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UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI 

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT 

 
 

DOYENS HONORAIRES : 

1962 – 1969 : Professeur Abdelmalek  FARAJ     

1969 – 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH     

1974 – 1981 : Professeur Bachir LAZRAK     

1981 – 1989 : Professeur Taieb CHKILI     

1989 – 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI    

1997 – 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI    

2003 – 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI 

ADMINISTRATION : 

Doyen    :    Professeur Mohamed ADNAOUI    

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 à la Pharmacie   

Professeur Jamal TAOUFIK 

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT    

 

PROFESSEURS : 

Mai et Octobre 1981 

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih    Chirurgie Cardio-Vasculaire 

Pr. TAOBANE Hamid*     Chirurgie Thoracique 

 

Mai et Novembre 1982 

Pr. ABROUQ Ali*      Oto-Rhino-Laryngologie 

Pr. BENSOUDA Mohamed    Anatomie 

Pr. BENOSMAN  Abdellatif    Chirurgie Thoracique 

Pr. LAHBABI Naïma     Physiologie 

Novembre 1983 

Pr. BELLAKHDAR Fouad     Neurochirurgie 

Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI    Rhumatologie 

Décembre 1984 

Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil   Radiothérapie 

Pr. MAAOUNI Abdelaziz     Médecine Interne 

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi    Anesthésie -Réanimation 

Pr. SETTAF Abdellatif     Chirurgie 

 

 



Novembre et Décembre 1985 

Pr. BENJELLOUN   Halima     Cardiologie 

Pr. BENSAID  Younes     Pathologie Chirurgicale 

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie 

Pr. IRAQI Ghali      Pneumo-phtisiologie 

Janvier, Février et Décembre 1987 

Pr. AJANA Ali      Radiologie 

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria    Gastro-Entérologie     

Pr. EL YAACOUBI Moradh     Traumatologie Orthopédie 

Pr. ESSAID EL FEYDI  Abdellah     Gastro-Entérologie 

Pr. LACHKAR Hassan      Médecine Interne 

Pr. YAHYAOUI Mohamed     Neurologie 

 

Décembre 1988 

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib   Chirurgie Pédiatrique 

Pr. DAFIRI Rachida     Radiologie 

Pr. HERMAS Mohamed      Traumatologie Orthopédie 

Pr. TOLOUNE Farida*      Médecine Interne 

 

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990 

Pr. ADNAOUI Mohamed     Médecine Interne 

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*   Cardiologie 

Pr. CHAD Bouziane     Pathologie Chirurgicale 

Pr. CHKOFF Rachid     Pathologie Chirurgicale 

Pr. HACHIM Mohammed*    Médecine-Interne 

Pr. KHARBACH  Aîcha     Gynécologie -Obstétrique 

Pr. MANSOURI Fatima     Anatomie-Pathologique 

Pr. OUAZZANI Taïbi Mohamed Réda   Neurologie 

Pr. TAZI Saoud Anas     Anesthésie Réanimation 

 

Février Avril Juillet et Décembre 1991 

Pr. AL HAMANY  Zaîtounia    Anatomie-Pathologique 

Pr. AZZOUZI Abderrahim     Anesthésie  Réanimation 

Pr. BAYAHIA Rabéa     Néphrologie 

Pr. BELKOUCHI  Abdelkader    Chirurgie Générale 

Pr. BENABDELLAH Chahrazad    Hématologie 

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif   Chirurgie Générale 

Pr. BENSOUDA  Yahia     Pharmacie galénique 

Pr. BERRAHO Amina     Ophtalmologie 

Pr. BEZZAD Rachid     Gynécologie Obstétrique 

Pr. CHABRAOUI Layachi     Biochimie et Chimie 



Pr. CHERRAH  Yahia     Pharmacologie 

Pr. CHOKAIRI Omar     Histologie Embryologie 

Pr. JANATI   Idrissi Mohamed*    Chirurgie Générale 

Pr. KHATTAB Mohamed     Pédiatrie 

Pr. SOULAYMANI Rachida     Pharmacologie 

Pr. TAOUFIK Jamal     Chimie thérapeutique 

 

Décembre  1992 

Pr. AHALLAT Mohamed     Chirurgie Générale 

Pr. BENSOUDA Adil     Anesthésie Réanimation 

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib    Radiologie 

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza    Gastro-Entérologie 

Pr. CHRAIBI  Chafiq     Gynécologie Obstétrique 

Pr. DAOUDI Rajae      Ophtalmologie 

Pr. DEHAYNI Mohamed*     Gynécologie Obstétrique 

Pr. EL OUAHABI Abdessamad    Neurochirurgie 

Pr. FELLAT Rokaya     Cardiologie 

Pr. GHAFIR Driss*       Médecine Interne 

Pr. JIDDANE Mohamed     Anatomie 

Pr. OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine Gynécologie  Obstétrique 

Pr. TAGHY Ahmed      Chirurgie Générale 

Pr. ZOUHDI Mimoun     Microbiologie 

 

Mars 1994 

Pr. AGNAOU Lahcen     Ophtalmologie 

Pr. BENCHERIFA Fatiha     Ophtalmologie 

Pr. BENJAAFAR Noureddine    Radiothérapie 

Pr. BEN RAIS Nozha     Biophysique 

Pr. CAOUI Malika      Biophysique 

Pr. CHRAIBI  Abdelmjid     Endocrinologie et Maladies Métaboliques 

Pr. EL AMRANI Sabah      Gynécologie Obstétrique 

Pr. EL AOUAD Rajae     Immunologie 

Pr. EL BARDOUNI Ahmed     Traumato-Orthopédie 

Pr. EL HASSANI My Rachid    Radiologie  

Pr. EL IDRISSI Lamghari Abdennaceur   Médecine Interne 

Pr. ERROUGANI Abdelkader    Chirurgie Générale 

Pr. ESSAKALI Malika     Immunologie 

Pr. ETTAYEBI Fouad     Chirurgie Pédiatrique 

Pr. HADRI Larbi*      Médecine Interne 

Pr. HASSAM Badredine     Dermatologie 

Pr. IFRINE Lahssan     Chirurgie Générale 

Pr. JELTHI Ahmed      Anatomie Pathologique 



Pr. MAHFOUD Mustapha     Traumatologie – Orthopédie 

Pr. MOUDENE Ahmed*     Traumatologie- Orthopédie 

Pr. RHRAB Brahim      Gynécologie –Obstétrique 

Pr. SENOUCI Karima     Dermatologie 

 

Mars 1994 

Pr. ABBAR Mohamed*     Urologie 

Pr. ABDELHAK M’barek     Chirurgie – Pédiatrique 

Pr. BELAIDI Halima     Neurologie 

Pr. BRAHMI Rida Slimane     Gynécologie Obstétrique 

Pr. BENTAHILA  Abdelali     Pédiatrie 

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali    Gynécologie – Obstétrique 

Pr. BERRADA Mohamed Saleh    Traumatologie – Orthopédie 

Pr. CHAMI Ilham      Radiologie 

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae    Ophtalmologie 

Pr. EL ABBADI Najia     Neurochirurgie 

Pr. HANINE Ahmed*     Radiologie 

Pr. JALIL Abdelouahed     Chirurgie Générale 

Pr. LAKHDAR Amina     Gynécologie Obstétrique 

Pr. MOUANE Nezha     Pédiatrie 

 

Mars 1995 

Pr. ABOUQUAL Redouane    Réanimation Médicale 

Pr. AMRAOUI Mohamed     Chirurgie Générale 

Pr. BAIDADA Abdelaziz     Gynécologie Obstétrique 

Pr. BARGACH Samir     Gynécologie Obstétrique 

Pr. BEDDOUCHE Amoqrane*    Urologie 

Pr. CHAARI Jilali*      Médecine Interne 

Pr. DIMOU M’barek*     Anesthésie Réanimation 

Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*    Anesthésie Réanimation 

Pr. EL MESNAOUI Abbes     Chirurgie Générale 

Pr. ESSAKALI  HOUSSYNI Leila    Oto-Rhino-Laryngologie 

Pr. FERHATI Driss      Gynécologie Obstétrique 

Pr. HASSOUNI Fadil     Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiène 

Pr. HDA Abdelhamid*     Cardiologie 

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed   Urologie 

Pr. IBRAHIMY Wafaa     Ophtalmologie 

Pr. MANSOURI Aziz     Radiothérapie 

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia    Ophtalmologie   

Pr. SEFIANI Abdelaziz     Génétique 



Pr. ZEGGWAGH Amine Ali    Réanimation Médicale 

  

Décembre 1996 

Pr. AMIL Touriya*      Radiologie 

Pr. BELKACEM Rachid     Chirurgie Pédiatrie 

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim    Ophtalmologie 

Pr. EL  ALAMI EL FARICHA EL Hassan   Chirurgie Générale 

Pr. GAOUZI Ahmed     Pédiatrie 

Pr. MAHFOUDI M’barek*     Radiologie 

Pr. MOHAMMADINE EL Hamid    Chirurgie Générale 

Pr. MOHAMMADI Mohamed    Médecine Interne 

Pr. MOULINE Soumaya     Pneumo-phtisiologie 

Pr. OUADGHIRI Mohamed    Traumatologie-Orthopédie 

Pr. OUZEDDOUN Naima     Néphrologie 

Pr. ZBIR EL Mehdi*     Cardiologie   

 

Novembre 1997 

Pr. ALAMI Mohamed Hassan    Gynécologie-Obstétrique 

Pr. BEN AMAR Abdesselem    Chirurgie Générale 

Pr. BEN SLIMANE  Lounis     Urologie 

Pr. BIROUK Nazha      Neurologie 

Pr. CHAOUIR  Souad*     Radiologie 

Pr. DERRAZ Said      Neurochirurgie 

Pr. ERREIMI Naima     Pédiatrie 

Pr. FELLAT Nadia      Cardiologie 

Pr. GUEDDARI Fatima Zohra    Radiologie 

Pr. HAIMEUR Charki*     Anesthésie Réanimation 

Pr. KADDOURI Noureddine        Chirurgie Pédiatrique 

Pr. KOUTANI Abdellatif     Urologie 

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid    Chirurgie Générale 

Pr. MAHRAOUI CHAFIQ     Pédiatrie 

Pr. NAZI M’barek*     Cardiologie 

Pr. OUAHABI Hamid*     Neurologie 

Pr. TAOUFIQ Jallal      Psychiatrie 

Pr. YOUSFI MALKI  Mounia    Gynécologie Obstétrique 

 

Novembre 1998 

Pr. AFIFI RAJAA      Gastro-Entérologie 

Pr. BENOMAR  ALI     Neurologie 

Pr. BOUGTAB   Abdesslam    Chirurgie Générale 

Pr. ER RIHANI  Hassan     Oncologie Médicale 

Pr. EZZAITOUNI  Fatima     Néphrologie 



Pr. LAZRAK  Khalid *     Traumatologie  Orthopédie 

Pr. BENKIRANE  Majid*     Hématologie 

Pr. KHATOURI ALI*     Cardiologie 

Pr. LABRAIMI  Ahmed*     Anatomie Pathologique 

 

Janvier 2000 

Pr. ABID Ahmed*      Pneumophtisiologie 

Pr. AIT OUMAR Hassan     Pédiatrie 

Pr. BENCHERIF My Zahid     Ophtalmologie 

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd   Pédiatrie 

Pr. BOURKADI Jamal-Eddine    Pneumo-phtisiologie 

Pr. CHAOUI Zineb      Ophtalmologie 

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer Chirurgie Générale 

Pr. ECHARRAB El Mahjoub    Chirurgie Générale 

Pr. EL FTOUH Mustapha     Pneumo-phtisiologie 

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*    Neurochirurgie 

Pr. EL OTMANY Azzedine     Chirurgie Générale 

Pr. HAMMANI Lahcen     Radiologie 

Pr. ISMAILI Mohamed Hatim    Anesthésie-Réanimation 

Pr. ISMAILI Hassane*     Traumatologie Orthopédie 

Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss    Gastro-Entérologie 

Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*    Anesthésie-Réanimation 

Pr. TACHINANTE Rajae     Anesthésie-Réanimation 

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida    Médecine Interne 

 

Novembre 2000 

Pr. AIDI Saadia      Neurologie 

Pr. AIT OURHROUI Mohamed    Dermatologie 

Pr. AJANA  Fatima Zohra     Gastro-Entérologie 

Pr. BENAMR Said      Chirurgie Générale 

Pr. BENCHEKROUN Nabiha    Ophtalmologie 

Pr. CHERTI Mohammed     Cardiologie 

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma   Anesthésie-Réanimation 

Pr. EL HASSANI Amine     Pédiatrie 

Pr. EL IDGHIRI Hassan     Oto-Rhino-Laryngologie 

Pr. EL KHADER Khalid     Urologie 

Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*    Rhumatologie 

Pr. GHARBI Mohamed El Hassan    Endocrinologie et Maladies Métaboliques 

Pr. HSSAIDA Rachid*     Anesthésie-Réanimation 

Pr. LAHLOU Abdou     Traumatologie Orthopédie 

Pr. MAFTAH Mohamed*     Neurochirurgie 

Pr. MAHASSINI Najat     Anatomie Pathologique 



Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae    Pédiatrie 

Pr. NASSIH Mohamed*     Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale 

Pr. ROUIMI Abdelhadi     Neurologie 

 

Décembre 2001 

Pr. ABABOU Adil      Anesthésie-Réanimation 

Pr. BALKHI Hicham*     Anesthésie-Réanimation 

Pr. BELMEKKI Mohammed    Ophtalmologie 

Pr. BENABDELJLIL Maria     Neurologie 

Pr. BENAMAR Loubna     Néphrologie 

Pr. BENAMOR Jouda     Pneumo-phtisiologie 

Pr. BENELBARHDADI Imane    Gastro-Entérologie 

Pr. BENNANI Rajae     Cardiologie 

Pr. BENOUACHANE Thami    Pédiatrie 

Pr. BENYOUSSEF Khalil     Dermatologie 

Pr. BERRADA Rachid     Gynécologie Obstétrique 

Pr. BEZZA Ahmed*     Rhumatologie 

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi   Anatomie 

Pr. BOUHOUCH Rachida     Cardiologie 

Pr. BOUMDIN El Hassane*    Radiologie 

Pr. CHAT Latifa      Radiologie 

Pr. CHELLAOUI Mounia     Radiologie 

Pr. DAALI Mustapha*     Chirurgie Générale 

Pr. DRISSI Sidi Mourad*     Radiologie 

Pr. EL HIJRI Ahmed     Anesthésie-Réanimation 

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid    Neuro-Chirurgie 

Pr. EL MADHI Tarik     Chirurgie-Pédiatrique 

Pr. EL MOUSSAIF Hamid     Ophtalmologie 

Pr. EL OUNANI Mohamed    Chirurgie Générale 

Pr. ETTAIR Said      Pédiatrie 

Pr. GAZZAZ Miloudi*     Neuro-Chirurgie 

Pr. GOURINDA Hassan     Chirurgie-Pédiatrique 

Pr. HRORA Abdelmalek     Chirurgie Générale 

Pr. KABBAJ Saad      Anesthésie-Réanimation 

Pr. KABIRI EL Hassane*     Chirurgie Thoracique 

Pr. LAMRANI Moulay Omar    Traumatologie Orthopédie 

Pr. LEKEHAL Brahim     Chirurgie Vasculaire Périphérique 

Pr. MAHASSIN Fattouma*    Médecine Interne 

Pr. MEDARHRI Jalil     Chirurgie Générale 

Pr. MIKDAME Mohammed*    Hématologie Clinique 

Pr. MOHSINE Raouf     Chirurgie Générale 

Pr. NOUINI Yassine     Urologie 



Pr. SABBAH Farid      Chirurgie Générale 

Pr. SEFIANI Yasser      Chirurgie Vasculaire Périphérique 

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia   Pédiatrie 

 

Décembre 2002  

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*    Anatomie Pathologique 

Pr. AMEUR Ahmed *     Urologie 

Pr. AMRI Rachida      Cardiologie 

Pr. AOURARH Aziz*     Gastro-Entérologie 

Pr. BAMOU  Youssef *     Biochimie-Chimie 

Pr. BELMEJDOUB  Ghizlene*    Endocrinologie et Maladies Métaboliques 

Pr. BENZEKRI Laila     Dermatologie 

Pr. BENZZOUBEIR Nadia*     Gastro-Entérologie 

Pr. BERNOUSSI  Zakiya     Anatomie Pathologique 

Pr. BICHRA Mohamed Zakariya    Psychiatrie 

Pr. CHOHO Abdelkrim  *     Chirurgie Générale 

Pr. CHKIRATE Bouchra     Pédiatrie 

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair   Chirurgie Pédiatrique 

Pr. EL BARNOUSSI Leila     Gynécologie Obstétrique 

Pr. EL HAOURI Mohamed *    Dermatologie 

Pr. EL MANSARI Omar*     Chirurgie Générale 

Pr. ES-SADEL Abdelhamid    Chirurgie Générale 

Pr. FILALI ADIB Abdelhai     Gynécologie Obstétrique 

Pr. HADDOUR Leila     Cardiologie 

Pr. HAJJI  Zakia      Ophtalmologie 

Pr. IKEN Ali      Urologie 

Pr. ISMAEL Farid      Traumatologie Orthopédie 

Pr. JAAFAR Abdeloihab*     Traumatologie Orthopédie 

Pr. KRIOUILE Yamina     Pédiatrie 

Pr. LAGHMARI  Mina     Ophtalmologie 

Pr. MABROUK Hfid*     Traumatologie Orthopédie 

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*    Gynécologie Obstétrique 

Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*    Cardiologie 

Pr. NAITLHO Abdelhamid*    Médecine Interne 

Pr. OUJILAL Abdelilah     Oto-Rhino-Laryngologie 

Pr. RACHID Khalid *     Traumatologie Orthopédie 

Pr. RAISS  Mohamed     Chirurgie Générale 

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*    Pneumophtisiologie 

Pr. RHOU Hakima      Néphrologie 

Pr. SIAH  Samir *      Anesthésie Réanimation 

Pr. THIMOU Amal      Pédiatrie 

Pr. ZENTAR Aziz*      Chirurgie Générale 



 

Janvier 2004 

Pr. ABDELLAH El Hassan     Ophtalmologie 

Pr. AMRANI Mariam      Anatomie Pathologique  

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas    Oto-Rhino-Laryngologie 

Pr. BENKIRANE Ahmed*     Gastro-Entérologie 

Pr. BOUGHALEM Mohamed*     Anesthésie Réanimation 

Pr. BOULAADAS  Malik     Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale  

Pr. BOURAZZA  Ahmed*      Neurologie  

Pr. CHAGAR Belkacem*     Traumatologie Orthopédie 

Pr. CHERRADI Nadia      Anatomie Pathologique 

Pr. EL FENNI Jamal*     Radiologie   

Pr. EL HANCHI  ZAKI     Gynécologie Obstétrique  

Pr. EL KHORASSANI Mohamed     Pédiatrie  

Pr. EL YOUNASSI  Badreddine*    Cardiologie  

Pr. HACHI Hafid       Chirurgie Générale 

Pr. JABOUIRIK Fatima      Pédiatrie  

Pr. KARMANE Abdelouahed     Ophtalmologie  

Pr. KHABOUZE Samira     Gynécologie Obstétrique 

Pr. KHARMAZ Mohamed      Traumatologie Orthopédie  

Pr. LEZREK Mohammed*     Urologie  

Pr. MOUGHIL  Said      Chirurgie Cardio-Vasculaire  

Pr. SASSENOU  ISMAIL*      Gastro-Entérologie  

Pr. TARIB Abdelilah*     Pharmacie Clinique  

Pr. TIJAMI  Fouad       Chirurgie Générale 

Pr. ZARZUR  Jamila      Cardiologie   

 

Janvier 2005 

Pr. ABBASSI Abdellah     Chirurgie Réparatrice et Plastique 

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*    Chirurgie Générale 

Pr. ALAOUI Ahmed Essaid    Microbiologie 

Pr. ALLALI Fadoua      Rhumatologie 

Pr. AMAZOUZI Abdellah     Ophtalmologie 

Pr. AZIZ Noureddine*     Radiologie 

Pr. BAHIRI Rachid      Rhumatologie 

Pr. BARKAT Amina     Pédiatrie 

Pr. BENHALIMA Hanane     Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale 

Pr. BENHARBIT Mohamed    Ophtalmologie 

Pr. BENYASS Aatif      Cardiologie 

Pr. BERNOUSSI Abdelghani    Ophtalmologie 

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed   Ophtalmologie 

Pr. DOUDOUH Abderrahim*    Biophysique 



Pr. EL HAMZAOUI Sakina    Microbiologie 

Pr. HAJJI Leila     Cardiologie 

Pr. HESSISSEN Leila    Pédiatrie 

Pr. JIDAL Mohamed*    Radiologie 

Pr. KARIM Abdelouahed    Ophtalmologie 

Pr. KENDOUSSI Mohamed*   Cardiologie 

Pr. LAAROUSSI Mohamed   Chirurgie Cardio-vasculaire 

Pr. LYAGOUBI Mohammed   Parasitologie 

Pr. NIAMANE Radouane*    Rhumatologie 

Pr. RAGALA Abdelhak    Gynécologie Obstétrique 

Pr. SBIHI Souad     Histo-Embryologie Cytogénétique 

Pr. TNACHERI OUAZZANI Btissam  Ophtalmologie   

Pr. ZERAIDI Najia     Gynécologie Obstétrique 

 

Décembre 2005  

Pr. CHANI Mohamed    Anesthésie Réanimation  

 

Avril 2006 

423.  Pr. ACHEMLAL Lahsen*   Rhumatologie      

425.  Pr. AKJOUJ Said*    Radiologie 

427.Pr. BELMEKKI Abdelkader*   Hématologie 

428.  Pr. BENCHEIKH Razika   O.R.L 

429Pr. BIYI Abdelhamid*    Biophysique 

430.  Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine  Chirurgie - Pédiatrique  

431.  Pr. BOULAHYA Abdellatif*   Chirurgie Cardio – Vasculaire 

Pr. CHENGUETI ANSARI Anas   Gynécologie Obstétrique 

434.  Pr. DOGHMI Nawal    Cardiologie 

435.  Pr. ESSAMRI Wafaa    Gastro-entérologie 

436.  Pr. FELLAT Ibtissam    Cardiologie 

437.  Pr. FAROUDY Mamoun   Anesthésie Réanimation 

438.  Pr. GHADOUANE Mohammed*  Urologie 

439.  Pr. HARMOUCHE Hicham   Médecine Interne  

440.  Pr. HANAFI Sidi Mohamed*  Anesthésie Réanimation 

441Pr. IDRISS LAHLOU Amine   Microbiologie 

442.  Pr. JROUNDI Laila    Radiologie 

443.  Pr. KARMOUNI Tariq   Urologie 

444.  Pr. KILI Amina    Pédiatrie  

445.  Pr. KISRA Hassan    Psychiatrie 

446.  Pr. KISRA Mounir    Chirurgie – Pédiatrique 

448. Pr. LAATIRIS  Abdelkader*  Pharmacie Galénique 

449.  Pr. LMIMOUNI Badreddine*  Parasitologie 

450.  Pr. MANSOURI Hamid*   Radiothérapie 



452.  Pr. OUANASS Abderrazzak   Psychiatrie 

453.  Pr. SAFI Soumaya*    Endocrinologie 

454.  Pr. SEKKAT Fatima Zahra   Psychiatrie 

456.  Pr. SOUALHI Mouna   Pneumo – Phtisiologie 

457.  Pr. TELLAL Saida*    Biochimie 

458.  Pr. ZAHRAOUI Rachida   Pneumo – Phtisiologie 

 

Octobre 2007 

458. Pr. ABIDI Khalid    Réanimation médicale 

Pr. ACHACHI Leila     Pneumo phtisiologie 

Pr. ACHOUR Abdessamad*   Chirurgie générale 

Pr. AIT HOUSSA Mahdi*    Chirurgie cardio vasculaire 

Pr. AMHAJJI Larbi*    Traumatologie orthopédie 

Pr. AMMAR Haddou    ORL 

Pr. AOUFI Sarra     Parasitologie 

Pr. BAITE Abdelouahed*    Anesthésie réanimation 

Pr. BALOUCH Lhousaine*    Biochimie-chimie 

Pr. BENZIANE Hamid*    Pharmacie clinique 

Pr. BOUTIMZIANE Nourdine   Ophtalmologie 

Pr. CHARKAOUI Naoual*    Pharmacie galénique 

Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*   Chirurgie générale 

Pr. ELABSI Mohamed     Chirurgie générale 

Pr. EL BEKKALI Youssef*    Chirurgie cardio vasculaire 

Pr. EL MOUSSAOUI Rachid   Anesthésie réanimation 

Pr. EL OMARI Fatima    Psychiatrie 

Pr. GANA Rachid     Neuro chirurgie 

Pr. GHARIB Noureddine    Chirurgie plastique et réparatrice 

Pr. HADADI Khalid*    Radiothérapie 
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TGF: Transforming growth factor 

FGF: Fibroblast growth factor  

Kit : Tyrosine protein kinase 

PTFE (plaque prothétique) : polytétrafluoroéthylène 

  

  



FIGURES 

 

Fig. N°1 : Paroi abdominale antérieur, image extraite de l’Atlas d’Anatomie 

humaine de Netter 4ème édition Masson. 
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Nantes) 
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Fig. N°4 : Muscles oblique externe(A) et oblique interne(B), représentation 

schématique . 
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Fig. N°17 : Aspect macroscopique d’une tumeur desmoïde : pièce fermée. 

(Iconographie de Clinique chirurgicale B, hôpital Ibn-Sina, Rabat, 

Maroc) 

 Fig. N°18 : Aspect macroscopique d’une tumeur desmoïde : pièce ouverte. 

(Iconographie du service de chirurgie orthopédique et de 

traumatologie, université René- 

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

Fig. N°19 : Aspect microscopique (grossissement x 800) d’une tumeur 

desmoïde 

(Iconographie Service de chirurgie orthopédique et de 
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France) 

 Fig. N°20 : Aspect microscopique d’une tumeur desmoïde montrant les cellules 
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(Iconographie de Department of Pathology, Royal Marsden 
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Fig. N°21 : Aspects microscopique et immunohistochimique.  

(A) et (B) : l'hématoxyline et de l'éosine (HE) coupes colorées de 

deux tumeurs desmoïdes. Les mêmes tumeurs utilisées pour 
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(C) forte accumulation nucléaire de b-caténine dans les cellules 

tumorales; (D) : Absence de coloration nucléaire et la présence de 
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Fig. N°22: Tumeur desmoïde de la paroi abdominale chez une femme ; 

  (A) vue de face. (B) vue de profil. (Department of Plastic and 

Reconstructive Surgery, Hospital Kuala Lumpur, Kuala Lumpur, 

Malaysia) 

Fig. N°23: Tumeur desmoïde (TD) récidivante de l’avant-bras. Garçon âgé de 
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médecine infantile C, hôpital D’enfants de Tunis) 

Fig. N°24 : Tumeur desmoïde de la fesse gauche. Garçon de neuf ans. Troisième 

récidive après traitement chirurgical. (Iconographie de l’unité 

d’oncologie pédiatrique, service de médecine infantile C, hôpital 

D’enfants de Tunis) 

Fig. N°25 : Images d’échographie de la masse tumorale en mode doppler 

couleur (a) et pulsé (b). Présence d’un faible flux vasculaire 

intratumorale.  

Fig. N°26 : Scanner montrant une tumeur desmoïde du muscle grand droit 

gauche. 

(Iconographie du Service de chirurgie générale, hôpital militaire 

Avicenne, Marrakech, Maroc) 

Fig. N°27 : Images d’IRM d’une tumeur desmoïde de la paroi abdominale. 

A: image d’IRM en T2 axiale pondérée, forme ovoïde et hétérogène 

en T2  hyper intense  de la masse  (pointes de flèche) au dépends du  

muscle grand droit gauche.  

B : image d’IRM en T2 axiale pondérée obtenue après injection IV 

de gadolinium montre la prise de contraste avide dans le centre de 
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Fig. N°28 : une comparaison de EFS (évolution sans progression) entre les 

patients laissés sous simple observation et ceux traités. 

Fig. N°29 : Vue opératoire de la masse aux dépens du muscle grand droit 

gauche.(Iconographie du Service de chirurgie générale, hôpital 

militaire Avicenne, Marrakech, Maroc) 

Fig. N°30 : Vue per opératoire après résection : perte de substance (25×25 cm) 

(Iconographie du service de chirurgie plastique Strasburg). 

Fig. N°31 : Vue per opératoire : mise en place de la plaque synthétique 

(Iconographie du service de chirurgie plastique Strasburg). 

Fig. N°32 : Vue per opératoire : mise en place du lambeau de grand dorsal. 

(Iconographie du service de chirurgie plastique Strasburg). 

Fig. N°33: Courbe de récidive de la maladie selon la méthode de Kaplan Meier 

de 30 patients atteints de fibromatose agressive infantile recevant 

MTX et VBL. 

Fig. N°34 : Nombre de récidives en fonction de l’âge et de sexe. 
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Les tumeurs desmoïdes appartiennent aux tumeurs myofibroblastiques et 

fibroblastiques qui représentent un groupe important de lésions de l’enfance, de 

l’adolescence et de l’âge adulte. 

Les tumeurs myofibroblastiques représentent approximativement 12 % des 

tumeurs des tissus mous dans les deux premières décennies de la vie. Les 

difficultés diagnostiques découlent des similarités histologiques, mais aussi de 

l’existence de variations tant clinique que génétique avec potentiel évolutif et 

pronostic différents. 

Les tumeurs myofibroblastiques et fibroblastiques et les variétés de 

fibrosarcomes touchent principalement les jeunes patients. 

Les tumeurs desmoïdes (desmos = tendons), dénommées aussi 

fibromatoses agressives, font partie des fibromatoses profondes, elles-mêmes 

intégrées dans le groupe des tumeurs  des tissus mous. Elles ont été décrites 

depuis 1960 comme étant des proliférations fibreuses infiltrantes, qui ne donnent 

pas de métastases mais qui ont une malignité locale et une grande tendance à 

récidiver, proches des fibrosarcomes de bas grade.  

Les fibromatoses agressives  se développant à partir  du tissu conjonctif, 

des cloisons intramusculaires, des fascias et des aponévroses musculaires. 

Les fibromatoses sont un groupe unique de tumeurs présentant des 

caractéristiques clinico-pathologiques multiples tout comme leur pronostic.  

Elles surviennent de façon sporadique ou dans le cadre d’une polypose 

adénomateuse  familiale (PAF) ou elles représentent une des manifestations de 

l’association lésionnelle du syndrome de Gardner. Ces tumeurs touchent 

préférentiellement l’adulte jeune entre 25 et 35 ans avec une légère 

prédominance féminine (sex-ratio : 2/1), elles sont  retrouvées dans moins de 5 

% avant l’âge de dix ans. 
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 Ces tumeurs se situent dans la paroi abdominale, dans l’abdomen, ou en 

extra-abdominal. 

Ces tumeurs sont constituées par une prolifération lente de myofibroblastes 

différenciées au sein d’une matrice collagène lâche. Plusieurs caractéristiques 

permettent de les différentier d’une part des fibromatoses bénignes et d’autre 

part des sarcomes.   

Ces tumeurs, comme les néoplasies malignes, dérivent de la prolifération 

d’un clone unique de fibroblastes différentiés d’aspect normal. Ceci a été 

démontré par l’étude de l’inactivation du chromosome X. 

 

Le pilier du traitement des tumeurs desmoïdes est la chirurgie d’exérèse ; 

un traitement adjuvant est parfois nécessaire, il est à base de chimiothérapie 

cytotoxique (l’association méthotrexate et vinblastine) d’hormonothérapie ou 

d’AINS, la radiothérapie est à éviter chez l’enfant à cause de ses séquelles. 

 

Le but de notre travail est de faire une mise au point sur les particularités de 

la localisation dans la paroi abdominale de la tumeur desmoïde et de discuter les 

modalités thérapeutiques de cette pathologie, et ceci par l’étude de deux  

dossiers colligés à l’hôpital d’enfants de Rabat. 
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RAPPEL ANATOMIQUE DE 

 LA  PAROI ABDOMINALE 
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L’abdomen occupe la partie moyenne du tronc, entre le thorax en haut et le 

pelvis en bas, elle est formée d’une paroi délimitant la cavité abdominale.  

La cavité abdominale est fermée en haut par le diaphragme mais ouverte en 

bas, en continuité avec la cavité pelvienne ; elle contient les appareils digestif et 

urinaire, la rate, les surrénales, les gros vaisseaux (aorte abdominal, veine cave 

inférieure) et des nerfs (vague et chaine sympathique). 

La paroi abdominale est constituée d’un ensemble de muscles qui 

s’insèrent sur le rachis, le gril costal et le squelette du bassin. 

 La paroi abdominale est constituée de la surface vers la profondeur par : la 

peau, le pannicule adipeux, une aponévrose musculaire ; un ou plusieurs chefs 

musculaires, l’aponévrose profonde du muscle, la graisse prépéritonéale, 

péritoine pariétal. 

 

1. PLANS SUPERFICIELS : 

La peau est mobile par rapport aux plans musculoaponévrotiques sous 

jacents, seule l’attache ombilicale est fixe, c’est sur le revêtement cutané que 

l’on peut décrire les différents quadrants de l’abdomen, siège de projection des 

organes. 

Sous la peau on trouve de la superficie vers la profondeur  le pannicule 

adipeux plus ou moins épais, le fascia superficialis qui peut être difficile à 

individualiser, et le tissu cellulaire sous cutané. (Figure. N°1) 
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Fig. N°1 : paroi abdominale : dissection superficielle. (Image extraite de l’Atlas 

d’Anatomie  humaine de Netter 4ème édition Masson) 
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2. PLANS MUSCULO-APONEVROTIQUES : 

2.1. Paroi antérieure : 

Elle est constituée par deux muscles considérablement différents de par 

leur importance et leur physiologie : 

 

2.1.1. Muscle droit de l’abdomen (rectus abdominis)  

C’est un muscle puissant, pair et symétrique tendu presque verticalement – 

d’où son nom – des dernières côtes au pubis de part et d’autre de la ligne 

blanche (linea alba). Muscle fusiforme, aplati, tendu du thorax au bassin (Figure. 

N°2) 

Insertion: il est constitué classiquement de trois faisceaux supérieurs 

d’insertion sur le gril costal : sur la face exothoracique des  5ème, 6ème et 7ème 

côtes; de manière décalée. 

Trajet : Il se dégage un ruban musculaire qui occupe la mi-largeur de la 

paroi antérieure de l'abdomen. Il vient se rétrécir en largeur vers le bas et la 

terminaison tout en se rapprochant de la partie médiane. Il a des intersections 

tendineuses qui correspondent à des tendons intermédiaires à l'intérieur du 

muscle. Ils sont au nombre de 3: 

   Une au 9 ème cartilage costal ; 

   Une au 10 ème arc (partie la plus basse du thorax) ; 

   Une au niveau de l'ombilic ; 

   Parfois il y en a une plus basse variable ; 

Il y a plusieurs corps musculaires qui vont se succéder: c'est un muscle 

polygastrique (4 parfois 5). C'est le seul muscle polygastrique dans l'espèce 

humaine (Figure. N°3) 
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Terminaison: Vers le bas, ce muscle se termine par une région courte et 

aplatie au niveau du pubis, depuis la symphyse pubienne jusqu'au tubercule 

pubien.  

Les insertions musculaires gardent les mêmes volumes, mais les ventres 

eux peuvent grossir. Les intersections tendineuses sont des vestiges de la 

métamérie, au niveau du thorax ce sont les côtes, au niveau lombaire, seul les 

nerfs restent métamériques.  

Le muscle droit de l'abdomen est compris dans une gaine (gaine du muscle 

droit de l'abdomen). Elle a deux feuillets un antérieur et un postérieur jusqu’au 

niveau du promontoire, en dessous il n'y a que le feuillet antérieur. Le muscle 

oblique externe participe au feuillet antérieur, l'interne aux deux feuillets, le 

transverse ne participe qu'au postérieur. En dessous du promontoire, les 3 

tendons forment l'antérieur. 

La zone fibreuse entre les muscles droits et la ligne blanche, qui est large 

au dessus de l'ombilic est dite rubanée.  Sous l'ombilic, elle devient plus étroite, 

c'est la partie linéaire de la ligne blanche. 

Elle est purement fibreuse vu qu'il y a de petits orifices à l'origine d'hernie. 

Seul l'anneau ombilical est un orifice naturel qui est la cicatrice de la section du 

cordon ombilical à la naissance. 

Innervation : les nerfs intercostaux du 5 ème au 12 ème. 

Actions: Le muscle droit de l’abdomen est très antérieur: il permet la 

flexion du tronc sur le bassin en position allongée. En station érigée on utilise la 

pesanteur. Aucun rôle sur la cuisse. 

Son action sur le bassin: amène la symphyse vers l'avant et bascule vers 

l'arrière la crête iliaque: 
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Rétroversion du bassin ou controbutation. Il aura aussi un rôle essentiel 

dans le maintien de la sangle abdominale en résistant à la pression des viscères 

de la cavité abdominale.  

 

 

Fig. N°2 : Muscles droit, dissection anatomique 

(Cliché du laboratoire d’anatomie de la faculté de médecine de Nantes) 
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Fig. N°3 : Muscle droit, aspect schématique. 

 

2.1.2. Muscle pyramidal de l’abdomen : 

Appelé tenseur de la ligne blanche, mais ce n’est qu’un vestige, inconstant 

(il manque dans environ 20 % des cas), il n’a aucun rôle physiologique, lorsqu’il 

existe il a une forme triangulaire, à base inférieure pubienne, en avant de la 

partie distale de l’angle droit et à sommet dirigé vers la ligne blanche. Sa 

hauteur est variable : de la moitié de la ligne blanche sous ombilicale jusqu’a 

l’ombilic, ses fibres sont orientés en haut et en dedans. Souvent il masque lors 

de laparotomies médianes sous ombilicales, l’accès à la ligne blanche. 
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2.2.  Paroi latérale : 

Elle est formé par les trois muscles larges de l’abdomen, qui sont de la 

superficie à la profondeur : l’oblique externe, l’oblique interne et le transverse 

de l’abdomen. Ce sont des lamelles fines qui ont des particularités communes 

dont les conséquences sont importantes au  plan clinique. 

L’orientation de leur fibres est globalement différente, ce qui permet à ces 

minces structures de mieux résister  à la poussée latérale de la pression 

abdominale. 

  

2.2.1 .   Muscle oblique externe de l’abdomen : 

C’est le plus superficiel des trois  muscles larges (Figure. N°4). 

Insertion: Sa partie supérieure s’insère par  trois faisceaux en arrière en 

sus-costal de manière exothoracique de la 5 ème à la 12 ème  côte. 

Trajet : Les fibres de l’oblique externe ont une direction oblique médiale et 

caudale. En bas, il se termine sur les deux tiers ventraux de la crête iliaque et la 

partie supérieure du ligament inguinal. 

 Sa partie tendineuse forme en bas le ligament inguinal (anciennement 

arcade fémoral) tendu de l’épine iliaque antéro-supérieure au pubis .Cette 

formation tendineuse est constituée par des fibres propres et des fibres 

récurrents, ces fibres vont former le feuillet antérieur de la gaine du droit de 

l'abdomen. Plus on descend, plus les fibres sont verticales vers le bas et  formant 

un renforcement tendineux parfois visible (Figure. N°5). 

Trois renforcements aponévrotiques forment trois piliers :  

• Le Pilier latéral, dont les fibres se terminent sur le ligament inguinal 

et la branche ilio-pubienne. 
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• Le pilier médial, dont les fibres se terminent essentiellement sur la 

ligne blanche et le pubis. 

• Le Pilier postérieure (de Colles) qui vient du coté opposé et croise la 

ligne médiane. 

Les trois piliers forment les limites de l’orifice ou l’anneau inguinal 

superficiel qui a une forme ovalaire à grosse extrémité inférieure et médiale, et à 

sommet supérieur et latéral. 

Le ligament inguinal n'est pas un ligament, mais une aponévrose fait d'un 

tendon s'insérant sur l'épine illiaque antéro-supérieure. 

Innervation: par la 5 ème à 12 ème nerfs intercostaux et le nerf illio-

hypogastrique. 

Action: les fibres s'insèrent d'arrière en avant: permettant la flexion du 

tronc sur le bassin ; inclinaison homolatérale ; rotation contro-latérale ; 

contention de l'abdomen et contrôle de pression abdominale. 

 

2.2.2. Muscle oblique interne de l’abdomen : 

Situé sous le précédent et au dessus du muscle transverse de l’abdomen, ses 

fibres ont globalement une direction opposée (Figure. N°4) 

Insertion: sa partie musculaire s’insère en arrière sur l’aponévrose 

lombaire sur les trois quarts ventraux de la crête iliaque, et le tiers supérieur du 

ligament inguinal, de l'arrière vers l'avant. Déborde aussi sur  le muscle psoas 

avec le fascia iliaqua. 

Trajet : oblique vers le haut et l'avant, en gros perpendiculaire à l'oblique 

externe. Passe sur 12 ème, 11 ème  10 ème côte et le rebord costal. En bas, les fibres 

vont s'horizontaliser et vont se diriger vers le bas. 
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Terminaison: sur le bord du muscle droit de l'abdomen. Le bord inférieur 

est concave vers le bas et forme un orifice. Le tendon vient se diviser en deux 

formant la gaine du droit et participant à la formation de la ligne blanche. Sous 

le promontoire il va passer entièrement en avant de l'abdomen. Mais tout en bas 

à sa terminaison il va repasser en arrière du droit de l'abdomen sur le pubis 

(Figure. N°5). 

Innervation : 7 ème au 12 ème nerf intercostal et le nerf ilio-hypogastrique et 

quelques branches du nerf illio-inguinal 

Action: Flexion ; inclinaison homolatérale ; Rotation homolatérale. 

 

Fig. N°4 : Muscles oblique externe (1) et oblique interne (2) ; dissection 

anatomique (cliché du laboratoire d’anatomie de la faculté de médecine de 

Nantes). 
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Fig. N°5 : Muscles oblique externe (A) et oblique interne (B), représentation 

schématique. 
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2.2.3.   Muscle Transverse : 

C’est le plus profond des trois muscles larges (Figure. N°6) 

Insertion: son aponévrose postérieure s’insère sur les processus 

costiformes de la douzième vertèbre thoracique et les cinq vertèbres lombaires 

correspondantes ainsi que sur le fascia thoraco-lombaire correspondant. 

Ses fibres charnues s’insèrent cranialement sur les six derniers cartilages et 

côtes, et caudalement sur la moitié ventrale de la crête iliaque, l’épine iliaque 

antéro-supérieure et, comme l’oblique interne, sur le tiers supérieur du ligament 

inguinal. 

Le corps charnu du muscle se prolonge avec la partie aponévrotique suivant 

une ligne sinueuse. 

Trajet : la direction de ses fibres est horizontale ou transversale vers l’avant 

d’où son nom. 

Terminaison: ses fibres les plus basses participent à la formation de la 

faux inguinale, d’où partent  les muscles crémasters, qui provoquent l’ascension 

du testicule et la mise en tension du plancher du canal inguinal. La ligne de 

jonction avec le tendon n'est pas directement contre le bord du droit, formant la 

ligne semi lunaire, courbe, d'abord étroite proche du muscle puis s'élargit. Se 

termine sur une aponévrose qui vient former la gaine postérieure de la gaine du 

droit. 

Dans la partie basse, les éléments sont similaires à l'oblique interne, les 

fibres descendent et rejoignent la ligne pubienne, crête pubienne et ligne du 

pubis. 

Innervation : 7ième au 12ième intercostal et le nerf illio-hypogastrique et 

le nerf illio-inguinal. 
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Action: il joue un rôle fondamental dans le maintien de la sangle 

abdominale, qui doit résister à la pression des viscères. 

 

 

 

 

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

 

 1. Muscle oblique externe ; 2. Muscle oblique interne ; 3. Muscle transverse ; 4. Muscle 

droit ; 5. Fascia transversalis (en réalité adhérent à l’aponévrose du transverse) ; 6. Péritoine ; 

7. Ligament rond ; 8. Artère épigastrique ; 9. Artère ombilicale ; 10. Ouraque ; 11. Fascia 

prévésical. a. Espace préaponévrotique ; b. espace prémusculaire ; 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. Septième nerf intercostal ; 2. Dixième nerf intercostal ; 3. Douzième nerf intercostal ; 4. 

Nerf iliohypogastrique ; 5. nerf ilio-inguinal. 

 

2.2.4. Aponévrose de la paroi antérolatérale : 

Elle est formée par celles des muscles larges qui engainent  le muscle droit. 

Elle comporte deux feuillets antérieur et postérieur. 

Au niveau des deux tiers supérieurs : 

o Feuillet  antérieur : formé par l’aponévrose des muscles oblique externe 

et oblique interne (feuillet ventral). 

 



19 

 

o Feuillet postérieur : formé par l’aponévrose des muscles oblique interne 

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

 

Au niveau de tiers inférieur : 

o Feuillet  antérieur : formé par l’aponévrose des muscles oblique externe 

et oblique interne et transverse. 

o Feuillet postérieur : formé par fascias transversalis et péritoine. 

 

3. LA VASCULARISATION : 

La vascularisation artérielle comporte deux systèmes : l’axe vertical des 

épigastres  et un système latéral. (Figure N°9)   

L’artère épigastrique inférieure nait de l’artère iliaque externe, puis monte 

sous ou dans un dédoublement du fascia transversalis marquant la limite entre 

les fovéas médiale et latérale. 

Elle remonte ensuite à la face profonde des droits dans la gaine des droits 

pour s’anastomoser avec l’artère épigastrique supérieure (terminale abdominale 

de l’artère thoracique interne) au tiers cranial  du muscle droit. 

Le système latéral est issu des artères intercostales et lombales.Il perfore 

soit l’aponévrose de l’oblique externe soit le feuillet postérieur de la gaine des 

droits, s’anastomosant alors avec l’axe vertical épigastrique. On individualise 

classiquement trois pédicules : un en supraombilical, un en  

Infra-ombilical, et un cercle péri-ombilical. 
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Fig. N° 9 : Paroi abdominale antérieure, distribution artérielle. 1. Artère 

épigastrique supérieure ; 2. Artère épigastrique inférieure. 
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Fig.N°10 : Fascia transversalis au niveau de la région inguinale (côté droit).  

 

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

fascia transversalis ; 4. Orifice inguinal profond ; 5. Ligament inguinal ; 6. Vaisseaux 

épigastriques ; 7. Muscle psoas iliaque ; 8. Bandelette iliopubienne ; 9. Veine iliaque ; 10. 

Ligament de Cooper.  

 

4. PERITOINE : 

Le péritoine est une membrane séreuse qui tapisse la face profonde de la 

cavité abdomino-pelvienne et les viscères qu’elle contient. 

Elle est formée de deux viscères, viscéral et pariétal, délimitant une cavité 

virtuelle : la cavité péritonéale. 
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5.1.  Feuillet viscéral : 

Il tapisse la face superficielle des viscères abdominaux. 

 

4.2. Feuillet pariétal : 

Il  tapisse la face profonde de la cavité abdomino-pelvienne, on lui 

distingue : 

    Péritoine pariétal diaphragmatique : tapisse la face inférieure du 

diaphragme. 

    Péritoine pariétal antérieur : tapisse la paroi antérolatérale de l’abdomen. 

    Péritoine pariétal postérieur : tapisse la paroi postérieure de l’abdomen et 

séparée d’elle par    l’espace rétro péritonéal (loge l’appareil urinaire et les gros 

vaisseaux). 

    Péritoine pariétal pelvien : tapisse la cavité pelvienne et séparé d’elle par 

l’espace sous-péritonéal (loge les vaisseaux iliaques, rectum, vessie et organes 

génitaux externes) ; il forme entre les organes des cul-de-sac  dont le plus 

important est celui de Douglas situé en avant du rectum. 

  

4.3. Replis péritonéaux : 

Les deux feuillets du péritoine sont reliés  par des replis péritonéaux qui 

cloisonnent la cavité péritonéale, ce sont : 

� Méso : c’est un repli péritonéal qui relie un organe du tube digestif à 

la paroi et qui contient un pédicule vasculaire (mésogastre, mésentère, méso-

colon transverse, méso-colon ascendant, méso-colon descendant, méso-

sigmoïde) 
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� Fascia : formé par accolement du méso à la paroi postérieure(fascias du 

Treitz, fascia de Told droit, fascia de Told gauche) les organes ainsi fixés à la 

paroi postérieure sont considérés comme des organes rétro-péritonéaux 

secondairement. 

� Ligament : c’est un repli péritonéal qui relie les viscères entre eux ou à 

la paroi sans contenir un pédicule vasculaire (ligament 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 vasculaire (épiploon gastro-

hépatique (petit épiploon),épiploon gastro-colique( grand épiploon), épiploon 

gastro-splénique, épiploon spléno-pancréatique). 

 

4.4. Cavité péritonéale : 

Elle est divisée par le méso-colon transverse en deux étages : étage sus -

mésocolique et étage sous –mésocolique. 

Elle présente un diverticule ou cavité, c’est l’arriére cavité des épiploons 

(poche rétro-gastrique ou recessus omental) limité par les quatre épiploons. 
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         Notre étude a consisté en une analyse de 02 dossiers de patients porteurs 

de tumeurs desmoïdes de la paroi abdominale colligés au service des Urgences 

Chirurgies Pédiatriques (UCP)  à l’hôpital d’enfants de Rabat, sur une période 

de 09ans (entre 2004 et 2012) : 

 

FICHE D’EXPLOITATION  

� N° dossier 

� Age 

� Sexe 

� Circonstances diagnostiques 

� Clinique 

� Bilan radiologique 

� Anatomopathologie 

� Traitement 

� Surveillance à long terme 

� Complications 
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RESULTATS 
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OBSERVATION N°1 

Dossier N°2292 

Il s’agit de l’enfant S.H, de sexe masculin âgé de 5 ans, hospitalisé au 

service des UCP en Février 2012, pour des douleurs abdominales. L’enfant a été 

opéré en juin 2010 pour une péritonite généralisée d’origine appendiculaire avec 

des suites opératoires  simples, l’évolution a été marquée par l’apparition d’une 

masse abdominale paramédiane augmentant progressivement de volume avec 

quelques vomissements alimentaires épisodiques sans troubles du transit 

évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de l’état général. 

A l’admission l’examen clinique a mis en évidence la présence d’une 

cicatrice de laparotomie médiane et la présence de masse indolore ferme fixe au 

plan superficiel faisant 8 cm de grand axe, sans signes inflammatoires en regard. 

Le reste de l’examen clinique est sans particularités. 

 

LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES :  

Abdomen sans préparation est sans particularités. (Figure N°11) 

Une échographie abdominale a été réalisé le 07/02/2012 montre la 

persistance de deux processus lésionnels situés de part et d’autres de la ligne 

médiane bien limités, échogènes, hétérogènes, qui semblent avoir discrètement 

augmentés de taille comparativement à l’échographie du 13/10/2011 mesurant à 

ce jour 39 × 43 mm et 59 × 59 mm. (Figure N°12) 

Un scanner abdominal réalisé le 09 Février 2012, en mode hélicoïdal, après 

opacification digestive par voie haute, avant et après injection intraveineuse de 

produit de contraste, et lecture en fenêtre appropriée a montré la présence d’une 

masse tissulaire, rehaussé de façon homogène par le contraste, mesurait 64 mm 

de hauteur, sur 68 mm d’axe transversal, sur 55 mm d’antéro-postérieur cette 
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masse présentait des contours lobulés, se développe au dépend du muscle grand 

droit gauche de l’abdomen avec une exposante exophytique faisant saillie dans 

la couche graisseuse sous cutanée, responsable par ailleurs d’une bosselure de la 

paroi abdominale antérieure en regard, et une composante endophytique arrivant 

au contact des anses digestives. (Figure N° 13 et N° 14) 

Traitement : (le 21 Février 2012)  On a procédé à une exploration 

chirurgicale avec exérèse complète de la masse en passant sur une zone 

musculaire macroscopiquement saine (Figure N° 15) 

 

LE COMPTE RENDU OPERATOIRE :  

•Abord : reprise de l’ancienne cicatrice qu’on garde de part et 

d’autre de l’ombilic. Ouverture de la ligne blanche et du péritoine. 

•Accès : masse de circonstance dure qui mesure 6 cm de grand axe 

sur 4 cm, adhérente au feuillet postérieur du muscle grand droit gauche 

qui présente quelques adhérences. 

•Gestes :  

Libération de l’adhérence qui existe entre la masse et l’anse duodénale. 

Dissection de la masse avec exérèse complète en passant sur une zone 

musculaire macroscopiquement saine. 

Procédons à une biopsie d’un ganglion, et d’une partie d’un muscle 

macroscopiquement sain. 

Vérification de l’absence de perforation au niveau de l’anse qui a été prise 

par la masse. 

Procédons à une fermeture du péritoine par un surjet Vicryl 2/0. 

Fermeture aponévrotique possible par un surjet au même fil 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 × 6 cm partiellement 

encapsulée, avec encrage des zones non encapsulées. A la coupe donne un 

aspect blanchâtre fasciculé. 

Histologie : Il s’agissait d’une tumeur constituée de prolifération 

fibroblastique formée de cellules fusiformes, leurs noyaux sont réguliers ces 

cellules sont disposées en faisceaux entrecroisées au sein du tissu conjonctif de 

collagène grêle vascularisé par des capillaires. La prolifération est mal limitée en 

périphérie et dissocie le tissu fibro-musculaire environnant. Les limites 

d’exérèse sont passées en zones tumorales. Conclusion : fibromatose 

abdominale 

 . 

L’évolution :  

L’enfant a été adressé au CHOP pour chimiothérapie et suivie, l’évolution 

est bonne sans récidive et l’enfant n’a reçu aucun traitement médical, avec un 

recul de 2 ans. 

 



 

Fig. N°1
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Fig. N°11 : ASP du patient  sans particularités

 

ASP du patient  sans particularités. 



 

Fig. N°12 : échographie abdominale du patient montrant la masse
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échographie abdominale du patient montrant la masse

 

échographie abdominale du patient montrant la masse. 
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Fig.N°13 : coupe transversal de la TDM du patient montrant la masse 

abdominale qui dépend du muscle grand droit gauche. 



33 

 

 

 

Fig. N°14 : coupe sagittale de la TDM du patient montrant la masse. 
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Fig. N°15 : la pièce opératoire de la masse tumorale. 
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OBSERVATION N°2  

Dossier N°05-040 : 

Il s’agit de l’enfant MM, de sexe masculin, âgé de 12 ans, hospitalisé en 

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

Le début de sa symptomatologie remonte à quatre ans avant son 

hospitalisation, par l’apparition d’une petite masse abdominale de deux cm, qui 

augmente progressivement de volume. Cette masse a été isolée, sans signes 

accompagnateurs. Le tout évoluant dans un contexte d’anorexie et d’altération 

de l’état général. 

Devant la taille importante de cette masse, le malade a consulté à Agadir où 

un examen anatomopathologique sur biopsie a été en faveur d’une fibromatose 

desmoïde sans signes de malignité. 

L’examen clinique à l’admission a trouvé une énorme voussure 

abdominale, avec la présence d’une cicatrice médiane d’environ 10cm et 

transversale de 2cm. A la palpation une masse abdomino-pelvienne de 36/30 cm 

de grand axe de consistance ferme, dure, sensible, de surface +/- irrégulière, fixe 

par rapport au plan profond. La recherche d’une hépatosplénomégalie a été 

impossible vue la taille importante de la masse. L’examen des aires 

ganglionnaires trouve des adénopathies inguinales bilatérales et lenticulaires, et 

une petite adénopathie maxillaire droite lenticulaire. 

 

BILAN PARACLINIQUE  

L’échographie abdominale a montré la présence d’une énorme masse 

abdomino-pelvienne, tissulaire, échogène, hétérogène et renferme des 

calcifications. Cette masse mesure 11 cm pour son diamètre antéro-postérieur. 
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Les diamètres longitudinaux et transverses ne sont pas mesurables à l’écran. 

Cette masse refoule les anses digestives et la vessie. 

La tomodensitométrie a révélé un résidu tumoral nodulaire infiltrant la 

graisse sous cutanée de la paroi abdominale latérale gauche, qui est rehaussé par 

injection de produit contraste. 

Une biopsie a été réalisée le 13 Janvier 2005, sur onze fragments, le plus 

grand mesurait 5 × 4 mm. Le tissu montrant une prolifération de cellules 

fusiformes assez monomorphes, ayant des noyaux fusiformes à chromatine fine 

ou hyperchromatiques, à bouts pointus. Les noyaux hyperchromatiques sont 

souvent fins, ondulées. Ces cellules se disposaient en faisceaux qui ont tendance 

à s’enrouler. Le fond a été fibreux, lâche par endroit, et on notait la présence de 

nombreux vaisseaux capillaires. Il n’y a ni mitoses, ni atypies cytonucléaires. 

L’étude immunohistochimique a montré une positivité pour la vimentine et 

l’actine ; les marquages à la PS 100 et à la desmine négatifs. 

L’aspect morphologique et le profil de l’immunohistochimie a été en 

faveur du diagnostic de la fibromatose. 

 

PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE  

Une chimiothérapie a été commencée le 04 Février 2005 à base de : 

vinblastine 6 mg/m²/semaine pendant 6 mois. Méthotrexate 20 mg/m²/semaine 

pendant 6 mois. Nolvadex (Tamoxifène)  1 comprimé par jour 1 semaine/2. 

Ce protocole a été suivie pendant 6 mois, avec contrôle des numérations 

formules sanguines (NFS) chaque mois, et contrôle échographique tous les deux 

mois, pour juger l’opérabilité du patient. 

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

Incision médiane à cheval sur l’ombilic, on tombe directement sur la 

tumeur qui a infiltré une grande partie de la paroi abdominale antérieure. Cette 

tumeur fait 20 cm environ de grand axe, semble s’insérer sur la symphyse 

pubienne. 

Résection en masse de la tumeur emportant les muscles grands droits dans 

leur parties sous ombilicale et une partie des muscles obliques laissant un défect 

pariétal très important. 

On mobilise ainsi la tumeur, les uretères et les vaisseaux iliaques sont 

indemnes. Il persiste des reliquats tumoraux pariétaux et qu’on n’a pas réséqué. 

On comble le défect pariétal par une prothèse synthétique (Treillie) ; qui a été 

amarré aux berges de la paroi par un surjet au Vicryl 1 sur un drain de Redon 

n°8 : aspiratif mis en sous péritonéal. 

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

 

COMPTE RENDU ANATOMOPATHOLOGIQUE DE LA PIECE 

OPERATOIRE :  

Macroscopie : pièce de résection parvenue en plusieurs fragments pesant 

960g et mesurant entre 3 ×1 cm et 17 × 12 × 12 cm, ayant un aspect fibreux, 

blanc nacré sans nécrose, ni hémorragie. En périphérie, on note l’existence de 

quelques lambeaux musculaires striés. 

Histologie : les multiples coupes réalisées montrent un aspect identique, il 

s’agit d’une prolifération cellulaire à cellule fusiforme régulière de densité faible 

sur un fond fibreux comportant une vascularité peu abondante. En périphérie 

cette prolifération s’insinue entre les fibres musculaires striées. 

La limite d’exérèse est pathologique. 
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Conclusion : aspect morphologique d’une tumeur desmoïde avec limites 

d’exérèse pathologiques. 

 

SURVEILLANCE A LONG TERME :  

Le traitement par chimiothérapie a été poursuivi, plusieurs scanner de 

contrôle ont été réalisé ayant objectivé une récidive de la tumeur avec 

infiltration du muscle grand droit et de la paroi abdominale, et un déplacement 

de la ligne blanche de l’abdomen. 

Staff du 05 juillet 2012 ; une légère régression de la tumeur ; la décision 

était de continuer le traitement par chimiothérapie. 

En mai 2013 : une résection chirurgicale a été faite pour la tumeur 

récidivante avec une reconstruction pariétale. Actuellement le patient est en état 

stationnaire. 
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Fig.N°16 : Une TDM abdomino-pelvienne du même patient montrant la masse 

abdomino-pelvienne 
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DISCUSSION 
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Les tumeurs desmoïdes ou fibromatoses agressives sont des tumeurs rares 

du tissu mou, développées à partir des structures musculo-aponévrotiques, de 

croissance lente, histologiquement bénignes, mais localement agressives avec  

infiltration et invasion des structures de voisinage, elles ne métastasent pas, mais 

ont tendance à  récidiver. 

C’est l’étude anatomopathologique qui donne la confirmation du 

diagnostique, le traitement de référence de ces tumeurs est la chirurgie 

d’exérèse. 

 

1. ETHIOPATHOGENIE : 

Sur le plan étiopathogénique plusieurs facteurs sont incriminés dans la 

genèse des tumeurs desmoïdes: 

 

1.1. Facteurs traumatiques : 

Les traumatismes, qu'ils soient chirurgicaux ou accidentels, ont été évoqués 

dans la genèse des tumeurs desmoïdes, cela se fonde sur la fréquence relative 

des tumeurs desmoïdes sur les cicatrices opératoires [1,2] (comme le cas de 

notre premier malade). 

Dans le cas particulier de tumeurs desmoïdes survenant en association à la 

PAF, le diagnostic se fait le plus souvent dans les cinq ans suivant la colectomie 

prophylactique et ceci dans 75 % des cas [3]. 

Il a été également décrit des tumeurs apparaissant sur des cicatrices de 

plaie, et sur les sites d'implantation de trocarts de laparoscopie ou après mise en 

place de prothèse mammaire en silicone [4]. 

La relation de causalité n'a cependant pas été prouvée et les arguments 

physiopathologiques sont rares. 
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1.2.  Facteurs hormonaux : 

De nombreux éléments sont en faveur de l'existence de facteurs hormonaux 

(stimulation œstrogénique) dans la genèse des tumeurs desmoïdes : 

• Tumeur plus fréquente chez la femme en âge de procréer ; 

• découverte de tumeurs desmoïdes chez la femme en postpartum ou au 

début d'une contraception orale ; 

• Régression de certaines tumeurs après la ménopause  [5]. 

On peut donc conclure que le taux de croissance des tumeurs desmoïdes 

peut être proportionnel au taux d’estradiol. 

Reitamo a remarqué une augmentation significative de la concentration des 

récepteurs de l’oestradiol dans le tissu des tumeurs desmoïdes par rapport au 

tissu non affecté chez la même patiente [6]. 

Certaines tumeurs régressent par des manipulations hormonales avec une 

utilisation bénéfique, notamment des antioestrogènes [7]. 

Des modèles expérimentaux semblent confirmer cette impression. Dhingra 

et al. [8] ont mis en évidence une réponse proliférative des fibroblastes  à 

l’œstrogène,  alors que leur croissance a été inhibée par des anti-œstrogènes.  

Cependant, chez les enfants, ces corrélations clinicopathologiques  sont 

difficiles à établir [9]. 

 

1.3. Facteurs génétiques : 

Des modèles d’inactivation du chromosome X ont montré que les tumeurs 

desmoïdes sont d’origine monoclonales, donc néoplasiques, et non des 

processus inflammatoires [10]. 
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L'existence d'une prédisposition génétique est très bien documentée dans le 

cas d'une association à la PAF ; cette maladie héréditaire  autosomique 

dominante est caractérisée par l'existence de centaines de polypes disséminés le 

long de la paroi colorectale. Ils dégénèrent en adénocarcinome     dans presque 

100% des cas [5]. Cette maladie est liée à une mutation du gène APC 

(adenomatous polyposis of the colon), gène suppresseur de tumeur situé sur le 

chromosome 5(q21 ’22) [11]. La mutation d'un seul allèle étant suffisante à la 

survenue des polypes.  

Les patients atteints de PAF ont 852 fois plus de risques de développer une 

tumeur desmoïde que la population normale. La tumeur est diagnostiquée chez 

10 à 20% de ces patients  [5]   

L'association PAF, tumeur desmoïde, ostéome et kystes épidermoides de la 

face doit alors être recherchée et constitue le syndrome de Gardner dans sa 

forme plus ou moins complète. Une revue générale récente a répertorié 97 

tumeurs desmoïdes parmi 780 patients atteints d'une PAF (soit 12%). 

Leurs caractéristiques sont les suivantes : 

• Les tumeurs desmoïdes associées au syndrome de Gardner et liées à une 

mutation génétique ne représentent que 2% de l'ensemble des tumeurs 

desmoïdes  [5]; 

• Les tumeurs desmoïdes sont le plus souvent mésentériques ou 

rétropéritonéales (72% des cas), sinon mésentériques et dans la paroi 

abdominale (30%) [5]; 

• Elles sont volontiers multicentriques; et apparaissent dans les 3/4 des cas 

après la chirurgie colique dans un délai moyen de 4,5 ans [5]; 
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• Elles sont volontiers plus agressives puisque responsables de 10% de 

décès [12], alors que les tumeurs desmoïdes non liées à une prédisposition 

génétique ne sont qu'exceptionnellement responsable du décès des patients. 

Chez les patients atteints de PAF et ayant la mutation constitutionnelle du 

gène APC, il existe une corrélation génotype-phénotype. La position des 

mutations sur le gène conditionne la gravité de certaines manifestations : 

• Les mutations survenant entre les codons 1250 et 1464 sont associées à 

une forme profuse où la densité des adénomes est 5 fois supérieure à celle 

observée dans les autres mutations. L'apparition des adénomes est précoce - 

avant 10 ans – et l'évolution est rapidement défavorable [5] ;  

 • Les mutations siégeant au delà du codon 1444 sont systématiquement 

associées au développement précoce de tumeurs desmoïdes (les tumeurs 

desmoïdes sporadiques n'ont pas de mutation du gène APC) [5] ; 

• Les mutations les plus proches du codon initiateur sont au contraire 

associées à un phénotype atténué, avec des polypes plus tardifs et sans 

symptomatologie extracolique [5]. 

   Le caractère héréditaire des tumeurs desmoïdes dans la PAF est 

également suggéré par l’existence d’une susceptibilité familiale. En effet, un 

malade atteint de PAF avec des antécédents familiaux de premier degré de 

tumeur desmoïde a un risque de 25 % de développer une tumeur desmoïde [13]. 

Ainsi, il est fondamental d’effectuer une recherche génétique auprès des 

familles de patients atteints de tumeurs desmoïdes. 

 Dans les formes sporadiques les anomalies peuvent porter sur le gène 

codant pour la béta-caténine (CTNNB1). Ces mutations ont pour conséquences  

une augmentation de la prolifération fibroblastique et la croissance tumorale  du 

fait d’interaction avec des facteurs de transcription [14]. 
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Dans une série [15]  ,18 tumeurs desmoïdes pédiatriques sont analysés pour 

des aberrations dans la voix de signalisation  Wnt/ β -catenin.  L’analyse 

immunohistochimique pour β- catenine a indiqué que la dérégulation  de cette 

voix a été impliquée dans le développement de 11 tumeurs, dont  deux points de 

mutations sont  hébergées dans le gène APC .Comme des mutations  de  

CTNNB1 ne sont pas compatibles avec la vie adulte, l'identification d'une telle 

mutation fournit la preuve directe de la nature sporadique de la tumeur. Des  

mutations CTNNB1  sont  plus fréquentes  que des mutations APC dans des 

tumeurs desmoïdes adultes, suggérant que la plupart des tumeurs desmoïdes sont 

d'origine sporadique [16,17]. 

Les tumeurs associés à la PAF hébergent la mutation APC, tandis que la 

plupart des tumeurs non associés à la PAF portent une mutation génique β -

caténine [18]. 

Récemment, Bo et al. ont montré que la mutation CTNNB1 est aussi 

fréquente dans des tumeurs desmoïdes pédiatriques (25/32) [19]. 

Une étude d’une série de 519 patients atteins de tumeurs desmoïdes a 

montré des anomalies génétiques représentées par  des pertes sur des bras de 

chromosome 5q et 6q et les gains sur des bras de chromosome 8q et 20q [18]. 

D'autres études sur les tumeurs desmoïdes ont rapporté une élévation du 

taux de  c-sis et du facteur de croissance dérivé des plaquettes (PDGF), qui peut 

être mitogène pour les fibrocytes [20,21]. 

 Muller et al. [22]  ont montré une diminution de l'expression de la Rb1 du 

gène suppresseur de tumeur qui peut jouer un rôle dans l'oncogenèse des 

tumeurs desmoïdes.  

Cependant, en IHC, il n’est retrouvé aucune expression de KIT ou de 

PDGFRa.  
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PDGFRb  est exprimé aux mêmes taux que les fibroblastes, la protéine 

n’est pas phosphorylée et donc elle est peu activée. De même, aucune mutation 

de KIT, PDGFRA ou PDGFRB n’est observée [23]. 

D'autres anomalies cytogénétiques décrites dans les tumeurs desmoïdes 

comprennent  la trisomie 8 ou le gain de la bande de chromosome 1q21 [7]. 

(Tableau I  ) 

 

Tableau I   : Les anomalies génétiques détectées dans les tumeurs desmoïdes 

par la technique array CGH. 

Catégorie Sexe mutation Localisation Anomalies 
génétiques 

Non-PAF F CTNNB1n.d,APCn.d Intra-abd 26p21.2-p12, 
26q12-qter 

 F CTNNB1 Paroi abdo 26q12-
qter,+21q22.11-
q22.12 

 F CTNNB1 Paroi abdo 
récidive 

26,213 

 M APC Paroi abdo 
post-

opératoire 

25q22.2-
q23.1,26p21.2-
p21.1 

 F CTNNB1 Extra-abd 
paravertebral 

25q14.3-
q22.1,25q35.1,+8 

 F CTNNB1 Extra-abd 
paraspinal 

+20 

 F noCTNNB1, APC 
n.a 

Extra-abd +13q12.12-q12.13 

 F noCTNNB1,noAPC Extra-abd 
dos 

26 

 M CTNNB1 Extra-abd 
bras 

26 

 M CTNNB1 Extra-abd 
pied 

+12q14.3-q15 
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 M CTNNB1 Extra-abd 
jambe 

+8,+20 

 M CTNNB1 Extra-abd 
jambe 

+8q 

 M CTNNB1 Extra-abd 26 
 M noCTNNB1,noAPC Extra-abd 

dos 
+8q,+Yq11.223-
q11.23 

PAF F APC Intra-abd 25q21.1-q31.1 
 M APC Intra-abd 25q11.2-

qter,26q14.1-
q24.3,28p21.3-
p11.21,2Yq11.223-
q11.23 

 M APC Intra-abd +1p13.3-
p13.2,26,2Y 

 M APC Intra-abd 210q22.3,+X 
 F APC Paroi abdo 26q12-

qter,213q14.11-
q34,+20q 

 F APC Paroi abdo 25q22.1-q22.2,213 
 F APC Extra-abd  

canal 
inguinal 

25q15-q31.2 

 M APC Paroi abdo 26 
 M APC Paroi abdo 23p26.1-

p23,26q15-
q23.3,+20cen 

 F APC Extra-abd 
épaule, dos 

25q14.3-q33.1,2X 

 

Abbreviations:  

F: féminin; M: masculin; n.d : non disponible; Intra-abd: 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 muscles et aux aponévroses ou fascias 

adjacents. Elle mesure entre 5 et 10 cm mais peut atteindre 20 cm et plus. Les 

tumeurs volumineuses peuvent s'étendre le long des fascias ou infiltrer le tissu 

sous cutané. (Figure N°17) 

La tumeur est ferme, granitée à la coupe, d'un blanc ocre, mal circonscrite, 

grossièrement trabéculée, très fibreuse ressemblant à du tissu cicatriciel; d'où la 

difficulté pour le chirurgien de distinguer en cas de rechute, la cicatrice primaire 

de la récidive [5,24]. (Figure N°18) 

Elles paraissent faussement bien limitées, mais il n’y a pas de véritable 

capsule, et ses limites longitudinales sont en fait très difficiles à discerner ; elles 

se poursuivent insensiblement avec les aponévroses et les septa intermusculaires 

de voisinage [25]. 

La tumeur peut s'infiltrer dans le tissu environnant jusqu'à 2-3 cm à 

l'extérieur de la tumeur palpable [26,27]. 

Macroscopiquement, les tumeurs desmoïdes peuvent être décrites selon 

leur nombre, la taille, la forme et l’emplacement. Les tumeurs desmoïdes 

peuvent être solitaires ou multiples, avec des localisations abdominales ou extra-

abdominales [28]. 
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Fig. N°17 : Aspect macroscopique d’une tumeur desmoïde : pièce fermée. 
(Iconographie de Clinique chirurgicale B, hôpital Ibn-Sina, Rabat, Maroc) 

 

Fig. N°18 : Aspect macroscopique d’une tumeur desmoïde : pièce ouverte. 
(Iconographie du service de chirurgie orthopédique et de traumatologie, 
université René-Descartes, hôpital Cochin, AP-HP, Paris, France) 
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2.2  Microscopie optique 

Toutes les tumeurs desmoïdes  ont les mêmes  caractéristiques 

histologiques et qui sont les mêmes dans les récidives [27]. 

La lésion est généralement mal limitée avec infiltration des tissus adjacents 

notamment musculaires. Il n’ya pas une vrai capsule.  

La prolifération est sous forme de cellules allongées, fusiformes, de petites 

tailles, d'apparence uniforme, d’allure fibroblastiques, Les cellules possèdent un 

noyau de petite taille, sans atypie. Séparées les unes des autres par un abondant 

tissu collagène non inflammatoire. Avec peu de contacts intercellulaires en 

raison de la présence de collagène abondant autour des cellules néoplasiques. 

[5,24]. 

Des faisceaux à cellules fusiformes peuvent  contenir de petits réguliers et 

forts noyaux avec un cytoplasme pâle bien défini. La densité de ces faisceaux 

peut varier d’un endroit à l’autre.   

Il n’existe ni mitoses ni cellules géantes. Habituellement, un à trois 

nucléoles sont petites [28].  

La densité cellulaire peut varier dans la même lésion [29]. La longueur des 

télomères et leurs activités sont normaux [21]. (Figure N°19) 

 Les calcifications sont rares. [5,24]. 

La lésion est souvent entourée par des fibres de tissu musculaire comprimés 

voire atrophiés, qui peuvent aussi être envahis par prolifération de fibroblastes. 

 L'infiltration tumorale microscopique au-delà des marges explique la 

récidive commune de desmoïdes, localement excisés [30]. 

Ces résultats indiquent que ces lésions sont histologiquement bénignes. Le 

terme ’’Fibromatose agressive’’ a été utilisé pour décrire l’importance de la 

densité cellulaire et le comportement agressif local. Fréquemment ces tumeurs 
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infiltrent les tissus environnants, mais là, ils n’ont pas la capacité à donner des 

métastases [21]. Les macrophages sont géants les lymphocytes sont présents en 

périphérie. Des débris cellulaires du muscle peuvent être vu noyés dans la 

tumeur. 

 

Fig. N°19 : Aspect microscopique (grossissement x 800) d’une tumeur 
desmoïde (Iconographie Service de chirurgie orthopédique et de traumatologie, 

université René-Descartes, hôpital Cochin, Paris, France) 
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2.3. Microscopie électronique :  

Les caractéristiques ultra-structurales  sont constantes d’une tumeur à 

l’autre, qu’elles soient primitives ou récidivantes et celles-ci seront donc décrites 

ensemble.  

On observe une population cellulaire à prédominance de myofibroblastes et 

un nombre plus restreint de fibroblastes.  

Les fibroblastes se présentent comme des cellules fusiformes, allongées, 

ayant un noyau allongé qui montre parfois la présence d’une encoche plus ou 

moins profonde. 

Dans le nucléoplasme, il y a un gros nucléole proéminent et un nombre 

variable de corps nucléaires. La chromatine est finement granuleuse et se 

condense au voisinage de la membrane nucléaire [25]. 

Les principales caractéristiques du cytoplasme consistent en un réticulum 

endoplasmique rugueux très bien développé et un complexe de Golgi 

proéminent. Il y a de rares cellules où les citernes ergastoplasmiques sont 

dilatées et contiennent un matériel granuleux peu osmophile. 

Il y a un nombre variable de mitochondries des polyribosomes, quelques 

corps denses de type lysosomales et d’occasionnelles vacuoles lipidiques. 

A plus fort grossissement, on observe un réseau microtubulaire assez 

important et de fines microfibrilles cytoplasmiques. 

La présence de fibres collagéniques matures intracellulaires limitées par 

une membrane lisse est une caractéristique constante à chaque tumeur. 

Les cellules  myofibroblastes sont fusiformes, ont un noyau allongé dont la 

membrane est contractée et prend un aspect vaguement crénelé. La présence 

d’un nucléole proéminent et de corps nucléaires est fréquente [25,27]. (Figure 

N°20) 
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De façon caractéristique, il y a des phénomènes de micropinocytose au 

niveau de la membrane plasmique, un réseau microfibrillaire avec des 

condensations filamenteuses osmophiles que l’on retrouve soit en position 

juxtanucléaire ou en disposition parallèle à la membrane plasmique au voisinage 

de cette dernière. 

Les condensations filamenteuses suggèrent l’arrangement actine-myosine 

propre aux cellules musculaires lisses. 

On observe à certains endroits une insertion de microfibrilles et de fibres de 

collagènes perpendiculaires à la membrane plasmique, le tout réalisant une 

image de microtendons [31]. 

Il existe aussi des éléments cellulaires de stades intermédiaires de 

différenciation entre les fibroblastes et les myofibroblastes. 

Le tissu interstitiel se caractérise par l’abondance des fibres collagènes 

matures reconnaissables par leur périodicité caractéristique de 640 A°. La 

densité des fibres varie selon les zones examinées qu’on observe invariablement 

entre les cellules tumorales suivant l’axe de la cellule. 

Occasionnellement, il y a des mastocytes reconnaissables par leurs granules 

cytoplasmiques et les extensions trapues de la membrane cellulaire. 
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Fig. N°20 : Aspect microscopique d’une tumeur desmoïde montrant les cellules 
fusiformes et la matrice collagénique dense. 

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

2.4. Immunohistochimie : 

Les cellules tumorales en immunohistochimie sont positives pour les 

marqueurs des cellules musculaires comme la vimentine, l’alpha  -actine 

musculaire lisse et l’actine musculaire. La desmine et la protéine S100 sont 

parfois exprimés [32]  (L’étude immunohistochimie réalisé chez le deuxième 
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malade a montré une positivité pour la vimentine et l’actine, et une négativité de 

la desmine et PS100). 

L’expression de β-caténine nucléaire a été identifié chez certains patients 

dans des séries pédiatriques, ainsi une étude faite par l’hôpital d’enfant de 

Toronto à Canada chez 10 enfants : 4 enfants qui ont présenté des tumeurs 

desmoïdes ont une expression de β-caténine nucléaire [33]. L'intensité de 

coloration peut, cependant, varier tant entre des différents cas qu'entre des zones 

tumorales différentes [32]. (Figure N°21) 

Parfois les tumeurs desmoïdes sont fortement  infiltrées par des mastocytes, 

qui expriment aussi le KIT, cet aspect peut entrainer des problèmes 

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

 

(A) et (B) : l'hématoxyline et de l'éosine (HE) coupes colorées de deux tumeurs desmoïdes. 
Les mêmes tumeurs utilisées pour immunohistochimie:  
(C) forte accumulation nucléaire de b-caténine dans les cellules tumorales; (D) : Absence de 
coloration nucléaire et la présence de coloration b-caténine membranaire des cellules 
tumorales. 
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3. EPIDEMIOLOGIE 

La tumeur desmoïde est rare puisqu'elle correspond à moins de 0,03% de 

toutes les néoplasies, environ  3 % des tumeurs des tissus mous [5] et moins de 1 

% de toutes les tumeurs d'enfance [3]. L’incidence annuelle est de 2 à 4 par 

million d’habitants [6,34]. 

Elles surviennent de façon sporadique ou dans le cadre d’une polypose 

adénomateuse familiale (PAF) où elles représentent une des manifestations de 

l’association lésionnelle du syndrome de Gardner  qui associe aux tumeurs 

desmoïdes des ostéomes multiples (os faciaux),des kystes épidermoïdes, des 

fibromes de la peau et des polypes intestinaux [35]. Si les tumeurs desmoïdes 

associées à l’PAF ne représentent que 10 % de l’ensemble des cas, leur 

incidence est 850 fois plus élevée que dans la population générale.  

Ces tumeurs touchent préférentiellement l’adulte jeune entre 20 et 40 ans 

[5], mais il peut arriver à n'importe quel âge, avec une légère prédominance 

féminine (sex-ratio : 2/1) [36]. 

Les enfants sont parfois atteints, moins de 5 % de tumeurs desmoïdes 

surviennent avant dix ans [37]. (5% des patients d'une des principales séries ont 

moins de 10 ans, le plus jeune ayant 9 mois) [5]. L’incidence chez l’enfant a 

rapporté des pics à l’âge de 8 ans [38]. D’autres séries ont suggéré que les pics 

d’âges peuvent se produire plusieurs fois tout au long de la vie, avec une 

incidence bimodale chez l’enfant et l’adolescent, un début du pic autour de 4-5 

ans et un second pic entre 15-35 [6]. 

Pendant l'enfance l'incidence est égale entre les deux sexes [3] (Nos deux 

patients sont de sexe masculin).  

Il a été suggéré que la fibromatose agressive de la région tête et du cou se 

produit dans un groupe d’âges plus jeune que les autres sites [39]. 
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Dans la littérature, il a été noté que la tumeur desmoïde est plus agressive si 

elle survient chez le grand enfant ou l’adolescent [6].               

La présentation semble en fait variable en fonction de l'âge [5]. Reitamo et 

al. classe les tumeurs desmoïdes en 4 groupes : 

• Tumeurs juvéniles, essentiellement de localisation extra-abdominale avec 

une prédilection pour les filles de 15 ans et moins (l'âge médian est de 4 à 5 

ans); 

• Tumeurs en phase de fertilité, survenant presque exclusivement dans la 

région abdominale chez des femmes en âge de procréer;  

• Tumeurs de la ménopause, situées majoritairement dans l'abdomen avec 

une fréquence égale entre les hommes et les femmes; 

• Tumeurs de la période âgée, de localisation abdominale et extra-

abdominale et se répartissant à égalité sur les deux sexes [5]. 

 

Selon leur localisation, on distingue les tumeurs desmoïdes abdominales, 

les tumeurs intra abdominales et celles extra-abdominales. Dans l’importante 

série de Reitamo et al. [6] (89 cas), le siège préférentiel est la paroi abdominale 

dans 49% des cas, extra-abdominale dans 43% des cas et mésentérique dans 8% 

des cas. 

 Le type  abdominal  est le plus fréquent, il est pariétal et il se développe 

dans  les structures musculo-aponévrotiques  de la paroi abdominale (les 

muscles grand droit et  grand oblique).  

La  tumeur  intra abdominale  développée dans la cavité abdominale dans 

les tissus conjonctifs du mésentère ou du rétropéritoine, ce type se voit surtout 

chez les patients avec PAF et après la chirurgie abdominale [40,41]. 
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Les tumeurs desmoïdes extra-abdominales peuvent atteindre  multiples 

sites; les localisations les plus fréquentes sont les épaules puis la paroi 

thoracique avant la région des cuisses et la région cervicale. Chez l'enfant, plus 

d'un tiers des localisations extra abdominales sont situées dans les régions 

cervicales, cette dernière localisation est particulièrement agressive [5,42]. 

L’autre classification des tumeurs desmoïdes en forme sporadique 

(idiopathique) et  forme familiale (associée à PAF) est cliniquement importante.  

La forme  sporadique est souvent extra-abdominale et  généralement 

résécable. Les tumeurs de cette forme ont  tendance à se reproduire, et sont 

exceptionnellement responsables de décès. 

La forme familiale de cette néoplasie est d'habitude associée à PAF, est 

observée dans environ 10-15 % de ces patients et est due aux altérations 

génétiques spécifiques [5,43]. 

Le risque d’apparition d’une tumeur desmoïde chez un malade atteint de la 

polypose adénomateuse familiale est de 852 fois plus important que la 

population générale [4], et c’est la deuxième cause la plus fréquente de décès  

globale chez les patients atteints de PAF après  carcinome colorectal [44]. 

Parfois, des tumeurs desmoïdes multiples peuvent être développées chez le 

même patient (La maladie multicentrique), cette forme représente 10 % des cas, 

les tumeurs desmoïdes multicentriques ont tendance à être localisées dans la 

même région anatomique [34]. 
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4 . CLINIQUE : 

4.1   Histoire Naturelle: 

La tumeur se développe à partir d’une prolifération des fibroblastes et 

prolifération fibreuse progressive.  

Les tumeurs desmoïdes sont des tumeurs à croissance lente, qui ne donnent 

pas de métastases, mais elles sont localement agressives par leur caractère 

d’envahissement des tissus et des organes environnants et elles peuvent 

comprimer les structures environnantes [39]. Plusieurs modèles de croissance 

ont été décrits [45]. 

La régression spontanée a été signalée, même dans un cas de tumeurs 

multicentriques [30]. 

Malheureusement, certaines tumeurs continuent à  progresser malgré des 

interventions chirurgicales multiples et le traitement adjuvant. Elles récidivent  

souvent après la chirurgie, surtout si l’excision était marginale ou intra-

lésionnelle.  

Ainsi, Le comportement clinique et l'histoire naturelle des tumeurs 

desmoïdes restent imprévisibles et énigmatiques. Chez certains patients, la 

maladie progresse rapidement et agressivement, alors que chez  d'autres, elle est 

plus indolente et peut rester stable sans aucun problème ultérieur [46]. 

Selon les études de Church : 10% des tumeurs desmoïdes résolus 

spontanément, 30% ont subi des cycles de progression et de résolution, 50% ont 

resté stables après le diagnostic, et 10% ont progressé rapidement [47]. 

Dans la littérature, il a été rapporté  des cas de maladie multicentrique et 

des cas de récurrence ou  réactivation des sites autres que le site initial [10,29]. 
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Donc, malgré l'apparence histologique bénigne des tumeurs desmoïdes, 

leur comportement évolutif peut être assez «malin » et même causer la mort par 

la compression et l’obstruction qu’elles provoquent [46]. 

Le comportement d'une tumeur desmoïde détermine à la fois l’approche du 

traitement et fournit un moyen d'évaluer l'efficacité du traitement. Alors, pour 

les tumeurs à croissance rapide, elles sont gérées de façon plus agressive ; et la 

persistance d'une croissance rapide est un indicatif d'un traitement 

inefficace[33]. 

Pour  les tumeurs qui disparaissent, ca peut être dû  à un traitement efficace 

ou peut être le résultat d'une histoire naturelle favorable. 

 

4.2  Classification : 

Selon leur localisation, on distingue : les tumeurs desmoïdes abdominales, 

les tumeurs intra abdominales et les TD extra-abdominales. Dans l’importante 

série de Reitamo et al. (89 cas), le siège préférentiel est la paroi abdominale dans 

49% des cas, extra-abdominale dans 43% des cas et mésentérique dans 8% des 

cas. 

Chez l’enfant, la répartition de la localisation est différente de 

l’adulte [25] : 

Tumeur desmoïde abdominale : (37%)  

Elle est superficielle, pariétale, se développe  dans  les structures musculo-

aponévrotiques  de la paroi abdominale (le muscle grand droit et le muscle grand 

oblique).  
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Tumeur  desmoïde  intra-abdominale : (15%)  

Développée dans la cavité abdominale et / ou pelvienne, dans les tissus 

conjonctifs du mésentère ou du rétropéritoine, ce type se voit surtout chez les 

patients avec PAF et après la chirurgie abdominale.  

Les tumeurs desmoïdes extra-abdominales : (58 %)   

Peuvent atteindre multiples sites ; intéressant essentiellement la partie 

postérieure du tronc, la paroi thoracique, la région cervicale puis les membres 

inférieurs. 

Dans la région des ceintures et du cou, les muscles deltoïdes de la ceinture 

scapulaire et de la fosse supra-claviculaire sont les plus fréquemment atteints 

avec extension possible dans les régions axillaires. La présence des structures 

vasculaires et nerveuses expliquent la difficulté d’une exérèse complète. Les 

fibromatoses des cuisses atteignent préférentiellement les quadriceps et la fosse 

poplitée, les mains et les pieds sont rarement concernés. 

Chez l’enfant, plus d’un tiers des localisations extra-abdominales sont 

situées dans les régions cervicales. Les parties molles cervicales sont les plus 

fréquemment atteintes suivies par la région de la face, la cavité buccale, le cuir 

chevelu, les sinus et la région orbitaire. Les localisations cervicales sont 

particulièrement agressives, elles peuvent entrainer une destruction des os 

adjacents et une érosion de la base du crâne ou de la trachée [5]. 

 Une autre classification cliniquement importante des tumeurs desmoïdes : 

la forme sporadique et la forme familiale (associée à PAF) : 

• La forme  sporadique est souvent extra-abdominale et  généralement 

résécable. Ils ont  tendance à récidiver. 

• La forme familiale de cette néoplasie est d'habitude associée à PAF, 

est observée à environ 10-15 % de ces patients et est due aux 
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altérations génétiques spécifiques. Les manifestations cliniques des 

tumeurs desmoïdes  liées à la PAF dépendent de l'emplacement 

précis de la mutation APC (voir ci-dessus). Chez ces patients la 

maladie desmoïde semble être héréditaire.  

Contrairement aux tumeurs desmoïdes sporadiques, les tumeurs desmoïdes 

associés à la PAF sont principalement intra-abdominales, où ils s'infiltrent dans 

le mésentère et causent des symptômes dus à une pression sur la paroi 

abdominale, l'intestin, la vessie et les uretères [33]. 

Elles sont une source importante de morbidité chez ces patients et une des 

causes les plus fréquentes de décès  [33,48]. 

Parfois, des tumeurs desmoïdes multiples peuvent être développées chez le 

même patient (La maladie multicentrique) cette forme représente 10 % des cas, 

les TD multicentriques ont tendance à être localisées dans la même région 

anatomique [3]. 

Un Fait intéressant, dans une proportion substantielle de patients PAF avec 

des zones diffuses  de fibromatose mésentérique, composé d'épaississement et 

plissement mésentérique mais ne constituant pas une propre masse, ont été 

observés, formé avant la chirurgie abdominale (colectomie prophylactique) 

[48].Ces lésions pourraient se développer et augmenter de taille pour former une 

tumeur desmoïde, et par conséquent, ces lésions ont été considérées comme des 

«précurseurs» de tumeurs desmoïdes. La fibromatose mésentérique diffuse est 

probablement due à la fonction anormale des  fibroblastes, en raison de la 

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

Cliniquement, les tumeurs desmoïdes sont habituellement non 

douloureuses, découvertes par la palpation d’une masse [49,50], des signes de 

compression sont rarement révélateurs [13,51]. 

Elles peuvent se développer au niveau de toutes les structures musculo-

aponévrotiques de l’organisme, mais se trouvent principalement dans la région 

abdominale [49,50]. 

 Elles mesurent entre 5 et 10 cm mais peuvent atteindre plus de 20 cm. 

Elles sont généralement uniques mais peuvent être multifocales ; Les 

signes cliniques et les symptômes dépendent de la localisation de la tumeur 

desmoïde. 

Un spectre des tumeurs allant de petites lésions stables indolentes à 

d’énormes masses abdominales à croissance rapide, causant la mort en quelques  

années, voire quelques mois [7]. 

Les trois formes cliniques sont de présentation  différente : 

 

Tumeur desmoïde de la paroi abdominale : 

Elle se présente comme une masse palpable, le plus souvent au niveau des 

muscles grand droit et oblique externe de l’abdomen [5] , sa taille est de 3 à 10 

cm mais peut atteindre dans des cas plus de 20 cm ( comme le cas de notre 2ième 

malade), Elle est d’évolution progressive et lente sans jamais traverser la ligne 

médiane [4] (Figure N°22), elle survient surtout chez les femmes en post-partum 

, dans les cicatrices d'incisions abdominales antérieures ( notre premier malade a 

développé une tumeur desmoïde de la paroi abdominale dans la région de sa 

première intervention chirurgicale pour péritonite), et même chez les patients 
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atteints de PAF ; mais dans ce cas elle est associée à la forme intra abdominale 

et on la nomme transabdominale [39,33]. 

Ces tumeurs apparaissent comme des masses indolores, fermes, lisses, 

visibles ou palpables dans les tissus mous sous la peau [40], elles peuvent 

pousser et augmenter  de taille jusqu’à être assez grande (5-15cm de diamètre) 

avant même  leur découverte [39]. 

Bien que le développement de cette tumeur soit évidemment  au niveau des 

structures musculo-aponévrotiques, le tissu cutané sus-jacent est normal.  

Elles sont indolores, mais une douleur ou une paresthésie peuvent 

apparaitre comme manifestations de la compression nerveuse ou des muscles 

adjacents [6]. 

 

Fig. N°22: Tumeur desmoïde de la paroi abdominale chez une femme ; 
 (A) vue de face. (B) vue de profil. (Department of Plastic and 

Reconstructive Surgery, Hospital Kuala Lumpur, Kuala Lumpur, Malaysia) 
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Tumeur desmoïde intra-abdominale  

Ce type se voit surtout chez les patients atteints de PAF, en différence des 

tumeurs desmoïdes sporadiques qui surviennent préférentiellement dans des 

sites extra-abdominales. Cette susceptibilité est peut être en rapport avec  le fait  

que les patients PAF ont des antécédents de chirurgie abdominale [30,33]. 

Ces tumeurs se développent dans le tissu conjonctif du mésentère et moins 

fréquemment dans le rétropéritoine.  

Le plus souvent, le mode de révélation est une masse abdominale 

asymptomatique  révélée de façon fortuite, lors d’un examen de routine, parfois 

douloureuse (1/3 des patients présentent une douleur non spécifique), le plus 

souvent de grande taille (> 10 cm), bien limitée. La découverte peut se faire lors 

du bilan d’une augmentation de volume de l’abdomen [4]. Elles demeurent 

habituellement asymptomatiques jusqu’à ce que leur croissance soit capable de 

provoquer des infiltrations et des compressions viscérales [52]. 

Cependant cette tumeur peut se révéler fortuitement lors d’une imagerie 

abdominale ou même d’une chirurgie abdominale pour autre indication, il a été 

noté que des lésions de masse sont constatées lors de 4% des chirurgies 

abdominales, tandis que les tumeurs desmoïdes plats se retrouvent presque 

exclusivement  à la laparotomie [33]. 

Parfois le diagnostic est posé devant une complication à type d’hémorragie 

digestive, de perforation ou de compression de voisinage [35].  

Ainsi, les complications de tumeur mésentérique qu’on peut rencontrer 

sont : syndrome occlusif, fistule digestive, signes de compression urétérale, 

ischémie mésentérique, thrombose veineuse profonde, compression 

neurologique entraînant des déficits, altération de la fonction de réservoir iléal 
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[5], [53]. Penna et al. ont rapporté que 27 % des tumeurs desmoïdes entraînaient 

des complications nécessitant une laparotomie [53]. 

Les tumeurs desmoïdes intra-abdominales représentent une maladie 

potentiellement mortelle, et des signes de complications (intestinale, vasculaire, 

urétérale, neurale) peuvent être des manifestations cliniques initiales de la 

maladie [54]. 

Comme c’est mentionné, en dépit du caractère histologique bénin de ces 

tumeurs, leur comportement biologique est plus malin, puisque le mode de 

croissance de ces tumeurs et leur infiltration peuvent conduire au décès par 

l’atteinte viscérale [3], comme le cas de  tumeur desmoïde qui perfore l’intestin 

entraînant une péritonite localisée ou généralisée [7]. Une autre présentation 

clinique potentielle est un changement inattendu et inexplicable dans la fonction 

intestinale après anastomose iléo-rectale ou poche iléo-anale (IPAA) chez les 

patients atteints de PAF  [33]. 

Tumeurs desmoïdes extra-abdominales : 

Se voient surtout dans la forme sporadique, elles se présentent sous la 

forme d’une masse  mal limitée, d’apparition sournoise, de croissance lente, 

elles sont généralement peu douloureuses [5]. 

 Selon la situation et l’extension de la tumeur elles peuvent occasionner une 

gêne à la mobilité ou des signes de compression neurologique [4]. 

 Les localisations extra-abdominales sont rarement multicentriques 

(seulement dans 5% des cas environs), dans la majorité des cas la seconde lésion 

est contiguë à la première. Dans de rares cas la coexistence de localisations 

abdominale et extra-abdominale ont été décrites chez le même patient [5]. 

Cette variante de tumeur peut se siéger au niveau de multiples sites ; les 

localisations les plus fréquentes sont les épaules et la paroi thoracique, puis la 
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région cervicale, la région des cuisses et les membres (Figure N°23 et N°24). 

Chez l’enfant, plus d’un tiers des localisations extra-abdominales sont situées 

dans les régions cervicales, où elles sont particulièrement agressives, elles 

peuvent entrainer une destruction des os adjacents et une érosion de la base du 

crâne ou de la trachée [5]. 

Dans la région des ceintures et du cou, les muscles deltoïdes de la ceinture 

scapulaire et de la fosse supra-claviculaire sont les plus fréquemment atteints 

avec extension possible dans les régions axillaires. La présence des structures 

vasculaires et nerveuses expliquent la difficulté d’une exérèse complète. Les 

fibromatoses des cuisses atteignent préférentiellement les quadriceps et la fosse 

poplitée, les mains et les pieds sont rarement concernés [5]. 
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Fig. N°23 : Tumeur desmoïde (TD) récidivante de l’avant-bras.  
Garçon âgé de 13 ans. 

(Iconographie de l’unité d’oncologie pédiatrique, service de médecine infantile 
C, hôpital D’enfants de Tunis) 
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Fig. N°24 : Tumeur desmoïde de la fesse gauche. Garçon de neuf ans. Troisième 
récidive après traitement chirurgical. (Iconographie de l’unité d’oncologie 
pédiatrique, service de médecine infantile C, hôpital D’enfants de Tunis) 
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5.  ETUDE PARACLINIQUE :  

5.1. Imagerie : 

L’imagerie est contributive au diagnostic. Ainsi, Les méthodes modernes 

d'imagerie (incluant une échographie abdominale), la tomodensitométrie (TDM) 

et l'imagerie par résonance magnétique (IRM)) sont utilisés pour le diagnostic 

des tumeurs desmoïdes [39]. L’imagerie trouve également son intérêt pour 

guider des biopsies percutanées, sous contrôle échographique (surtout les 

tumeurs superficielles) ou scannographique [55]. La fibromatose agressive est 

une maladie importante que les radiologues devraient inclure dans leur 

diagnostic différentiel d'une masse de tissu mou. 

 

5.1.1.  ASP : 

Sur des radiographies conventionnelles, la fibromatose agressive est 

indécelable ou est identifiée comme une masse affectant les parties molles, 

homogène de tonalité hydrique plus ou moins limitée mais en générale  facile à 

distinguer de la graisse sous cutanée.  

Les calcifications sont absentes ou rares [56]. 

En cas de tumeurs desmoïde  extra-abdominales, en radiographie standard: 

on retrouve une rupture des plans intermusculaires sous jacents. Il existe 

fréquemment une encoche ou une érosion osseuse contiguë avec souvent une 

réaction périostée ou une exostose [5], ou plus rarement des zones lacunaires 

franches, mais celle-ci sont toujours bien limitées, et le bord condensé témoigne 

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

L’échographie couplée au Doppler est le premier examen réalisé en 

pratique car anodin et de réalisation facile, elle permet d’apprécier les 

dimensions de la masse et de rechercher d’autres localisations plus profondes 

[45], mais ne permet pas de poser le diagnostique car il n’existe pas de 

description retrouvée dans la littérature, et l’aspect est peu spécifique [27]. 

 Il s’agit d’une masse superficielle des parties molles, refoulant les 

structures adjacentes, de contours lobulés, à  limites relativement régulières, 

d’échogénécité variable on retient le caractère pariétal hyperéchogène  

homogène, avec atténuation postérieure des faisceaux ultrasonores liée à  la 

nature fibreuse de la lésion. Parfois, il s’agit d’une masse hypoéchogène avec un 

discret renforcement postérieur [45,58]. 

La vascularisation intra-lésionnelle est faible ou inexistante [59]. (Figure 

N°25)  

Cependant, l’aspect échographique peut faire évoquer un processus malin, 

en montrant une échostructure irrégulière, hyperéchogène avec atténuation 

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

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

Sur le scanner, les tumeurs desmoïdes apparaissent comme des masses mal 

limitées hypodenses ou isodenses de tissu musculaire se rehaussant après 

injection de forte dose de produit de contraste [45,58], ce rehaussement persiste 

longtemps jusqu’à 30 minutes après injection [61]. Quelle que soit leur 

localisation, l’aspect des tumeurs desmoïdes semble être le même pour 

l’ensemble des auteurs [62]. (Figure N°26) 

Dans le cas de tumeur desmoïde intra-abdominale, l’aspect 

tomodensitométrique évolue. Au début, on constate une infiltration mal définie 

de la graisse mésentérique. Puis apparaît une masse ainsi qu’une infiltration des 

anses grêles. Ainsi, on peut établir des critères de mauvais pronostic (tumeur 

d’un diamètre supérieur à 10 cm, localisations mésentériques multiples, 

enchâssement extensif de l’intestin grêle ou de l’artère mésentérique supérieure, 

hydronéphrose bilatérale) [13]. 

On note l’absence de calcifications, de graisses et de zones de 

remaniements [45] ; il est rare qu’on observe une  nécrose intra-tumorale, et 

quand elle est présente elle évoque également un rhabdomyosarcome [63]. 

Par ailleurs, la TDM permet une biopsie scannoguidée et de préciser 

l’extension et les rapports avec les structures adjacentes, les structures intra- ou 

rétropéritonéales, ainsi que les rapports vasculo-nerveux pour les tumeurs 

localisées aux membres [64]. 

Toutefois, la TDM permet de connaître la localisation exacte et les limites 

de la tumeur avant l’exérèse chirurgicale et son extension en profondeur, et 

assure la surveillance post-opératoire ou l’appréciation des récidives infra-

cliniques après chirurgie. 
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Fig. N°26 : Scanner montrant une tumeur desmoïde du muscle grand droit 

gauche. (Iconographie du Service de chirurgie générale, hôpital militaire 

Avicenne, Marrakech, Maroc) 

 

5.1.4. L’Imagerie par Résonnance Magnétique (IRM) : 

L’IRM représente l’examen radiologique de choix pour l’exploration de ces 

tumeurs et doit être réalisée avant tout geste biopsique afin d’éviter les 

remaniements responsables d’une modification du signal [7]. Grâce à ses 

acquisitions multiplanaires et à sa meilleure caractérisation lésionnelle, elle 

permet une bonne délimitation de la tumeur par rapport aux structures 

avoisinantes, notamment les muscles.  
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Classiquement, la tumeur desmoïde apparait en IRM sous forme d’une 

masse hétérogène, mal limitée, en isosignal T1 par rapport aux muscles, 

hypersignal T2, se rehaussant de façon hétérogène  après injection de produit de 

contraste paramagnétique avec présence de septa internes et d’une pseudo-

capsule hypo-intense sur toutes les séquences [59]. (Figure N°27) 

L’IRM permet également une caractérisation tissulaire, en effet, il existe 

une corrélation entre la cellularité et la variation du signal de pondération T2 

[59]. Il a été décrit des lésions bien limitées, en hyposignal T1 et T2, non 

modifiées par le contraste lorsque la composante fibreuse prédomine  [49], [65]. 

Des études ont montré que la zone d’hypointensité dans  les deux images 

pondérées T1 et T2  se compose des fibres de collagène abondants, tandis que la 

zone d’iso-intensité ou un léger hypersignal en séquence pondérée en T1 et 

hypersignal en pondération T2 se compose de fibroblastes [66,67]. 

Certains aspects inhabituels peuvent donner un indice au diagnostic de 

fibromatose: hypo zones courbés hypointense en pondération T2 (fibrose 

cloisonnée), l'apparition d'une pseudo capsule hypo-intense en images en T2 et 

un hypersignal en T2 pondérée  inférieure ou égale à celle de la graisse sous-

cutanée [48]. 

La cinétique de rehaussement des tumeurs desmoïdes étudiée lors des 

séquences dynamiques est variable et semble dépendre de la cellularité; le 

rehaussement d'une tumeur riche en tissus fibreux est progressive [68, 69,70].  

Aucune corrélation n’a été démontrée entre la taille de la tumeur et les 

signaux : une tumeur peut augmenter en taille sans que son signal se modifie. 

L'IRM ne permet pas de prédire l'évolution de la tumeur [69]. 

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) serait plus performante pour 

le bilan d’extension locale et dans la bonne surveillance post-opératoire. Elle 
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permet la détection des récidives tumorales infra cliniques grâce à la séquence 

STIR avec  injection de gadolinium (effacement du signal de la graisse par 

inversion récupération) [55] et de les différencier d’une fibrose cicatricielle post-

opératoire [49]. 

Ainsi, pendant le suivi, l'efficacité du  traitement est exprimée par une 

réduction de la taille et une augmentation dans l’hyposignal en pondération T2 

qui signifie l’apparition de tissu fibreux [71]. 

 

Pour les tumeurs abdominales :  

 L’IRM pourrait détecter à la fois les tumeurs desmoïdes de la  paroi 

abdominale et tumeurs desmoïdes  intra-abdominales dans la PAF [72]. 

L’IRM a permis de détecter 21 sur 22 de TD intra-abdominale et 13 de 13 

TD de la paroi abdominale. L’IRM donne des informations précises  sur le site 

et les limites des tumeurs desmoïdes de la paroi et intra-abdominale [72]. 

Les caractéristiques des tumeurs desmoïdes intra-abdominales et de la paroi 

abdominale à l’imagerie par résonance magnétique (IRM) sont variables. Dans 

la série de Healy et Coll., la majorité de ces lésions ont un hyposignal sur les 

séquences pondérées en T1 ainsi qu’en T2 [72].  

Selon Healy et Coll. Le rehaussement après injection de contraste est plus 

facilement identifié à l’imagerie par résonance magnétique qu’à la 

tomodensitométrie (TDM), à cause de la supériorité de la résolution en contraste 

de cette technique. Une prise de contraste marquée a été observée chez 10 

patients avec tumeurs desmoïdes des 35 étudiées dans la série de cet auteur. Ces 

10 malades montraient une croissance tumorale significative au cours de leur 

suivi, reflétant probablement une activité biologique croissante de ces tumeurs 

[45, 64,72].  
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 Ce qui peut être utile dans l’identification des tumeurs qui sont 

susceptibles de se développer rapidement, et contribuer ainsi à une gestion 

thérapeutique convenable [72]. 

Cependant, d’autres tumeurs avec croissance significative ne montrent pas 

un rehaussement marqué. 

L’IRM peut même montrer  une dégénérescence myxomateuse chez 

l’enfant s’il elle se produit [25]. 

          

 Pour les tumeurs extra-abdominales:  

Les signes IRM dépendent de l’âge et de la composition de la lésion, mais 

la majorité se présente avec des composantes de signal bas, particulièrement en 

pondération T2. Ces zones de faible intensité représentent du collagène et ne se 

rehaussent pas après injection de produit de contraste. Les zones de signal élevé 

en pondération T2 et contenant moins de collagène et plus de tissus cellulaire et 

vasculaire présentent un rehaussement plus important.  

En cas de présentation multicentrique, les lésions des membres ont une 

tendance de croissance centripète (de distal à proximal), dues à la croissance 

infiltrative sans (pseudo-) capsule, ces lésions sont connectées entre elles à un 

niveau microscopique. Dans ce cas, les lésions distales sont plus riche en 

collagène (signal bas en T2) tandis que les lésions proximales sont plus 

vasculaires et cellulaires (signal élevé en T2) et par conséquent biologiquement 

plus actives [73]. 
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Fig. N°27 : Images d’IRM d’une tumeur desmoïde de la paroi abdominale. 
A: image d’IRM en T2 axiale pondérée, forme ovoïde et hétérogène en T2  hyper intense  de 
la masse  (pointes de flèche) au dépends du  muscle grand droit gauche.  
B : image d’IRM en T2 axiale pondérée obtenue après injection IV de gadolinium montre la 
prise de contraste avide dans le centre de cette masse (des flèches). 
C : image d’IRM en T2 sagittale pondérée qui  illustre la relation de la tumeur desmoïde 
(l’étoile) avec le muscle grand droit de l'abdomen (des pointes de flèche). 
(Iconographie de Department de Radiologie, Royal Marsden Hospital, London, England). 

 

5.1.5.   L’Angio-scanner et Angio-IRM :  

Ils permettent de bien préciser les rapports de la tumeur avec les axes 

vasculaires et de faire le diagnostic différentiel avec le fibrosarcome (pauvreté 

de la vascularisation d’une tumeur desmoïde par rapport à la néovascularisation 

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

La place de ka TEP au 18-FDG Fluorodésoxyglucose (F18) n’est pas 

clairement établie. Elle serait intéressante dans la détection des récidives ainsi 

que dans l’évaluation de la réponse thérapeutique des patients sous Imatinib 

[74]. 

 

5.2. Endoscopie 

Chez les patients atteints de tumeurs desmoïdes, la coloscopie et l'examen 

d'endoscopie gastro-intestinal haute sont indiquées pour enquêter sur la présence 

de syndrome de polypose associé (PAF).  

 

5.2.1. La coloscopie [6,75] 

Elle permet de rechercher une polypose colorectale en cas de découverte 

d’une tumeur desmoïde, car 10% de ces tumeurs sont associées à une PAF. Elle 

est surtout demandée en cas d’absence d’antécédents de polypose adénomateuse 

familiale.  

 

5.2.2. La fibroscopie oeso-gastro-duodénale 

Cet examen est utile à la recherche de polypes gastriques ou duodénaux. En 

effet, on peut avoir affaire à une tumeur desmoïde associée à une PAF avec 

absence de polypes sur le colon. Il faut alors savoir les rechercher sur le haut 

appareil digestif [6]. 

Cette association PAF et tumeurs desmoïdes impose en effet une 

surveillance et une prise en charge particulière. Ainsi, un arbre décisionnel a été 

proposé  permettant de formaliser une conduite à tenir en présence de cette 

association [75]. (Tableau II ) 
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Absence d’antécédents 

familiaux de PAF 

Antécédents familiaux de PAF 

      Coloscopie 

       Absence de polype 
Multiples polypes 

           Œsogastroduodénoscopie 

Absence de polype 

gastrique ou duodénal 
Présence de polypes 
gastriques ou 
duodénaux 

         Séquence gène APC 

Absence de mutation identifiée 

sur la séquence du gène APC 

Mutation identifiée sur 

la séquence du gène 

APC 

Tumeur desmoïde sporadique chirurgie, 

chimiothérapie, radiothérapie 

 

Tumeur desmoïde associée à une 

PAF : 

– surveillance régulière par 

coloscopie ; 

– discuter colectomie 

prophylactique ou 

coloprotectomie ; 

– surveillance régulière 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. 

Patient ayant une tumeur desmoïde abdominale 
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5.3. Les Tests génétiques : 

 

Chez les patients atteints de tumeurs desmoïdes avec des antécédents 

familiaux de ces tumeurs on doit effectuer chez eux les tests génétiques à la 

recherche de mutations du gêne APC [52]. 

Le test positif est une forte indication que la masse est une tumeur 

desmoïde. 

Le test est surtout positif dans le type héréditaire, donc le clinicien devrait 

garder dans son esprit qu’un test génétique négatif n’élimine pas le diagnostic de  

tumeur desmoïde, même de type héréditaire, forme rare de la maladie. La 

génétique est  intéressante pour la détection de mutations génétiques APC chez 

les patients atteints de tumeurs desmoïdes apparemment sporadiques et sans 

signes cliniques ou familiaux de polypose adénomateuse familiale. Mais avec 

des antécédents familiaux de cancer colorectal chez au moins un membre de la 

famille le test génétique n’est pas indiqué de façon systématique [3]. Cependant, 

effectuer une analyse mutationnelle du gêne APC au lieu d’autres tests (par 

exemple, une endoscopie haute, une coloscopie complète) peut-être un plus de 

temps perdu et un coût surajouté. 
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6. DIAGNOSTIQUE DIFFERENTIEL : 

6.1. Clinique : 

Le diagnostic différentiel se pose surtout avec le fibrosarcome et les 

proliférations fibroblastiques,   et les fasciites nodulaires [3].  

Les fibromes desmoplastiques, les myxomes et les proliférations 

fibroblastiques réactionnelles à  un traumatisme peuvent également être difficile 

à distinguer des tumeurs desmoïdes. Ils  sont de taille plus variable, avec 

souvent des phénomènes hémorragiques focaux, et généralement situées près 

des structures vasculaires [5]. 

 Les hernies aussi, en particulier hernie de Spiegel ; ainsi que des 

hématomes de la gaine des grands droits, peuvent  théoriquement se confondre 

avec  une tumeur desmoïde de la paroi abdominale [6]. 

La tumeur desmoïde extra-abdominale ressemble de près à un fibrosarcome 

ou à une réaction fibreuse. 

Pour les tumeurs desmoïdes mésentériques le diagnostic différentiel inclut  

la fibrose rétropéritonéale idiopathique, lymphome, la mésentérite sclérosante et 

le fibrosarcome inflammatoire du mésentère et du rétropéritoine [35]. 

On peut résumer les diagnostiques différentiels selon leur nature [76]. 

 

A. Tumeurs 

Maligne : 

� Fibrosarcome 

� Histiocytofibrome malin 

� Sarcome synovial 

� Léiomyosarcome 
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� Rhabdomyosarcome 

� Liposarcome 

� Dermato-fibrosarcome 

� Leucémie et lymphome cutané 

� Le cancer métastatique 

� Le sarcome de Kaposi 

Bénigne : 

� Dermatofibrome 

� Lipome 

� Neurinome, neurofibrome, 

� Cicatrices hypertrophiques 

 

B. Maladies inflammatoires 

� Sarcoïdose 

� Granulome annulaire sous-cutanée 

� Maladies de systèmes (par exemple : le lupus) 

� Granulomes à corps étrangers 

� Contusion 

        

6.2. Histologique : 

Les proliférations fibroblastiques réactionnelles aux traumatismes, les 

fibromes desmoplastiques,    les myxomes et les fasciites nodulaires sont des 

diagnostiques différentiels histologiques de la tumeur desmoïde [40], mais la 

ressemblance est la plus forte avec les fibrosarcomes.  

Pour cela, l’analyse de la microbiopsie devra être prudente, et  on souligne 

l'importance d'une biopsie de bon volume [40]. 
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Dans la littérature on trouve parfois les tumeurs desmoïdes assimilées au 

fibrosarcome bas grade [10, 29,77].   

 Cependant, Le fibrosarcome est plus uniformément cellulaire avec un 

agencement plus fasciculaire montrant une atypie cellulaire et moins de 

contingent collagénique. Les fibrosarcomes ont une plus grande activité 

mitotique, une augmentation  de rapport cytonucléaire, une plus grande 

vascularisation, la production de moins de collagène, et un manque de cellules 

immunitaires [78]. 

 Il y a en fait peu de différence entre un sarcome bien différentié et une 

fibromatose. 

L’immunohistochimie peut-être particulièrement utile dans le diagnostic 

différentiel. 

• Le fibrosarcome de bas grade [79] 

C’est le premier diagnostic et le plus délicat à éliminer. Il se différencie de 

la tumeur desmoïde par la présence de foyers nécrotiques et hémorragiques. 

L’autre point de différence est la présence d’une pseudo-capsule qui en 

limite l’extension vers les organes de voisinages. 

Par ailleurs, la présence d’un polymorphisme cellulaire, d’une activité 

mitotique ainsi que l’hyperchromatisme nucléaire plaident en faveur d’un 

sarcome. 

• Le fibrome desmoplastique 

Le fibrome desmoplastique de l’os est une lésion fibreuse bénigne rare qui 

augmente de volume lentement, il est localement invasif et il est composé de 

fibroblastes ondulants et d’un tissu collagène abondant ; ressemblant beaucoup à 

une tumeur desmoïde des tissus mous [80,81]. 
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Les résultats anatomopathologiques sont sensiblement identiques à la 

tumeur desmoïde des tissus mous. L’histologie se caractérise par des faisceaux 

de fibres collagène abondantes, formant souvent des stries hyalinisées, épaissies, 

séparées de manière égale par de rares fibroblastes fusiformes de petite taille, 

avec des noyaux allongés ou ovoïdes et sans évidence d’activité mitotique 

[50,82]. 

• Myxome 

La tumeur est d’aspect gélatineux, avec une friabilité importante. Des 

zones hémorragiques et calcifiées peuvent être observées. Le diagnostic repose 

sur l’observation de cellules lipidiques au sein d’un stroma myxoïde riche en 

glycosaminoglycanes [83]. 
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7. TRAITEMENT : 

7.1.  Buts du traitement : 

La gestion thérapeutique des patients atteints de tumeurs desmoïdes est 

difficile ; de nombreuses questions restent controversées, surtout en ce qui 

concerne le diagnostique précoce, le rôle, le type et le moment de la chirurgie, et 

la place des thérapies non-chirurgicales.  

La principale difficulté dans le traitement des tumeurs desmoïdes est due au 

fait que ces tumeurs sont histologiquement bénignes, mais ils ont un grand 

risque  à la récidive locale. Il n'y a pas de bons essais cliniques randomisés de 

traitement  des tumeurs desmoïdes, et la plupart des études sont basées sur des 

petites séries de cas. Les résultats  du traitement sont  influencés par l'histoire 

naturelle variable de la maladie [47]. 

En raison de la grande variété d'emplacements anatomiques et de facteurs 

liés au patient, il n'y a pas un traitement qui est approprié pour toutes les tumeurs 

desmoïdes. Le type de traitement dépend des  caractéristiques et localisation 

tumorales, ainsi que les caractéristiques du patient et les préférences. Le tableau 

clinique global et le choix du patient doivent être pris en compte au moment de 

décision du plan de traitement. 

Certaines particularités anatomopathologiques influencent les méthodes et 

les indications thérapeutiques et cela pose des problèmes thérapeutiques de ces 

tumeurs : les tumeurs sont faussement bien limitées, il n’y a pas de véritable 

capsule. Les limites sont très difficiles à discerner car elles se poursuivent 

insensiblement avec les aponévroses et les septas intramusculaires du voisinage.  

Alors il sera difficile d’apprécier en préopératoire, les limites exactes de 

ces tumeurs qui n’ont pas de capsules, et on ne peut pas se fier à un examen 

histologique extemporané pour les berges de la résection. 
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Le traitement ne se discute pas de la même façon chez l'enfant. En cas de 

chirurgie, le pronostic esthétique et fonctionnel est primordial en particulier pour 

les localisations extra-abdominales qui sont les plus fréquentes. Le risque de 

récidive après exérèse est plus élevé mais la radiothérapie, quand elle est 

indiquée, elle fait craindre les risques de séquelles. 

 Le traitement des tumeurs desmoïdes reste l’objet de controverses entre les 

partisans d’un traitement systématique au moment du diagnostic [49,77], et ceux 

d’un traitement réservé aux seules tumeurs symptomatiques [13,84]. 

La gestion thérapeutique actuelle des patients porteurs de tumeurs 

desmoïdes implique une approche multidisciplinaire. 

L’objectif principal du traitement est la guérison par la suppression de la 

tumeur, celle-ci pouvant être obtenue, comme pour toute tumeur bénigne, par 

l’exérèse complète ; avec le minimum de complications et de séquelles ; ou au 

moins ralentir la prolifération tumorale en espérant une stabilisation ou une 

régression par le biais bu traitement pharmacologique. Le but aussi du traitement 

est de diminuer le risque de récidive. 

Au total, la résection chirurgicale avec des marges négatives est la modalité 

privilégiée. Lorsque la résection chirurgicale avec des marges négatives peut 

s'avérer invalidante, la chirurgie peut être suivie en post-opératoire par la 

radiothérapie, bien que le rôle et l'efficacité de cette dernière prêtent à 

controverse. Dans les endroits où l’extirpation chirurgicale et la radiothérapie 

sont difficiles, voire impossibles, la thérapie hormonale, ou chimiothérapie doit 

être envisagée. 
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7.2. Moyens thérapeutiques : 

7.2.1. La simple observation (Abstention) : 

La simple observation est une option raisonnable pour la prise en charge 

des patients asymptomatiques, avec de petites tumeurs desmoïdes qui 

n’envahissent pas les structures de proximité ou pour les patients avec  des 

symptômes minimes. Ces tumeurs peuvent rester stables ou même régresser et 

ces patients peuvent être suivis cliniquement et avec des méthodes modernes 

d’imagerie (généralement par TDM), qui permettent d’évaluer l’augmentation 

de la taille de ces tumeurs. Il est clair que l’imagerie peut  reconnaître toutes les 

tumeurs intra-abdominales afin de s’assurer qu’elles ne peuvent pas causer de 

compression urétérale [85]. 

Une étude faite au Memorial Sloan-Kettering Cancer Center, à propos 

d’une série de 93 patients âgés de moins de 21ans, qui ont été mis sous simple 

observation, la moitié de ces patients n’ont pas progressé [84], ces résultats 

confirment les constatations précédentes, que les patients subissant une période 

d'observation n'ont pas d'EFS (Event Free Survival : évolution sans progression) 

significativement différent de ceux qui subissent la résection chirurgicale ou 

reçoivent une chimiothérapie. Ces résultats sont valables pour  les tumeurs 

primaires et la maladie progressive. Suggérant que l'observation ne place pas les 

patients à un risque accru de progression comparée aux patients qui subissent 

l'intervention thérapeutique immédiate [26, 31,86]. (Figure N°28)  

Tandis que les données démographiques des patients de cette série sont 

semblables aux rapports pédiatriques précédemment publiés [87,88], la 

précaution doit être prise en appliquant des découvertes de la littérature pour 

adulte aux enfants. Dans le cas de tumeurs desmoïdes chez les adultes, on trouve 
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une incidence inférieure de tumeurs extra-abdominales, une incidence plus 

grande des patients de sexe féminin, et des taux de récidive inférieurs [89].  

Cela suggère que la biologie sous-jacente des tumeurs desmoïdes est 

potentiellement différente entre l'adulte et l’enfant. 

Aucun rapport dans la littérature pédiatrique ne compare directement le 

traitement chirurgical et le traitement non chirurgical de tumeurs desmoïdes 

chez l'enfant.  

Dans les tumeurs stables et dans les tumeurs qui diminuent de taille, aucun 

traitement ne peut être nécessaire.  

Fait à noter, des cas de régression spontanée des tumeurs desmoïdes (par 

exemple, chez les femmes après la ménopause ou ovariectomie) ont été 

rapportés dans certaines séries adultes ; bien que rare, ce qui permet de faire 

chez les patients asymptomatiques avec de petites ou stables tumeurs desmoïdes 

une politique d’attendre et d’observer (wait and see politic) [85], mais à cause de 

la nature agressive de la tumeur, beaucoup de cliniciens n’adoptent pas  cette 

politique expectante [44]. 

En revanche, la croissance rapide de la tumeur ou la présence de 

symptômes sont des indications pour l’intervention thérapeutique. 

La résection chirurgicale devrait être individualisée pour des patients dont 

la maladie progresse après le traitement non chirurgical initial ou qui se 

présentent  avec des symptômes sévères. 
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Figure N°28   comparaison de l’EFS ( évolution sans progression) entre les 

patients laissés sous simple observation et ceux traités. 

 

7.2.2. Le traitement chirurgical : 

                   a) La résection tumorale : 

La chirurgie reste le traitement de référence et consiste en une 

tumorectomie large : l’objectif étant d’obtenir des limites de résection 

histologiquement saines, donc l’exérèse chirurgicale doit être large passant en 

zone saine avec une marge de quelques centimètres de tissus cliniquement sains 

[90,91].  

Une marge de sécurité de 2 à 3 cm au-delà de la tumeur palpable est 

recommandée par la majorité des auteurs [92]. L’excision tumorale large permet 

d’éviter au maximum le risque de rechute.  
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Il est conseillé dans la littérature, de faire soit une résection limitée à la 

tumeur, soit une résection large, soit une résection radicale emportant tout le 

muscle concerné [5]. (Figure N°29) 

En cas de tumeur primaire, le bénéfice d'une résection chirurgicale large 

avec obtention de marges histologiquement saines est prouvé, et tout le monde 

s'accorde pour éviter une chirurgie mutilante d'emblée, sur une tumeur certes 

agressive, mais non véritablement maligne et d'évolution lente [5]. 

Les exérèses partielles, quant à elles, semblent conduire à une accélération 

de la croissance tumorale. La résection macroscopique est possible dans 2/3 des 

cas environ. Les possibilités sont fonction de la localisation de la tumeur et de sa 

taille. Il est en fait très difficile pour le chirurgien d'être sûr d'avoir fait une 

résection complète car la tumeur n'est pas encapsulée et l'extension musculaire 

est impalpable [5]. 

Les récidives constituent la caractéristique primordiale des tumeurs 

desmoïdes survenant relativement dans un délai court aux alentours de 24 mois 

[32]. Leur fréquence dans les dernières séries reste élevée, allant de 20 à 80 

%selon les études [93]. 

Dans la plus importante série monocentrique publiée (189 patients) le 

risque de rechute global est de 30% à 5 ans et 33% à 10 ans. Ce risque est 

fonction de: 

- la qualité des marges d'exérèse; le risque de rechute est de 27% si les 

marges sont histologiquement saines et de 54% si elles sont envahies; 

- la localisation; le risque de rechute est de 11% pour les tumeurs du tronc 

contre 25% pour celle du cou et 43% pour celles des extrémités; 

- l'âge; le risque de rechute semble plus important chez les sujets jeunes 

avant 30 ans [5].  
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En cas de récidive, une nouvelle chirurgie quand elle est possible obtient 

des taux de guérison qui restent les mêmes que ceux d’une chirurgie 

première [94]. 

Le taux de contrôle local pour la chirurgie seule est 50 % [85], et peut 

atteindre 90 % [95]. 

Parfois, malheureusement, même si les marges chirurgicales sont saines, le 

taux de récidive est élevé [6]. 

Une exérèse chirurgicale large, lorsqu’elle n’est pas mutilante, reste le 

traitement de choix des tumeurs desmoïdes d’enfance, mais, en raison de leur 

caractère infiltrant, le taux de récidive est élevé avec quelques séries 

pédiatriques ayant rapporté un taux de récidive de 60 %. Des marges 

chirurgicales positives à la résection initiale prévoient la récidive future .Il est 

clair que l'excision simple a un taux de récidive plus haut en comparaison de la 

large extirpation, mais cette dernière n’est pas toujours possible.  Des chirurgies 

radicales extensives aboutissent à une morbidité majeure [96]. (Figure. N° 30)  

Dans le traitement des tumeurs desmoïdes de la paroi abdominale la 

chirurgie a un rôle clé. 

 La résection des tumeurs desmoïdes de la paroi abdominale (superficielles) 

est facile et peut être effectuée en toute sécurité [46,7]. Dans une série de la 

place Saint-Marc, 51 tumeurs de la paroi abdominale ont été réséquées avec 

aucune mortalité ou une morbidité significative, mais le taux de récidive était de 

41% [97]. 

Idéalement, la tumeur desmoïde superficielle doit être réséquée avant  

qu’elle augmente de taille, sinon d’importants défets de tissu mou peuvent se 

produire et la reconstruction de la paroi abdominale sera compliquée [98-100].  
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Fig. N°29 : Vue opératoire de la masse aux dépens du muscle grand droit 

gauche.(Iconographie du Service de chirurgie générale, hôpital militaire 

Avicenne, Marrakech, Maroc) 
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Fig. N°30 : Vue per opératoire après résection : perte de substance (25×25 cm) 
(Iconographie du service de chirurgie plastique Strasburg) 

 

La reconstruction de la paroi abdominale peut être réalisée en réparation 

directe (sutures), et en utilisant des matériaux synthétiques (mailles) ou des 

volets musculo-cutanés lorsque le défaut est vaste [99, 101,102]. (Figure N°31)  

Contrairement aux tumeurs desmoïdes extra-abdominales et de la paroi 

abdominale, les tumeurs localisées dans le mésentère et plus particulièrement de 

la racine du mésentère sont difficiles et posent le problème de leur résécabilité 
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du fait même de leur localisation intra-mésentérique, au contact des vaisseaux 

mésentériques, qu’il n’est pas possible de sacrifier [4]. 

Ainsi, en cas de tumeur digestive non résécable, des dérivations digestives 

peuvent être proposées.  

Le traitement chirurgical à visée curative doit rester le traitement de choix, 

même s’il n’empêche pas le risque de récidive, qui reste élevé dans les 

localisations mésentériques (évalué entre 50 % et 80 %) [103]. 

   

b) Reconstruction du defect pariétal : 

Le caractère volontairement mutilant de la résection chirurgicale et les 

défets pariétaux constituent une difficulté pour le chirurgien. Plusieurs procédés 

sont utilisés : 

� Cicatrisation dirigée [61] : 

C’est la méthode la plus simple, utilisant des pansements répétés et 

réguliers. Le but est d’obtenir un sous-sol vivant, fait de bourgeons de 

granulation, qui sera le support d’une repousse cutanée à partir des berges. 

 

� Greffes : 

Pour des délabrements importants de la paroi abdominale, des greffes 

fasciales dites autogéniques sont indiquées, utilisant le plus souvent le muscle 

tenseur de fascia lata [104,105] 

 

� Lambeaux : 

C’est le procédé utilisant des structures vascularisées, pédiculées. Cette 

technique peut utiliser le muscle grand dorsal, le grand droit, le fascia lata, un 

lambeau aponévrotique  ou épiploïque [61]. 
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Les lambeaux sont surtout utilisés pour la reconstitution de la paroi 

abdominale dans le cadre de tumeurs desmoïdes de la paroi abdominale. 

Le lambeau libre du grand dorsal est une solution optimale pour une 

reconstitution complète de la paroi abdominale [99,106] (Figure N°32).  Dans 

certains cas de perte de substance limitée, la couverture peut être obtenue 

d’emblée par simple mobilisation des tissus avoisinants cutanés, cutanéo-

aponévrotiques voire musculo-cutanés à partir de décharges latérales. Les zones 

cruentées latérales sont greffées avec de la peau mince et secondairement 

corrigées par expansion. Mais la couverture de la perte de substance est précaire 

sous tension et les risques de désunions ou de nécrose n’autorisent que l’usage 

d’une plaque résorbable. 

Dans d’autres cas, les lambeaux pédiculés, en général musculo-cutanés 

offrent une qualité trophique de revêtement intéressante. Selon la taille et la 

localisation de la perte de substance, plusieurs lambeaux sont possibles 

[101,107] : les lambeaux de grand droit ou de grand dorsal pour les localisations 

supérieures ; le muscle rectus femoris (muscle droit antérieur), le lambeau 

antérolatéral de la cuisse (vastus lateralis) [108], le muscle sartorius (muscle 

couturier) [109] et le tenseur du fascia lata [110] pour les localisations 

inférieures. 

Le lambeau de rectus femoris est un lambeau de type II dans la 

classification de Mathès et Nahaï (un pédicule dominant est la branche 

descendante de l’artère circonflexe latérale, branche de l’artère fémorale 

profonde. Le muscle mesure 20×8 cm, la palette cutanée prélevable 20×12 cm. 

Il s’agit d’un lambeau fiable, mais en surface limitée et avec des séquelles 

attendues au site donneur non négligeables. En effet, la force d’extension du 

genou est diminuée de 20% par rapport au côté opposé. 
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Le lambeau antérolatéral de la cuisse est un lambeau perforateur, septo-

cutané, pédiculé sur les perforantes issues de la branche descendante de l’artère 

circonflexe latérale. La palette maximale prélevable, dans la version pédiculée, 

est de 18×24 cm et de 25×35 cm dans la version libre. La fiabilité vasculaire de 

ces lambeaux autorise l’usage combiné d’une plaque non résorbable. Une 

mention toute particulière doit être faite au tenseur du fascia lata qui assure à lui 

seul la couverture et la solidité de la réparation pariétale. 

Seuls les lambeaux libres s’affranchissent des contraintes spatiales. Ainsi le 

muscle grand dorsal est un transfert idéal. Sa superficie de couverture est 

maximale. Les séquelles au site donneur sont minimes. Le pédicule de bon 

calibre est anastomosé par microchirurgie sur un pédicule receveur épigastrique 

supérieur et inférieur selon la localisation de la perte de substance. L’excellente 

qualité trophique du muscle grand dorsal et la fiabilité des lambeaux permettent 

de couvrir efficacement une large reconstruction par plaque non résorbable. Des 

auteurs préconisent l’utilisation d’un lambeau musculo-cutané innervé. 

D’après Ninkovic et al. [111] la réinnervation du muscle grand dorsal 

permettrait d’offrir une contractilité suffisante et un renforcement pariétal. Le 

branchement d’un nerf thoraco-dorsal est effectué sur un nerf intercostal. Les 

résultats d’électromyographie après deux ans sur quatre patients ont conclu à 

une contraction active avec réinnervation complète du lambeau du grand dorsal. 

L’utilisation d’un lambeau libre du grand dorsal innervé pourrait 

représenter une alternative pour une reconstruction dynamique de la paroi 

abdominale, stable dans le temps. 
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� Prothèses 

La pose de matériel synthétique doit obéir aux règles d’asepsie rigoureuse, 

ce procédé utilisant des plaques prothétiques résorbables ou non (Mersilène, 

Prolène, Vicryl), dont le site d’insertion peut être sous-péritonéal, pré-péritonéal, 

ou intrapéritonéal [112]. (Figure N°31) 

D’autres procédés associant un lambeau épiploïque placé au-dessus d’une 

plaque synthétique de polytétrafluoroéthylène (PTFE) ont été utilisés [102]. La 

pariétoplastie prothétique paraît être très efficace sans répercussion fonctionnelle 

résiduelle. 

 

c) Gestion de complications dues au traitement chirurgical: 

La morbidité associée à la chirurgie peut s'approcher de 20 % et un groupe 

de patients peut avoir des complications graves ou exiger des reconstructions 

complexes [113]. 

La chirurgie est également nécessaire pour la gestion des complications 

potentiellement mortelles telles que l’hémorragie, la perforation intestinale et 

péritonite septicémique. Le développement de complications potentiellement 

mortelles exige une chirurgie [98]. 

 D’autres complications moins potentiellement mortelles peuvent nécessiter 

une nutrition parentérale totale, les stents urétéraux, la néphrectomie, une 

excision d’une poche pelvienne et la création d’une iléostomie proximale [33]. 

La douleur doit être gérée quand elle se produit avec une analgésie 

appropriée. 

La perméabilité des uretères obstrués et le traitement de l’occlusion 

intestinale ou une péritonite doivent être assurés. Il peut être nécessaire 
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d’effectuer une laparotomie afin de contourner l’intestin obstrué ou gérer une 

perforation sans essayer de retirer la tumeur elle-même [7]. 

Aussi, il a été noté des complications mineures à long terme de la 

reconstruction de la paroi abdominale avec filet, le renflement qui résulte de la 

relaxation des mailles peut être une indication de reprise par chirurgie, 

principalement en raison de la douleur chronique qui entraine, ou en raison des 

problèmes esthétiques qu’il peut causer [114]. 

 

 

Fig. N°31 : Vue per opératoire : mise en place d’une  la plaque synthétique 
biface intra péritonéale (Iconographie du service de chirurgie plastique 

Strasburg). 
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Fig. N°32 : Vue per opératoire : mise en place du lambeau de grand dorsal. 
(Iconographie du service de chirurgie plastique Strasburg). 

 
 

7.2.3. Traitement médical : 

a) Objectif du traitement médical : 

Un contrôle local de la tumeur est très difficile à obtenir, ce qui explique le 

taux de récidives élevé, de 25 à 90% [38,115], nécessitant des réinterventions de 

plus en plus mutilantes et aboutissant parfois à l’amputation. La gravité des 

séquelles fonctionnelles et/ou esthétiques doit faire opter pour un contrôle 

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

L’indication se discute après une évaluation préopératoire 

multidisciplinaire qui tient compte du siège, de la taille de la tumeur et de ces 

rapports avec les éléments nobles et les viscères surtout dans les localisations 

cervicales et thoraciques. 

Le but de la thérapie systémique est d'induire une rémission, pour prévenir 

les complications et la récidive de la maladie et de réduire la morbidité. 

Malheureusement, la rareté de la maladie et son histoire naturelle variable 

rendent  l'interprétation de l'efficacité des traitements pharmacologiques 

extrêmement difficiles. Dans la série de la Saint-Marc, bien que la 

pharmacothérapie ait été largement utilisée, la chirurgie était le pilier du 

traitement de la maladie de la paroi abdominale et extra-abdominale. La thérapie 

médicale, cependant, a été la première ligne de traitement de prédilection pour la 

maladie intra-abdominale et ceux qui ont plusieurs tumeurs desmoïdes [1] et 

[116]. 

Chez l’enfant, le but du traitement médical est de ralentir au maximum la 

prolifération tumorale en espérant une stabilisation ou une régression. 

Cependant, le caractère invasif, infiltrant et mal limité des tumeurs 

desmoïdes rend compte des difficultés du traitement chirurgical qui doit avoir la 

rigueur de la chirurgie carcinologique [117]. Dans ces conditions, d’autres 

alternatives thérapeutiques trouvent leur place, en attendant l’utilisation de la 

radiothérapie, si nécessaire, à un âge le plus tardif possible après la période de 

croissance. 

b) Chimiothérapie cytotoxique :   

Le faible index mitotique et la lente évolution des tumeurs desmoïdes ne 

laissent pas augurer d'une grande chimiosensibilité; ce traitement a été 
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cependant proposé pour les tumeurs desmoïdes agressives, inextirpables et dans 

des situations de rechutes inopérables avec certains résultats significatifs 

[5,118]. 

L’évaluation des résultats de la chimiothérapie est difficile, et les séries 

sont en nombre limité. 

La chimiothérapie cytotoxique doit être envisagée pour des indications 

spécifiques, généralement après échec d'un traitement non-cytotoxique, ou chez 

les patients présentant de grandes tumeurs inopérables ou non résécables (par 

exemple, les grandes tumeurs mésentériques ou rétropéritonéales  enfermant les 

structures vitales, comme les grands vaisseaux, les nerfs ou les uretères) ou chez 

les patients atteints de la maladie résiduelle [7,33,46]. 

En outre, une chimiothérapie néo-adjuvante peut être utilisée , par analogie 

avec les tumeurs malignes mésenchymateuses des parties molles, dans un but de 

réduire la taille de la tumeur avant l’intervention chirurgicale afin de  faciliter 

l’exérèse avec des marges saines et par conséquent diminuer le taux de 

récidive.[3] 

Au début, dans des situations où le traitement par la chirurgie et par la 

radiothérapie était irréalisable ou en cas d’échec  chez l’adulte la chimiothérapie 

était utilisée [115]. Plus tard, elle a été utilisée chez l’enfant  surtout dans des 

localisations maxillo-faciales et cervicales inopérables. 

 Il n'y a aucune preuve solide que les agents de chimiothérapie sont 

efficaces, car leur effet est connu surtout pour les tumeurs à croissance rapide 

afin d’obtenir un contrôle local [115]. 

Dans la littérature, cela reste toujours peu clair quant aux agents 

chimiothérapiques cytotoxiques les plus efficaces ou  quelle combinaison choisir 

[44], et ceci est en effet une piste  pour des  recherches futures. 
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Toutefois, les résultats présumés de la chimiothérapie sont  prometteurs, 

une régression de la maladie parfois durable ou diminution de la taille tumorale 

avec  soulagement symptomatique  sont obtenues chez quelques cas traités par 

mono ou polychimiothérapie [119]. 

Bien que la chimiothérapie soit utile comme une thérapie complémentaire 

en cas de  récidive locale, il devrait être rappelé que ces molécules ne sont pas 

dénuées de  toxicité [120]. 

Les substances utilisées sont à base de vinblastine et de méthotrexate (dite 

chimiothérapie douce) ou bien à base d’anthracycline (dite chimiothérapie type 

sarcome) parce que les tumeurs desmoïdes s’apparentent aux fibrosarcomes de 

bas grade [121]. 

La durée de chaque régime thérapeutique est fondée sur la tolérance et la 

preuve d'un bénéfice clinique continue. Des agents individuels sont rarement 

utilisés  [3]. 

Malgré que les tumeurs desmoïdes sont histologiquement bénignes, 

l'utilisation de la polychimiothérapie agressive type VAC associant la 

vincristine, l’actinomycine, la cyclophosphamide  a montré un certain succès ; 

celle-ci est réputée active contre les sarcomes, elle est couramment préconisé 

dans des cas de tumeurs desmoïdes incurables [122]. 

Raney et al. [123] ont rapporté les résultats du traitement par 

chimiothérapie type VAC de six enfants porteurs d’une fibromatose agressive. 

Trois parmi les six enfants ont été, en plus, irradiés à 56 Gy. Une rémission 

complète a été obtenue chez quatre enfants et un patient a eu une régression de 

la moitié de la tumeur. Cependant, un enfant parmi les trois patients traités par 

radiothérapie a développé un carcinome papillaire de la thyroïde 11 ans après 

l’irradiation. Bien que le taux de réponse de cette chimiothérapie soit bon, la 
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toxicité secondaire à court et à long terme, surtout hématologique, sur la fertilité 

et  le risque de tumeur secondaire doit être prise en compte surtout chez l’enfant.  

Différents protocoles de chimiothérapie ont été testés. Voici les schémas 

les plus utilisés : 

 

� Vinblastine et Méthotrexate :  

L’association Méthotrexate-Vinblastine constitue un traitement efficace 

dans 70 % des cas avec peu d’effets indésirables [124-126]. 

C’est le schéma  hebdomadaire le plus fréquemment utilisé fait des 

posologies suivantes :           

•Vinblastine : 3 à 6 mg/m2 par semaine;  

•Méthotrexate : 20 à 30 mg/m2 par semaine. [127] 

Weiss et Lackman  [128] ont rapporté une série de patients adultes porteurs 

de TD inopérables ou récidivantes après chirurgie, ils ont obtenu une réponse 

dans sept cas sur huit ; la réponse était complète dans deux cas sur huit. Tous les 

patients ont eu une amélioration de leurs symptômes. Ces résultats ont 

encouragé le groupe d’oncologie pédiatrique Américain (POG). Le POG a initié 

une étude prospective de traitement par chimiothérapie hebdomadaire par VBL 

3 à 6 mg/m² et MTX 20 à 30 mg/m². Cette étude a inclus, entre 1989 et 1993, 

dix enfants âgés de 6,4 à 18 ans et a pu confirmer l’efficacité de ce protocole. 

Aucune progression tumorale n’a été notée, trois patients ont eu une réponse 

complète, deux ont eu une réponse partielle et cinq ont gardé une maladie stable. 

La durée du traitement a été variable de deux mois à trois ans, trois patients ont 

eu une progression de la maladie 9, 12 et 37 mois après l’arrêt du traitement 

[129]. 
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Une étude prospective sous forme d’essai thérapeutique de phase II, menée 

par Azarelli et al. [130]. Sur une période de dix ans, a inclus 30 patients pour le 

traitement d’une tumeur desmoïde très avancée primitive ou récidivante (80%), 

inopérable ou nécessitant une chirurgie très mutilante. Tous les patients ont été 

traités par un protocole uniforme associant MTX 30 mg/m², VBL 6 mg/m², 

continue une fois tous les sept à dix jours pendant une durée moyenne de un an. 

Le suivi des patients a été réalisé sur une période prolongée variant entre 16 et 

127 mois. Vingt patients (60%) avaient une maladie stable ou une régression 

mineure et 40% des patients avaient une réponse partielle. Aucune réponse 

complète n’a été obtenue et il n’y a eu aucune progression tumorale. L’évolution 

actuarielle sans récidive est de 67 % (Figure N°33). Cette étude trouve une 

corrélation entre le nombre de cures et la durée de rémission. Par ailleurs, la 

toxicité de cette chimiothérapie était acceptable.  

Le profil de toxicité et la qualité de vie associée à ce traitement, en 

particulier chez les enfants et les jeunes adultes ,fait que  la tendance actuelle se 

tend de plus en plus vers un schéma thérapeutique de chimiothérapie continue de 

faible dose très peu toxique à base de cette association MTX et  VBL  qui serait 

plus adaptée à une tumeur borderline dont le pronostic vital est excellent dans la 

quasi-totalité des cas. L’effet recherché étant d’arrêter la progression locale de la 

maladie [131]. 

Dans une série de dix enfants atteints de TD [130], une chimiothérapie à 

faible dose (MTX :16 mg/m2,  et VBL : 3 mg/m2) toutes les deux semaines  

pour 2 à 35 mois a été associée à un taux de réponse de 50 %, et aucun malade 

n’a montré des signes de progression de la maladie. 



108 

 

 Sur la base de ces études et les données actuelles, l'avantage est apparent 

de ce régime ambulatoire avec un risque moindre de toxicité aiguë et à long 

terme [122]. 

 

 

 

Fig. N°33 : Courbe de récidive de la maladie selon la méthode de Kaplan Meier 

de 30 patients atteints de fibromatose agressive infantile recevant MTX et VBL. 
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� Vinorelbine et Méthotrexate : 

Récemment,  Lackman et Weiss ont décrit des modifications du schéma 

VBL / MTX,  en substituant la Vinblastine  par  Vinorelbine.  

Vinorelbine est plus efficace que la Vinblastine dans le traitement de 

beaucoup de néoplasmes, et généralement bien toléré [133]. 

La posologie standard de : 

•Vinorelbine : 20 mg/m2, par semaine.  

•Méthotrexate : 50 mg par voie parentérale, une fois par semaine 

[127]. 

Un rapport d’une étude d’une  série de 13 patients traités avec ce 

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

 

� Doxorubicine et Dacarbazine : 

Les posologies standard de ces deux molécules sont :  

•Doxorubicine : 60 à 90 mg/m2,  

•Dacarbazine : 750 à 1000 mg/m2. [127] 

Dans une série  de 12 patients traités par cette association [132], la majorité 

des réponses obtenues étaient partielles ou complètes.  

Des enquêteurs au Centre de Cancer  Anderson [134],  ont utilisé un régime 

conventionnel  de la chimiothérapie de sarcome, en partant du principe que la 

tumeur desmoïde est une tumeur fibroblastique. La combinaison de 

Doxorubicine et la Dacarbazine était une des options de thérapie standard pour 

des fibrosarcomes chez les patients adultes. Ces auteurs ont traité 11 patients par 

cette association avec une toxicité acceptable. Six de neuf patients traités ont 

éprouvé des réponses objectives, tandis que les trois autres  avaient une  réponse 
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minime  ou une maladie stable. Aucun des neuf patients n'a progressé. On a vu 

des réponses aussi bien pour les tumeurs desmoïdes des extrémités que pour 

celles intra- abdominales. Les  résultats  ont pris plusieurs mois pour s’obtenir.  

De même, certains rapports documentent l'efficacité de ce schéma [133, 

135,136]. 

Hamilton et al. ont proposé, en cas de tumeur desmoïde inopérable associée 

à une PAF, un protocole associant la Doxorubicine à la Dacarbazine avec de 

bons résultats [125].  

 Dans une étude prospective, chez 7 patients atteints d’PAF et souffrant 

d’une tumeur desmoïde, l’association de Doxorubicine et de Dacarbazine suivies 

d’un anti-COX2 a permis une réponse objective chez tous les patients avec une 

médiane de survie sans progression de 74 mois [137]. 

La polychimiothérapie standard actuelle pour des fibrosarcomes ; inclut 

d'habitude ifosfamide en plus de la Doxorubicine et la Dacarbazine. Cependant, 

il n'a pas été démontré que  l’ajout  d'ifosfamide  augmente l'efficacité de 

traitement pour le sarcome, en ajoutant évidemment sa toxicité [138]. Et même 

pour le traitement des tumeurs desmoïdes, cela n’as pas été démontré. 

 

� Nouvelles options pour traitement médicamenteux 

cytotoxique :  

Il est peu probable que la Vinblastine, le Méthotrexate, la Dacarbazine et la 

Doxorubicine sont les seuls agents cytotoxiques actifs dans la thérapie de 

tumeurs desmoïdes.  

Beaucoup de drogues de chimiothérapie récemment présentées sont 

significativement moins toxiques que leurs homologues anciens. On espère que 
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certains d'entre eux seront aussi efficaces dans le traitement des patients avec 

TD.  

La réponse de tumeurs desmoïdes à la chimiothérapie est souvent retardée 

pendant plusieurs mois. Ceci suggère qu'un protocole de chimiothérapie 

prolongé, à moins d’intensité peut avoir plus de chance  d'être aussi efficace et 

d’être administrée  avec  des doses adéquates sans risque au cours d'une période 

assez longue, pour traiter convenablement des patients avec des tumeurs 

desmoïdes au lieu des schémas plus intensifs utilisés actuellement dans le 

traitement de sarcomes. 

L'anti métabolite Gemcitabine a récemment fait preuve de son efficacité 

dans le traitement de patients porteurs de sarcomes des tissus mous et permet 

d’abandonner la chimiothérapie à base d'Anthracycline [139,140]. 

Gemcitabine est généralement bien toléré et peut être administré pour des 

périodes prolongées  sans toxicité cumulative, particulièrement si la dose est 

ajustée pour minimiser la myélosuppression. Cette substance a ainsi les 

caractéristiques qui semblent idéales pour la tester afin de faire partie de 

l’arsenal de chimiothérapie.  

Des auteurs ont proposé dans le traitement de tumeurs desmoïdes intra-

abdominales l’association Gemcitabine, 5 FU, Leucovorin, avec une réponse 

partielle, pour des tumeurs progressant après un traitement de 2 ans pourtant 

efficace jusque là par Tamoxifène [141]. 

La Doxorubicine liposomale encapsulée a été testée, et elle a un profil de 

toxicité différent de la même molécule en solution aqueuse. Elle est active dans 

la thérapie de sarcomes des tissus  mous [142,143]. Si la dose et la durée de 

traitement sont convenablement calculées, la Doxorubicine liposomale, 

administrée en perfusion brève tous les 5 à 6 semaines, a un profil 
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pharmacologique semblable à une perfusion intraveineuse continue à faible dose 

sur la même période, avec moins de myélosuppression et de cardiotoxicité. 

 Le Temozolamide, a récemment été introduit comme une chimiothérapie 

de 1ere ligne [144]. 

 

� Chimiothérapie locale :  

Dans le but d’éviter la toxicité systémique de la chimiothérapie et pour 

obtenir une cytotoxicité antitumorale locale maximale, la perfusion locale 

d’agents comme le facteur de nécrose tumorale TNF-α  et le melphalan avec 

circulation extracorporelle sur membre exclu a été utilisée, ce traitement  a 

permis d’éviter une chirurgie d’amputation dans les cas de TD récidivantes  ou 

largement envahissantes [145].Mais son utilisation pour des tumeurs desmoïdes 

pédiatriques n'est pas bien définie [146]. Le TNF est actif dans les sarcomes des 

membres [3]. 

Les posologies de ces molécules :  

•TNF : de 3 à 4 mg,  

•Melphalan : 1 à 1.5 milligramme/ kg  à livrer pendant une période 

de 90 minutes [145].  

Cette modalité a été utilisé chez un cas de tumeur desmoïde du bras [145]; 

quelques observations démontrent l’intérêt potentiel de cette approche chez des 

malades bien sélectionnés, en l’occurrence dans les tumeurs desmoïdes des 

extrémités en rechute ou inopérables [3]. 

Le taux de réponse avec cette thérapie était 83 % ; 33 % avaient la réponse 

complète et 50 % avaient une réponse partielle [146]. 
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  c)   L’hormonothérapie : 

Plusieurs facteurs plaident en faveur de l'implication des hormones 

sexuelles dans l’étiopathogénie et l'évolution de la maladie [5] : 

• La fréquence de survenue chez la femme ; 

• La régression de tumeur à la ménopause ; 

• La survenue de cette tumeur chez la femme en grossesse ou en post-

partum ; 

•  La présence de récepteurs aux œstrogènes sur les cellules tumorales. 

 Des modèles d’animaux de prolifération de fibromatose sous l’effet des 

estrogènes et une régression sous un traitement anti-œstrogène ou après 

irradiation des ovaires ou leur ablation ont été rapportés [147,148] ; tous ces 

facteurs suggèrent une influence hormonale sur la croissance de la tumeur [4]. 

Il  était donc logique que des thérapies hormonales suscitent de l'intérêt et 

laissent espérer une efficacité de ce type de traitement [4]. 

La mise en évidence des récepteurs hormonaux au sein des cellules 

tumorales (dans près de deux tiers des tumeurs chez l’adulte et l’enfant [149] a 

engendré des essais thérapeutiques à base  d’anti-œstrogènes  [4]. 

 Ainsi, plusieurs produits  anti-œstrogènes ont été testés comme le 

Tamoxifène ou Torémifène, les agonistes de la Gn Rh (gonadotrophine-

releasing hormone), les progestatifs tel l'acétate de médroxyprogestérone [5]. 

Ces produits ont été utilisés seuls ou en association et ont donné dans 

certaines séries environ 50 % de réponse objective. Le Tamoxifène utilisé seul a 

donné, dans de rares cas, des régressions importantes et de longue durée [4]. 

Waddell [150] était le premier à utiliser l’hormonothérapie pour multiples 

tumeurs desmoïdes, avec régression des masses tumorales.  



114 

 

Plus tard, Kinzbrunner et al. [151], Gansar et Krementz [152], et 

McKinnon et al. [79] ont rapporté tous une rémission de la fibromatose après la 

thérapie par Tamoxifène. 

Aussi  des cas de régression tumorale, surtout les tumeurs desmoïdes 

abdominales, sous hormonothérapie (Tamoxifène) ont été rapportés  par Maroy  

[58] et Wilcken et Tattersall [154] 

La posologie standard de Tamoxifène est : 20 à 120 mg/jr.  

Les effets secondaires sont principalement : le cancer de l'endomètre et 

bouffées de chaleur.  

Les mécanismes d’action  impliqués ne sont pas clairs et probablement ne 

sont pas médiés exclusivement  par des récepteurs. 

Bien que le mécanisme d'action des produits anti-œstrogène les plus 

souvent utilisés  soit  très semblable, il n'est pas rare d'assister à l’échec  d’un de 

ces produits, comme le cas d’une  tumeur desmoïde abdominale chez une 

femme, chez qui l’hormonothérapie à base de Tamoxifène a échoué,  puis on 

essayé une thérapie  par Torémifène qui a réussit [154]. Ces observations 

soulèvent la question s'ils partagent vraiment les mêmes mécanismes d'action 

(médiation par récepteurs) [154]. 

En fait, il a été démontré par des cultures de cellules desmoïdes in vitro, 

que la Torémifène peut  réduire l'accumulation matricielle extracellulaire et 

augmenter la dégradation de collagène  en promouvant MMP1 et par le biais de 

deux autres actions . Un effet  sur la croissance de desmoïde qui a été démontré 

par d'autres auteurs, cet effet n'est pas obtenu via le sentier  classique ER, mais 

un autre sentier de Torémifène indépendant de récepteur d’estrogène : la 

Torémifène interdit l'accumulation de glycosaminoglycanes dans la matrice 

extracellulaire in vitro, en diminuant TGF-β1 dans les cellules desmoïdes et 



115 

 

augmentant TNF-α, et cela en faisant circuler des monocytes. En outre, un effet 

antiangiogénique  de TOR en association avec l’interféron alpha-2b  a été 

rapporté, bien que l'expression de VEGF dans ces tumeurs été peu examinée 

[154]. 

Il y a quelques essais concernant la corrélation d'expression de récepteur 

des œstrogènes dans des tumeurs desmoïdes spécifiques avec la réponse à la 

thérapie par Tamoxifène (par analogie avec la thérapie de cancer du sein avec le 

TXF) 

Ainsi, l’effet des anti-œstrogènes (TXF ou TOR seul ou en association avec 

d’autres produits) sur les tumeurs desmoïdes est présent indépendamment de la 

présence de récepteurs d'œstrogène (ER) [94]. 

 Les anti-œstrogènes sont actifs malgré la rareté des récepteurs 

d’œstrogènes (ERα) [155,156] suggèrent que le Tamoxifène peut exercer son 

activité par d’autres mécanismes  que l'effet anti-œstrogène [157].  Une série 

d'expériences  a donné la preuve que ces molécules anti-œstrogènes activent des 

gènes d'œstrogène après l’attache efficace à leurs récepteurs [94]. 

 La thérapie systémique non cytotoxique tel que l’hormonothérapie peut 

être utilisé en tant que traitement néoadjuvant, ainsi qu’en  postopératoire [3].   

Malgré qu’il n’y a pas une indication définie de l’hormonothérapie  en 

adjuvant d'un traitement locorégional [5] et il n'y a pas de données soutenant le 

rôle de ce traitement dans la prévention des récidives postopératoires, il est 

raisonné d'offrir une thérapie pharmacologique postopératoire, en particulier 

pour ceux qui ont des facteurs de risque pour la maladie récidivante et pour ceux 

qui ont des tumeurs intra-abdominale avancées [46].  

Le TMX [20 mg/ jour] ou TOR sont considérés maintenant  des thérapies 

pharmacologiques de première ligne [6, 7,52]. 
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 Un essai d'association d'une hormonothérapie par Tamoxifène et d'AINS a 

été récemment réalisé chez 2 enfants, il a permis une longue stabilisation de la 

maladie et démontre ainsi la faisabilité et la probable efficacité de ce type de 

traitement dans cette situation [5]. 

L'échec d'un premier traitement par hormonothérapie ne doit pas faire 

renoncer, une seconde tentative avec une autre substance (exemple Tamoxifène 

faible dose ou forte dose puis inhibiteur de luteinizing hormone-releasing 

hormone LHRH) [5]. 

Des composés hormonaux les plus récents, tels que les deuxième et 

troisième générations inactivateurs stéroïdiens de l'aromatase, peuvent donner de 

meilleurs résultats contre les tumeurs desmoïdes agressifs, mais cela reste à voir 

dans les futurs essais. Malheureusement, il n'y a pas d’essais contrôlés 

randomisés pour orienter la gestion thérapeutique hormonale [3]. 

Ainsi, la dose optimale de Tamoxifène n'a pas été définie, ni le taux de 

réponse pour cette  thérapie n’a été déterminé. Il n'y a aucun critère établi pour 

choisir des patients candidats de bénéficier de l’hormonothérapie. La 

connaissance du profil d’effets  potentiels de thérapie par Tamoxifène à long 

terme peut aider à informer et guider les choix thérapeutiques. Il y a une petite 

incidence d'accident thromboembolique veineux et le carcinome endométrial 

chez la femme prenant le Tamoxifène, aussi bien qu'une incidence plus haute 

d'accidents vasomoteurs. Il y a peu de données en rapport avec l’effet potentiel 

de TXF chez les patients masculins, puisque dans le passé la grande majorité des 

patients traités avec le TXF étaient des femmes  ménopausées atteint de cancer 

du sein. Chez les patients masculins, on peut s’attendre au risque d’accident 

thromboembolique veineux, mais ceci n'a pas été établi [133]. 
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L’hormonothérapie est dénuée de toxicité, son efficacité mérite d’être 

essayée par d’autres études surtout chez l’enfant pour évaluer de façon précise 

son efficacité dans les TD.  

 

         d)   Les AINS : 

Certains auteurs soutiennent que la production de prostaglandines qui passe 

principalement par la voie de la cyclo-oxygénase 2 (COX2) peut jouer un rôle 

dans l'évolution des tumeurs desmoïdes [5]. C’est par leur action anti cox2, en 

inhibant la synthèse des prostaglandines qui stimule la réponse immunitaire anti-

tumorale, que les AINS agissent. 

Les antiCox-2  bloquent la prolifération des fibroblastes et perturbent la 

stabilisation de bêta-caténine. Ainsi, Ils peuvent ralentir la croissance tumorale ; 

mais seuls, sont insuffisants pour faire la régression  de tumeurs [158]. 

 Des anti-inflammatoires tel Sulindac ou Indométhacine, utilisés seuls ou 

en association avec l’hormonothérapie [160], permettent  l'obtention de 

stabilisation, voire même de régression avec une très faible toxicité. [5], [12].  

Il y a des nombreux rapports anecdotiques de régression de tumeurs 

desmoïdes chez des patients  traités avec des agents anti-inflammatoires non 

stéroïdiens [97,160]. L'effet semble être indépendant du produit anti-

inflammatoire utilisé, bien que la plupart des rapports concerne l'utilisation de 

Sulindac, et concerne les tumeurs desmoïdes intra-abdominales. 

 À cet égard, il a été démontré que Les inhibiteurs de COX2 empêchent ou 

réduisent la formation de polype adénomateux colique, particulièrement chez les 

patients avec la polypose colique familiale [161], et semblent ralentir la 

cancérisation des polypes coliques des sujets à risque [5]. Leur intérêt comme 

traitement des tumeurs desmoïdes mérite d'être évalué [5]. 
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Les nouveaux inhibiteurs de COX2 (e.g. Celecoxib ou rofecoxib), agissent 

avec moins d'effets sur la muqueuse gastrique et  moins d’effet antiplaquettaire, 

donc son emploi semble être plus sûr et sécurisé, et probablement plus efficace 

que Sulindac. Cependant, aucune étude de comparaison n'a été faite jusqu'à 

présent [133]. 

Pirfenidone, un agent anti-fibroblastique prometteur, a des impacts 

multiples sur l'inflammation via TNF, sur la fibrose via le collagène I et III, sur 

les mitoses via PDGF et sur la croissance tumorale via TGF-β et FGF [162]. 

Le Sulindac et l’Indométacine sont les produits les plus utilisés en matière 

de traitement des tumeurs desmoïdes par les AINS.  Les posologies préconisées 

sont 120 mg/j pour l’Indométacine et 300 mg/j pour le Sulindac [125]. Ils 

permettent d’obtenir une réponse objective dans les trois mois [103]. 

 Un essai d'association  d'AINS   à une hormonothérapie par Tamoxifène a 

été récemment réalisé chez 2 enfants, il a permis une longue stabilisation de la 

maladie et démontre ainsi la faisabilité et la probable efficacité de ce type de 

traitement dans cette situation [5]. 

Dans une étude prospective, chez 7 patients atteints d’PAF et souffrant 

d’une tumeur desmoïde, l’association de Doxorubicine et de Dacarbazine suivies 

d’un anti-COX2 a permis une réponse objective chez tous les patients avec une 

médiane de survie sans progression de 74 mois [137]. 

Cependant, les résultats sont variables et reposent sur des petites séries ou 

des cas cliniques isolés. 

La bonne tolérance de ce traitement le fait proposer en 1ère intention [4]. 
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 e)  autres thérapeutiques médicales: 

� Inhibiteur de tyrosine kinase (Imatinib) : 

Certaines tumeurs comme les sarcomes digestifs surexpriment le gène KIT 

qui code pour le récepteur d'une tyrosine kinase d'un facteur de croissance, ces 

tumeurs de très mauvais pronostic semblent spectaculairement améliorées par 

l'utilisation d'une molécule inhibitrice de cette tyrosine kinase tel l'Imatinib 

mesylate (Glivec®). Les tumeurs desmoïdes (20 à 30 %) semblent également 

surexprimer le c-kit ou CD 117 en immunohistochimie d'où l'intérêt potentiel de 

ce produit [5]. 

 À l’instar des tumeurs stromales, ceci devrait permettre d’obtenir une 

réponse objective avec l’Imatinib.  

Des auteurs ont montré l’intérêt de l’utilisation de cette molécule à la dose 

de 800 mg/j [163,164], avec des réponses intéressantes aussi bien cliniques que 

biologiques (15,7 % de réponses partielles) et des stabilisations de la maladie de 

longue durée (36,8 % à plus d’un an) [5,23]. 

Chez 19 patients traités à la dose de 800 mg/j, 3 (16 %) ont répondu et 4 

(21 %) ont été stabilisés plus d’un an avec un taux de contrôle à un an de 37 %. 

Il existe une corrélation inverse entre les taux sériques de PDGF-BB et 

l’efficacité de l’Imatinib [5]. 

Pour des auteurs, les effets publiés ne pourraient être attribués à 

l’expression c-kit [156] il semble être obtenus par médiation du  récepteur 

PDGFb [156,23]. 

 Pour d’autres, l’activité du Glivec® serait due vraisemblablement à 

l’inhibition de l’activité c-kit et PDGFR [158]. 

Une étude a essayé d’évaluer l’action combinée de l’Imatinib avec une 

chimiothérapie de type Gemcitabine et Doxorubicine [165]. Cette étude a 
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montré une toxicité cliniquement inacceptable interdisant tout emploi de cette 

combinaison. L’utilisation du Glivec®, dont l’efficacité à long terme reste à 

évaluer, est particulièrement intéressante dans les tumeurs non résécables. Du 

fait du manque de recul à long terme, son emploi ne peut être indiqué que dans 

des situations de sauvetage [166]. 

 

� Interféron : 

L'interféron-alpha a été utilisé dans les cas inopérables dans une tentative 

pour empêcher la progression rapide de la maladie [167]. 

Malgré l'absence de preuves quant à son efficacité thérapeutique, un 

traitement par interféron alpha pourrait être envisagé dans les cas où une 

importante intervention chirurgicale entraînant une amputation majeure ou 

lorsqu’un  traitement médical plus toxique serait l’alternative de traitement 

[167,168]. 

La posologie standard d’Interféron– α -2C  (INF) est: 15 Ug 3 fois par 

semaine en injection sous-cutanée +/- Trétinoïne 30 mg [127]. 

L’Interféron peut être utilisé seul [47] ou dans une combinaison [169]. 

Une récente étude autrichienne multicentrique a évalué l’effet de l’INF seul 

ou en association avec l’acide rétinoïque chez 13 patients âgés de 15 à 73 ans 

(âge moyen : 32 ans). Sept parmi aux ont reçu l’association INF-α et acide 

rétinoïque. Une réponse locale a été notée dans 85 % des cas (11/13), sept 

patients n’avaient plus de maladie évidente. La durée de rémission était de 22 

plus ou moins 18 mois. Chez deux patients, la maladie était progressive après 

respectivement sept et neuf mois. Pour les quatre autres patients, la maladie a été 

stabilisée. Les auteurs concluent que l’INF-α, associé à l’acide rétinoïque, est 

une bonne alternative thérapeutique à la chirurgie en cas de récidive ; il permet 



121 

 

de prolonger la durée de rémission en cas de chirurgie intra-lésionnelle ou 

marginale [170].  

L'interféron gamma a été essayé avec de rares mais certaines réponses. La 

logique de ce traitement est d'obtenir une inhibition du facteur de croissance 

transformant β (TGF-β) dont on sait qu'il augmente la synthèse du collagène [5]. 

 

� Colchicine : 

Il n’y a que  quelques rapports à propos de l'utilisation réussie de colchicine 

dans le traitement de fibromatoses [171,172]. 

Par extension, il est possible que la colchicine puisse aussi être efficace 

dans le traitement des tumeurs desmoïdes. Malheureusement, les doses utilisées 

aboutissent inconstamment à une diarrhée profuse, limitant l’adoption de cette 

approche ainsi que le manque  de données définissant son indication. 

 

� Hydroxyurée : 

L’Hydroxyurée est aussi  utilisé chez l’enfant, un cas de tumeur desmoïde  

de la région supra-claviculaire droite et le membre supérieur droit  chez un 

enfant de 15ans qui a été traité sévèrement par plusieurs moyens thérapeutiques : 

la chirurgie, plusieurs schémas de chimiothérapie, le TXF, les AINS, l’Imatinib 

et aussi la radiothérapie. La tumeur a continué à progresser, alors ils ont opté 

pour l’administration de l’Hydroxyurée à dose de 20mg/kg/jr ,le traitement a été 

bien toléré et aucun effet secondaire n’ a été observé . Une réponse partielle a 

apparu après 3mois, et a persisté les 4 mois suivants au cours d’évaluation 

ultérieure [87]. 
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Womer et al. [173] ont rapporté dans une série de 14 enfants atteints de TD 

traités par Hydroxyurée, des réponses complètes et partielles de 4 cas (29%), 

une stabilisation de 7 (50%), et croissance de la tumeur chez 3 cas (21%). 

Alors, l’Hydroxyurée peut être considéré comme une alternative 

thérapeutique dans la prise en charge des TD.  

Malgré que ses effets secondaires à court terme sont modérés, plus de 

précaution doit être prise concernant sa toxicité à long terme (infertilité, 

désordres hématologique secondaires)  en cas d’utilisation au long cours chez 

l’enfant, car les données disponibles en littérature pédiatrique sont pauvres 

[174]. 

 

7.2.4. Radiothérapie : 

Une autre alternative thérapeutique, représentée par la radiothérapie, 

complète le traitement chirurgical.  

Lorsque la tumorectomie s’avère impossible ou source de mutilations 

pariétales importantes entrainant des défauts fonctionnels et esthétiques majeurs 

[61,127], et quand les marges chirurgicales négatives ne sont pas obtenues et la 

maladie résiduelle microscopique persiste, on recommande la radiothérapie [44]. 

Pack et Erhlich [175], étaient parmi les premiers à démontrer l'efficacité de 

la radiothérapie en traitant avec succès trois patients avec des tumeurs 

desmoïdes non réséquables.  

Benninghoff et Robbins [176] ont décrit l’arrêt de croissance tumorale à 80 

% de quinze cas de fibromatose  traités par radiothérapie. De même Liebel et 

d'autres [175] ont rapporté que le contrôle local de 68 % de 19 patients traités 

par radiothérapie pour des lésions inopérables, pour récidive locale ou maladie 

résiduelle. 
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L’intérêt de la radiothérapie adjuvante en cas de marges envahies est 

controversé dans les plus grandes séries publiées avec démonstration d’un 

bénéfice [26, 85,178] ou non [26,179].  

Selon Nuyttens et al. [180] elle permettrait d’obtenir après résection R1, 

des résultats comparables à ceux observés après résection R0, et concluaient que 

la radiothérapie isolée ou associée à un traitement chirurgical donne un meilleur 

contrôle local qu’une résection chirurgicale seule. 

En revanche, Pignatti et al. [181] n’ont pas trouvé de différence sur la 

survenue de récidives entre les tumeurs traitées par résection chirurgicale seule 

et celles traitées par radiothérapie adjuvante. 

En cas de résection chirurgicale de la tumeur primaire avec des marges 

indemnes l'intérêt de la radiothérapie n'est pas admis par tous, même si une 

étude détaillée des principales séries (780 patients) retrouve un bénéfice en 

faveur de cette thérapie. 

En revanche, en cas de marges envahies ou après rechute, la radiothérapie 

externe adjuvante avec des doses de 50 à 55 grays permet dans pratiquement 

toutes les séries d'améliorer le contrôle local : 25% avec radiothérapie contre 

59% sans radiothérapie [5]. 

La radiothérapie exclusive peut être aussi une option thérapeutique, des 

études récentes ont montré que, lorsque le site tumoral le permet, la 

radiothérapie isolée donne des résultats et un control local semblables à la 

résection chirurgicale [13, 182,183]. 

Des séries auraient montré un bénéfice, avec 6 % de rechute avec 

radiothérapie versus 28 % sans radiothérapie [75]. Pour les tumeurs desmoïdes 

de la paroi, la radiothérapie a montré son efficacité en diminuant le taux de 

récidive [13]. 
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En cas de tumeur macroscopique inopérable, elle permet également dans 78 

% des cas le contrôle tumoral [5]. La difficulté concerne essentiellement les 

tumeurs desmoïdes intra-abdominales, puisque la radiothérapie externe est le 

plus souvent proscrite du fait de sa haute toxicité digestive. [4]. 

On recommande les doses de 60 à 65 Gy pour les grosses tumeurs et 50 à 

60 Gy pour les résidus microscopiques [88]. Des tumeurs incurables (la maladie 

brute) devraient être irradiées avec des doses plus élevées, avec une espérance 

de 75 % de contrôle local [178]. 

Cependant, des doses supérieures de 50 Gy exigées pour un contrôle de la 

tumeur peuvent mener à des ulcérations de la peau, une mauvaise cicatrisation et 

une nécrose tissulaire locale [129]. 

Il a été noté dans des rapports [75,184,185] que  61 % des tumeurs ont 

récidivé après irradiation avec des doses moins de 50 Gy, mais jusqu’à présent il 

n’y a pas une preuve évidente que l’effet obtenu après radiothérapie est fonction 

de la dose délivrée, car il a été noté des récidives après la radiothérapie avec des 

doses > 60 Gy [85,186].Tandis que certains chercheurs [187], n’ont  pas 

démontré que le taux de contrôle tumoral est amélioré pour des doses excédant 

50 Gy . 

Le délai nécessaire pour obtenir une réponse clinique varie entre six mois 

et cinq ans [93].  

Comme les tumeurs desmoïdes ont tendance à être infiltrantes localement, 

le champ d’irradiation  doit être large afin d'empêcher une récidive marginale 

[147,188], des auteurs  recommandent des  limites larges du champ de radiation 

d'au moins 5 centimètre dans le sens d’infiltration possible de la tumeur [178, 

189,190]. 
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 L’association radiothérapie (55 Gy) à l’hormonothérapie par Tamoxifène 

(20 mg/j) a été proposée dans le cas de tumeur desmoïde cervicale récidivante 

inopérable avec une bonne régression de la taille tumorale et une disparition des 

symptômes majeurs [32].  

Le rôle de la radiothérapie chez l’enfant dans le traitement des tumeurs 

desmoïdes devrait être  considéré comme différent de celui de l’adulte [191].  

Si chez  les adultes, l'approche standard pour la maladie résiduelle 

microscopique est la radiothérapie adjuvante pour réaliser un bon contrôle local 

[29]. Pour les enfants, il y a peu de données qui suggèrent que la radiothérapie 

est utile, et certains considèrent que les enfants ont des taux de contrôle avec la 

radiothérapie inférieur que les adultes [85, 192,193].  

Dans ces circonstances la radiothérapie est utilisée comme un traitement 

adjuvant lorsque le risque de récidive est inévitable ou lorsqu’une 2ème 

intervention chirurgicale est susceptible d’entraîner une morbidité importante. 

La radiothérapie n’est plus utilisée systématiquement dans la récidive, son 

indication est lorsque la tumeur n’est pas complètement résécable et lorsque le 

patient  atteint l’âge de la maturité squelettique. 

Selon Spear et all [85]; une différence de l’âge des malades joue un rôle 

important dans le contrôle de cette maladie par la radiothérapie. Il a montré chez 

9 patients âgés de moins de 18 ans que le contrôle local des tumeurs desmoïdes 

plantaires par radiothérapie est moins important par rapport aux patients d’un 

âge plus avancé et porteurs des tumeurs dans la même région . 

Pour comprendre le taux d’échec dans les séries pédiatriques par rapport à 

celle d’adulte, il faut faire un aperçu dans les facteurs de l’hôte qui peuvent 

influencer la croissance et le développement de ces tumeurs. Il n’y a pas des 

études qui montrent une différence significative mais, chez l’enfant les tumeurs 
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desmoïdes sont plus infiltrantes que chez l’adulte. Les tumeurs desmoïdes ont 

été associées au syndrome de Gardner, à la grossesse et au taux augmenté 

d’œstrogènes (qu’ils soient endogènes ou exogènes). Cette association est 

difficile à établir chez l’enfant.  

Toutefois, la radiothérapie chez l’enfant, n’est pas dénuée de 

complications, elle reste souvent insuffisante et semble  être le traitement le 

moins efficace de fibromatose agressif  des enfants [26], elle peut aboutir à une 

morbidité inutile : les problèmes de croissance, fibrose, parésies, œdème, 

fractures des membres et le risque de développement de cancers secondaires [5, 

29,180]. Cela doit être pris en considération en utilisant cette modalité 

thérapeutique chez une population pédiatrique, et son emploi doit se faire avec 

prudence [5]. 

 

7.2.5. Nouvelles approches thérapeutiques : 

De nombreux modalités du traitement sont en cours d’études nous citons : 

Le rôle de l’ablation par radiofréquence (destruction in situ de la tumeur) 

dans le traitement des tumeurs desmoïdes est actuellement à l’étude. Cette 

modalité de traitement peut être envisagée chez des patients sélectionnés et 

seulement lorsque d’autres modalités thérapeutiques ont échoué [194]. 

Ablation chimique percutanée avec de l’acide acétique sous contrôle 

radiologique est une autre option thérapeutique [195]. 

Le transfert de gène thérapeutique est un domaine de recherche prometteur 

[196]. Le fondement théorique de cette modalité de traitement est basé sur la 

présence de mutations génétiques et des aberrations chromosomiques des allèles 

APC. 
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7.3. Indications thérapeutiques : 

Une exérèse chirurgicale large, lorsqu’elle n’est pas mutilante, reste le 

traitement de choix des tumeurs desmoïdes d’enfance, c’est une tumorectomie 

large passant en zone saine visant une marge chirurgicale macroscopiquement 

négative [90,91].  

Une marge de sécurité de 2 à 3 cm au-delà de la tumeur palpable est 

recommandée par la majorité des auteurs [92]. 

La chirurgie a un rôle clé dans le traitement des tumeurs desmoïdes de la 

paroi abdominale. 

Idéalement, la tumeur desmoïde superficielle doit être réséquée avant  

qu’elle augmente de taille, sinon des sacrifices pariétaux et des délabrements 

peuvent se produire en cas de tumeur pariétale importante et la reconstruction de 

la paroi abdominale sera compliquée [98-100].  

 La reconstruction de la paroi abdominale peut être réalisée en réparation 

directe (sutures), et en utilisant des matériaux synthétiques (mailles) ou des 

volets musculo-cutanés lorsque le défaut est vaste. Des plaques prothétiques 

(PTFE) sont actuellement les plus indiquées en matière de chirurgie plastique. 

[99, 101,102].  

En cas de tumeur digestive non résécable, des dérivations digestives 

peuvent être proposées. 

La chimiothérapie est indiquée  dans des situations où le traitement par la 

chirurgie et par la radiothérapie était irréalisable ou en cas d’échec [113], 

notamment  dans des localisations maxillo-faciales et cervicales.  

Elle est indiquée aussi chez les patients présentant de grandes tumeurs 

inopérables ou non résécables (par exemple, les grandes tumeurs mésentériques 

ou rétropéritonéale  enfermant les structures vitales, comme les gros vaisseaux, 
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les nerfs ou les uretères) ou chez les patients atteints de  maladie résiduelle [7, 

33,46]. 

La recherche de récepteurs hormonaux sur biopsie ou pièce d’exérèse, 

positive, serait un critère permettant d’utiliser un traitement hormonal à base de 

Tamoxifène comme un traitement adjuvant ou dans les tumeurs non 

chirurgicales. En cas d’échec du Tamoxifène l’hormonothérapie de 2ème ligne 

peut être utilisée, ainsi qu’une association hormonothérapie et un produit AINS. 

On recommande une radiothérapie de 56 Gy à 60 Gy comme un traitement 

adjuvant même si elle n’a pas fait de preuve de bonne efficacité chez l’enfant 

[62].           

Les recommandations     

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

desmoïdes selon la taille de la tumeur, son évolution et la présence de 

symptômes ou de complications. (Tableau III ) : 

Tableau III  : Schéma de traitement des tumeurs desmoïdes selon la taille 
de la tumeur et son évolution. 

Stade Description Traitement 

I Asymptomatique, pas de 
croissance  

La simple observation ou traitement 
non toxique (AINS).Résection si elle 
est reconnu fortuitement lors de la 
chirurgie. 

II  Symptomatique avec un 
diamètre inférieur à 10 
cm, pas de croissance 

La résection (méthode de choix) si 
non résécable traitement combiné 
(Tamoxifène + AINS) 

III  Symptomatique avec un 
diamètre entre  10 et 20 
cm ou asymptomatique  
avec croissance lente 

Le traitement actif. Thérapie 
comprend AINS, le Tamoxifène, 
Relaxifène, et Vinblastine/ 
Méthotrexate. Thérapie antisarcome 
(Adriamycine/Dacarbazine) lorsque 
une  thérapie moins toxique est 
inefficace. 

IV Symptomatique avec un 
diamètre sup à 20 cm, 
croissance rapide ou 
complication 

Traitement en urgence 
Chirurgie+chimiothérapie anti-
sarcome+radiothérapie 
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Certains auteurs ont proposé des schémas thérapeutiques cohérents, selon 

les particularités de la tumeur desmoïde [42,46]. 

Un algorithme a été proposé pour le traitement des tumeurs desmoïdes 

infantiles  [87] : (Tableau IV ) 
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Tableau IV  : Arbre décisionnel de traitement de tumeur desmoïde infantile. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

N.B :  
R0 : absence d’envahissement tumoral microscopique 
R1 : présence d’envahissement tumoral microscopique 
R2 : présence d’envahissement tumoral macroscopique 

Discussion selon les données de 

l’imagerie 

Tumeur desmoïde suspectée 

Tumeur non résécable Tumeur résécable 

Excision  

R2 

Excision         

R1 

Excision        

R0 

Chimiothérapie ou hormonothérapie Réopéré 

 ou 

 chimiothérapie 

ou 

hormonothérapie  

ou 

surveillance  

Bonne 

observation 

thérapeutique 

Mauvaise 

observation 

thérapeutique 

Chirurgie radicale ou 

observation 

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

radiologique si anomalie clinique 

Si récidive confirmée ; traiter comme la première lésion 
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Plus récemment, Lachford et d’autres chercheurs de l'Hôpital de Saint-Marc  ont 

également proposé un algorithme de prise en charge de tumeurs desmoïdes (il 

est valable aussi pour les TD associées à la PAF) [46] : (Tableau V) 

Tableau V : Algorithme de prise en charge des TD associés à la PAF. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tumeur desmoïde intra-

abdominale 

Tumeur desmoïde extra-

abdominale ou pariétale 

Tumeurs desmoïde unique 

Evaluation :TDM pour les rapports 

anatomiques, IRM pour déterminer 

le potentiel évolutif 

Evaluer si la tumeur peut être 

réséquée sans risque 

Non Oui 
Englobement de l’uretère 

Chirurgie 

Non Oui 

Surveillance tous les 6 mois 

par échographie 

Stent 

Commencer SULINDAC (150 mg pendant 6 mois puis réévaluation) 

Pas de progression tumorale Progression tumorale 

Ajouter TOREMIFENE (180mg) ou TAMOXIFENE  à 

(120mg/jr) pendant 6 mois puis réévaluation 

Maintenir sous SULINDAC 

Pas de progression tumorale 

Progression tumorale 

Maintenir sous SULINDAC et anti-

estrogènes Evaluer la possibilité de chirurgie 

Inopérable Opérable Chimiothérapie par DOXURIBICINE ou  

faibles doses de VINBLASTINE et 

METHOTREXATE Chirurgie 
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Ainsi Elias et al, ont proposé un arbre décisionnel de traitement des 

tumeurs desmoïdes de la racine du mésentère qui doit être validé par 

l’observatoire national des maladies rares en France [42] : (Tableau VI ) 

Tableau VI  : Arbre décisionnel de traitement des tumeurs desmoïdes de la 

racine du mésentère. 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 
                

 

 

 

Si échec : radiothérapie seule à forte dose 

Possible : opérer puis radiothérapie 
Si impossible : chimiothérapie 

Si échec : discuter l’exérèse subtotale suivie de 

radiothérapie sur le reliquat 

Traitement médical de 2
e

 ligne, puis éventuellement de 3
e

 ligne : 

agoniste LH-RH ou Tamoxifène + antagoniste LH-RH ou  colchicine  

Poursuite (durée 

inconnue) 

Discuter 

radiothérapie 

adjuvante 

Echec R0 ou stabilisation 

Résécable : 

Opérer  

Non résécable : 

Tamoxifène (>8mois) 

ou Sulindac (>8mois) 

Surveillance 

Etude spécifique de 

la résécabilité 

complète 

Evolution (si rapide : 

chimiothérapie d’emblée) 

Pas d’évolution 

Surveillance (/4 mois) 

Diagnostic histologique fait 
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8. EVOLUTION : 

8.1.  Régression tumorale spontanée : 

L’évolution des tumeurs desmoïdes est imprévisible, Un arrêt de 

progression ou une involution spontanée ont été décrits survenant à la fin de  

croissance chez l’enfant [197] ou après la ménopause chez la femme [5]. 

Pour les tumeurs desmoïdes abdominales, une étude a montré qu’en 

l’absence de traitement : 10 % disparaissent spontanément, 30 % alternent 

progression et régression et 50 % restent stables [47].   

Une petite étude de 6 patients du Memorial Sloan-Kettering Cancer Center 

qui ont refusé une amputation a montré qu’aucun n’a progressé et trois ont vu 

leur tumeur régresser spontanément [31]. Une étude française confirme cette 

observation avec deux tiers des patients non opérés qui ne progressent pas [183]. 

Jenkins [198] présenta  le cas d’une jeune fille âgée de 15 ans n’ayant pas 

été traité et dont la tumeur desmoïde a complètement régressé. 

Rock et al. [148] ont rapporté 60 stabilisations tumorales spontanées parmi 

68 sujets présentant des récidives après de nombreuses thérapeutiques 

infructueuses. 

Aussi, Bonvalot et al. [183] rapportaient  chez 11 patients surveillés huit 

cas de stabilisation de tumeur. Ces constatations devront faire modérer les 

indications et l’agressivité du traitement chirurgical. 

Ainsi comme déjà mentionné la simple surveillance est une modalité 

thérapeutique dans des circonstances particulières et quand des critères 

déterminés sont réunis. 
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8.2.  Récidive : 

 Bien que les tumeurs desmoïdes sont bénignes parce qu’ils ne métastasent  

jamais [12], en revanche elles récidivent fréquemment. Entre 1/3 et 3/4 

récidivent dans les 5 ans qui suivent la chirurgie (notamment  chez la femme de 

plus de 30 ans et quand les berges de l'exérèse sont envahies) [12], car 

l’infiltration microscopique peut aller jusqu’à 2 ou 3 cm au-delà de la tumeur 

palpable. 

 La majorité des récidives a lieu dans les 3 ans et presque tous de 6 ans en 

tout cas aucune récidive  n’a été décrite au-delà de 6 ans [29,115]. Cependant 

selon d’autres, la progression de la maladie peut se produire, même plusieurs 

années après le traitement primaire [6]. 

Dans une série pédiatrique rétrospective faite au memorial Sloan-Kettering 

cancer center à New- York (63 cas), elle a été effectué chez tous les patients une 

exérèse partielle ou complète, associée à une chimiothérapie ou une 

radiothérapie. Le taux de récidive à 6 ans est de75 % [5]. 

 Ainsi le risque de rechute à 10 ans est de 27 % en cas de résection R0 et de 

54 % en cas de résection R1/R2 selon l’étude de Ballo et al. [178]. (Tableau VII ) 

Ces taux élevés de récidive reflètent le rythme de croissance infiltrante 

diffuse des tumeurs desmoïdes. Un problème potentiel pour le chirurgien peut 

être la difficulté d’évaluer les marges chirurgicales, à la fois macroscopique et 

microscopique. Il est possible que de nombreux cas de récidive locale de lésions 

primaires au sein de la même région représentent la maladie multicentrique qui 

n’était pas cliniquement apparente au diagnostic initial [6]. Comme a été 

mentionné, il est évident que la récidive pourrait être causée par le traumatisme 

chirurgical lui-même [6].  
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 Le taux de récidive des tumeurs desmoïdes localisées à la paroi est 

d’environ 30 % au prix d’un délabrement pariétal important, qui nécessite une 

prise en charge multidisciplinaire.  

Pour les tumeurs intra-abdominales, le taux de récidive est plus élevé, de 

l’ordre de 57 à 86 % avec plus de complications voire des décès du fait de la 

localisation [31]. 

Si la tumeur desmoïde est associée à une PAF, le taux de récidive est 

encore plus élevé, en cas de présence de syndrome de Gardner le taux de rechute 

après chirurgie atteint 90 % [5]. 

Ainsi en cas de tumeur desmoïde dans une famille de PAF, il peut être 

licite de repousser le plus longtemps possible la colectomie prophylactique pour 

éviter l’apparition de cette tumeur. 

 Plusieurs études ont rapporté que l'âge jeune du patient a été associé à un 

taux de récidive plus élevé, cependant, d’autres n’ont pas trouvé cette 

association d’âge et de taux de récidive [16,89], [178,183]. Cette différence de 

constats est sans doute multifactorielle, mais peut être due en partie à la façon 

dans laquelle l'âge a été analysé dans ces études. (Figure N°34) 

Il est possible que le taux de récidive soit en relation aussi avec le siège 

tumoral :  

•Les tumeurs extra-abdominales avaient un risque de récidive plus 

élevé chez les jeunes patients [6] et spécialement la localisation de la tête 

et du cou, qui a un risque encore plus élevée de récidive  [44]. Cette 

liaison de taux élevé de récidive et  tumeurs desmoïdes extra-abdominales 

n’est pas encore élucidée et peut être en rapport plus avec des différences 

génétiques sous-jacentes inconnues [193]. 
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•Les patients avec des tumeurs d'extrémité/ceinture avaient un taux 

de survie sans maladie à 5 ans de 72 % ans et 62 % le taux de survie sans 

maladie à 10 ans, tandis que les patients avec des tumeurs de la paroi 

abdominale avaient 88 % Taux de survie à 5 ans sans maladie, inchangés 

à 10 ans [193]. La localisation de la tumeur à la paroi abdominale semble 

avoir un pronostique favorable concernant la récidive. 

Gronchi et Al-[199] ont noté une association similaire de l’emplacement 

tumoral et le risque de récidive dans une série de 203 cas de tumeurs desmoïdes  

et concluent  aussi que la taille de la tumeur est un facteur de prédisposition à la 

récidive.   

Dans une série de 51 tumeurs desmoïdes de la paroi abdominale chez des 

patients atteints de PAF qui ont été réséquées sans mortalité ou  morbidité 

significative, mais le taux de récidive était de 41% [97]. 

Dans une autre étude de 11 patients avec PAF qui ont développé des 

tumeurs desmoïdes de la paroi abdominale, ils ont subi une résection 

chirurgicale, 5 patients ont récidivé, et 4 d'entre eux ont connu une deuxième 

récidive après l'excision de la première [200]. 

Le sexe semble aussi influencer le risque de récidive, quelques auteurs dont 

Pritchard et al. [117], avaient rapporté un taux significativement plus élevé de 

récidive chez les femmes. (Figure N°34) 

L’utilisation d’un traitement adjuvant pourrait réduire le risque de récidive 

de la tumeur. Chirurgie-si possible- est indiqué pour le traitement des récidives. 

Malheureusement, chez ces patients, le risque de récidive locale est encore plus 

élevé.  
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Encore une fois, au cours de réintervention pour le traitement de la 

récidive, la marge chirurgicale positive est un facteur pronostique très important. 

Un traitement adjuvant est recommandé dans ce cas. 

Cependant, un traitement néoadjuvant dans la prise en charge initiale de la 

tumeur desmoïde peut limiter l’utilisation d’autres thérapeutiques. 

Posner [94], en étudiant 138 cas, a pu dégager presque tous les facteurs de 

récidive locale, qu’on a résumé en ce qui suit: 

Les facteurs clinico-pathologiques de récidive locale sont : 

• Existence d’une récidive 

• Multiplicité des lésions 

• Notion de syndrome de Gardner ou la PAF. 

Les facteurs thérapeutiques sont : 

• Exérèse partielle 

• Résection avec une marge positive 

• Envahissement des marges de sécurité 

• Absence de radiothérapie en cas de gros résidus tumoral. 

 

 

Fig. N°34 : Nombre de récidives en fonction de l’âge et de sexe. 
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Tableau VII  : Taux de récidive en fonction des marges de résection 

 

   8.3. Transformation maligne : 

La transformation sarcomateuse des tumeurs desmoïdes est rare et 

discutée[44].  

Certains auteurs ont décrit la possibilité d’une transformation maligne en  

fibrosarcome  de bas grade de malignité. , quelques rares observations sont 

rapportées dans la littérature avec des délais de transformation de 10 à 28 ans. 

En fait il peut s’agir uniquement d’une erreur diagnostic de départ correspondant 

initialement à des fibrosarcomes de bas grades de malignité et non aux tumeurs 

desmoïdes[201]. 

Soule et Scanlon [202].ont  rapporté une dégénérescence sarcomateuse 

développée  chez un enfant de 9 ans après l’utilisation de la radiothérapie pour 

une fibromatose récidivante de la région inguinale droite. 

Pour ce risque de dégénérescence sarcomateuse radio –induite, Certains 

auteurs ont réduit les indications de la radiothérapie, mais ceci n’a pas été 

démontré [203]. 
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8.4. Métastases : 

En dépit de leur agressivité locale et leur grand potentiel de récidive, les 

tumeurs desmoïdes ne métastasent pas [12]. 

Dischino a eu le cas d’une tumeur desmoïde avec des métastases 

pulmonaires [201]. Ceci doit mettre en question le diagnostic de tumeur 

desmoïde par celui du sarcome de faible grade de malignité. 

 

9. SUIVI ET PRONOSTIC : 

9.1.  Surveillance post thérapeutique : 

A cause du haut risque de récidive des tumeurs desmoïdes et leur évolution 

imprévisible même après traitement, une surveillance post-thérapeutique de ces 

tumeurs doit  être rigoureuse et poursuivie de longues années. Elle doit 

s’appuyer sur les constatations cliniques complétées par des techniques 

d’imagerie (habituellement une TDM) à la moindre suspicion de récidive 

[204,205]. 

 L’IRM est considérée actuellement comme la référence pour la 

surveillance de ces tumeurs [49],  [206].Dans son étude à propos de 281 IRM 

réalisées chez 17 enfants entre 1991 et 2003 pour le bilan puis la surveillance de 

tumeurs  desmoïdes, Mc Carville et al. [207] montraient que l’IRM avait un rôle 

limité pour prédire en postopératoire  la présence d’une tumeur résiduelle ou 

récidivante, mais qu’elle était utile pour le diagnostic en préopératoire et pour la 

surveillance des traitements adjuvants en postopératoire. L’intensité du signal en 

T2 et STIR pourrait être corrélée au pourcentage de cellularité et du collagène 

du tissu. 

 La durée de suivi est généralement entre 11 et 108 mois (une moyenne de 

55mois) [208]. 
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Un schéma de suivi a été proposé : un contrôle chaque 3 mois pendant les 6 

premiers mois, puis une fois chaque 6mois pendant les 2 ans suivants, et ensuite 

un contrôle annuel jusqu'à la stabilisation de la maladie [44]. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tableau VIII  : Stratégie d’imagerie post-thérapeutique. 

 

 

 

 

 

T2 

Masse en 

hypersignal 

Hypersignal 

diffus 

Hyposignal 

Stop 
T1 + T1 avec 

gadolinium 

Pas de 

rehaussement 

Rehaussement 

tardif 

Rehaussement 

précoce 

Pseudotumeur Récurrence 
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9.2. Pronostic : 

Les tumeurs desmoïdes sont la 2ème cause de mortalité dans les PAF (elles 

se développent chez 10 à 25% des patients atteints de PAF). Elles sont la 1ère 

cause de décès après la colectomie prophylactique [53]. 

Plusieurs séries ont rapporté jusqu’à 50% de décès imputables à ces 

tumeurs par péritoine, fistule digestive, infarctus mésentérique ou occlusion[13].  

 Les évolutions fatales restent exceptionnelles et concernent surtout les 

lésions cervicales et intra-abdominales [105].  

Le taux de guérison, parfois après  multiples traitements, est élevé, 

atteignant jusqu’à 65% des cas [105]. 

En cas de tumeurs desmoïdes abdominales, 2/3 des malades atteints 

seraient toujours vivants dix ans après, bien que ce siège soit de moins bon 

pronostic par rapport aux tumeurs desmoïdes de la paroi qui ont un plus faible 

taux de complications [13]. 

Récemment, Salas et Al- [89].   ont  fait un rapport des éléments de 

pronostic qui impactent la survie sans progression de maladie dans une série de 

426 patients. Les facteurs pronostic comportent l'âge jeune (< 37 ans), la taille > 

70 millimètres, la maladie résiduelle macroscopique après la chirurgie (R2) et la 

localisation extra-abdominale.  

Aucune donnée parlant de mutation n'a été incluse dans cette étude. Alors 

que, Lazar et d'autres [53] rapportent que la mutation p. S45F est corrélée avec 

la récidive locale.  

Au contraire, dans une autre grande étude, Domont et Al-. [209] n'a pas 

trouvé de génotype mutant spécifique à corréler avec le pronostic. 

 Les contradictions dans les deux études pourraient bien être attribuables 

aux cohortes différentes étudiées. 
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Le pronostic dépend de l’âge, de la localisation et de l’étendue de la lésion, 

mais également du nombre de récidives. Il est meilleur dans les localisations 

extra-abdominales [13]. 

Pour les tumeurs desmoïdes abdominales, il a été démontré qu’en l’absence 

de traitement 10 % disparaissent spontanément, 30 % alternent progression et 

régression et 50 % restent stables [47]. 

L'âge comme facteur pronostique de récidive locale de desmoïdes a déjà été 

étudié dans plusieurs publications. Dans deux séries, l’âge jeune a été un facteur 

de mauvais pronostique : âge inférieur à 18 ans dans une étude faite par Spear et 

coll. [85]; et moins  de 32 ans dans une étude de Sorensen et al. [156].  

Cependant, en une série, l'âge (plus de 30 ans) était un facteur de mauvais 

pronostic [148]. 

Dans la plupart des autres séries, l’âge  n'avait pas une valeur pronostique. 

[178,183,210,211].  

En effet, parmi les facteurs de mauvais pronostic des tumeurs desmoïdes 

[103], on retient : 

•Leur siège intra-abdominal 

•La taille de la tumeur >10 centimètres 

•Les formes multicentriques 

•L’atteinte extensive de l’intestin 

•La présence d’une hydronéphrose bilatérale 

•Les récidives multiples 

•L’exérèse incomplète 

•La présence à l’analyse microscopique d’une limite ne passant pas 

une zone saine et l’absence d’efficacité d’une irradiation complémentaire. 
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10.   LE CONSEIL GENETIQUE : 

Le diagnostic précoce de tumeur desmoïde dans les familles atteintes de 

polypose colique familiale est possible par analyse génétique à la recherche de la 

mutation constitutionnelle (cette mutation est identifiée dans environ 90% des 

cas). Il existe une corrélation génotype phénotype et la position de la mutation 

conditionne le risque de tumeur desmoïde qui présente une certaine gravité dans 

des circonstances particulières. Ce diagnostic précoce avant l’expression du 

phénotype colique de la polypose permet  dans les circonstances à risque 

d’établir une surveillance particulière afin de dépister le plus tôt possible 

l’apparition d’une tumeur desmoïde notamment abdominale [5]. 
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Les tumeurs desmoïdes de la paroi abdominale sont des tumeurs rares chez 

l’enfant caractérisées par un potentiel invasif qui explique leur  malignité locale 

avec une grande tendance à récidiver et dont le comportement est imprévisible. 

Elles ne métastasent jamais et elles sont rarement mortelles, mais peuvent être 

responsables de troubles esthétiques. 

Elles se développent dans les structures musculo-aponévrotiques de la paroi 

abdominale, essentiellement les muscles grand droit et grand oblique. A coté de 

leur localisation au niveau de la paroi abdominale, les tumeurs desmoïdes 

siègent aussi en intra abdominale ou en extra abdominale. 

Quelques unes surviennent dans le cadre de polyposes coliques, notamment 

sur le site de l'intervention chirurgicale antérieure. 

Bien que la plupart des cas soient sporadiques, un traumatisme, des facteurs 

hormonaux et des facteurs génétiques sont les principaux facteurs étiologiques 

retrouvés. Les circonstances de découverte sont très variées et leur expression 

clinique est souvent aspécifique. 

L’imagerie est contributive au diagnostic, l’échographie localise la tumeur 

et précise ses dimensions, Le scanner permet une étude plus précise des 

caractères de la masse ainsi que l’IRM avec notamment une précision des 

rapports locorégionaux et aussi un grand intérêt dans le suivi de ces patients et la 

détection des récidive grâce à la séquence STIR. 

Malgré le développement de l’imagerie médicale, le diagnostic de ces 

tumeurs est confirmé par l’examen anatomopathologique de la pièce opératoire. 

L’évolution de ces tumeurs conditionne leur prise en charge thérapeutique. 

Le traitement n’est pas strictement codifié, c’est pourquoi plusieurs schémas 

thérapeutiques ont été proposés avec des résultats intéressants. 

La chirurgie quand elle est possible est le fondement du traitement.  
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Mais l’hormonothérapie et les anti-inflammatoires non stéroïdiens ont 

montré également leur efficacité.  

La radiothérapie n’a pas de place importante dans le traitement  de ces 

tumeurs chez l’enfant. 

Ce n’est qu’en cas d’échappement que d’autres molécules sont proposées.  

L’expression c-kit de certaines tumeurs laisse entrevoir des perspectives 

thérapeutiques nouvelles, mais dont l’efficacité à long terme reste à évaluer.  

Un traitement adjuvant est souvent nécessaire. L’indication se discute après 

une évaluation préopératoire multidisciplinaire. 

Devant les possibles stabilisations ou régressions spontanées, les 

traitements agressifs devront être pesés. 

La surveillance à long terme s’impose pour diagnostiquer une récidive 

post-thérapeutique si elle se produit. 

Le conseil génétique a une grande place pour un diagnostique et une prise 

en charge précoces et pour améliorer le pronostic. 
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RESUME 

 

Titre  : Tumeur desmoïde de la paroi abdominale chez l’enfant 

Auteur  : LOUKILI Ilham 

Mots-clés : tumeur desmoïde- fibromatose- paroi abdominale- traitement 

chirurgical- chimiotherapie 

Notre travail concerne l’étude de 2 dossiers de patients  porteurs d’une 
tumeur desmoïde infantile  de la paroi abdominale colligés au service des 
Urgences Chirurgicales Pédiatriques à l’hôpital d’enfant de Rabat , durant une 
période de 9 ans (de 2004 à  2012). 

L’analyse d’une revue de littérature a mis le point sur les caractéristiques 
de ce type de néoplasie et a montré que ce sont des tumeurs qui se développent à 
partir de proliférations fibreuses, de croissance lente et augmentation 
progressive de volume , histologiquement bénignes, mais localement agressives, 
elle ont tendance à  récidiver  mais sans qu’elles ne donnent métastases. 

Leur incidence est égale entre les deux sexes. L’expression clinique est 
aspécifique, généralement dominée par l’apparition d’une masse qui augmente 
progressivement de volume. 

L’imagerie médicale est contributive au diagnostic ; mais malgré son 
développement, le cachet anatomopathologique est essentiel pour confirmer le 
diagnostic de ces tumeurs. 

La chirurgie est le fondement du traitement de ces tumeurs .Un traitement 
adjuvant à base de chimiothérapie est souvent nécessaire. L’indication se discute 
après une évaluation préopératoire multidisciplinaire. 

Concernant nos cas, on a procédé à une résection de la masse tumorale 
chez les deux patients, mais chez le deuxième on a commencé par une 
chimiothérapie néo adjuvante vue la taille importante de la tumeur puis une 
poursuite des cures de chimiothérapie en post-opératoire. Elle semble avoir un 
effet bénéfique après une longue durée de traitement.  

A cause du haut risque de récidive des tumeurs desmoïdes, leur 
surveillance est obligatoire et elle doit être au delà de 5ans.  

Des études sont en cours à la recherche d’autres procédés thérapeutiques 
qui sont de moins en  moins invasifs, pour traiter une 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 Ilham 

Keywords: desmoids tumor- fibromatose- abdominal wall- surgical treatment- 

chemotherapy 

Our work concerns the study of two folders patients with infantile desmoid 
tumor of the abdominal wall collated of Surgical Pediatric Emergency 
Department at Children Hospital in Rabat , during a period of 9 years (from 
2004-2012). 
The analysis of a literature review put a updat on the characteristics of this type 
of neoplasia and showed that they are tumors that develop from fibrous 
proliferations with a slow growth and gradual increase in volume, histologically 
benign but locally aggressive, it tend to recur but they do not give metastases. 

 
Their incidence is equal between both sexes. The clinical expression is generally 
dominated by the appearance of a mass that progressively increases in volume 

Imaging is contributory to the diagnosis, but despite the development of 
medical imaging, the histopathological hallmark is essential to confirm the 
diagnosis of these tumors. Surgery is the foundation of treatment of these 
tumors.Adjuvant treatment with chemotherapy is often necessary. The indication 
is discussed after a multidisciplinary preoperative evaluation. About our cases, 
both children are treated with surgical resection of tumor, the second is received 
a neoadjuvant chemotherapy because the size of tumor was important, then he 
continued his chemotherapy after surgery, she seems to have a beneficial effect 
after prolonged treatment. 

Because of the high risk of recurrence of desmoid tumors, monitoring is 
mandatory and must beyond 5 years. Studies are underway to research other 
therapeutic methods which are less invasive for treating  

certainly aggressive tumor locally but his prognosis is good. 
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