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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

e 17 JUN 2013

DOYENS HONORAIRES :

1962 - 1969 : Professeur Abdelmalek FARA]
1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 -1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 -1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 - 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAQUI
1997 -2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 - 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed ADNAQOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Jamal TAOUFIK

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih
Pr. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982
Pr. ABROUQ Ali*

Pr. BENSOUDA Mohamed
Pr. BENOSMAN Abdellatif
Pr. LAHBABI Naima

Novembre 1983

Pr. BELLAKHDAR Fouad
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI

Décembre 1984

Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

Pr. SETTAF Abdellatif

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Physiologie

Neurochirurgie
Rhumatologie

Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Chirurgie



Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima

Pr. BENSAID Younes

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie
Pr. IRAQI Ghali

Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Pr. TOLOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*

Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. ALHAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOQUI Layachi

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale

Pneumo-phtisiologie

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Médecine Interne
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie

Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. CHERRAH Yahia

. CHOKAIRI Omar

. JANAT! Idrissi Mohamed*
. KHATTAB Mohamed

. SOULAYMANI Rachida

. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil

BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafig

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed

TAGHY Ahmed
ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AGNAOU Lahcen
BENCHERIFA Fatiha
BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha

CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
EL IDRISSI Lamghari Abdennaceur
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed

Pharmacologie
Histologie Embryologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine Gynécologie Obstétrique

Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie
Ophtalmologie
Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Médecine Interne
Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

MAHFOUD Mustapha
MOUDENE Ahmed*
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI llham

CHERKAOQOUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia

HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BEDDOUCHE Amoqgrane*
CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed

IBRAHIMY Wafaa
MANSOURI Aziz
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz

Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne

Cardiologie
Urologie
Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique



Pr

. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*
BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*

MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima
ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha

CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima

FELLAT Nadia

GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
NAZI M’barek*

OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI

. BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. EZZAITOUNI Fatima

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan

MOHAMMADINE EL Hamid

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan
BENCHERIF My Zahid

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd

BOURKADI Jamal-Eddine
CHAOUI Zineb

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer Chirurgie Générale

ECHARRAB El Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
EL OTMANY Azzedine
HAMMANI Lahcen
ISMAILI Mohamed Hatim
ISMAILI Hassane*

KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha
CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat

Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique



Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. NASSIH Mohamed*
Pr. ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

Pr. ABABOU Adil

Pr. BALKHI Hicham*

Pr. BELMEKKI Mohammed
Pr. BENABDELIJLIL Maria

Pr. BENAMAR Loubna

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pr. BENOUACHANE Thami
Pr. BENYOUSSEF Khalil

Pr. BERRADA Rachid

Pr. BEZZA Ahmed*

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
Pr. BOUHOUCH Rachida

Pr. BOUMDIN El Hassane*
Pr. CHAT Latifa

Pr. CHELLAOUI Mounia

Pr. DAALI Mustapha*

Pr. DRISSI Sidi Mourad*

Pr. EL HURI Ahmed

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
Pr. EL MADHI Tarik

Pr. EL MOUSSAIF Hamid

Pr. EL OUNANI Mohamed
Pr. ETTAIR Said

Pr. GAZZAZ Miloudi*

Pr. GOURINDA Hassan

Pr. HRORA Abdelmalek

Pr. KABBAJ Saad

Pr. KABIRI EL Hassane*

Pr. LAMRANI Moulay Omar
Pr. LEKEHAL Brahim

Pr. MAHASSIN Fattouma*
Pr. MEDARHRI Jalil

Pr. MIKDAME Mohammed*
Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NOUINI Yassine

Pédiatrie
Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie
Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie



Pr.
Pr.
Pr.

SABBAH Farid
SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia*
BERNOUSSI Zakiya

BICHRA Mohamed Zakariya
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL BARNOUSSI Leila

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*
ES-SADEL Abdelhamid
FILALI ADIB Abdelhai
HADDOUR Leila

HAJJI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale



Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KARMANE Abdelouahed
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said
SASSENOU ISMAIL*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALAOUI Ahmed Essaid
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
AZIZ Noureddine*
BAHIRI Rachid

BARKAT Amina
BENHALIMA Hanane
BENHARBIT Mohamed
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
DOUDOUH Abderrahim*

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Gastro-Entérologie
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Ophtalmologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Ophtalmologie

Biophysique



Pr. EL HAMZAQUI Sakina
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. KARIM Abdelouahed
Pr. KENDOUSSI Mohamed*
Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIJAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. TNACHERI OUAZZANI Btissam
Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

423. Pr. ACHEMLAL Lahsen*
425. Pr. AKJOUJ Said*

427 .Pr. BELMEKKI Abdelkader*
428. Pr. BENCHEIKH Razika
429Pr. BIYl Abdelhamid*

430. Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine

431. Pr. BOULAHYA Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
434, Pr. DOGHMI Nawal

435. Pr. ESSAMRI Wafaa

436. Pr. FELLAT Ibtissam

437. Pr. FAROUDY Mamoun

438. Pr. GHADOUANE Mohammed*

439. Pr. HARMOUCHE Hicham
440. Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
441Pr. IDRISS LAHLOU Amine
442. Pr.JROUNDI Laila

443. Pr. KARMOUNI Tariq

444. Pr. KILI Amina

445. Pr. KISRA Hassan

446. Pr. KISRA Mounir

448, Pr. LAATIRIS Abdelkader*

449, Pr. LMIMOUNI Badreddine*
450. Pr. MANSOURI Hamid*

Microbiologie

Cardiologie

Pédiatrie

Radiologie

Ophtalmologie

Cardiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie
Rhumatologie
Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie



452. Pr. OUANASS Abderrazzak
453. Pr. SAFI Soumaya*

454, Pr. SEKKAT Fatima Zahra
456. Pr. SOUALHI Mouna

457. Pr. TELLAL Saida*

458. Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

458. Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*

Pr. AMHAIJI Larbi*

Pr. AMMAR Haddou

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*

Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZIANE Nourdine
Pr. CHARKAOUI Naoual*

Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL BEKKALI Youssef*

Pr. EL MOUSSAOQOUI Rachid
Pr. ELOMARI Fatima

Pr. GANA Rachid

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

460. Pr. MOUSSAOUI Abdelmajid
491. Pr. MOUTAJ Redouane *
Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
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ABREVIATIONS

UCP : Urgences Chirurgies Péditrique

CHOP: Centre d’Oncologie Pédiatrique

NFS : Numération Formule Sanguine

TDM : Tomodensitométrie

PAF : Polypose adénomateuse familiale

APC : Adénomatose polyposis coli

Del : Délétion

TD : Tumeur desmoide

IHC : Immunohistochimie

IRM : Imagerie par résonance magnétique
STIR: short T1 inversion recovery

PET : Tomographie par émission de positrons
VAC : Vincristine Actinomycine Cyclophosphamide
MTX : Méthotrexate

VBL : Vinblastine

POG: Groupe d’oncologie pédiatrique

TNF: Tumor necrosis factor

INF: Interféron

TXF: Tamoxifene

TOR : Torémiféene

ER : Récepteur d’cestrogéne

LHRH : hormone de libération de luteinostimuline

Gn Rh : gonadotrophine-releasing hormon$e



AINS : Anti-inflammatoire non stéroidien
Gy : Gray

PDGF: platelet derived growth factor
Rb1 : gene de rétinoblastomel

PS100: protéine S100

IPAA : ileo poch anale anastomose
18-FDG: 18-Fluorodésoxyglucose

EFS: Event free survival

5 FU: 5-Fluorouracile

MMP1: Matrix metalloproteine-1

VEGF: Vascular endothelial growth factor
TGF: Transforming growth factor

FGF: Fibroblast growth factor

Kit : Tyrosine protein kinase

PTFE (plaque prothétique) : polytétrafluoroéthylene
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FIGURES

N°1: Paroi abdominale antérieur, image extraite de d#&tt’Anatomie
humaine de Netter2° édition Masson.

N°2 : Muscles droit, dissection anatomique
(Cliché du laboratoire d’anatonde la faculté de médecine de
Nantes)

N°3 : Muscle droit, aspect schématique.

N°4: Muscles obligue externe(A) et oblique interng(Bgprésentation
schématique .

N°5: Muscles oblique externe(A) et oblique interng(Blissection
anatomique (Cliché du laboratoire d’anatomie ddfaeulté de
médecine de Nantes)

N°6 : Muscle transverse, représentation schématique.
N°7 : Coupe transversale de la paroi abdominal antérieure
A au niveau des deux tiers céphaliques.
B au-dessous.
N°8 : Innervation de la paroi abdominal antérieure.
N°9 : Paroi abdominale antérieure, distribution artésiell
N°10 :Fascia transversalis au niveau de la région indgicaté droit).
N°11 :ASP du patient sans particularités.
N°12 :Echographie abdominale du patient montrant la masse

N°13 : Coupe transversal de la TDM du patient montrantmasse

abdominale qui dépend du muscle grand droit gauche.
N°14 : Coupe sagittale de la TDM du patient montrant ésse.
N°15 :La piece opératoire de la masse tumorale.



Fig. N°16 : Une TDM abdomino-pelvienne du méme patient montiamasse
abdomino-pelvienne.

Fig. N°17: Aspect macroscopique d’'une tumeur desmoideced@&rmée.
(Iconographie de Clinique chirurgicale B, hopitahiSina, Rabat,
Maroc)

Fig. N°18 : Aspect macroscopique d’'une tumeur desmoide : miécerte.
(Iconographie du service de chirurgie orthopédigae de
traumatologie, université René-

Descartes, hopital Cochin, AP-HP, Paris, France)

Fig. N°19: Aspect microscopique (grossissement x 800) d'uanmetr
desmoide
(Iconographie Service de chirurgie orthopédique de
traumatologie, université René-Descartes, hopitath@, Paris,
France)

Fig. N°20 : Aspect microscopique d’'une tumeur desmoide montezsntellules
fusiformes et la matrice collagénique dense.

(Iconographie de Department of Pathology, Royal ddan
Hospital, England)

Fig. N°21: Aspectamicroscopique et immunohistochimique.

(A) et (B) : I'hnématoxyline et de I'éosine (HE) pes colorées de
deux tumeurs desmoides. Les mémes tumeurs utilipées

immunohistochimie:

(C) forte accumulation nucléaire de b-caténine dasscellules
tumorales; (D) : Absence de coloration nucléairéagtrésence de

coloration b-caténine membranaire des cellules talaes.
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. N°22 Tumeur desmoide de la paroi abdominale chezemenk ;

(A) vue de face. (B) vue de profil. (Departmerit Rlastic and
Reconstructive Surgery, Hospital Kuala Lumpur, Kuaumpur,
Malaysia)

. N°23 Tumeur desmoide (TD) récidivante de I'avant-b@arcon agé de

13 ans.
(Iconographie de [l'unité d’oncologie pédiatriqueensce de
médecine infantile C, hopital D’enfants de Tunis)

. N°24 : Tumeur desmoide de la fesse gauche. Garcon dengufroisieme
récidive apres traitement chirurgical. (Iconograptde ['unité
d’'oncologie pédiatrique, service de médecine infar€, hopital
D’enfants de Tunis)

N°25: Images d’échographie de la masse tumorale en ndoggler
couleur (a) et pulsé (b). Présence d'un faible flasculaire
intratumorale.

N°26 : Scanner montrant une tumeur desmoide du muscled gremit
gauche.

(Iconographie du Service de chirurgie générale,itabmilitaire
Avicenne, Marrakech, Maroc)

. N°27 :lmages d’IRM d’une tumeur desmoide de la paroi abdale.

A: image d'IRM en T2 axiale pondérée, forme ovodtidétérogene
en T2 hyper intense de la masse (pointes ded)éu dépends du
muscle grand droit gauche.

B : image d'IRM en T2 axiale pondérée obtenue amijestion IV
de gadolinium montre la prise de contraste avides da centre de

cette masse (des fleches).
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N°28 : une comparaison de EFS (évolution sans progressomme les
patients laissés sous simple observation et cattegr

N°29 : Vue opératoire de la masse aux dépens du muschel ghepit
gauche.(Iconographie du Service de chirurgie gémértadpital
militaire Avicenne, Marrakech, Maroc)

N°30 : Vue per opératoire apres résection : perte de auxst(25%x25 cm)
(Iconographie du service de chirurgie plastiquaskturg).

N°31: Vue per opératoire : mise en place de la plaqudhétique
(Iconographie du service de chirurgie plastiquaskurg).

N°32 : Vue per opératoire : mise en place du lambeau dadgdorsal.
(Iconographie du service de chirurgie plastiquaskurg).

N°33 Courbe de récidive de la maladie selon la méthimd&aplan Meier
de 30 patientstteints de fibromatose agressive infantile recevan
MTX et VBL.

N°34 :Nombre de récidives en fonction de I'age et de sexe
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Les tumeurs desmoides appartiennent aux tumeursibmmastiques et
fibroblastiques qui représentent un groupe imporgnlésions de I'enfance, de
I'adolescence et de I'age adulte.

Les tumeurs myofibroblastiques représentent appratkvement 12 % des
tumeurs des tissus mous dans les deux premieresrés de la vie. Les
difficultés diagnostiques découlent des similariéstologiques, mais aussi de
I'existence de variations tant clinique que géngéi@vec potentiel évolutif et
pronostic différents.

Les tumeurs myofibroblastiques et fibroblastiqueds les variétés de
fibrosarcomes touchent principalement les jeunésis.

Les tumeurs desmoides (desmos = tendons), dénomraéessi
fibromatoses agressives, font partie des fibronestqgerofondes, elles-mémes
intégrées dans le groupe des tumeurs des tissus. ratles ont été deécrites
depuis 1960 comme étant des proliférations fibreusddtrantes, qui ne donnent
pas de métastases mais qui ont une malignité |l@talme grande tendance a
récidiver, proches des fibrosarcomes de bas grade.

Les fibromatoses agressives se développant a pdutitissu conjonctif,
des cloisons intramusculaires, des fascias etpmsaroses musculaires.

Les fibromatoses sont un groupe unique de tumeuéseptant des
caractéristiques clinico-pathologiques multiplegt twomme leur pronostic.

Elles surviennent de facon sporadique ou dans deecd'une polypose
adénomateuse familiale (PAF) ou elles représenteatdes manifestations de
'association lésionnelle du syndrome de Gardnees Qumeurs touchent
préférentiellement Il'adulte jeune entre 25 et 35s aavec une légéere
prédominance féminine (sex-ratio : 2/1), elles sogrouvées dans moins de 5

% avant I'age de dix ans.



Ces tumeurs se situent dans la paroi abdominales tiabdomen, ou en
extra-abdominal.

Ces tumeurs sont constituées par une proliférdgiate de myofibroblastes
différenciées au sein d’'une matrice collagéne |agHesieurs caractéristiques
permettent de les différentier d’'une part des fimatoses bénignes et d’autre
part des sarcomes.

Ces tumeurs, comme les néoplasies malignes, démeeira prolifération
d’'un clone unique de fibroblastes différentiés gt normal. Ceci a été

démontré par I'étude de l'inactivation du chromosoxn

Le pilier du traitement des tumeurs desmoidesaeshirurgie d’exérese ;
un traitement adjuvant est parfois nécessairestilaebase de chimiothérapie
cytotoxique (I'association méthotrexate et vinblest d’hormonothérapie ou

d’AINS, la radiothérapie est a éviter chez I'enfartause de ses séquelles.

Le but de notre travail est de faire une mise antur les particularités de
la localisation dans la paroi abdominale de la wnaesmoide et de discuter les
modalités thérapeutiques de cette pathologie, et par I'étude de deux

dossiers colligés a I'hépital d’enfants de Rabat.






L’abdomen occupe la partie moyenne du tronc, dattkorax en haut et le
pelvis en bas, elle est formée d’'une paroi délimila cavité abdominale.

La cavité abdominale est fermée en haut par lehdigmne mais ouverte en
bas, en continuité avec la cavité pelvienne ; aiatient les appareils digestif et
urinaire, la rate, les surrénales, les gros vaisséaorte abdominal, veine cave
inférieure) et des nerfs (vague et chaine sympad#)iq

La paroi abdominale est constituée d'un ensemble miescles qui
s’inserent sur le rachis, le gril costal et le dgtte du bassin.

La paroi abdominale est constituée de la surface ka profondeur par : la
peau, le pannicule adipeux, une aponévrose musgetlan ou plusieurs chefs
musculaires, l'aponévrose profonde du muscle, laisge prépéritonéale,

péritoine pariétal.

1. PLANS SUPERFICIELS :

La peau est mobile par rapport aux plans musculmapotiques sous
jacents, seule I'attache ombilicale est fixe, c’'sst le revétement cutané que
I'on peut décrire les différents quadrants de l@bdn, siege de projection des
organes.

Sous la peau on trouve de la superficie vers lfopdeur le pannicule
adipeux plus ou moins épais, le fascia superfgiglii peut étre difficile a

individualiser, et le tissu cellulaire sous cutaffégure. N°1)



Fig. N°1: paroi abdominale : dissection superficielle.dfja extraite de I'Atlas

d’Anatomie humaine de Netter’Z® édition Masson)



2. PLANS MUSCULO-APONEVROTIQUES :

2.1. Paroi antérieure :
Elle est constituée par deux muscles considéraloetifférents de par

leur importance et leur physiologie :

2.1.1. Muscle droit de 'abdomen (rectus abdominis)

C’est un muscle puissant, pair et symétrique tgrdsque verticalement —
d’'ou son nom — des dernieres cbtes au pubis deegpadtautre de la ligne
blanche (linea alba). Muscle fusiforme, aplatidieu thorax au bassin (Figure.
N°2)

Insertion: il est constitué classiguement de trois faisceaupérieurs
d’insertion sur le gril costal : sur la face exadmque des B*° 6™ et 7™
coOtes; de maniére décalée.

Trajet: Il se dégage un ruban musculaire qui occupe Hargeur de la
paroi antérieure de I'abdomen. Il vient se rétréarlargeur vers le bas et la
terminaison tout en se rapprochant de la partieianéd Il a des intersections
tendineuses qui correspondent a des tendons irdemes a l'intérieur du
muscle. lls sont au nombre de 3:

Une au $™cartilage costal ;

Une au 18™arc (partie la plus basse du thorax) ;
Une au niveau de I'ombilic ;

Parfois il y en a une plus basse variable ;

Il y a plusieurs corps musculaires qui vont se édec. c'est un muscle
polygastrique (4 parfois 5). C'est le seul musadygastrique dans l'espéece
humaine (Figure. N°3)



Terminaison: Vers le bas, ce muscle se termine par une régponte et
aplatie au niveau du pubis, depuis la symphyseepumia jusqu'au tubercule
pubien.

Les insertions musculaires gardent les mémes vaumais les ventres
eux peuvent grossir. Les intersections tendinesssg des vestiges de la
métamérie, au niveau du thorax ce sont les cotesjveau lombaire, seul les
nerfs restent métamériques.

Le muscle droit de I'abdomen est compris dans ameeggaine du muscle
droit de I'abdomen). Elle a deux feuillets un aetéret un postérieur jusqu’au
niveau du promontoire, en dessous il n'y a queldlét antérieur. Le muscle
obliqgue externe participe au feuillet antérieuntdérne aux deux feuillets, le
transverse ne participe qu'au postérieur. En desslou promontoire, les 3
tendons forment I'antérieur.

La zone fibreuse entre les muscles droits et lzeliglanche, qui est large
au dessus de I'ombilic est dite rubanée. Soudilmmelle devient plus étroite,
c'est la partie linéaire de la ligne blanche.

Elle est purement fibreuse vu qu'il y a de petitBoes a I'origine d'hernie.
Seul I'anneau ombilical est un orifice naturel gsii la cicatrice de la section du
cordon ombilical & la naissance.

Innervation: les nerfs intercostaux duf8au 1™

Actions: Le muscle droit de 'abdomen est trés antéridupermet la
flexion du tronc sur le bassin en position allondgée station érigée on utilise la
pesanteur. Aucun role sur la cuisse.

Son action sur le bassin: améne la symphyse arank et bascule vers

I'arriere la créte iliaque:



Rétroversion du bassin ou controbutation. Il awasaun réle essentiel
dans le maintien de la sangle abdominale en résiaté pression des visceres

de la cavité abdominale.

. A . : -. ’ =
B TN TR A

Fig. N°2: Muscles droit, dissection anatomique
(Cliché du laboratoire d’anatomie de la faculténtlecine de Nantes)



_-|.-i-

Fig. N°3: Muscle droit, aspect schématique.

2.1.2. Muscle pyramidal de I'abdomen :
Appelé tenseur de la ligne blanche, mais ce n'esingvestige, inconstant
(i manque dans environ 20 % des cas), il n’a aublanphysiologique, lorsqu’il
existe il a une forme triangulaire, a base inf@gepubienne, en avant de la
partie distale de I'angle droit et a sommet dirigggs la ligne blanche. Sa
hauteur est variable : de la moitié de la lignentihee sous ombilicale jusqu’a
'ombilic, ses fibres sont orientés en haut et edams. Souvent il masque lors

de laparotomies médianes sous ombilicales, I'aadadigne blanche.

10



2.2. Paroi latérale :

Elle est formé par les trois muscles larges dedbaten, qui sont de la
superficie a la profondeur : I'oblique externe bligue interne et le transverse
de I'abdomen. Ce sont des lamelles fines qui ostmheticularités communes
dont les conséquences sont importantes au plaguod.

L’orientation de leur fibres est globalement diééte, ce qui permet a ces
minces structures de mieux résister a la pousatgale de la pression

abdominale.

2.2.1 Muscle obligue externe de I'abdomen :

C’est le plus superficiel des trois muscles largégure. N°4).

Insertion: Sa partie supérieure s’inseére par trois faisceawarriere en
sus-costal de maniére exothoracique de’t§& la 12™ céte.

Trajet: Les fibres de I'oblique externe ont une directaiique médiale et
caudale. En bas, il se termine sur les deux tiensraux de la créte iliaque et la
partie supérieure du ligament inguinal.

Sa partie tendineuse forme en bas le ligamentinagyanciennement
arcade fémoral) tendu de I'épine iliaque antércésiepre au pubis .Cette
formation tendineuse est constituée par des filpexpres et des fibres
récurrents, ces fibres vont former le feuillet aietér de la gaine du droit de
I'abdomen. Plus on descend, plus les fibres satitakes vers le bas et formant
un renforcement tendineux parfois visible (FigINES).

Trois renforcements aponévrotiques forment trdisrgi:

» Le Pilier latéral, dont les fibres se terminent leuligament inguinal

et la branche ilio-pubienne.
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» Le pilier médial, dont les fibres se terminent esislement sur la
ligne blanche et le pubis.

» Le Pilier postérieure (de Colles) qui vient du copdposé et croise la
ligne médiane.

Les trois piliers forment les limites de l'orificeu I'anneau inguinal
superficiel qui a une forme ovalaire a grosse exteeinférieure et médiale, et a
sommet supérieur et latéral.

Le ligament inguinal n'est pas un ligament, mais aponévrose fait d'un
tendon s'insérant sur I'épine illiaque antéro-depée.

Innervation: par la 5™ & 12°™ nerfs intercostaux et le nerf illio-
hypogastrique.

Action: les fibres s'insérent d'arriere en avant: peanetta flexion du
tronc sur le bassin ; inclinaison homolatérale tation contro-latérale ;

contention de I'abdomen et contréle de pressioonrabthle

2.2.2. Muscle oblique interne de I'abdomen :

Situé sous le précédent et au dessus du muscévérae de I'abdomen, ses
fibres ont globalement une direction opposée (leighif4)

Insertion: sa partie musculaire s’insére en arriére sur obeyrose
lombaire sur les trois quarts ventraux de la cititgque, et le tiers supérieur du
ligament inguinal, de l'arriere vers l'avant. D@®raussi sur le muscle psoas
avec le fascia iliaqua.

Trajet: oblique vers le haut et I'avant, en gros perprrdire a I'oblique
externe. Passe sur 9% 11°™ 10°™céte et le rebord costal. En bas, les fibres

vont s'horizontaliser et vont se diriger vers ls.ba

12



Terminaison: sur le bord du muscle droit de I'abdomen. Le hoférieur
est concave vers le bas et forme un orifice. Leldarvient se diviser en deux
formant la gaine du droit et participant a la fotima de la ligne blanche. Sous
le promontoire il va passer entierement en avarialdomen. Mais tout en bas
a sa terminaison il va repasser en arriere du deitabdomen sur le pubis
(Figure.N°5).

Innervation: 7™ au 12°™ nerf intercostal et le nerf ilio-hypogastriqae
quelques branches du nerf illio-inguinal

Action: Flexion ; inclinaison homolatérale ; Rotation halatérale.

Fig. N°4 : Muscles oblique externe (1) et oblique interne; @¥ssection
anatomique (cliché du laboratoire d’anatomie dadalté de médecine de

Nantes).
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=1 B
Fig. N°5: Muscles oblique externe (A) et oblique interBg, feprésentation

schématique.
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2.2.3. Muscle Transverse :

C’est le plus profond des trois muscles largesuifeigN°6)

Insertion: son aponévrose postérieure s’insere sur les gsase
costiformes de la douzieme vertébre thoraciquesting vertebres lombaires
correspondantes ainsi que sur le fascia thoractdom correspondant.

Ses fibres charnues s’insérent cranialement sigixederniers cartilages et
cOtes, et caudalement sur la moitié ventrale dedte iliaque, I'épine iliaque
antéro-supérieure et, comme l'oblique interne,lsuiers supérieur du ligament
inguinal.

Le corps charnu du muscle se prolonge avec lagpgpbnévrotique suivant
une ligne sinueuse.

Trajet: la direction de ses fibres est horizontale ondvarsale vers I'avant
d’ou son nom.

Terminaison: ses fibres les plus basses participent a la foomale la
faux inguinale, d’ou partent les muscles crémastgui provoguent l'ascension
du testicule et la mise en tension du plancher ahalcinguinal. La ligne de
jonction avec le tendon n'est pas directement edatbord du droit, formant la
ligne semi lunaire, courbe, d'abord étroite prodoemuscle puis s'élargit. Se
termine sur une aponévrose qui vient former la@aiostérieure de la gaine du
droit.

Dans la partie basse, les éléments sont simil@régblique interne, les
fibres descendent et rejoignent la ligne pubiermnéte pubienne et ligne du
pubis.

Innervation: 7ieme au 12iéme intercostal et le nerf illio-hgpstrique et

le nerf illio-inguinal.
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Action: il joue un role fondamental dans le maintien @e slangle

abdominale, qui doit résister a la pression deves.

i

Fig. N°6: Muscle transverse, représentation schématique.
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Fig. N° 7: Coupe transversale de la paroi abdominale e

1. Muscle oblique externe ; 2. Muscle oblique inger 3. Muscle transverse ; 4. Muscle
droit ; 5. Fascia transversalis (en réalité adhédimponévrose du transverse) ; 6. Péritoine ;
7. Ligament rond ; 8. Artére épigastrique ; 9. fetdmbilicale ; 10. Ouraque ; 11. Fascia
prévésical. a. Espace préaponévrotique ; b. egpagrusculaire ; c. espace préfascial ; d.
espace prépéritonéal ;e. espace omentopariétal.

A. Au niveau des deux tiers céphaliques.

B. Au-dessous.
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Fig. N°8 : Paroi abdominale antérieure, innervation.

1. Septieme nerf intercostal ; 2. Dixieme nerf iobstal ; 3. Douziéme nerf intercostal ; 4.

Nerf iliohypogastrique ; 5. nerf ilio-inguinal.

2.2.4.Aponévrose de la paroi antérolatérale :
Elle est formée par celles des muscles largesrggaieent le muscle droit.
Elle comporte deux feuillets antérieur et postérieu
Au niveau des deux tiers supérieurs :
o Feuillet antérieur : formé par I'aponévrose descles oblique externe
et oblique interne (feuillet ventral).
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o Feuillet postérieur : formé par I'aponévrose desclas oblique interne

(feuillet dorsal) et transverse, puis fascias wvarsalis et péritoine.

Au niveau de tiers inférieur :
o Feuillet antérieur : formé par I'aponévrose descles oblique externe
et oblique interne et transverse.

o Feuillet postérieur : formé par fascias transvesslpéritoine.

3. LAVASCULARISATION :

La vascularisation artérielle comporte deux systemiaxe vertical des
épigastres et un systeme latéral. (Figure N°9)

L’artére épigastrique inférieure nait de I'artéliague externe, puis monte
sous ou dans un dédoublement du fascia trans\gersaliquant la limite entre
les fovéas médiale et latérale.

Elle remonte ensuite a la face profonde des ddaitss la gaine des droits
pour s’anastomoser avec l'artére épigastrique sayrér (terminale abdominale
de I'artére thoracique interne) au tiers cranialntlscle droit.

Le systéme latéral est issu des arteres interegstdl lombales.ll perfore
soit 'aponévrose de I'oblique externe soit le Retiipostérieur de la gaine des
droits, s’anastomosant alors avec I'axe verticapgagirique. On individualise
classiguement trois pédicules : un en supraombilicaen

Infra-ombilical, et un cercle péri-ombilical.
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Fig. N° 9: Paroi abdominale antérieure, distribution artérid. Artere
épigastrique supérieure ; 2. Artére épigastrigterieure.
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Fig.N°10: Fascia transversalis au niveau de la régionimadg (coté droit).

1. Aponévrose du muscle oblique externe ; 2. Musbl&ue interne ; 3. Muscle transverse et

fascia transversalis; 4. Orifice inguinal profgn&. Ligament inguinal ; 6. Vaisseaux

épigastriques ; 7. Muscle psoas iliaque ; 8. Basttieliliopubienne ; 9. Veine iliaque ; 10.

Ligament de Cooper.

4. PERITOINE :

Le péritoine est une membrane séreuse qui tapskceé profonde de la

cavité abdomino-pelvienne et les visceres qu’'allgient.

Elle est formée de deux visceres, viscéral et faridélimitant une cavité

virtuelle : la cavité péritonéale.
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5.1. Feuillet viscéral :

Il tapisse la face superficielle des visceres abdauox.

4.2. Feulillet pariétal :
Il tapisse la face profonde de la cavité abdonmelvienne, on lui
distingue :
Péritoine pariétal diaphragmatique : tapisse fdae inférieure du
diaphragme.
Péritoine pariétal antérieur : tapisse la parmérolatérale de 'abdomen.
Péritoine pariétal postérieur : tapisse la paostérieure de I'abdomen et
séparée d’'elle par I'espace rétro péritonéae(lkappareil urinaire et les gros
vaisseaux).
Péritoine pariétal pelvien : tapisse la capiésienne et séparé d’elle par
'espace sous-péritonéal (loge les vaisseaux iiaguectum, vessie et organes
génitaux externes); il forme entre les organes ddsle-sac dont le plus

important est celui de Douglas situé en avant diune.

4.3. Replis péritonéaux :
Les deux feuillets du péritoine sont reliés pas deplis péritonéaux qui
cloisonnent la cavité péritonéale, ce sont :
s Meéso: c’est un repli péritonéal qui relie un organetde digestif a
la paroi et qui contient un pédicule vasculaire Jogastre, mésentere, méso-
colon transverse, méso-colon ascendant, meéso-cdescendant, meéso-

sigmoide)
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¢ Fascia: formé par accolement du méso a la paroi posté&rftascias du
Treitz, fascia de Told droit, fascia de Told gaycles organes ainsi fixés a la
paroi postérieure sont considérés comme des orgaés-péritonéaux
secondairement.

+ Ligament : c’est un repli péritonéal qui relie les visceesdre eux ou a
la paroi sans contenir un pédicule vasculaire ifigat large de [l'utérus,
ligament falciforme du foie, ...)

¢ Epiploon (omentum): c’est un repli péritonéal qui relie deux organes
abdominaux entre eux et contient un pédicule vaseul(épiploon gastro-
hépatique (petit épiploon),épiploon gastro-coliqgednd épiploon), épiploon

gastro-splénique, épiploon spléno-pancréatique).

4.4 Cavité péritonéale :
Elle est divisée par le méso-colon transverse e éeages : étage sus -
mésocolique et étage sous —mésocolique.
Elle présente un diverticule ou cavité, c'est & cavité des épiploons

(poche rétro-gastrique ou recessus omental) lipaitdes quatre épiploons.
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Notre étude a consisté en une analyse dim€siers de patients porteurs
de tumeurs desmoides de la paroi abdominale celfigéervice des Urgences
Chirurgies Pédiatriqgues (UCP) a I'hépital d’enfade Rabat, sur une période
de 09ans (entre 2004 et 2012) :

FICHE D'EXPLOITATION

s N° dossier

s Age

» Sexe

+ Circonstances diagnostiques
s Clinique

+ Bilan radiologique

¢ Anatomopathologie

s Traitement

% Surveillance a long terme

« Complications
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OBSERVATION N°1
Dossier N°2292

Il s’agit de I'enfant S.H, de sexe masculin 4gé5dans, hospitalisé au

service des UCP en Février 2012, pour des doustademinales. L’enfant a été
opéré en juin 2010 pour une péritonite généralikergine appendiculaire avec
des suites opératoires simples, I'évolution anédéquée par I'apparition d'une
masse abdominale paramédiane augmentant progmassivele volume avec
qguelques vomissements alimentaires épisodiques #aubles du transit

évoluant dans un contexte d’apyrexie et de coniervee I'état général.

A l'admission I'examen clinique a mis en évidenee drésence d'une

cicatrice de laparotomie médiane et la présenguaase indolore ferme fixe au
plan superficiel faisant 8 cm de grand axe, sagrgesi inflammatoires en regard.

Le reste de I'examen clinique est sans particéiaurit

LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

Abdomen sans préparation est sans particularfégire N°11)

Une échographie abdominale a été realisé le 0002/2montre la
persistance de deux processus lésionnels situgmrtdest d’autres de la ligne
médiane bien limités, échogéenes, hétérogenes,emublent avoir discretement
augmentés de taille comparativement a I'échograghi#3/10/2011 mesurant a
ce jour 39 x 43 mm et 59 x 59 mm. (Figure N°12)

Un scanner abdominal réalisé le 09 Février 2012nede hélicoidal, aprés
opacification digestive par voie haute, avant eegapnjection intraveineuse de
produit de contraste, et lecture en fenétre ape@ montré la présence d’'une
masse tissulaire, rehaussé de facon homogéne pantieaste, mesurait 64 mm

de hauteur, sur 68 mm d’axe transversal, sur 55diamtéro-postérieur cette
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masse présentait des contours lobulés, se dévetapdépend du muscle grand
droit gauche de I'abdomen avec une exposante etigpkyfaisant saillie dans
la couche graisseuse sous cutanée, responsaldél@ans d’une bosselure de la
paroi abdominale antérieure en regard, et une ceamte endophytique arrivant
au contact des anses digestives. (Figure N° 13 &N

Traitement : (le 21 Février 2012) On a procédé ng exploration
chirurgicale avec exérése complete de la masseassapt sur une zone

musculaire macroscopiquement saine (Figure N° 15)

LE COMPTE RENDU OPERATOIRE :

*Abord : reprise de l'ancienne cicatrice qu'on game part et

d’autre de I'ombilic. Ouverture de la ligne blanattedu péritoine.

*Acceés : masse de circonstance dure qui mesure éecgnand axe
sur 4 cm, adhérente au feuillet postérieur du neugcand droit gauche
qui présente quelques adhérences.

*Gestes :

Libération de I'adhérence qui existe entre la mas$anse duodénale.

Dissection de la masse avec exérese compléte earpasur une zone
musculaire macroscopiquement saine.

Procédons a une biopsie d'un ganglion, et dundigaf’'un muscle
macroscopiquement sain.

Vérification de I'absence de perforation au nivelau’'anse qui a été prise
par la masse.

Procédons a une fermeture du péritoine par untsvigeyl 2/0.

Fermeture aponévrotique possible par un surjet @umenfil plus point de

rapprochement sous cutanée. Surjet intradermique .
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EXAMEN ANATOMOPATHOLOGIQUE DE LA PIECE OPERATOIRE

Macroscopie il s’agissait d’'une masse pariétale de 8 x 6 cnigdlment

encapsulée, avec encrage des zones non encapsiléescoupe donne un
aspect blanchatre fasciculé.

Histologie : Il s’agissait d'une tumeur constituée de prolifénma
fibroblastigue formée de cellules fusiformes, leams/aux sont réguliers ces
cellules sont disposées en faisceaux entrecro@ésgin du tissu conjonctif de
collagéne gréle vascularisé par des capillairegqrbhfération est mal limitée en
périphérie et dissocie le tissu fibro-musculaireviemnant. Les limites
d'exérése sont passées en zones tumorales. Camclusfibromatose

abdominale

L’évolution :

L’enfant a été adressé au CHOP pour chimiothérapgeiivie, I'évolution
est bonne sans récidive et I'enfant n'a recu aucaitement médical, avec un

recul de 2 ans.
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Fig. N°11 : ASP du patient sans patrticular.
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Fig. N°12: échographie abdominale du patient montrant la .
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Fig.N°13: coupe transversal de la TDM du patient montrambésse

abdominale qui dépend du muscle grand droit gauche.

32



Fig. N°14: coupe sagittale de la TDM du patient montramhéesse.
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Fig. N°15: la piece opératoire de la masse tumorale.
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OBSERVATION N°2
Dossier N°05-040 :

Il s’agit de I'enfant MM, de sexe masculin, agé e ans, hospitalisé en

Décembre 2004 au service des UCP, pour une madsenain-pelvienne.

Le début de sa symptomatologie remonte a quatre aast son
hospitalisation, par I'apparition d’une petite masddominale de deux cm, qui
augmente progressivement de volume. Cette massé mabée, sans signes
accompagnateurs. Le tout évoluant dans un contBaterexie et d’altération
de I'état général.

Devant la taille importante de cette masse, le deataconsulté a Agadir ou
un examen anatomopathologique sur biopsie a étavenir d’'une fibromatose
desmoide sans signes de malignité.

L’examen clinigue a ladmission a trouvé une e€énormeussure
abdominale, avec la présence d'une cicatrice médidienviron 10cm et
transversale de 2cm. A la palpation une masse abdegpelvienne de 36/30 cm
de grand axe de consistance ferme, dure, sendikyrface +/- irréguliere, fixe
par rapport au plan profond. La recherche d'uneato§plénomégalie a été
impossible vue la taille importante de la masseexédmen des aires
ganglionnaires trouve des adénopathies inguinala®itales et lenticulaires, et

une petite adénopathie maxillaire droite lentiqalai

BILAN PARACLINIQUE

L’échographie abdominale a montré la présence d'é@nerme masse

abdomino-pelvienne, tissulaire, échogene, hétémgéan renferme des

calcifications. Cette masse mesure 11 cm pour saméadre antéro-postérieur.
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Les diametres longitudinaux et transverses ne pastmesurables a I'écran.
Cette masse refoule les anses digestives et leevess

La tomodensitométrie a révélé un résidu tumoralurerck infiltrant la
graisse sous cutanée de la paroi abdominale latgaaiche, qui est rehaussé par
injection de produit contraste.

Une biopsie a été réalisée le 13 Janvier 2005p8m¢ fragments, le plus
grand mesurait 5 x 4 mm. Le tissu montrant uneifgration de cellules
fusiformes assez monomorphes, ayant des noyauwriugis a chromatine fine
ou hyperchromatiques, a bouts pointus. Les noyawperchromatiques sont
souvent fins, ondulées. Ces cellules se disposarefdisceaux qui ont tendance
a s’enrouler. Le fond a été fibreux, lache par eiidet on notait la présence de
nombreux vaisseaux capillaires. Il n’y a ni mitqgasatypies cytonucléaires.

L’étude immunohistochimique a montré une positiyitéir la vimentine et
I'actine ; les marquages a la PS 100 et a la desnégatifs.

L'aspect morphologique et le profil de 'immunolushimie a été en

faveur du diagnostic de la fibromatose.

PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

Une chimiothérapie a été commencée le 04 Févri€bs2® base de:

vinblastine 6 mg/m?/semaine pendant 6 mois. Mégixate 20 mg/m3/semaine
pendant 6 mois. Nolvadex (Tamoxifene) 1 comprimeéjpur 1 semaine/2.

Ce protocole a été suivie pendant 6 mois, avecr@enties numérations
formules sanguines (NFS) chaque mois, et contidtegraphique tous les deux
mois, pour juger 'opérabilité du patient.

Le patient a été opére le 29 Septembre 2005.
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COMPTE RENDU OPERATOIRE

Incision médiane a cheval sur 'ombilic, on tombieecktement sur la

tumeur qui a infiltré une grande partie de la patmiiominale antérieure. Cette
tumeur fait 20 cm environ de grand axe, sembleséiier sur la symphyse
pubienne.

Résection en masse de la tumeur emportant les esugnds droits dans
leur parties sous ombilicale et une partie des tagsabliques laissant un défect
pariétal tres important.

On mobilise ainsi la tumeur, les uretéres et lesseaux iliaques sont
indemnes. Il persiste des reliquats tumoraux p@anéet qu'on n'a pas résequé.
On comble le défect pariétal par une prothése syigile (Treillie) ; qui a été
amarré aux berges de la paroi par un surjet awMicsur un drain de Redon
n°8 : aspiratif mis en sous peéritonéal.

Plan sous cutané au Vicryl 4/0. Plan cutané aumlo.

COMPTE RENDU ANATOMOPATHOLOGIQUE DE LA PIECE
OPERATOIRE :
Macroscopie : piece de résection parvenue en pissigagments pesant

960g et mesurant entre 3 x1 cm et 17 x 12 x 12ag@nt un aspect fibreux,
blanc nacré sans nécrose, ni hémorragie. En péieplai note I'existence de
quelques lambeaux musculaires striés.

Histologie : les multiples coupes réalisées momtoenaspect identique, il
s’agit d’une prolifération cellulaire a cellule fieme réguliere de densité faible
sur un fond fibreux comportant une vascularité pbondante. En périphérie
cette prolifération s’insinue entre les fibres muates striées.

La limite d’exérese est pathologique.
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Conclusion : aspect morphologique d’'une tumeur dédenavec limites

d’exérése pathologiques.

SURVEILLANCE A LONG TERME :

Le traitement par chimiothérapie a été poursuiusipurs scanner de

contrble ont été réalisé ayant objectivé une reeidde la tumeur avec
infiltration du muscle grand droit et de la parbdaminale, et un déplacement
de la ligne blanche de I'abdomen.

Staff du 05 juillet 2012 ; une légere régressionaéumeur ; la décision
était de continuer le traitement par chimiothérapie

En mai 2013 : une résection chirurgicale a étéefabur la tumeur
récidivante avec une reconstruction pariétale. élt#ment le patient est en état

stationnaire.
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Fig.N°16: Une TDM abdomino-pelvienne du méme patient monitiea masse
abdomino-pelvienne
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Les tumeurs desmoides ou fiboromatoses agressimesies tumeurs rares
du tissu mou, développées a partir des structurescuo-aponévrotiques, de
croissance lente, histologiqguement bénignes, nmaalément agressives avec
infiltration et invasion des structures de voisieagiles ne métastasent pas, mais
ont tendance a recidiver.

C'est l'étude anatomopathologigue qui donne la icowtion du
diagnostique, le traitement de référence de ceseutsnest la chirurgie

d’'exérese.

1. ETHIOPATHOGENIE

Sur le plan étiopathogénique plusieurs facteurd sweriminés dans la

genese des tumeurs desmoides:

1.1. Facteurs traumatiques :

Les traumatismes, qu'ils soient chirurgicaux oudmtels, ont été évoqués
dans la genese des tumeurs desmoides, cela sedontie fréequence relative
des tumeurs desmoides sur les cicatrices opématdir2] (comme le cas de
notre premier malade).

Dans le cas particulier de tumeurs desmoides samven association a la
PAF, le diagnostic se fait le plus souvent dan<ileg ans suivant la colectomie
prophylactique et ceci dans 75 % des cas [3].

Il a été également décrit des tumeurs apparaisantes cicatrices de
plaie, et sur les sites d'implantation de trocdetdaparoscopie ou apres mise en
place de prothese mammaire en silicone [4].

La relation de causalité n'a cependant pas étév@eomt les arguments

physiopathologiques sont rares.
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1.2. Facteurs hormonaux :

De nombreux éléments sont en faveur de I'existdadacteurs hormonaux
(stimulation cestrogénique) dans la genése des tsrdeamoides :

» Tumeur plus fréquente chez la femme en age dwéd®D;

» découverte de tumeurs desmoides chez la femnm&partum ou au
début d'une contraception orale ;

» Régression de certaines tumeurs apres la mérmgdalis

On peut donc conclure que le taux de croissanceuesurs desmoides
peut étre proportionnel au taux d’estradiol.

Reitamo a remarqué une augmentation significatevadconcentration des
récepteurs de l'oestradiol dans le tissu des tusndasmoides par rapport au
tissu non affecté chez la méme patiente [6].

Certaines tumeurs régressent par des manipulatiomsonales avec une
utilisation bénéfique, notamment des antioestrog§ne

Des modeles expérimentaux semblent confirmer aefpeession. Dhingra
et al. [8] ont mis en évidence une réponse pralifée des fibroblastes a
I'cestrogene, alors que leur croissance a étééelylar des anti-cestrogenes.

Cependant, chez les enfants, ces corrélationscapathologiques sont
difficiles a établir [9].

1.3. Facteurs génétiques :
Des modeles d’inactivation du chromosome X ont méogte les tumeurs
desmoides sont d’origine monoclonales, donc némpies, et non des

processus inflammatoires [10].
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L'existence d'une prédisposition génétique estlti@s documentée dans le
cas d'une association a la PAF ; cette maladiedhém® autosomique
dominante est caractérisée par l'existence deinestde polypes disséminés le
long de la paroi colorectale. lls dégénerent emacircinome  dans presque
100% des cas [5]. Cette maladie est liee a une tiootalu gene APC
(adenomatous polyposis of the colon), gene supgpueste tumeur situé sur le
chromosome 5(g21 '22) [11]. La mutation d'un sdldl@ étant suffisante a la
survenue des polypes.

Les patients atteints de PAF ont 852 fois plusistpues de développer une
tumeur desmoide que la population normale. La turastidiagnostiquée chez
10 a 20% de ces patients [5]

L'association PAF, tumeur desmoide, ostéome eeky&tidermoides de la
face doit alors étre recherchée et constitue lalrsyne de Gardner dans sa
forme plus ou moins complete. Une revue génératenté a répertorié 97
tumeurs desmoides parmi 780 patients atteints Péfe(soit 12%).

Leurs caractéristiques sont les suivantes :

 Les tumeurs desmoides associées au syndromerdeeGat liées a une
mutation genétique ne représentent que 2% de fiee des tumeurs
desmoides [5];

e Les tumeurs desmoides sont le plus souvent negpES ou
rétropéritonéales (72% des cas), sinon mésentériqete dans la paroi
abdominale (30%) [5];

* Elles sont volontiers multicentriques; et appssant dans les 3/4 des cas

apres la chirurgie colique dans un délai moyen,8eads [5];
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» Elles sont volontiers plus agressives puisqueaesables de 10% de
déces [12], alors que les tumeurs desmoides nes Beune prédisposition
génétique ne sont qu'exceptionnellement respondahiiéces des patients.

Chez les patients atteints de PAF et ayant la muatabnstitutionnelle du
gene APC, il existe une corrélation génotype-phé®t La position des
mutations sur le gene conditionne la gravité deages manifestations :

» Les mutations survenant entre les codons 129@@&4 sont associees a
une forme profuse ou la densité des adénomes &sis Ssupérieure a celle
observée dans les autres mutations. L'apparitienadiénomes est précoce -
avant 10 ans — et I'évolution est rapidement déédle [5] ;

* Les mutations siégeant au dela du codon 1444 smiématiquement
associées au développement précoce de tumeurs idesmfles tumeurs
desmoides sporadiques n'ont pas de mutation duAfé@e[5] ;

* Les mutations les plus proches du codon initlagant au contraire
associées a un phénotype atténué, avec des poptpsstardifs et sans
symptomatologie extracolique [5].

Le caractére héréditaire des tumeurs desmoides da PAF est
également suggéreé par I'existence d’'une suscaf@ibbamiliale. En effet, un
malade atteint de PAF avec des antécédents familigupremier degré de
tumeur desmoide a un risque de 25 % de dévelopgetumeur desmoide [13].

Ainsi, il est fondamental d’effectuer une recherg@métique aupres des
familles de patients atteints de tumeurs desmoides.

Dans les formes sporadiques les anomalies pewpatér sur le gene
codant pour la béta-caténine (CTNNB1). Ces mutatmmt pour conséquences
une augmentation de la prolifération fibroblastigidéa croissance tumorale du

fait d’interaction avec des facteurs de transaipfi4].
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Dans une série [15] ,18 tumeurs desmoides pégliasisont analysés pour
des aberrations dans la voix de signalisation V@nttatenin. L’analyse
immunohistochimique pous- catenine a indiqué que la dérégulation de cette
Voix a été impliquée dans le développement de tktws, dont deux points de
mutations sont heébergées dans le géne APC .Conswenulitations de
CTNNB1 ne sont pas compatibles avec la vie adlidentification d'une telle
mutation fournit la preuve directe de la natureradmue de la tumeur. Des
mutations CTNNB1 sont plus fréquentes que detations APC dans des
tumeurs desmoides adultes, suggérant que la pligsttimeurs desmoides sont
d'origine sporadique [16,17].

Les tumeurs associés a la PAF hébergent la mutAfRiD, tandis que la
plupart des tumeurs non associés a la PAF porteatnoutation géniqug -
caténine [18].

Récemment, Bo et al. ont montré que la mutation BN est aussi
fréequente dans des tumeurs desmoides pediatrigbu32j [19].

Une étude d’une série de 519 patients atteins deurs desmoides a
montré des anomalies génétiques représentées gmmpettes sur des bras de
chromosome 5q et 6q et les gains sur des brasrdsmockome 8q et 20q [18].

D'autres études sur les tumeurs desmoides ontrtappaoe élévation du
taux de c-sis et du facteur de croissance depgépthquettes (PDGF), qui peut
étre mitogéne pour les fibrocytes [20,21].

Muller et al. [22] ont montré une diminution dexbression de la Rb1 du
gene suppresseur de tumeur qui peut jouer un rafes doncogenese des
tumeurs desmoides.

Cependant, en IHC, il n'est retrouvé aucune exmrsde KIT ou de
PDGFRa.
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PDGFRb est exprimé aux mémes taux que les fibstddala protéine

n’est pas phosphorylée et donc elle est peu actidéanéme, aucune mutation
de KIT, PDGFRA ou PDGFRB n’est observée [23].

D'autres anomalies cytogénétiques décrites dansutesurs desmoides

comprennent
(Tableau )

la trisomie 8 ou le gain de la bangleldomosome 121 [7].

Tableau! : Les anomalies génétiques détectées dans les tunsedesmoides

par la technique array CGH.

W

Catégorie | Sexe mutation Localisatior) Anomalies
génétiques
Non-PAF F CTNNB1n.d,APCn.d Intra-abd | 26p21.2-pl2,
26q12-qter
F CTNNB1 Paroi abdo| 26q12-
gter,+21922.11-
g22.12
F CTNNB1 Paroi abdo| 26,213
récidive
M APC Paroi abdo | 25922.2-
post- q23.1,26p21.2-
opératoire | p21.1
F CTNNB1 Extra-abd | 25q14.3-
paravertebral g22.1,25935.1,+8
F CTNNB1 Extra-abd | +20
paraspinal
F noCTNNB1, APC | Extra-abd | +13912.12-q12.1]
n.a
F NoCTNNB1,noAPC| Extra-abd| 26
dos
M CTNNB1 Extra-abd | 26
bras
M CTNNB1 Extra-abd | +12914.3-g15

pied
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M CTNNB1 Extra-abd | +8,+20
jambe
M CTNNB1 Extra-abd | +8q
jambe
M CTNNB1 Extra-abd | 26
M NOCTNNB1,noAPC Extra-abd| +8q,+Y(q11.223-
dos q11.23
PAF F APC Intra-abd | 25021.1-g31.1
M APC Intra-abd | 25qg11.2-
gter,26g14.1-
g24.3,28p21.3-
pl1.21,2YQqll.223
g11.23
M APC Intra-abd | +1p13.3-
pl3.2,26,2Y
M APC Intra-abd 210922.3,+X
F APC Paroi abdo| 26q12-
gter,213q14.11-
g34,+20q
F APC Paroi abdo| 25q22.1-q22.2,2
F APC Extra-abd | 25915-931.2
canal
inguinal
M APC Paroi abdo| 26
M APC Paroi abdo| 23p26.1-
p23,26015-
g23.3,+20cen
F APC Extra-abd | 259q14.3-933.1,2X
épaule, dos
Abbreviations:

F: féminin; M: masculin; n.d : non disponible; kbxabd: intra-abdominal; paroi abd:

paroi abdominale; Extra-abd: extra-abdominal.
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2. ANATOMOPATHOLOGIE

2.1 Aspect macroscopique :

La tumeur est toujours restreinte aux musclesebponévroses ou fascias
adjacents. Elle mesure entre 5 et 10 cm mais geih@e 20 cm et plus. Les
tumeurs volumineuses peuvent s'étendre le londadesas ou infiltrer le tissu
sous cutané. (Figure N°17)

La tumeur est ferme, granitée a la coupe, d'uncbdane, mal circonscrite,
grossierement trabéculée, tres fibreuse ressemdldattissu cicatriciel; d'ou la
difficulté pour le chirurgien de distinguer en asrechute, la cicatrice primaire
de la récidive [5,24]. (Figure N°18)

Elles paraissent faussement bien limitées, marsyila pas de véritable
capsule, et ses limites longitudinales sont entfad difficiles a discerner ; elles
se poursuivent insensiblement avec les aponévatdes septa intermusculaires
de voisinage [25].

La tumeur peut s'infiltrer dans le tissu envirortngrsqu'a 2-3 cm a
I'extérieur de la tumeur palpable [26,27].

Macroscopiquement, les tumeurs desmoides peuvemtdécrites selon
leur nombre, la taille, la forme et I'emplacemebhes tumeurs desmoides
peuvent étre solitaires ou multiples, avec dedikatdons abdominales ou extra-

abdominales [28].
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Fig. N°17: Aspect macroscopique d’'une tumeur desmoide : [ieFoece.
(Iconographie de Clinique chirurgicale B, hopitahiSina, Rabat, Maroc)

Ll — S

(Iconographie du service de chirurgie orthopédigete de traumatologie,
université René-Descartes, hdpital Cochin, AP-HPisPFrance)
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2.2 Microscopie optique

Toutes les tumeurs desmoides ont les mémes  éastques
histologiques et qui sont les mémes dans les xsEdR7].

La Iésion est généralement mal limitée avec iatfilbm des tissus adjacents
notamment musculaires. Il n'ya pas une vrai capsule

La prolifération est sous forme de cellules all@gdusiformes, de petites
tailles, d'apparence uniforme, d’allure fibroblgsgs, Les cellules possedent un
noyau de petite taille, sans atypie. Séparéesrles des autres par un abondant
tissu collagene non inflammatoire. Avec peu de acist intercellulaires en
raison de la présence de collagene abondant adésucellules néoplasiques.
[5,24].

Des faisceaux a cellules fusiformes peuvent cantEnpetits réguliers et
forts noyaux avec un cytoplasme pale bien défiai.densité de ces faisceaux
peut varier d’un endroit a l'autre.

Il n'existe ni mitoses ni cellules géantes. Hallament, un a trois
nucléoles sont petites [28].

La densité cellulaire peut varier dans la mémeféf9]. La longueur des
télomeres et leurs activités sont normaux [PRigure N°19)

Les calcifications sont rares. [5,24].

La Iésion est souvent entourée par des fibressde musculaire comprimés
voire atrophiés, qui peuvent aussi étre envahippdifération de fibroblastes.

L'infiltration tumorale microscopique au-dela desarges explique la
récidive commune de desmoides, localement ex@€8s [

Ces résultats indiquent que ces Iésions sont bgtplement bénignes. Le
terme "Fibromatose agressive” a été utilisé paldcrire I'importance de la

densité cellulaire et le comportement agressiflldea&guemment ces tumeurs
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infiltrent les tissus environnants, mais |a, ilemt’ pas la capacité a donner des
meétastases [21]. Les macrophages sont géantsnigdhdeytes sont présents en
périphérie. Des débris cellulaires du muscle peunére vu noyés dans la

tumeur.

gt ._-.'-_-1.";'. e N ) AR TR S TR R
Fig. N°19: Aspect microscopique (grossissement x 800) dtunesur
desmoide (Iconographie Service de chirurgie orttiope et de traumatologie,

université René-Descartes, hopital Cochin, Parandée)
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2.3. Microscopie électronique :

Les caractéristiques ultra-structurales sont eones d’'une tumeur a
l'autre, qu’elles soient primitives ou récidivantdscelles-ci seront donc décrites
ensemble.

On observe une population cellulaire a prédominaigcmyofibroblastes et
un nombre plus restreint de fibroblastes.

Les fibroblastes se présentent comme des cellusfofmes, allongées,
ayant un noyau allongé qui montre parfois la présafiune encoche plus ou
moins profonde.

Dans le nucléoplasme, il y a un gros nucléole pmém et un nombre
variable de corps nucléaires. La chromatine estnignt granuleuse et se
condense au voisinage de la membrane nucléaire [25]

Les principales caractéristiques du cytoplasme istam en un réticulum
endoplasmique rugueux tres bien développé et unplexe de Golgi
proéminent. Il y a de rares cellules ou les citereegastoplasmiques sont
dilatées et contiennent un matériel granuleux Eeaophile.

Il y a un nombre variable de mitochondries des fiobgomes, quelques
corps denses de type lysosomales et d’occasioanglt®@ioles lipidiques.

A plus fort grossissement, on observe un réseauotulmulaire assez
important et de fines microfibrilles cytoplasmiques

La présence de fibres collagéniques matures inlndaiees limitées par
une membrane lisse est une caractéristique coasiattaque tumeur.

Les cellules myofibroblastes sont fusiformes, umnoyau allongé dont la
membrane est contractée et prend un aspect vaguendgelé. La présence
d’'un nucléole proéminent et de corps nucléairedréguente [25,27]. (Figure
N°20)
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De facon caractéristique, il y a des phénoménesideopinocytose au
niveau de la membrane plasmique, un réseau micilzike avec des
condensations filamenteuses osmophiles que l'orouet soit en position
juxtanucléaire ou en disposition parallele a la tmeme plasmique au voisinage
de cette derniere.

Les condensations filamenteuses suggerent I'arra@ge actine-myosine
propre aux cellules musculaires lisses.

On observe a certains endroits une insertion deofiticilles et de fibres de
collagénes perpendiculaires a la membrane plasmiguéout réalisant une
image de microtendons [31].

Il existe aussi des éléments cellulaires de stadesrmédiaires de
différenciation entre les fibroblastes et les myadblastes.

Le tissu interstitiel se caractérise par I'abondades fibres collagenes
matures reconnaissables par leur périodicité canatiiue de 640 A°. La
densité des fibres varie selon les zones examopéesa observe invariablement
entre les cellules tumorales suivant I'axe de llee

Occasionnellement, il y a des mastocytes recoradaiss par leurs granules

cytoplasmiques et les extensions trapues de la namlzellulaire.
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Fig. N°20 : Aspect microscopique d’'une tumeur desmoide monteantellules
fusiformes et la matrice collagénique dense.
(Iconographie de Department of Pathology, Royalddan Hospital, England)
2.4. Immunohistochimie :
Les cellules tumorales en immunohistochimie sonsitpes pour les
marqueurs des cellules musculaires comme la vimentialpha -actine
musculaire lisse et I'actine musculaire. La desmahda protéine S100 sont

parfois exprimés [32] (L’étude immunohistochimigalisé chez le deuxieme
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malade a montré une positivité pour la vimentinkagtine, et une négativité de
la desmine et PS100).

L’expression de3-caténine nucléaire a été identifié chez certamtsepts
dans des séries pédiatriques, ainsi une étude faitel’hdpital d’enfant de
Toronto a Canada chez 10 enfants: 4 enfants quipsenté des tumeurs
desmoides ont une expression [gkeaténine nucléaire [33]. L'intensité de
coloration peut, cependant, varier tant entre désreints cas qu'entre des zones
tumorales différentes [32]. (Figure N921

Parfois les tumeurs desmoides sont fortementtriéds par des mastocytes,
qui expriment aussi le KIT, cet aspect peut engmairdes problémes

diagnostiques [32].
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Fig. N°21: Aspectamicroscopique et immunohistochimique.

(A) et (B) : I'nématoxyline et de I'éosine (HE) pes colorées de deux tumeurs desmoides.
Les mémes tumeurs utilisées pour immunohistochimie:

(C) forte accumulation nucléaire de b-caténine dassellules tumorales; (D) : Absence de
coloration nucléaire et la présence de coloratiecatBnine membranaire des cellules

tumorales.
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3. EPIDEMIOLOGIE

La tumeur desmoide est rare puisqu'elle corresponmuins de 0,03% de
toutes les néoplasies, environ 3 % des tumeurisies mous [5] et moins de 1
% de toutes les tumeurs d'enfance [3]. L'incideanauelle est de 2 a 4 par
million d’habitants [6,34].

Elles surviennent de facon sporadique ou dans deecd’'une polypose
adénomateuse familiale (PAF) ou elles représenteatdes manifestations de
'association Iésionnelle du syndrome de Gardnari agsocie aux tumeurs
desmoides des ostéomes multiples (os faciaux)gstes épidermoides, des
fiboromes de la peau et des polypes intestinaux [Sb]es tumeurs desmoides
associées a I'PAF ne représentent que 10 % deehdnls des cas, leur
incidence est 850 fois plus élevée que dans lalatpo générale.

Ces tumeurs touchent préférentiellement I'adultegeentre 20 et 40 ans
[5], mais il peut arriver a n'importe quel age, @aume légere prédominance
féminine (sex-ratio : 2/1) [36].

Les enfants sont parfois atteints, moins de 5 %udeeurs desmoides
surviennent avant dix ans [37]. (5% des patientsalddes principales séries ont
moins de 10 ans, le plus jeune ayant 9 mois) [5hcldence chez I'enfant a
rapporté des pics a I'age de 8 ans [38]. D’'autéees ont suggéré que les pics
d’ages peuvent se produire plusieurs fois tout anglde la vie, avec une
incidence bimodale chez I'enfant et I'adolescentdebut du pic autour de 4-5
ans et un second pic entre 15-35 [6].

Pendant I'enfance l'incidence est égale entredax dexes [3] (Nos deux
patients sont de sexe masculin).

Il a été suggéré que la fibromatose agressive dégian téte et du cou se

produit dans un groupe d’ages plus jeune que leesasites [39].
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Dans la littérature, il a été noté que la tumewwnuwde est plus agressive Si
elle survient chez le grand enfant ou I'adoles¢gt

La présentation semble en fait variable en fonatierfage [5]. Reitamo et
al. classe les tumeurs desmoides en 4 groupes :

» Tumeurs juvéniles, essentiellement de localisagixtra-abdominale avec
une prédilection pour les filles de 15 ans et mdli#ge médian est de 4 a 5
ans);

* Tumeurs en phase de fertilité, survenant presyotisivement dans la
région abdominale chez des femmes en age de prpcrée

* Tumeurs de la ménopause, situées majoritairenmmd I'abdomen avec
une fréquence égale entre les hommes et les femmes;

« Tumeurs de la période agée, de localisation abuden et extra-
abdominale et se répartissant a égalité sur les sxes [5].

Selon leur localisation, on distingue les tumeugsndoides abdominales,
les tumeurs intra abdominales et celles extra-abtles. Dans I'importante
série de Reitamo et al. [6] (89 cas), le siegeécpeditiel est la paroi abdominale
dans 49% des cas, extra-abdominale dans 43% des$ geEsenterique dans 8%
des cas.

Le type abdominal est le plus fréquent, il emtgial et il se développe
dans les structures musculo-aponévrotiques deatai abdominale (les
muscles grand droit et grand oblique).

La tumeur intra abdominale développée dans\aécabdominale dans
les tissus conjonctifs du mésentére ou du rétrimpee, ce type se voit surtout

chez les patients avec PAF et apres la chirurgleramale [40,41].
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Les tumeurs desmoides extra-abdominales peuvesihdit multiples
sites; les localisations les plus fréquentes sast épaules puis la paroi
thoracique avant la région des cuisses et la réggovicale. Chez I'enfant, plus
d'un tiers des localisations extra abdominales sitmEes dans les régions
cervicales, cette derniére localisation est pdréicement agressive [5,42].

L'autre classification des tumeurs desmoides emmdorsporadique
(idiopathique) et forme familiale (associée a PAS§) cliniquement importante.

La forme sporadique est souvent extra-abdominale généralement
résécable. Les tumeurs de cette forme ont tendarse reproduire, et sont
exceptionnellement responsables de déces.

La forme familiale de cette néoplasie est d'haleitadsociée a PAF, est
observée dans environ 10-15 % de ces patients tetlues aux altérations
génétiques spécifiques [5,43].

Le risque d’apparition d’une tumeur desmoide chemalade atteint de la
polypose adénomateuse familiale est de 852 fois phoportant que la
population générale [4], et c’est la deuxieme cdasglus fréquente de déces
globale chez les patients atteints de PAF aprésinceme colorectal [44].

Parfois, des tumeurs desmoides multiples peuvendéveloppées chez le
méme patient (La maladie multicentrique), cettenireprésente 10 % des cas,
les tumeurs desmoides multicentriques ont tendané&re localisées dans la

méme région anatomique [34].
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4 . CLINIQUE :

4.1 Histoire Naturelle:

La tumeur se développe a partir d’'une proliférataes fibroblastes et
prolifération fibreuse progressive.

Les tumeurs desmoides sont des tumeurs a croisartieequi ne donnent
pas de métastases, mais elles sont localementsag®ar leur caractére
d’envahissement des tissus et des organes envisnret elles peuvent
comprimer les structures environnantes [39]. Plusianodéeles de croissance
ont été décrits [45].

La régression spontanée a été signalée, méme aamasude tumeurs
multicentriques [30].

Malheureusement, certaines tumeurs continuent @grggser malgré des
interventions chirurgicales multiples et le traitarh adjuvant. Elles récidivent
souvent aprés la chirurgie, surtout si I'excisiomaité marginale ou intra-
lésionnelle.

Ainsi, Le comportement clinique et ['histoire nalle des tumeurs
desmoides restent imprévisibles et énigmatiquesz Glertains patients, la
maladie progresse rapidement et agressivemens, @@ chez d'autres, elle est
plus indolente et peut rester stable sans aucungmne ultérieur [46].

Selon les études de Church : 10% des tumeurs dessnagésolus
spontanément, 30% ont subi des cycles de progresside résolution, 50% ont
resté stables aprés le diagnostic, et 10% ont gssgrrapidement [47].

Dans la littérature, il a été rapporté des casndtadie multicentrique et

des cas de récurrence ou réactivation des sitessaque le site initial [10,29].
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Donc, malgré l'apparence histologique bénigne desetrs desmoides,
leur comportement évolutif peut étre assez «makh méme causer la mort par
la compression et I'obstruction qu’elles provoqudby.

Le comportement d'une tumeur desmoide détermiadad I'approche du
traitement et fournit un moyen d'évaluer l'efficdailu traitement. Alors, pour
les tumeurs a croissance rapide, elles sont géetéscon plus agressive ; et la
persistance d'une croissance rapide est un indicdtin traitement
inefficace[33].

Pour les tumeurs qui disparaissent, ca peut étra dn traitement efficace

ou peut étre le résultat d'une histoire naturell®fable.

4.2 Classification :

Selon leur localisation, on distingue : les tumedesmoides abdominales,
les tumeurs intra abdominales et les TD extra-aldies. Dans I'importante
série de Reitamo et al. (89 cas), le siege préiétarst la paroi abdominale dans
49% des cas, extra-abdominale dans 43% des cadsentérique dans 8% des
cas.

Chez l'enfant, la répartition de la localisationt edifférente de
'adulte [25] :

Tumeur desmoide abdominalé87%)

Elle est superficielle, pariétale, se développ@&sd#es structures musculo-
aponévrotiques de la paroi abdominale (le mus@edydroit et le muscle grand

oblique).
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Tumeur desmoide intra-abdominal@5%)

Développée dans la cavité abdominale et/ ou peleiedans les tissus
conjonctifs du mésentere ou du rétropéritoine,ype tse voit surtout chez les
patients avec PAF et aprés la chirurgie abdominale.

Les tumeurs desmoides extra-abdomina{b8 %)

Peuvent atteindre multiples sites ; intéressanergstlement la partie
postérieure du tronc, la paroi thoracique, la négiervicale puis les membres
inférieurs.

Dans la région des ceintures et du cou, les muselkésides de la ceinture
scapulaire et de la fosse supra-claviculaire sestplus fréequemment atteints
avec extension possible dans les régions axillalrasprésence des structures
vasculaires et nerveuses expliquent la difficuliénd exérése compléte. Les
fibromatoses des cuisses atteignent préférentieliemes quadriceps et la fosse
poplitée, les mains et les pieds sont rarementerogs.

Chez l'enfant, plus d'un tiers des localisationdraabdominales sont
situées dans les régions cervicales. Les partidesncervicales sont les plus
freiguemment atteintes suivies par la région deda,fla cavité buccale, le cuir
chevelu, les sinus et la région orbitaire. Les lisatdons cervicales sont
particulierement agressives, elles peuvent entraime destruction des os
adjacents et une érosion de la base du crane laumehée [5].

Une autre classification cliniquement importanés dumeurs desmoides :
la forme sporadique et la forme familiale (assodid¢¥AF) :

 La forme sporadique est souvent extra-abdomirtalgéméralement
résécable. lls ont tendance a récidiver.

« La forme familiale de cette néoplasie est d'hakitassociée a PAF,
est observée a environ 10-15 % de ces patientstetiuee aux
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altérations génétiques spécifiques. Les manifestatcliniques des
tumeurs desmoides liees a la PAF dépendent del#eement
précis de la mutation APC (voir ci-dessus). Cheg patients la
maladie desmoide semble étre héréditaire.

Contrairement aux tumeurs desmoides sporadiguesjiseurs desmoides
associés a la PAF sont principalement intra-abdaled) ou ils s'infiltrent dans
le mésentere et causent des symptdbmes dus a ussiopresur la paroi
abdominale, l'intestin, la vessie et les ureté3ds [

Elles sont une source importante de morbidité daszpatients et une des
causes les plus fréquentes de déces [33,48].

Parfois, des tumeurs desmoides multiples peuvendéveloppées chez le
méme patient (La maladie multicentrique) cette maprésente 10 % des cas,
les TD multicentriques ont tendance a étre locaisdans la méme région
anatomique [3].

Un Fait intéressant, dans une proportion substinte patients PAF avec
des zones diffuses de fibromatose mésentériquepase d'épaississement et
plissement mésentérigue mais ne constituant paspto@e masse, ont été
observés, formé avant la chirurgie abdominale (totaie prophylactique)
[48].Ces lésions pourraient se développer et autgnéee taille pour former une
tumeur desmoide, et par conséquent, ces lésion@rbnsidérées comme des
«précurseurs» de tumeurs desmoides. La fiboromab@sentérique diffuse est
probablement due a la fonction anormale des fiastbs, en raison de la

mutation APC de la lignée germinale [48].
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4.3. Manifestations cliniques :

Cliniguement, les tumeurs desmoides sont habitueld non
douloureuses, découvertes par la palpation d'unesenfd9,50], des signes de
compression sont rarement révélateurs [13,51].

Elles peuvent se développer au niveau de toutesttastures musculo-
aponévrotiques de I'organisme, mais se trouvemicfralement dans la région
abdominale [49,50].

Elles mesurent entre 5 et 10 cm mais peuvenndteplus de 20 cm.

Elles sont généralement uniques mais peuvent Etrkifovales; Les
signes cliniques et les symptdmes dépendent decklidation de la tumeur
desmoide.

Un spectre des tumeurs allant de petites |ésioablest indolentes a
d’énormes masses abdominales a croissance rapigsart la mort en quelques
annees, voire quelques mois [7].

Les trois formes cliniques sont de présentatidiférdinte :

Tumeur desmoide de la paroi abdominale

Elle se présente comme une masse palpable, ls@livent au niveau des
muscles grand droit et obliqgue externe de I'abdoibén sa taille est de 3 a 10
cm mais peut atteindre dans des cas plus de 20comifie le cas de notr&™
malade), Elle est d’évolution progressive et lesaas jamais traverser la ligne
meédiane [4] (Figure N°22), elle survient surtou¢zies femmes en post-partum
, dans les cicatrices d'incisions abdominales eiéss ( notre premier malade a
développé une tumeur desmoide de la paroi abdoenateads la région de sa
premiere intervention chirurgicale pour péritonite) méme chez les patients
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atteints de PAF ; mais dans ce cas elle est agsadi forme intra abdominale
et on la nomme transabdominale [39,33].

Ces tumeurs apparaissent comme des masses inddenees, lisses,
visibles ou palpables dans les tissus mous soyseda [40], elles peuvent
pousser et augmenter de taille jusqu’a étre apsere (5-15cm de diametre)
avant méme leur découverte [39].

Bien que le développement de cette tumeur soieéwdent au niveau des
structures musculo-aponévrotiques, le tissu cutargacent est normal.

Elles sont indolores, mais une douleur ou une pats® peuvent
apparaitre comme manifestations de la compresstovense ou des muscles

adjacents [6].

Fig. N°22 Tumeur desmoide de la paroi abdominale chezement ;
(A) vue de face. (B) vue de profil. (Department PBfastic and
Reconstructive Surgery, Hospital Kuala Lumpur, kualimpur, Malaysia)
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Tumeur desmoide intra-abdominale

Ce type se voit surtout chez les patients attelatPAF, en différence des
tumeurs desmoides sporadiques qui surviennent rendii@lement dans des
sites extra-abdominales. Cette susceptibilité est ptre en rapport avec le fait
que les patients PAF ont des antécédents de cigraibgominale [30,33].

Ces tumeurs se développent dans le tissu conjahctifésentére et moins
freguemment dans le rétropéritoine.

Le plus souvent, le mode de révélation est une enagsominale
asymptomatique révélée de facon fortuite, lorsidnamen de routine, parfois
douloureuse (1/3 des patients présentent une dootau spécifique), le plus
souvent de grande taille (> 10 cm), bien limitéa.découverte peut se faire lors
du bilan d’une augmentation de volume de l'abdorign Elles demeurent
habituellement asymptomatiques jusqu’a ce quedenissance soit capable de
provoquer des infiltrations et des compressionsévales [52].

Cependant cette tumeur peut se révéler fortuitedmeatd’'une imagerie
abdominale ou méme d’une chirurgie abdominale podre indication, il a été
noté que des lésions de masse sont constatéesldor¥ des chirurgies
abdominales, tandis que les tumeurs desmoides gdatsetrouvent presque
exclusivement a la laparotomie [33].

Parfois le diagnostic est posé devant une compitat type d’hémorragie
digestive, de perforation ou de compression denege [35].

Ainsi, les complications de tumeur mésentériqueoupeut rencontrer
sont : syndrome occlusif, fistule digestive, sigres compression urétérale,
ischémie mésentérique, thrombose veineuse profondempression

neurologique entrainant des déficits, altératiomadfonction de réservoir iléal
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[5], [53]. Penna et al. ont rapporté que 27 % dewurs desmoides entrainaient
des complications nécessitant une laparotomie [53].

Les tumeurs desmoides intra-abdominales reprédentea maladie
potentiellement mortelle, et des signes de comiubica (intestinale, vasculaire,
urétérale, neurale) peuvent étre des manifestatohngjues initiales de la
maladie [54].

Comme c’est mentionné, en dépit du caractére bgitphe bénin de ces
tumeurs, leur comportement biologique est plus magbuisque le mode de
croissance de ces tumeurs et leur infiltration peaticonduire au déces par
I'atteinte viscérale [3], comme le cas de tumeesmdoide qui perfore I'intestin
entrainant une péritonite localisée ou généraljggeUne autre présentation
clinique potentielle est un changement inattenduestplicable dans la fonction
intestinale apres anastomose iléo-rectale ou pdébenale (IPAA) chez les
patients atteints de PAF [33].

Tumeurs desmoides extra-abdominales :

Se voient surtout dans la forme sporadique, elkegprésentent sous la
forme d’'une masse mal limitée, d’apparition soisepde croissance lente,
elles sont généralement peu douloureuses [5].

Selon la situation et I'extension de la tumeues|beuvent occasionner une
géne a la mobilité ou des signes de compressiamlogique [4].

Les localisations extra-abdominales sont rarememtlticentriques
(seulement dans 5% des cas environs), dans laithajes cas la seconde Iésion
est contigué a la premiere. Dans de rares casdaistence de localisations
abdominale et extra-abdominale ont été décritez lehméme patient [5].

Cette variante de tumeur peut se siéger au niveannudtiples sites ; les
localisations les plus fréquentes sont les épaetléa paroi thoracique, puis la
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région cervicale, la région des cuisses et les mesnf-igure N°23 et N°24).
Chez I'enfant, plus d’'un tiers des localisationsraabdominales sont situées
dans les régions cervicales, ou elles sont paiewhent agressives, elles
peuvent entrainer une destruction des os adjaetntse érosion de la base du
crane ou de la trachée [5].

Dans la région des ceintures et du cou, les muselkésides de la ceinture
scapulaire et de la fosse supra-claviculaire sestplus fréquemment atteints
avec extension possible dans les régions axillalrasprésence des structures
vasculaires et nerveuses expliquent la difficuliénd exérese complete. Les
fibromatoses des cuisses atteignent préférentieliemes quadriceps et la fosse

poplitée, les mains et les pieds sont rarementezogs [5].
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Fig. N°23: Tumeur desmoide (TD) récidivante de I'avant-bras.
Garcon agé de 13 ans.
(Iconographie de I'unité d’oncologie pédiatriquernsce de médecine infantile
C, hopital D’enfants de Tunis)
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Fig. N°24 : Tumeur desmoide de la fesse gauche. Garcon dengufroisieme
récidive apres traitement chirurgical. (lIconograpthe I'unité d’oncologie
pédiatrique, service de médecine infantile C, l@pitenfants de Tunis)
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5. ETUDE PARACLINIQUE :

5.1. Imagerie :

L’'imagerie est contributive au diagnostic. Ainsedméthodes modernes
d'imagerie (incluant une échographie abdominadelpinodensitométrie (TDM)
et I'imagerie par résonance magnétique (IRM)) swifisés pour le diagnostic
des tumeurs desmoides [39]. L'imagerie trouve égalg son intérét pour
guider des biopsies percutanées, sous controlegettique (surtout les
tumeurs superficielles) ou scannographique [55]fili@matose agressive est
une maladie importante que les radiologues dewraiecdure dans leur

diagnostic différentiel d'une masse de tissu mou.

5.1.1. ASP:

Sur des radiographies conventionnelles, la fibros®t agressive est
indécelable ou est identifiéte comme une masse taffedes parties molles,
homogene de tonalité hydrique plus ou moins limitégs en générale facile a
distinguer de la graisse sous cutanée.

Les calcifications sont absentes ou rares [56].

En cas de tumeurs desmoide extra-abdominalesdergraphie standard:
on retrouve une rupture des plans intermusculas@ss jacents. Il existe
freiguemment une encoche ou une érosion osseusguEb@vec souvent une
réaction périostée ou une exostose [5], ou plusmant des zones lacunaires
franches, mais celle-ci sont toujours bien limitégde bord condensé témoigne

de la lenteur d’évolution du processus [57].
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5.1.2. Echographie :

L’échographie couplée au Doppler est le premiermeta réalisé en
pratigue car anodin et de réalisation facile, glermet d'apprécier les
dimensions de la masse et de rechercher d’autcadidations plus profondes
[45], mais ne permet pas de poser le diagnostiqareilcn’existe pas de
description retrouvée dans la littérature, et kag@st peu spécifique [27].

Il s’agit d’'une masse superficielle des partiesll@so refoulant les
structures adjacentes, de contours lobulés, a temielativement réguliéres,
d’échogénécité variable on retient le caractéreiétmr hyperéchogéne
homogéne, avec atténuation postérieure des faisagénasonores liée a la
nature fibreuse de la Iésion. Parfois, il s’agitrdd masse hypoéchogene avec un
discret renforcement postérieur [45,58].

La vascularisation intra-lésionnelle est faible inaxistante [59]. (Figure
N°25)

Cependant, I'aspect échographique peut faire évogugrocessus malin,
en montrant une échostructure irréguliere, hypexg@ehe avec atténuation

postérieure [60].
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Fig. N°25: Images d’échographie de la masse tumorale en chauger

couleur (a) et pulsé (b). Présence d’un faible flagculaire intratumorale.
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5.1.3. La tomodensitométrie (TDM) :

Sur le scanner, les tumeurs desmoides apparagsente des masses mal
limitées hypodenses ou isodenses de tissu museusar rehaussant apres
injection de forte dose de produit de contraste5dp ce rehaussement persiste
longtemps jusqu'a 30 minutes aprés injection [6Qlelle que soit leur
localisation, l'aspect des tumeurs desmoides sendtile le méme pour
I'ensemble des auteurs [62]. (Figure N°26)

Dans le cas de tumeur desmoide intra-abdominal@spdct
tomodensitométrique évolue. Au début, on constateinfiltration mal définie
de la graisse mésentérique. Puis apparait une ragsseu’une infiltration des
anses gréles. Ainsi, on peut établir des criteesnduvais pronostic (tumeur
d'un diametre supérieur a 10 cm, localisations miEsgues multiples,
enchassement extensif de l'intestin gréle ou déefa mésentérique supérieure,
hydronéphrose bilatérale) [13]

On note l'absence de calcifications, de graissesdet zones de
remaniements [45] ; il est rare qu’on observe umécrose intra-tumorale, et
qguand elle est présente elle évoque égalementalnaloimyosarcome [63]

Par alilleurs, la TDM permet une biopsie scannoguidé de preciser
I'extension et les rapports avec les structureacaites, les structures intra- ou
rétropéritonéales, ainsi que les rapports vascetgaux pour les tumeurs
localisées aux membres [64]

Toutefois, la TDM permet de connaitre la localsatexacte et les limites
de la tumeur avant I'exérése chirurgicale et sotereston en profondeur, et
assure la surveillance post-opératoire ou l'apptémi des récidives infra-

cliniques apres chirurgie.
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Fig. N°26: Scanner montrant une tumeur desmoide du muscld grait
gauche. (Iconographie du Service de chirurgie géagnopital militaire

Avicenne, Marrakech, Maroc)

5.1.4. L'lmagerie par Résonnance Magnétique (IRM) :

L'IRM représente I'examen radiologique de choix pbexploration de ces
tumeurs et doit étre réalisée avant tout gesteskjap afin d’éviter les
remaniements responsables d’'une modification dwmasig7]. Grace a ses
acquisitions multiplanaires et a sa meilleure darasation Iésionnelle, elle
permet une bonne délimitation de la tumeur par oEp@UX Structures

avoisinantes, notamment les muscles.
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Classiquement, la tumeur desmoide apparait en |IBW $orme d'une
masse hétérogene, mal limitée, en isosignal T1 rppport aux muscles,
hypersignal T2, se rehaussant de facon hétérogenes injection de produit de
contraste paramagnétique avec présence de septaemtet d’'une pseudo-
capsule hypo-intense sur toutes les sequences B@lire N°27

L'IRM permet également une caractérisation tissalagn effet, il existe
une corrélation entre la cellularité et la variatidu signal de pondération T2
[59]. Il a été décrit des lésions bien limitées, lyposignal T1 et T2, non
modifiées par le contraste lorsque la composahbtedse prédomine [49], [65].

Des études ont montré que la zone d’hypointensités dles deux images
pondérées T1 et T2 se compose des fibres de enbagbondants, tandis que la
zone d'iso-intensité ou un léger hypersignal enusdge pondérée en T1 et
hypersignal en pondération T2 se compose de fiastds [66,67].

Certains aspects inhabituels peuvent donner urcandu diagnostic de
fiboromatose: hypo zones courbés hypointense en guatidn T2 (fibrose
cloisonnée), I'apparition d'une pseudo capsule ‘yfgmse en images en T2 et
un hypersignal en T2 pondérée inférieure ou égatelle de la graisse sous-
cutanée [48].

La cinétique de rehaussement des tumeurs desméiddie lors des
séguences dynamiques est variable et semble dépeledta cellularité; le
rehaussement d'une tumeur riche en tissus fibreupregressive [68, 69,70].

Aucune corrélation n'a été démontrée entre laetai la tumeur et les
signhaux : une tumeur peut augmenter en taille gaesson signal se modifie.
L'IRM ne permet pas de prédire I'évolution de ladur [69].

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) serais glerformante pour
le bilan d’extension locale et dans la bonne sillareie post-opératoire. Elle
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permet la détection des récidives tumorales inliraguies grace a la séquence
STIR avec injection de gadolinium (effacement dynal de la graisse par
inversion récupération) [55] et de les différendeme fibrose cicatricielle post-
opératoire [49].

Ainsi, pendant le suivi, l'efficacité du traiteniegst exprimée par une
réduction de la taille et une augmentation dangbisignal en pondération T2

qui signifie I'apparition de tissu fibreux [71].

Pour les tumeurs abdominales :

L’'IRM pourrait détecter a la fois les tumeurs desmes de la paroi
abdominale et tumeurs desmoides intra-abdomidales la PAF [72].

L’'IRM a permis de détecter 21 sur 22 de TD intrdahinale et 13 de 13
TD de la paroi abdominale. L'IRM donne des inforimas précises sur le site
et les limites des tumeurs desmoides de la pamiratabdominale [72].

Les caractéristiques des tumeurs desmoides intl@dbales et de la paroi
abdominale a l'imagerie par résonance magnétigRbl)Isont variables. Dans
la série de Healy et Coll., la majorité de cesolésiont un hyposignal sur les
séquences pondérees en T1 ainsi qu’en T2 [72].

Selon Healy et Coll. Le rehaussement apres injea® contraste est plus
facilement identifié a [I'imagerie par résonance n&Egue qua la
tomodensitométrie (TDM), a cause de la supérialitdéa résolution en contraste
de cette technique. Une prise de contraste marquét® observée chez 10
patients avec tumeurs desmoides des 35 etudiésdadsérie de cet auteur. Ces
10 malades montraient une croissance tumoralefisigiive au cours de leur
suivi, reflétant probablement une activité biolagiqcroissante de ces tumeurs
[45, 64,72].
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Ce qui peut étre utile dans [lidentification desmeurs qui sont
susceptibles de se développer rapidement, et baetriainsi & une gestion
thérapeutigue convenable [72].

Cependant, d’autres tumeurs avec croissance sigtive ne montrent pas
un rehaussement marque.

L'IRM peut méme montrer une dégénérescence myxausat chez

I'enfant s'’il elle se produit [25].

Pour les tumeurs extra-abdominales:

Les signes IRM dépendent de I'age et de la conipagite la lésion, mais
la majorité se présente avec des composantes mi bigs, particulierement en
pondération T2. Ces zones de faible intensité sgotént du collagene et ne se
rehaussent pas aprées injection de produit de &tatraes zones de signal élevé
en pondération T2 et contenant moins de collagéptug de tissus cellulaire et
vasculaire présentent un rehaussement plus importan

En cas de présentation multicentrique, les lésttes membres ont une
tendance de croissance centripete (de distal anpabx dues a la croissance
infiltrative sans (pseudo-) capsule, ces Iésiomg sonnectées entre elles a un
niveau microscopique. Dans ce cas, les Iésionalésstsont plus riche en
collagene (signal bas en T2) tandis que les lésjmmximales sont plus
vasculaires et cellulaires (signal élevé en T3)atconséquent biologiquement

plus actives [73].
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Fig. N°27 :Images d’'IRM d’'une tumeur desmoide de la paroi abdale.
A: image d'IRM en T2 axiale pondérée, forme ovoitdétérogéne en T2 hyper intense de
la masse (pointes de fleche) au dépends du maisote droit gauche.
B : image d'IRM en T2 axiale pondérée obtenue aprestion IV de gadolinium montre la
prise de contraste avide dans le centre de cetisenfdes fleches).
C: image d'IRM en T2 sagittale pondérée qui tleda relation de la tumeur desmoide
(I'étoile) avec le muscle grand droit de I'abdonj@es pointes de fleche).
(Iconographie de Department de Radiologie, Royaisilien Hospital, London, England).

5.1.5. L’Angio-scanner et Angio-IRM :
lls permettent de bien préciser les rapports déutaeur avec les axes
vasculaires et de faire le diagnostic différenéieéc le fibrosarcome (pauvreté
de la vascularisation d’'une tumeur desmoide pagard@ la néovascularisation

des sarcomes peu différenciés) [4].
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5.1.6. La Tomographie par émission de positn (PET Scan) :

La place de ka TEP au 18-FDG Fluorodésoxyglucode3)(f’est pas
clairement établie. Elle serait intéressante dandétection des récidives ainsi
que dans I'évaluation de la réponse thérapeuticase phtients sous Imatinib
[74].

5.2. Endoscopie
Chez les patients atteints de tumeurs desmoides]dacopie et I'examen
d'endoscopie gastro-intestinal haute sont indigpéas enquéter sur la présence

de syndrome de polypose associé (PAF).

5.2.1. La coloscopie 6,79
Elle permet de rechercher une polypose coloreenleas de découverte
d’'une tumeur desmoide, car 10% de ces tumeursassotiées a une PAF. Elle
est surtout demandée en cas d’absence d’antéc@heptdypose adénomateuse

familiale.

5.2.2. La fibroscopie oeso-gastro-duodénale

Cet examen est utile a la recherche de polypes@ast ou duodénaux. En
effet, on peut avoir affaire a une tumeur desmasigociée a une PAF avec
absence de polypes sur le colon. Il faut alors isdes rechercher sur le haut
appareil digestif [6].

Cette association PAF et tumeurs desmoides impaseefet une
surveillance et une prise en charge particulieiesiAun arbre décisionnel a été
proposé permettant de formaliser une conduitena &n présence de cette
association [75]. (Tableau)
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Patient ayant une tumeur desmoide abdominale

/

Absence d’antécédents
familiaux de PAF

~,

Antécédents familiaux de PAF

Coloscopie

N
e

Absence de polype

N

.

Multiples polypes

(Esogastroduodénoscopie

/

Absence de polype
gastrique ou duodénal

Présence de polypes
gastriques ou
duodénaux

Séquence gene APC

N
/

Absence de mutation identifiée
sur la séquence du gene APC

~,

Tumeur desmoide associée a une
PAF :

— surveillance réguliere par
coloscopie ;

— discuter colectomie
prophylactique ou
coloprotectomie ;

—surveillance réguliere du haut
appareil digestif (estomac,
duodénum et ampoule de Vater) ;

— conseil génétique ;

— réalisation d’une coloscopie et
d’une endoscopie haute pour les
membres de la famille.

el

Mutation identifiée sur
la séquence du gene
APC

Tumeur desmoide sporadique chirurgie,
chimiothérapie, radiothérapie




5.3. Les Tests génétiques :

Chez les patients atteints de tumeurs desmoides @e® antécédents
familiaux de ces tumeurs on doit effectuer chez lkegxtests génétiques a la
recherche de mutations du géne APC [52].

Le test positif est une forte indication que la seasst une tumeur
desmoide.

Le test est surtout positif dans le type héréditaiionc le clinicien devrait
garder dans son esprit qu’un test génétique négatifmine pas le diagnostic de
tumeur desmoide, méme de type héréditaire, forme da la maladie. La
génétique est intéressante pour la détection datims génétiques APC chez
les patients atteints de tumeurs desmoides appaetmsporadiques et sans
signes cliniques ou familiaux de polypose adénouns&tdamiliale. Mais avec
des antécédents familiaux de cancer colorectal abanoins un membre de la
famille le test génétique n’est pas indiqué de iagystématique [3]. Cependant,
effectuer une analyse mutationnelle du géne APUieaud’autres tests (par
exemple, une endoscopie haute, une coloscopie etehgleut-étre un plus de

temps perdu et un codt surajouté.
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6. DIAGNOSTIQUE DIFFERENTIEL :
6.1. Clinique :

Le diagnostic différentiel se pose surtout avecfiteosarcome et les
proliférations fibroblastiques, et les fasciiteslulaires [3].

Les fibromes desmoplastiques, les myxomes et leslifgrations
fibroblastiques réactionnelles a un traumatismevpet également étre difficile
a distinguer des tumeurs desmoides. lls sont dle f@us variable, avec
souvent des phénomenes hémorragiques focaux, étajgment situées pres
des structures vasculaires [5].

Les hernies aussi, en particulier hernie de Spiegnsi que des
hématomes de la gaine des grands droits, peuverdriquement se confondre
avec une tumeur desmoide de la paroi abdominhle [6

La tumeur desmoide extra-abdominale ressembleasegpun fibrosarcome
ou a une réaction fibreuse.

Pour les tumeurs desmoides mésentériques le diagdd&rentiel inclut
la fibrose rétropéritonéale idiopathique, lymphomaemésentérite sclérosante et
le fibrosarcome inflammatoire du mésentere et thopéritoine [35].

On peut résumer les diagnostiques différentielsrskgur nature [76].

A. Tumeurs
Maligne :
X2 Fibrosarcome
> Histiocytofibrome malin
X Sarcome synovial
X Léiomyosarcome
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X Rhabdomyosarcome
X3 Liposarcome
X2 Dermato-fibrosarcome
X Leucémie et lymphome cutané
X Le cancer métastatique
X Le sarcome de Kaposi
Bénigne :
X2 Dermatofibrome
X Lipome
> Neurinome, neurofibrome,

X Cicatrices hypertrophiques

B. Maladies inflammatoires
X Sarcoidose
> Granulome annulaire sous-cutanée
X Maladies de systemes (par exemple : le lupus)
X Granulomes a corps étrangers

o Contusion

6.2. Histologique :

Les proliférations fibroblastiques réactionnellegx atraumatismes, les
fiboromes desmoplastiques, les myxomes et lesites nodulaires sont des
diagnostiques différentiels histologiques de ladumdesmoide [40], mais la
ressemblance est la plus forte avec les fibrosagsom

Pour cela, I'analyse de la microbiopsie devra ptuglente, et on souligne
I'importance d'une biopsie de bon volume [40].
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Dans la littérature on trouve parfois les tumewsnadoides assimilées au
fibrosarcome bas grade [10, 29,77].

Cependant, Le fibrosarcome est plus uniformémetiulaire avec un
agencement plus fasciculaire montrant une atypikulaiee et moins de
contingent collagénique. Les fibrosarcomes ont yhgs grande activité
mitotique, une augmentation de rapport cytonum¢aune plus grande
vascularisation, la production de moins de collage&t un manque de cellules
Immunitaires [78].

Il y a en fait peu de différence entre un sarcdmes différentié et une
fibromatose.

L’immunohistochimie peut-étre particulierement @tidlans le diagnostic
différentiel.

» Le fibrosarcome de bas grade [79]

C’est le premier diagnostic et le plus délicatieniler. Il se différencie de
la tumeur desmoide par la présence de foyers Igaoestet hémorragiques.

L’'autre point de différence est la présence d’useupo-capsule qui en
limite I'extension vers les organes de voisinages.

Par alilleurs, la présence d'un polymorphisme caillal] d'une activité
mitotique ainsi que I'hyperchromatisme nucléairaigegnt en faveur d’un
sarcome.

» Le fiborome desmoplastique

Le fibrome desmoplastique de I'os est une lésibretise bénigne rare qui
augmente de volume lentement, il est localemerasifivet il est composé de
fibroblastes ondulants et d’un tissu collagene dbah; ressemblant beaucoup a

une tumeur desmoide des tissus mous [80,81].
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Les résultats anatomopathologiques sont sensiblendemtigues a la
tumeur desmoide des tissus mous. L’histologie sgctizise par des faisceaux
de fibres collagéne abondantes, formant souvenstdes hyalinisées, épaissies,
séparées de maniere égale par de rares fibrobfasiésrmes de petite taille,
avec des noyaux allongés ou ovoides et sans éedédiactivité mitotique
[50,82].

« Myxome

La tumeur est d'aspect gélatineux, avec une fitébimportante. Des
zones hémorragiques et calcifiées peuvent étrenadese Le diagnostic repose
sur I'observation de cellules lipidiques au seinndstroma myxoide riche en

glycosaminoglycanes [83].
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/. TRAITEMENT :

7.1. Buts du traitement :

La gestion thérapeutique des patients atteintsudeeurs desmoides est
difficile ; de nombreuses questions restent comireées, surtout en ce qui
concerne le diagnostique précoce, le réle, le gtfge moment de la chirurgie, et
la place des thérapies non-chirurgicales.

La principale difficulté dans le traitement des &urs desmoides est due au
fait que ces tumeurs sont histologiquement bénigness ils ont un grand
risque a la récidive locale. Il n'y a pas de bessais cliniques randomisés de
traitement des tumeurs desmoides, et la pluparétigles sont basées sur des
petites séries de cas. Les résultats du traiteswrit influencés par I'histoire
naturelle variable de la maladie [47].

En raison de la grande variété d'emplacements migies et de facteurs
liés au patient, il n'y a pas un traitement quiaggtroprié pour toutes les tumeurs
desmoides. Le type de traitement dépend des édsticjues et localisation
tumorales, ainsi que les caractéristiques du fadieles préférences. Le tableau
clinique global et le choix du patient doivent §res en compte au moment de
décision du plan de traitement.

Certaines particularités anatomopathologiques enitent les méthodes et
les indications thérapeutiques et cela pose dddgmes thérapeutiques de ces
tumeurs : les tumeurs sont faussement bien limitéesy a pas de véritable
capsule. Les limites sont tres difficiles a diseercar elles se poursuivent
insensiblement avec les aponévroses et les septasusculaires du voisinage.

Alors il sera difficile d’apprécier en préopéramiles limites exactes de
ces tumeurs qui n'ont pas de capsules, et on negasuse fier a un examen

histologique extemporané pour les berges de |latiéae
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Le traitement ne se discute pas de la méme fagen l@nfant. En cas de
chirurgie, le pronostic esthétique et fonctionretl@imordial en particulier pour
les localisations extra-abdominales qui sont les féquentes. Le risque de
récidive aprés exeérése est plus élevé mais la thentapie, quand elle est
indiquée, elle fait craindre les risques de ségsell

Le traitement des tumeurs desmoides reste I'oOlgj@ontroverses entre les
partisans d’un traitement systématique au momeuwliatlynostic [49,77], et ceux
d’un traitement réservé aux seules tumeurs sympiques [13,84].

La gestion thérapeutique actuelle des patientsepmt de tumeurs
desmoides implique une approche multidisciplinaire.

L’objectif principal du traitement est la guérispar la suppression de la
tumeur, celle-ci pouvant étre obtenue, comme poutettumeur bénigne, par
'exérese compléete ; avec le minimum de complicetiet de séquelles ; ou au
moins ralentir la prolifération tumorale en espérane stabilisation ou une
régression par le biais bu traitement pharmacolagige but aussi du traitement
est de diminuer le risque de récidive.

Au total, la résection chirurgicale avec des marg&stives est la modalité
privilégiée. Lorsque la résection chirurgicale avkss marges négatives peut
s'avérer invalidante, la chirurgie peut étre suieie post-opératoire par la
radiothérapie, bien que le rble et l'efficacité dette derniere prétent a
controverse. Dans les endroits ou I'extirpationruigicale et la radiothérapie
sont difficiles, voire impossibles, la thérapie itnonale, ou chimiothérapie doit

étre envisagée.
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7.2. Moyens thérapeutiques :

7.2.1. La simple observation (Abstention) :

La simple observation est une option raisonnabla @ prise en charge
des patients asymptomatiques, avec de petites tamdaesmoides qui
n'’envahissent pas les structures de proximité our pe@s patients avec des
symptémes minimes. Ces tumeurs peuvent resterestall méme régresser et
ces patients peuvent étre suivis cliniquement et ales méthodes modernes
d'imagerie (généralement par TDM), qui permettedvaluer 'augmentation
de la taille de ces tumeurs. Il est clair que |g®ae peut reconnaitre toutes les
tumeurs intra-abdominales afin de s’'assurer qealle peuvent pas causer de
compression urétérale [85].

Une étude faite au Memorial Sloan-Kettering CanCenter, a propos
d’'une série de 93 patients agés de moins de 2f@jansnt été mis sous simple
observation, la moitié de ces patients n'ont pasy@ssé [84], ces résultats
confirment les constatations précédentes, quedtsnps subissant une période
d'observation n'ont pas d'EFS (Event Free Survigablution sans progression)
significativement différent de ceux qui subissemtrésection chirurgicale ou
recoivent une chimiothérapie. Ces résultats sofdbles pour les tumeurs
primaires et la maladie progressive. Suggérant'ghservation ne place pas les
patients a un risque accru de progression companéeatients qui subissent
I'intervention thérapeutique immédiate [26, 31,8bigure N°28)

Tandis que les données démographiques des patientette série sont
semblables aux rapports pédiatriques précédemmaebtiép [87,88], la
précaution doit étre prise en appliquant des démbes de la littérature pour

adulte aux enfants. Dans le cas de tumeurs desshchde les adultes, on trouve
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une incidence inférieure de tumeurs extra-abdom&aline incidence plus
grande des patients de sexe féminin, et des tatgctliive inférieurs [89].

Cela suggere que la biologie sous-jacente des mnsmaesmoides est
potentiellement différente entre I'adulte et I'erifa

Aucun rapport dans la littérature pédiatrigue nengare directement le
traitement chirurgical et le traitement non chiioal) de tumeurs desmoides
chez l'enfant.

Dans les tumeurs stables et dans les tumeurs munwknt de taille, aucun
traitement ne peut étre nécessaire.

Fait a noter, des cas de régression spontanéainhesits desmoides (par
exemple, chez les femmes apres la ménopause oueaivanie) ont été
rapportés dans certaines séries adultes ; bierragee ce qui permet de faire
chez les patients asymptomatiques avec de petitegables tumeurs desmoides
une politique d’attendre et d’'observer (wait and gelitic) [85], mais a cause de
la nature agressive de la tumeur, beaucoup decielits n'adoptent pas cette
politique expectante [44].

En revanche, la croissance rapide de la tumeur aoyprésence de
symptomes sont des indications pour I'interventtm@rapeutique.

La résection chirurgicale devrait étre individuéispour des patients dont
la maladie progresse apres le traitement non didair initial ou qui se

présentent avec des symptémes séveres.
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patients laissés sous simple observation et cattegr

7.2.2. Le traitement chirurgical :

a) La résection tumorale

La chirurgie reste le traitement de référence ehsisbe en une
tumorectomie large : l'objectif étant d’obtenir ddgnites de résection
histologiqguement saines, donc I'exérése chirurgiaait étre large passant en
zone saine avec une marge de quelques centimétiigssds cliniqguement sains
[90,91].

Une marge de sécurité de 2 a 3 cm au-dela de lauuipalpable est
recommandée par la majorité des auteurs [92]. isext tumorale large permet

d’éviter au maximum le risque de rechute.
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Il est conseillé dans la littérature, de faire soie résection limitée a la
tumeur, soit une résection large, soit une réseatilicale emportant tout le
muscle concerné [5]. (Figure N°29)

En cas de tumeur primaire, le bénéfice d'une riésechirurgicale large
avec obtention de marges histologiquement sairtegresve, et tout le monde
s'accorde pour éviter une chirurgie mutilante diémbsur une tumeur certes
agressive, mais non véritablement maligne et dienl lente [5].

Les exéreses partielles, quant a elles, semblentuo® a une accélération
de la croissance tumorale. La résection macrosuepgt possible dans 2/3 des
cas environ. Les possibilités sont fonction detalisation de la tumeur et de sa
taille. Il est en fait tres difficile pour le chigien d'étre sOr d'avoir fait une
résection compléte car la tumeur n'est pas encapsill'extension musculaire
est impalpable [5].

Les récidives constituent la caractéristique priorade des tumeurs
desmoides survenant relativement dans un délai aamralentours de 24 mois
[32]. Leur fréquence dans les dernieres sérieg réstvée, allant de 20 a 80
%selon les études [93].

Dans la plus importante série monocentrique pub{iEg9 patients) le
risque de rechute global est de 30% a 5 ans et 83% ans. Ce risque est
fonction de:

- la qualité des marges d'exérese; le risque deutecest de 27% si les
marges sont histologiqguement saines et de 54%esi®nt envahies;

- la localisation; le risque de rechute est de Jibur les tumeurs du tronc
contre 25% pour celle du cou et 43% pour cellesedaemités;

- I'age; le risque de rechute semble plus importheiz les sujets jeunes
avant 30 ans [5].
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En cas de récidive, une nouvelle chirurgie quatel edt possible obtient
des taux de guérison qui restent les mémes que dauxe chirurgie
premiere [94].

Le taux de controle local pour la chirurgie seut¢ 80 % [85], et peut
atteindre 90 % [95].

Parfois, malheureusement, méme si les marges glualgs sont saines, le
taux de récidive est élevé [6].

Une exérése chirurgicale large, lorsqu’elle n’eas pnutilante, reste le
traitement de choix des tumeurs desmoides d'enfanaes, en raison de leur
caractere infiltrant, le taux de récidive est élesgec quelques séries
pédiatriques ayant rapporté un taux de récidive 6@e %. Des marges
chirurgicales positives a la résection initialevmiént la récidive future .1l est
clair que l'excision simple a un taux de récidilgsphaut en comparaison de la
large extirpation, mais cette derniére n’est pagotas possible. Des chirurgies
radicales extensives aboutissent a une morbidijéur&a[96]. Figure. N° 30)

Dans le traitement des tumeurs desmoides de la padbminale la
chirurgie a un role clé.

La résection des tumeurs desmoides de la paronahéele (superficielles)
est facile et peut étre effectuée en toute séc{#ig/]. Dans une série de la
place Saint-Marc, 51 tumeurs de la paroi abdomioale été réséquées avec
aucune mortalité ou une morbidité significativejsra taux de récidive était de
41% [97].

Idéalement, la tumeur desmoide superficielle daie &ésequée avant
gu’elle augmente de taille, sinon d'importants tefée tissu mou peuvent se

produire et la reconstruction de la paroi abdonairsglra compliquée [98-100].
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Fig. N°29: Vue opératoire de la masse aux dépens du muscid drait
gauche.(lconographie du Service de chirurgie gémdnapital militaire

Avicenne, Marrakech, Maroc)
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Fig. N°30 : Vue per opératoire aprées résection : perte de aubst25x25 cm)
(Iconographie du service de chirurgie plastiquasiurg)

La reconstruction de la paroi abdominale peut &edisée en réparation
directe (sutures), et en utilisant des matériauxtr@tigues (mailles) ou des
volets musculo-cutanés lorsque le défaut est y88te€101,102]. (Figure N°31)

Contrairement aux tumeurs desmoides extra-abdoesinatl de la paroi
abdominale, les tumeurs localisées dans le méseeitgrus particulierement de

la racine du mésentére sont difficiles et posemirtdleme de leur résécabilité
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du fait méme de leur localisation intra-mésentérjgau contact des vaisseaux
mésentériques, qu'’il n’est pas possible de saciiie

Ainsi, en cas de tumeur digestive non résécabk dddvations digestives
peuvent étre proposeées.

Le traitement chirurgical a visée curative doitteese traitement de choix,
méme s'il n'empéche pas le risque de récidive, mgte élevé dans les

localisations mésentériques (évalué entre 50 % &6)8[103].

b) Reconstruction du defect pariétal

Le caractere volontairement mutilant de la résactbirurgicale et les
défets pariétaux constituent une difficulté pouchéurgien. Plusieurs procédeés
sont utilisés :

+ Cicatrisation dirigée [61] :

C'est la méthode la plus simple, utilisant des parents répétés et

réguliers. Le but est d'obtenir un sous-sol vivafdit de bourgeons de

granulation, qui sera le support d’'une repoussanéd a partir des berges.

s Greffes:
Pour des délabrements importants de la paroi abaoei des greffes
fasciales dites autogéniques sont indiquées, anilite plus souvent le muscle

tenseur de fascia lata [104,105]

s Lambeaux :
C’est le procédé utilisant des structures vasaéas, pédiculées. Cette
technique peut utiliser le muscle grand dorsafyrend droit, le fascia lata, un
lambeau aponévrotique ou épiploique [61].
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Les lambeaux sont surtout utilisés pour la recargin de la paroi
abdominale dans le cadre de tumeurs desmoidegpdedicabdominale.

Le lambeau libre du grand dorsal est une solutipin@le pour une
reconstitution compléte de la paroi abdominale106] (Figure N°32 Dans
certains cas de perte de substance limitée, laecture peut étre obtenue
d’emblée par simple mobilisation des tissus avaisie cutanés, cutanéo-
aponévrotiqgues voire musculo-cutanés a partir dbatées latérales. Les zones
cruentées latérales sont greffées avec de la peacenet secondairement
corrigées par expansion. Mais la couverture desttepde substance est précaire
sous tension et les risques de désunions ou desgenirautorisent que l'usage
d’'une plaque résorbable.

Dans d’autres cas, les lambeaux pédiculés, en génarsculo-cutanés
offrent une qualité trophique de revétement insarte. Selon la taille et la
localisation de la perte de substance, plusieursbéaux sont possibles
[101,107] : les lambeaux de grand droit ou de gdordal pour les localisations
supérieures ; le muscle rectus femoris (musclet dantérieur), le lambeau
antérolatéral de la cuisse (vastus lateralis) [[L&8]Jmuscle sartorius (muscle
couturier) [109] et le tenseur du fascia lata [1¥ur les localisations
inférieures.

Le lambeau de rectus femoris est un lambeau de typeans la
classification de Mathés et Nahai (un pédicule dami est la branche
descendante de [l'artere circonflexe latérale, Wrande lartére fémorale
profonde. Le muscle mesure 20x8 cm, la palettenéatgrélevable 20x12 cm.
Il s’agit d’'un lambeau fiable, mais en surface téei et avec des séquelles
attendues au site donneur non négligeables. EK &ifdorce d’extension du

genou est diminuée de 20% par rapport au c6té éppos
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Le lambeau antérolatéral de la cuisse est un lampedorateur, septo-
cutané, pédiculé sur les perforantes issues deafeche descendante de l'artére
circonflexe latérale. La palette maximale prélegablans la version pédiculée,
est de 18x24 cm et de 25%35 cm dans la versioa. Il fiabilité vasculaire de
ces lambeaux autorise l'usage combiné d'une plague résorbable. Une
mention toute particuliere doit étre faite au temsiu fascia lata qui assure a lui
seul la couverture et la solidité de la réparapanétale.

Seuls les lambeaux libres s’affranchissent desammés spatiales. Ainsi le
muscle grand dorsal est un transfert idéal. SarBojgede couverture est
maximale. Les séquelles au site donneur sont msirhe pédicule de bon
calibre est anastomosé par microchirurgie sur ulicpke receveur épigastrique
supérieur et inférieur selon la localisation d@date de substance. L'excellente
qualité trophique du muscle grand dorsal et lailitélbdes lambeaux permettent
de couvrir efficacement une large reconstructianpb@gue non résorbable. Des
auteurs préconisent l'utilisation d’'un lambeau nulg@cutané innerve.

D’aprés Ninkovic et al. [111] la réinnervation dwscle grand dorsal
permettrait d’offrir une contractilité suffisanté¢ en renforcement pariétal. Le
branchement d’'un nerf thoraco-dorsal est effectuéus nerf intercostal. Les
résultats d’électromyographie apres deux ans satrgatients ont conclu a
une contraction active avec réinnervation compdetéambeau du grand dorsal.

L'utilisation d'un lambeau libre du grand dorsaln@rvé pourrait
représenter une alternative pour une reconstruatigmamique de la paroi

abdominale, stable dans le temps.
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% Protheses

La pose de matériel synthétique doit obéir auxeglasepsie rigoureuse,
ce procédé utilisant des plaques prothétiques bhébtes ou non (Mersilene,
Prolene, Vicryl), dont le site d’insertion peuteégous-péritonéal, pré-péritonéal,
ou intrapéritonéal [112]. (Figure N°31)

D’autres procédés associant un lambeau épiploiaee @mu-dessus d’'une
plaque synthétique de polytétrafluoroéthylene (PTéilt été utilisés [102]. La
pariétoplastie prothétique parait étre tres eféicgams répercussion fonctionnelle

résiduelle.

c) Gestion de complications dues au traitement chicalrg

La morbidité associée a la chirurgie peut s'appmode 20 % et un groupe
de patients peut avoir des complications gravexger des reconstructions
complexes [113].

La chirurgie est également nécessaire pour laagestes complications
potentiellement mortelles telles que I’hémorradée perforation intestinale et
péritonite septicémique. Le développement de carafdins potentiellement
mortelles exige une chirurgie [98].

D’autres complications moins potentiellement mitatepeuvent nécessiter
une nutrition parentérale totale, les stents umétér la néphrectomie, une
excision d’une poche pelvienne et la création dilgmstomie proximale [33].

La douleur doit étre gérée quand elle se produdcaune analgésie
appropriée.

La perméabilité des ureteres obstrués et le traiténde I'occlusion

intestinale ou une péritonite doivent étre assutbgpeut étre nécessaire

100



d’effectuer une laparotomie afin de contournertéstin obstrué ou gérer une
perforation sans essayer de retirer la tumeumediee [7].

Aussi, il a été noté des complications mineuresordg Iterme de la
reconstruction de la paroi abdominale avec fiettdnflement qui résulte de la
relaxation des mailles peut étre une indication rdprise par chirurgie,
principalement en raison de la douleur chronigueegtraine, ou en raison des

problémes esthétiques qu’il peut causer [114].

] "

Fig. N°31: Vue per opératoire : mise en place d’'une la playmhétique
biface intra péritonéale (Iconographie du servieekirurgie plastique
Strasburg).
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Fig. N°32: Vue per opératoire : mise en place du lambeau aledgiorsal.
(Iconographie du service de chirurgie plastiquasiturg).

7.2.3 Traitement médical :

a) Objectif du traitement médical

Un contrdle local de la tumeur est tres difficilel#enir, ce qui explique le
taux de récidives élevé, de 25 a 90% [38,115], swtamt des réinterventions de
plus en plus mutilantes et aboutissant parfoisatnfiutation. La gravité des
séquelles fonctionnelles et/ou esthétiques dotte faipter pour un contréle

tumoral et une préservation de la fonction.
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Un traitement adjuvant est souvent nécessaire.

L'indication se discute aprés une évaluation préatpée
multidisciplinaire qui tient compte du siege, detddle de la tumeur et de ces
rapports avec les éléments nobles et les viscamsus dans les localisations
cervicales et thoraciques.

Le but de la thérapie systémique est d'induireran@ssion, pour prévenir
les complications et la récidive de la maladie et rdduire la morbidité.
Malheureusement, la rareté de la maladie et sotitgsnaturelle variable
rendent linterprétation de ['efficacité des tmients pharmacologiques
extrémement difficiles. Dans la série de la Saiatrd] bien que la
pharmacothérapie ait été largement utilisée, laudlie était le pilier du
traitement de la maladie de la paroi abdominaxeh-abdominale. La thérapie
meédicale, cependant, a été la premiere ligne dertrant de prédilection pour la
maladie intra-abdominale et ceux qui ont plusigurseurs desmoides [1] et
[116].

Chez l'enfant, le but du traitement médical estrdientir au maximum la
prolifération tumorale en espérant une stabilisatio une régression.

Cependant, le caractére invasif, infiltrant et nhahité des tumeurs
desmoides rend compte des difficultés du traiterintirgical qui doit avoir la
rigueur de la chirurgie carcinologique [117]. Daoss conditions, d’autres
alternatives thérapeutiques trouvent leur placeattendant I'utilisation de la
radiothérapie, si nécessaire, a un age le pluff f@odsible apres la période de
croissance.

b) Chimiothérapie cytotoxique

Le faible index mitotique et la lente évolution desneurs desmoides ne
laissent pas augurer d'une grande chimiosensjbit& traitement a été
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cependant proposé pour les tumeurs desmoides iggeesaextirpables et dans
des situations de rechutes inopérables avec certanultats significatifs
[5,118].

L’évaluation des résultats de la chimiothérapie dificile, et les séries
sont en nombre limité.

La chimiothérapie cytotoxique doit étre envisagé@eairpdes indications
spécifiques, généralement aprés échec d'un traitemom-cytotoxique, ou chez
les patients présentant de grandes tumeurs indpgrab non résécables (par
exemple, les grandes tumeurs mésentériques opéétanéales enfermant les
structures vitales, comme les grands vaisseauxgs ou les uretéres) ou chez
les patients atteints de la maladie résiduelle3[4£.

En outre, une chimiothérapie néo-adjuvante peatdilisée , par analogie
avec les tumeurs malignes mésenchymateuses desspadiles, dans un but de
réduire la taille de la tumeur avant I'interventionirurgicale afin de faciliter
'exérése avec des marges saines et par consegiremiuer le taux de
récidive.[3]

Au début, dans des situations ou le traitementlgparhirurgie et par la
radiothérapie était irréalisable ou en cas d’échkez I'adulte la chimiothérapie
était utilisée [115]. Plus tard, elle a été utdisghez I'enfant surtout dans des
localisations maxillo-faciales et cervicales inGi#es.

Il n'y a aucune preuve solide que les agents dmiatmérapie sont
efficaces, car leur effet est connu surtout poartleneurs a croissance rapide
afin d’obtenir un contrdle local [115].

Dans la littérature, cela reste toujours peu clgirant aux agents
chimiothérapiques cytotoxiques les plus efficaaesgoielle combinaison choisir
[44], et ceci est en effet une piste pour dedherzhes futures.
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Toutefois, les résultats présumés de la chimioffiéraont prometteurs,
une régression de la maladie parfois durable oundiion de la taille tumorale
avec soulagement symptomatique sont obtenuesaeheques cas traités par
mono ou polychimiothérapie [119].

Bien que la chimiothérapie soit utile comme unedhi& complémentaire
en cas de récidive locale, il devrait étre rappeié ces molécules ne sont pas
dénuées de toxicité [120].

Les substances utilisées sont a base de vinblastide méthotrexate (dite
chimiothérapie douce) ou bien a base d’anthracydldite chimiothérapie type
sarcome) parce que les tumeurs desmoides s’appeatrentx fibrosarcomes de
bas grade [121].

La durée de chaque régime thérapeutique est fosuleka tolérance et la
preuve d'un bénéfice clinique continue. Des agemtwiduels sont rarement
utilisés [3].

Malgré que les tumeurs desmoides sont histologignenbeénignes,
l'utilisation de la polychimiothérapie agressivepdy VAC associant la
vincristine, I'actinomycine, la cyclophosphamidemantré un certain succes ;
celle-ci est réputée active contre les sarcomés,eskt couramment préconiseé
dans des cas de tumeurs desmoides incurables [122].

Raney et al. [123] ont rapporté les résultats daiteiment par
chimiothérapie type VAC de six enfants porteursné’dibromatose agressive.
Trois parmi les six enfants ont été, en plus, iéad 56 Gy. Une rémission
compléte a été obtenue chez quatre enfants ettiamfpa eu une régression de
la moitié de la tumeur. Cependant, un enfant pdemitrois patients traités par
radiothérapie a développé un carcinome papillagrdadthyroide 11 ans apres
lirradiation. Bien que le taux de réponse de cetiemiothérapie soit bon, la
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toxicité secondaire a court et a long terme, stifi@matologique, sur la fertilité
et le risque de tumeur secondaire doit étre @mseompte surtout chez I'enfant.
Différents protocoles de chimiothérapie ont étééwmsVoici les schémas

les plus utilisés :

“Vinblastine et Méthotrexate :

L’association Meéthotrexate-Vinblastine constitue taitement efficace
dans 70 % des cas avec peu d’effets indésirabbds 126].

C'est le schéma hebdomadaire le plus fréguemméhséufait des
posologies suivantes :

Vinblastine : 3 & 6 mg/m2 par semaine;
* Méthotrexate : 20 a 30 mg/m2 par semaine. [127]

Weiss et Lackman [128] ont rapporté une sérieadiemts adultes porteurs
de TD inopérables ou récidivantes apres chiruliggepnt obtenu une réponse
dans sept cas sur huit ; la réponse était com@éie deux cas sur huit. Tous les
patients ont eu une amélioration de leurs sympton@ss résultats ont
encouragé le groupe d’oncologie pédiatrigue Amari¢aOG). Le POG a initié
une étude prospective de traitement par chimiofiedaebdomadaire par VBL
3 a 6 mg/m2 et MTX 20 a 30 mg/m2. Cette étude dumaentre 1989 et 1993,
dix enfants agés de 6,4 a 18 ans et a pu confirafécacité de ce protocole.
Aucune progression tumorale n’'a été notee, trotemd ont eu une réponse
complete, deux ont eu une réponse partielle etammgardé une maladie stable.
La durée du traitement a été variable de deux adisis ans, trois patients ont
eu une progression de la maladie 9, 12 et 37 nmissd’arrét du traitement
[129].

106



Une étude prospective sous forme d’essai thérapeutie phase I, menée
par Azarelli et al. [130]. Sur une période de dns,aa inclus 30 patients pour le
traitement d’'une tumeur desmoide trés avanceée tprérou récidivante (80%),
inopérable ou nécessitant une chirurgie trés nmiélalous les patients ont été
traités par un protocole uniforme associant MTX 36/m2, VBL 6 mg/m?,
continue une fois tous les sept a dix jours pendaatdurée moyenne de un an.
Le suivi des patients a été réalisé sur une pépod@ngée variant entre 16 et
127 mois. Vingt patients (60%) avaient une maladable ou une régression
mineure et 40% des patients avaient une répondelfgar Aucune réponse
compléete n’a été obtenue et il N’y a eu aucuneression tumorale. L’évolution
actuarielle sans récidive est de 67 Pig(@re N°33). Cette étude trouve une
corrélation entre le nombre de cures et la duréeédession. Par ailleurs, la
toxicité de cette chimiothérapie était acceptable.

Le profil de toxicité et la qualité de vie associgece traitement, en
particulier chez les enfants et les jeunes adifiisque la tendance actuelle se
tend de plus en plus vers un schéma thérapeutiohidhiothérapie continue de
faible dose trés peu toxique a base de cette asimmcMTX et VBL qui serait
plus adaptée a une tumeur borderline dont le ptmnasal est excellent dans la
quasi-totalité des cas. L'effet recherché étantrétar la progression locale de la
maladie [131].

Dans une série de dix enfants atteints de TD [130§ chimiothérapie a
faible dose (MTX :16 mg/m2, et VBL: 3 mg/m2) testles deux semaines
pour 2 & 35 mois a été associée a un taux de re@anS0 %, et aucun malade

n'a montré des signes de progression de la maladie.
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Sur la base de ces études et les données actliallestage est apparent
de ce régime ambulatoire avec un risque moindréoxieité aigué et a long
terme [122].

%
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Fig. N°33: Courbe de récidive de la maladie selon la métiuadi€aplan Meier
de 30 patientatteints de fioromatose agressive infantile receivainX et VBL.
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% Vinorelbine et Méthotrexate :
Récemment, Lackman et Weiss ont décrit des madibics du schéma
VBL / MTX, en substituant la Vinblastine par ‘direlbine.
Vinorelbine est plus efficace que la Vinblastinenslde traitement de
beaucoup de néoplasmes, et généralement bien b8
La posologie standard de :
Vinorelbine : 20 mg/m2, par semaine.
*Méthotrexate : 50 mg par voie parentérale, une fais semaine
[127].
Un rapport d’'une étude d'une série de 13 patidragés avec ce

schéma[121], indique que 60 % avaient une répomsplete ou partielle.

+» Doxorubicine et Dacarbazine :
Les posologies standard de ces deux molécules sont
* Doxorubicine : 60 a 90 mg/mz2,
eDacarbazine : 750 a 1000 mg/m2. [127]
Dans une série de 12 patients traités par ceftiasion [132], la majorité
des réponses obtenues étaient partielles ou caapléet
Des enquéteurs au Centre de Cancer Anderson [bBd)tilisé un régime
conventionnel de la chimiothérapie de sarcomepatant du principe que la
tumeur desmoide est une tumeur fibroblastique. Llanbiaison de
Doxorubicine et la Dacarbazine était une des optioi thérapie standard pour
des fibrosarcomes chez les patients adultes. Gesrawnt traité 11 patients par
cette association avec une toxicité acceptable.d8ixieuf patients traités ont

éprouveé des réponses objectives, tandis que lissalntres avaient une réponse
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minime ou une maladie stable. Aucun des neuf Etie'a progressé. On a vu
des réponses aussi bien pour les tumeurs desmiédesxtrémités que pour
celles intra- abdominales. Les résultats ontgdtisieurs mois pour s’obtenir.

De méme, certains rapports documentent l'efficaditéce schéma [133,
135,136].

Hamilton et al. ont proposé, en cas de tumeur dielerinopérable associée
a une PAF, un protocole associant la Doxorubicirla Bacarbazine avec de
bons résultats [125].

Dans une étude prospective, chez 7 patients &ttdiRAF et souffrant
d’'une tumeur desmoide, I'association de Doxoruki@hde Dacarbazine suivies
d’'un anti-COX2 a permis une réponse objective dbag les patients avec une
médiane de survie sans progression de 74 mois.[137]

La polychimiothérapie standard actuelle pour désofarcomes ; inclut
d'habitude ifosfamide en plus de la DoxorubicinéadDacarbazine. Cependant,
il n'a pas été démontré que [I'ajout d'ifosfamidaigmente l'efficacité de
traitement pour le sarcome, en ajoutant évidemrmesanoxicité [138]. Et méme

pour le traitement des tumeurs desmoides, celgpa'agté démontré.

“*Nouvelles options pour traitement médicamenteux
cytotoxique :

Il est peu probable que la Vinblastine, le Méthadte, la Dacarbazine et la
Doxorubicine sont les seuls agents cytotoxique#fsadians la thérapie de
tumeurs desmoides.

Beaucoup de drogues de chimiothérapie récemmerdemqées sont

significativement moins toxiques que leurs homo&ggyanciens. On espére que
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certains d'entre eux seront aussi efficaces dansitement des patients avec
TD.

La réponse de tumeurs desmoides a la chimiothéeapigouvent retardée
pendant plusieurs mois. Ceci suggére qu'un pratoa® chimiothérapie
prolongé, a moins d’intensité peut avoir plus dande d'étre aussi efficace et
d’étre administrée avec des doses adéquatesisqns au cours d'une période
assez longue, pour traiter convenablement des npmtiavec des tumeurs
desmoides au lieu des schémas plus intensifs égtilectuellement dans le
traitement de sarcomes.

L'anti métabolite Gemcitabine a récemment fait peede son efficacité
dans le traitement de patients porteurs de sarca@egissus mous et permet
d’abandonner la chimiothérapie a base d'Anthracgdll39,140].

Gemcitabine est généralement bien toléré et peatagiministré pour des
périodes prolongées sans toxicité cumulative,iqudidrement si la dose est
ajustée pour minimiser la myélosuppression. Cetibstance a ainsi les
caractéristiques qui semblent idéales pour la rtest@ de faire partie de
I'arsenal de chimiothérapie.

Des auteurs ont proposé dans le traitement de tgnaasmoides intra-
abdominales I'association Gemcitabine, 5 FU, Leocoy avec une réponse
partielle, pour des tumeurs progressant aprées aitertient de 2 ans pourtant
efficace jusque la par Tamoxifene [141].

La Doxorubicine liposomale encapsulée a été testéelle a un profil de
toxicité différent de la méme molécule en solutamueuse. Elle est active dans
la thérapie de sarcomes des tissus mous [142,543} dose et la durée de
traitement sont convenablement calculées, la Ddyone liposomale,

administrée en perfusion bréeve tous les 5 a 6 s@wmwaia un profil
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pharmacologique semblable a une perfusion intr@usia continue a faible dose
sur la méme période, avec moins de myélosuppressida cardiotoxicite.

Le Temozolamide, a récemment été introduit comme chimiothérapie
de lere ligne [144].

% Chimiothérapie locale :

Dans le but d’éviter la toxicité systémique de hardothérapie et pour
obtenir une cytotoxicité antitumorale locale maxenala perfusion locale
d’agents comme le facteur de nécrose tumorale dNEt le melphalan avec
circulation extracorporelle sur membre exclu a étiesée, ce traitement a
permis d’éviter une chirurgie d’amputation dansdas de TD récidivantes ou
largement envahissantes [145].Mais son utilisgpioar des tumeurs desmoides
pédiatriques n'est pas bien définie [146]. Le TNFaetif dans les sarcomes des
membres [3].

Les posologies de ces molécules :

*TNF : de 3 a4 mg,
*Melphalan : 1 & 1.5 milligramme/ kg a livrer pentlane période
de 90 minutes [145].

Cette modalité a été utilisé chez un cas de tumiesimoide du bras [145];
qguelques observations démontrent I'intérét potediecette approche chez des
malades bien sélectionnés, en l'occurrence dangul@eurs desmoides des
extrémités en rechute ou inopérables [3].

Le taux de réponse avec cette thérapie était 8334 avaient la réponse

compléte et 50 % avaient une réponse partielle][146
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c) L’hormonothérapie
Plusieurs facteurs plaident en faveur de l'implocatdes hormones
sexuelles dans I'étiopathogénie et I'évolutionadmébladie [5] :
» La fréquence de survenue chez la femme ;
» Larégression de tumeur a la ménopause ;
» La survenue de cette tumeur chez la femme en gEs®RI en post-
partum ;
» La présence de récepteurs aux cestrogenes setlidesctumorales.

Des modeles d’animaux de prolifération de fibramsat sous I'effet des
estrogenes et une régression sous un traitememeatrogéne ou apres
irradiation des ovaires ou leur ablation ont étgpomtés [147,148] ; tous ces
facteurs suggerent une influence hormonale suolasance de la tumeur [4].

Il était donc logique que des thérapies hormonsiissitent de l'intérét et
laissent espérer une efficacité de ce type deinaint [4].

La mise en évidence des récepteurs hormonaux au des cellules
tumorales (dans pres de deux tiers des tumeurslauedte et I'enfant [149] a
engendre des essais thérapeutiques a base d&rigenes [4].

Ainsi, plusieurs produits anti-oestrogénes ont t&gtés comme le
Tamoxifene ou Torémifene, les agonistes de la Gn (gtnadotrophine-
releasing hormone), les progestatifs tel I'acatatmédroxyprogestérone [5].

Ces produits ont été utilisés seuls ou en assogiat ont donné dans
certaines séries environ 50 % de réponse objedterdamoxiféne utilisé seul a
donné, dans de rares cas, des régressions im@artrde longue durée [4].

Waddell [150] était le premier a utiliser I'hnormdhérapie pour multiples

tumeurs desmoides, avec régression des massestesnor
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Plus tard, Kinzbrunner et al. [151], Gansar et Keatm [152], et
McKinnon et al. [79] ont rapporté tous une rémisgie la fibromatose apreés la
thérapie par Tamoxiféne.

Aussi des cas de régression tumorale, surtoutuesurs desmoides
abdominales, sous hormonothérapie (Tamoxifénegptntapportés par Maroy
[58] et Wilcken et Tattersall [154]

La posologie standard de Tamoxifene est : 20 anigl.

Les effets secondaires sont principalement : lecerade I'endométre et
bouffées de chaleur.

Les mécanismes d’action impliqués ne sont passcidiprobablement ne
sont pas médiés exclusivement par des récepteurs.

Bien que le mécanisme d'action des produits artieggme les plus
souvent utilisés soit trés semblable, il n'est@ae d'assister a 'échec d’un de
ces produits, comme le cas d'une tumeur desmobdi®nainale chez une
femme, chez qui I'hnormonothérapie a base de Tampogifa échoué, puis on
essayé une thérapie par Torémifene qui a réussi].] Ces observations
soulevent la gquestion s'ils partagent vraimentni&snes mécanismes d'action
(médiation par récepteurs) [154].

En fait, il a été démontré par des cultures deulesl desmoides in vitro,
que la Torémifene peut réduire lI'accumulation ialte extracellulaire et
augmenter la dégradation de collagene en promodwitiPl et par le biais de
deux autres actions . Un effet sur la croissamcdasmoide qui a été démontré
par d'autres auteurs, cet effet n'est pas obtenie\sentier classique ER, mais
un autre sentier de Torémifene indépendant de t&ecem’estrogene : la
Torémiféne interdit I'accumulation de glycosamiryoghes dans la matrice

extracellulaire in vitro, en diminuant T@HR- dans les cellules desmoides et
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augmentant TNFe, et cela en faisant circuler des monocytes. Erepun effet
antiangiogénique de TOR en association avec tiéten alpha-2b a éte
rapporté, bien que I'expression de VEGF dans aeeuts été peu examinée
[154].

Il y a quelques essais concernant la corrélatierpgéssion de récepteur
des cestrogenes dans des tumeurs desmoides sgécifigec la réponse a la
thérapie par Tamoxifene (par analogie avec la fhéme cancer du sein avec le
TXF)

Ainsi, I'effet des anti-cestrogenes (TXF ou TOR smukn association avec
d’autres produits) sur les tumeurs desmoides ésept indépendamment de la
présence de récepteurs d'cestrogene (ER) [94].

Les anti-cestrogenes sont actifs malgré la rareés décepteurs
d’'cestrogenes (ER [155,156] suggérent que le Tamoxiféne peut exesoa
activité par d’autres mécanismes que l'effet eegtrogene [157]. Une série
d'expériences a donné la preuve que ces moléantesestrogenes activent des
genes d'aestrogéne apres l'attache efficace aristepteurs [94].

La thérapie systémique non cytotoxique tel querhtonothérapie peut
étre utilisé en tant que traitement néoadjuvansiaju’en postopératoire [3].

Malgré qu’il n’'y a pas une indication définie ddxdrmonothérapie en
adjuvant d'un traitement locorégional [5] et il a'ypas de données soutenant le
réle de ce traitement dans la prévention des néesdpostopératoires, il est
raisonné d'offrir une thérapie pharmacologique quitatoire, en particulier
pour ceux qui ont des facteurs de risque pour ladrmarécidivante et pour ceux
qui ont des tumeurs intra-abdominale avancées [46].

Le TMX [20 mg/ jour] ou TOR sont considérés maiten des thérapies
pharmacologiques de premiéere ligne [6, 7,52].
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Un essai d'association d'une hormonothérapie aanoXiféne et d'AINS a
été récemment réalisé chez 2 enfants, il a permeslangue stabilisation de la
maladie et démontre ainsi la faisabilité et la plub efficacité de ce type de
traitement dans cette situation [5].

L'échec d'un premier traitement par hormonothéray@edoit pas faire
renoncer, une seconde tentative avec une autréasgbs(exemple Tamoxiféne
faible dose ou forte dose puis inhibiteur de lu#y hormone-releasing
hormone LHRH) [5].

Des composés hormonaux les plus récents, tels egmiedéuxieme et
troisieme générations inactivateurs stéroidiensadamatase, peuvent donner de
meilleurs résultats contre les tumeurs desmoidesssifs, mais cela reste a voir
dans les futurs essais. Malheureusement, il n'yaa @essais controlés
randomisés pour orienter la gestion thérapeutiguembnale [3].

Ainsi, la dose optimale de Tamoxiféne n'a pas étinie, ni le taux de
réponse pour cette thérapie n'a été déetermim@éy kh aucun critére établi pour
choisir des patients candidats de bénéficier deorionothérapie. La
connaissance du profil d’effets potentiels de apé&r par Tamoxifene a long
terme peut aider a informer et guider les choixapéutiques. Il y a une petite
incidence d'accident thromboembolique veineux etdecinome endométrial
chez la femme prenant le Tamoxifene, aussi bieanguincidence plus haute
d'accidents vasomoteurs. Il y a peu de donnéeapport avec I'effet potentiel
de TXF chez les patients masculins, puisque dapadsé la grande majorité des
patients traités avec le TXF étaient des femmesopeusées atteint de cancer
du sein. Chez les patients masculins, on peutes@té au risque d’accident

thromboembolique veineux, mais ceci n'a pas étsi ¢133].
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L’hormonothérapie est dénuée de toxicité, son affié mérite d’étre
essayée par d’autres études surtout chez I'enfant @valuer de facon précise

son efficacité dans les TD.

d) Les AINS

Certains auteurs soutiennent que la productiorrastgglandines qui passe
principalement par la voie de la cyclo-oxygénag€@X2) peut jouer un role
dans I'évolution des tumeurs desmoides [5]. C’astigur action anti cox2, en
inhibant la synthese des prostaglandines qui stitautéponse immunitaire anti-
tumorale, que les AINS agissent.

Les antiCox-2 bloquent la prolifération des fibdesttes et perturbent la
stabilisation de béta-caténine. Ainsi, lIs peuvatentir la croissance tumorale ;
mais seuls, sont insuffisants pour faire la régoessle tumeurs [158].

Des anti-inflammatoires tel Sulindac ou Indométhacutilisés seuls ou
en association avec I'hormonothérapie [160], petenét ['obtention de
stabilisation, voire méme de régression avec wsefaible toxicité. [5], [12].

'y a des nombreux rapports anecdotiques de reigresde tumeurs
desmoides chez des patients traités avec dessageiiinflammatoires non
stéroidiens [97,160]. L'effet semble étre indépenddu produit anti-
inflammatoire utilisé, bien que la plupart des @ concerne I'utilisation de
Sulindac, et concerne les tumeurs desmoides ihttarainales.

A cet égard, il a été démontré que Les inhibiteler<COX2 empéchent ou
réduisent la formation de polype adénomateux celigarticulierement chez les
patients avec la polypose colique familiale [16&}, semblent ralentir la
cancérisation des polypes coliques des sujetsgaeifb]. Leur intérét comme

traitement des tumeurs desmoides mérite d'étre&yal.
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Les nouveaux inhibiteurs de COX2 (e.g. Celecoxilrafacoxib), agissent
avec moins d'effets sur la muqueuse gastrique @hsh’effet antiplaquettaire,
donc son emploi semble étre plus sdr et sécuriggrobablement plus efficace
que Sulindac. Cependant, aucune étude de comparaiaoété faite jusqu'a
présent [133].

Pirfenidone, un agent anti-fibroblastique promettea des impacts
multiples sur l'inflammation via TNF, sur la fibesia le collagene | et Ill, sur
les mitoses via PDGF et sur la croissance tumeral@ GF{3 et FGF [162].

Le Sulindac et I'lndométacine sont les produitsgkss utilisés en matiere
de traitement des tumeurs desmoides par les AINS. posologies préconisées
sont 120 mg/j pour I'Ilndométacine et 300 mg/j pdairSulindac [125]. Ils
permettent d’obtenir une réponse objective dangdes mois [103].

Un essai d'association d'AINS a une hormonathérpar Tamoxiféne a
été récemment réalisé chez 2 enfants, il a permeslangue stabilisation de la
maladie et démontre ainsi la faisabilité et la pitab efficacité de ce type de
traitement dans cette situation [5].

Dans une étude prospective, chez 7 patients ateiAF et souffrant
d’'une tumeur desmoide, I'association de Doxoruki@hde Dacarbazine suivies
d’'un anti-COX2 a permis une réponse objective dbag les patients avec une
médiane de survie sans progression de 74 mois.[137]

Cependant, les résultats sont variables et repaserdes petites séries ou
des cas cliniques isolés.

La bonne tolérance de ce traitement le fait propesef™ intention [4].
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e) autres thérapeutiques médicales:

** Inhibiteur de tyrosine kinase (Imatinib) :

Certaines tumeurs comme les sarcomes digestifsmimrent le gene KIT
qui code pour le récepteur d'une tyrosine kinase fiicteur de croissance, ces
tumeurs de trés mauvais pronostic semblent spdatemuent améliorées par
l'utilisation d'une molécule inhibitrice de cettgrdsine kinase tel I'lmatinib
mesylate (Glivec®). Les tumeurs desmoides (20 &3Gemblent également
surexprimer le c-kit ou CD 117 en immunohistochimtieu I'intérét potentiel de
ce produit [5].

A linstar des tumeurs stromales, ceci devraitnpetre d’obtenir une
réponse objective avec I'lmatinib.

Des auteurs ont montré I'intérét de I'utilisatioa cktte molécule a la dose
de 800 mg/j [163,164], avec des réponses intéressanissi bien cliniques que
biologiques (15,7 % de réponses partielles) efstislisations de la maladie de
longue durée (36,8 % a plus d’'un an) [5,23].

Chez 19 patients traités a la dose de 800 mg/634) ont répondu et 4
(21 %) ont été stabilisés plus d’'un an avec un thugontrdle a un an de 37 %.
Il existe une corrélation inverse entre les tauxigesés de PDGF-BB et
I'efficacité de I'lmatinib [5].

Pour des auteurs, les effets publiés ne pourraétrg attribués a
'expression c-kit [156] il semble étre obtenus maédiation du récepteur
PDGFb [156,23].

Pour d'autres, l'activité du Glivec® serait dueaemblablement a
I'inhibition de I'activité c-kit et PDGFR [158].

Une étude a essayé d’évaluer I'action combinée’ldatinib avec une
chimiothérapie de type Gemcitabine et Doxorubic[hé5]. Cette étude a
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montré une toxicité cliniguement inacceptable ditant tout emploi de cette
combinaison. L'utilisation du Glivec®, dont l'efeicité a long terme reste a
évaluer, est particulierement intéressante dansulesurs non résécables. Du
fait du manque de recul a long terme, son empl@ed étre indiqué que dans

des situations de sauvetage [166].

% Interféron :

L'interféron-alpha a été utilisé dans les cas inmpés dans une tentative
pour empécher la progression rapide de la mala@ié] [

Malgré l'absence de preuves quant a son efficabégapeutique, un
traitement par interféron alpha pourrait étre emyés dans les cas ou une
importante intervention chirurgicale entrainant um@putation majeure ou
lorsqu’un traitement médical plus toxique ser&iltérnative de traitement
[167,168].

La posologie standard d’Interféron—-2C (INF) est: 15 Ug 3 fois par
semaine en injection sous-cutanée +/- Trétinoine@@127].

L’Interféron peut étre utilisé seul [47] ou dan®wombinaison [169].

Une récente étude autrichienne multicentrique &uévaffet de I'INF seul
ou en association avec l'acide rétinoique chezdtiempts agés de 15 a 73 ans
(Age moyen : 32 ans). Sept parmi aux ont recud@ason INFe et acide
rétinoique. Une réponse locale a été notée dan% 8%es cas (11/13), sept
patients n’avaient plus de maladie évidente. La&€ute rémission était de 22
plus ou moins 18 mois. Chez deux patients, la nmléthit progressive apres
respectivement sept et neuf mois. Pour les quatresapatients, la maladie a été
stabilisée. Les auteurs concluent que I'ldlFassocié a I'acide rétinoique, est

une bonne alternative thérapeutique a la chiruggieas de récidive ; il permet
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de prolonger la durée de rémission en cas de gheruntra-lésionnelle ou
marginale [170].

L'interféron gamma a été essayé avec de raresaedanes réponses. La
logique de ce traitement est d'obtenir une intubitdu facteur de croissance

transformanp (TGF-) dont on sait qu'il augmente la synthése du céeiled5].

% Colchicine :
Il N’y a que quelques rapports a propos de Kailon réussie de colchicine
dans le traitement de fiboromatoses [171,172].
Par extension, il est possible que la colchicinesgmiaussi étre efficace
dans le traitement des tumeurs desmoides. Malhsemeant, les doses utilisées
aboutissent inconstamment a une diarrhée profimgaht 'adoption de cette

approche ainsi que le manque de données défihissamndication.

% Hydroxyurée :

L’Hydroxyurée est aussi utilisé chez I'enfant, aas de tumeur desmoide
de la région supra-claviculaire droite et le membu@érieur droit chez un
enfant de 15ans qui a été traité séverement psiephs moyens thérapeutiques :
la chirurgie, plusieurs schémas de chimiothérdpi@XF, les AINS, I'lmatinib
et aussi la radiothérapie. La tumeur a continuéogrpsser, alors ils ont opté
pour I'administration de I'Hydroxyurée a dose der@@kg/jr ,le traitement a été
bien toléré et aucun effet secondaire n’ a étéragbseUne réponse partielle a
apparu apres 3mois, et a persisté les 4 mois dgivan cours d’évaluation

ultérieure [87].
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Womer et al. [173] ont rapporté dans une sérieddenfants atteints de TD
traités par Hydroxyurée, des réponses completgmntielles de 4 cas (29%),
une stabilisation de 7 (50%), et croissance derteetr chez 3 cas (21%).

Alors, [I'Hydroxyurée peut étre considéré comme uabernative
thérapeutique dans la prise en charge des TD.

Malgré que ses effets secondaires a court terme reodérés, plus de
précaution doit étre prise concernant sa toxicitéorrg terme (infertilité,
désordres hématologique secondaires) en casightith au long cours chez
I'enfant, car les données disponibles en littémtpédiatrique sont pauvres
[174].

7.2.4 Radiothérapie :

Une autre alternative thérapeutique, représentée lparadiothérapie,
compléete le traitement chirurgical.

Lorsque la tumorectomie s’avere impossible ou soute mutilations
pariétales importantes entrainant des défautsitomatls et esthétiques majeurs
[61,127], et quand les marges chirurgicales négathe sont pas obtenues et la
maladie résiduelle microscopique persiste, on recande |la radiothérapie [44].

Pack et Erhlich [175], étaient parmi les premiedeeontrer I'efficacité de
la radiothérapie en traitant avec succés troiseptti avec des tumeurs
desmoides non réséquables.

Benninghoff et Robbins [176] ont décrit I'arrét dmissance tumorale a 80
% de quinze cas de fiboromatose traités par raghiafie. De méme Liebel et
d'autres [175] ont rapporté que le contréle loaalb8 % de 19 patients traités
par radiothérapie pour des Iésions inopérables; pmdive locale ou maladie

résiduelle.
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L’intérét de la radiothérapie adjuvante en cas dmges envahies est
controversé dans les plus grandes séries publiges @monstration d’un
bénéfice [26, 85,178] ou non [26,179].

Selon Nuyttens et al. [180] elle permettrait d'otteaprés résection R1,
des résultats comparables a ceux observés apeesio@sk0, et concluaient que
la radiothérapie isolée ou associée a un traitest@nirgical donne un meilleur
contrdle local qu’une résection chirurgicale seule.

En revanche, Pignatti et al. [181] n'ont pas trowee différence sur la
survenue de récidives entre les tumeurs traitéeségaction chirurgicale seule
et celles traitées par radiothérapie adjuvante.

En cas de résection chirurgicale de la tumeur prénavec des marges
indemnes l'intérét de la radiothérapie n'est pamisaghar tous, méme si une
étude détaillée des principales séries (780 padiemtrouve un bénéfice en
faveur de cette thérapie.

En revanche, en cas de marges envahies ou aphedeaela radiothérapie
externe adjuvante avec des doses de 50 a 55 geayefpdans pratiqguement
toutes les séries d'améliorer le contréle locab%2avec radiothérapie contre
59% sans radiothérapie [5].

La radiothérapie exclusive peut étre aussi uneoppthérapeutique, des
études récentes ont montré que, lorsque le siteoradime permet, la
radiothérapie isolée donne des résultats et unraloliical semblables a la
résection chirurgicale [13, 182,183].

Des séries auraient montré un bénéfice, avec 6 %edbute avec
radiothérapie versus 28 % sans radiothérapie F&lr les tumeurs desmoides
de la paroi, la radiothérapie a montré son efftéaen diminuant le taux de
récidive [13].
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En cas de tumeur macroscopique inopérable, ellagie¥galement dans 78
% des cas le contréle tumoral [5]. La difficulténcerne essentiellement les
tumeurs desmoides intra-abdominales, puisque lath&dapie externe est le
plus souvent proscrite du fait de sa haute toxdigéstive. [4].

On recommande les doses de 60 a 65 Gy pour lesegrtsmeurs et 50 a
60 Gy pour les résidus microscopiques [88]. Destuincurables (la maladie
brute) devraient étre irradiées avec des dosesghhwges, avec une espérance
de 75 % de contrdle local [178].

Cependant, des doses supérieures de 50 Gy exigéesiip contréle de la
tumeur peuvent mener a des ulcérations de la peaunauvaise cicatrisation et
une nécrose tissulaire locale [129].

Il a été noté dans des rapports [75,184,185] que%6des tumeurs ont
récidivé apres irradiation avec des doses moirEday, mais jusqu’a présent il
n'y a pas une preuve évidente que I'effet obtemésapadiothérapie est fonction
de la dose délivrée, car il a été noté des réegdmpees la radiothérapie avec des
doses > 60 Gy [85,186].Tandis que certains chersh§lB7], n'ont pas
démontré que le taux de contrdle tumoral est am®@pour des doses excédant
50 Gy .

Le délai nécessaire pour obtenir une réponse aknigrie entre six mois
et cinq ans [93].

Comme les tumeurs desmoides ont tendance a étteairiés localement,
le champ d’irradiation doit étre large afin d'ercipér une récidive marginale
[147,188], des auteurs recommandent des limatees du champ de radiation
d'au moins 5 centimétre dans le sens d'infiltrapmssible de la tumeur [178,
189,190].
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L’'association radiothérapie (55 Gy) a 'hormonatpe par Tamoxiféne
(20 mg/j) a été proposée dans le cas de tumeuraldsmervicale récidivante
inopérable avec une bonne régression de la tait@tale et une disparition des
symptémes majeurs [32].

Le rble de la radiothérapie chez I'enfant dansrdtament des tumeurs
desmoides devrait étre considéré comme différeetli de I'adulte [191].

Si chez les adultes, l'approche standard pour dadie résiduelle
microscopique est la radiothérapie adjuvante péaliger un bon contréle local
[29]. Pour les enfants, il y a peu de données gggerent que la radiothérapie
est utile, et certains considerent que les enfamtsles taux de contréle avec la
radiothérapie inférieur que les adultes [85, 192].19

Dans ces circonstances la radiothérapie est @tilcednme un traitement
adjuvant lorsque le risque de récidive est inélgétabu lorsqu’'une 2éme
intervention chirurgicale est susceptible d’enteaitne morbidité importante.

La radiothérapie n’est plus utilisée systématiquanaans la récidive, son
indication est lorsque la tumeur n'est pas compietda résécable et lorsque le
patient atteint I'age de la maturité squelettique.

Selon Spear et all [85]; une difference de I'dge dwmlades joue un role
important dans le contréle de cette maladie paadathérapie. Il a montré chez
9 patients agés de moins de 18 ans que le comb@dédes tumeurs desmoides
plantaires par radiothérapie est moins importamtrgpport aux patients d’'un
age plus avancé et porteurs des tumeurs dans la négion .

Pour comprendre le taux d’échec dans les sérigatpgdes par rapport a
celle d’adulte, il faut faire un apercu dans lestdars de I'hnéte qui peuvent
influencer la croissance et le développement detwegurs. Il n'y a pas des
études qui montrent une différence significativasnehez I'enfant les tumeurs
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desmoides sont plus infiltrantes que chez I'adlles tumeurs desmoides ont
été associées au syndrome de Gardner, a la gressessu taux augmenté
d’cestrogenes (qu'ils soient endogenes ou exogerasle association est
difficile & établir chez I'enfant.

Toutefois, la radiothérapie chez [I'enfant, n’ests palénuée de
complications, elle reste souvent insuffisante eehlde étre le traitement le
moins efficace de fiboromatose agressif des enfals elle peut aboutir & une
morbidité inutile : les problemes de croissanckroe, parésies, cedeme,
fractures des membres et le risque de développemeecancers secondaires [5,
29,180]. Cela doit étre pris en considération eilisant cette modalité
thérapeutiqgue chez une population pédiatriquepmrtesnploi doit se faire avec

prudence [5].

7.2.5Nouvelles approches thérapeutiques :

De nombreux modalités du traitement sont en coétsides nous citons :

Le réle de I'ablation par radiofréquence (destarctin situ de la tumeur)
dans le traitement des tumeurs desmoides est lacteelt a I'étude. Cette
modalité de traitement peut étre envisagée chezpdients sélectionnés et
seulement lorsque d’autres modalités thérapeutigneéchoué [194].

Ablation chimique percutanée avec de l'acide acétigous controle
radiologique est une autre option thérapeutiqu][19

Le transfert de géne thérapeutique est un domamreaherche prometteur
[196]. Le fondement théorique de cette modalitérdéement est basé sur la
présence de mutations génétiques et des aberratiommosomiques des alléles
APC.
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7.3.Indications thérapeutiques :

Une exérese chirurgicale large, lorsqu’elle n’eas pnutilante, reste le
traitement de choix des tumeurs desmoides d’enfarest une tumorectomie
large passant en zone saine visant une marge glgle macroscopiguement
négative [90,91].

Une marge de sécurité de 2 a 3 cm au-dela de lauupalpable est
recommandée par la majorité des auteurs [92].

La chirurgie a un role clé dans le traitement deselurs desmoides de la
paroi abdominale.

Idéalement, la tumeur desmoide superficielle daie &ésequée avant
gu’elle augmente de taille, sinon des sacrificesémux et des délabrements
peuvent se produire en cas de tumeur pariétalertande et la reconstruction de
la paroi abdominale sera compliquée [98-100].

La reconstruction de la paroi abdominale peut &edisée en réparation
directe (sutures), et en utilisant des matériauxtr@tiques (mailles) ou des
volets musculo-cutanés lorsque le défaut est v@®ts. plaques prothétiques
(PTFE) sont actuellement les plus indiquées eneamatie chirurgie plastique.
[99, 101,102].

En cas de tumeur digestive non résécable, des atiérig digestives
peuvent étre proposées.

La chimiothérapie est indiquée dans des situatianke traitement par la
chirurgie et par la radiothérapie était irréaligalolu en cas d'échec [113],
notamment dans des localisations maxillo-faciateservicales.

Elle est indiquée aussi chez les patients présen@argrandes tumeurs
inopérables ou non résécables (par exemple, leslggaumeurs mésentériques

ou rétropéritonéale enfermant les structuresestatomme les gros vaisseaux,
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les nerfs ou les uretéres) ou chez les patiergmttde maladie résiduelle [7,

33,46].

La recherche de récepteurs hormonaux sur biopsipiéte d’exérése,

positive, serait un critere permettant d’utiliser traitement hormonal a base de

Tamoxifene comme un traitement adjuvant ou dans tlameurs non

chirurgicales. En cas d'échec du Tamoxiféne I'hatotbérapie de %2* ligne

peut étre utilisée, ainsi qu’'une association hormtloérapie et un produit AINS.

On recommande une radiothérapie de 56 Gy a 60 @yneoun traitement

adjuvant méme si elle n'a pas fait de preuve denbafficacité chez I'enfant

[62].

Les recommandations

Church et Al. [33] ont présenté un schéma de treetd des tumeurs

desmoides selon la taille de la tumeur, son éwruit la présence de

symptomes ou de complications. (Tableayu:

Tableau : Schéma de traitement des tumeurs desmoidesladknie
de la tumeur et son évolution.

Stade Description Traitement
I Asymptomatique, pas (| La simple observation ou traiteme
croissance non toxique (AINS%.Resectlon si elle
est reconnu fortuitement lors de |la
chirurgie
Il Symptomatique avec || La résection (methode de choix)| |
diametre inferieur a 10non resecable traitement combiné
cm, pas de croissar (Tamoxifene + AINS
[l Symptomatique avec (| Le traitement etif. _ Thérapie
diametre entre 10 et 2@omprend AINS, le Tamoxifene
cm ou asymptomatiqy Relaxifene, et | Vlnb_lastlne/
avec croissance lente ' | Méthotrexate. Theérapie antisarcome
(Adriamycine/Dacarbazine) lorsque
une  thérapie moins toxique est
inefficace
\Y Symptomatique avec | Traitement en urgen

diameétre sup
croissance

ance rapide d
complicatior

a 20 cmChirurgie+chimiothérapie anti-

tsarcome-+radiothérapie
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Certains auteurs ont proposé des schémas thémguesittohérents, selon
les particularités de la tumeur desmoide [42,46].

Un algorithme a été proposé pour le traitement tdeseurs desmoides
infantiles [87] : (Tableaw)
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Tableau v : Arbre décisionnel de traitement de tumeur dedmaoifantile.

Tumeur desmoide suspectée

v

Discussion selon les données de

I'imagerie
Tumeur résécable Tumeur non résécable
i
Excision Excision Excision
RO R1 R2
Réopéré Chimiothérapie ou hormonothérapie
ou
chimiothérapie / \
ou )
L Bonne Mauvaise
hormonothérapie ) ]
o observation observation
u
. thérapeutique thérapeutique
surveillance P 9 P 9

Chirurgie radicale ou
observation

A 4

Surveillance clinique tous les 6 mois pendant 2 ou 3 ans puis chaque année avec bilan
radiologique si anomalie clinique

L

Si récidive confirmée ; traiter comme la premiére Iésion

N.B:
RO : absence d’envahissement tumoral microscopique
R1: présence d’envahissement tumoral microscopique
R2 : présence d’envahissement tumoral macroscopique
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Plus récemment, Lachford et d’autres chercheuf$idpital de Saint-Marc ont
également proposé un algorithme de prise en claggemeurs desmoides (il
est valable aussi pour les TD associées a la P¥) [Tableaw)

Tableauv : Algorithme de prise en charge des TD associa$aF.

Tumeurs desmoide unique

Tumeur desmoide extra- Tumeur desmoide intra-
abdominale ou pariétale abdominale
1 v
Evaluer si la tumeur peut étre Evaluation :TDM pour les rapports
réséquée sans risque anatomiques, IRM pour déterminer
le potentiel évolutif
Oui Non -
¢ Englobement de l'uretere
Chirurgie / \
Oui Non
Stent Surveillance tous les 6 mois

/ par échographie
el

Commencer SULINDAC (150 mg pendant 6 mois puis réévaluation)

4 \
Progression tumorale Pas de progression tumorale
AN v
Ajouter TOREMIFENE (180mg) ou TAMOXIFENE a Maintenir sous SULINDAC
(120mg/jr) pendant 6 mois puis réévaluation
e Pas de progression tumorale
Progression tumorale ¢
2 Maintenir sous SULINDAC et anti-
Evaluer la possibilité de chirurgie estrogenes
/ \
Opérable Inopérable v\ Chimiothérapie par DOXURIBICINE ou
faibles doses de VINBLASTINE et
Chirurgie A METHOTREXATE
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Ainsi Elias et al, ont proposé un arbre décisiondel traitement des
tumeurs desmoides de la racine du mésentéere qui & validé par
I'observatoire national des maladies rares en lerfdi2] : (Tableaw!)

Tableauvi : Arbre décisionnel de traitement des tumeurs dédes de la

racine du mésentere.

Diagnostic histologique fait

A 4

Surveillance (/4 mois)

Pas d’évolution Evolution (si rapide : Etude spécifique de
chimiothérapie d’emblée) 7 la résécabilité
compléte
A 4
A
Non résécable : Résécable :
Tamoxiféne (>8maois) Opérer
ou Sulindac (>8mois)
\ 4
< Y Discuter

RO ou stabilisation Echec

radiothérapie

\ adjuvante
A 4

Poursuite (durée Traitement médical de 2° ligne, puis éventuellement de 3° ligne :

inconnue) agoniste LH-RH ou Tamoxifene + antagoniste LH-RH ou colchicine

v v~

Si impossible : chimiothérapie

Possible : opérer puis radiothérapie

Si échec : radiothérapie seule a forte dose
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8. EVOLUTION :

8.1. Régression tumorale spontanée :

L’évolution des tumeurs desmoides est imprévisiblén arrét de
progression ou une involution spontanée ont étéitdésurvenant a la fin de
croissance chez I'enfant [197] ou apres la ménapahez la femme [5].

Pour les tumeurs desmoides abdominales, une étudwndré qu’en
'absence de traitement: 10 % disparaissent spémntant, 30 % alternent
progression et régression et 50 % restent stadi@ds |

Une petite étude de 6 patients du Memorial Sloatteilag Cancer Center
qui ont refusé une amputation a montré qu’aucunpnégressé et trois ont vu
leur tumeur régresser spontanément [31]. Une éladgaise confirme cette
observation avec deux tiers des patients non op@iése progressent pas [183].

Jenkins [198] présenta le cas d’'une jeune filléeade 15 ans n'ayant pas
été traité et dont la tumeur desmoide a completerdgnesseé.

Rock et al. [148] ont rapporté 60 stabilisationsdwales spontanées parmi
68 sujets présentant des récidives aprés de nosdwmethérapeutiques
infructueuses.

Aussi, Bonvalot et al. [183] rapportaient cheztients surveillés huit
cas de stabilisation de tumeur. Ces constatati@vsodt faire modérer les
indications et I'agressivité du traitement chirgadi

Ainsi comme déja mentionné la simple surveillanst @ne modalité
thérapeutigue dans des circonstances particulietesjuand des criteres

déterminés sont réunis.
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8.2. Récidive :

Bien que les tumeurs desmoides sont bénignes palite ne métastasent
jamais [12], en revanche elles récidivent fréequemtméntre 1/3 et 3/4
récidivent dans les 5 ans qui suivent la chiru(g@amment chez la femme de
plus de 30 ans et quand les berges de l|'exéredeesonhies) [12], car
l'infiltration microscopique peut aller jusqu'a 2138 cm au-dela de la tumeur
palpable.

La majorité des récidives a lieu dans les 3 aqppetque tous de 6 ans en
tout cas aucune récidive n’a été décrite au-del® @ns [29,115]. Cependant
selon d'autres, la progression de la maladie peytreduire, méme plusieurs
anneées apres le traitement primaire [6].

Dans une série pédiatrique rétrospective faite amanial Sloan-Kettering
cancer center a New- York (63 cas), elle a ét&rifechez tous les patients une
exérese partielle ou compléete, associée a une athiénapie ou une
radiothérapie. Le taux de récidive a 6 ans est 8eT5).

Ainsi le risque de rechute a 10 ans est de 27 ¥asmle résection RO et de
54 % en cas de résection R1/R2 selon I'étude de Bahl. [178]. (Tableauir)

Ces taux élevés de récidive refletent le rythmecabgssance infiltrante
diffuse des tumeurs desmoides. Un probleme potgrtige le chirurgien peut
étre la difficulté d’évaluer les marges chirurgesala la fois macroscopique et
microscopique. Il est possible que de hombreuwdea®cidive locale de lésions
primaires au sein de la méme région représentanaladie multicentrique qui
n'était pas cliniquement apparente au diagnostitain[6]. Comme a été
mentionné, il est évident que la récidive pourgaie causée par le traumatisme

chirurgical lui-méme [6].
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Le taux de récidive des tumeurs desmoides loealisé la paroi est
d’environ 30 % au prix d’'un délabrement pariétapartant, qui nécessite une
prise en charge multidisciplinaire.

Pour les tumeurs intra-abdominales, le taux dednéeiest plus éleve, de
'ordre de 57 a 86 % avec plus de complicationsevdies déces du fait de la
localisation [31].

Si la tumeur desmoide est associée a une PAF,uleda récidive est
encore plus élevé, en cas de présence de syndef@ardner le taux de rechute
apres chirurgie atteint 90 % [5].

Ainsi en cas de tumeur desmoide dans une famill®Alg, il peut étre
licite de repousser le plus longtemps possiblelactomie prophylactique pour
éviter I'apparition de cette tumeur.

Plusieurs études ont rapporté que I'age jeuneatlanp a été associé a un
taux de récidive plus élevé, cependant, d'autresntn’pas trouvé cette
association d’'age et de taux de récidive [16,8P18[183]. Cette différence de
constats est sans doute multifactorielle, mais p&at due en partie a la facon
dans laquelle I'age a été analysé dans ces éfiitpse N°34

Il est possible que le taux de récidive soit eati@h aussi avec le siége
tumoral :

eLes tumeurs extra-abdominales avaient un risquesdeéive plus
élevé chez les jeunes patients [6] et spécialetadntalisation de la téte
et du cou, qui a un risque encore plus élevée deivé [44]. Cette
liaison de taux élevé de récidive et tumeurs dédesoextra-abdominales
n’'est pas encore élucidée et peut étre en rappmtavec des différences

génétiques sous-jacentes inconnues [193].
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sLes patients avec des tumeurs d'extrémité/ceirguagent un taux
de survie sans maladie a 5 ans de 72 % ans etlé2&@x de survie sans
maladie a 10 ans, tandis que les patients avedudesurs de la paroi
abdominale avaient 88 % Taux de survie a 5 ansmeatedie, inchangés
a 10 ans [193]. La localisation de la tumeur adeopabdominale semble
avoir un pronostique favorable concernant la rgeidi

Gronchi et Al-[199] ont noté une association siindade I'emplacement
tumoral et le risque de récidive dans une séri208ecas de tumeurs desmoides
et concluent aussi que la taille de la tumeuuedtcteur de prédisposition a la
récidive.

Dans une série de 51 tumeurs desmoides de la gdadlominale chez des
patients atteints de PAF qui ont été réséquées amalité ou morbidité
significative, mais le taux de récidive était déa[P7].

Dans une autre étude de 11 patients avec PAF dudéveloppé des
tumeurs desmoides de la paroi abdominale, ils aitti sine résection
chirurgicale, 5 patients ont récidive, et 4 d'erdux ont connu une deuxieme
récidive apres I'excision de la premiéere [200].

Le sexe semble aussi influencer le risque de nézidjuelques auteurs dont
Pritchard et al. [117], avaient rapporté un tagasicativement plus élevé de
récidive chez les femmes. (Figure N°34)

L'utilisation d’un traitement adjuvant pourrait rdick le risque de récidive
de la tumeur. Chirurgie-si possible- est indiquéarde traitement des récidives.
Malheureusement, chez ces patients, le risqueadildivié locale est encore plus

elevé.
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Encore une fois, au cours de réintervention poutrdétement de la
récidive, la marge chirurgicale positive est urtdac pronostique trés important.
Un traitement adjuvant est recommandé dans ce cas.

Cependant, un traitement néoadjuvant dans la prisgharge initiale de la
tumeur desmoide peut limiter l'utilisation d’auttbgrapeutiques.

Posner [94], en étudiant 138 cas, a pu dégageqyedsus les facteurs de
récidive locale, qu'on a résumé en ce qui suit:

Les facteurs clinico-pathologiques de récidive lecant :

«  Existence d’'une récidive
e  Multiplicité des lésions
* Notion de syndrome de Gardner ou la PAF.

Les facteurs thérapeutiques sont :

Exérese partielle
* Reésection avec une marge positive
« Envahissement des marges de sécurité

 Absence de radiothérapie en cas de gros résidugatim

q TTTTTTTTTTTTTTTTT

hommas W fammes

!
5

; L0
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Fig. N°34 :Nombre de récidives en fonction de I'age et de sexe
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Résection en marges Résection non marginale
saines (12) (24)

Pas de récidive (12) 7 (58,8 %) 51208 %)

Recidive (24) 5 (41,6 %) 19 (79,2 %)

Tableauvn : Taux de récidive en fonction des marges de tiésec

8.3. Transformation maligne :

La transformation sarcomateuse des tumeurs dessnoide rare et
discutée[44].

Certains auteurs ont décrit la possibilité d’urensformation maligne en
fiborosarcome de bas grade de malignité. , quelgaess observations sont
rapportées dans la littérature avec des délaisatsformation de 10 a 28 ans.
En fait il peut s’agir uniquement d’une erreur diagtic de départ correspondant
initialement a des fibrosarcomes de bas gradesatigniié et non aux tumeurs
desmoides[201].

Soule et Scanlon [202].ont rapporté une dégéneémescsarcomateuse
développée chez un enfant de 9 ans apres I'tidlisae la radiothérapie pour
une fibromatose récidivante de la région inguimkteate.

Pour ce risque de dégénérescence sarcomateuse—adiote, Certains
auteurs ont réduit les indications de la radiothiéramais ceci n'a pas été
démontre [203].
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8.4. Métastases :

En dépit de leur agressivité locale et leur graatkmiel de récidive, les
tumeurs desmoides ne métastasent pas [12].

Dischino a eu le cas d'une tumeur desmoide avec rmlégstases
pulmonaires [201]. Ceci doit mettre en questiondiagnostic de tumeur

desmoide par celui du sarcome de faible grade tignité.

9. SUIVI ET PRONOSTIC :

9.1. Surveillance post thérapeutique :

A cause du haut risque de récidive des tumeursaidss et leur évolution
imprévisible méme apres traitement, une surveidgnest-thérapeutique de ces
tumeurs doit étre rigoureuse et poursuivie de uesgannées. Elle doit
s’'appuyer sur les constatations clinigues compsétpar des techniques
d'imagerie (habituellement une TDM) a la moindresguion de récidive
[204,205].

L'IRM est considérée actuellement comme la réféeerpour la
surveillance de ces tumeurs [49], [206].Dans dodeéa propos de 281 IRM
réalisées chez 17 enfants entre 1991 et 2003 pdailah puis la surveillance de
tumeurs desmoides, Mc Carville et al. [207] mdatrbque I'|RM avait un role
limité pour prédire en postopératoire la présedicme tumeur résiduelle ou
récidivante, mais gu’elle était utile pour le diagtic en préopératoire et pour la
surveillance des traitements adjuvants en posttpéral’intensité du signal en
T2 et STIR pourrait étre corrélée au pourcentagedailelarité et du collagéne
du tissu.

La durée de suivi est généralement entre 11 etrid}8 (une moyenne de
55mois) [208].
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Un schéma de suivi a été proposé : un contréleughdgnois pendant les 6
premiers mois, puis une fois chaque 6mois pen@sn2 lans suivants, et ensuite

un contrble annuel jusqu'a la stabilisation de ddaadie [44].

T2
Y \ 4 \ 4
Hyposignal Hypersignal Masse en
diffus hypersignal
A
A\ 4
T1+T1 avec
Stop gadolinium
A
A Y A\ 4
Pas de Rehaussement Rehaussement
rehaussement tardif précoce
\ 4 A 4
Pseudotumeur Récurrence

Tableauvii : Stratégie d’imagerie post-thérapeutique.
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9.2. Pronostic :

Les tumeurs desmoides sont la 2eme cause de reodalis les PAF (elles
se développent chez 10 a 25% des patients att@nBAF). Elles sont la 1ére
cause de déces apres la colectomie prophylactifi]e [

Plusieurs séries ont rapporté jusqu'a 50% de déogsitables a ces
tumeurs par péritoine, fistule digestive, infaratuissentérique ou occlusion[13].

Les évolutions fatales restent exceptionnellesogtcernent surtout les
|ésions cervicales et intra-abdominales [105].

Le taux de guérison, parfois aprés multiples dradnts, est élevé,
atteignant jusqu’a 65% des cas [105].

En cas de tumeurs desmoides abdominales, 2/3 d&mlasaatteints
seraient toujours vivants dix ans apres, bien queiege soit de moins bon
pronostic par rapport aux tumeurs desmoides dara gui ont un plus faible
taux de complications [13].

Récemment, Salas et Al- [89]. ont fait un rappdes éléments de
pronostic qui impactent la survie sans progresdmmaladie dans une série de
426 patients. Les facteurs pronostic comportegéljgdune (< 37 ans), la taille >
70 millimetres, la maladie résiduelle macroscopigpees la chirurgie (R2) et la
localisation extra-abdominale.

Aucune donnée parlant de mutation n'a été inclases dette étude. Alors
que, Lazar et d'autres [53] rapportent que la nartgi. S45F est corrélée avec
la récidive locale.

Au contraire, dans une autre grande étude, DombobAl-e[209] n'a pas
trouvé de génotype mutant spécifique a corrélec &vpronostic.

Les contradictions dans les deux études pourrdiemt étre attribuables

aux cohortes différentes étudiées.

141



Le pronostic dépend de I'age, de la localisatiodest étendue de la lésion,
mais également du nombre de récidives. Il est engildans les localisations
extra-abdominales [13].

Pour les tumeurs desmoides abdominales, il a éémtéé qu’en I'absence
de traitement 10 % disparaissent spontanément, 2M&ment progression et
régression et 50 % restent stables [47].

L'age comme facteur pronostique de récidive lodaldesmoides a déja été
étudié dans plusieurs publications. Dans deux Sdiége jeune a été un facteur
de mauvais pronostique : age inférieur a 18 ans daa étude faite par Spear et
coll. [85]; et moins de 32 ans dans une étudeaderSen et al. [156].

Cependant, en une série, I'age (plus de 30 arsuétéacteur de mauvais
pronostic [148].

Dans la plupart des autres séries, 'age n'awatyme valeur pronostique.
[178,183,210,211].

En effet, parmi les facteurs de mauvais pronostis wimeurs desmoides
[103], on retient :

*Leur siege intra-abdominal

*La taille de la tumeur >10 centimetres

Les formes multicentriques

«L’atteinte extensive de l'intestin

La présence d’'une hydronéphrose bilatérale

*Les récidives multiples

L ’exérese incompléte

eLa présence a lI'analyse microscopique d’'une limgepassant pas

une zone saine et 'absence d’'efficacité d’'unaliation complémentaire.
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10. LE CONSEIL GENETIQUE :

Le diagnostic précoce de tumeur desmoide dansaledlds atteintes de
polypose coligue familiale est possible par anaty@eétique a la recherche de la
mutation constitutionnelle (cette mutation est idfgd® dans environ 90% des
cas). Il existe une corrélation génotype phénosfplka position de la mutation
conditionne le risque de tumeur desmoide qui ptésame certaine gravité dans
des circonstances particulieres. Ce diagnosticopg@vant I'expression du
phénotype colique de la polypose permet dans ile®nstances a risque
d’établir une surveillance particuliere afin de idégr le plus tét possible

I'apparition d'une tumeur desmoide notamment abdaii[5].
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Les tumeurs desmoides de la paroi abdominale ssntudneurs rares chez
I'enfant caractérisées par un potentiel invasif@xplique leur malignité locale
avec une grande tendance a récidiver et dont lgoodement est imprévisible.
Elles ne métastasent jamais et elles sont raremeritlles, mais peuvent étre
responsables de troubles esthétiques.

Elles se développent dans les structures musculoéapotiques de la paroi
abdominale, essentiellement les muscles grand elrgitand oblique. A coté de
leur localisation au niveau de la paroi abdomindds, tumeurs desmoides
siegent aussi en intra abdominale ou en extra aindden

Quelques unes surviennent dans le cadre de polypotgques, notamment
sur le site de l'intervention chirurgicale antéresu

Bien que la plupart des cas soient sporadiqguesaumatisme, des facteurs
hormonaux et des facteurs génétiques sont lesigammc facteurs étiologiques
retrouvés. Les circonstances de découverte savagees et leur expression
clinique est souvent aspécifique.

L’imagerie est contributive au diagnostic, I'échayginie localise la tumeur
et précise ses dimensions, Le scanner permet wrdge gilus précise des
caracteres de la masse ainsi que I'IRM avec notarhmee précision des
rapports locorégionaux et aussi un grand inténgs dasuivi de ces patients et la
détection des récidive grace a la séquence STIR.

Malgré le développement de l'imagerie médicalediagnostic de ces
tumeurs est confirmé par 'examen anatomopatholegde la piece opératoire.

L’évolution de ces tumeurs conditionne leur prisecharge thérapeutique.
Le traitement n’est pas strictement codifié, ¢’petirquoi plusieurs schémas
thérapeutiques ont été proposés avec des résot@Eisssants.

La chirurgie quand elle est possible est le fondadrda traitement.
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Mais I'hormonothérapie et les anti-inflammatoiresnnstéroidiens ont
montré également leur efficaciteé.

La radiothérapie n'a pas de place importante dangsaitement de ces
tumeurs chez I'enfant.

Ce n’est qu’en cas d’échappement que d’autres mi@€sont proposees.

L’expression c-kit de certaines tumeurs laisseeswoir des perspectives
thérapeutiques nouvelles, mais dont I'efficacitéray terme reste a évaluer.

Un traitement adjuvant est souvent nécessairedication se discute apres
une évaluation préopératoire multidisciplinaire.

Devant les possibles stabilisations ou régressiepsntanées, les
traitements agressifs devront étre pesés.

La surveillance a long terme s’impose pour diaggast une récidive
post-thérapeutique si elle se produit.

Le conseil génétique a une grande place pour wgndgique et une prise

en charge précoces et pour améliorer le pronostic.
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RESUME

Titre : Tumeur desmoide de la paroi abdominale chefalrgn

Auteur : LOUKILI Ilham

Mots-clés: tumeur desmoide- fibromatose- paroi abdomindlaitement
chirurgical- chimiotherapie

Notre travail concerne I'étude de 2 dossiers déepit porteurs d’'une
tumeur desmoide infantile de la paroi abdominalligés au service des
Urgences Chirurgicales Pédiatriques a I'hopitahtiaet de Rabat , durant une
période de9ans (de 2004 a 2012).

L’analyse d’'une revue de littérature a mis le paint les caractéristiques
de ce type de néoplasie et a montré que ce somtmhesirs qui se développent a
partir de proliférations fibreuses, de croissan@amtd et augmentation
progressive de volume , histologiquement bénigmess localement agressives,
elle ont tendance a récidiver mais sans qu’ekedonnent métastases.

Leur incidence est égale entre les deux sexes.ptéssion clinique est
aspeécifique, généralement dominée par I'appariiome masse qui augmente
progressivement de volume.

L'imagerie médicale est contributive au diagnostimais malgré son
développement, le cachet anatomopathologique esh&sl pour confirmer le
diagnostic de ces tumeurs.

La chirurgie est le fondement du traitement detaaseurs .Un traitement
adjuvant a base de chimiothérapie est souvent saicesL’indication se discute
apres une évaluation préopératoire multidisciptaai

Concernant nos cas, on a procédé a une résectidm masse tumorale
chez les deux patients, mais chez le deuxieme aoramencé par une
chimiothérapie néo adjuvante vue la taille impadade la tumeur puis une
poursuite des cures de chimiothérapie en post-tipggaElle semble avoir un
effet bénéfiqgue aprés une longue durée de traitemen

A cause du haut risque de récidive des tumeurs adssy leur
surveillance est obligatoire et elle doit étre aladle 5ans.

Des études sont en cours a la recherche d’autcegghs thérapeutiques
gui sont de moins en moins invasifs, pour trailee tumeur certes agressive
localement mais dont le pronostic est bon.
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ABSTRACT

Title: Desmoid tumor of abdominal wall in children

Author : Loukili [lham

Keywords: desmoids tumor- fiboromatose- abdominal wall- staiytreatment-
chemotherapy

Our work concerns the study of two folders patiemts infantile desmoid
tumor of the abdominal wall collated of Surgical dRéric Emergency
Department at Children Hospital in Rabat , duringesiod of9 years (from
2004-2012).

The analysis of a literature review put a updath@ncharacteristics of this type
of neoplasia and showed that they are tumors tleaeldp from fibrous
proliferations with a slow growth and gradual irase in volume, histologically
benign but locally aggressive, it tend to recurthety do not give metastases.

Their incidence is equal between both sexes. Tiheal expression is generally
dominated by the appearance of a mass that progglgssmcreases in volume

Imaging is contributory to the diagnosis, but desphe development of
medical imaging, the histopathological hallmarkeissential to confirm the
diagnosis of these tumors. Surgery is the foundatb treatment of these
tumors.Adjuvant treatment with chemotherapy isroftecessary. The indication
is discussed after a multidisciplinary preoperagvaluation. About our cases,
both children are treated with surgical resectibtumor, the second is received
a neoadjuvant chemotherapy because the size ofr twa® important, then he
continued his chemotherapy after surgery, she séemave a beneficial effect
after prolonged treatment.

Because of the high risk of recurrence of desmaidors, monitoring is
mandatory and must beyond 5 years. Studies arerwiagdo research other
therapeutic methods which are less invasive fatitng

certainly aggressive tumor locally but his progsasigood.
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