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Foetal  R h a b d o m y o m a  

Case Report and Ultrastructural Study 
Summary. Benign voluntary muscle tumours are exceedingly rare. Only 9 fetal and 35 

adult type rhabdomyomata have been reported in the literature, the former usually in children, 
the latter in adults. Both types affect the musculature of the head and neck almost exclusively. 

In this ultrastructural study of a fetal rhabdomyoma in a girl aged eleven years, we have 
found that the tumour is composed of cells showing myoblastic or myotubular differentiation 
although the myofilaments arc poorly arranged and the myofibrils irregularly distributed. 
Motor-end plates have not been observed. 

These observations, together with the light microscopic findings and a review of previously 
described cellular characteristics, suggest that fetal and adult rhabdomyoma are different 
stages in the life history of the same tumour. Whether the lesion should be considered to be a 
hamartoma or a neoplasm is uncertain. 

Key words: Benign volontary muscle t u m o r -  Foetal rhabdomyoma. 

Les tumeurs  b6nignes des muscles stri6s sont exceptionnelles. Contrairement 
aux rhabdomyomes  du myocarde  dont  la plupar t  sont associ6s au syndrome 
polymalformat i f  de la scl6rose tub6reuse de Bourneville, les localisations dans les 
muscles du squelette sont isol6es. 

Deux vari6t6s de tumeurs  b6nignes des muscles volontaires ont 6t5 d6crites: 
Le rhabdomyome  adulte qui a 5t5 identifi5 par  Goldman (1963), Morgan et 

Enterl ine (1964). Cette vari6t6, dont  35 cas ont 5t6 rapportSs jusqu'ici  dans la 
litt6rature, est la mieux connue. DScrite chez des sujets de tou t  age, mais pr6do- 
minant  chez les adultes, elle si~ge prSfSrentiellement dans les muscles de la t~te, 
du cou et de la rSgion O.R.L. L'histologie est uniforme:  les cellules sont larges, 
rondes ou ovales, s cytoplasmc granuleux, 6osinophile, vaeuolis6 en regard des 
noyaux  gSn6ralement multiples et p6riph6riques. L 'absence  d 'anomalies  nucl6aires 
et de mitoses ainsi que les limites net tes  de ]a tumeur  const i tuent  les caract6res com- 
muns  du rhabdom yom e  adulte dont  l'exSr~se est en r~gle g6nSrale curatrice. Un  
seul cas a rScidiv5 aprbs ex6r6se incomplete (Czernobilsky, 1968). 

Le rh~bdomyome immature  ou foetal qui a 5t5 illustr5 par  Stout  et Lat tes  
dans le fascicule des Tumors  of the tissues de l 'Armed Forces Ins t i tu te  of Patho-  
logy (A.F.I.P.). Dehner,  Enzinger  et Fon t  (1970) colligent darts les archives de 
I 'A.F.I .P. ,  neuf observations de rhabdomyome  foetal et pr6cisent, dans la seule 
6rude rapport6e dans 1~ littSrature s notre connaissance, les caract~res anatomo- 
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el iniques de  ce t te  t u m e u r  inhabi tuel le .  D~eouver te  essent ie l lement  ehez des en- 
rants  jeunes  (8 cas de 3 ans  ou moins  dans  la s6rie de Dehner) ,  ce t te  t u m e u r  a les 
m~mes local isa t ions  que la vari6t4 adu l t e  et  sigge sur tou t  dans  les muscles  de la 
t6 te  et  de la r6gion O.R.L.  Le  pronos t ie  est  iden t ique  s celui du r h a b d o m y o m e  
adul te .  La  morphologie  du r h a b d o m y o m e  foeta l  est moins  un i forme et  les l imites  de 
ee t tc  t u m e u r  sont  moins  ne t tes .  Ces earaetgres,  ainsi  que la raise en 6videnee de 
doubles  s t r i a t ions  dans  les cellules de ce t te  t u m e u r  b6nigne, pe uve n t  faire 6voquer  
le d iagnos t ic  de r h a b d o m y o s a r c o m e  embryonna i r e  don t  la loeal isa t ion dans  la 
r6gion O.R.L.  est  f r6quente  ehez l ' enfant .  

No t re  observa t ion  p e r m e t  de r appe le r  l ' a spee t  his tologique et  de pr6ciser 
les caraet~res u l t r a s t r u c t u r a u x  du r h a b d o m y o m e  foetal .  

Observation (n ~ 01503/75 IPS)  

Une tum6faction des parties moltes, si6geant sous l'angle gauche de la mandibule, est 
d@ouverte chez une lille de 3 ans. Cette tumeur estim6e s 2 cm de diambtre est indolore, mobili- 
sable, non adh6rente aux plans cutan6s ou muqueux. L'image radiographique du maxillaire in- 
f6rieur est normale. L'ex6rbse de cette tumcur de sibge intramusculaire est faite 8 ans plus 
tard pour des raisons esth6tiques. Durant cet intervalle, aucune modification des caractbres 
de la tumeur n'a 6t6 not@. L'6volution postop6ratoire de 12 mois actuellement, est favorable, 
sans r@idive. 

Mat6riel et m6thode 

Les pibces ehirurgicales ont 6t6 fix6es dans le formol neutre ~ 10%. La totalit6 du mat6riel 
a 6t6 inclus. Les coupes histologiques ont 6t6 color@s ~ l'h6mat6ine-6osine, trichrome de 
Masson et ~ l'acide phospho-tungstique de Mallory. Une partie de ce mat4riel Iix6 dans le 
formol depuis 8 jours a 6t6 pr61ev6e pour examen ultrastructm'al. Les blocs sont fractionn6s 
en fragments de 1 mm 3 et fixes une heure par glutarald6hyde s 3,8% (pH 7,2), puis suffix6 
30 min. par le t6troxyde d'osmium s 1%. L'inelusion est faite dans l'araldite. Les coupes 
semi-fines sont color@s au bleu de toluidine (pH 4,5). Les coupes ultra-fines sont contrast6es 
s l'ac~tate d'uranyle-eitrate de plomb. Elles sont examinees au microscope Philips EM 200 

80 kv. 

R~sultats 

Les f ragments  chi rurgicaux,  estim6s/~ 2 cm de d iam~tre  en areas,  sont  fermes,  
de eouleur grise. Certains  sont  entour6s pa r  du  muscle  de  couleur normale .  

La  s t ruc tu re  his to logique est fa i te  de lobules r6guliers, bien individual is6s  pa r  
une  lame de t issu eonjonet i f  p6riph6rique.  Dans  les f r agments  qui  para i ssen t  
p roven i r  du  centre  de la tumenr ,  les lobules sont  ent i~rement  eonst i tu6s de eellules 
de pe t i t e  tai l le  (Fig. 1). Ces plages  tr~s eellulah'es vois inent  parfois  dans  d ' au t r e s  
lobules,  pa ra i s san t  p roven i r  de la p6riph6rie de la tumeur ,  avec  des f ibres muscu-  
laires de forme,  de raffle et  de eouleur normales  qu'el les dissoeient  et isolent  dans  
eer ta ins  pr61~vements. Ces 616ments, don t  la ta i l le  var ie  peu  et res te  tou jours  
inf6rieure ~ celle des fibres museula i res  voisines d ' a spee t  normal ,  sont  form@ d 'un  
ey~oplasme 16g~rement acidophi le  (Fig. 2). Len t  fo rme est po lygona le  sur les 
sect ions  t ransversa les .  Sur les sect ions longi tudinales ,  ces 616merits fusiformes 
pr6senten t  une o r ien ta t ion  paral lgle en t re  eux et parfois  avec les fibres muscu- 
laires normales  du  mgme faisceau. Ces cellules sont  momonue166es. Leur  n o y a u  
cent ra l  ou excentr6  est  r~gulier, fond ;  la eh romat ine  est  dispers6e et  le nucl6ole 
est  g6n~ralement  bien visible.  Dans  les nombreuses  eoupes examin6es,  ni  mitoses,  
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Fig. 1. Formations lobul6es, d'aspect tr~s cellulaire, lor4sum~es du centre de la tumeur. H.E. 
x31 

ni monstruosit6s nucl6aires n 'ont  6t6 saisies. Les colorations au trichrome de Mas- 
son et ~ l 'h6matoxyline phosphotungstique de Mallory met tent  en 6vidence des 
doubles striations dans un grand nombre de cellules de cettc tumeur (Fig. 3). Les 
lobules tumoraux sont s6par6s par du tissu fibreux et adipeux de m6me texture 
que l 'endomysium des faisceaux musculaires d'entourage. 

L 'examen ultrastructural  confirme la pr6sence de microfilaments dans routes 
les cellules de la tumeur  (Fig. 4). Ces filaments sont group6s soit en faisceaux 
plus ou moins larges et denses, soit en areas, soit encore dispos6s sous forme de 
feutrage fibrillaire irr6gulier. Ces filaments prenncnt  souvent des dispositions en 
myofibrilles avec constitution de plusieurs unit6s sarcom6riques dont les diff6ren- 
tes bandes sont bien individualis6es (Fig. 5). Ces myofibrilles ont une orientation 
variable dans la mgme cellule et d 'une cellule ~ l 'autre, rarement  lvarall6les avee 
constitution de striations transversales (Fig. 4). Des fines granulations de type 
ribosomes sont r6guli~rement dispos6es entre les myofilaments. Ces structures 
6tendues dans tout  ]e cytoplasme ne respectent en g6n~ral qu'une zone afibrillaire 
sous la membrane plasmique ou p6rinucl6aire. Ces r6gions cytoplasmiques parais- 
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Fig. 2. Cellules g noyaux ronds rgguliers. Cytoplasme granuleux ou avec striations parfois 
apparentes. Coin infgrieur gauche: muscle normal. H.E. • 280 

Fig. 3. Plage tumorale avec nombreuses doubles striations. 5Iallory, • 1000 

sent  elarifi~es et  ne r en fe rmen t  que quelques mi toehondr ies  et  quelques rares  
fo rma t ions  tubu la i res  ~bauchant  parfois  des t r iades .  Les str ies Z des myofibr i l les  
sont  d 'gpa isseur  var iab le ;  les f i l aments  cons t i tuen t  parfois  des figures eompos6es 
eomparab les  anx  corps ey toplasmiques .  
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Fig. 4. Deux myoblastes avee noyau et une cellule m6senehymateuse (Me). Ebauehes myo- 
Iibrillaires (-->) avee condensations osmiophiles (--+) pouvant eorrespondre ~ du matgrielZ. 

• 22 400 

Toutes ces cellules sont mononucl6ges, le noyau 6rant ggn@alement de si~ge 
central. Le nucl6ole unique est volumineux. La membrane basale entoure et 
individnalise routes les eellules renfermant des myofilaments et/ou des myofibril- 
les. Cette membrane basale regroupe parfois trois ou quatre de ces 616ments 
mononuc166s qui ne sont s@ar6s que par leurs membranes plasmiques devenues 
adjacentes (Fig. 6). Ces ilSts constituent des images analogues aux myotubes du 
muscle foetal. Les membranes plasmiques des 61~ments constituant ees formations 
myotubulaires sont soit conserv6es, soit effae5es et remp]ac6es par des micro- 
v6sicules. 

Des 61~ments ~ eytoplasme afibrillaire sont dispos6s sous la membrane basale, 
au contact des myoblastes ou des formations myotubulaires (Fig. 6). Ces eellules, 
toujours mononuel6ges et bien individualis~es par la membrane plasmique, cor- 
respondent aux cellules satellites des fibres musculaires normales (Mauro, 1961). 

Le collaggne, distribng en fibres s orientation parallgle entre les cellules ~ dif- 
f@enciation musculaire, est dense et pauvre en gl6ments mSsenehymateux. Les 
vaisseaux et les nerfs sont normaux. 
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Fig. 5. Myofibrille avec sarcombre bien individualis6 par bandes Z et ban@ M. Entre les 
myofilaments granulations de type ribosome (--~). • 156000 

D i s c u s s i o n  

Cette tumeur  compos6e surtout de cellules ayant  les caract6res des myoblastes 
ou des myotubes tels qu'ils ont 6t6 d6finis par Holtzer (1970) est comparable au 
rhabdomyome immature ou foetal decrit par Dehner et coll. L'histologie de notre 
observation se distingue cependant de la plupart  de celles rapport6es par ees 
auteurs par le peu d'616ments m6senchymateux. Cette variation morphologique 
semble li6e s une diff6reneiation d 'un nombre croissant d'616ments qui prennent 
les caract6res des myoblastes. Les myoblastes d6rivent de eellules m6senehyma- 
reuses pouvant  correspondre aux 616merits indiff6renci6s des rhabdomyomes 
foetaux. La formation de myotubes eonstitue Fun des earact6res des myoblastes. 
Les fr6quentes images de v6sieulation des membranes plasmiques des cellules mus- 
culaires directement adjacentes, envelopp6es par le m6me glyeoealyx, proc6dent 
d 'un m6eanisme de fusion eytoplasmique. Ce ph6nom6ne doi~ aboutir au syneytium 
eytoplasmique plurinuc166. Les 6tudes exp6rimentales r6eentes montrent  que la 
possibilit6 de fusion des myoblastes d6cline avec le d6veloppement de la membrane 
basale qui entrave les mouvements  amoeboides (Fischman, 1970). Cette cons- 
ta ta t ion peut  expliquer les diff6renees morphologiques des rhabdomyomes adultes 
et foetaux qui, semble-t-il, rel6vent essentiellement du degr6 de diff6renciation 
des cellules ~ potentialit6 myog6ne et du degr6 de fusion des myoblastes. Ces 
rhabdomyomes correspondent vraisemblablement s diff6rents stades de matura-  
tion d'une m6me tumeur  comme le sugg6rent les autres arguments suivants: 

- -  La topographic des deux vari6t6s de tumeur  est superposable. 
- -  La forme foetale est surtout observ6e ehez les enfants jeunes; la forme 

adulte est plus fr6quente chez les sujets ~g6s. 
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Fig. 6. Myotube d61imit6 par une membrane basale (rob) comportant deux myoblastes (My) 
et une cellule satellite (Sa). Les membranes plasmiques sont directement adjacentes (-->). 

x 48 800 

- -  Le rhabdomyome immature ou foetal est constitut6 de cellules mono- 
nuc166es et 6ventuellement de myotubes, tandis que le rhabdomyome adulte est 
surtout, sinon uniquement, form6 de syncytium plurinue166s. 

- -  Les diff6renees ultrastructurales de ees deux tumeurs ne paraissent que 
quantitatives. Les images du rhabdomyome adulte d6crites par Cornog (1967), 
Battifora (1969), Kay (1969), Randler (1970), Wyat t  (1970) et Albreehtsen (1974) 
et celles observ6es dans le rhabdomyome foetal n'en sont pus earact6ristiques. 
Ces images de "non organisation" sont eomparables aux "d6sorganisations" 
myofibrillaires communes s de nombreuses affections musculaires primitives ou 
seeondaires (Mair et Tome, 1972). L'absence de plaques motriees, contrastant 
darts notre mat6riel avec l 'ab0ndanee des fibres nerveuses, rend eompte du manque 
d'organisation des myofi]aments et des myofibrilles. 

- -  Le pronostie des rhabdomyomes est identique. Le d6veloppement local et 
la eroissance sans doute limit6e des rhabdomyomes sont conformes aux cons- 
tatations de ]a myogenbse embryonnaire, de la r6g6n6ration museulaire apr6s 

5 Virchows Arch. A Path. Anat. and Histoi. 
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16sion et in vitro. Dans  ees conditions,  seule la cellule indiff6renei6e eorrespondant  
au myocyte  ou ((presumptive myoblast~) de Holtzer  est susceptible de se diviser. 
Cette propri6t6 disparMt lorsque les cellules synth6t i sen t  des prot6ines eontrac- 
tiles ou renfe rment  des myofi laments .  Les myoblastes  et les 616ments eonst i tnt ifs  
des myotubes  sont  des cellules post-mitot iques.  

Le probl6me de la na tu re  n6oplasique ou mMformative (hamartome) de ees 
tumeurs  n 'es t  pas r6solu. 

La rarer6 du rhabdomyome  foetal n 'es t  v rMsemblablement  qu 'apparen te .  II 
doit  4tre dist ingu6 du myoblas tome dont  les caract6res u l t r a s t rue tu raux  sont  bien 
eonnus.  Le rhabdomyosareome embryonna i re  se singularise par  un  polymorphisme 
cellulaire et nucl6Mre qui n ' a  jamais  6t6 observ6 dans ees tumeurs  benignes des 
muscles volontMres. 
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