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Carcinome Sarcomatoïde 

CARCINOMES SARCOMATOÏDES, HORS PNEUMOBLASTOMES 

1. Présentation clinique et radiologique 
Les carcinomes pulmonaires sarcomatoïdes ont quelques particularités dans leur présentation clinique et 
radiologique par rapport aux autres cancers bronchiques non à petites cellules. Comme les autres CBNPC, l’âge 
médian est de 60 ans avec des patients majoritairement de sexe masculin. La proportion de fumeurs, actifs ou 
sevrés, est  quant à elle plus élevée que dans les autres CBNPC avec une consommation moyenne à élevée 
(8,9)dans la plupart des cas. Les patients sont fréquemment symptomatiques au diagnostic (80% des cas) et la 
tumeur est souvent volumineuse (5 cm en moyenne). Dans deux tiers des cas il s’agit d’une tumeur périphérique 
qui peut envahir la plèvre et les côtes et entrainer des douleurs. Elle siège plus volontiers au niveau des lobes 
supérieurs. Dans un tiers des cas la tumeur est centrale avec une extension endobronchique, médiastinale ou 
vasculaire responsable d’hémoptysies dans 20% des cas (Tableau 3) (1,5,10–13). En TEP-FDG, le SUV max est 
souvent élevé au niveau du site primitif avec souvent une atténuation centrale du fait de la nécrose. Une 
présentation plus centrale est rapportée pour les carcinosarcomes avec éventuellement une composante 
endobronchique. Le pronostic de ces tumeurs est péjoratif avec une survie médiane moins bonne que les autres 
CBNPC. 
 
2. Approche diagnostique  
Le diagnostic histologique peut être difficile. Il est dépendant du nombre de prélèvements réalisés sur la tumeur. 
Il faut prélever abondamment et en périphérie dans les zones préservées de la nécrose pour mettre en évidence 
les différents composants. Dans le carcinome pléomorphe, une composante de cellules fusiformes et/ou géantes 
représente au moins 10 % de la prolifération tumorale, associée à une composante carcinomateuse, le plus 
souvent adénocarcinome, épidermoïde ou peu différenciée. La présence de ces différentes composantes doit 
être rapportée dans le compte rendu. L’angio-invasion est très fréquente (rapportée pour 90% d’une série de 
carcinomes sarcomatoïdes opérés et significativement corrélée à une moins bonne survie globale en analyse 
mutivariée) (13).  
L’immunohistochimie est indispensable pour prouver, avec l’expression des pancytokératines, la nature 
carcinomateuse d’une prolifération à prédominance de cellules fusiformes ou géantes. Certains marqueurs de 
différenciation épidermoïde ou ADK peuvent être exprimés. L’actine, la desmine, la myoglobine et la PS100 
permettent de mieux caractériser le contingent pseudosarcomateux hétérologue. La composante sarcomateuse 
est le plus souvent de type rhabdomyosarcome, chondrosarcome ou ostéosarcome.  
Les métastases de ces tumeurs peuvent prendre l’aspect des différentes composantes carcinomateuses ou 
sarcomateuses, isolées ou associées.  
Les diagnostics différentiels principaux sont : un sarcome pulmonaire, la métastase d’un carcinome sarcomatoïde 
extrapulmonaire, un synovialosarcome pulmonaire (translocation (X, 18) (p11, q11)), une tumeur 
myofibroblastique inflammatoire, un mésothéliome sarcomatoïde.  
 
Comme pour les autres CBNPC, l’expression de PD-L1 sur les cellules tumorales doit systématiquement être 
évaluée pour les stades III non résécables à IV. En termes de modalités de testing, les recommandations sont les 
mêmes que pour les CBNPC. Il est recommandé d’utiliser des tests (ou kits) validés cliniquement sur plateformes 
dédiées (tests SP263 sur automate Ventana, 22C3 et 28.8 sur automate Dako) mais il est possible d’utiliser 
d’autres anticorps sur d’autres plateformes si la technique d’immunohistochimie est faite dans le respect des 
recommandations internationales et nationales d’assurance qualité. L’expression de PD-L1 varie en fonction des 
séries avec une proportion de patients PD-L1 positifs similaires aux autres CBNPC, la proportion de PD-L1≥50% 
semblant tout de même plus élevée pour les carcinomes sarcomatoïdes (14). L’expression de PD-L1 au sein de la 
même tumeur entre les composantes épithéliales et sarcomateuses est également assez comparable. Enfin, 
même si l’analyse du TMB et du statut MSI n’est pas recommandée, il est intéressant de noter que certaines 
séries rapportent la positivité d’au moins un de ces marqueurs (TMB élevé/MSI-high/PD-L1+) dans plus de 60% 
des cas de carcinomes sarcomatoïdes, laissant suggérer un bénéfice de l’immunothérapie. 
 
Sur le plan moléculaire, les altérations communes aux autres CBNPC sont retrouvées, même si leurs fréquences 
ne sont pas identiques, en partie en raison du tabagisme plus élevé de ces patients. Les addictions oncogéniques 
les plus fréquemment retrouvées sont les mutations de KRAS, EGFR et MET ex14 particulièrement. Il existe un 
enrichissement en anomalies de MET (mutation de l’exon 14 (9,5-22%) et amplifications (18 à 36%)) dans les 
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carcinomes sarcomatoïdes. Des réarrangements d’ALK et de ROS1 ont également été rapportés (9,15,16). Tout 
comme dans les CBNPC, les mutations de TP53 sont très fréquentes (>70%).  
 

Recommandations 
La recherche du statut PD-L1 pour les carcinomes sarcomatoïdes stade III non opérables à IV est recommandée. 
Bien que moins fréquentes que dans les autres CBNPC, les recommandations actuelles sont de 
systématiquement rechercher les altérations moléculaires lors de la prise en charge diagnostique et 
thérapeutique des carcinomes sarcomatoïdes. En cas d’insuffisance de tissu, le recours à l’ADN circulant est 
souhaitable.  

 
3. Facteurs pronostiques 
Les carcinomes sarcomatoïdes sont des tumeurs agressives, avec des métastases systémiques précoces, 
survenant non seulement aux sites métastatiques habituels des cancers bronchiques non à petites cellules 
(cerveau, os, foie), mais aussi dans des sites inhabituels comme l’œsophage, l’intestin grêle, le péritoine, 
gastriques, pancréatiques, gingivales, le tissu sous-cutané, le rein (1,4,17–19). Dans les séries publiées, la 
répartition des stades tumoraux au diagnostic apparaît identique à celle des autres cancers bronchiques non à 
petites cellules. Il faut cependant tenir compte du fait que les patients atteints de carcinome sarcomatoïde sont 
sous-diagnostiqués au stade métastatique du fait de la nécessité de tissu tumoral en quantité suffisante pour 
identifier les différentes composantes tissulaires de ces tumeurs (1,3,20–23).  
 
L’évolution des carcinomes sarcomatoïdes est marquée par une croissance tumorale rapide (13,24,25), avec des 
récidives soit locales [15 % de l’ensemble des récidives (26,27)], soit plus fréquemment systémiques, survenant 
chez plus de 60 % des patients opérés (1,2,21). La médiane de la survie globale est comprise entre 6 et 20 mois, 
avec une survie à 5 ans inférieure à 10-20 % (2–4,13,18,20,21,28,29). Il faut là aussi tenir compte de la 
méconnaissance du diagnostic de carcinome sarcomatoïde au stade métastatique. Dans une analyse de la base 
de données SEER publiée en 2012, la survie des patients atteints de carcinome sarcomatoïde était inférieure à 
celle de patients appariés atteints de carcinomes bronchiques non sarcomatoïdes (30). 
 
Les principaux facteurs pronostiques identifiés sont la taille tumorale, le stade, et l’envahissement ganglionnaire 
médiastinal. Dans une série récente de 70 cas de carcinomes pléïomorphes, le sous-type histologique épithélial 
prédominant (adénocarcinome, carcinome épidermoïde, ou carcinome à grandes cellules) n’était pas un facteur 
pronostique significatif (31). 
 
4. Bilan pré-thérapeutique 
Les principes du bilan pré-thérapeutique sont les mêmes que pour les autres carcinomes bronchiques non à 
petites cellules. Il existe un hypermétabolisme élevé en tomographie par émission de positons au F18-
déoxyglucose. Les métastases de localisation inhabituelle sont fréquentes (1,4,17–19,32). Cet hypermétabolisme 
serait plus intense en cas de carcinome pléomorphe (33–35).  
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