La tumeur desmoide : Une tumeur bénigne mais agressive
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| I-Généralités

- Le terme desmoide, inventé par Muller en 1838, dérive du mot grec desmos, qui signifie
tendon. Les tumeurs desmoides ou fibromatoses agressives, sont des tumeurs bénignes,
localement invasives, récidivantes mais sans potentiel métastatique. Elles sont proches des
fibrosarcomes de bas grade.

1-Fréquence : Les TD sont des tumeurs rares. Avec une incidence annuelle de 52 6
nouveaux cas par million d'habitants. Elles représentent moins de 0,03 % de toutes les
tumeurs et environ 3,5 % des tumeurs fibreuses.(1)

2-Age et sexe : L'4ge de survenue des TD se situe entre 5 et 80 ans, mais le pic d'incidence
se situe entre 28 et 31 ans avec un age médian de 28,5 ans. Iy a une prédominance
féminine (1)

3- Localisation : On en décrit 3 types :

M.SENGOUGA
ie plastique et reconstructrice

1- Description clinique : En principe, la TD peut affecter toutes les parties du corps, elle est plus
rarement ou du Des masses lisses et fermes
sont généra\emenl déteclées & la palpation. Les TD sont symptomatiques dans 25 & 42 % des cas .
Les les plus sont la palpation dune masse abdominale
lndclore. Iaugmemanon de volume de 'abdomen, Ia douleur abdominale, Ia découverte forite lors
dun ou lors dune fistule digestive par nécrose
umorae e es hydronéphroses par compression urétérale , ischémie mésentérique par compression
des vaisseaux mésentériques, thromboses veineuses profondes par compression veineuse,
compressions nerveuses responsables de douleurs ou de déficit sensitivomoteur . Les tumeurs de la
paroi abdominale nentrainent pas de morbidité significative. (1) La découverte dune TD sans contexte
particulier impose la réalisation d'une coloscopie 4 la recherche dune polypose colo-rectale puisque
environ 2 % de ces tumeurs sont associées a une PAF (1-5)

III- Diagnostic :

- Tumeurs Ia partie p
du tronc, la paroi mrxacuque et les membres inferieurs (58 %) ;

- Tumeurs desmoides de la paroi abdominale (37 %) ;

“Tumeurs le pels, le et le retro

péritoine (15 %).

Lorsqu'elles sont associées & la polypose adenomateuse familiale (PAF) les TD sont
essentiellement abdominales.

On observe environ 70 % de tumeurs intra-abdominales, 15 % de tumeurs de la paroi
abdominale et 15 % de tumeurs extra-abdominales . Les TD sont le plus souvent uniques ,
mais les localisations multiples ont été décrites dans 5 & 38 % des cas . (1)

II- Physiopathologie :

- L'histoire naturelle des TD est marquée par des phases de croissance, de stabilité et parfois
de régression spontanée (4 & 17 % des cas), sans que ces phases soient a ce jour
parfaitement corrélées & un type de mutation génétique. la tumeur desmoide est associée
dans 52 10% & un contexte de PAF ( polypose adénomateuse familiale ).(2)

- La plupart des TD ont une croissance lente. Au sein des PAF, le pronostic est plus sévére en
cas de TD intra-abdominale, le profil évolutif des formes extra-abdominales s'apparentant &
celui des formes sporadiques.

- J. Church et al. ont défini 4 stades de sévérité des TD en fonction des paramétres suivants :
taille (< 10 om, 11-20 cm, > 20 cm), Iacallsallon caractére symptomatique ou non, profil
évolutif (stable, croissant, etla présence de i
associées (mettant ou non en jeu le pronosllc vltal) [6)

-Leur sévérité est liée a une

2
Echographie pariétale ou abdominale : premier examen de débrouillage, En échographie les lésions
sont plutdt hypoéchogénes par rapport aux muscles adjacents, leur vascularisation est variable.(7)

Scanner : C'était lexamen de choix, tant pour e dlagncsllc que pour Ia survelllance (1) Mais devant
une performance parfois limitée dans s
intra- de aprés vaitement médical u une récidve lo
scanner a perdu sa place de leader. La TDM esta r&erver aux contre-indications de I''RM et a la
réalisation des prélévements percutanés.

IRM : imagerie par résonance magnétique : RN semble avoir une meilleur résolution que le
scanner, en particulier pour di des dune TD résiduelle aprés
traitement médical ou diune TD récidivante . L'IRM permet égalemenl diapprécier la cellularité
tumorale surtout en séquence T2 . Elle est particuliérement utile pour détecter les récidives de peite
taille chez les patients déja opérés, car lexamen est alors effectué  titre systématique, en labsence de
toute masse cliniquement visible. L'aspect en IRM esl polymorphe en pundéraﬂon T2les Iéslons
actives sont en les lésions Tlelles sont isosignal au

muscles. La prise de contraste est vanable e e degré de cellulanté o done de leur actité, TRM
est 'examen de choix pour ' i Elle écarte
certains diagnostics differentiels( sans pcuvolr éliminer de maniére formene un sarcome de bas grade),
Elle permet un bilan d’extension initial loco régional . Elle permet la recherche de récidives locales dans
le cadre de la suveillance post opératoire(6)

Angioscanner : Il met en évidence la pauvreté de la vascularisation des TD contrastant avec la
néovascularisation extensive des sarcomes peu différenciés (1)

3- Diagnostic differentiel

Le diagnostic différentiel est large, allant d'un fibrosarcome d'un coté & des processus
myofibroblastiques comme la fascite nodulaire la fibrose  radique et les cicatrices hypertrophiques et
chéloidiennes de lautre coté. Le diagnostic différentiel de la TD intra-abdominale comprend la tumeur
stromale gastro-intestinale, Ia tumeur fibreuse soliaire, la tumeur myofibroblastique inflammatoire, la
et la fibrose 4) Lorsque la tumeur desmoide touche le sein

 locale,
voire d'une infiltration des organes de voisinage. Les récidives locales surviennent dans un
tiers des cas dans les cing ans qui suivent une résection satisfaisante.

1- Evolution spontanee :

~Les TD ont habituellement une croissance lente, mais celle-ci peut varier au cours de
Ihistoire de la maladie. Church suggére que 10 % des TD intra-abdominales disparaissent
spontanément, 29 % ont des cycles de croissance alternant avec des phases de régression,
47 % restent stables aprés le diagnostic et 10 % ont une croissance rapide. La de régression
spontanée a été rapportée dans 4 a 17 % des cas.(1)

2- Anatomopathologie :

La ponction-biopsi . technique de
souvent pour une TD dun fi de bas grade . Elle nest
souhaitable quen cas de doute important évocateur
de La biopsie peut étre comme un geste agressif,
accusée diaccélérer la croissance tumorale. (2-3)

les lésions sont dures, mal limitées, infiltrant le muscle

squelettique (3). Les tumeurs desmoides appa!alssenl souvent comme des excroissances
fermes de tissus fibreux infiltrantes, bie sont
agressives. Le terme synonyme de fibromatose agresslve décrit la cellulame marquée et le
comportement local agressif.

En microscopie, il s'agit d'une tumeur non encapsulée constituée dune prolifération de tissu
fibreux bénin, représenté par des faisceaux de fibroblastes bien differenciés dans une matrice
de collagene abondant, infilrant les muscles, sans atypies celulaires. (3) Ces cellules sont
issues dun méme clone cellulaire e qui
signifie que les TD sont des néoplasmes et non e produit d'une fibrose ‘nflmatoire | Lo
centre tumoral est acellulaire et la penphene aune forte densité cellulaire qui peut étre
confondue avec un fibrosarcome de .

Aucun facteur histologique prédictif dagresslvlle tumorale n'a été identifié . (3)

3 ologi

- La TD résulte de la de bien Les
étiopathogéniques exacts sont toujours inconnus,. Bien que la plupart des cas soient
sporadiques, il semble y avoir une origine multifactorielle avec fimplication de :

+Facteurs génétiques.

- Des mutations somatiques du géne CTNNB1 (3g21) codant pour la béta-caténine ont été
retrouvées dans environ 85% des cas sporadiques. Dans les cas de PAF, la TD a été
associée a des mutations du géne suppresseur de tumeur APC (5q21-q22) codant pour la
protéine polypose colique adénomateuse. (1)

« Facteurs hormonaux ( 4)

- Une

avec féminine franche pour les tumeurs
de la paroi ée. En effet la tumeur Desmoide est plus
fréquente chez la femme avant la ménopause en particulier dans un contexte de grossesse (
notament aprés une césari \sa ée apres la est possible.
Certains auteurs ont également montré une incidence élevée aprés exposition a une
contraception orale , des variations de la croissance tumorale selon le sexe et limprégnation
cestrogénique. La croissance tumorale est deux fois plus rapide chez la femme que chez
Ihomme chez qui la croissance tumorale est la méme pour toutes les tranches dage. ( 1)
“Facteurs traumatiques:

- Pour la plupart des auteurs, la chirurgie semble étre le facteur principal de risque d'apparition
des TD. En effet elles se développent le plus souvent sur des cicatrices de plaies . Elles
apparaissent 2 4 3 ans en moyenne aprés la chirurgie initiale, et dans 55 % & 80 % des cas,
dans les 5 premiéres années . Le mécanisme évoqué étant un déréglement du
fonctionnement cellulaire lors de la cicatrisation (1)

Tableau 1: prise en charge des tumeurs
desmoides (3)

ant la surveillance dans un premier temps afin de ne traiter de maniére agressive que ceux

VII- Conclusion

Du fait de sa rareté, la tumeur desmoide doit étre discuté en réunion de concertation pluridiscipl

elle est & dif
et dune

4- Méthode diagnostique

Penser au diagnostic, avant tout geste thérapeutique, est fondamental. Il sera confirmé par une biopsie

sous guidage échographique ou scanographique. Le diagnostic initial est basé sur des techniques

dimagerie (tomodensitométrie (TDM) et imagerie a résonance magnétique (IRM). Le diagnostic est

confirmé par la biopsie de la tumeur montrant un collagéne abondant entourant des cellules allongées

fusiformes a noyaux de petite taille et réguliers et un cytoplasme clair.

du cancer auquel elle ressemble au cours d'un examen physique, d'une
(8)

1V - Traitement

- Les différents tritements possibles sont la chirurgie, la radlmhéraple (exclusive, néo-adjuvante ou
adjuvante), le traitement médical (p [AINS], anti
interféron ou agents ol lhéraple ciblée.(2,3,9). Les objectifs de la
pharmacothérapie sont d'induire une rémission, de prévenir les complications et de réduire la
morbidité. Les récidives locales sont fréquentes aprés la chirurgie, en particulier si les marges sont
positives.(2) La chirurgie, de réalisation souvent difficile, reste le traitement standard. La résection doit
étre non mutilante et compléte avec marges saines. C'est le seul facteur pronostique de récidive validé.
La radiothérapie adjuvante & fortes doses (50-60 Gy) est certes efficace en cas de récidive ou de
résection incompléte, mais doit étre dindication limitée chez Iadulte et ne peut étre appliquée chez
Fenfant que dans des situations Les icaux, surtout par la
chimiothérapie adjuvante continue & faible dose, essentiellement 3 base de méthotrexate et de
vinblastine, sont une alterative thérapeutique raisonnable. La stratégie de prise en charge
thérapeutique dépend de la resecabilite’ de la tumeur. La chirurgie est indiquée en cas de tumeur
symptomatique et non compliquée, Ia tumeur peut étre reséquée si elle est de petite taille, bien limitée
et sans envahissement des structures vitales . L'excision chirurgicale en premiére intention a pour but
dlobtenir des berges saines. )
Dans certaines formes et lente, une peut étre
une option satisfaisante. La Stratégie thérapeutique premiére est la surveillance et Fattente : Watchful
and Waiting (W&W) car absence dévolution systémique (taux de survie sans progression : 50 % & 5
ans et taux de régression spontanée de 20 & 30 %)(5)

V- Surveillance a long terme
- Les recommandations sont de surveiller cliniquement et radiologiquement les patients tous les 3 a 6
mois pendant 2 a 3 ans, puis annuellement. L'examen radiologique de référence est I''RM, car il s’agit
du meilleur examen pour distinguer des modifications de la tumeur dues au traitement (médical ou
chirurgical) d'une récidive. Le TEP scan semble également étre un bon examen de surveillance pour
évaluer la réponse tumorale a I'imatinib (1). Enfin, il convient de surveiller I'apparition de polypes
gastriques ou duodénaux dans les PAF par une fibroscopie oeso-gastro-duodénale (3).

VI — Pronostic

Le pronostic dépend du type de la tumeur. Les TD représentent la dewxiéme cause de mortalité dans
les PAF aprés les cancers colorectaux. Les TD de paroi se compliquent rarement, et ont donc un
meilleur pronostic que les TD intra-abdominales.(1) Une rechute locale survient dans environ 70% des
cas. Des résections chirurgicales répétées sont associées & un plus hat risque de morbidité. Le
pronostic dépend de I'age, de la localisation et de I'étendue de la Iésion, mais également du nombre de
récidives. ll est meilleur dans les localisations extra-abdominales. (2) .

Cas particulier :

La fibromatose mammaire ou tumeur desmoide du sein est une prolifération fibroblastique qui
représente moins de 0,2 % des tumeurs primitives du sein et 4 % des cas de fibromatose extra-
abdominale. Il nexiste pas de données permettant de conseiller la simple surveillance versus la
chirurgie. Le taux global de récidive aprés exérése chirurgicale varie de 18 & 29 % . La récidive est
observée dans 5 & 25 % des cas aprés exérése avec marges saines et varie de 55 % a 100 % en cas
de berges infitrées. Il n'existe pas de relation entre la taille des marges d'exérése et la récidive de la
Iésion. Aucune étude n'a évalué limpact d'un traitement hormonal sur Iévolution d'une tumeur
desmoide du sein. En cas d’exérése chi pour tumeur desmoi ., une exérése
chirurgicale en berges saines est préconisée (grade C). ll n'est pas possible de préciser une taille
minimale de marge de sécurité & respecter. Il n'existe pas de recommandation concernant les modalités
de surveillance d'une patiente prise en charge pour une tumeur desmoide mammaire ou ['utiisation
dun traitement hormonal.(8)

inaire afin de proposer au patient la meilleure prise en charge adaptée a son cas. L'orientation actuelle
qui le justifient réellement.
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