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Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de

mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confis.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [ honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et

mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa 7

conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales

d’une facon contraire aux lois de [ humanité. Q (
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Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

Le fibrome nasopharyngien (FNP) est une tumeur rare, richement vascularisée, prenant
naissance au niveau des fosses nasales et du cavum, pouvant se développer aux dépens des

territoires de voisinage.
Il atteint presque exclusivement les adolescents de sexe masculin.
C'est une tumeur histologiquement bénigne mais localement trés agressive.
Sa gravité réside dans :
1) Son pouvoir destructeur des os de la face et de la base du crane;

2)Ses difficultés opératoires liées au saignement et a ses extensions surtout

endocraniennes ;
3) Son pouvoir de récidive ;
4) Son caractére asymptomatique au début.

Son origine, sa nature, sa pathogénie et son évolutivité restent mystérieuses malgré de

nombreuses recherches.

Il est souvent révélé par I'installation d’épistaxis d’abondance variable associées a une

obstruction nasale permanente.

La TDM et I'IRM permettent un diagnostic plus précoce et bilan d'extension plus précis, et

donc une prise en charge plus adéquate.

Une prise en charge thérapeutique multidisciplinaire est cruciale, la chirurgie constitue le
traitement de choix de cette tumeur, aprés une embolisation qui permet la diminution du risque

hémorragique au cours de I'acte chirurgical et augmente son efficacité.

Nous rapportons notre expérience a travers une étude rétrospective des cas de FNP,
colligés entre janvier 2015 et janvier 2018 au sein du service d’'ORL du CHU Mohammed VI-
Marrakech-, notre objectif est de discuter les aspects épidémiologique, diagnostique,

thérapeutique et évolutif de nos patients en se référant a la littérature.
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Le FNP a eu des dénominations différentes au cours des siecles : le polype fibreux, le

fibrome nasal juvénile et le fibrome saignant de la puberté masculine.

Au 5eéme siecle avant JC, Hippocrate avait décrit la nature de cette lésion et l'une des
premieres opérations du "polype nasal dur". Cette procédure consistait a une extraction des
«polypes» par arrachage mais Hippocrate n'a fait aucune mention du succeés ou de I'échec de

I'opération. [1-5]
Deschamps (1740-1824) est le premier a suggérer I’existence de polypes vasculaires.

Liston a traité chirurgicalement le premier cas authentique de FNP en 1841, confirmé

histologiquement par Mhyre et Michaeles en 1987. [1][6][7]

Dés 1847, Chelius, en Angleterre, a décrit un polype nasal fibreux apparaissant
habituellement chez les garcons aux alentours de la puberté « polype saignant de la puberté »
et dont l'ablation était moins hémorragique lorsqu'elle emportait en méme temps la base

d’implantation. [1-5]
Huguier en 1849 a décrit la voie d'abord : la rhinotomie paralatéronasale.

La voie trans-jugale avec résection maxillaire temporaire a été décrite en 1861 par

Langebeck. [3][4]

En 1865, Legouest attire I'attention sur le fait que ces tumeurs se développent chez les

adolescents de sexe masculin. [3][4]

Gosselin a noté en 1876 la tendance a la régression spontanée aprés la maturité sexuelle.
[1-4]

Bensch en 1878 a fait un rapport complet sur les polypes nasaux avec une excellente
description morphologique et clinique de ces tumeurs. [3][4]

Le terme "fibrome nasopharyngien juvénile" a été suggéré pour la premiere fois par

Chaveau en France en 1906. [1-4]
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En 1923, Sebileau P a rapporté a la société francaise d’ORL, I’individualisation du FNP sur
les plans anatomopathologiques, chimiques et thérapeutiques, et Il a montré que ce fibrome

s'insére sur le versant supéro-externe du cadre choanal et non sur la volte du cavum. [8]

Denker en 1910 [5] a décrit la voie sous labiale, et Loeb [5] en 1927 a été le premier qui a
recommandé la voie transpalatine pour les tumeurs du nasopharynx, et beaucoup des
chirurgiens ont adopté cette voie, et Moure et Sebileau ont redécrit la voie, d’abord connue sous

le nom de la rhinotomie paralatéronasale, faite par Huguier en 1849.

Cheever a signalé pour la premiére fois L'ostéotomie de Le Fort | en 1867, qui avait été
popularisée dans les années 30 pour la correction des déformations squelettiques de la partie
moyenne de la face et, éventuellement, pour le traitement des tumeurs de la cavité nasale, du

nasopharynx et de la base du crane. [9]

En 1940, Friedberg d’aprés I'étude histologique de 3 cas, il a suggéré le terme

angiofibrome nasopharyngien. [1][2][10]

Sternberg en 1954 a affirmé histologiquement que la tumeur représente une entité a

part. [11]

En 1948 : apparition de I’lhormonothérapie sous forme d’androgénes (Terracol, Guerrier,

Martin, Erlich, Abels) et cestrogenes (Schiff en 1959). [3][4]

En 1953, Kremen [12] a préconisé |'abord trans-mandibulaire pour les extensions

latérales

En 1955, Batsakis [13] a rapporté un cas de fibrome nasopharygien qui s’est transformé

en fibrosarcome.

En 1964, Smith et al [14] ont été les premiers a utiliser a la fois la cryothérapie de la
tumeur et I’excision chirurgicale chez les patients atteints d’angiofibrome. Deux ans plus tard,

Work et al [15] ont présenté une série de dix patients chez lesquels les tumeurs avaient été




Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

congelées avant |'excision. Ces auteurs ont signalé beaucoup moins de saignements chez leurs

patients avec ces méthodes combinées de traitement. [5]

Puis apparaissent des progres techniques qui vont transformer ’approche diagnostique
et thérapeutique du FNP: I’angiographie permettant la ligature de I’artére carotide externe

(1963 : Thibaut, 1965 : Wilson et Hanafee, 1967 : Samy, 1968 : Appaix et Pech). [16]

En 1965, Samy et Girgis [17] ont préconisé I'abord transzygomatique pour certaines

extensions latérales.

Depuis les années 70, Le progres thérapeutique est en rapport avec I'évolution de la TDM

et I''IRM qui ont permis de mieux préciser I'extension tumorale. [1][2]

Fitzpatrick et Rider [18] en 1973 ont publié 39 cas de FNP traités par radiothérapie avec

80%de succes. lIs n’ont observé aucune transformation sarcomateuse ni autre trouble.

Malgré cela le traitement radiothérapique n’est pas pour la majorité des auteurs le

traitement primitif et il est réservé aux extensions intracraniennes.

Plusieurs auteurs publient sur plusieurs voies d’abord chirurgicales : Krekorian (1977)

[19], English (1972) [5], Fisch (1983) [20], Standefer (1983) [21].

La voie d’abord de dégloving a été décrite pour la premiere fois par Casson et al. (1974)
et puis par Howard et Lund (1992), ils I’ont utilisé chez ces patients depuis 10 ans et I'ont

considéré 'approche de premier choix tout en évitant une incision externe. [1]

En 1978, Duckert [22] rapporte un cas de FNP suivi par la TDM au cours de 3 mois de

I’cestrogeneothérapie préopératoire qui a provoqué une réduction de la masse tumorale.

L'embolisation préopératoire du FNP a été pratiquée afin d’assécher la tumeur depuis

1988 par voie transartérielle, et par ponction directe depuis 1994 par Tranbahuy et al [23]. [24]

Dés que Kamel et al [25] ont fait la premiere description en 1996 de I’exérése transnasale

sous guidage endoscopique des petits FNP, ses indications ne cessent de s'élargir.
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.  Anatomie du nasopharynx:

1. Généralités:

Le nasopharynx est le segment supérieur de la cavité pharyngienne, appelé également
cavum ou rhinopharynx. Il est situé au dessous de la base du crane, en arriére des choanes, au-
dessus de lI'oropharynx et en avant des deux premiéres vertebres cervicales (Figure 1). Ces
rapports anatomiques permettent d’expliquer la symptomatologie et la complexité de son

exploration lors d’une atteinte cancéreuse.

Il est constitué d’une paroi musculo-aponévrotique limitant une cavité impaire et
médiane. Le rhinopharynx a schématiquement la forme d’un cube ouvert en avant d’ou le terme
cavum, mesurant chez ’lhomme adulte: 40 mm de large, 30 a 40 mm de hauteur, 20 mm de

grand axe antéropostérieur [26].

Choane

p—

Ostium pharyngien de
la trompe auditive

b ) ' s — 1. Nasopharynx
M L ’T-' Voile du palais
Cavité orale — / Ostium intrapharyngien
Tonsille palatine (- :
e ,-*i = 2. Oropharynx
-1 8 - — »Y 3. - 'mx
Epiglotte i = Hypopharynx
Pli vocal e — = C
— 6
—. Oesophage

Trachée cervicale —

Figure 1: Coupe sagittale du pharynx montrant I’anatomie des voies aériennes supérieures [27].
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Figure 2 : Coupe anatomique sagittale de la face montrant les rapports du cavum [42]

1-sphénoide 2-sinus maxillaire 3-cornet inférieur

4-orifice tubaire 5-cavum

2. Parois du nasopharynx : [28-30]

Le nasopharynx présente 6 parois:

e La paroi supérieure: est constituée par un plan osseux incliné en bas et en arriere formé
par le corps du sphénoide sur lequel est creusé le sinus sphénoidal (Figure2 et 3). Plus en
arriere, la paroi se poursuit en pente douce avec le clivus (qui correspond a la soudure de
la lame quadrilatere de I’os sphénoide et de la lame basilaire de I’'os occipital). Puis plus
bas, la paroi est constituée par le ligament atloido-occipital derriere lequel on retrouve le

rachis cervical supérieur;

e La paroi inférieure: est formée par la face dorsale du voile du palais qui prolonge le
plancher de la cavité nasale (Figure2 et 3). Il s’agit d’une limite virtuelle correspondant a
un plan horizontal passant par le bord postérieur du palais osseux et le bord supérieur
de I'arc antérieur de I'atlas ou I’articulation atlanto-axiale selon les auteurs. Si la face
postérieure du voile du palais appartient au rhinopharynx, sa face inférieure appartient a

I’oropharynx;

9
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Sinus sphénoidal Paroi supérieure:
Corps de l'os
sphénoide
Tonsille

Récessus sus- pharyngienne

tubaire

Paroi latérale: - Occipital

Torus tubaire ) Paroi

——_

S ” postérieure:
Ostium pharyngien — e
\. ... Ré&cessus
._—r—/—""/ = ; =

5 - haryngien
Pli salpingo- P
palatin Mb atlanto-
occipitale
Torus de I'¢lévateur — b
— — Limite
Pli salpingo- 7 inférieure du
pharyngicn cavum
Arc ventral
Paroi inférieure: de 1*atins
Aponévrose m— Dent de I'axis
palatine

Ositum intra-
pharyngien

M. élévateur du_/

voile du palais

Figure 3: Coupe sagittale médiane du rhinopharynx [27]

La paroi antérieure: en avant le rhinopharynx est limité par les choanes (séparées sur la
ligne médiane par le bord dorsal du septum nasal et faisant communiquer directement le
nasopharynx avec les fosses nasales), les sinus maxillaires, et plus haut les sinus

ethmoidaux (Figure3 et 4);

Ganglion otique Choanes

Partie cartilagineuse de la trompe

Ligament sphéno-mandibulaire auditive (d’Eustache)

Artére carotide

B - interne Foramen ovale
Nerf massétérique "

Artére méningee
moyenne

Nerf
auriculo-temporal

Lame latérale du
processus ptérygoide
Articulation
temporo-mandibulaire

. o Muscle
Artéere massétérique ptérygoidien latéral
et piteygoidicr: midial Muscle ptérygoidien médial
Artére maxillaire
Nerf alvéolaire inférieur
Nerf lingual
Muscle ptérygoidien médial

Muscle tenseur du voile

Lame ptérygoidienne médiale du palais (sectionné)

Hamulus ptérygoidien Muscle élévateur du voile

du palais (sectionné)
Nerf mylo-hyoidien

Hamulus ptérygoidien

Figure 4: Vue postérieure montrant la paroi antérieure du cavum [43]
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e La paroi postérieure: correspond a l'espace rétro-pharyngé, espace virtuel situé entre
I'espace muqueux pharyngé et I'aponévrose pré-vertébrale non visible a I'imagerie a
I’état normal. Par son intermédiaire, le rhinopharynx répond a la partie inférieure de la

fosse cérébrale postérieure (Figure 2 et 3);

e Les parois latérales: sont musculo-aponévrotiques, elles séparent le nasopharynx des
espaces latéro-pharyngés, rétro styliens et pré styliens, et leur contenu vasculaire et
nerveux. La paroi latérale est en grande partie constituée par l'aile interne de I'apophyse
ptérygoide et la trompe auditive. La portion aponévrotique est essentiellement formée
par le fascia pharyngo-basilaire (Figure 3 et 5).qui est En forme de fer a cheval ouvert en
avant, cette structure épaisse et fibreuse sépare I'espace muqueux des espaces péri-
pharyngés et permet de maintenir ouverte la filiere aérienne. Il émane en bas du muscle
constricteur supérieur du pharynx, se réfléchit dans un plan frontal sur les muscles pré-
vertébraux jusqu’a la base du crane et le bord inférieur de 'apex pétreux. Il est ouvert en

avant jusqu’a la face interne des apophyses ptérygoides médiales.

Paroi latérale

Trompe auditive

Paroi antérieure
Processus ptérygoide

Choane droit
M. tenscur du voile

du palais
M. ptérygoidien médial

Vomer

Torus tubaire _
Cartilage tubaire M. ptérygoidien latéral
M. élévateur du :
voile du palais g Glande parotide

Muqueuse — P \ Col de la mandibule

Fascia pharyngo
basilaire
M. constnicteur

N. facial

Proccssus stylosde

Fascia externe

Paroi postéricure
Muscles ’
prévertébraux

Processus mastonde
Condyle occipital

Figure 5: Coupe axiale passant par le rhinopharynx [27].
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3.

Espace muqueux rhinopharyngé: [31]

La muqueuse rhinopharyngée est bordée d’un épithélium délimitant I’espace muqueux
pharyngé. L’espace sous-muqueux est constitué de tissus lymphoides, de glandes
salivaires accessoires, de cellules résiduelles des tissus embryonnaires mésoblastiques et
du muscle élévateur du voile du palais. Le muscle tenseur du voile du palais est lui situé

en dehors de I'espace muqueux (en dehors du fascia pharyngo-basilaire).

La muqueuse latérale présente deux reliefs:
Le torus tubaire, siégeant en arriére de I'ostium pharyngien de la trompe auditive,

Le récessus pharyngé latéral ou « fossette de Rosenmiiller », dépression profonde, lisse,

de topographie latérale, postérieure et supérieure par rapport au torus tubaire.

Espaces profonds de la face: [32,33]

Le rhinopharynx est entouré des espaces profonds de la face (Figures 3 et 5), dont on

distingue deux espaces impairs et médians (rétro-pharyngé et pré-vertébral) et trois pairs et

latéraux (latéro-pharyngé, infra-temporal, parotidien):

>

L’espace rétro pharyngé: est un espace virtuel situé entre le fascia pharyngo-basilaire en
avant et I'aponévrose pré vertébrale en arriere. Il se prolonge en bas par I’espace rétro
viscéral du cou qui descend dans le médiastin postérieur. Il contient des éléments
cellulo-graisseux et des chaines ganglionnaires. Son contenu n’est pas visualisable en
imagerie chez un sujet normal ;

L'espace pré vertébral: est situé en arriere du fascia pré vertébral et contient les muscles
pré vertébraux (le muscle long de la téte en dedans, le muscle long du cou et le muscle

droit antérieur de la téte en dehors) ;

L’espace latéro pharyngé: est divisé par le diaphragme stylien en deux espaces:

L’espace carotidien (ou rétro stylien): qui contient I’artére carotide interne, la veine
jugulaire interne ainsi que les nerfs craniens IX, X, Xl et XlIl. En dedans, il communique

avec I’espace rétro pharyngé,
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* L’espace para pharyngé (ou pré stylien): de contingent essentiellement graisseux, il est
en rapport en dehors avec le lobe profond de la parotide (espace parotidien).

> La fosse infra temporale (FIT): de forme pyramidale avec une base externe mandibulaire
et un sommet supéro-médial représenté par la fosse ptérygopalatine. Elle est limitée en
dehors par le ramus mandibulaire et par I'arcade zygomatique. Sa limite interne constitue
la frontiere externe de I’espace latéro-pharyngé. Elle est limitée en avant par la partie
postérieure de la tubérosité maxillaire, en arriere par I’espace pré stylien en dedans et la
région parotidienne en dehors (Figure 5). L’espace masticateur englobe la fosse infra-
temporale et les structures en dehors du ramus mandibulaire et au-dessus de I'arcade

zygomatique. Elle est subdivisée en trois régions:

La région rétro-maxillo-zygomatiqgue: contient de la graisse et le tendon du muscle temporal.

La région des muscles ptérygoidiens: contient les muscles ptérygoidiens médial et latéral,

I’artere maxillaire interne, le nerf mandibulaire (V3) et ses branches.

La fosse ptérygo-palatine (FPP): région profonde cranio-faciale stratégique avec passages
vasculaires et nerveux importants, un espace étroit en communication avec les cavités orale,

nasale et orbitaire, le rhinopharynx, la fosse infratemporale et I’endocrane.

Elle est limitée en arriere par le processus ptérygoide de I’os sphénoide et en avant par la
paroi postérieure du sinus maxillaire. Elle communique par le canal ptérygoidien et le foramen
rond avec la fosse cérébrale moyenne, en bas elle se rétrécit et devient le canal de I'os palatin
qui communique avec la cavité buccale. En haut, elle est en continuité avec la fissure orbitaire
inférieure. Latéralement, elle communique directement par la fissure ptérygo-maxillaire avec la
fosse infra temporale. Médialement, elle est limitée par la lame perpendiculaire de I’os palatin a
I’exception de sa partie supérieure ou le foramen sphénopalatin la fait communiquer avec la

cavité nasale.
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Epine du sphénoide
Foramen épineux
Foramen ovale : L

Foramen sphéno-palatin
Fosse ptérygo-palatine
Choanes

Lame latérale .

o u processus
Lame médiale ptérygoide
Tubérosité maxillaire Hamulus

P
Processus pyramidal de I'os palatin j IJ-/"

Fosse infra-temporale
Processus alvéolaire du maxillaire

Figure 6: Vue inféro-latérale du squelette osseux de la téte montrant la fosse ptérygo-palatine.

[43]

Protubérance occipitale externe (inion)

Ligne nucale supérieure

Créte occipitale externe
Septum nasal

Ligne nucale inférieure Choane (ouverture

nasale postérieure)
Foramen magnum

Fissure orbitaire — Foramen mastoidien

inférieure
Suture occipito-
mastoidienne
Condyle occipital
Lame ptérygoidienne
latérale

Lame ptérygoidienne
médiale

Fosse scaphoidienne

Processus mastoide

Processus styloide

Fosse ptérygoidienne
Arcade zygomatique

Lame horizontale de I'os palatin Processus pyramidal

de I'os palatin
Cornet nasal inférieur

Tubérosité maxillaire Hamulus ptérygoidien

Processus palatin du maxillaire Processus alvéolaire

P du maxillaire
Fosse incisive

Figure 7: Vue inférieure de la base du crane montrant la fosse ptérygopalatine. [43]

La loge parotidienne: est limitée en dedans par ’espace para-pharyngé, en avant par la
fosse infra-temporale et en arriére par la région rétro stylienne (Figure 8). Elle contient la

glande parotide avec le nerf VII, I'artére carotide externe et la veine jugulaire externe
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Figure 8: Schématisation des rapports du nasopharynx avec les espaces profonds de la face. [34]

1-Fosse infra-temporale 11- Apophyse inter ptérygoidienne
2-Fosse ptérygo-palatine 12- Muscle stylo-glosse

3-Espace para-pharyngé 13-Muscle stylo-pharyngien

4-Espace rétro-pharyngé 14- Ligament stylo-maxillaire

5-Cloison sagittale 15-Ligament sphéno-makxillaire

6- Artére carotide interne 16- Muscle stylo-hyoidien

7-Loge parotidienne 17-Muscle digastrique (ventre postérieur)
8-Veine jugulaire interne 18-Diaphragme stylien

9-Espace rétro stylien ; 19-Aponévrose pré vertébrale
10-Aponévrose péri-pharyngienne 20-Muscle sterno-cléido-mastoidien

5. Foramens de la base du crane en rapport avec le nasopharynx: [35,36]

Le nasopharynx est en rapport étroit avec la base du crane et tout processus
pathologique peut par le biais de ses foramens s’étendre a I’endocrane (Figure 9 et 10). Un
foramen est un orifice court contrairement a un canal qui a une longueur plus importante. Une

fissure représente une fente située entre deux piéces osseuses.
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5.1 Foramen rond:

Le foramen rond (ou foramen rotundum) est implanté sur la racine médiale de la grande
aile du sphénoide. Il ne porte pas bien son nom car il a davantage une configuration de canal se
continuant avec la fente ptérygopalatine. Son contenu principal est le nerf maxillaire (V2),
branche du nerf trijumeau. Il est situé en arriere, plus bas et plus médian que la fissure orbitaire

inférieure.
5.2 Foramen ovale:
Le foramen ovale est situé dans la grande aile du sphénoide en arriere et en dehors du
foramen rond. Sa direction est verticale et permet le passage du nerf mandibulaire (V3) dans la
région ptérygoidienne, et de I’artére petite méningée (ou méningée accessoire).

5.3 Foramen lacerum:

Le foramen lacerum (ou trou déchiré antérieur) constitue un espace de séparation a la
partie interne de la suture sphéno-pétreuse, fermée par un fibrocartilage relativement résistant
ne laissant le passage qu’au nerf vidien et de facon inconstante a une branche méningée de

I’artere pharyngienne ascendante.

D'avant en arriére et de haut en

Figure 9: Vue endocranienne de la base du crane. [37]
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Figure 10 : Vue exocranienne de la base du crane. [43]

6. Vascularisation artérielle et veineuse: [38]

Le nasopharynx est vascularisé par les artéres provenant du systéme carotidien externe.
L’apport artériel principal est constitué, par I'artere pharyngienne ascendante, qui alimente un
réseau muqueux et sous—muqueux, mais qui comporte également des branches de I'artére
maxillaire interne (vidienne, ptérygo-palatine) et de I'artére faciale (palatine ascendante).
L’espace sous-muqueux contient le plexus veineux para pharyngé avec des veines qui se

drainent partiellement dans la veine rétro pharyngée et la veine faciale avant de rejoindre la

veine jugulaire interne.
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Figure 11: Systeme carotidien interne et externe.[43]
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Figure 12: Trajet de I’artére maxillaire interne. [43]

18



Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

Branche du sepum nasal de "adére labiale
supsSrieure (de Fanére faciale)

Septum nasal (refews)

Anasimoses entre le ramean
seﬂtal cles I"artére
sphéno-palatine et "artsre
Chamiere sclématicgue rande palatine dans

e canal incisif
Rarmeaux sepral e
nas=al latérma |l de Partses
ethmaordale postérieuns:

Rameau septal anks e ur

Rarme=au nasal antéro- lardral
Rameau septal

posterieur
e 1'a riisres
sphéno-palatine

Rarmeaw nasal
encterre o

Vartse ethmeoida le
Aantérieuars

Artire
spheno-pa latine

Foara men
sphéno-palatin

Rameaux alaines
de I"arts re nasale
latéra les

ok Mare e faciale)

Rameaiss nasa s
pProstéro-lateé raus
cles I"artere
=phéno-palatine

A
masillaire

Artere alwéolaie

MAnastomose entre J

la branche s eptale

ik i urer cles 1aimere
sphdéno-pa latine et Nanére
= palatine dans

e canal incisif

ArbEre caroticle
ester e

Foramen petit palatin et anére petite palatine
Atz g ncde palatine
Foramen grand palatin et artére grance palatine

Paroi latérale de la cavité nasale

Figure 13 : Artéres de la cavité nasale, septum nasal relevé. [43]

7. Innervation: [39]
L'innervation motrice est assurée par un plexus pharyngien formé par les nerfs mixtes IX,
X et les branches du ganglion cervical supérieur du sympathique.

L’innervation sensitive du toit du nasopharynx est assurée par le nerf maxillaire (V2).
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Figure 14: Innervation du nasopharynx. [43]
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8. Drainage lymphatique du nasopharynx : [40]

Le drainage lymphatique du nasopharynx se fait vers les ganglions rétro pharyngés qui
constituent le ler relais puis vers les chaines cervicales profondes représentées par 3 groupes

correspondant aux territoires :
- Sous digastrique et spinal haut (groupe?2)
- Sus homohyoidien (groupe3)

- Spinal et susclaviculaire (groupe 5)

Légende :
- A ganglions sous mentonniers
- IB: ganglions sous maxillaires
- 1A } ganglions jugulocarotidiens supérieurs
- |IB
- ganglions jugulocarotidiens moyens
- |V: ganglions jugulocarotidiens inférieurs
- V: ganglions spinaux
- ViI: térritoire ganglionnaire antérieur

Figure 15: Les groupes ganglionnaires cervicaux. [41]
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Il. Anatomie des fosses nasales: [44-49]

Sup

Sinus Trontaux

orbite

Droit

sinus
rmaxillaire

— cornetinférieur

Figure 16: Cavités nasosinusiennes en coupe frontale [39]

1. Constitution anatomique :

Ce sont deux cavités a peu prés symétriques situées au milieu du massif facial, protégées

en avant par la pyramide nasale et divisées en deux moitiés par le septum nasal.

Elles sont placées au dessus de la cavité buccale, au dessous de I’étage antérieure de la

base du crane, en dedans des orbites et des maxillaires supérieurs et en avant du rhinopharynx.
Chaque fosse nasale comporte :
< Quatre parois :

Supérieure (ou plafond ou volte), inférieure (ou plancher), externe (supportant les trois

cornets) et interne (cloison nasale ou septum nasal).
< Deux Orifices :

Les fosses nasales comportent chacune deux orifices, un orifice antérieur représenté par

les narines et un orifice postérieur qui correspond aux choanes.
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e Parois :
Septum nasal ou cloison nasale :

C’est une lame ostéocartilagineuse sagittale sépare les deux fosses nasales et constitue
leurs parois interne et soutient la pyramide nasale en avant.ll comprend une portion antérieure
cartilagineuse qui repose sur le plancher nasal correspondant au maxillaire, une portion

postérieure formée en haut par la lame verticale de I’ethmoide, et en bas par le vomer.

Endocrane
Lame verticale Sinus
de I'ethmoide sphénoidal
L'os vomer
Cavum
Oropharynx

Figure 17: Coupe sagitale passant par le septum nasal [39]

Faux du cerveau

Sinus frontal Lame criblée de I'ethmoide

Sinus sphénoidal Dure-mére
Selle turcique

Septum nasal

Choanes
(ouvertures nasales postérieures)
Processus latéral

du cartilage nasal septal Tonsille

haryngienne
Grand PRnyhe
cartilage alaire
Torus tubaire

Vestibule nasal

Epine nasale antérieure
Canal incisif

Cavité orale

Langue

Voile du palais

Figure 18 : Paroi médiale da la cavité nasale. [43]
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Figure 19: Paroi médiale da la cavité nasale : septum nasal relevé. [43]

Paroi supérieure ou plafond :

Elle s’étend de I’épine nasale du frontal jusqu’a I'os sphénoide en passant par la lame

criblée de I'ethmoide. C’est une fine lamelle osseuse qui sépare la cavité nasale du crane.
Paroi inférieure ou plancher :
Elle est formée par le palais dur :
- En avant, I’apophyse palatine de I’os maxillaire supérieur
- En arriére I’os palatin.
Paroi latérale :
C’est la plus complexe, peut se diviser schématiquement en deux parties :
- Sa partie inférieure est maxillaire, séparant les fosses nasales de I'orbite.

- Sa partie supérieure est ethmoidale, séparant les fosses nasales du sinus maxillaire, en

avant, et de la fosse ptérygo-maxillaire, en arriére.
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Trois reliefs sont visibles sur sa surface: les cornets inférieur, moyen et supérieur.

Chaque cornet de la paroi latérale de la fosse nasale délimite avec la paroi latérale

correspondante une cavité appelée méat.

Cornet supérieur
Méat
Cornet moyen supérieur

L. Méat moyen
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Méat
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Vestibule nasal Choanes N
Méat nasal inférieur: Trornpe aUd't'Ve‘
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Processus palatin du maxillaire
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Récessus pharyngien
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Figure 21: Paroi latérale da la cavité nasale. [43]
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Figure 22: Vue de la paroi latérale du nez avec le septum nasal enlevé. [43]

e Cornets :
Cornet inférieur ou maxillaire:

C'est un os indépendant dont I'’encrage se fait sur le maxillaire et masque ainsi
I’labouchement du canal lacrymo-nasal situé a sa partie inférieure. Il présente un processus
maxillaire dans sa partie postérieure qui s’attache sur la partie basse de la cloison
intersinusonasale. Cette région représente une zone de faiblesse qui permet plus facilement a ce

niveau, la trépanation dans le méat inférieur ou I’os est fin.
Cornet moyen et supérieur :

Ils appartiennent a la portion libre de la lame des cornets qui s’articule avec I’os frontal
dans sa partie supérieure. Cette jonction ethmoido-frontale est une région dont la hauteur peut

varier et qui est facilement analysable sur la TDM. La portion visible des deux cornets est une
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lame osseuse fine et convexe. lls ont également une attache latérale sur la paroi orbitaire

ethmoidale : La racine cloisonnante :

- La racine cloisonnante du cornet moyen sépare I’ethmoide en deux territoires antérieur et
postérieur.
- La racine cloisonnante du cornet supérieur subdivise I'’ethmoide postérieur.

e Méats:
Ils correspondent a I’espace situé entre la face latérale et le cornet adjacent.
Méat inférieur ou lacrymal :

C’est un espace limité en bas par le plancher de la cavité nasale, en dehors par la paroi

latérale et en dedans par la face latérale du cornet inférieur.

Dans ce méat se situe la terminaison du conduit lacrymonasal, a sa portion supérieure,
environ 1a 2cm en arriere de I'attache antérieure du cornet. La région postéro-supérieure du

méat correspond a la zone osseuse la plus fine ou la trépanation peut étre débutée.
Méat moyen :

C’est a cet endroit que se situe le carrefour ostio-méatal qui est la zone stratégique de
drainage de toutes les cavités pneumatiques antérieures : sinus frontal via le canal naso-frontal,
sinus maxillaire via son ostium limité en dedans par le processus unciforme et les cellules

ethmoidales antérieures.

Il est délimité en avant par I'os lacrymal, en bas par le cornet inférieur, en haut par le
labyrinthe ethmoidal et en arriere par la lame verticale du palatin. Sa paroi interne est formée par

le cornet moyen, sa paroi latérale par trois reliefs se succédant d’avant en arriere :

- Le premier relief, a I'aplomb de I'insertion du cornet moyen, correspond a la bosse lacrymale,

relief du conduit lacrymonasal.

- Le deuxieme relief, plus ou moins saillant, est constitué par le processus unciforme.
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- Le troisieme relief dans sa partie supérieure correspond a la bulle ethmoidale, et dans sa

portion inférieure a la partie inférieure de la racine cloisonnante du cornet moyen.

La dépression entre le processus unciforme et la bulle ethmoidale est appelée gouttiére

uncibullaire.

Dans le méat moyen, plusieurs orifices sont visibles : a sa partie inférieure, horizontale :
I’ostium maxillaire ; a sa partie supérieure (infundibulum ethmoidal) se situe « I’étoile des

gouttieres » de TERRIER ou rond point bullaire.
Méat supérieur :

Situé sous le cornet supérieur, c’est le lieu de drainage des cellules ethmoidales
postérieures. |l existe surtout dans cette région, en arriere sur un plan vertical, un orifice
important, I’orifice sphénoidal qui s’ouvre dans le récessus sphénoethmoidal, situé médialement
par rapport au méat supérieur, est limité par le septum nasal médialement, le cornet supérieur
latéralement et la partie supérieure de la choane en bas, sur sa paroi postérieure s’ouvre I’orifice

du sinus sphénoidal.

27



Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

crista gali — sinus frontal

—cellules
| ethmoidales

orhite

Droit Gauche

septutm nasal — rmEat mayen

cornet maoyen

sinus maxillaire

¥ j—méatinférieur
- ]

Figure 23

Figure 24: Vues endoscopiques montrant les différents éléments des fosses nasales [49]

S : Septum nasal MS : Méat supérieur
Cl : Cornet inférieur CM : Cornet moyen CS : Cornet supérieur
BL : Bosse lacrymale B : Bulle ethmoidale PU : Processus unciforme

OSP : Ostium sinus sphénoidal RSE : Récessus sphéno-ethmoidal
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2. Vascularisation artérielle et veineuse: [50] [51]

2.1 Vascularisation artérielle:

La vascularisation artérielle des fosses nasales est tributaire des 2 systemes carotidiens
(Partere carotide externe et I'artere carotide interne).

a. Artére sphénopalatine :

L’artére sphénopalatine est I’artere principale des FN.

C’est la branche terminale de I’artere maxillaire interne (elle-méme branche de I’ACE),

Elle pénetre dans la cavité nasale via le foramen sphéno-palatin et se divise en 2 branches :
- Branche latérale ou artére des cornets : vascularise les cornets moyen et inferieur.

- Branche médiale ou artére de la cloison : donne I'artere du cornet supérieur et les arteres
septales.

b. Artéres ethmoidales :

Branches de I'ophtalmique (elle-méme branche de I'ACIl), elles passent dans les trous

ethmoidaux, traversent la lame criblée, et atteignent la partie haute des FN :
- L’artére ethmoidale postérieure : vascularise la région olfactive de la muqueuse.

- L’artére ethmoidale antérieure : se distribue a la portion préturbinale de la paroi latérale, et au
sinus frontal

c. Artéere de la sous-cloison:

Branche de I'artére faciale (elle—-méme branche de I’ACE), vascularise également la partie
antéro-inferieure de la cloison.

d. Tache vasculaire :

C’est une zone d’anastomose de 3 systémes artériels : 'artére ethmoidale antérieure,
I’artére sphéno palatine et I'artere faciale (via I'artére de la sous-cloison). Aussi appelée tache
vasculaire de Kiesselbach, elle est située sur la partie antérieure du septum nasal, plus

précisément a 1cm environ en arriere de I'orifice nasal de part et d’autre du septum.
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3.

D)

2)

3)

Elle contribue a la vascularisation septale en particulier dans sa partie antérieure

2.2 Vascularisation veineuse:

Satellites des arteres, elles forment deux réseaux :

Profond, périosté, drainant les parois osseuses et les cornets.
Superficiel, muqueux.

Elles suivent ensuite trois voies différentes :

Les veines postérieures, par les sphéno-palatines qui traversent le trou sphénopalatin,

aboutissent aux plexus veineux maxillaires internes.
Les veines supérieures, par les veines ethmoidales, rejoignent la veine ophtalmique.

Les veines antérieures, par les veines de la sous-cloison, se jettent dans la veine faciale.

Innervation : [50] [51]

Les fosses nasales sont richement innervées.

Sensitive : tous les filets sensitifs des FN sont tributaires du trijumeau (V) par
I'intermédiaire surtout du nerf sphénopalatin (branche du nerf maxillaire supérieur), plus

accessoirement, du nerf nasal interne (branche du nerf nasal).
Sensorielle : nerf olfactif.

Végétatif : les nerfs végétatifs transitent par le ganglion ptérygopalatin.
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Rameau nasal externe du nerf ethmoidal antérieur (V)
Rameau nasal latéral interne du nerf ethmoidal antérieur (V)
Bulbe olfactif

Lame criblée de I'ethmoide

Tractus olfactif g
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Figure 25: Innervation de la paroi latérale de la cavité nasale [43]
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Figure 26: Innervation de la paroi médiale de la cavité nasale [43]
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4. Drainage lymphatique : [50] [51]

Les lymphatiques des FN rejoignent trois groupes ganglionnaires :
- Rétro-pharyngiens, situés a la hauteur des masses latérales de I’atlas ;
- Jugulo-carotidiens, au niveau de la bifurcation carotidienne ;

- Sous-mandibulaires (pour les lymphatiques antérieurs et ceux des narines).
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Notre travail est une étude rétrospective, il porte sur les cas de fibrome nasophargien pris
en charge au sein du service d’oto-rhino-laryngologie du CHU Mohammed VI de Marrakech.

Cette étude s’étale sur 3 ans entre janvier 2015 et janvier 2018.
Les criteres d’inclusions étaient :
Patient présentant un fibrome nasopharyngien prouvé histologiquement
Les dossiers contenant une TDM et/ou une IRM.
Les criteres d’exclusions :
Les dossiers d’hospitalisation inexploitables.

Toutes les données anamnestiques, cliniques, paracliniques, et thérapeutiques ont été

reportées sur des fiches d’exploitation, préalablement rédigées apres revue de la littérature.
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FICHE D’EXPLOITATION

1. Identité :
IP:

Nom et prénom :
Age :

Sexe: FOo MO

2. Antécédents :

. Personnels :

SHTA OUID....ciiieiiinn, NONDO
-Diabete......... coocoiiiiii OUIO..ccciiiiin NONO
-Cardiopathie......................... (O 10 | NONO
=Sinusite......coooo OUIO. ..o NONO
—Allergie........oooiiiiiiiiiii OUIO.....coiiii NONO
—Asthme...........cocoii (011 | m NONO
-Soins dentaires....................... ould.....ccocvviiiin. NONO

- Traitement hormonal............. (1] | m NONO
-Habitudes toxiques................. L0 10 | NONO
-Traumatismes.................cooueen. oulg.....covviiiiin, NONO
-Chirurgie naso- sinusienn....... (O 0] | m PP NONOC

= AU S L
. Familiaux :

—cas similaires @ .. ...
AU S Lo
3. Motif de consultation :

- Signes rhinologiques:

- Anosmie /Hyposmie:........................ O Oui O Non
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- Douleur cranio-faciale...................... O Oui 0 Non
— EPIStaAXiS. ..o, O Oui O Non O Unilatéral O Bilatéral
- Obstruction nasale:..............ccc..oeenne. O Oui 0 Non O Unilatéral O Bilatéral
- Rhinorrhée:....................c.l O Oui O Non
- Rhinolalie fermée:.............................. O Oui O Non
- déformation du palais:........................ O Oui O Non

- déformation de la pyramide nasale:.....0 Oui O Non

- ronflement nocturne .......................... 0OOui ONon
- Signes ophtalmologiques :................ O Oui O Non O Type:............
- Signes otologiques & ...............ccoenl O Oui O Non O Type:............

-Etat de vigilance: O conscient O obnubilation O coma

-déficit neurologique par atteinte d’un nerf cranien : O oui O non

4, Examen clinique

- Rhinologique :

.Muqueuse : O inflammatoired normal

.Rhinorhée : O aqueuse O purulente

.Cloison nasale : O déviation O en place

.Polypes : 0O oui O non O unilatérale O bilatérale

.Tumeur nasale : O oui O non O unilatérale O bilatérale
Caractére : O battant O vasculaire

- Examen ophtalmologique:

- Exophtalmie : O oui O non

- BAV O oui O non
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- Diplopie : O oui O non

- amputation du champ visuel : O oui O non
- Otoscopie :

- otite séreuse : O oui O non

- Signes neurologique :

—Paralysie des nerfs craniens O oui O non O lequel(s) :
- Le reste de I’examen ORL et somatique :

- Examen général :

-Bon état général : O oui O non
-Mauvais état général : O oui O non

5. Examens paracliniques

- TDM naso-sinusienne:

—Classification de Radkowski :
O Stade IA

O Stade IB

O Stade lIA

O Stade 1IB

O Stade IC

O Stade IIA

O Stade 1IB

- Artériographie des 4 axes carotidiens :

Systéme vasculaire du fibrome nasopharyngien :
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O Systéme carotidien externe
O Systéme carotidien interne
O Les deux systémes

6. Traitement :

. ARTERIOGRAPHIE INTERVENTIONELLE :

0O Embolisation endovasculaire

. CHIRURGIE : 0 Oui 0 Non : Voies d’abord :
O Voie transnasale sous guidage endoscopique seule
O Voie externe :
OVoie transfaciale :
OVoie paralatéronasale
OVoie Dégloving
O Voies antérieures transmaxillaires :
OVoie de Rouge-Denker
OVoie transmaxillonasale bilatérale par ostéotomie de Le Fort |
O Voies transmandibulaires
O Voies latérales transzygomatiques
O Voie transbasale ou sous-faciale

o Associé a la chirurgie endoscopique : 0O Oui O Non

o RADIOTHERAPIE EXTERNE : 00 Oui O Non
DOSE @i
o CHIMIOTHERAPIE : 00 Oui O Non
. AU T RES & oo e
7. Evolution :

-Favorable : O oui O non

- Récidive : O oui O non
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-déces.

8. Traitement et surveillance des récidives :
a. Traitement :

o ARTERIOGRAPHIE INTERVENTIONELLE :

O Embolisation endovasculaire
Olnjection directe in situ : type de produit utilisé ...
. CHIRURGIE : 00 Oui OO0 Non : Voies d’abord :
O Voie transnasale sous guidage endoscopique seule
O Voie externe :
O Voie transfaciale :
OVoie paralatéronasale
OVoie Dégloving
O Voies antérieures transmaxillaires :
OVoie de Rouge-Denker
OVoie transmaxillonasale bilatérale par ostéotomie de Le Fort |
O Voies transmandibulaires
O Voies latérales transzygomatiques
O Voie transbasale ou sous-faciale

o Associé a la chirurgie endoscopique : 0 Oui O Non

. RADIOTHERAPIE EXTERNE : 0O Oui O Non
DOSE @i
o CHIMIOTHERAPIE : 00 Oui O Non
. HORMONOTHERAPIE : 0O Oui O Non
o AU T RES .o e
b Surveillance :
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I. Epidemiologie :

1. Fréquence:

Nous avons retenu 06 cas en nous basant sur les dossiers médicaux d’hospitalisation.

La fréguence moyenne du FNP dans notre service était de 2 cas par an avec des extrémes

allant de 1 a 3 malades par an. (Figure 27)

Nombre des cas

Année 2015 Année 2016 Année 2017

Figure 27: Fréquence des cas du FNP au sein de notre service

2. Age:
L’age moyen de notre série était de 18.33 ans avec des extrémes allant de 13 a 26 ans.

66.66% de nos patients étaient 4gés entre 13 et 19 ans.

3. Sexe:

Tous les malades, dans notre série, étaient de sexe masculin.

4. Antécédents :

Tous nos patients n’ayant pas d’antécédents particuliers : pas de sinusite, ni de chirurgie

nasosinusienne, traumatisme, traitement hormonal, allergie nasosinusienne.
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II. Clinique :

1. Délai de la consultation :

Le délai moyen entre I'apparition des symptomes et la premiere consultation était de 08

mois avec des extrémes allant de 01 mois a 24 mois.

2. Motif de la consultation:

L'obstruction nasale et les épistaxis étaient les 2 signes cliniques majeurs chez nos

patients. (Figure 28)

2.1 Obstruction nasale :

L’obstruction nasale était le maitre symptome, elle se présentait chez 5 patients (83.33%).

Ce symptdome était d'installation progressive, unilatéral chez 3 patients (49.99%), bilatéral
chez 2 patients (33.33%).
2.2 Epistaxis :

C’est le symptdme qui poussait souvent nos patients a consulter. Il était rencontré dans 4

cas soit 66.66%.

L’épistaxis était souvent unilatérale, dans 3 cas (soit 49.99%), et bilatérale dans un seul

cas (soit 16.66%).

L’abondance de ce saignement était variable : modérée chez 3 cas nécessitant un
tamponnement antérieur, de grande abondance chez un cas nécessitant un tamponnement

antérieur et postérieur.

2.3 Autres signes :

a. Déformation faciale : (Figure 29)

Symptome tardif, la déformation faciale était représentée par une asymétrie faciale voire

une masse jugale.
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Elle était décrite chez 2 patients (soit 33.33%) dans notre série.

b. Anosmie :

Ce signe se retrouvait chez 2 cas de nos malades (33.33%).

¢. Rhinorrhée :

La rhinorrhée était retrouvée chez 2 patients (33.33%).

Elle était séromuqueuse.

d. Signes ophtalmologiques :

Nous avons noté comme signes ophtalmologiques : la diplopie qui était retrouvée chez

un seul patient (soit 16.66%)

e. Autres:

Deux cas de céphalées (33.33%) étaient notés dans notre série, Un cas de rhinolalie

fermée (16.66%) et un cas de ronflements nocturnes (16.66%).

Les signes cliniques

Ronflement
Diplopie

Rhinolalie

Anosmie

Céphalée
Rhinorrhée
Déformation faciale
Epistaxis
Obstruction nasale

66.66%

83.33%

Figure 28 : Répartition des patients selon les signes clinigues
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3. Examen clinique :

3.1 Examen du massif facial :

L'examen clinique doit étre bilatéral et comparatif, commence classiquement par

I'examen exobuccal (ou facial) et se poursuit par I'examen des structures endobuccales.

a. Examen exobuccal : (Figure 29)

— Déformation de la pyramide nasale a type d’élargissement de la racine du nez retrouvée

chez un patient dans notre série (soit 16.66%).

— Tuméfaction jugale d’importance variable était notée chez 2 patients (soit 33.33%).

(@ (b)

Figure 29 : Ce Patient présentait une volumineuse masse blanchatre ulcérée extériorisée du

vestibule narinaire _gauche et déformant la pyramide nasale en rapport avec un fibrome

nasopharyngien (a) Face (b) Profil ( Service d’ORL du CHU Mohammed VI-Marrakech-)

b. Examen endobuccal :

A la recherche d’une expression de la masse en endobuccal, nous avons noté une
déformation du palais chez un malade (16.66%).

3.2 Examen rhinologique : (Figure31)
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S’intéresse a la rhinoscopie antérieure et postérieure complétée d’'une endoscopie des
fosses nasales (une rhinocavoscopie a été pratiqué chez tous nos malades) : nous avons précisé

les éléments suivants :
- Etat de la muqueuse nasale : était d’aspect inflammatoire chez un malade (16.66%).
- Rhinorrhées : étaient séromuqueuses, notées chez 2 patients (33.33%).
- Déviation septale : remarquée chez un cas (16.66%).
- Caractéristiques de la masse :

o Siege : unilatéral chez tous nos patients (a droite chez 3 cas et a gauche chez les 3

autres.)
0 Aspect : Une masse ferme, sessile et parcourue par des fins vaisseaux chez tous nos cas.

De coloration rougeatre chez 4 malades et blanchatre chez les 2 autres malades.

(Figure 30)

Polylobulée chez 4 patients de notre série.

33.33%

H Coloration rougeatre

Coloration blanchatre

Figure 30: Répartition de nos patients selon la coloration de la masse
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Figure 31 : Image endoscopigue d’un FNP montrant une tumeurcharnue, polylobée, blanchatre

parcourue par des fins vaisseaux

(Service d’ORL du CHU Mohammed VI-Marrakech-)

3.3 Examen otoscopique :

Fait partie de I'examen ORL, surtout en cas de suspicion de FNP. Dans notre étude, le

tympan était normal dans tous les cas.

3.4 Examen ophtalmologigue :

Devant les signes ophtalmiques, nous avons demandé un examen ophtalmologique
spécialisé chez un patient qui présentait une diplopie avec un syndrome d’HTIC et chez qui un
fond d'ceil avait révélé un cedéme papillaire stade | en bilatéral et une paralysie de la VIéme paire

cranienne homolatérale.

3.5 Examen neurologique :

Cet examen a objectivé chez un cas un syndrome d’HTIC et une atteinte du nerf VI

unilatérale homolatérale a la Iésion.

3.6 Examen des aires ganglionnaires :
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La palpation des aires ganglionnaires a trouvé des adénopathies cervicales chez un seul

patient, d’allure inflammatoire.

3.7 Examen général :

L'examen général a mis en évidence des signes d’anémie (paleur cutanéo-muqueuse)

dans un cas secondaire a I’épistaxis a répétition.

Aucun patient ne présentait de signe de retard saturopondéral ou sexuel ni de tares

associées.

lll. Biologie :

Une NFS et un bilan d’hémostase ont été demandés chez 4 patients qui présentaient des

épistaxis pour évaluer le retentissement.
Le bilan d’hémostase était normal chez les 4 patients.
La NFS a objectivé une anémie hypochrome microcytaire chez deux patients :
- Hémoglobine =7.5g/dl, plaquettes = 220000/ mm3

- Hémoglobine =8g/dI, plaquettes = 350000/ mm3

IV. Imagerie médicale:

L’examen tomodensitométrique, la résonance magnétique nucléaire et I'artériographie

ont été effectués chez nos 6 patients.

1. Tomodensitométrie (TDM) : (Figures 32 et 33)

C’est le principal examen sur lequel nous nous sommes appuyés pour faire le diagnostic
positif et étudier I’étendue de la masse.

1.1 Technique :

Des coupes inframillimétriques axiales et coronales avec reconstricution tridimentionnelle

(acquisition hélicoidale) ont été réalisées avant et aprés injection de bolus de produit de
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contraste iodé, avec utilisation des fenétres osseuses pour I'étude du squelette osseux de la face
et de la base du crane.
1.2 Résultats :

a. Siége et caractére de la masse :

La tumeur siégeait a droite dans 3 cas et a gauche dans 3 cas.
Dans tous les cas, la tumeur était homogeéne iso dense aux structures musculaires.

Aprés injection d'iode, la prise de contraste était massive chez 4 cas alors qu’elle était
modérée chez 2 cas.
b. Extensions :
L’examen tomodensitométrique a révélé la fréquence des extensions aux fosses nasales

chez 5 cas (soit 83.33%), au sinus maxillaire et au sinus ethmoidal chez 4 cas (soit 66.66%).

(Tableau I)
Tableau | : La fréquence des différentes extensions du FNP par régions.
Région Nombre de cas Pourcentage (%)

Fosses nasales 5 cas 83.33%
Sinus maxillaire 4 cas 66.66%
Sinus éthmoidal 4 cas 66.66%
Fosse infratemporale (Fosse ptérygomaxillaire) 4 cas 66.66%
Sinus sphénoidal 3 cas 50%
Fossette ptérygopalatine 3 cas 50%
Processus ptérygoide 2 cas 33.33%
Orbite 2 cas 33.33%
Sinus caverneux 1 cas 16.66%

La TDM a révélé également 2 cas de retentions liquidiennes : une éthmoido-maxillaire et

I’autre sphéno-éthmoido-maxillaire.
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(@ (b)
Figure 32 : TDM du massif facial avec injection de produit de contraste en coupe axiale (a) et en

coupe sagittale (b) d’un patient avec FNP : Volumineuse masse de densité tissulaire de contours

nets, bien circonscrite mesurant de 46 X 68 mm, se rehausse modérément apres injection de

produit de contraste , cette masse siégeant au niveau du rhinopharynx, étendue a I’espace

parapharyngé droit a la fosse nasale, avec lyse de la lame interne du processus ptérygoide et du

s 2,5 62508
i1 oed, 51

Hopital I8N TOF

Figure 33: TDM du massif facial réalisée en coupes axiales en fenétre parenchymateuse et

fenétre osseuse d’un autre patient avec FNP objectivant un processus lésionnel isodense déviant

la cloison nasale a droite et comblant les cellules ethmoidales postérieures et le sinus sphénoide
gauche
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2. Imagerie par résonance magnétique (IRM) : (Figure34)

C'est un examen tres performant dans |'étude de I'anatomie du nasopharynx et surtout

pour I'analyse des tissus mous.
2.1 Technique :

L’IRM permet d’obtenir des coupes dans les trois plans de I’espace (axial, coronal et
sagittal) les séquences en T1, avant et apres injection de Gadolinium sont plus utilisées que les

séquences en T2.

La séquence d’angio-IRM a été demandée aux deux temps artériel et veineux. (Figures 35

et 36)

Ces coupes sont réalisées avant et aprés injection de Gadolinium.
2.2 Résultats :

a. Caractere :

L’aspect de I'IRM chez tous les malades correspondait a un processus lésionnel tissulaire
en signal intermédiaire en T1 et en hyper signal en T2 parfois il est ponctué des zones d’hypo
signal de nécrose, avec rehaussement intense et hétérogéne apres injection de Gadolinium qui

traduit le caractere hypervasculaire.
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b. Extensions :

Tableau Il: La fréquence des différentes extensions du FNP par régions.

Région Nombre de cas Pourcentage (%)

Fosses nasales 5 cas 83.33%
Sinus maxillaire 4 cas 66.66%
Sinus éthmoidal 4 cas 66.66%
Fosse infratemporale (Fosse ptérygomaxillaire) 4 cas 66.66%
Sinus sphénoidal 3 cas 50%

Fossette ptérygopalatine 3 cas 50%

Processus ptérygoide 2 cas 33.33%
Orbite 2 cas 33.33%
Sinus caverneux 1 cas 16.66%
Extension endocranienne 1 cas 16.66%
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Figure 34: IRM d’un patient atteint du FNP Stade llc selon la classification de Radkowski :

Montrant une volumineuse masse rhino et oropharyngée latéralisée a droite et étendue a la fosse

nasale droite en hypo signal en T1 avec rehaussement intense et hétérogene apres injection de

Gadolinium et hyposignal en T2.

(a) IRM en coupe sagittale avant injection de Gadolinium T1
(b) IRM en coupe sagittale aprés injection de Gadolinium T1
(c) IRM en coupe coronale en séquence T2

(d) IRM en coupe coronale aprés injection de Gadolinium T1
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Figure 35 : Séquence d’angio-IRM artérielle d’un patient atteint du FNP Stade llc selon la

classification de Radkowski : a objectivé des branches de I'artére maxillaire interne droite, qui

parait dilatée, vascularisant principalement ce processus lésionnel droit.
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Figure 36 : Séquence d’angio-IRM veineuse d’un patient atteint du FNP Stade lic selon la

classification de Radkowski : ne rélévant pas d’anomalie.

Au total :

L’'imagerie médicale nous a permis de faire :

Le diagnostic positif chez tous les malades.

- L’étude des extensions de nos fibromes qui a révélé la fréquence des extensions

antérieures (100%) et latérales (83.33%). (Figure 37)
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Tableau lll : La fréquence des différentes extensions du FNP.

Nombre de cas Pourcentage (%)
Extensions antérieures 6 cas 100%
Extensions latérales 5 cas 83.33%
Extensions supérieures 3 cas 50%
Extensions orbitaires 2 cas 33.33%
Extensions endocraniennes 1 cas 16.66%

Avec 2 cas des extensions a la fosse infratemporale (33.33%) ; un cas des extensions a la

loge caverneuse (16.66%).

16.66%

B Extensions antérieures

50% B Extensions latérales

1 Extensions supérieures
Extensions orbitaires

B Extensions endocraniennes

83.33%

Figure 37: Fréquences des extensions

- La classification tumorale de Radkowski et al. (1996) [52]:

Aprés le bilan radiologique, nous avons pu classer le FNP selon la classification de

Radkowski et al. (1996) [52], Ainsi on a trouvé :
» 1 cas classé stade IIb soit 16.66%
» 4 cas classés stade llc soit 66.66%

» 1 cas classés stade lllb soit 16.66%
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Figure 38: Répartition des patients selon leur stade du FNP.

3. Arteriographie : (Figures 40 et 41)

L'artériographie est utilisée en préopératoire en seconde intention aprés la TDM ou
I'angio-IRM, dans le but de confirmer le caractére hypervasculaire de la tumeur, de connaitre la
cartographie artérielle des pédicules nourriciers du fibrome et d'effectuer une embolisation

préopératoire.
Nous avons réalisé une artériographie systématiquement chez tous nos patients.

3.1 Technique :
Le cathétérisme artériel s'est effectué sous anesthésie locale, a l'aide d'une sonde par

ponction de I'artére fémorale.
Ce cathétérisme est effectué par voie rétrograde selon la technique de Seldinger.

Nous avons utilisé des cathéters sélectifs pour les deux artéres carotides internes et

externes, et des cathéters hyper sélectifs pour les branches de la CE.

L’injection de contraste s’effectuait par bolus de 10ml. Les clichés étant pris en
sériographie pour l'analyse des différents temps artériel capillaire et veineux dans chaque

territoire carotidien.
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Les incidences retenues étaient celles de face et de profil, systématiquement bilatérales.

3.2 Résultats : (Figure 39)

L'angiographie a montré :

e Un blush vasculaire tumoral se projetant au niveau : du nasopharynx (4 cas), de

la région jugale (un cas) et de la fosse infra temporale (un cas) latéralisé sur

le coté atteint (3 cas a droite et 3 a gauche)

Le pédicule nourricier principal développé aux dépens de I'artere maxillaire interne dans

les 6 cas.

e Les pédicules accessoires étaient développés au dépend de :
- Artére pharyngienne ascendante dans 2 cas
- Artére faciale homolatérale : 1cas
- Branches collatérales de la carotide externe controlatérales : 2 cas
- Branches transphénoidales homolatérales dans 3 cas

Branches méningées de la carotide interne et de ’ophtalmique homolatérale : 1 cas

100,00%

pal e
80,00% -+~
60,00% 4

e M controlatérale
40,00% -

P ® homolatérale
20,00% 1~
0,00% ‘/7 homolatérale

AMI "“""“““““*=---T“_“__H_m___g/ controlatérale

APhA AF
ACI

Figure 39: Fréquence des pédicules nourriciers dans notre série
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Figure 40 : Artériographie sélective avant embolisation d’un patient 4gé de 18 ans atteint de

FNP : blush vasculaire se projetant au niveau du nasopharynx prédominant a gauche, alimenté

majoritairement par des branches issues de I’artére maxillaire interne gauche

Figure 41: Artériographie sélective avant embolisation d’un autre patient 4gé de 19 ans atteint

de FNP: blush vasculaire projetant au niveau de la région jugale gauche, alimenté principalement

par de multiples fines branches issues de [|’'artére maxillaire interne gauche
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V. Traitement:

5 patients ont profité d'un traitement chirurgical, et ils ont subi une embolisation avant
I'intervention  chirurgicale. Aucun  des 5 patients n’a recu de thérapeutique
médicale préopératoire ni complémentaire telle qu’une hormonothérapie, une chimiothérapie ou

une RTH.

Un patient classé stade Illb a été jugé inopérable car il avait une extension
endocranienne, avec contact intime avec la carotide interne et externe au sinus caverneux. Une

radiothérapie externe a été proposée dans ce cas.

1. Embolisation: (Figures 42 et 43)

Aprés avoir confirmé la nature hypervasculaire de la tumeur par I’artériographie et dans
le but de préparer le malade a un acte chirurgical et de diminuer le risque de saignement de
I'angiofibrome, nous avons réalisé une embolisation du pédicule nourricier principal de la
tumeur dans le systeme carotidien externe chez 5 patients.

1.1 Technique :

Aprés cathétérisme par voie fémorale de Seldinger on a utilisé des cathéters hyper
sélectifs pour obstruer le pédicule nourricier principal de la tumeur venant du systéme carotidien

externe.

On a utilisé des fragments de Curapson.

1.2 Résultats :

Une bonne dévascularisation du processus dans les 5 cas.

Le délai entre I'embolisation et I'acte chirurgical varie entre 48h-72h.

1.3 Incidents :

Aucune complication de I'embolisation n’a été notée.
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(@ (b)

Figure 42: Artériographie d’un patient 4gé de 18 ans atteint de FNP (a) Artériographie sélective

avant embolisation : blush vasculaire se projetant au niveau du nasopharynx prédominant a

gauche, alimenté majoritairement par des branches issues de I'artere maxillaire interne gauche

(b) Artériographie sélective aprés embolisation : bonne dé vascularisation Iésionnelle.

@ (b)

Figure 43: Artériographie d’un autre patient 4gé de 19 ans atteint de FNP (a) Artériographie

sélective avant embolisation : blush vasculaire projetant au niveau de la région jugale gauche,

alimenté principalement par multiples fines branches issues de |’artére maxillaire interne

gauche (b) Artériographie sélective apres embolisation : disparition du blush vasculaire.
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2. Chirurgie :
La chirurgie est le traitement de premiére intention du FNP.
Ayant comme objectif :
- Enlever la tumeur
- Eviter la récidive
- Eviter les complications liées au saignement en per opératoire.

Un bilan biologique complet est effectué avant d’intervenir a base de : bilan d’hémostase,

NFS, fonction rénale et ionogramme sanguin.
Une consultation pré anesthésique a été faite.

2 culots globulaires en moyenne iso groupe iso rhésus ont été procurés pour chacun de

nos patients.

1.3 Abord chirurgical :

La voie d’abord chirurgicale choisie dans notre série était en fonction du stade établi du

FNP selon la classification Radkowski et al [52].
La voie endoscopique seule a été utilisée dans un seul cas (soit 20%), classé lib.

La voie d'abord la plus utilisée était la voie combinée (soit 80%): associant une voie

d’abord externe a une chirurgie sous guidage endoscopique. (Tableau V)

Tableau IV : La fréquence des différentes voies d’abord chirurgicales

Nombre | Stades des | Pourcentage
Voie d’abord e J
de cas FNP opérés (%)
Voie endoscopique seule 1 cas IIb 20%
Voie paralatéronasale+ Voie
. 2 cas llc
) o ] endoscopique
Voie combinée : voie ) , i )
L Voie de dégloving+ Voie
externe guidée par . 1 cas llc
) endoscopique 80%
endoscopie - -
Voie de Rouge-Denker+ Voie 1 cas llc
endoscopique
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M La voie combinée

M La voie endoscopiqe seule

Figure 44: La fréguence des différentes voies d’abord chirurgicales.

Figure 45: Voie de Dégloving (Service d’ORL du CHU Mohammed VI-Marrakech-)

1.4 Le saignement per opératoire :

La quantité du saignement peropératoire était estimée a 300cc en moyenne avec des

extrémes entre 200 et 400cc.
Une transfusion sanguine était nécessaire chez un patient.

L’hémostase a été assurée dans tous les cas, nous n’avons noté aucun cas de choc

hémorragique.
Aucun séjour en réanimation.

Un méchage compressif des fosses nasales a la biogaze (+/-surgicel) était réalisé chez

tous nos malades.
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Durée d’hospitalisation était de 6 jours en moyenne.

1.5 L’étude de la piéce opératoire :

L’étude anatomopathologique réalisée chez tous nos patients opérés était en faveur d’un
FNP avec un aspect du stroma collagénique de densité variable, composé essentiellement de
fibroblastes, renfermant des structures vasculaires d’aspect variable selon leur maturation et leur
position (Les vaisseaux les plus volumineux occupent le centre), les éléments inflammatoires

étaient généralement absents ; Sans signes de malignité.

Figure 46: Aspect macroscopique d’un FNP (Service d’ORL du CHU Mohammed VI-Marrakech-)

3. Radiothérapie externe :

1.1 Indication :
Dans notre étude la RTH externe a été utilisée en premiere intention chez un cas avec
extension intracranienne, classé lllb.
1.2 Dose :
La dose délivrée au patient était de 35 Gy avec un fractionnement en 20 séances
échelonnées sur 4 semaines.

1.3 Evolution :

Stabilisation de la tumeur, avec un recul de 2 ans.
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VI. Evolution :

1. A court terme :

Les suites postopératoires immeédiates étaient simples : nous n’avons pas nhoté de:
saignement, ni de signes oculomoteurs, ou de signes neurologiques, pas de troubles auditifs, ni

de troubles olfactifs, ou de troubles de la mastication.
Le déméchage a été réalisé au bloc opératoire au troisiéme jour post opératoire.

Un lavage doux des fosses nasales au sérum physiologique les premiers jours apres

déméchage a été réalisé et maintenu 4 a 6 semaines.

Tous les malades opérés ont bénéficié d’'un controle par TDM injectée dans les 10 jours

apres la chirurgie, qui n’a pas montré de résidu tumoral.

2. A moyen et a long terme :

Nous avons suivi nos patients cliniquement et radiologiquement avec un recul moyen de

2 ans.

Une endoscopie nasale a été réalisée a chaque consultation, Une TDM a été faite a 6

mois, et a 1an.

Nous avons noté chez un cas a 18 mois post opératoire des symptomes identiques a
ceux décrits précédemment : obstruction nasale unilatérale, épistaxis unilatérale et céphalées,
avec a la TDM une récidive au niveau du sinus sphénoidal gauche avec extension endocranienne.
L’IRM réalisée a montré I'extension endocranienne, qui infiltre le sinus caverneux gauche avec
contact intime avec la carotide interne, classée stade lllb de Radkowski, ce qui a motivé le choix
de la RTH externe comme traitement. (Le patient a bénéficié de 27 séances, avec une diminution

marquée du volume tumoral a la TDM du controle).
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I. Etiopathogénie :

De nombreuses théories ont été suggérées pour expliquer la pathogenese du FNP a la

lumiére de ses caractéristiques clinicopathologiques.
L'étiopathogénie du FNP n'est pas élucidée jusqu'a présent.

Elle a fait I'objet de publications essentiellement axées sur les théories hormonales,

suggérées par la prépondérance masculine et la survenue péri-pubertaire de cette affection.

1. Théorie congénitale :

La premiére théorie congénitale a été introduite par Verneuil, comme cité par Bensch
(1878). Il a suggéré que la tumeur résulte d'un fibrocartilage embryonnaire a la base du crane.
Ce tissu persiste entre la basiocciput et le sphénoide jusqu'a la fusion par ossification autour de
la vingt-cinquieme année. Cependant, Verneuil (1860) semble avoir eu des doutes sur l'origine

exclusive de ce site. [4][54]

La théorie de Coener, citée par New et Kirch (1928), il a pensé que des parties du
chondrocrane situé dans la synchondrose sphéno-occipitale ne pouvaient pas s'ossifier, le FNP

est censé provenir de ces parties. [4][54]

Ringertz (1938) a suggéré que cette tumeur provenait du périoste ventral de la base du

crane. [53][54]

Som et Neffson (1940) ont évoqué que le périoste des os de la base du crane perdrait sa
capacité a former un os normal et s’hypertrophiait pour donner le FNP en réponse a la
stimulation endocrinienne accrue au cours de la puberté ; Ills ont suggéré que la régression
spontanée se produit lorsque l'ossification est compléte. Cette régression a été proposée par
d'autres, tels que Persky et Milligan, parce que, avec la fermeture des lignes de suture par
ossification, le stimulus de croissance et l'apport sanguin a la tumeur seront diminués.

[4][53](54]
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Hughes (1941) a pensé qu’il s’agit d’un résidu embryonnaire du canal craniopharyngien,
mais il semble qu’il n’existe pas de similitude entre FNP et craniopharyngiome. [4][53][54]
Brunner (1942) a suggéré comme possible point d’origine le fascia pharyngobasalaire.

[53][54]

Girgis et Fahmi (1973) ont cru que les cellules non chromaffines, présentes au niveau de
la terminaison de I'AMI, qui donnent origine au FNP. Selon cette théorie, il existerait une

similitude avec les tumeurs para ganglionnaires. [54]

Ces théories controversées ont été abandonnées depuis I'avénement des examens

radiologiques qui ont défini avec précision le point d’origine du FNP : le trou sphéno-palatin.

Par ailleurs, elles n’expliquent ni la prépondérance masculine ni la survenue péri

pubertaire.

2. Théorie inflammatoire :

Spielberg (1932) a suggéré que la sinusite postérieure chronique suppurée pourrait étre

un facteur contributif dans I'étiologie du FNP. [4]

Figi et davis (1950) ont signalé que l'inflammation aigué et les traumatismes pourraient

étre des facteurs excitants ou accélérateurs. [4]

Martin, Ehrlich et Abels (1948) dans leur étude de ce sujet, n'ont trouvé aucune maladie
systémique en tant que facteur causal. [4] D’autre part, Willis (1953) a considéré cette tumeur

comme une forme de réponse inflammatoire ou immunitaire. [53][54]

Cette théorie s’ajoute a la précédente car elle n’explique pas I'atteinte presque exclusive

de I'adolescent du sexe masculin.

3. Théorie hormonale :

La prépondérance masculine et la survenue péri pubertaire, ainsi les modifications
anatomopathologiques observées sous traitement oestrogénique rendant cette théorie plus

crédible.
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Schiff (1959) a été le premier a postuler que cette tumeur est apparue a cause d'un nidus
ectopique de cellules qui dépendent des androgénes. A la puberté, lorsque les taux
plasmatiques d'androgénes commencent a augmenter, la croissance des cellules tumorales peut

étre stimulée. Donc le FNP est la conséquence d’une perturbation d’activité hypophysaire. [4]

L’cestrogénothérapie préopératoire est recommandée comme un supplément a la
chirurgie, elle a entrainé une maturation considérable du tissu tumoral et, donc, une diminution

du saignement opératoire (La réduction du volume et de la vascularisation tumorale). [4] [55][56]

Lors lI'administration d'cestrogene exogeéne, prouve que |'cestrogene peut agir comme

antiandrogéne sur ces tumeurs, une action similaire a celle sur le cancer de la prostate. [55]

Par la suite la dépendance aux androgénes a également été suggérée par :

e Johnsen (1966) [56] a étudié un cas du FNP traité en préopératoire, d'abord avec des
androgenes, puis avec des cestrogenes, la tumeur sous androgénothérapie augmentait de
volume un peu. Cela a été suivi par un traitement a base d'cestrogénes qui a entrainé une

involution rapide et spectaculaire et une diminution de la taille de la tumeur.

e En utilisant le microscope électronique, Walike et MacKay (1970) [54] ont découvert que
I’effet de diéthylstilbestrol sur la tumeur marquait par la maturation de ses composantes via

la stimulation du processus de fibrose associée a une régression du volume tumorale.

e Leeetal. (1980) [57] ont analysé 8 cas du FNP pour démontrer I'absence de récepteurs aux
cestrogenes et a la progestérone et la présence des récepteurs aux androgénes, et suggérer
la dépendance du FNP aux androgenes, ainsi que Johns (1980) [55] n’a pas trouvé de

récepteurs aux cestrogénes dans une étude sur 6 patients.

e  Maurice et Milad (1981) [53] ont observé une similitude histologique entre le tissu du FNP et
le tissu érectile du pénis. lls ont considéré la tumeur comme un tissu érectile génital
séquestré et mal placé dans la région du nasopharynx au cours du développement feetal, qui
se développe pendant la puberté sous l'influence des hormones sexuels surtout les

androgeénes.
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e Dans une étude faite sur 24 FNP Hwang (1998) [58] a observé une expression positive du
récepteur androgénique dans 18 cas (75%) et du récepteur de la progestérone dans 2 cas
(8,3%). Aucun des 24 cas examinés n'était positif avec des anticorps anti-ER. Ces résultats
constituent une preuve directe de la présence de AR dans les tissus du FNP, ce qui pourrait

aider a expliquer les caractéristiques clinico-pathologiques uniques de ces tumeurs.

Martin et al. (1948) [3] ont été les premiers a proposer une théorie hormonale, ils ont
constaté que le FNP se produisait principalement chez des patients sexuellement sous-
développés. Sur la base de cette observation et du fait que la tumeur a tendance a se rémission
parallelement a I'obtention de la maturité sexuelle compléte, ils ont supposé que ces tumeurs
résultent d'un déficit en androgénes ou d'une surproduction des estrogénes et que la stimulation
hormonale est responsable du caractere histologique angiomateux ils ont proposé un traitement
avec des hormones androgénes en préopératoire ; Donc ils ont affirmé l'implication d’cestrogene
dans I’étiopathogenie du FNP. D'autre part, Dane (1954) [59][54] a suggéré que ces tumeurs
étaient le résultat d’un excés d'androgénes et non a une hyperactivité cestrogenique. Cependant,
la théorie hormonale ne pourrait pas expliquer I'emplacement de la tumeur uniquement dans le

nasopharynx.

L’observation selon laquelle les patients ont donné I'impression clinique de sous-

développement sexuel est un argument supplémentaire en faveur de cette théorie.

En faveur de théorie hormonale de Martin, Karatay et al. (1963) [54] ont montré que le
17-cétostéroide et le 17-21-dihydroxy-20-cétostéroide étaient diminués dans le débit
qguotidien dans l'urine de ces patients et que la folliculine était augmentée deux ou trois fois, la
cause de cette perturbation hormonale est [I'insuffisance hypophysaire qui cause un

hypofonctionnement d'androgéne et un hyperfonctionnernent cestrogénique.

En 1969 Karatay [60] a suivi 4 patients pendant 5 ans, et il a remarqué un taux des
métabolites presque normal dans le titrage des sujets guéris de leurs tumeurs, tandis que ce

taux était encore diminué chez les cas atteints de tumeurs.
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Martin, J. S. (1954) [61] a déclaré que le déséquilibre hormonal pourrait étre responsable
de la vascularisation de la tumeur mais il ne peut en étre tenu responsable et ne peut expliquer

leur localisation stricte dans le nasopharynx.

Sternberg (1954) a précisé qu'il pourrait s'agir d'un type d'hémangiome, comme

I'hnémangiome cutané qui régresse spontanément avec l'adge. [54][11]

Harma (1958) a classé le FNP parmi les réactions tissulaires hyperplasiques de structure
fibroangiomateuse similaires au granulome pyogénique. Il a supposé que cela était
principalement causé par un facteur hormonal actif pendant une courte durée au cours la

puberté. [54]

Osborn (1959) a considéré que la tumeur était une malformation vasculaire provenant du
tissu vasculaire nasal érectile; la prédominance du tissu érectile dans le nasopharynx des
hommes puberes explique probablement l'incidence de la tumeur selon I'dge et le sexe. Ces
auteurs font référence aux relations possibles entre le tissu érectile nasal et le tissu érectile des

organes génitaux qui pourraient avoir une signification étiologique. [54]

Dans une étude de Farag (1987) [62] a indiqué la présence de récepteurs spécifiques des
androgenes dans le tissu du FNP. Ces récepteurs étaient thermostables et pouvaient se lier a la
fois a la dihydrotestostérone et a la testostérone, avec une plus grande affinité pour
dihydrotésterone, le caractére de ces récepteurs comme étant spécifique aux androgenes
suggérait que le tissu du FNP se comporte comme un tissu cible androgénodépendant
comparable aux organes sexuels du sexe masculin. Aucune anomalie des taux sériques de la
dihydrotésterone, de testostérone et de 17 béta-estradiol n'a pu étre détectée chez les cas

étudiés, de ce fait, le traitement par la testostérone est inefficace.

Alors que dans une étude sur 12 FNP, Brentani (1989) [63] a trouvé des récepteurs aux
cestrogenes dans 25% des cas, de progestérone dans 58%, aux androgénes dans 25% et aux

glucocorticoides dans 84%.
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Amedee (1989) [64] a évalué la présence de récepteurs d'hormones sexuelles sur 5 FNP :
Aucun récepteur spécifique d'cestrogene, de progestérone ou d'androgene n'a été détecté dans
ces tissus ; de méme, Gatalica (1998) [65], dans son étude sur 8 FNP, a montré une absence
d'expression du récepteur oestrogénique et du récepteur progéstéronique avec une faible
expression du récepteur androgénique (moins de 5%), Ces résultats vont a I'encontre du role
important du récepteur des androgenes dans la croissance des FNP et corroborent les
observations antérieures d'une réponse imprévisible de ces tumeurs au traitement anti

androgeéne.

En 2006, Montag et al. [66] ont analysé 13 cas de FNP immunohistochimiquement. Les 13
cas étaient positifs pour ER-B, Cinq cas étaient positifs pour RA. Aucun des cas ne présentait de

coloration pour ER-x ou PR.

Liu et al. en 2015 [67] ont démontré que les FNP exprimaient des taux élevés de ER-a
(dans 92,9% des cas), ER-b (dans 91,4% des cas) et VEGF (dans 95,7% des cas) par rapport a la
muqueuse nasale normale. De plus, des taux modérés de RA étaient présents dans environ les
deux tiers des cas et de PR dans 12.8% de cas. Leurs données suggéraient qu'une interaction
entre les récepteurs hormonaux et le VEGF peut étre impliquée dans l'initiation et la croissance
du FNP ; et qu’ll n'y avait pas de relation significative entre les récepteurs hormonaux, I'age au
moment du diagnostic, le stade de la tumeur et le risque hémorragique. Cependant, la
surexpression de ER-a s'est révélée étre un indicateur de mauvais pronostic. Des études
complémentaires sont nécessaires pour étudier l'utilisation des antagonistes des récepteurs ER

et du VEGF dans le traitement du FNP.

Bien que de nombreux cas de troubles hormonaux chez les patients atteints de FNP et de
présence de RA ou de RE dans les tissus tumoraux aient été rapportés, I'influence hormonale sur

le FNP reste controversée.

Cette théorie n’explique pas la survenue du FNP chez la femme et chez les enfants de bas

age ou chez les adules.
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4. Théorie mixte : congénitale et hormonale :

Le sujet atteint présenterait un nidus tumoral fibrovasculaire congénital, quiescent par
absence d’hormone male. Au cours de la puberté, I’laxe hypophysogonadique, devenant mature
et fonctionnel, activerait le développement tumoral. Cette théorie explique I’action freinatrice

des cestrogenes. Cependant, cette théorie n’est pas valable chez les rares cas féminins.

5. Role du géne APC et de la béta-caténine et du géne GSTMI1 dans la

pathogénie du FNP :

Giardellou en 1993 [68] a conclu que le FNP est 25 fois plus fréquent chez les patients
atteints de polypose adénomateuse familiale que dans la population générale, car le gene APC
(polypose adénomatose colique familiale) joue wun role dans la pathogénie du
fibrome nasopharyngien et de la polypose adénomateuse familiale. Et Ferouz en 1995 [69] a
considéré que le FNP est une manifestation extracolique de I’APC et il a suggéré que c’est une

mutation du géne APC qui est responsable de cette pathogénie.

A I'appui de ces études, Abraham (2001) [70], dans une étude sur 16 cas de FNP associé
a une polypose adénomateuse non familiale, a montré une mutation de I'’exon3 de la béta-
caténine dans 75% des cas et la méme mutation dans 6cas de récidive que dans la tumeur
primaire. Il y a une accumulation nucléaire de béta-caténine dans 16 cas soit 100%. Cette
accumulation peut résulter d’'une mutation du gene APC, du gene béta-caténine ou du geéne
AXINI (axis inhibiteur). La mutation de ce dernier est trouvée dans le carcinome hépatocellulaire

et son role dans le FNP doit étre élucidé.

L’accumulation est faite plutot dans le stroma fibreux que dans les cellules endothéliales
ou cellules musculaires lisses des vaisseaux, tandis que |’'accumulation nucléaire concerne

seulement les cellules stromales.

La fréquence élevée des mutations de la béta-caténine dans les FNP sporadiques et la

présence de mutations identiques du géne de la béta-caténine dans les tumeurs récidivantes
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indiquent que les mutations du gene de la béta-caténine sont importantes dans la pathogenése

des FNP.

Dans une étude menée en 2008 par Ponti et al [71], a trouvé chez un des 4 (25%) jeunes
patients atteints du FNP, le diagnostic de syndrome de FAP lié a la mutation de I'APC a été posé.
Toutes les tumeurs sporadiques et familiales du FNP montraient une coloration nucléaire de la
béta-caténine, alors que I’expression altérée de I'APC n’a été observée que dans le FNP associée
a la FAP. Tous les cas ont été colorés avec VEGFR2. Un dépistage clinique,
immunohistochimique et biomoléculaire combiné peut étre utile pour l'identification de la FAP
chez les patients ayant un FNP. La voie Wnt peut étre impliquée dans la pathogenése du FNP soit

par des mutations somatiques de la béta-caténine, soit par des mutations germinales de I’APC.

Comme le VEGFR a un impact important sur la pathogenese du FNP.

En revanche, Guertl [72] en 2000 a éliminé cette hypothése et elle a proposé la présence

d'un autre géne dans la région du gene APC qui serait responsable de cette manifestation.

En outre, une étude plus récente en 2010 de Klockrs et al. [73] a réfutée I’association du
FNP avec la polypose adénomateuse familiale sur la base des antécédents familiaux dans une

petite série de 21 cas du FNP.

Les études existantes n’ont fourni aucune preuve directe de I'implication du géne de
I’APC dans le FNP. Par conséquent, le FNP dans le cadre de la polypose adénomateuse familiale

semble assez rare par rapport a la variété sporadique.

La béta-caténine peut augmenter la sensibilité du récepteur des androgenes, Rippel et
ses colléegues [74] en 2003 ont supposé que l'augmentation de I’expression béta-caténine

stimule la croissance typique de cette tumeur chez les adolescents males.

Valanzano et al en 2005 [75] a étudié la mutation APC somatique et germinale dans un
cas du FNP lié au FAP, afin d’affirmer que le FNP associé au FAP devrait étre considérée comme

une manifestation FAP extracoliqgue dépendante du sexe.
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Selon Mishra (2016) [76] I'expression de la béta-caténine a été observée dans 69% des
cas. Cependant, I'expression était absente exclusivement chez les jeunes adultes agés de plus de
18 ans (post-adolescents), mais augmentée chez les patients présentant une
déformation faciale. La béta-caténine est impliquée dans la plupart des cas du FNP sporadiques
occidentales, mais les observations actuelles dans la population indienne suggérent qu’elle n’est
associée qu’a un sous-ensemble de cas. Par conséquent, des recherches supplémentaires sont

nécessaires pour mieux définir sa cascade moléculaire.

Gautham (2002) [77] a étudié I’expression du géne de la glutathione S transférase M1
(GSTM1) dans [l'angiofibrome. Cette étude a montré une absence d’expression du

gene glutathione S transférase M1(GSTMT1) dans 3/8 cas de FNP soit 37.5%.

Le géne GSTM1 se trouve normalement chez I’étre humain et lorsque ce géne n’est pas
exprimé cela prédispose le sujet a développer des tumeurs malignes des voies aérodigestives
supérieures. C'est parce que le géne GSTMI1 produit une enzyme, qui agit comme un agent de
détoxification et joue donc le réle d’'une substance cytoprotectrice. L'absence du gene GSTMI
(génotype nul) signifie la perte de cette cytoprotection , ainsi la prédisposition de la personne au

développement de la tumeur,

Parmi les nombreux génes qui interviennent dans le développement du FNP, GSTMI
a étéle plus souvent associé a cette tumeur vasculaire. La non-expression de GSTMI

(génotype nul) est liée au développement de ces tumeurs.

Maniglia en 2013 [78] a approuvé I'existence d’un lien entre le génotype nul du GSTM1 et

la survenue du FNP dans la population brésilienne étudiée.

Enfin, il n’existe aucune preuve concluante de la mutation de la GSTM1 dans les tissus de

FNP.

Le systéme GST comprend des enzymes multifonctionnelles qui régulent Ia
biotransformation et la détoxification de nombreuses substances xénobiotiques et endogénes,

offrant une protection cellulaire.
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La perte d’expression de GSTMI1 est responsable d’une déficience de [I'activité
enzymatique et donc de déintoxication métabolique .Le génotype GSTM1 est associé a des taux
élevés d'adduits a I'ADN, ce qui suggere qu'il influence la carcinogenése, ce qui pourrait
expliquer, comme dans le FNP, le développement d'un tissu fibrovasculaire présente des

caractéristiques de malignité.

Beham et ses collegues (2000) [79] ont démontré sur une grande série de 32cas, en
basant sur d’examens immunohistochimiques et histologiques, les diverses caractéristiques
architecturales vasculaires inhabituelles de FNP. Cette étude permet de conclure que le FNP est

une malformation vasculaire.

La variété des irrégularités vasculaires associées aux angiofibromes a conduit beham et

al pour conclure qu’il s’agit de malformations vasculaires.
Schick et al 2002 [80] ont considéré dans que le FNP est une malformation vasculaire:

A partir du 1er arc branchial artériel, il y a formation d’un plexus vasculaire temporaire,

entre le 22&me et 24¢me jour de la vie embryologique, dans la région du foramen sphénopalatin.

En cas de régression incompléte de ce premier arc, il y a des résidus qui peuvent former
la composante vasculaire d’'un FNP qui se développe sous stimulation de la croissance chez

I’adolescent.

6. Role des facteurs de croissance dans le développement du FNP :

Les activateurs de I'angiogenése et les facteurs de croissance jouent un role important
dans la pathogenese du FNP. Le VEGF est associé a la prolifération cellulaire et a I'augmentation
de la densité vasculaire. Actuellement, il s'agit du facteur de croissance angiogénique le plus
puissant sur le FNP [81-85]. L'expression du VEGF dans le FNP est principalement dans
I'endothélium vasculaire, mais elle était faible dans le stroma tumoral, et I'expression du VEGF
était tres compatible avec celle de cellules endothéliales en prolifération. [86][87] Zhang et al.

(2011) [87] ont observé que les cellules endothéliales vasculaires du FNP étaient principalement
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fortement immunocolorées par VEGF, Flt-1 et Flk-1. Cependant, Ngan et al. (2008) [88] ont
étudié 7 patients atteints du FNP et ils ont noté que les cellules endothéliales n'exprimaient pas
le VEGF, mais exprimaient Flt-1 et Flk-1, et que les 7 patients avaient subi une embolisation
avant la résection chirurgicale, ce qui pourrait étre lié a l'expression différentielle du VEGF.
Récemment, il a été montré que la voie du récepteur du facteur de croissance des fibroblastes
(FGFR) était le premier signe de surexpression chez les patients atteints du FNP; cela soutenait le

traitement ciblé du FGFR chez les patients atteints du FNP. [82][89]

Le facteur de croissance basique des fibroblastes (bFGF) est principalement impliqué dans
la régulation de l'angiogenése, la différenciation cellulaire, le développement des tissus et la
modulation de la fonction neurale. Une étude de Schiff et al., en 1992 [90] a rapporté la présence
de l'expression du bFGF chez trois patients du FNP, et une autre étude de Schuon et al.,
2007 [85] a observé des taux élevés de bFGF dans les cellules stromales chez 13 patients. Le
bFGF est le deuxieme facteur angiogénique puissant aprés le VEGF. Par conséquent,
I’angiogenése est induite par des facteurs angiogéniques via un mécanisme autocrinien stimulé

par des androgenes tels que la testostérone. [83]

Le facteur de croissance dérivé des plaquettes (PDGF) produit par les cellules tumorales
agit sur le systéme vasculaire et le stroma interstitiel de maniere paracrine. [91] Des taux élevés
de PDGF chez les adolescents peuvent favoriser des effets synergiques avec les androgeénes, bien
gue cela n’ait pas encore été établi. De plus, une petite augmentation soutenue peut prolonger
I'angiogenése en interagissant éventuellement avec d'autres marqueurs. La signalisation accrue
du PDGF est liée a la fibrose et a la vasculopathie. [92] Les fibroblastes sont des composantes
importantes de nombreuses tumeurs solides qui modulent lI'angiogenése. La surexpression de
I'ARNm de PDGF a été mise en évidence dans 50% des spécimens du FNP par Nagai et al., en
1996 [93], tandis qu'elle a été observée dans 100% des cas par Mishra et al.,, en 2018 [94].
Cependant, dans la population actuelle du FNP, le PDGF semble jouer un r6le moins important
dans I’angiogenése que le VEGF et le FGF. Proliferating cell nuclear antigen (PCNA) est un

marqueur reflétant la prolifération des cellules cancéreuses. Saylam et al. (2006) [95] ont
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rapporté 27 cas du FNP avec une coloration PCNA, et les cellules interstitielles et les cellules
endothéliales étaient toutes deux colorées. Zhang et al. (2011) [87] ont également révélé que
I'immunoréactivité de PCNA existait principalement dans les cellules stromales du FNP. Ces

observations peuvent indiquer la tumorigénicité des cellules stromales dans le FNP.

Il. Epidémiologie :

1. Répartition géographique :

Le FNP est une tumeur rare. Dans la littérature, on trouve une fréquence variable suivant

les auteurs.

Des grandes séries ont été publiées en Inde, en Afghanistan, en Egypte, au Mexique et en

Chine.
e Acuna [96] (Mexique) : rapporte 322 cas sur une période de 20 ans.
e ARSALA [97] (Afghanistan) : rapporte 120 cas en 15 ans.
e Bathia et Mishra [98] (Inde) : rapporte 92 cas en 26 ans
e Chatterji et Coll [99] (Inde) : rapporte 100 cas
e Panda [100] (Inde) : rapporte 150 cas en 29 ans
e Huang [101] (Chine) : rapporte 162 cas sur une période de 17ans et 8mois
e Janakiram [102] (Inde) : rapporte 242 cas en 9 ans
e Liu[103] (Chine) : rapporte 131 cas en 9 ans
e Abdelwahab [104] (Egypte) : rapporte 122 cas en 17 ans

Le PNF a un schéma de répartition géographique avec une incidence plus élevée en
Egypte, en Inde, en Asie du Sud-Est et au Kenya qu'aux Etats-Unis et en Europe.

[105,109,110,117,125,131,143,255,301,341]

L’incidence de le FNP en Asie du Sud semble plus élevée a celle de I’Quest. [106]
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Il est fréquent dans les pays orientaux du Proche et de I'Extréme-Orient. [77][107]

Le taux d'incidence au Danemark était de 0,4 cas par million d'habitants par an et de 3,7

cas par million des sujets de sexe masculin (agés de 10 a 24 ans) par an. [108]

En ce qui concerne la race, Une prédilection pour les males avec la peau claire et les
cheveux roux a été signalée, mais cela peut ne pas étre vrai dans un contexte indien (peau

bronzée avec des cheveux noirs). [109]

2. Fréquence :

Malgré qu'elle soit la tumeur bénigne la plus fréquente du nasopharynx, elle reste une

tumeur rare ne représentant que 0,5% des tumeurs de la téte et du cou. [105]

L’'incidence du FNP est approximativement de 1/150000 selon plusieurs

auteurs. [68,109,158]
La fréquence du FNP est relativement faible, certains auteurs ont étudié cette question :
e Allan 1934 [111]:1/16000 consultant en ORL (New York, EU)
e Handousa 1954 [112] : 1/50000 consultant en ORL (Caire, Egypte)
e Samy et Girgis 1965 [17] : 1/50000 consultant en ORL (Caire, Egypte)
e Harrisson 1976 [113] : 1/15000 consultant en ORL (Londres)
e Bremer 1986 [114]: 1/50000 consultant en ORL (Rochester New York, EU)
e Tandon 1988 [115]: 1/9380 consultant en ORL (New Delhi Inde)
e Jamal 1994 [116] : 1/4000 consultant en ORL (Amman, Jordanie)
e Gautham 2002 [77] : 1/10000 consultant en ORL (Mumbai, Inde)

e Ghosh 2003 [117]: 1/2340.52 consultant en ORL (Kolkata, inde)
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Tableau V : Fréquence des FNP

P Année de,publication Nombre de Du,rée de | Nombre de Pays
d’étude cas I’étude cas/an

Bremer [114] 1986 150 40 3.75 EU
Lee [118] 2002 130 40 3.2 EU
Danesi [119] 2008 85 33 2.57 Italie
Panda [100] 2011 150 29 5.17 Inde
Huang [101] 2014 162 ]; fn”:i:t 9.17 Chine
Janakiram [102] 2017 242 9 26..88 Inde
Liu [103] 2018 131 9 14.55 Chine
Abdelwahab [104] 2019 122 17 7.17 Egypte
Notre étude 2019 6 3 2 Maroc

3. Age:

L'age moyen de survenue est de 16.39 ans avec des extrémes pouvant aller de 7

a 71 ans. (Tableau VI)

L’age moyen varie entre 14 ans et 18.33 ans confirmant

I'atteinte préférentielle de

I’adolescent.
Tableau VI : Répartition du FNP selon I’age
Auteurs Annce de ?ublication Nombre de cas Age (ans) Age moyen
de I’étude
Neel [120] 1973 120 7-29 15
Bremer [114] 1986 150 7-29 15
Mishra [121] 1991 100 7-38
Lee [118] 2002 130 8-22 14
panda [100] 2011 150 9-27
Huang [101] 2014 162 8-41 17.5
Janakiram [102] 2017 242 10-25 17.3
Liu [103] 2018 131 9-71 17.6
Notre étude 2019 6 13-26 18.33
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Tous les auteurs et notre étude sont d’accord que le FNP est découvert a l'adge
de I'adolescence .cependant on assiste a un diagnostic plus précoce aujourd’hui grace au

développement des moyens endoscopiques et de I'imagerie médicale
On retrouve dans la littérature des exemples d'age extrémes :
- Un cas a été signalé chez un nourrisson de 5 semaines par Martin [3] en 1948.

- Shaheen [122] en 1930 a rapporté 6 cas agés de : 2ans, 4 ans, 7ans, 48 ans, 60 ans et 70

ans.

- Schiff [4] en 1959 a recensé un patient 4gé de 53 ans.

- Conley [123] en 1968 découvre un FNP chez un patient de 57 ans et chez un de 79 ans.
- Pradillo [124] en 1975 a rapporté un cas agé de 62ans

- Par la suite : Gudea [125] en 1990, Celik [126] en 2005, Szyfter [127] en 2010, Zhang
[128] en 2015 et Stubbs [129] en 2019 ont rapporté des cas du FNP chez des

patients agés respectivement de : 62 ans, 60 ans, 56 ans, 72 ans et 62 ans.

4. Sexe:

Dans la littérature, il y a presque une exclusivité masculine.

Legouest [3] en 1865 est le premier qui a déclaré que cette tumeur survient seulement
chez le sexe masculin, De méme que certains auteurs nient I’existence de ces tumeurs chez la

femme comme Martin [3], Sternberg [11], Capps [130] et Andrews [131].

Tapia Acuna [96] ne note aucune femme sur une série de 322 cas, aussi Huang
[101], Bremer [114], Lee [118], Neel[120], Mishra [121] et ne retrouvent que les hommes dans
leurs séries respectives de 162cas, 150cas,130 cas, 162 cas,120 cas et 100 cas, et dans série

plus récente de Janakiram [102] en 2017 de 242 cas, elle n’a contenu aucun cas féminin.

Certains auteurs considérent cela comme des erreurs diagnostiques et ils les expliquent

par la difficulté de distinction entre FNP, fibrome et fibrosarcome sur le plan histologique. [132]
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Or, Il est maintenant admis que la tumeur peut se développer rarement chez la

femme, plusieurs auteurs ont publié des cas de FNP chez la femme dans leurs séries (Tableau 8)
La fréquence d’atteinte féminine est variable entre 2 et 23.5 %. (Tabteau VII)

Tableau VII : La fréquence de FNP chez la femme

A Année d'étude Nombre de Nombre de Fréquence d’atteinte
cas cas féminin féminine

lasjaunias [133] 1980 53 1 1.88
lannetti [134] 1994 17 4 23.5
Ungkanont [107] 1996 43 1 2.32
Liang [135] 2000 25 1 4

Midilli [136] 2009 42 1 2.4
Llorente [137] 2011 43 1 2.32
Chang [138] 2013 27 2 7.40
Xiao [139] 2017 18 1 5.55

En 1965, Apostol et Frazell [140] pensent qu’il faut réaliser un caryotype devant une
atteinte féminine affirmée afin de confirmer I'identité sexuelle en raison de la tres rare

présentation de cette tumeur chez les femmes.

Dans notre série, tous nos patients sont de sexe masculin, rejoignant ainsi les résultats

de la majorité des auteurs.

lll. Clinique :

Le diagnostic du FNP est en général clinique.

Le patient consulte le plus souvent, pour des signes liés directement a la tumeur
(obstruction nasale, épistaxis) ou pour des signes qui témoignent de I'extension (déformation,

signes ophtalmologiques, signes otologiques, ....).
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1. Délai de la consultation :

Le délai s’écoulant entre I'apparition des premiers symptomes et la premiére consultation varie
selon les auteurs de quelques mois a 8ans [114,117,120] voire 13ans [143] avec une moyenne

de 6mois a 2ans [108,142].

Tableau VIl : Délai de la consultation

Année de publication Nombre de Durée de
Auteurs ) Moyenne
de I’étude cas latence
Un mois a
Figi et David [141] 1950 114 ] . 18.2mois
plusieurs années
Mcgavran [142] 1969 30 1-6ans 2ans
Neel [120] 1973 120 Qlg. mois-8ans 19.9mois
Bermer [114] 1986 150 1mois-8ans 13mois
Mishra et bhatia [121] 1991 100 3mois-4ans
Ghosh [117] 2003 37 4mois-8ans
Glad [108] 2007 45 0-49mois 6mois
Danesi [119] 2008 85 1 a 14mois
Cherekaev [143] 2011 29 2mois-13ans 2ans
Mani [144] 2017 45 1mios-Tans 7.6mois
Notre série 2019 6 1mois-2ans 8 mois

Dans notre série, le délai d’évolution varie d’'un mois a 2 ans avec une moyenne de 8

mois. Ce délai correspond a celui décrit par la littérature.

Nous avons constaté ces derniéres années une diminution de ce délai grace au

développement de I'imagerie moderne Ce qui a permis de faire un diagnostic plus précoce.

2. Signes cliniques:

2.1 Symptomatologie directe :

L'association d'une obstruction nasale progressive unilatérale a une épistaxis récidivante

doit faire évoquer le diagnostic de FNP chez un adolescent de sexe masculin.
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a. Obstruction nasale :

Fréquente mais inconstante, C'est le signe le plus précoce, mais il est souvent négligé par
le patient mis sur le compte de végétations adénoides ou d'une rhinite. Elle est directement liée a

I'obstruction choanale par la tumeur.

Elle est unilatérale, intermittente au début puis devient permanente et parfois devient

bilatérale au cours de ['évolution.

L’obstruction nasale est retrouvée par tous les auteurs avec une fréquence variable allant

de 20 % [145] a 100% [146-154]. (Tableau IX)

Dans notre série, Nous avons trouvé |l'obstruction nasale dans 5 cas soit 83.33% des cas,

Elle est unilatérale dans 3 cas (49.99%) et bilatérale dans les 2 autres (33.33%).
b. Epistaxis :
Elle représente souvent le signe qui ameéne au diagnostic.

Directement liée au caractére hypervasculaire de la tumeur.

Cette épistaxis est récidivante, le plus souvent unilatérale, devenant parfois bilatérale au

cours de |'évolution.

Son importance est variable; pouvant aller d'un simple suintement séro-sanglant,
spontané ou provoqué par un effort de mouchage ou d'éternuement, a |'hémorragie

cataclysmique.
Une anémie peut parfois en étre la conséquence.

Sa fréquence varie de 14.81% selon Carrillo [155] a 100% selon Girish Rao [156], sinha

[157] et mattei [158] et plusieurs d’autres auteurs [117,149,151,152,154,159,160].(Tableau IX)

Dans notre série, I'épistaxis est trouvée dans 4 cas soit 66.66%. Elle est de faible a
moyenne abondance. L’épistaxis est souvent unilatérale, dans 3 cas (soit 49.99%), et bilatérale

dans un seul cas (soit 16.66%).
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Le pourcentage retrouvé dans notre étude est le méme que celui retrouvé dans plusieurs

études comme de Mcgavran [142].

c. Les autres troubles rhinologiques : (Tableau 1X)

c.1. Le trouble de I'odorat :

Lié a '’extension éthmoidale, selon la littérature sa fréquence peut varier de 4.34% a 52%.
[52,143]
Nous avons trouvé 2 cas soit 33.33% d'anosmie.

c.2. Larhinorrhée :

Elle peut étre purulente ou séreuse.

Sa fréquence varie de 8% selon Jafek [161] et Overdevest [162] a 65.2% voire 79.31%.

[147,163]
Dans notre série, nous avons trouvé deux cas de rhinorrhée séromuqueuse soit 33.33%,
ce pourcentage est proche de ceux notés par Ghosh [117] et Sinha [157]. (Tableau IV)
c.3. Le ronflement :
I d0 a un obstacle entravant la circulation de l'air entre le nez et le larynx.
Il était présente dans un cas soit 16.66% de notre série, une étude de Khan [164] a noté 16% des

cas avec des ronflements. Alors que Llorente [137] a mentionné la présence des ronflements

chez 5% de ses malades.

c.4 La rhinolalie fermée :

Elle est liée a l'obstruction nasale bilatérale. Nous I’avons retrouvée dans notre série a

I'ordre de 16.66%.
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Tableau IX : Les sighes rhinologiques
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Ghosh [117] 2003 | 37 86.5 100 | 32.43 | 56.75| 10.2 8.1 29.72
Glad [108] 2007 | 43 91 63 23 7 5
Carrillo [155] 2008 | 54 | 75.92 | 14.81
Sinha [157] 2009 | 53 60.3 100 32 35.8
Llorente [137] 2011 | 43 56 56 16 5 14 5
Khan [164] 2017 | 30 73 63 36 26 16
Srinivas Rao [154] | 2017 | 32 100 100 3.1 12.5
Syed ijlal [145] 2017 | 25 20 32
Notre étude 2019 6 83.33 | 66.66 | 33.33 | 16.66 | 33.33 33.33 16.66

2.2 Symptomatologie par extension tumorale :

Ces signes sont beaucoup plus tardifs et rarement révélateurs. Associés a I'obstruction

nasale et aux épistaxis, ces symptomes font évoquer une extention tumorale du FNP.

a. Les déformations faciales

Elles sont liées a l'extension du FNP a la fosse infra-temporale (tuméfaction jugale
latérale), dans le sinus maxillaire (tuméfaction jugale antérieure voire tuméfaction de toute I’
hémiface) responsable d’une asymétrie faciale, ou bien liés a I'extension au palais se
manifestant par une déformation de celui-ci pouvant étre responsable d’un ronflement nocturne,

d’une rhinolalie fermée voire un syndrome obstructif d’apnée sommeil.

Elles sont décrites dans 57.9 % selon Tyagi [147] et dans 34.48 % selon Briant [167] voire

dans 2% selon Nicolai [168].

Dans notre série, elles sont retrouvées dans 2 cas soit 33.33%. Ce qui prouve que le tiers

de nos patients ont consulté a un stade avancé de la maladie.
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(47) (48)

Figure 47 : Une tumefaction (fleche) de la région zygomatique droite responsable d’une

asymétrie faciale. [169]

Figure 48 : Un bombement ovoide du palais (fleche) secondaire a I’expression endobuccale de la

masse. [169

b. Les signes ophtalmigues :

b.1 L’exophtalmie :

Elle témoigne d'une extension latérale et haute.

Mattei [158] I'a noté dans 35% des cas soit 7 cas, ces 7 cas ayant une extension
intracranienne, Srinivas Rao [154] dans 37.5%, Itoo [151] dans 29%, Muhammad [152] dans 12%,

Mohammadi ardehali [170] et Llorente [137] dans 2%.

Dans notre série, aucun patient ne se I’est représenté.

Figure 49 : Enfant atteint du FNP avec une exophtalmie de I’ceil gauche [171]
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b.2. Les troubles de la vision :

Les plus fréeguemment rencontrés sont la BAV et la diplopie et I'amputation du champ

visuel.

La BAV varie de 2 % selon Mohammadi Ardehali [170], et Mani [144] a 15.62 % selon

Mallick [166].
La diplopie était retrouvée dans 2 a 4.54%.

Dans des séries tres limitées, les auteurs sont trouvés des cas de cécité [117,147,172] et

d’épiphora [137].

Dans notre série, une diplopie était retrouvée chez un seul patient (soit 16.66%).

c. Les signes otologiques :

L’obstruction mécanique de la trompe d'Eustache peut entrainer une otite séromuqueuse
[120], une hypoacousie de transmission [108.150,159,173] voire une surdité [120,147], une

otorrhée unilatérale [166], des otalgies [117,165,147,157] et des acouphénes[174].

Dans notre série, on n’a trouvé aucun cas avec des signes otologiques.

d. Autres :

e Les signes neurologiques: surtout en cas d'envahissement endocranien.
- Paralysie des paires craniennes [165,167,172]

- Les céphalées : leur présence fait craindre une forme invasive intracranienne, leur
fréquence varie de 2,4% a 80%. [136,158] Dans notre série, nous avons retrouvé deux
cas (soit 33.33%) qui ont des céphalées dont un avait présenté une extension

endocranienne.
e Les algies faciales et sinusiennes (Tableau IX)

e Le retard de développement staturo-pondéral et sexuel [3,174] peut faire partie du

tableau des FNP.
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2.3 Cas a découverte fortuite :

Certains auteurs ont rapporté des cas de FNP asymptomatiques découverts fortuitement
au cours d'une tentative d'intubation naso-trachéale pour anesthésie générale, parmi eux, Le

Borgne [175] en 1989 a rapporté deux cas

En outre, Witt [174] en 1983 a noté un cas a découverte fortuite.

3. Examen clinique : [176,177 ,178,179]

L'association d'une obstruction nasale unilatérale a une épistaxis récidivante chez un
adolescent de sexe masculin doit faire évoquer en priorité le diagnostic de FNP, et faire pratiquer
un examen ORL soigneux qui doit comprendre une endoscopie des fosses nasales et du cavum a

la fibroscopie ou a la rhinocavoscopie, afin de mettre en évidence la tumeur.

3.1 Examen de la face :

L'inspection révele I'asymétrie jugale ou endo-buccale ou I'exophtalmie.

La palpation apprécie la consistance, la mobilité et les limites de la tumeur ainsi la

sensibilité de la face.

Dans notre série, cet examen a révélé une déformation dans 2 cas soit 33.33%.

3.2 Rhinoscopie antérieure : [180]

En s’aidant d’une lumiere frontale, consiste a placer successivement dans chaque narine
un petit spéculum en forme de cone creux, souvent formé des deux valves écartables a l'aide

d'une vis.

Cet examen permet d’examiner la partie antérieure des fosses nasales, I'état de la

mugqueuse nasale, du cornet et du méat inferieurs ainsi que la cloison nasale.

Il fait partie de notre conduite systématique, il nous a révélé 2 cas de rhinorrhée soit

33.33% et un cas de déviation de la cloison nasale soit 16.66%.
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3.3 Rhinoscopie postérieure : [180]

Elle se pratique a l'aide d'un miroir de CLAR. Le médecin pousse doucement le miroir

jusqu'au fond de la gorge et regarde I'image projetée du cavum et des choanes sur le miroir.

Examen dépassé, remplacé par I’endoscopie nasale.

3.4 Endoscopie nasale:

Cet examen est fait sous anesthésie locale a l'aide d'un nasofibroscope souple ou
d'optiques rigides. La tumeur apparait comme une masse ferme, asymétrique, unique ou
polylobée, blanchatre ou rougeatre parcourue par des fins vaisseaux, de surface irréguliére. Et

elle saigne au contact.

Dans notre série, on a utilisé la cavoscopie aux optiques rigides. Aprés aspiration, on a

trouvé une masse unilatérale, rougeatre, bourgeonnante ou ulcéro-bourgeonnante.

“.. H I.‘_

i

Figure 50: Aspect de la tumeur représenté par une masse rougedtre bourgeonnante avec une

consistance fibreuse dans la cavité nasale gauche via une rhinoscopie antérieure (fleche) [181]
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Figure 51: Vue endoscopigue de la fosse nasale droite montrant une masse ferme

bourgeonnante parcourue des fins vaisseaux obstruant la cavité nasale et faisant saillie entre le

cornet moyen et le septum nasal [182]

JA: FNP MT : queue du cornet moyen

IT : queue du cornet inférieur NS : septum nasal

Figure 52: Vue endoscopique de |la fosse nasale gauche montrant une masse ferme rougeatre

ulcéro-bourgeonnante [183].
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3.5 Examen otoscopique :

Il fait partie de I'examen ORL surtout en cas de suspicion de FNP. Pour étudier son

retentissement sur l'oreille.

Devant une otite, on demande les tests acoumétriques, audiométriques et
tympanométriques pour rechercher une surdité de transmission par dysfonctionnement de la
trompe d’Eustache.

Dans notre série, le tympan était normal dans tous les cas.

3.6 Examen ophtalmologique :

Les sighes ophtalmologiques peuvent étre présents en cas des localisations sphénoidales,
éthmoidales ou ptérygomaxillaires avec extension orbitaire. Devant ces signes, nous
demandions un examen ophtalmologique spécialisé. Cet examen est systématique pour certains.

[184]

Dans notre série, Devant les signes ophtalmologiques, nous avons demandé un fond

d'ceil qui a révélé un cas d'eedéme papillaire stade | bilatéral.

3.7 Examen neurologique :

A la recherche de signes déficitaires surtout une atteinte des nerfs craniens ou des signes

d'HTIC.

3.8 Examen des aires ganglionnaires :

La palpation des aires ganglionnaires fait partie de I'examen ORL. En général, le FNP ne

donne pas d'adénopathies. [185]

Dans notre étude, on a trouvé des adénopathies cervicales chez un seul patient.

3.9 Examen général :

Il recherchera :

- Des signes d’anémie, on a trouvé un cas d’anémie (paleur cutanéomuqueuse)

d’importance modérée
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- Des signes de retard de développement staturo-pondéral et sexuel rapportés par certains

auteurs. [3,140,174]

IV. Diagnostic differentiel :

Compte tenu du contexte, il pose un probleme avec toute tumeurs des fosses nasales

avec épistaxis quelle soit bénigne ou maligne :

1. Affections bénignes:

1.1 Polype antro-choanal de Killian : [4,186,192]

Il se rencontre surtout chez I’adolescent mais peut se voir des I’age de 5 a 6 ans.

C’est un volumineux polype unique, macroscopiquement régulier, translucide, terne et

non hémorragique, qui se développe a partir de la muqueuse ostéale du sinus maxillaire.

Sa croissance est lente et progressive et finit par générer une obstruction nasale uni-,

puis bilatérale quand le polype emplit le cavum.

Au scanner, on constate une opacité complete du sinus maxillaire impliqué et de la fosse

nasale en fonction de I’extension du polype. Il n'y a pas de lyse osseuse.

1.2 Hypertrophies des végétations adénoides : [186,193]

Sont des hypertrophies pathologiques des amygdales pharyngées de LUSCHKA
C’est une maladie fréquente qui touche principalement I’enfant.

Elle peut étre responsable d’une obstruction nasale avec syndrome d’apnées obstructives
du sommeil (SAOS), de rhinopharyngites a répétition, d’'une rhinorrhée chronique et des otites

moyennes séro—muqueuse.

Le diagnostic positif est établi par la fibroscopie, possible a tout age, qui visualise les

deux choanes obstruées, par une masse nonvasculaire.
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1.3 Polype nasal angiomateux (angiome caverneux) : [192]

Il se limite au nasopharynx et respecte surtout la fosse ptérygopalatine et le sphénoide en

particulier, il n’envahit pas les structures molles et osseuses adjacentes.
Il touche surtout les adultes de deux sexes agés de plus de 20ans.

En TDM, la prise de contraste plutot périphérique est beaucoup plus limitée que dans le

FNP. Il est beaucoup moins vascularisé que le FNP.

1.4 Fibromes purs ou fibromyxomes :

C'est une lésion bénigne rare, composé par un stroma fibreux et myxoide contenant un
contingent variable de calcifications et d'ossifications sans élément cartilagineux.
C'est une tumeur survient fréquemment chez les femmes agées, qui ne prend pas le
contraste.
1.5 Chordome :
Le chordome est issu de la notochorde, tissu embryonnaire autour duquel s'organise l'axe

rachidien pendant le développement du feetus.

Le chordome est un type rare de cancer qui apparait dans les os de la base du crane et de

la colonne vertébrale.

Il se caractérise par les maux de téte, les troubles visuels, ['ophtalmoplégie et la paralysie

des nerfs craniens en cas des tumeurs étendues.

A la TDM, il se caractérise par la destruction osseuse péritumorale et les calcifications

intratumorales.et il ne prend pas le contraste

1.6 Hémangiopéricytomes : [192]

Elles surviennent généralement chez les adultes de moyen age ou agés, Elles se
développent a partir des péricytes des capillaires sanguins et peuvent donc apparaitre dans
I’ensemble de I'organisme. Parmi elles, 15 a 25% se développent au niveau de la téte et du cou,

et seulement 5% aux niveaux des fosses nasales. [194]
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Les signes fonctionnels les plus courants sont I'obstruction nasale unilatérale et les
épistaxis.

Le diagnostic differentiel se fait a I'imagerie que montre en cas de FNP, un élargissement

du trou sphénopalatin et de la fosse ptérygopalatine.

2. Affections malignes :

Les cancers des fosses nasales et des sinus représentent 3% des cancers des voies

aérodigestives supérieures. [196]

Leur mode de révélation est sensiblement le méme : une obstruction nasale chronique,
asymétrique, lentement progressive, volontiers associée a des épistaxis a répétition, des

douleurs, des adénopathies, des signes neurologues, une altération de I’état général. [186]

2.1 Carcinome indifférencié du cavum (UCNT) : [186]

Représente 60% des types histologiques malins rencontrés au niveau du nasopharynx.

Etiologie multifactorielle : Une implication du Virus d’Epstein Barr (EBV) dans la

pathogénese est discutée, nitrosamines, combustion.

lIs surviennent généralement autour de 55 ans, deux fois plus souvent chez des hommes

que chez des femmes. [196]

Il est moins vascularisé que le FNP, extrémement invasif, il n'a pas pour point de départ la

région du trou sphénopalatin mais I'espace muqueux du cavum.

Il se manifeste cliniquement par des signes rhino logiques, otologiques et neurologiques

avec dans 40% des cas des adénopathies métastatiques.

Son diagnostic se fait par la rhino-endoscopie, la TDM et [I'IRM. L'examen

anatomopathologique le confirme.

2.2 Carcinome épidermoide nasosinusien :

L’age moyen de survenue se situe autour de 60 ans.
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Le sex ratio est compris entre 2 et 3.
L’intoxication tabagique reste un facteur étiologique démontré.

L’aspect macroscopique bourgeonnant est évocateur et le diagnostic repose sur
I’histologie.

2.3 Meélanomes muqueux :

Les mélanomes muqueux ne représentent que 0.5 a 1% des tumeurs ORL et 4 a 5% des
tumeurs malignes naso-sinusiennes, survenant chez une population de 65 ans d’age moyen.
Chez 72% des patients atteints, ils se manifestent par des épistaxis. [197] L’aspect noiratre est

trés évocateur.

Le diagnostic positif est anatomo-pathologique, appuyé par 'immunohistochimie.

2.4 Rhabdomyosarcomes : [186]

Le rhabdomyosarcome peut étre de type embryonnaire, alvéolaire ou peu différencié.

Leur croissance locorégionale est en général rapide avec une obstruction, voire une

déformation faciale rapidement progressive.

L’imagerie montre une lésion tissulaire volontiers lytique et recherche une extension para
méningée, relativement fréquente et de mauvais pronostic.

2.5 Lymphome malin non Hodgkinien: [186]

Les LMNH sont les plus fréquentes des hémopathies malignes (15/100 000 habitants/an).

Le diagnostic repose sur I'analyse multidisciplinaire (morphologique, immunologique et
cytogénétique et /ou moléculaire) d’'une biopsie tumorale

2.6 Meétastases naso-sinusiennes des cancers a distance :

Elles sont rarissimes. Elles ont été observées dans des cas d’adénocarcinomes du rein et
du poumon le plus souvent, et des cas de carcinomes prostatiques, hépatiques ou thyroidiens

parfois. [197]
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En somme, une tumeur hyper vasculaire du cavum centrée sur le trou sphénopalatin est a

priori un FNP. La présence des adénopathies oblige a éliminer une pathologie maligne.

V. Aspects anatomopathologiques :

L’aspect anatomopathologique du FNP a été décrit pour la premiére fois par SEBILEAU P
[81en 1923. Par la suite, de nombreux auteurs ont confirmé dans I’ensemble de ses

constatations.

Actuellement, I'anatomie pathologique a bénéficié des apports de l'imagerie moderne
(TDM, IRM) quant a la connaissance de ['histoire naturelle du FNP et des progres de la
microscopie électronique permettant I'étude ultra structurale et immunohistochimique des

cellules tumorales.

1. Aspect macroscopique : (figure53)

Le FNP s'implante au niveau du mur postéro latéral des fosses nasales, et plus

spécialement au bord supérieur du trou sphénopalatin.

Le FNP est une tumeur sessile de consistance ferme, circonscrite, lisse, non-encapsulée

et souvent lobulée. [198-202]

Sa coloration peut aller du rouge pourpre a une teinte rosée grise en fonction de son

degré de vascularisation. La couleur lilas serait pathognomonique. [189,198-201]

Sa surface est lisse, brillante parcourue de vaisseaux plus ou moins apparents, saignant

au moindre contact. A la coupe, elle présente une surface homogéne. [198,199,202]

La taille moyenne du FNP est d'environ 4 cm, mais certaines tumeurs peuvent devenir

beaucoup plus grosses. [203]

La racine du FNP est unique extensible, étroitement intriquée dans I'os adjacent,

expliquant ainsi son immobilité clinique.

Le FNP peut prendre deux aspects : [200,204]
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~ Aspect compact et massif : le FNP est fibreux, dur, peu vascularisé a base d'implantation
large avec des prolongements sessiles. Il est de pronostic chirurgical favorable car moins

fragile et peu hémorragique.

~ Aspect ramifié ou racémeux : le FNP a une surface hérissée de multiples prolongements
pédiculés poussent dans toutes les directions les structures adjacentes. Il est d’exérése
chirurgicale beaucoup plus délicate a cause de nombreux résidus qui peuvent persister et

qui seront a I'origine de récidives.

Figure 53 : Piece anatomique d’un fibrome nasopharyngien de 4,3 cm. [199]

2. Aspect microscopique : (figure 54 et 55)

Histologiquement, le FNP est une tumeur bénigne faite d’'une double composante,

vasculaire et fibreuse, d'ou le terme angiofibrome proposé par Friedberg.[126,198,199,200,202]
L'aspect histologique differe selon le siege des prélévements et selon la maturité de la
tumeur. [198]
A. Selon le siége du préléevement :

1) La zone d'insertion du FNP est une zone a prédominance fibreuse, dense et peu

vascularisée. Elle s'implante directement sur le périoste de I'os du cadre choanal.

2) La zone centrale est histologiquement uniforme richement vascularisée. [126]
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B. Selon la maturité de la tumeur : [204]

Au début il y a un aspect essentiellement angiomateux comme un hémangiome capillaire

aux parois minces.

Au cours de la maturation, des trousseaux denses des fibres de collagéne maintiennent
des tourbillons de fibroblastes tassés les uns contre les autres, allongés, fusiformes ou stellaires,
les parois des vaisseaux ne montrent jamais de tissu élastique et les fibres musculaires lisses
sont repartis de maniére variable d’un vaisseau a l'autre et au sein du méme vaisseau. Il est

similaire au tissu érectile.

Donc, au fil du temps, la tumeur devient moins hémorragique grace au développement de
tissu fibreux. [205]

2.1 Lestroma tumoral : [126,199,206-209]

Il est composé de fibrocytes fusiformes ou stellaires dont le noyau peut étre multi nucléé,
de quelques mastocytes, les autres éléments inflammatoires sont généralement absents, excepté
lorsque la surface est ulcérée. Au sein d'une substance fondamentale a prédominance collagéne
disposés en faisceaux concentriques ou radiculaires autour des vaisseaux de variable forme et

calibre.

Le stroma est de densité variable : il peut étre lache et cedémateux ou dense, acellulaire,

riche en collagéne.
Ces fibrocytes sont des fibroblastes et des myofibroblastes qui produisent du pro

collagene et du collagene type | et lll.

Parfois des Tlots de calcification avec activité ostéoclastique sont observés.

2.2 Les structures vasculaires : [114,126,206-209]

Leur calibre et leur forme sont variables pouvant aller des capillaires a la lacune
vasculaire, ces structures vasculaires sont entravées dans une matrice constituée de cellules

fusiformes et d’un stroma fibreux.

La paroi des vaisseaux a une épaisseur tres variable, dépourvue de tout tissu élastique.
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Les cellules musculaires lisses sont d'abondance variable d'un vaisseau a un autre et au

sein du méme vaisseau.

Les cellules endothéliales sont principalement aplaties, mais des cellules endothéliales

charnues peuvent également étre observées.

Dans les zones a forte concentration cellulaire, les vaisseaux sont compressés et
difficiles a identifier.

Au niveau du pédicule de la tumeur, les vaisseaux sont peu nombreux et comportent une

paroi musculaire épaisse.

En pleine tumeur, il y a de véritables lacs sanguins a paroi endothéliale propre mais sans

paroi musculaire d'ou le saignement important.

Certains vaisseaux sont obstrués totalement ou partiellement par des thrombus

fibrineux.

2.3 L'épithélium tumoral : [114,208,209]

L'épithélium de revétement est le méme que celui rencontré au niveau choanal, le

développement du FNP s'effectuant en sous muqueux.
Le chorion présente en régle un infiltrat inflammatoire lympho-plasmocytaire.

Des ulcérations sont rarement retrouvées sauf en cas de manipulations antérieures.

Figure 54 : Coupe histologiqgue du FNP montrant une prolifération a double composante :

stroma fibreux a cellules fusiformes et vasculaire (faible grossissement) [208]
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Figure 55 : Caractéristiques microscopiques du FNP [209]

A. Des vaisseaux de différents calibres et formes dans un stroma fibreux myxoide a dense.
(HE, x 100).

B. Les zones a grande cellularité sont associées a de petits vaisseaux comprimés (x 200).

C. Les fibroblastes sont fusiformes ou stellaires, ainsi que certaines cellules sont binucléées
et géantes (x 400).

D. Thrombose partielle d’un vaisseau (x 200)

3. Modalités d’extension : [189 ,198,204,210,211,212]

Bien que le FNP est une tumeur rare histologiquement bénigne, on lui reconnait une
certaine agressivité locale, Cette agressivité locale peut mettre ainsi en jeu les pronostics

fonctionnel et vital. [200-202].

A partir de son lieu d’implantation, il s’étend dans la muqueuse sous jacente celui-ci
évolue en refoulant, sans les pénétrer, les parois osseuses adjacentes par amincissement et
décalcification plutot que par ostéolyse. Ainsi, la lésion les cavités contigués par les orifices

anatomiques ou vasculaires qui lui sont proches. [189,199-202,213]
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il peut se développer dans toutes les directions : en avant, en bas, en arriere, en haut et
latéralement, au travers de multiples fissures et foramens de la fosse infratemporale et de la

base du crane. [201,202,211,212]

Ses modalités d’extension sont trés polymorphes et échappent a toute systématisation,
[189,201,211], mais certains auteurs croient que ces modalités d’extension peuvent étre

prévisibles car elles suivent généralement les plans de moindre résistance. [1,213,214]

3.1 Site d’implantation :

Il est admis selon nombreux auteurs que Le FNP s'implante au niveau du mur postéro-
latéral des FN et plus exactement au bord supérieur du foramen sphénopalatin. [169,189,199-

202,214,215]
Le site d'origine du FNP reste controversé. [169, 214,215]

Cependant, une vaste expérience chirurgicale et des études de tomodensitométrie ont

montré que ces tumeurs apparaissent dans le canal ptérygoidien

Bien que dans I'étude de Liu et al. [216] en 2011, toutes les tumeurs (100%) prennent
naissance au niveau du canal ptérygoidien (canal vidien) et il est donc considéré comme le point
d'origine du FNP, une autre étude de Thakar et al. [217] en 2015 a soutenu cette derniére en

basant sur des données tomodensitométriques et une vaste expérience chirurgicale.

Alors que lloyd [1] et al. en 1999 ont convenu que la fosse ptérygopalatine est le site

d’implantation du FNP

Récemment, Mcknight et al. [218] nient toutes les hypotheses précédentes, dans cette
étude, tous les FNP occupent les choanes et le nasopharynx, cela indique que I'origine du FNP
est plus probablement : les choanes et le nasopharynx. Aucune implication du foramen

sphénopalatin (23%), de la fosse ptérygopalatine (33%) et du canal vidien (15%).

Windfuhar et al[219] en 2017 ont fait une recherche dans la littérature qu’elle n’a relevé

que 174 cas des FNP qui prennent origine a des sites inhabituels « Extranasopharyngeal
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angiofibroma», Le premier cas a été signalé en 1918, ils affectent principalement le septum
nasal (22,4%), les autres sites étaient moins fréquemment impliqués, tels que le maxillaire
(13,2%), le cornet inférieur (11,5%), I’éthmoide (7,5%), la cavité nasale (6,9%), oropharynx (5,2%),
cavité buccale (5,2%), sinus sphénoidal (4%) et divers autres sites (24,1%)( bifurcation de la
carotide, cesophage, cornet moyen, parotide, palais dur, nerf facial, oreille externe, nez externe,
fosse infratemporale, sac lacrymal, étage moyen de la base du crane, larynx et trachée). I'origine

inhabituelle est rapportée surtout en cas d'atteinte féminine.

3.2 Pédicule d’implantation : [204,220]

Il est en général considéré comme unique. C'est une véritable base d'implantation

fusionnée au périoste et a I'os.
Les formes récidivées pourraient avoir des pédicules multiples.

Le FNP développe des adhérences multiples aux structures avoisinantes, il n'est jamais

mobile, il est toujours enclavé.
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Figure 56: Modalités d’extension des FNP [212]

3.3 Extensions :

a. Extension médiale: [189,204,222,223,224]

Le plus souvent, le fibrome nasopharyngien a d’abord un développement endonasal ; il
comble la cavité nasale et le nasopharynx, mais ne dépasse pas les limites de la voie aérienne. Il

a tendance a déformer le septum nasal vers la fosse nasale opposée.
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b. Extension latérale : [189,204,221-224]

Elle se déroule selon deux voies de passage par rapport au processus ptérygoide:

En arriere du processus ptérygoide, les extensions sont trés variées. Vers |'arriere, la
tumeur érode le plus souvent la lame médiale du processus ptérygoide, puis le plancher du sinus
sphénoidal dans lequel elle peut se développer, probablement en empruntant le canal

ptérygoidien.

En avant du processus ptérygoide, le FNP s’étend a la fosse ptérygopalatine, puis, le cas
échéant, a la fosse infratemporale, voire a la fosse temporale. Vers le haut, il peut s’étendre a
I’orbite et, de la, a I'apex orbitaire.

c. Extension supérirure: [189,198,204,222,223,224]

Dans les formes évoluées, I'envahissement sphénoidal constitue une voie d’extension a la selle

turcique, a la fosse cérébrale moyenne, au chiasma optique et aux nerfs optiques.

Enfin, une extension a la fosse cérébrale antérieure peut se faire au travers de la lame criblée de

I’ethmoide ou du jugum sphenoidale.

d. Extension postéro-inferieure:

L’extension postéro-inférieure de la tumeur peut atteindre le trou déchiré antérieur via le
toit du nasopharynx. La, la tumeur infiltre les insertions ligamentaires de la base du crane et
vient au contact de I'artere carotide interne qu’elle peut englober, voire infiltrer, s’étendant

méme au sinus caverneux apres avoir emprunté le canal carotidien.

e. Extension antérieure :

L’envahissement du sinus maxillaire est peu fréquent, Il se fait depuis la fosse
ptérygopalatine, au travers de la paroi postérieure du sinus, qui est d’abord refoulée.

f. Extension inférieure :

Les formes a extension inferieure, coulant dans les espaces para pharyngés avec

extension cervicale, elles sont rares.

103



Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

g. Extension intracranienne :

Parmi les formes intracraniennes franchissant le plancher de la base du crane, on peut
opposer les extensions a I’étage antérieur au travers de la lame criblée et du toit de I’ethmoide,
exceptionnelles, aux formes caractérisées par une atteinte de I’étage moyen de la base du crane.
L’analyse du mode d’extension au sinus caverneux est une étape capitale dans le choix de la
voie d’abord. Une extension a ce niveau n’a pas la méme sanction thérapeutique selon qu’elle

s’est produite :

- par voie antérieure, via la fissure orbitaire inférieure et le cOne orbitaire, auquel cas une voie
infra- ou sous-temporale n’a guére d’utilité ;

- par voie médiale, apres extension au corps du sphénoide, alors caractérisée par une adhérence

intime de la tumeur dans le spongieux du corps du sphénoide ;

- par voie latérale, apres extension au plancher de I’étage moyen via les foramens ovale et rond ;
- par voie inférieure, au travers du foramen déchiré, avec alors une adhérence tumorale a I'artére

carotide interne.
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Figure 57 : Schéma des voies d'extension du FNP depuis son origine vers chaque site anatomique

dans le plan axial et fréquence d’occurrence. [211]
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Figure 58 : Schéma des voies d'extension du FNP depuis son origine vers chaque site anatomique

dans le plan coronal et fréquence d’occurrence. [211]

Figure 59 : (A) Vue de face de la coupe coronale d'une image tridimensionnelle reconstruite au

niveau de la ptérygoide. Le canal ptérygoidien du c6té droit (petite fleche) est normal. Sur le coté

gauche, l'image montre que le canal ptérygoidien est élargi et I'érosion de I'os sphénoide (grande

fleche). (B) Image en trois dimensions montrant les directions de croissance du FNP. [216]
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VI. Biopsie :

La constatation d'une tumeur rougeatre, lisse, légerement lobulée parcourue de fins
vaisseaux doit suffire a confirmer I'hypothése diagnostique du FNP et contre indique la
réalisation d'une biopsie tumorale ambulatoire, La biopsie est réputée dangereuse du fait des
risques hémorragiques importants.[1,52,59,96,225,106,114,125,141,116,113,137,149,150,

153,169,182, 183,210,252,255,291,314,325]

Mieux vaut ne pas la pratiquer d’autant qu’elle peut donner de faux négatifs, elle se
heurte fréquemment a la difficulté des prises : la pince ne préleve qu’un fragment superficiel de

muqueuse n’autorisant pas un diagnostic de certitude. [3,226,314,165]

Schick [214] a rapporté le développement d'un pseudoanévrysme 6 semaines aprés la

pratique d'une biopsie préopératoire.

Actuellement, la plupart des auteurs sont réticents dans la pratique de la biopsie qui est
devenue inutile et ils préferent les investigations radiologiques (TDM, IRM)
et angiographiques qui devront d’abord étre réalisés et permettent de suspecter fortement sa
nature et ils confirment le diagnostic de FNP méme s'il est d'origine extrapharyngienne

[100,225,106,125, 137,149,150, 153,169,182,183,181,210,291,292,314,339]

Exceptionnellement en cas des formes atypiques ou en cas de doute , la biopsie pourra
étre réalisée, sous certaines conditions de facon a faire face a tout probléme d’hémostase

:[114,25,3,52,59,125,210,252,262,313]
- Biopsie au bloc opératoire
- Patient sous AG intubé
Ces formes atypiques sont : [141,25,52,125,252,313,325,339]
e Un FNP chez la femme.

e Un FNP chez un sujet agé.
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e Le principal souci est de passer a c6té d'un cancer du cavum, surtout devant la présence

d'adénopathies cervicales et le caractére ulcéré de la masse.

Dans notre série, la biopsie n’a pas été faite chez aucun de nos malades car le diagnostic

du fibrome nasopharyngien a été établi sur un faisceau d’arguments clinico-radiologiques :
e Age : adolescence
e Sexe : masculin
e Signes fonctionnels : obstruction nasale, épistaxis

e Endoscopie nasale : masse ferme, sessile souvent polylobulée rougeatre ou blanchatre et

parcourue des fins vaisseaux.

e TDM du massif facial: masse de densité tissulaire avec rehaussement intense apres
injection de produit de contraste et extension aux espaces profonds de la face chez nos

patients, avec élargissement de la fente ptérygomaxillaire.

e IRM: Masse en signal intermédiaire en T1 et hypersignal en T2 avec rehaussement intense

apres injection de Gadolinium
Enh somme :

Une obstruction nasale associée a une épistaxis chez un adolescent de sexe masculin
doit faire évoquer un FNP et demander d’autres investigations (nasofibroscopie, TDM, IRM,
artériographie) afin de confirmer le diagnostic et prendre en charge convenablement le malade

et éviter de pratiquer une biopsie en raison du risque hémorragique.

VIl. Imagerie médicale : [198,200,214,215,227,228,229,231]

L'imagerie est indispensable au bilan du FNP ; La TDM et I'lRM permettent de confirmer le
diagnostic et d’effectuer le bilan d'extension locorégionale pour stadifier la tumeur, constituant
ainsi une étape importante dans le choix de la technique chirurgicale. L’angiographie n'a plus

d'intérét diagnostic, mais elle est utile pour étudier ces tumeurs trés vascularisées en visualisant
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le blush tumoral et les pédicules nourriciers, et faciliter le geste chirurgical en permettant de
pratiquer une embolisation pré thérapeutique qui permet de diminuer le saignement

peropératoire.

Les radiographies standards et les tomographies sont longtemps considérées comme

principal outil du diagnostic du FNP ; actuellement, ils n'ont plus de place. [228]

1. Imagerie par tomodensitométrie (TDM): [1,169,198,200,213,214,228, 230,232,

233,234]

La TDM est I'examen radiologique de premiere intention. Elle confirme le diagnostic du
FNP et permet de mieux évaluer sa taille et ses différents prolongements, autant d’informations
donnant au chirurgien une meilleure approche de I’extension du FNP et I'oriente sur le choix de

I'abord chirurgical le plus adéquat.

1.1 Technique :

Deux plans sont nécessaires et complémentaires : axial et frontal.

e Un plan axial paralléle a la ligne orbito-méatale : permet I'étude de la systématisation
ethmoidale, des parois maxillaires et frontales, des parois ethmoidales latérales, du sinus
sphénoidal et la fosse infratemporale. Les rapports entre la cavité nasale et le
nasopharynx sont par ailleurs bien appréhendés. Elle montre correctement les parois
latérales et médiales de I'orbite. Les rapports sinusiens avec le nerf optique, I’artére

carotide interne et les espaces profonds de la face sont bien analysés.

e Un plan coronal ou frontal perpendiculaire au palais osseux : Ce plan est intéressant pour
montrer la lame criblée de I’ethmoide, sa hauteur, son intégrité de méme que le plancher
des orbites. L’anatomie du méat moyen est correctement appréciée dans ce plan qui, de
maniére complémentaire, évalue également la systématisation ethmoidale. Au niveau
lésionnel, elle analyse les rapports avec I’endocrane, l'orbite et les apex dentaires.

L’analyse doit étre complétée du sinus frontal a la paroi postérieure du sinus sphénoidal.
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e Le plan sagittal est utile pour évaluer la systématisation ethmoidale, les relations entre la
paroi postérieure du sinus frontal et les espaces sousarachnoidiens. Les structures
osseuses de I'étage antérieur et moyen de la base du crane sont également bien

appréhendés.
Ces coupes devraient étre perpendiculaires aux coupes horizontales.

L’intervalle de coupe varie entre 1 et 5 mm, Les coupes sont jointives d'épaisseur

inframillimétrique.

Elles sont réalisées en fenétres osseuses et parenchymateuses. Elles sont obtenues soit
par acquisition directe soit par reconstruction bidimensionnelle ou tridimensionnelle (acquisition

hélicoidale).

La densité spontanée de la tumeur est proche de celle des muscles et des graisses d'ou
I'intérét de l'injection de bolus rapide de produit de contraste iodé et de la prise de coupes avant
et apres cette injection permet une bonne opacification vasculaire et tumorale pour mieux
individualiser des prolongements de FNP dans la fosse ptyrégomaxillaire et en intracranien et
révéler le caractere hypervasculaire de la tumeur.

1.2 Résultat :
a. Aspectdu FNP :

Le FNP est iso dense aux structures musculaires et graisseuses de la FPM de voisinage
(densité tissulaire). Apres injection, il prend le produit de contraste d'une facon trés importante,
homogene pour les tumeurs de petite taille, volontiers hétérogene pour les tumeurs
volumineuses avec prédominance périphérique de la densité et une zone centrale de densité

peudo-kystique, peut correspondre a la nécrose.

Il déplace ou amincit I'os adjacent jusqu'a le traverser mais il n'entraine pas de lésion
osseuse semblable a celle rencontrée en cas de processus malin (destruction osseuse

anarchique, envahissement).

b. Données topographiques :
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La tumeur s'insére sur la partie postéro-latérale et supérieure de la cavité nasale au
niveau de la marge supérieure du trou sphénopalatin et elle se développe secondairement dans

le nasopharynx d'ou la dénomination de FNP. [200,235,236]

La tumeur est facilement différenciée des phénomenes périphériques et péri-tumoraux
grace a ses caractéristiques scanographiques. C'est la seule tumeur hyper vasculaire fortement
rehaussée par l'injection du produit de contraste, et qui se développe a partir du trou

sphénopalatin.
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(©)

Figure 60: TDM en coupe axiale :

(a) Avant injection du PDC : Masse nasale gauche postérieure dense étendue au cavum

(b) Apres injection du PDC : Important rehaussement lésionnel, la lésion est centrée sur le
foramen sphéno-palatin point de départ de ce type de Iésions
Avec une extension de la |ésion au niveau de la fosse ptérygo-palatine

(c) Coupe axiale en fenétre osseuse: élargissement du foramen sphéno-palatin et de la fosse
ptérygo-palatine. [229]
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Figure 61: TDM en coupe axiale avec injection du PDC montrant |'élargissement du foramen

sphénopalatin, le refoulement de la paroi postérieur du maxillaire en avant (fleche) et |'érosion

du processus ptérygoide (téte de fleche). [213]

c. Extension de la tumeur :

L'analyse des extensions du FNP sur la TDM est un temps capital dont dépendent le

traitement et le pronostic.
Les extensions latérales sont bien étudiées sur les coupes axiales et coronales.
Les extensions antérieures sont bien visualisées sur les coupes axiales et sagittales.

Les extensions supérieures vers la base du crane sont mieux analysées sur les coupes

frontales et les reconstructions sagittales.

Les destructions osseuses sont nettement visibles en TDM sur les fenétres osseuses et

surtout avec systéme tridimensionnel avec les images colorées.

Les extensions orbitaires, a la fosse temporale et au sinus caverneux sont mises en

évidence sur les fenétres parenchymateuses.
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- Extension antérieure :

Elle réalise un comblement tumoral de la fosse nasale en refoulant en dedans le septum

et en dehors la cloison inter sinuso-nasale qui peut étre lysée.

L'obstruction du méat moyen entraine une sinusite maxillaire réactionnelle qui se traduit

par un niveau liquide hypodense sur la TDM sans lyse osseuse ni prise de contraste.

L’éthmoide peut étre directement envahis par la tumeur ou étre le sieége d'une éthmoidite

réactionnelle.
- Extension latérale :

Elle se traduit par un élargissement de la fente ptérygopalatine, refoulement en arriére ou
érosion de l'apophyse ptérygoide, avec refoulement en avant de la paroi postéro supérieure du

sinus maxillaire ou signe de Hollman et Miller. [215,236]
A un stade avancé, cette apophyse peut disparaitre.
- Extension supérieure :

Elle se traduit par un comblement tumoral du sinus sphénoidal ou une lyse du plancher

du sinus, ou la grande aile du sphénoide avec envahissement de la fosse temporale.
- Extension orbitaire :

Le FNP est légérement hyperdense par rapport au contenu rétro-orbitaire. Ce contraste

s'accentue apres injection d'iode.
Elle peut se faire :
— A partir de I’ethmoide a travers la lame papyracée
— A partir d’'une extension sphénoidale et donner une atteinte du cOne orbitaire.

— A partir d’une formation envahissant la région supérieure de la fente ptérygopalatine via

la fissure orbitaire inférieure.

113



Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

— A partir d’'une extension supérieure depuis le sinus caverneux par la fissure orbitaire

supérieure.
- Extension dans le sinus maxillaire :

Elle réalise un comblement tumoral du sinus sans niveau liquide, avec rupture de la paroi

postérieure de la tubérosité maxillaire.
- Extension basicranienne dans la fosse cérébrale moyenne :

Elle s’effectue soit directement a partir du cavum soit indirectement depuis la FPM ou

I'orbite.
- Extension basicranienne dans I’étage antérieur :

Elle se produit a partir d’'un prolongement ethmoidal de la tumeur.

2. Imagerie par resonnance magnetique (IRM,RMN): [1,169,198-201,213,229,

230,232,233,234,236,237]

Par rapport a la TDM, elle offre I'avantage de la multiplicité des plans et de sa totale
innocuité. Compte tenu de son excellente différenciation musculaire et de la possibilité de
I'image dans tous les plans de l'espace, I''IRM permet de faire I'analyse fine des parties molles
(muscles et graisses), mais elle est moins performante dans I’étude des structures osseuses que

la TDM.

Elle s'avere étre le meilleur examen quant a l'appréciation de l'extension intra cranienne
du FNP. En revanche, elle met plus difficilement en évidence les atteintes osseuses surtout si
elles sont de petite taille. De ce fait, elle est plus souvent réalisée en post thérapeutique. Elle

confirme le diagnostic de récidive et de résidus tumoraux.

2.1 Technique : [232,233]

L'IRM permet d'obtenir des coupes dans les trois plans de l'espace (axial, coronal et

sagittal) avec possibilité de réaliser des acquisitions volumiques 3D apres injection (SPGR)
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Le plan horizontal est surtout utile pour apprécier les relations entre les cavités ventilées
et les régions anatomiques avoisinantes : I’orbite et les régions profondes de la face, les voies

optiques, le sinus caverneux.

Le plan frontal évalue également bien les rapports anatomiques entre les cavités
aériennes de la face, leurs annexes d’une part et l'orbite, les espaces sous-arachnoidiens

frontaux, les sinus caverneux d’autre part.

Le plan sagittal montre bien les relations anatomiques entre les cavités pneumatisées
d’une part et les espaces sous-arachnoidiens frontaux, la selle turcique, le nasopharynx d’autre
part. Les nerfs : maxillaire, ptérygoidien, palatin, et le ganglion ptérygopalatin sont accessibles

en coupes fines.

Les séquences dites de pondération en T1, avant et apres injection de Gadolinium sont

plus utilisées que les séquences longues de pondération en T2.

Les séquences en T1 «FAT SAT» sont utiles pour apprécier le sinus caverneux, sphénoide,

ainsi que la base du crane. [199]
Les coupes sont jointives de 2 a 5 mm d'épaisseur.

AngiolRM: met en évidence un blush tumoral au temps artériel de l'injection avec

visualisation du pédicule nourricier. [201]

Les extensions latérales des lésions sont mieux percues sur les coupes axiales et
coronales, tandis que I’évaluation des extensions supérieures sont bien visibles sur les coupes

sagittale et coronale.

D’une maniére générale, I'IRM est ainsi nettement supérieure a la TDM pour apprécier les
relations entre les processus pathologiques développés dans le massif facial superficiel et
profond et les troncs nerveux avoisinants. La part, dans le bilan d’extension, entre le tissu

tumoral et les réactions inflammatoires de voisinage est plus facile a faire en IRM qu’en TDM.
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D’une maniére globale, il ne faut nullement opposer ces techniques qui se complétent

mutuellement.

2.2 Résultats :

Le signal tumoral spontané en séquence pondérée en T1 est de type tissulaire, iso
intense au signal musculaire. Parfois hétérogene avec des zones d'hyposignal correspondant au

stroma vasculaire ou a des phénomenes de nécrose.

En séquence pondérée T2, la tumeur est en hypersignal avec un aspect hétérogéne «

poivre et sel ».

Apreés injection de gadolinium, il se produit un rehaussement intense et précoce du signal
tumoral, traduisant le caractére hypervascularisé de la tumeur. Elle est plus intense que celle des
muscles, moins intense que celle des graisses. Le rehaussement du signal est franc sur les

séquences pondérées en T2 mais inférieur a celui du LCR.

Le remplacement du signal normal de la médullaire osseuse par le signal tumoral est un

bon signe mais l'interprétation des structures osseuses est difficile.

L'IRM permet de bien individualiser les extensions latérales et en particulier les
infiltrations musculaires, et les envahissements des espaces graisseux, des espaces associés au

cavum.

Elle permet Ila distinction entre rétention sinusienne, hypertrophie muqueuse
inflammatoire, processus néoplasique et FNP surtout en T2, et entre lésion vasculaire et axes
vasculaires, elle est plus performante pour la mise en évidence des extensions au sinus

caverneux et a la fosse temporale surtout en coupes axiales.

Un des intéréts de I’'IRM est d’améliorer, la discrimination entre les processus tissulaires

tumoraux et la réaction inflammatoire périphérique.
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(o) (d)
Figure 62 : IRM des patients differents :

(@) Coupe axiale en T1: Masse naso-sinusienne en iso signal T1 contenant des hyper signaux
en rapport avec des microsaignements intra lésionnel

(b) Coupe sagittale en T2: hyper signal en T2 hétérogéne avec un aspect caractéristique en
«poivre et sel»
Coupes axiale (c) et sagittale (d) apres injection de gadolinium: rehaussement intense et

hétérogene [229]
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Figure 63 : IRM d’un patient masculin de 15 ans montrant une masse nasopharyngée du coté

droit envahissant la fosse ptérygopalatine ipsilatérale, Avec un refoulement en avant de la paroi

postérieure du sinus maxillaire ‘’ signe de HOLLMAN et MILLER”’((a), téte de fleche blanche:( c),
fleche)

(a) Coupe axial en T1 avant injection de Godalinium : masse isointense au signal musculaire

(b) Coupe axiale en T2 avant injection de Godalinium : masse en hyper signal hétérogéne en T2
avec des régions d’hyposignal (fleche jaune) et des modifications du signal du sinus
maxillaire en rapport avec I'inflammation (téte de fleche blanche).

(c) Coupe axiale en T1 aprés injection de Godalinium : un rehaussement intense aprés injection
de Godalinium [237]

3. Etude des fréquences des prolongements tumoraux

Selon la littérature, il y a une prédominance des extensions antérieures et latérales.

La fréquence de I'extension intracranienne varie de 6% selon Tandon [115], de 21.05%

selon De mello-filho [238] et de 50% selon Alimli [237].
La fréquence de I’extension orbitaire oscille selon les auteurs de 6% a 37.5%.

L’extension inférieure para pharyngée et cervicale est rare. [198]
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Tableau Xl : Fréguence des extensions du FNP

; Nombre | Extensions | Extensions Extensions Extensions Extensions
Auteurs Années , , . .. . A
de cas | antérieures latérales supérieures orbitaires intracraniennes
Tand
;”] 5‘;” 1988 50 94% 56% 32% 6% 6%
Lloyd [1] 1999 72 100% 100% 83% 27% 17%
De mello=) 104 19 100% 94.73% 63.15% 15.78% 21.05%
filho [238] 0 . (] . 0 . (] . (]
Hardillo
[163] 2004 29 100% 62.06% 48.27% 17.24% 10.34%
Hackman
[245] 2009 31 100% 90.32% 83.87% 35.48% 32.25%
Dubey
2011 16 93.75% 100% 81.25% 37.5% 31.25%
[246]
Alimli
[237] 2016 6 100% 100% 66.66% 33.33% 50%
Notre
&tude 2019 6 100% 83.33% 50% 33.33% 16.66%
u

Les résultats concernant I’extension du FNP dans notre série sont concordants avec ceux

présentés dans la littérature, les extensions antérieures sont les plus fréquentes (100%), suivies

par les extensions latérales (83.33%), les extensions supérieures (50%) et les extensions

orbitaires (33.33%) Les extensions endocraniennes ne présentent que 16.66% des cas.
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Figure 64: TDM objectivant la forme du FNP a développement endonasal (a) en coupe axiale

apres injection du PDC (b) en coupe coronale en fenétre osseuse [229]

(b)

Figure 65: TDM en coupe coronale aprés injection du PDC montrant un FNP a extension latérale:

(@) En avant du processus ptérygoide
(b) En arriere du processus ptérygoide
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Figure 67: IRM en coupe axiale T1 : Extension orbitaire et envahissement du sinus caverneux
[229]
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Figure 68 :-TDM en coupe axiale avec injection du PDC montre |'élargissement de la fissure

orbitale supérieure et la propagation de la tumeur dans |'orbite (fleche). [213]

(€Y (b)

Figure 69: IRM en coupe sagittale et axiale : Forme a extension intracranienne [229]
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Figure 70: IRM en coupe axiale : Forme a extension inférieure vers les espaces parapharyngés

avec extension cervicale [229]

Au total :

L'imagerie médicale est indispensable pour le diagnostic du FNP et pour I'étude avec

précision des extensions tumorales. Elle intervient dans le choix du protocole thérapeutique.

Elle est indiquée aussi en post- thérapeutique pour évaluer I'évolution de la tumeur,

rechercher des récidives ou des résidus tumoraux.

La TDM Permet un diagnostic positif devant une tumeur isodense se rehaussant

fortement a I'injection du produit de contraste se développant autour du foramen sphénopalatin.

Dans notre série, nous avons utilisé la TDM et I''RM chez tous nos patients, en
préopératoire. En post- opératoire, nous avons utilisé la TDM sauf pour un cas de récidive ou

nous I’avons complété par I'IRM.

Le compte rendu doit comporter |’état :

Des choanes

De fissure ptérygopalatine, fissure orbitaire inférieure, apex orbitaire, sinus caverneux

(antérieur)
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De la fosse infra temporale, fosse temporale, foramen ovale, foramen rond, sinus caverneux
De la base des ptérygoides, sinus sphénoidal, clivus , sinus caverneux, espace parapharyngé,

foramen lacerum

De I’étage antérieur La voie d’abord chirurgicale dépend de ces données

4. Artériographie : [116,133,198,200,201,214,215,228,229,247,248,358]

L'angiographie est indiquée pour identifier les pédicules nourriciers du FNP. Elle est
utilisée surtout pour I'étude de I'extension intracranienne et pour la réalisation d'une

embolisation préopératoire.

Elle a bénéficié du développement des techniques endovasculaires et de numérisation des

images.

A I'heure actuelle, elle n'est plus réalisée a visée diagnostique mais afin d'obtenir une
cartographie vasculaire précise de la tumeur avant lI'embolisation et surtout de mettre en
évidence d'éventuelles anastomoses dangereuses entre le systeme CE et Cl qui contre indique ou

du moins limite I'embolisation. Donc elle est utilisée aprés la TDM et I'IRM.

4.1 Technique :

Le cathétérisme s'effectue sous anesthésie locale, neuroleptoanalgésie ou une anesthésie
générale pour diminuer la douleur due a l'injection des produits de contraste. La voie d'abord
fémorale est la voie idéale, elle permet d'explorer les différents territoires. On ponctionne l'artere
fémorale selon la méthode de Seldinger, au niveau du triangle de Scarpa et on met un désilet qui
permet de changer facilement de cathéter en cours d'examen, d'utiliser un cathéter de plus petit
diametre sans Saignement au point de ponction, de faciliter la manipulation de la sonde et de la
rendre moins traumatique au niveau de son point d'entrée fémoral. L'utilisation de cathéters de
petit calibre 5 F (1IF=0.33mm) est indispensable pour permettre le cathétérisme non occlusif et

atraumatique des petites branches. La ponction de I'artére carotide primitive peut étre utilisée en
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cas d'échec de la voie fémorale ou apres ligature artérielle de la base de I'artére CE. La ponction

directe de la CE est réservée aux cas ou une ligature chirurgicale a préalablement été réalisée.

On utilise des cathéters sélectifs au niveau des Cl ou CE et hypersélectifs au niveau des
branches maxillaires internes, faciales et pharyngiennes ascendantes. Cet examen doit étre
minutieux avec la réalisation de séries bilatérales, intéressant les 2 systemes carotidiens avec
des incidences surtout de profil pour mieux visualiser les axes vasculaires mais aussi des

incidences obliques ou de face.
L'injection de contraste s'effectue en bolus de 10 ml.

La soustraction numérique permet de limiter les doses de produit de contraste et

d'éliminer les contours osseux et rend I'image vasculaire beaucoup plus nette.

Les incidences retenues sont celles de face et de profil, systématiquement bilatérales.

4.2 Résultats:

L'angiographie retrouve dans les cas typiques une hypervasculasition des branches
naissant du tronc de I'AMI pour la majeure partie de la tumeur, réalisant un riche réseau de

petites artéres flexueuses avec au temps capillaire et tardif une image de blush persistant.

Les différentes études montrent que la vascularisation de la tumeur dépend
principalement du systeme CE en particulier de I'AMI et surtout sa branche I'ASP, plus rarement
de l'artere palatine ascendante, branche de I'artere faciale ou de I'A PH A. Dans 20% des cas
environ, une participation carotidienne interne s'associe a cette vascularisation, le plus souvent a
partir des branches intracaverneuses. Cette participation bien qu'elle est plus fréquente en cas
d'extension intracranienne, peut trés bien exister sans elle. La vascularisation du FNP dépend de
son extension : a un stade initial, elle provient de I'AMI homolatérale. En cas d'extension
postérieure, elle provient de I'A PH A. en cas d'extension inférieure, c'est l'artére palatine
ascendante qui irrigue la tumeur. En cas d'extension au-dela de la ligne médiane, ces sont les
branches de I'ACE controlatérale et surtout I'AMI. En cas d'extension vers FIT, la tumeur peut étre

irrigué par l'artére temporale superficielle, I'artere faciale externe et des vaisseaux trans-faciaux.
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En cas d'extension intracranienne, on verra une suppléance se développer dépendant du

systéme carotidien interne (arteres éthmoidales antérieures et postérieures) :
e De l'artere naso-lacrymale, branche de I'artére ophtalmique.
e Mais aussi des collatérales méningées dans la fosse cérébrale moyenne.
e De branches trans—pétreuses rejoignant l'artére vidienne en cas d'extension latérale.
e Des néo-collatérales directes de la Cl intra pétreuses.

Tableau XI : Fréquence des pédicules nourriciers du FNP.

Auteur Année AMlhomo AMicontro A. Ph. A. A F A.P.A. ACI

Paris [250] 2001 70% 30% 27% 30%
Oueslati [200] 2008 100% 6.66% 33.33% 0
Girish Rao [156] 2011 77.2% 54.5% 4.5% 18.2%
Lv [148] 2012 100% 59.09% 45.45% 68.18%
Ballah [247] 2013 100% 35.29% 23.52% 11.76% 58.82%
Mehan [2438] 2016 100% 42% 37.04% 11.11% 40%
Overdevest [162] 2017 100% 46.15% 15.38% 46.15% 46.15% 38.46%
Tan [251] 2017 90.62% 18.75% 9.37%

Homo: homolatérale Contro: controlatérale.

ACI : artere carotide interne AF : artére faciale

AMI : artére maxillaire interne APA. : artere palatine ascendante.

A Ph A : artere pharyngienne ascendante
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Figure 71: L'angiographie du systéme carotidien externe montre une tumeur hypervasculaire

(tétes de fleche) alimentée principalement par I'artere maxillaire interne (fleche). [213]

AMI

APhA

APA

Figure 72: L'angiographie du systeme carotidien externe objectivant un blush tumoral

alimentée principalement par l'artére maxillaire interne(AMI) et accessoirement par I'artere

pharyngienne ascendante et |’artére palatine ascendante. [229]
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A. ethmoidale

Branches du
siphon carotidien

\ By

Figure 73: L'angiographie du systéme carotidien interne _montrant un blush tumoral alimentée

par des branches de I’ACI. [229]

Figure 74: Arteriographie montrant un FNP (cercle jaune) vascularisé par I’artere maxillaire

interne et I’artere pharyngienne ascendante. [236]
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Dans notre série, I'angiographie a montré une tumeur hyper-vasculaire dans les 6 cas, le
principal pédicule nourricier est développé aux dépens de I'AMI homo-latérale dans 6 cas

(100%). La participation de I'AMI controlatérale a été retrouvée dans deux cas (33.33%).

La participation des branches de suppléance de la Cl a été retrouvée dans 4 cas (66.66%),

ce qui rejoint les données de la littérature. [148,247]
En somme :
L’'imagerie permet :
- Un diagnostic positif
- Un bilan d’extension précis
- Visualiser les pédicules nourriciers
- Une embolisation préopératoire

Une surveillance post thérapeutique

VIIl. Classification :

Depuis 1980, de nombreuses classifications basées sur la localisation, la taille et
I’étendue de la tumeur, ont été proposées pour le FNP. Lorsque I'approche chirurgicale externe

était la seule modalité de traitement disponible. [162,170,182,210,260,271,314]
La classification proposée par Johns et al. [55] (en 1980) n’a pas été largement utilisé.

La classification de Sessions et al [251] est basée sur la localisation anatomique du FNP,
elle utilise, comme référence, celle du cancer du cavum, mais elle n'a pas pris la spécificité de

développement du FNP en considération.

La classification de Chandler et al [252] est utilisée surtout par les américains, mais elle
n'a pas pris en considération la complexité de I'extension endocranienne. Elle est basée sur celle

du cancer du nasopharynx établie par the American Joint Committee on Cancer.
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Fisch et al [20] ont proposé une classification qui reflete plus précisément le mode de

croissance du FNP. Cette classification a été modifiée par Andrews [131].

La classification de Sessions [251] a été adoptée par la plupart des auteurs européens,

tandis que celle de Fisch [20] est couramment utilisée par les anglo-saxons.

En 1996, Radkowski et al [52] ont suggéré quelques modifications de la classification de
Sessions en fonction de leur expérience avec 23 cas, avec une meilleure différenciation de
I'extension endocranienne, qui tient compte des extensions postérieures au travers des lames du
processus ptérygoide et des érosions de la base du crane avec envahissement intracranien

minime.

Cette classification est devenue l'une des plus largement utilisées aujourd'hui

[144,145,170,200,201,210,248,260,314]

La principale limitation de ces systéemes de classification anciens est qu’ils n’ont pas été

congus pour les approches endoscopiques. [158,210]

Avec l'introduction de I’endoscope au début des années 1990, le traitement chirurgical
du FNP a commencé a évoluer d’une approche externe a une approche endoscopique,
actuellement de nouveaux systéemes de classification adaptés a I'approche endoscopique ont
été proposés pour suivre les progrés récents de cette technique : Onerci et al [253] (2006),

Carrillo et al [155] (2008), Synderman et al [254] (2010). [260]

En 2010, Snyderman et ses collegues du Centre médical de I'Université de Pittsburgh
(UPMC) [254] ont proposé un systeme de classification basé principalement sur des facteurs
pronostiques pour la résection endoscopique, prenant en compte le role de vascularisation

résiduelle de I'ACI apres I’embolisation et la voie de I'extension de la base du crane.

Ces deux facteurs pronostiques sont importants pour déterminer la faisabilité de la
résection endoscopique et le risque de reliquat tumoral ou récidive (résultats de cette résection),

et permettre de mieux prédire la perte sanguine per opératoire.
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Mais, I'utilisation de ces classifications récente dans la pratique reste tres limitée selon la

littérature.

Elle existe d’autres classifications comme celles de : Bremer en 1986 [114], Antonelli en

1987 [255], Mishra en 1989 [256], Bagatella et Mazzoni en 1995 [257], Tyagi en 2006 [147], Yi

en 2013 [258], Janakiram en 2017 [259], Abdelwahab en 2019 [104] (classification de NSF-COR).

A I'heure actuelle, aucun systéme de classification universel n'est accepté pour cette

tumeur, qui prend en compte ces changements dans la pratique. [190,248,260,277,314]

Ces systeme de classification ont comme but :

- d’harmoniser les indications opératoires et choisir I'approche chirurgicale optimale.

- d’estimer le pronostic (évaluer le risque des récidives, prédire la perte sanguine per

opératoire)

Dans notre série, nous avons adopté la classification de Radkowski ce qui nous a permis

de classer nos malades comme suit :

e 1 cas classé stade Ilb soit 16.66%

e 4 cas classés stade llc soit 66.66%.

e 1 cas classés stade lllb soit 16.66%

Tableau Xll : Classification de Sessions (1981) [251]

Stade

Description des extensions tumorales

la : tumeur limitée au cavum et a la partie postérieure de la cavité nasale.

Ib : tumeur étendu dans un ou plusieurs sinus paranasaux.

lla : tumeur étendu en fosse ptérygopalatine, au travers du foramen sphénopalatin .
IIb : tumeur étendue en fosse ptérygo maxillaire avec atteinte orbitaire ou du sinus
maxillaire

llc : tumeur étendue dans la région infratemporale ou la joue

Extension intracranienne.
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Tableau XiIll : Classification de Fisch (1982) [20]

Stade Description des extensions tumorales
I Tumeur limitée au cavum et a la cavité nasale, sans destruction osseuse
' Tumeur envahissant la fosse ptérygopalatine, ou le sinus maxillaire, ou le sinus
ethmoidal ou le sinus sphénoidal, avec destruction osseuse.
" Tumeur envahissant la fosse infra temporale, I’orbite et/ou la région parasellaire
en respectant le sinus caverneux
v Tumeur envahissant du sinus caverneux, du chiasma optique et/ou de la fosse
pituitaire.
Tableau XIV : Classification de Chandler (1984) [252]
Stade Description des extensions tumorales
I Tumeur limitée au cavum
1 Tumeur étendue a la cavité nasale et/ou au sinus sphénoidal.
Extension tumorale a 'une ou plusieurs des structures suivantes :sinus
11 maxillaire, sinus ethmoidal, fosse ptérygopalatine, fosse infra temporale, orbite,
joue.
v Extension intracranienne.

Tableau XV : Classification de Andrews (1989) (modification de celle de Fisch) [131]

Stade Description des extensions tumorales
Tumeur limitée au cavum et a la cavité nasale, avec érosion osseuse minime ou
! limitée au foramen sphénopalatin.
Tumeur envahissant la fosse ptérygopalatine, ou le sinus maxillaire, ou le sinus
: ethmoidal ou le sinus sphénoidal, avec destruction osseuse.
llla : tumeur envahissant la fosse infra temporale ou 'orbite sans atteinte
i endocranienne
llIb : Idem avec atteinte endocrdnienne mais extradurale et parasellaire.
IVa : extension endocranienne intra durale sans envahissement du sinus
\% caverneux, de la fosse pituitaire ou du chiasma optique

IVb : Idem avec envahissement de I'une des structures précédentes
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Tableau XVI : Classification de Radkowski (1996) (modification de celle de sessions) [52]

Stade Description des extensions tumorales

la : tumeur limitée a la cavité nasale ou au nasopharynx.
Ib : idem et s’étendant a au moins un des sinus de la face.

lla : envahissement minime de la fente ptérygopalatine.

lIb : envahissement de toute la fente ptérygopalatine avec ou sans érosion de la paroi
orbitaire.

llc : extension a la fosse infra temporale ou extension en arriere, au-dela des lames du
processus ptérygoide (espace paratubaire/fosse interptérygoidienne/espace
parapharyngé).

llla : érosion de la base du crane (foramen ovale/foramen rotundum/corps du
11 processus ptérygoide/clivus), extension intracranienne minime.

Illb: extension intracranienne massive avec ou sans envahissement du sinus averneux.

Tableau XVII : Classification d’Onerci (2006) [253]

Stade Description des extensions tumorales

Extension minimale dans la cavité nasale, le nasopharynx, le sinus éthmoide, le sinus
sphénoide, ou la fosse ptérygomaxillaire

Envahissement étendue des sinus maxillaires et de la fosse ptérygomaxillaire,
Il extension a I’étage antérieur de la base du crane et extension limitée a la fosse
infratemporale

Atteinte médullaire du corps et de la grande aile du sphénoide et de la base du
Il ptérygoide; atteinte étendue de la fosse infra temporale, de la lame du processus
ptérygoide ou de la région orbitale; oblitération du sinus caverneux

Extension intracranienne entre I'hypophyse et l'artére carotide interne, tumeur située
latéralement a I'ACI, extension dans la fosse cérébrale moyenne.

Tableau XVIII : Classification d’INCan par Carrillo (2008) [155]

Stade Description des extensions tumorales

Envahissement du nasopharynx, des fosses nasales, de I'antrum maxillaire, des
cellules éthmoides antérieures et du sinus sphénoide

Il a : atteinte du nasopharynx, de la fosse nasale, de I'antre maxillaire; des cellules
ethmoidales antérieures et du sinus sphénoide; extension de la fosse
ptérygomaxillaire ou de la fosse infratemporale antérieure aux lames du processus
ptérygoide avec un diametre <6 cm

IIb : extension de la fosse ptérygomaxillaire ou de la fosse infratemporale antérieure
aux lames du processus ptérygoide, avec un diametre > 6 cm

" Extension de la fosse infratemporale postérieure aux lames du processus ptérygoide
ou des cellules ethmoides postérieures

v Extension étendue de la base du crane> 2 cm ou extension intracranienne
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Tableau XIX : Classification de I'UPMC (University of Pittsburgh Medical Center) par Synderman
(2010) [254]

Stade Description des extensions tumorales

I Fosses nasales, partie médiale de la fosse ptérygopalatine

Sinus paranasaux, partie latérale de la fosse ptérygopalatine, dévascularisation
compléte

Erosion de la base du crane, atteinte de I’orbite, de la fosse infratemporale,
dévascularisation compléete

Erosion de la base du crane, atteinte de I’orbite, de la fosse infratemporale,
vascularisation résiduelle

Extension intracranienne, vascularisation résiduelle
Vv Médial (M): atteinte médiale du sinus caverneux
Latéral (L): atteinte de I'étage moyen

IX. Traitement :

Le traitement du FNP demeure difficile et controversé. Cette affection de nature
histologique bénigne est redoutable dans ses formes invasives avec sa tendance a atteindre des

structures nobles et a faire saigner faisant courir au patient un risque vital.

Actuellement, la chirurgie occupe une grande place dans la panoplie des méthodes
thérapeutiques du fait des progrés qu’elle a connu, sans oublier les progrés réalisés dans le
bilan d’extension tumorale grace aux moyens d’investigation permettant une chirurgie beaucoup

moins aveugle qu’autrefois.

Les autres méthodes non chirurgicales n’ont pas d’intérét excepté la radiothérapie qui
trouve une excellente indication dans les formes avancées et les récidives a large extension.

Mais, les complications redoutables a long terme en limitent I'utilisation.

Enfin, il est important de signaler I'intérét d’une embolisation avant la chirurgie afin de

réduire le risque hémorragique peropératoire.
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1. Moyens :

1.1 Embolisation :

a. Embolisation artérielle transfémorale : [24,264]

Roberson et coll en 1972 [261] sont les premiers a indiquer une embolisation des
principaux pédicules nourriciers de la tumeur avant traitement définitif et depuis, nombreux
autres auteurs I'ont recommandée pour minimiser le risque d’'une hémorragie profuse durant
I’acte opératoire. [262] Elle remplace la ligature de I'ACE depuis 1981 [263] mais elle doit étre

effectuée par des radiologues expérimentés pour éviter ses risques.

Mais, dans 'autre coté, il y a des auteurs qui considerent que ce procédé n’apporte pas

de bénéfice et méme augmente le risque de récurrence.

Les agents anticoagulants sont utilisés pendant 2 a 5 jours pour prévenir les risques
thromboemboliques avec perfusion du sérum salé isotonique pour éviter la formation de caillot.
La prévention des infections est assurée par le respect des regles d'asepsie et par une
antibioprophylaxie. Cet examen nécessite une anesthésie générale sauf dans le cas ou on a
besoin de ['évaluation de I'état neurologique. Dans ce cas certains auteurs préferent la

neuroléptonalgésie.
e Choix des matériaux d'embolisation :

0 Les particules :

— Particules de Spongel

— Particules d'lvalon

— Particules du Curapson

— L'éthyléne vinyle alcool (Onyx)
— Extrait de dure mere

— Particules de Gelfoam
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— Particules de Silastic (non résorbables).

La plupart des auteurs recommandent l'utilisation de matériaux résorbables afin de
permettre une recanalisation tardive des arteres afférentes au FNP et la réalisation d’une

nouvelle embolisation en cas de récidives.

o Les fluides - gels- émulsions- pates : Histoacryl et Cyanoacrylate
o Les ballonnets : En latex ou en silicone, ils ont une forme et une dimension variable.
Ils sont largables ou non.

e Technique:

L’embolisation s’effectue immédiatement a la suite de I'artériographie conventionnelle
toujours sous anesthésie générale. C'est un examen long (2a3 heures) pouvant nécessiter
plusieurs séquences d’embolisation espacées de trente minutes afin d’analyser les phénoménes

de revascularisation précoce par collatérales.

Elle doit s’effectuer sous décoagulation efficace au minimum 2a5 jours et au maximum 3
semaines avant l'intervention chirurgicale délai suffisant a I'obtention d’une reperméabilisation

vasculaire rendant I’embolisation caduque.

L’embolisation peut s’effectuer soit dans le territoire carotidien externe soit dans le

territoire carotidien interne soit les deux territoires simultanément par cathétérisme sélectif.
> L’embolisation dans le territoire carotidien externe:

Classiquement en premier lieu une occlusion du territoire de l'artére faciale (branche de

I'artere palatine ascendante) et de I'artére pharyngienne ascendante est réalisée.

Dans un deuxieme temps sera réalisé un cathétérisme sélectif de I'artére maxillaire
interne de maniére distale. L'injection de particules permet une dévascularisation intra tumorale
ainsi que les branches nourriciéres : artere sphénopalatine, sous orbitaire, palatine descendante
et alvéolo-antrale. L'embolisation est aussi réalisée si besoin au niveau de l'artere méningée

accessoire (portion proximale du cathéter dans l'artére maxillaire interne ou cathétérisme
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sélectif) cette technique peut étre complétée par une occlusion du tronc de I'AMI a l'aide de

fragments de spongel/Curapson/Ivalon.

Une autre procédure consiste a commencer I'embolisation par le pédicule nourricier le
plus important c'est a dire I'AMI puis compléter éventuellement au niveau de l'artére faciale. Il ne
faut pas oublier d'opacifier l'artere pharyngienne ascendante afin d'éradiquer un blush
vascularisé par la branche antérieure. Cette procédure est répétée au besoin au niveau de l'axe

carotidien externe controlatéral.
> L'embolisation dans le territoire carotidien interne :

L'apport vasculaire par le réseau carotidien interne est noté dans 20% des cas et ne

dépend pas forcément de la taille du FNP.

Lorsque les branches intra caverneuses de la carotide interne participent a la
vascularisation tumorale de facon importante, il est parfois possible de cathétériser
sélectivement ces branches, mais elles sont souvent de fin calibre, multiples, et peu accessibles
a un cathétérisme super sélectif sans prendre de risque pour la circulation carotidienne interne
d'ou l'utilisation d'un ballonnet temporaire de protection. L'occlusion temporaire en amont de
I'artére ophtalmique avec un ballonnet non largable autorise une embolisation sous jacente a
I'aide d'un autre cathéter. Cette embolisation est suivie d'un rincage soigneux sous le ballonnet

avant le dégonflage de ce dernier.
Cela évite le sacrifice d'un axe a destinée cérébrale.

Il est essentiel avant de réaliser toute occlusion définitive de la carotide interne de
pratiquer des tests cliniques de tolérance, d'apprécier la fonctionnalité du polygone de Willis et

d'effectuer une surveillance étroite comportant un examen neurologique répété.

Dans tout les cas, la technique d'embolisation doit étre trés minutieuse et un certain

nombre d'impératifs doit étre respecté comme pour toute embolisation :
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= L'embole doit étre jeté lentement et de facon super sélective aprés cathétérisme bloqué

car le risque de reflux de I'embol est alors considérable.

= || faut éviter a tout prix d'emboliser a cathétérisme bloqué car le risque de reflux des

emboles est alors considérable.
= || faut éviter d'emboliser de trop grosses particules ou trop d'emboles a la fois.

= || faut vérifier en scopie télévisée la bonne position du cathéter entre chaque

embolisation a l'aide d'injection de produit de contraste.

= || faut savoir s'arréter méme si le résultat n'est pas parfait pour éviter la migration d'un

embole dans l'artere Cl suite a un reflux de produit de contraste.

= || est nécessaire de faire une sériographie de contrdle longue (15sec) pour apprécier

réellement le résultat de I'embolisation.

= |l est nécessaire d'opacifier systématiquement le territoire carotidien interne pour voir s'il

n’existe pas d'occlusion des branches intracraniennes.
e Résultats :

Il semble que la qualité du matériel, un protocole soigneux, une équipe expérimentée et
disposant du temps nécessaire a la réalisation de cette technique font que cette méthode soit

assez fiable.

De nombreux auteurs ont publié des séries qui confirment I'efficacité de I'embolisation

sur le saignement peropératoire.
Elle réduit de 50% le saignement peropératoire

L’efficacité de I'embolisation sur le saignement per-opératoire ne fait plus aucun doute
malgré que Moulin 1995 [249] ne la recommande qu'en cas des FNP trés extensifs. Pour
d'autres, elle est systématique en pre-opératoire. Mais elle rend I'excision compléte de la tumeur

plus difficile. Surtout en cas d'invasion de l'os sphénoide, de clivus, du ptérygoide et méme en
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cas d'invasion postérieure ou dans la FT. D’ou le taux élevé de récidive en postopératoires pour

les cas embolisés. [1,263,271-273].

Une étude récente menée par janakiram en 2016 [274] prouve que le risque de récidive et
de complications est plus élevé dans les cas embolisés et mentionne que [I'embolisation

préopératoire peut étre évitée dans les petites tumeurs.
e Contre indication, accidents, complications :

Les contre-indications a I’embolisation, hormis celles liées a I’'anesthésie générale, rares
a cet age, sont essentiellement d’ordre anatomiques et diagnostiquées par I'examen

arterigraphique qui la précede :
- Naissance de I’artere ophtalmique depuis la méningée moyenne.
- Anastomose de l'artére vertébrale et de I'artére pharyngienne ascendante.

- Anastomose de I’artére vertébrale et de I'artére occipitale au niveau de I’arc postérieur de

la premiere vertébre cervicale.

- Anastomose de l'artere maxillaire interne et ses branches avec le systeme carotidien

interne.

Les accidents devenus rares avec l’expérience pratique acquise par les équipes de
radiologie interventionnelle, parmi ces risques, il y a ceux inhérents a tout cathétérisme
hématome du point de ponction, spasme et perforation vasculaire et les accidents

thromboemboliques.

Les complications mineures : douleurs locales, fievre, bradycardie transitoire, douleurs
dentaires supérieures ou inférieures ou anesthésie des téguments péribuccales et dans le

territoire du V2 transitoires

Les complications graves sont principalement d'ordre neurologique surtout en cas

d'embolisation de l'artere Cl, leur fréquence est faible, qui peut donner une hémiparésie ou une
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hémiplégie, Avec risque des paralysies des nerfs craniens, AVC ischémique, cécité, nécrose

cutanée.

Dans notre série, I’embolisation a été réalisée dans les 5 cas du FNP avec succes puisque
nous avons pu réduire la perte sanguine (200 a 400cc), 300cc en moyenne. Une transfusion

sanguine a été nécessaire chez un seul cas.

b. Embolisation intratumorale par ponction directe : [23,24,148,264-270]

Certains auteurs ont proposé l'embolisation par ponction directe en intra-tumorale pour

limiter les risques des complications neurologiques dues a I'embolisation transartérielle.
e Technique:

Sous anesthésie générale, un cathlon de 16 a 22 Gange est introduit dans la tumeur par
voie endo-nasale ou percutanée pré-condylienne ou transvestibulaire (en cas d'extension

sinusienne).

Ce cathlon sert de guide a des aiguilles de ponction lombaire que I'on positionne dans

des différentes parties de la tumeur.

Un reflux artériel confirme que l'aiguille est bien positionnée dans le lit vasculaire
tumoral. Celui-ci est opacifié en vérifiant I'absence de contamination artérielle a contre courant

des branches des carotides externe et interne.

L'aiguille est rincée avec du glucose a 5%. Afin de supprimer tout composé ionique
induisant la polymérisation du cyanoacrylate. Puis un mélange est additionné de tungsténe ou de
tantale qui améliorent la visualisation des produits sous scopie et colorent la tumeur en voie

pour le temps opératoire.

Ensuite 3 a 9 ml de I'embole selon la taille de tumeur, sera injecté doucement sous
controle scopique pour éviter I'effraction tumorale en diffusant dans le lit capillaire tumoral,

progressivement la tumeur se plastifie.
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Des controles angiographiques avant, pendant et aprés I’embolisation sont réalisés pour

évaluer les résultats.

Une embolisation régionale complémentaire endovasculaire des branches de la CE évite le

saignement de la voie d'abord.
Les patients doivent étre operes dans les 48h a 72 heures apres.

L’utilisation d’Onyx dans I’embolisation intratumorale directe des FNP sous guidage
endoscopique est une nouvelle méthode qui procure une maniere sire, efficace et contrélée qui
permet une dévascularisation compléte de ces tumeurs. Le copolymére éthyléne vinyle alcool est
un copolymeére (Onyx) peut offrir un degré de dévascularisation supérieur a celui d'autres agents
emboliques. Cela peut garantir une résection chirurgicale plus facile avec une perte de sang en
peropératoire plus faible. Cette technique peut permettre de reséquer la plupart des FNP
endoscopiquement. Elle peut étre particulierement utile dans les tumeurs avec une grande
irrégularité vasculaire, vasospame, ou des petites artéres nourriciéres ou il peut étre difficile de

placer un microcathéter.
e Résultats et indications:

La tumeur molle hypervasculaire devient plastifiée, exsangue et bien identifiable grace a

sa coloration. L'exérése est ainsi facilitée et doit étre faite dans 48 a 72 heures.
La dévascularisation est complete dans la plupart des cas

Le temps nécessaire pour l'embolisation préopératoire et I'ablation chirurgicale de la

tumeur est considérablement réduit.
La perte sanguine en peropératoire est minime.
Le risque de récidive est réduit.

L'examen anatomopathologique de la piece opératoire réveéle de trés importants

phénomenes de nécrose intra tumorale.

141



Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

Cette technique est réservée :

- Aux volumineux FNP a extension intra-cranienne et recevant une vascularisation massive

du contingent carotidien interne

- Aux récidives : petites et multiples, ou il y a développement des circulations collatérales

importantes.

L'utilisation de cette technique en combinaison avec I’embolisation transartérielle est une
méthode sire, réalisable et efficace. Il peut dévasculariser efficacement les FNP de stade avancé
(+ stade lla de Radkowski [52]) et réduire les saignements peropératoires lorsque la tumeur est

reséquée.

En cas des petites tumeurs, I'embolisation par ponction directe peut étre réalisée mais ce

n'est qu'une technique alternative de choix.
e Accidents et complications :

La principale complication est le remplissage a contre courant des branches du siphon

carotidien ou de I'artére ophtalmique puis la contamination des arteres sylviennes.
La diffusion extra-tumorale du matériel.

Il est nécessaire d'effectuer les injections sous controle scopique de profil d'excellente
gualité avec un produit d'embolisation bien visible a polymérisation assez rapide pour arréter la

progression du produit lorsqu'on arréte l'injection a la seringue.

Le réflexe trigéminocardiaque (TCR) est un phénomene rare, est caractérisé par
I'apparition soudaine d'une hypotension, d'une bradycardie, d'une asystole et d'une dysrythmie.
Avec l'arrét temporaire de la procédure chirurgicale, les signes vitaux se stabilisent généralement
sans nécessiter d'enquéte supplémentaire, bien que les médicaments anticholinergiques soient

souvent utilisés pour prévenir I'hypotension et la bradycardie prolongée.
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1.2 Chirurgie :
Le traitement du FNP est avant tout chirurgical.

a. Principe de I’opération :

C’est I'exérése totale en un temps de la tumeur et de tous ses prolongements, une voie

d’abord large est nécessaire.

Le but est d’assurer la guérison et également d’éviter toute séquelle aussi minime soit-
elle : cicatrice inesthétique, ankylose mandibulaire, sténose des voies lacrymales, déformation

faciale, hypoesthésie sous-orbitaire, trouble de I’articulé dentaire, voire séquelle neurologique.

b. Préparation de |’opération :

b.1 Bilan préopératoire :

Il doit comporter les examens habituels : bilan d'hémostase, hémogramme, groupage

sanguin, ionogramme sanguin, radiologie du thorax, un ECG avec consultation d'anesthésie.

b.2 Préparation du patient au bloc opératoire :

La position du malade sera adaptée a I’abord chirurgical choisi.
L’intubation pourra étre nasotrachéale ou orotrachéale selon les cas.
Un monitoring cardiaque sera mis en place et un controle de la PA.

Deux voies d’abord veineuses seront posées: l'une pour les drogues anesthésiques,

I’autre pour les éventuelles transfusions.
b.3 Anticiper un saignement per opératoire :
Vu le risque accru de saignement per opératoire a cause du caractére hypervasculaire de
la tumeur, il faut réserver des culots globulaires.

c. Voies d'bord chirurgicales :

Il n’existe guere de consensus sur les voies d’abord chirurgicales, et leur nombre est un

reflet du polymorphisme de ces tumeurs et de la difficulté de réaliser un traitement radical.
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Le choix de la voie d’abord doit se baser sur la localisation, le volume et I’extension de la
tumeur, sur sa vascularisation, sur I'efficacité de I’embolisation, sur I'expérience de I'équipe

chirurgicale et sur I’age du patient.
La voie d’abord chirurgicale d’un FNP doit répondre a certaines nécessités :

- Fournir une exposition aussi large que possible de la base du crane et particulierement

de la fosse infratemporale ;

- Permettre un controle efficace des pédicules nourriciers, principalement [’artére

maxillaire interne et ses branches ;

- Pouvoir le cas échéant étre combinée a une voie complémentaire, neurochirurgicale ou
cervicale ; laisser un minimum de séquelles esthétiques et fonctionnelles sur un visage en

pleine croissance osseuse.

Nous effectuons un rappel des abords les plus employés.

c¢.1 Voie endoscopique endonasale : [241,242,244,272,276-280, 357]
C'est une voie qui devient de plus en plus utilisée. Elle est utilisée soit seule soit associée
a une voie chirurgicale classique pour les FNP tres étendus.

e Matériel et Technique :

Le matériel de base de la chirurgie des sinus sous guidage endoscopique est requis :
optique rigide de 4 mm a vision droite ou oblique (30°), caméra vidéo ayant une sensibilité
particulierement élevée, gaine lavante, source de lumiere froide au xénon, jeu de pinces

Blakesley, ciseaux d’endoscopie, curettes droites et courbes.

Un ciseau frappé droit, voire courbe, est également utile, de méme qu’une pince de

Kérisson.

Une coagulation est indispensable : pince bipolaire de coelioscopie modifiée et électrode

monopolaire gainée.

144



Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

L’utilisation d’un moteur est souvent nécessaire : piéce a main avec canal irrigateur

adaptée aux fraises de 11 cm de long.

Les instruments de type Shaver ne sont pour l'instant pas adaptés a ce type de résection

car ils dérapent sur cette tumeur particulierement fibreuse.

Le saignement peropératoire est limité par I'’embolisation préopératoire, la rétraction de
la muqueuse, les tamponnements répétés avec des meches imbibées d’adrénaline au 1/1 000 et
enfin I’hypotension contrélée, comme au cours de toute intervention sinusienne sous guidage

endoscopique.

Du fait de I’étroitesse de la fosse nasale et du volume du fibrome, il est impératif d’éviter

de morceler la tumeur et de déclencher un saignement.

Des lors que le volume tumoral est un tant soit peu important, I’exérese débute par une
turbinectomie inférieure, voire moyenne, qui permet d’avoir un large jour sur la choane, le

foramen sphénopalatin et le récessus sphénoethmoidal.

La dissection tumorale est alors débutée en refoulant la tumeur d’avant en arriere, en

réalisant si nécessaire une méatotomie moyenne, et en coagulant le pédicule sphénopalatin.

Celui-ci n’est souvent pas clairement individualisable du fait des remaniements tumoraux

et de I’embolisation qui asseche véritablement I’artere sphénopalatine.

S’il existe un prolongement tumoral dans la fosse ptérygopalatine, son exérese sera

recontrolée apres ablation de I’essentiel de la tumeur.
L’abord de cette fosse est en effet malaisé a ce stade.

Il faut alors évaluer si la tumeur a une large implantation sur I'arche choanale, voire sur le

vomer.

Si tel est le cas, la résection de la partie postérieure de la cloison et du vomer, sans

conséquence fonctionnelle, permet de basculer la tumeur sur son insertion postérieure (toit du
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cavum et plancher du sinus sphénoidal) et sur son insertion latérale (aile interne de la

ptérygoide).

Vis-a-vis de I’envahissement dans le sinus sphénoidal, celui-ci se fait non pas par

I’ostium mais par le canal ptérygoidien, autrement dit par le plancher du sinus sphénoidal.

Le désenclavement de la tumeur nécessite donc de réaliser une sphénotomie abaissée

jusqu’au plancher du sinus.

Cette sphénotomie a de plus I'intérét, en cas de sinus trés pneumatisé, de préciser la
situation de l'artere carotide interne dans le sinus, et méme parfois la hauteur de sa portion
horizontale intrapétreuse, ce qui présente un intérét majeur en cas d’extension au foramen

déchiré ou a la région para-tonsillo-soustubaire.

En fonction de la largeur de I'ethmoide postérieur et du récessus sphénoethmoidal, il

peut étre utile de réaliser a ce stade une ethmoidectomie postérieure.

Elle présente I'intérét d’exposer et donc de repérer la paroi interne d’orbite qui est en
arriére dans le méme plan parasagittal que la paroi interne du sinus caverneux. De plus, en cas
de récessus sphénoethmoidal étroit, ce geste permet d’avoir un jour satisfaisant sur la paroi

antérieure du sphénoide.

Dés lors, la tumeur est abaissée, puis clivée de la ptérygoide. Un éventuel prolongement
dans la racine des ptérygoides, rétroptérygoidien ou dans le corps du sphénoide, sera

désenclavé dans le méme temps.

La tumeur est alors basculée de haut en bas dans le cavum et I’exérése se termine par la

section de la muqueuse rhinopharyngée adhérente a la tumeur.

Dans le cas des tumeurs de volume important, ce temps sera plus aisément réalisé par

voie endobuccale en rétractant le voile.

La tumeur est alors extraite par la cavité buccale. Vient ensuite le temps du contréle de

I'exérese.
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Il est alors impératif de contréler chacune des régions anatomiques précédemment
repérées sur I'imagerie lors de I’élaboration de la planification opératoire, qu’il s’agisse des

extensions intraosseuses, ou encore des extensions dans les parties molles.

Ce temps est particulierement fructueux en arriere des ptérygoides, pour déceler
d’éventuels reliquats souvent intraosseux, en particulier dans le corps du sphénoide ou dans la

racine des ptérygoides.

L’extension a la fosse ptérygopalatine pose un probléeme particulier lorsque la tumeur n’a

que peu modifié le squelette.
Le prolongement tumoral est en effet masqué par I’apophyse verticale du palatin.

L’exérese nécessite alors la réalisation d’une large méatotomie moyenne, puis I'exérése

de I'apophyse verticale du palatin et de la paroi postérieure du sinus maxillaire.

Ce geste est réalisé au ciseau frappé, en utilisant un ostéotome courbe introduit par la

fosse nasale homo- ou controlatérale.
Le fragment osseux est alors soulevé a I'aide d’une curette.

On peut alors visualiser le prolongement tumoral qui doit étre soigneusement séparé du

nerf sous-orbitaire a sa sortie du foramen rond et juste avant qu’il ne pénétre dans son canal.

Cette manoeuvre peut s’avérer particulierement délicate si survient un saignement
intempestif de la terminaison de I’artére maxillaire interne insuffisamment bloquée par
I’embolisation, ou encore lorsqu’il existe également un envahissement de I'apex orbitaire par la

fissure orbitaire inférieure car le nerf est alors véritablement engainé par la tumeur.

C’est alors I'intérét d’une voie transfaciale de permettre un volet postérieur plus externe

permettant d’extraire la tumeur de haut en bas et de dehors en dedans.

L’extension dans la fosse ptérygoidienne survient apres que la tumeur a lysé la partie

haute de I'aile interne de la ptérygoide.
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Elle s’engouffre alors entre les deux ailes parfois sur toute leur hauteur.

L’exérése de ce prolongement impose un fraisage du massif ptérygoidien ou au moins de

I’aile interne qui forme la paroi latérale de la choane.

L’extension dans les parties molles du cavum est difficile a visualiser en peropératoire et

il faut donc se résoudre a pratiquer I'exérése des zones de prise de contraste au scanner.

Ceci amene parfois a squelettiser le toit du cavum en dessous du sinus sphénoidal

parfois jusqu’au clivus.

Latéralement, I'exérése peut mener au foramen déchiré dont I'orifice inférieur ne répond

gu’a des insertions fibreuses.

L'exérese de la totalité de la tumeur est marquée par I'arrét du saignement dans la cavité

opératoire.

Méme les branches artérielles de la carotide interne se spasment aisément, et il n’y a
guere que les vaisseaux tumoraux qui demeurent béants et entretiennent le saignement, voire

déclenchent une épistaxis parfois cataclysmique dans les suites opératoires.

Afin d’éviter une nouvelle anesthésie pour déméchage, la cavité opératoire est tapissée

de meéches résorbables type Surgicel.
Le patient subit ensuite un scanner de contrdle avec injection a j1 ou j2.

Si ce dernier est normal, il quitte alors le service vers le cinquiéme jour et est suivi durant

guelques semaines pour des soins de cavité.

En revanche, s’il existe la moindre prise de contraste suspecte, une révision de la cavité

opératoire est planifiée dans les 48 heures sous anesthésie générale.
e Indications :

L'utilisation de la chirurgie endoscopique seule ou en association avec la chirurgie

classique dépend de la localisation de la tumeur et de I'expérience du chirurgien.
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Pour certains elle est utilisée en cas de petit et moyen FNP, limités au cavum, fosses

nasales, sinus sphénoide, sinus ethmoide et fosse ptérygopalatine.

Cette approche a récemment été décrite pour les tumeurs envahissant la fosse

ptérygopalatine, la fosse infratemporale et méme avec atteinte intracranienne limitée.

Certains auteurs préconisant son utilisation pour les tumeurs au stade avancé, y compris
celles avec extension intracranienne, car les fuites de liquide céphalo-rachidien peuvent étre

réparées avec succes par endoscopie dans la plupart des cas.
Deux chirurgiens expérimentés pour l'utilisation des 3 mains sont nécessaires.
e Avantages et inconvénients :

- Les avantages :

— Le principal avantage de cette approche est I’agression minime et acceptable des tissus
mous et des structures osseuses : Pas de cicatrice chirurgicale externe ni d'interférence

avec la croissance du squelette faciale.
— Lerisque de récidive est tres réduit que dans les approches externes
- Une diminution des pertes sanguines en peropératoire
— Une courte durée d'hospitalisation et une guérison rapide.

La chirurgie endoscopique pour le FNP présente un avantage considérable en améliorant
la visualisation par obtention de vues agrandies de la tumeur et des structures adjacentes a
partir des différents angles. En outre, la chirurgie endoscopique permet une résection plus
précise et compléte de la tumeur, minimisant ainsi les saignements per opératoires locaux et la
possibilité de laisser un résidu tumoral, tout en préservant I'anatomie et la physiologie nasales
normales et en prévenant les perturbations de la croissance faciale survenues aprés les

approches classiques.
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- Les inconvénients :

Le colt élevé des matériaux, la manque d'expérience dans l'utilisation de cette technique,
la non visualisation de toutes les régions anatomiques et la difficulté de I'excision dans certaines
tumeurs et la difficulté de manipulation des matériaux et de changement vers la voie externe

alternative sont les inconvénients de la chirurgie endoscopique.

Ses complications sont trés rares : La formation de synéchie dans la cavité nasale semble

étre la complication la plus fréquente.

Carrau et ses collégues ont signalé 1 cas de neuropathie optique qui a disparu apres une

décompression endoscopique rapide.
L’accés est limité et réduit et le saignement peut obstruer la visibilité de la tumeur.

L'exposition latérale est trés limitée avec cette technique.
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Figure 75 : Résection endoscopique d'un FNP : (A) Vue endoscopique aprés une maxillectomie

médiale réalisée pour améliorer |I'exposition peropératoire. (B) La partie intranasale du FNP est

déboulonnée avec le dispositif Coblator. Le coblateur fournit un champ presque sans effusion de

sang car il réseque et coagule la tumeur en méme temps. (C) L’exérese de la partie intanasale du

FNP (D) Cette partie a été completement resequée (E) La partie restante du FNP a été livrée au

nasopharynx et a la cavité nasale postérieure avec des attaches restantes présentes au niveau de

la sphénopalatine, du clivus et du canal vidien. (F) La tumeur a été completement disparue en

enlevant (et en forant) les attaches clivales, le plancher du sinus sphénoide, les extensions dans

la fosse ptérygopalatine (PPF) et le canal vidien. [277]
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c.2 Voies transfaciales :
% Voie paralatéronasale de Moure et Sebileau : [114,146,296-299]:
e  Technique :
- Malade, téte en rectitude, table en proclive.

- Apres infiltration transcutanée latéro nasale de la joue, de la pyramide nasale, et de la
région rétro-tubérositaire et trans- muqueuse du vestibule narinaire, incision cutanée
jusqu’a I'os, depuis I'extrémité interne du sourcil jusqu’au seuil narinaire au pied de

columelle en contournant le canthus interne et I’aile narinaire.

- Rugination et exposition de la suture fronto-nasale, des os propres du nez, de la branche
montante du maxillaire supérieur, de I'orifice piriforme et de toute la face antérieure du

maxillaire supérieur jusqu’au pédicule sous orbitaire.
> Respect du pédicule sous orbitaire.
> Repérage de I'insertion du ligament palpébral interne avant la désinsertion.
> Ligature des arteres ethmoidales antérieures et postérieures
> Section basse des voies lacrymales.

- Décollement de la muqueuse nasale et refoulement en dedans, puis luxation de la cloison

nasale et résection du vomer.

- L'élargissement en profondeur se fait par :

> Une éthmoidéctomie avec résection de la paroi interne de l'orbite et ouverture du
sphénoide.

> Résection de la paroi inter sinuso- nasale avec conservation de la lame des cornets.

> Désinsertion du pied septal avec refoulement du coté opposé et résection de la cloison

osseuse.

> La trépanation de la paroi postérieure du sinus maxillaire avec repérage et clippage de

I'AMI et de ses branches.
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- Cet abord élargi permet I'abord des structures profondes a trois niveaux :

> Au niveau de la FPM par résection de la paroi postérieure du sinus maxillaire et de l'os

palatin.
> Au niveau de la fosse sous temporale :

En bas, en réséquant la paroi postéro- externe de la grosse tubérosité du maxillaire
supérieur et éventuellement la partie inférieure du contrefort malaire, on se retrouve en
dedans de branche montante de la mandibule.
En haut, I'abord infra temporal nécessite la résection de la racine de la ptérygoide.
Derriere elle, se trouve le nerf maxillaire inférieur, et son contact est annoncé pour les
mouvements brusques des muscles masticateurs. Cet acces est large, et permet
I'extraction des prolongements tumoraux des FNP.

> Au niveau de la région parasellaire, elle se fait en fraisant la paroi externe du sinus
sphénoidal, sous le nerf optique protégé par le cone fibreux de l'orbite. Ce fraisage

conduit aux sinus caverneux et de I'ACI est visible dans le sinus caverneux.

- La fermeture consiste aprés méchage de la cavité, a la remise en place du volet fronto-naso-
maxillaire, la réalisation d'une canthopéxie, et au déploiement des voies lacrymales le plus bas
possible dans les fosses nasales. La suture soigneuse du plan périosté musculaire et cutané évite

les séquelles cutanées
e Indications :

Elle permet un accés aux mémes structures que la voie de Rouge-Denker mais de facon

beaucoup plus large et directe.

Cette approche permet I’accés au cavum, aux fosses nasales, I’ethmoide, le sphénoide,
I'orbite, la FPM, la FIT. La plupart des extensions extradurales intracraniennes peuvent

également étre abordées ; De ce fait, Elle est préférable dans les formes postérieures et hautes.
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o Avantages et inconvénients :

— Avantages :

Elle permet un acces direct antérieur, large sur I'éthmoide, le sphénoide, les fosses
nasales, la fosse ptérygomaxillaire, avec un abord large sur la fosse infratemporale et possibilité

de controler la méninge de I'étage antérieure et réaliser une ligature de I'AMI.

- Inconvénients :

IIs sont liés a I'incision cutanée externe. Les précautions décrites permettent de la réduire

le plus souvent a une cicatrice quasi invisible.

Cette voie d’abord ne permet pas de controler des extensions vers la fosse
infratemporale et notamment, les éléments nerveux et vasculaires de I'étage moyen de la base

du crane. Dans ce cas, il convient d'associer un abord latéral.
Complications:

- Cicatrice inesthétique, hémorragie, céphalées, asymétrie faciale, exophtalmie, exotropie,
diplopie, sténose des voies lacrymales : épiphora, atteinte du nerf infraorbitaire: dysesthésie

sous orbitaire : engourdissement de la joue, fistule nasolacrimale, infection de la plaie

Figure 76: La voie paralatéronasale [299]
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% Voie transfaciale par Degloving : [52,119,146,250,291,300-302]

e Technique :

L'infiltration est effectuée sur la voie d'abord vestibulaire et dans les tissus cutanés de la

pyramide nasale.

L'incision du vestibule nasale est effectuée en premier. Elle est bilatérale et circulaire
intersepto- columellaire en dedans, inter-cartilagineux en haut et en dehors. Elle rejoint en bas
I'orifice piriforme et I'épine nasale. On effectue ensuite un décollement sous périosté de la

pyramide nasale comme dans une rhinoplastie.

L'incision du vestibule de la cavité buccale s'étend de 16 a 26 et reste a distance du sillon
gingivo labial supérieur. Le frein de la lévre supérieur est repéré et sectionné. L'incision se
poursuit jusqu'au contact osseux et un décollement sous périosté est réalisé dégageant les

orifices piriformes et I'épine nasale.

Les incisions nasale et buccale sont ensuite rejointes. On compléte alors le décollement a
la face antérieure des sinus maxillaires, et de la branche montante du maxillaire supérieur
jusqgu'au bord inférieur et interne de l'orbite, et jusqu'a la suture naso frontale. Le décollement
est limité en dehors par I'émergence des nerfs sous orbitaires. Les voies lacrymales peuvent étre

sectionnées en cas de nécessité.

Le relevement du lambeau est facilement assuré par deux écarteurs de Farabeuf. Les
ostéotomies faciales peuvent alors étre réalisées sans probleme: volet naso maxillaire,
trépanation de la fosse canine, ouverture ethmoidale. L'exposition des FN, de I'éthmoide, du

sphénoide et du cavum avec ou sans libération septale est ainsi excellente.

Le décollement peut étre suivi vers le haut pour l'abord des sinus frontaux ou pour

rejoindre une incision bi-coronale.

Aprés méchage nasale, hémostase, régularisation des arétes osseuses, le lambeau cutané

est réappliqué. Les sutures du vestibule nasal sont soigneuse, avec fixation de la columelle a
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I'épine nasale. Les sutures de l'incision sous labiale sont effectuées en un plan avec

reconstitution du frein de la levre supérieure. Un platre est mis en place pendant une semaine.
e Indications :

Cette voie est indiquée dans les FNP avec extension vers le sinus sphénoide, la FPM, le

sinus maxillaire, les FN, I'ethmoide et la fosse temporale.

Elle peut étre utilisée seule ou avec endoscopie afin de réduire I'incision et de déterminer

la localisation précise de la tumeur.
e Avantages et inconvénients :

- Avantages :

Elle est aussi performante que les autres voies. L'exposition obtenue est trés large,
bilatérale, et symétrique, elle offre accés aux: cavum, cavités nasales, sinus maxillaire,

ethmoide, sphénoide, FPM, orbite, FIT, sinus caverneux, fosse cranienne moyenne.
Elle évite l'incision cutanée et sa rancon cicatricielle.

-Inconvénients :
L'hypoesthésie/anesthésie transitoire dans le territoire sous orbitaire.
L'hypoesthésie gingivale due a l'incision vestibulaire.
La sténose des voies lacrymales (épiphora)
La sténose du vestibule nasal.
Une hypertrophie de la cicatrice qui régresse spontanément.
L'impossibilité de réaliser un grand volet fronto- naso- maxillaire.
La fuite de LCR.
Asymétrie faciale

Retard de croissance
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Figure 77 : voie transfaciale de Degloving [52]

¢.3 Voies antérieures transmaxillaires :

% La voie sous labiale de Rouge Denker . [150,163]

o Technique :

Cette voie vestibulaire transantronasale comporte une incision type Caldwell-Luc
dépassant de 2 cm la ligne médiane, permettant aprés rugination du périoste la trépanation de la
paroi antérieure du sinus maxillaire et la résection de la cloison intersinusonasale, ainsi que la
mobilisation de la cloison nasale, donnant ainsi accés aprés trépanation de la paroi postérieure

du sinus a la partie interne de la fosse infratemporale.

En pratique, I'exposition procurée par cette voie d’abord est exigué par rapport a celle

que procure le Dégloving.
e Indications :

L'indication idéale est le FNP de petite taille confiné a la cavité nasale et le nasopharynx

avec ou sans des prolongements vers la FIT.

157



Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

La voie de Rouge Denker peut étre une technique efficace et moins mutulante dans la

prise en charge des récidives.
e Avantages, inconvénients:
— Avantages :
e Pas d'incision cutanée responsable de cicatrices inesthétiques.
e Large exposition au niveau des prolongements antérieurs et latéraux.

e Elle permet un acces vaste sur les fosses nasales, le cavum, les sinus maxillaires, la fosse

ptyrégomaxillaire, avec possibilité de ligature de I’artere maxillaire interne.

- Inconvénients:

e L'acces au sphénoide, au I'ethmoide postérieur sont difficile.

e les atteintes du nerf sous-orbitaire avec hypoesthésie ou anesthésie dentaire, névralgie.
e Les hématomes sous-cutanés peuvent étre prévenus par une hémostase soigneuse.

e La perte osseuse peut entrainer une asymétrie faciale.

% La voie transmaxillonasale bilatérale par ostéotomie de Le Fort | : [9,153,156,159,181,238,
281-288]

o Technique :

Apres incision vestibulaire bilatérale, rugination de la muqueuse du plancher des fosses
nasales et désinsertion du septum, l'ostéotomie bilatérale permet I'abaissement du plateau

maxillopalatin.

Une fracture maxillaire a été pratiquée pour accéder a des structures telles que les cavités
nasales, les sinus maxillaires, les fosses ptérygomaxillaires et la partie antérieure du corps de

I'os sphénoide.

De plus, I'acces postérieur est malaisé puisque le plateau a tendance a basculer vers le

bas autour d’une charniére postérieure.
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e Indications :

- Elle est souvent indiquée dans les FNP avec extensions tumorales dans la fosse
ptérygopalatine, les sinus paranasaux, la fosse infra-temporale et dans le sinus
caverneux.

- Elle est également recommandée dans les FNP avec envahissement de la base du crane.

e Avantage, inconvénients et Complications :

- Avantages :

- Absence de séquelles esthétique.

- Une large exposition chirurgicale de I'espace postanasal (sinus paranasaux) , des fosses

ptérygopalatine et des fosses infratemporales bilatérales. Evitant ainsi une récidive
- Une vision claire et directe des marges de résection.

- Inconvénients :

- Elle ne donne pas l'accés aux parties : supérieure, postérieure et surtout externe de la

fosse infratemporale.

- Les complications sont rares : hémorragie peropératoire due a la rupture de l'artere
palatine, abces jugale, sinusite maxillaire, hypoesthésie ou anesthésie de la sensibilité de
la lévre supérieure, du palais, des incisives supérieures et de la partie latérale du nez,
retard de consolidation osseuse (pseudarthrose), nécrose aseptique du maxillaire,
apparition ou aggravation d'un dysfonctionnement pré-existant de l'articulation de la
machoire, atteinte des racines dentaires, dénervation dentair, malocclusion dentaires,
énophtalmie, paralysie nerveuse unilatérale des abducens, emphyséme sous-cutané,

fuite de LCR.

- Elle affecte la croissance maxillaire verticale, son effet cosmétique est négligeable selon

Lowlicht [282].
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Figure 78: Ostéotomie de Le Fort | : (a) fracture maxillaire (b): résection du FNP_(c):

ostéosynthese par des plagues [288]

c.4 Voie d’abord inférieure : Voie transpalatine :
e Technique : [289]
- Malade en position de Rose.

- Aprés infiltration de la sous muqueuse du palais, incision curviligne allant des dents 18 a
28 en restant a 4 mm de l'arcade dentaire (respect des pédicules palatins, respect du

canal palatin antérieur).avec respect des pédicules palatins postérieurs et du canal palatin

antérieur.
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- Puis une rugination du lambeau mucopériosté en arriére jusqu'aux pédicules palatins.
- Une luxation des pédicules en arriere.

- Le dégagement du bord postérieur du palais osseux jusqu'a la lame palatine du maxillaire
en avant jusqu'a la libération de l'artére palatine de son canal latéralement a la pince

gange.

- Ensuite, une incision transversale de la muqueuse des deux FN en rasant le bord
postérieur du palais restant, puis résection de la partie postérieure de la cloison

permettant un abord direct de la partie postérieure des deux FN.

- une extension possible du c6té de la lésion en prolongeant l'incision muqueuse vers les
tissus mous du pilier antérieur du voile, et en sacrifiant un pédicule palatin postérieur.
Puis en contournant le rebord alvéolaire postérieur jusqu'a dans le sillon gingivo- labial
(Sardana). Cette extension, permet d'atteindre des prolongements latéraux étendus dans

la joue et de les refouler vers le cavum.
e Indications : [132,146,289,290-292]

Cette voie est indiquée dans les formes compactes limitées au nasopharynx, aux fosses

nasales, et au sinus sphénoidal avec une extension minime a la fosse ptérygopalatine.

La voie transpalatine peut étre envisagée lorsque le FNP a une extension intracranienne
est petite, extradurale, située autour du sinus sphénoidal et non alimenté par l'artére carotide
interne. [293]

Une voie transptéryopalatine peut étre utilisée pour les tumeurs avec envahissement
complet de la FPP, avec ou sans extension partielle a la FIT. [294]

Une voie transptérygopalatine-sublabiale est adaptée aux tumeurs avec extension :

complete da la FIT, de la joue, de la fosse temporale voire I’arc zygomatique. [294]
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e Avantages, Inconvénients et Complications.

- Avantages :

Cette voie permet un acces direct sur le cavum, la partie postérieure des cavités nasales

et le sinus sphénoidal.

Il s’agit d’une voie peu délabrante sur le plan fonctionnel puisqu’elle respecte le sinus

maxillaire et la paroi interne des fosses nasales, et laisse intact le palais mou.

- Inconvénients :

L’exposition latérale est trés limitée dans cette voie d’ou le risque de laisser un résidu

tumoral. [132,159,291,292]
Les complications possibles :
- Déhiscences locales de plaies
- Troubles de la phonation et de la déglutition
- Nécrose palatine

- Fistule palatine est la complication la plus fréquente chez les patients traités par cette

voie. [146,291,292]
- Raccourcissement du palais
- Insuffisance vélopharyngée.
- Hémorragie postopératoire peut rarement survenir.

- Hypoplasie de la face moyenne et du maxillaire.
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(@
(b)
(©)

(d)

(c) (d)

Figure 79: La voie transpalatine :

Incision mucopériosté en forme de U le long du bord gingival

Décollement du lambeau périosté

Dégagement de l'artere palatine postérieure, résection de la partie postérieure du
palais dur, incision de la muqueuse nasale et exposition de la partie postérieure
des cavités nasales et les prolongements sphénoidaux

Résection tumorale [289]
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c.5 Voie d’abord latérale de la fosse infratemporale type c (modifié de Fisch) :
[20,131,132,295]

o Technique :
- Téte en rectitude, table en proclive.

- Une incision pré-auriculaire de parotedectomie prolongée en faucille dans la région

temporale et étendue dans la région cervicale.

- Découverte puis dissection du tronc du facial et repérage de la branche frontale qui est

rabattue apres avoir été protégée.

- Section et dépose de l'arcade zygomatique, le plus en avant possible, réclinée vers le bas

avec le masséter.

- Section du coroné et élévation du muscle temporal ; et exposition du toit osseux de la

fosse sous temporale.

- Une rugination de la FIT et fraisage de la portion inféro-interne de la région de la fosse

cérébrale moyenne.
- Exposition de la dure-mere.
- Repérage en extradural de I’artére méningée moyenne et du V3.

- Fraisage de l'aile ptérygoidienne permettant d'exposer le V2 et d'accéder a la fosse

ptérygo-maxillaire, aux sinus sphénoidal et maxillaire.

- Fermeture par un lambeau pédiculé musculo- aponévrotique temporal pour I'ouverture
pharyngée, par la graisse abdominale pour le comblement de la cavité opératoire,

ostéosynthese du coroné et de la poutre zygomato-masséterienne.
e Indications :

Cette voie d'abord permet un meilleur accés a la FIT, la FPM, la sphénoide, le cavum, la

fosse cérébrale moyenne et la partie latérale du sinus caverneux.
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Elle peut étre associée avec une voie para-latéronasale.
Elle est indiquée dans les stades avancés et a extension intra cranienne.
e Avantages et inconvénients :

- Avantages :

Cette voie permet la ligature précoce de I’AMI. Le principal apport de cette voie est
d’aborder la fosse infratemporale et de contrbéler la base du crane. La dure-mére peut étre
exposée largement, la carotide interne et le sinus caverneux sont visualisée et protégés. La

plupart des FNP restent extraduraux méme s’ils sont intracraniens.
La rangon esthétique est quasi nulle.
- Inconvénients :

Les séquelles sont minimes et acceptables. La branche frontale du facial peut cependant

étre traumatisée, par des tractions répétées.
Une surdité de transmission transitoire est habituelle mais rapidement régressive.
Une asymétrie faciale et orthodontique minime.

Si le condyle est conservé on évite un trouble de I'articulé, sinon la latérodéviation de la

mandibule est minime. Le trismus post opératoire doit étre prévenu par une mécanothérapie.

La croissance de la mandibule peut étre affectée. Une légere dépression temporale avec

une surdité de conduction peuvent étre observée.

c.6 Voies d’abord transmandibulaires :

e Voie de Dingman et Conley :

Par une incision arciforme menée de la pointe de la mastoide a la symphyse mentonniere,

on réalise une ostéotomie horizontale basse de la branche montante de la mandibule.
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L’acces a la région rétromaxillomalaire et a la région ptérygoidienne est satisfaisant, en
revanche I'accés a la région ptérygopalatine est malaisé. De plus, elle entraine la section du nerf

alvéolaire inférieur.

e Voie décrite par Legent et al :

Grace a une incision préauriculaire poursuivie dans la région cervicale, une ostéotomie
mandibulaire haute, au-dessus de I'épine de Spix, permettant la conservation du nerf dentaire

inférieur et du nerf lingual.

La encore, le principal inconvénient de cette voie réside dans la difficulté d’accés a la

partie haute de la fosse ptérygomaxillaire et de la région rétromaxillomalaire.

e Voie de Biller ou voie cervicotransorale avec mandibulotomie médiane :

Elle réalise un abord antéro-inférieur de la fosse infratemporale, la progression

chirurgicale se faisant le long du ptérygoidien médial.

L’incision cervicale est tracée de la pointe de la mastoide jusqu’au bord latéral du corps

de I'os hyoide et remonte en avant de la symphyse mentonniére, avec section labiale inférieure.
Les gros vaisseaux du cou sont disséqués et repérés.

Apres la réalisation de I'ostéotomie mandibulaire et incision de la muqueuse du plancher
buccal jusqu’au pilier antérieur du voile, I’'hémimandibule est réclinée en haut et en dehors en

méme temps que la glande sousmaxillaire et le mylohyoidien libéré de ce dernier.

On obtient un jour large sur la région ptérygoidienne jusqu’au foramen ovale, voire sur la

trompe d’Eustache et la paroi latérale du cavum.

En revanche, I’exposition de l'aile interne de la ptérygoide ou de Ila fissure
ptérygopalatine est barrée par la tubérosité maxillaire, dont le sacrifice parait excessif s’agissant
d’une pathologie bénigne ; de méme l'abord d’'un éventuel prolongement dans la fosse

temporale est impossible.
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Cette voie par ailleurs trées anatomique entraine souvent un trismus sévere lié a la
dissection des muscles ptérygoidiens, voire au traumatisme de [I'articulation

temporomandibulaire.

c.7 Voie transbasale ou sous-faciale :

Ces voies d’abord ne sont justifiées que dans les rares extensions massives a |’étage

antérieur.

Elles présentent I'inconvénient de sacrifier I’olfaction.

1.3 Radiothérapie :

Cumming et al, en 1984 [165] ont étudié une série de 55 cas de FNP irradiés, 80% en
premiere intention et 20% apres une chirurgie.Un taux de contréle est de 80% apres RTH.et ils
ont conclu a 'indication de la radiothérapie en premiére intention dans le traitement du FNP

qguelque soit la taille et le degré d’extension de la tumeur.

En 1988, Economou et al. [173] ont montré que la RTH devrait étre réservée aux FNP avec
extension intracrdnienne (surtout en cas d’envahissement du sinus caverneux), lls ont

recommandé une dose de 36 Gy.

McGahan et al, 1989 [239] ont traité 15 patients par RTH, 11 patients avaient une
extension dans la fosse cérébrale moyenne et 6 cas dans le sinus caverneux, 4 patients ont
récidivé dans les 2 ans. Aucune récidive tumorale n'a été constatée chez les patients traités aux

doses tumorales les plus élevées (36-46 Gy). Aucune complication grave n'a été observée.

Robinson et al, en 1989 [303] ont rapporté 10 cas de FNP irradiés (30-40Gy en 20
fractions) avec atténuation des symptomes chez 8 cas a la fin du traitement et une résolution
radiologique objective est beaucoup plus lente, elle est compléte chez un seul patient ; ils ont
conclu que la RTH est efficace pour les FNP intra et extra-craniens et elle est associé a une

morbidité minimale. Il devrait étre envisagé pour la prise en charge initiale de ces patients.
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Fields et al, en 1990 [240] a rapporté 13 cas du FNP traité par une RTH (2 patients ont
recu la RTH en lere intention, 11 autres aprés un traitement chirurgicale inefficace), la dose
utilisée était de 3600 a 5200 cGy. La tumeur a été controlée chez 11 patients (85%) aprés
irradiation. En effet, il a recommandé 'utilisation de la RTH dans les FNP a large extension (en
particulier ceux avec extension intracranienne) et les récidives multiples aprés résection

chirurgicale.

Deschler en 1992 [304] a préconisé la radiothérapie pour les FNP étendus en intracranien

ou récidivés en intracranien.

Kasper et al en 1993 [305] ont utilisé la radiothérapie a faible dose (30 Gy) comme

adjuvant a la chirurgie large dans les stades avancés du FNP, la morbidité étant minimale.

Kuppersmith en 2000 [306] a obtenu des bons résultats avec le systeme de modulation
de rayons intensifiés (IMRT). Il I’a utilisé sur deux cas de récidive non resécable avec une dose de
34 a 45 Gy. La surveillance endoscopique n'a pas trouvé de tumeur a 15 et 40 mois, avec moins

d'effet secondaires que dans la RTH conventionnelle.
Il a recommandé cette technique pour le traitement des FNP extensifs ou des récidives.

En 2001, Reddy et al. [307] ont rapporté 15 patients atteints de JNA a stade avancé traités
par radiation (6 cas en lere intention et 9cas aprés résection chirurgicale) et ont signalé un taux
de réponse compléte de 85% apres 5 ans. La dose de rayonnement totale était de 20 a 30 Gy. Un

suivi minimum de 2,5 ans a été signalé.

En 2002, Lee [118] a traité 27 cas par une radiothérapie externe (30-55 Gy), 15% des
patients irradiés ont développé une tumeur récidivante 2 a 5 ans plus tard et des complications
postradiques a long terme. Il a préconisé la radiothérapie externe comme un traitement de
premiere intention pour les tumeurs avec extension intracrdnienne en raison d’une morbidité

moins élevée que la chirurgie pour ces tumeurs invasives.
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Deguchi en 2002 [308] a utilisé le cyberknife (4512 cGy)cchez un patient qui a refusé le
traitement chirurgical et qui n'a pas eu une amélioration 7 mois apres une RTH externe (dose
totale 24Gy). Et il a observé une disparition presque compléte de la tumeur aprés 7 mois. Le suivi
pendant 2 ans n'a pas décelé aucun effet indésirable majeur ni récidive. Ce cas démontre que le

traitement par Cyberknife est plus sir et plus efficace que la radiothérapie conventionnelle.

En 2003, Dare et al [309] ont utilisé une radiochirurgie stéréotaxique par gamma knife
(20 Gy de dose) dans le but de limiter les radiations des structures adjacentes normale, chez 2
patients traités initialement par la chirurgie avec des résidus dans le sinus caverneux chez le
premier et dans la FIT chez le deuxiéme, avec une bonne réponse apres plus de deux ans de

suivi par IRM.
e Indications :
Elle peut étre utilisée seule ou comme traitement adjuvant.

Elle est indiquée pour : les FNP extensifs avec extension intra cranienne inopérable, les
multiples récidives, les résidus tumoraux inextirpables ou chez des patients qui refusent la

chirurgie.
e  Accidents et complications : [114,118,165,307,310-313]
- Accidents : Hémorragies en per RTH.

- Complications précoces :

v" Troubles trophiques : mycoses, sécheresse, crolites....
v' Xérostomie, caries

v" Rhinite atrophique

v" Nécrose de tissues mous

v Fibrose

v' Atrophie osseuse, ostéoradionécrose, ostéomyélite
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v" Endophtalmie, Atrophie d’une hémiface
v" Nécrose du lobe temporale, abcés intracérébral
v Paralysie du VI et gonflement jugal

- Complications tardives :

v" Transformations sarcomateuses : il s’agit soit de fibrosarcome, angiosarcome, ou

ostéosarcome pouvant survenir jusqu’a 20 ans apres l’irradiation.
v" Carcinome épidermoide du cavum

v" Carcinome thyroidien : le risque est multiplié fois 4, le délai pouvant étre de 35 ans

apres l’irradiation.
v" Carcinome basocellulaire de la peau
v" Histiocytofibrome malin, 5ans apres I’irradiation.

v' Autres : cataracte, glaucome, atrophie du nerf optique, tumeurs orbitaires radio-
induites, tumeurs des glandes salivaires, Retard de croissance, trouble de croissance

du massif facial, pan hypopituitarisme.....
En somme :

La constatation des récidives en post RTH et de complications tardives fréquentes et
graves apres deux ans de suivi obligent le contréle a long terme, font de la RTH un outil
thérapeutique marginal, exclusivement réservé aux formes inopérables que se soit en premiere

intention comme en cas de récidives.

L’inconvénient majeur est lié au rble de I'irradiation dans la carcinogénése conduisant a
ne pas retenir la radiothérapie comme traitement de premieére intention pour une tumeur

bénigne chez un sujet jeune

Dans notre étude la RTH externe est utilisée chez deux patients :
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- chez le premier cas : FNP a large extension intracranienne, RTH d’emblée avec une bonne

réponse.

- chez le deuxieme : cas de récidive apres résection chirurgicale, il y a une persistance de
la tumeur avec diminution de son volume.
1.4 Autres :

a. Chimiothérapie : [202]

Bien que l'indication de la chimiothérapie ne soit pas de pratique courante dans le
traitement du FNP en raison de son inefficacité et de ses effets secondaires importants,

[277,314,315] des résultats favorables ont été rapportés dans quelques publications.

Goepfert et al., [316] I'ont utilisé pour traiter cinq cas de FNP étendu, ayant récidivé aprés
une prise en charge initiale par chirurgie et/ou irradiation. La chimiothérapie a permis d’obtenir
de trés bons résultats: une réduction tumorale dans 4 cas un ou deux mois apres le début de la
chimiothérapie et dans un seul cas la disparition de la tumeur clinique, radiologique et

histologique, avec une réossification de la lyse osseuse six mois apres la chimiothérapie.

Il préconise cette thérapeutique dans les récidives si on ne peut utiliser ni la chirurgie ni
la radiothérapie, dans les formes avec envahissement intracranien des structures vitales et

lorsque la tumeur aurait un important contingent au départ de la carotide interne.

Cependant, l'utilisation de ces médicaments cytotoxiques nécessite une précaution quant
aux complications inhérentes telles que: les cardiomyopathies secondaire a la doxorubicine et la

myélosuppresion réversible

Deux protocoles de chimiothérapie ont été décrits dans le traitement des angiofibromes
nasopharyngiens. Le premier, qui est le plus utilisé, est basé sur deux médicaments : la
doxorubicine a j1 (60 mg/m2) en IV et la dacarbazine de j2 a j6 (250 mg/m2) en IV. Un nombre
de quatre cycles est préconisé. Le cycle est répété chaque trois a quatre semaines, selon la

tolérance du patient. Le deuxiéme protocole administré par voie intraveineuse, associe

171



Fibrome nasopharyngien : Etude rétrospective a propos de 6 cas

vincristine a 2 mg / m2 une fois par semaine pendant 12 semaines, la dactinomycine a 0,015 mg

/ kg / jour pendant 5 jours tous les 3 mois et le cyclophosphamide a 10 mg / kg /jour.

Schick et al. [317] ont rapporté un cas du FNP trés agressif et inopérable. lls ont obtenu
une régression trés significative de la taille tumorale aprés chimiothérapie associant
I’adriamycine et la décarbazine. Devant le résultat obtenu, ils ont conclu que ce moyen

thérapeutique ne pouvait plus étre considéré comme palliatif.

b. Hormonothérapie :

L'hormonothérapie étant presque abandonnée en raison de son inefficacité et de ses

effets secondaires importants. [277,314]

b.1 Les androgéenes:

Nous les citons pour mémoire car ils sont actuellement abandonnés.

Ils ont été préconisés, au départ, par Hayes Martin, Erlich et Abels, sur la base d'un déficit

en hormones males. [3]
Les résultats ont été variables, décevant dans la plupart des cas.

En 1948, Martin et al., [3] ont constaté que le FNP se produisait principalement chez des
patients sexuellement sous-développés. Sur la base de cette observation et du fait que la tumeur
a une tendance a la régression apres la maturité sexuelle, ils ont supposé que la formation de la
tumeur était due a une production réduite d'androgénes. Ils ont donc administré de la
testostérone en préopératoire et ont constaté que la croissance de la tumeur était stoppée et que

la tendance aux saignements diminuait.

Schiff [4] a met en doute l'efficacité des androgénes, il a administré des androgenes a

deux de ses malades et il a observé une certaine involution, non spectaculaire dans 1 cas.

Apostol et Frazell [140] ont rapporté I'expérience du Memorial Sloan Kettering cancer

center. Ou 14 malades ont recu du propionate de méthyl-testostérone de 1936 a 1956:

- Une seule fois, la tumeur a diminué de volume ainsi que la tendance hémorragique.
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- Aucun effet n'a été observé dans les autres cas.

En 1966, Johnsen et ses collaborateurs [56] ont rapporté un cas du FNP traité en pré-
opératoire, d’abord avec des androgénes, puis avec des cestrogenes; ils ont estimé qu'il y avait
une croissance tumorale aprés l|'administration de testostérone ainsi qu’une réduction
significative de la taille et de la vascularisation tumorale due aux effets de I'cestrogene sur cette

tumeur.

Récemment, Riggs et al [318] ont décrit un cas de récidive du FNP 20 ans aprés une
résection tumorale associée a un traitement exogene a la testostérone. Ce cas ajoute des
preuves supplémentaires au rble de la testostérone dans la pathogenése du FNP et de ses
récidives. Il souligne en outre la possibilité que la testostérone peut conduire a la repousse de la

tumeur a tout moment, méme des décennies apres le traitement.

b.2 Les anti-androgénes:

Le flutamide, un anti-androgene non stéroidien, il agit en bloquant les récepteurs

androgéniques sans les effets secondaires des analogues des cestrogénes. [315]

Ce médicament a une action antihormonale : il empéche les hormones males

(essentiellement un stéroide androgene, la testostérone) de stimuler la glande prostatique et les

tissus sensibles aux androgénes.
Il est utilisé chez I'nomme dans le traitement des cancers de la prostate.

Gates [319], en 1992, a traité 5 patients atteints de FNP par le flutamide (500mg/j en 4
prises pendant 6 semaines). La TDM a montré une réduction tumorale moyenne de 44% (18 a
62%) chez 4 cas et une augmentation de la taille tumorale de 33% chez un seul cas, Ills ont
constaté aussi une diminution des pertes sanguines per opératoires suite a la réduction

préopératoire de la taille de la tumeur.

Tous les patients ont bien toléré le flutamide et le dosage de testostérone sérique était

normal chez tous les malades.
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Aucun malade n’a présenté de récidives apres 3 a 4 ans d’évolution.

Thakar et ses collaborateurs [320] ont réalisé une étude comprenait 20 patients
masculins atteints du FNP ; un traitement pré opératoire a base de flutamide (10 mg / kg / j) a
été administré pendant 6 semaines et la taille de la tumeur a été évaluée par IRM. L'étude a
donné des résultats intéressants: les patients pré-pubéres et post-puberes ont réagi
difféeremment a I'hormonothérapie : Chez les patients post-puberes, le flutamide a permis
d’obtenir une régression tumorale moyenne de 16.5% a partir de structures vitales adjacentes et
de garantir une approche chirurgicale plus conservatrice ; Par contre, les patients pré-pubeéres

ont répondu mal au traitement.

En revanche, d'autres n'ont pas pu confirmer ces résultats précédents, Labra et al., [321]
en traitant en préopératoire une série de sept patients atteints de FNP avec extension
intracranienne avec une cure du flutamide (500mg/j) pendant 3 semaines. lls ont constaté que le
flutamide ne diminuait pas de maniére significative la taille de la tumeur (moyenne 7,2% (4.8 a
11,1%)) ou la perte de sang peropératoire et concluaient que le flutamide n'a aucun effet sur la

taille du FNP et ne montre aucun avantage au moment de la chirurgie.

Ce traitement pourrait constituer une option thérapeutique en cas de FNP extensifs et

inopérables et surtout en cas de récidive apreés une chirurgie préalable.

Les seuls effets indésirables rencontrés dans ces études ont été minimes limités a : des
nausées, une mastodynie, une gynécomastie transitoire, une élévation transitoire des enzymes

hépatiques, une baisse de libido.

La fuite de LCR a été décrite comme une complication possible du traitement hormonal
au flutamide dans un cas du FNP avec envahissement de I’étage antérieure de la base du crane.

[322]

b.3 Les cestrogénes :

De nombreux auteurs ont étudié le réle du traitement estrogénique préopératoire a des

doses variables (soit seul, soit comme traitement adjuvant avant une chirurgie ou une
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irradiation), la capacité du traitement hormonal a produire une régression objective de la tumeur

est toujours contestée.

Le mécanisme par lequel I';estrogénothérapie a provoqué les modifications observées de

la croissance tumorale reste hypothétique.

Au milieu du XXe siecle, sur la base de la théorie hormonale, Schiff [4] a traité 2 patients
par le stilbestrol (15mg/j pendant un mois) et a constaté dans les 2 cas une involution
spectaculaire de la tumeur. Histologiquement, l'auteur a remarqué une maturation du collagéne,
avec une diminution considérable du nombre des lacs vasculaires. Cette diminution du lit

vasculaire de la tumeur étant responsable de la diminution du risque hémorragique.

Donc, il a préconisé l'utilisation systématique d’cestrogenes avant la chirurgie comme

moyen permettant de réduire les pertes sanguines peropératoires.

Cependant, l'utilisation d’cestrogénothérapie préopératoire est limitée a cause des raisons
suivantes:

1. La variabilité de la réponse tumorale au traitement.

2. Elle allonge le délai opératoire ce qui laisse le temps au FNP, en cas d’inefficacité, de pousser

ses prolongements.

3. Les effets féminisants (modification de la voix, augmentation du volume des seins, atrophie

testiculaire) et le risque accru de complications cardiovasculaires.

Par la suite, de nombreuses études ont démontré une réponse tumorale variable aux

cestrogenes.

En 1966, Johnsen et ses collaborateurs [56] ont comparé |'effet de I'cestrogene et de la
testostérone sur le FNP et ils ont conclu que L'cestrogénothérapie préopératoire entraine une
maturation considérable du tissu tumoral et, partant, une tendance réduite au saignement

opératoire, elle a été recommandée comme un complément de la chirurgie.
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Walike et MacKay en 1970 [323] ont réitéré les résultats de Schiff [4] par des preuves
fondées sur des études histopathologiques au microscope électronique selon lesquelles le
diéthylstilbesterol (Stilbesterol) engendrait une maturation marquée de la composante fibreuse
et de I'’endothélium vasculaire, le résultat était une tumeur plus ferme avec des vaisseaux
sanguins relativement moins nombreux et plus contractiles. Et ils ont suggéré qu'un traitement
adjuvant pré-opératoire au stilbestérol facilite I'ablation chirurgicale de ces tumeurs avec une

perte de sang réduite.

Jafek et al [161] en 1973, dans une série de 25 patients, ont traité 9 malades par 2.5mg,
3fois/j de stilbestrol pendant 2 a 4 semaines et ils ont noté une diminution de la perte sanguine

per opératoire d’environ 1 litre.

L'évaluation histologique n'est pas fiable pour mettre en évidence la réduction de la
vascularisation tumorale car des coupes histologiques du méme spécimen tumoral peuvent
montrer des profils vasculaires histologiques variables. Christiansen [324] en 1974 et ses
collégues ont pu démontrer de maniére objective une diminution de la vascularisation aprés un

traitement par cestrogéne en utilisant I’angiographie.

Ward et coll [325] en1974, chez 14 patients ayant recu 2.5 a 5mg, 3fois/j de stilbestrol
pendant 2 a 4 semaines, ont noté une diminution modérée mais sensible de la spoliation

sanguine et du volume tumoral.

En 1977, Kuttner et ses collaborateurs [326] ont examiné quatre tumeurs traitées avec un
cestrogene préopératoire. Les tissus ont été examinés par microscopie optique et électronique.
Ils ont décrit chez eux des modifications histologiques et cytologiques des composantes
fibreuse et vasculaire avec une sclérose distincte du tissu tumoral, et ils ont postulé que ces
changements conduisent a une contraction cellulaire avec une diminution ultime de la taille de la

tumeur. Leurs résultats suggérent une action directe des cestrogénes sur le tissu du FNP.

Duckert et al.,, 1978 [327] ont signalé une réduction du volume tumoral et de sa

vascularisation chez un patient traité avec du diéthylstilbestérol, a raison de 15 mg par jour
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pendant 3 mois. Apres l'arrét de I'cestrogene, une augmentation du volume tumoral a été notée
pour atteindre sa taille initiale a deux mois environ. La chirurgie a été différée et le patient a recu
une deuxieme cure d'estrogénes. Le scanner final a montré que la croissance de la tumeur avait
été arrétée. L'involution tumorale semble certainement étre dépendante des hormones puisque

I'arrét du traitement a entrainé une résurgence de la croissance tumorale chez ce patient.

Johns et al. en 1980 [328] n’ont pas trouvé les récepteurs d’cestrogene chez aucun de 6
cas étudiés du FNP, deux de ces patients traités avec des cestrogenes ont été amélioré sur le
plan clinique. Cette réponse se produisant en l'absence de récepteurs aux cestrogenes suggere
que l'action des cestrogenes sur les FNP est indirecte. Alternativement, ces tumeurs peuvent
dépendre de la testostérone et I'administration d'cestrogenes supprime les niveaux normaux de
la testostérone circulante chez I'homme, ce qui entraine une réduction de la taille de la tumeur et

de sa vascularisation.

Certains auteurs, tels Biller [329], n’a noté aucune diminution du saignement opératoire
aprés traitement par les cestrogenes avant l'intervention. Alors que Hulthen [330] a remarqué
une stimulation de la croissance tumorale par I'cestrogene Cependant, la plupart des auteurs
concluent a l'efficacité du traitement par les cestrogeénes avant l'intervention, sur le volume

tumoral et les hémorragies préopératoires.
2. Indications :

Le traitement du FNP est avant tout chirurgical, les autres thérapeutiques ne faisant que

préparer ou compléter un geste opératoire.

Un Fnp ne peut étre déclare inopérable qu’aprés avoir envisagé toutes les solutions

chirurgicales possibles, méme les plus lourdes.

Il n'y a pas de voies d'abord standard des FNP. Le choix de I'approche chirurgicale doit
étre fait selon la localisation et |’extension de la tumeur, la vascularisation de la tumeur,

I’efficacité de I’embolisation, I’age du patient et I’expérience de I’équipe chirurgicale.
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Toutefois, il est nécessaire de garder a I’esprit I’ldge du malade et limiter dans le possible

la rancon esthétique.

Nous prendrons comme support la classification de Radkowski.

2.1 FENP stade | a selon Radkowski :

FNP limité a la cavité nasale ou au nasopharynx.
Il peut étre abordé par voie transpalatine ou par voie de Rouge Denker.
La voie endoscopique endonasale constitue le meilleur choix pour ces tumeurs.

Les résultats obtenus par ces méthodes pour cette indication sont satisfaisants pour la

plupart des auteurs.

2.2 FENP stade Ib, lla et Il b selon Radkowski :

FNP étendu a la FPM et / ou aux sinus paranasaux.

Une voie transpalatine peut étre envisagée en cas du FNP envahissant le sinus sphénoide

avec extension minime a la fosse ptérygopalatine.

L’abord de Rouge-Denker élargi est satisfaisant lors de ce stade en cas d’extension

antérieure et basse (sinus maxillaire)

La voie paralatéronasale est préférable en cas d’extension postérieure et haute (sinus

sphénoidal et éthmoide).

La voie de Lefort | peut étre utilisée pour les premieres formes et la voie de Degloving

pour les deuxiémes.

Certains auteurs préferent la voie endoscopique pour ces stades ou la voie combinée.

2.3 ENP stade llc selon Radkowski

FNP envahissant la fosse infra temporale ou étendu en arriere, au-dela des lames du

processus ptérygoide.
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Ces stades sont abordés par la voie latérale sous temporale, en outre, elles peuvent étre

abordées par la voie paralatéronasale élargie.
Certains utilisent la voie de Degloving, la voie endoscopique ou la voie de Lefort I.

D'autres associent une voie antérieure et une voie latérale, ou une voie classique sous
guidage endoscopique (Voie combinée).

2.4 FENP stade Illa selon RadkowskKi :

FNP avec érosion de la base du crane avec ou sans extension intracranienne minime.
Certains utilisent la voie Degloving avec la voie latérale sous temporale.
D'autres associent ce dernier a la voie PLN élargie ou a une voie neuro chirurgicales.

Une voie combinée est recommandée récemment comme choix d’abord dans les FNP avec

envahissement de la base du crane.

En cas des résidus inextirpables peuvent étre traités par la RTH.

2.5 FENP stade I11b de Radkowski :

FNP avec extension intracranienne massive avec ou sans envahissement du sinus

caverneux.
C’est I’abord latéral sous temporal associé a un abord neurochirurgical qui est le plus
utilisé.
Certains auteurs préconisent la voie combinée car les fuites de LCR peuvent étre réparées

avec succes par endoscopie dans la plupart des cas.

Mais aussi la RTH et la chimiothérapie peuvent étre indiquées.
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X. Evolution- surveillance:

Le FNP peut évoluer vers I'hémorragie, la régression spontanée, la transformation maligne

ou la récidive, d'ou la nécessité d'une surveillance.

1. Risque hémorragique :

Vue le caractére hypervasculaire du fibrome, il y a un risque majeur d'hémorragie en pré

et per opératoire d'ou l'intérét de I'embolisation en préopératoire pour diminuer ce risque.

Aprés I’age de 20 ans, la tendance de la tumeur a saigner sera réduite, en raison d’une

augmentation des éléments fibreux. [255]

Dans notre étude, Une transfusion sanguine était nécessaire chez un patient en per
opératoire ; La chirurgie s'est terminée sans incident avec une hémostase assurée dans les autres

cas.

2. Régression spontanée :

La cinétique de croissance du FNP est variable et probablement liée aux changements
hormonaux, car elle peut passer d'une croissance rapide pendant la petite enfance a
I'adolescence a une évolution plus lente voire une régression spontanée aprés la maturité

sexuelle. [235,343]

Les résultats histologiques corroborent l'idée d'un FNP se régresse avec l'age, car la

composante fibreuse de la tumeur se développe progressivement avec le temps [331]

La régression spontanée du FNP a été décrite par plusieurs auteurs, mais elle est
inhabituelle, et lorsqu’elle est constatée, elle est extrémement lente : la tumeur se régresse sur

plusieurs années.

En 1954, Dane [59] a signalé une régression spontanée sur 16 ans d’un FNP de stade

avancé non traité auparavant.
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Weprin [332] a rapporté en 1991 un cas d’involution totale de la tumeur chez un patient

qui a refusé tout traitement.

Par la suite ; deux études différentes en 2008 de Tosun [333] et de Spielmann [334], sur
2 cas du FNP qui ont choisi de ne pas recevoir aucun traitement, ont constaté une diminution

progressive et lente de la taille tumorale chez ces 2 cas.

Mais la plupart des cas de régression spontanée ont été documentée chez des patients

présentant un reliquat tumoral aprés une résection incompléte ou une récidive [296] :

- Witt en 1983 [174], Stansbie en 1986 [331] et Jacobsson en 1989 [335], Chacun entre
eux a rapporté un cas de reliquat tumoral postchirurgical qui s’est régressé

spontanément sur 16 mois, 5 ans et 8 ans respectivement.

- -Dohar en 1992 [336]:1 cas de récidive, la tumeur a été completement disparue 12 ans

apres le diagnostic initial.

- Herman en 1999 [235]: il a surveillé sur une longue durée 9 de ses patients avec des
reliquats tumoraux, et il a constaté une involution progressive de ces derniers. En se
basant sur ses résultats, il a préconisé le suivi a long terme des reliquats tumoraux chez

les patients asymptomatiques par la TDM, car une involution peut se produire.

- En 1999, Lloyd [1] a rapporté deux cas d'involution de FNP dont un a été traité par

chirurgie et radiothérapie, l'autre par la chirurgie seule.

De plus, plusieurs rapports suggerent que la plupart des petits reliquats tumoraux post-
chirurgicaux de FNP se comportent de maniére indolente, montrant une stabilité de la taille ou
méme une régression, en particulier chez les patients postpuberes, ce qui plaide en faveur d'une
politique d’attente vigilante assortie de controle radiologique régulier dans certains cas afin de
retarder ou éliminer le besoin d’une intervention chirurgicale et les risques qui s’y rattachent.

[235,334]
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L'attitude de surveillance post opératoire par la TDM et I'IRM a permis de mieux surveiller

I'évolution et I'involution du fibrome.

Dans notre étude, aucune régression spontanée n’a été constatée.

3. Transformation maligne du FNP :

La transformation maligne de cette tumeur bénigne est extrémement rare.

Une revue de la littérature n'a révélé que sept cas bien documentés de transformation

sarcomateuse du FNP. [13,310-312,337-339]

Elle survient principalement chez les patients ayant déja subi une radiothérapie. (Batsakis
et al. 1955 [13], Gisslesson et al. 1958 [337], Chen et Bauer 1982 [310], Spagnolo et al. 1984

[312], Makek et al. 1989 [311]).

Le sarcome radio-induit est la deuxiéme tumeur maligne induite apres irradiation de la
téte et du cou, [339] il s’agit le plus souvent d’histiocytome fibreux malin, d’angiosarcome,

d’ostéosarcome ou de fibrosarcome. [340]

Les sarcomes radio-induits sont le plus souvent des sarcomes de haut grade, peu

différenciés. [340]

La période de latence entre la radiothérapie et la transformation du FNP allait de 10

mois [13] a plus de 20 ans [337].
La dose délivrée joue également un réle. [340]

Dans les cing cas de FNP préalablement irradié, la dose administrée était supérieure de

30 Gy [13,310-312], et pouvait atteindre120 Gy [337].

Néanmoins, Donald [338] en 1979 a rapporté le premier cas d’une dégénérescence
sarcomateuse du FNP chez un patient de 48 ans qui n'a pas bénéficié d’une radiothérapie
préalable. Il a eu une procédure opératoire unique pour sa tumeur et plus récemment,
Allensworth et al. [339] en 2016 ont décrit également une transformation maligne chez un

patient de 48 ans n’ayant pas comme antécédent une irradiation.
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L’age moyen des patients au moment du diagnostic de la dégénérescence maligne était

de 44 ans (extrémes: 23-66 ans).

Le délai entre le diagnostic initial du FNP et la transformation sarcomateuse était de 1 an

a 12 ans, avec une moyenne de 4 ans.
Dans cinq), I’étude histologique des sept cas de dégénérescence maligne a montré :

— Un fibrosarcome dans 5 cas ; (Batsakis et al. 1955, Gisslesson et al. 1958, Chen et Bauer

1982, Spagnolo et al. 1984, Makek et al. 1989).
— Un histiocytome fibreux malin dans un cas ; (Spagnolo et al. 1984)
- Un sarcome indifférencié de haut grade dans un cas. (Allensworth et al. 2016)

Aucun cas de transformation n’a été trouvé dans notre étude.
4, Récidives :[159,235]

La gravité du FNP réside, outre son caractere extensif locorégional, dans sa propension a
la récidive d'ou la surveillance obligatoire pour détecter précocement et la prendre en charge

correctement.

4.1 FEréquence :

La fréquence de récidive varie d'une étude a l'autre et en fonction de localisation et des

extensions initiales.
La récidive est considérée comme la croissance des résidus.
Elle varie de 0% a 46.15%. (Tableau XX)
Plusieurs récidives peuvent survenir.

Les récidives sont plus fréquentes et plus précoces en cas d’extension basi et

intracranienne. [1,235,255,342,344]
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Tableau XX : Fréquence et délai de récidive du FNP selon plusieurs études

; L Moyenne du délai
Année de Nombre des | Récidives : L
Auteurs L Recul (mois) de la récidive
publication cas %)
(mois)

Ungkanont [107] 1996 43 32.55% 61.8 17.9
Paris [250] 2001 33 18.18% 56 (12-144) 15
Roger [357] 2002 20 0%
Glad [108] 2007 43 2.32% 276 7
Llorente [137] 2011 43 5% 85 (10-252) 22
lovanescu [150] 2013 30 16.66% 12-24 6-12
Huang [101] 2014 156 31.4% 55 (2-182) 16
Godoy [356] 2014 13 46.15% 0-36
Song [353] 2018 55 38.2% 82.5(2-153) 21.38
Notre étude 2019 6 16.66% 24 18

4.2 Causes des récidives :

Actuellement plusieurs facteurs clinicoradiologiques qui influencent la récidive du FNP
sont : I’dge au moment du diagnostic, le stade, la localisation, les sites d’extension, la taille de la
tumeur, I’embolisation préoperatoire, I'approche chirurgical, traitements antérieurs et les pertes
de sang peropératoires. Mais ces facteurs pronostiques restent controversés et n'ont pas été

clairement établis. [101,155,217,237,263,278,349,350,351,353,354]

Les récidives les plus fréquentes sont corrélées a des extensions tumorales difficiles a
contréler chirurgicalement du FNP en particulier les extensions supérieures et latérales : a la
base du crane, au sinus sphénoide, a la FIT, a la base du ptérygoide, au clivus, au sinus
caverneux, au foramen lacerum, a la fosse cérébrale antérieure et moyenne, I’orbite et aux tissus

mous. [1,101,107,159,235,276,292,341,342,344,354]

Des pertes sanguines accrues réduisent la visibilité tumorale pendant la chirurgie, cela

augmente le risque de résidu tumoral et favorise la récidive. [353]
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Il apparait que le FNP a une tendance plus prononcée a la récidive chez le sujet jeune ou
la tumeur a une tendance évolutive plus rapide tant pour la forme primitive que pour la

récidive.[101,263,292,341,351,353,354]

Pour expliquer cela une étude menée par Song et al.en 2018 [353] ont trouvé une
association entre I’age et I’expression de HIF-Tx (facteur induit par I’hypoxie-1), les patients
plus jeunes peuvent avoir des taux élevés de HIF-1x, par conséquent, ils ont un risque accru de
récidive, I’étude a identifié 'HIF-1x comme un autre facteur permettant de prédire le pronostic

du FNP.

La récidive tumorale est principalement observée chez les patients avec de FNP de stade
avancé (> stade lla de Radkowski[52]), les tumeurs de stade avancé sont difficiles a réséquer
completement et, par conséquent, le stade de la tumeur doit étre pris en compte lors de

I’évaluation de risque de récidive. [52,101,108,189,235,291,347,348,350,351,353,354]

La grande majorité des auteurs considerent que la réalisation d’embolisation
préopératoire contribue a la diminution du taux de récidive, car elle favorise un meilleur
controle du saignement peropératoire et une réduction possible de la taille de la tumeur. Ces
deux facteurs sont associés a une meilleure visualisation chirurgicale, ce qui garantit une

résection facile et compléte de la tumeur. [108,137,189,297,348]

Cependant, Lloyd et al. [1] en 1999 et en 2000 et Mann et al. [271] en 2004 s'opposent a
cela, affirmant que de I'embolisation préopératoire peut augmenter le taux de récidive en
rendant la tumeur plus difficile a I'enlever et donc plus de chance d'avoir des résidus et par

conséquence de récidive.

Un FNP avec une vascularisation résiduelle aprés une embolisation préopératoire est plus

susceptible de récidiver, un suivi postopératoire plus long est justifié dans ce cas. [137,254]

Certains facteurs biologiques impliqués dans l'oncogenése peuvent jouer un role

essentiel dans le pronostic du FNP et sembler plus spécifiqgues que les marqueurs
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clinicoradiologiques utilisés actuellement, ils peuvent permettre de prédire avec précision la

tendance a la récidive aprés un traitement chirurgical du FNP. [350,351]

Heinrich et al [346] ont démontré que I'activation d'oncogeénes entraine une récidive de la
tumeur. La détection des amplifications génomiques pourrait donc aider a l'avenir a distinguer

les tumeurs a risque élevé de récidive de celles a risque faible.

Le taux de récurrence chez les patients avec FNP présentant une expression élevée de
la métalloprotéase matricielle-9 est plus élevé que chez ceux présentant une expression faible
de la MMP-9, la métalloprotéase matricielle-9 est un facteur pronostique pour la récidive

tumorale du FNP. Une surexpression de MMP-9 est un indice de mauvais pronostic. [350]

Les cellules Th17 sécrétent la cytokine pro-inflammatoire interleukine-17 (IL-17) et
jouent un role important dans la carcinogenése et la progression tumorale. Sun et al en 2014
[352] ont constaté que les patients présentant une infiltration tumorale importante par des
cellules productrices d'IL-17 présentaient des taux de récidives plus élevés ; Donc, la forte
infiltration de cellules productrices d’'IL-17 dans le microenvironnement du FNP est un facteur

indépendant de pronostic défavorable avec un délai de récidive plus court.

L'angiogenése est un processus essentiel pour la croissance et la métastase des tumeurs
solides et, par conséquent, le FNP est un angiofibrome hautement vascularisé. Des études
récentes ont identifié I'expression de l'endogline (CD105) dans plusieurs types de tumeurs
solides, et les niveaux de CDI105 sont corrélés a divers facteurs clinicopathologiques,
notamment la diminution de la survie et la présence de métastases. Wang et al en 2013 [351],
Song et al en 2018 [353] ont remarqué que le taux de récidive chez les patients atteints du FNP
avec une densité microvasculaire tumorale élevée est augmentée, et ils ont conclu qu’elle est un
facteur pronostique indépendant de la récidive chez les patients déja traités chirurgicalement,
elle est un meilleur prédicteur de mauvais pronostic chez ces patients que d’autres facteurs
clinico-pathologiques. L'angiogenese, qui peut jouer un role important dans l'apparition et le

développement du FNP, constitue donc une cible thérapeutique potentielle du FNP. [350,351]
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Howard et coll. en 2001[344] et Tyagi et al. en 2007 [341] a considéré que l'exérése
méticuleuse du FNP et |'exploration de la base du sphénoide et du canal ptérygoide avec un
forage chirurgical permet d’éliminer tout résidu tumoral et diminuer le taux de récidive. Ceci est
en accord avec El Sharkawy en 2011[347] qui a pensé que des prolongements en forme de doigt
dans I'os spongieux de la base du crane étaient la cause de récidive; par conséquent, une
exploration minutieuse de la base du crane, en particulier dans la région sphénoide et

ptérygoidienne, était nécessaire.

En outre, Thakar en 2016 [217] a approuvé sue l'atteinte du canal vidien dans le FNP est
presque constante et peut étre occulte lors de I'évaluation radiologique. Le site peut héberger
un résidu tumoral microscopique aprés une résection apparemment complete. L’exploration et
le forage post-ablation de la région du canal de vidian / base des ptérygoides sont

recommandés dans tous les cas, indépendamment des apparences radiologiques.

Dans les tumeurs de grande taille, le défi chirurgical est de savoir s'il faut procéder a une
résection extensive et faire face a une morbidité plus élevée ou a une résection limitée et faire

face a des taux de récidive plus élevés.

Le FNP qui a des pédicules nourriciers développés aux dépens de I’ACI et surtout

controlatérale, a un risque élevé de récidive. [101,292,341,349]

L’exérése incompléete de la tumeur est la cause la plus fréquente de la récidive. Elle peut

étre due:

- a unhe mauvaise appréciation de l'extension de la tumeur notamment au latéral et

basicranien.

- a une forme ramifiée du FNP ou un prolongement pédiculé qui peut rester enclavé dans

une logette osseuse ou dans un muscle envahi.

La classification correcte du FNP est la base du choix de la voie d’abord et la résection

complete de la tumeur sont des facteurs clés pour réduire le taux de la récidive. [189]
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4.3 Diagnostic des récidives : [155]

La majorité des récurrences se manifestent dans les 12 a 24mois suivant I'opération.
Cependant, certains auteurs retrouvent des périodes un peu plus longs et les récurrences

multiples ne sont pas rares.
Le diagnostic peut étre posé dans 2 circonstances :
- Devant la reprise de la symptomatologie comme notre cas de récidive.

-  Au cours d’'un examen systématique postopératoire clinique (par endoscopie

nhasosinusienne) ou radiologique (TDM ou IRM)

Le FNP récidivé envahit souvent les régions dont I’acceés chirurgical est difficile tel que

I’endocrane et la FIT.

Quelques récidives peuvent rester asymptomatiques ou méme diminuer de volume.
[255,331]

La présence des résidus ne signifie pas I’évolution vers la récidive d’ou I'intérét de la

surveillance.

Une fois la récidive est découverte, un bilan complet s’avere nécessaire: TDM,

angiographie ou mieux une IRM pour établir une conduite adéquate.

4.4 Attitude thérapeutigue vis-a-vis de la récidive : [315,348]

La prise en charge de la récidive est controversée, elle doit étre adaptée a chaque patient
et doit prendre en compte la localisation tumorale, I'dge du patient, les complications du
traitement et la possibilité d’involution spontanée afin de mieux définir la stratégie de

traitement.

Apres avoir établi le bilan habituel comme pour un FNP, il faut distinguer deux types de

situations :

- Les récidives sans atteinte basicranienne : qui relévent le plus souvent d’un traitement

chirurgical, la voie d’abord sera adaptée a I’extension tumorale.
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- Les récidives avec atteinte intracranienne : il n’y a pas d’attitude stéréotypée, cependant

I'indication de la RTH est beaucoup plus large, seule ou en complément da la chirurgie.

5. Suivi postopératoire :

La fréquence de récidive du FNP rapportée dans la littérature est élevée. C'est pourquoi le

suivi postopératoire est crucial chez ces patients, y compris examen clinique et radiologique.

I n'y a pas de consensus concernant les recommandations relatives a lI'imagerie

postopératoire.

Le choix entre la tomodensitométrie et I'IRM pour identifier le résidu tumoral ou le

récidive est ouvert a la discussion.

En raison de la croissance sous-muqueuse du FNP, I'IRM et la tomodensitométrie sont
supérieures a I'examen endoscopique pour identifier tout résidu ou récidive [343]. En raison des
modifications inflammatoires généralement observées 3 a 4 mois aprés la chirurgie, la
différenciation entre le FNP et le tissu cicatriciel actif peut étre extrémement difficile [342,343].
C'est pourquoi plusieurs auteurs ont recommandé d'effectuer une IRM juste aprés l'acte
chirurgical jusqu'a 72 heures, afin de permettre l'identification précoce de tout résidu tumoral
[342,343]. D'autres auteurs affirment que l'imagerie de suivi ne devrait pas étre réalisée avant 6
semaines, car un scanner ou une IRM précoce peut donner une fausse impression d'un résidu
tumoral due a divers artefacts postopératoires [341]. Dans leur revue publiée en 2012, Nicolai et
al. [343] a recommandé que quelle que soit la technique de suivi choisie, elle devrait étre

effectuée tous les 6 a 8 mois pendant au moins 3 ans apres la chirurgie. [343]

Le diagnostic du FNP récidivant ou résiduel peut étre difficile. En fonction de leur

expérience clinique, Chagnaud et al. [345] ont proposé la gestion suivante:

1. Le patient est asymptomatique, I'endoscopie est normale et aucune masse résiduelle n'est
visualisée a I'examen radiologique 3 + 4 mois aprés la chirurgie. Un examen clinique seul est

recommandé.
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2. Le contexte clinique est compatible avec une récidive. Une masse est visualisée en
endoscopie. La TDM ou I'IRM confirment le diagnostic de récidive et précisent ses extensions.

Un deuxiéme traitement est effectué.

3. Le patient est asymptomatique, I'endoscopie est normale et une augmentation de la masse a
I'extérieur du cavum est observée lors du premier examen radiologique effectué 3 ou 4 mois

apres l'opération. Un nouvel examen radiologique est effectué 3 + 6 mois plus tard:

(a) Si la masse est plus petite et / ou rehaussée faiblement, un troisieme examen sera effectué 6
mois plus tard. En cas d'absence d'évolution au dernier examen, le suivi sera exclusivement

clinique.
(b) Si la masse est stable, un suivi radiologique tous les 6 mois est obligatoire.
(c) Si la taille de la masse augmente, une deuxiéme intervention chirurgicale ou radiothérapie est
indiquée.
Au total :
Le probléeme majeur du FNP est la récidive.

La présence des résidus ne signifie pas I'évolution vers la récidive d'ou l'intérét de la

surveillance clinique et la réalisation du bilan radiologique.

Le controle des récidives s’est amélioré au fil des années grace aux techniques modernes

d’imagerie.
Certains auteurs préconisent une IRM juste apres I'acte chirurgical, d’autres aprés 6 mois.

La plupart des auteurs préconisent une surveillance endoscopique et radiologique de
préférence par I''lRM tout les 6 mois puis tous les ans pendant deux ans, trois ans ou 5 ans voire

a I’age pubertaire.

Dans notre étude, nous avons trouvé un seul cas de récidive (soit 16.66%) sur un recul

moyen de 18 mois, qu’ll a été traité par la radiothérapie avec une bonne réponse.
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CONCLUSION
4}—‘@%—&% Lo
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Le FNP est une tumeur rare, richement vascularisée, histologiquement bénigne, mais
d'évolution locorégionale trés agressive avec extension sous muqueuse dans toutes les

directions pouvant mettre en jeu le pronostic fonctionnel et vital.

Il intéresse presque exclusivement les adolescents de sexe masculin.

L’origine, la pathogénie et [I'histoire naturelle du fibrome nasopharyngien restent

hypothétiques.

Sa présentation clinique la plus fréquente est celle d’une obstruction nasale associée a
des épistaxis récidivantes, Les autres symptomes dépendent de la direction de I'extension

lésionnelle.

La biopsie est tres dangereuse, elle reste justifiée en particulier chez un sujet agé ou de

sexe féminin et elle doit étre réalisée au bloc opératoire.

La TDM, I'IRM et l'artériographie permettent de confirmer le diagnostic, faire un bilan
d'extension tres précis, visualiser les pédicules nourriciers et de guider une embolisation

préopératoire, et donc de choisir la voie d'abord chirurgicale la plus adéquate.

A la TDM, c'est la seule tumeur hyper vasculaire fortement rehaussée par l'injection du

produit de contraste, et qui se développe a partir du trou sphénopalatin.

Une prise en charge multidisciplinaire thérapeutique, a la fois ORL, radiologique,

oncologique et éventuellement neurochirurgicale est cruciale.

L'embolisation est le premier temps thérapeutique lorsque la chirurgie est indiquée, elle

permet de limiter le risque hémorragique en peropératoire.

La chirurgie est la meilleure option thérapeutique, elle a largement bénéficié du

développement de la chirurgie endonasale et de I'artériographie interventionnelle. Cependant,
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les autres moyens thérapeutiques: radiothérapie, chimiothérapie et hormonothérapie gardent

des indications limitées.

L'importance des récidives commande la nécessité d'une surveillance postopératoire a
I'examen endoscopique, la TDM ou mieux I'IRM, afin de dépister un reliquat tumoral

postopératoire ou une récidive a distance.
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Résumé

Objectif : Le fibrome nasopharyngien (FNP) est wune tumeur rare, bénigne,
hypervascularisée survenant presque exclusivement chez I’adolescent de sexe masculin ; il peut
engager le pronostic fonctionnel et vital par les complications qu’il peut engendrer. Son
traitement est essentiellement chirurgical. Le but de notre travail est d’étudier les aspects
épidémiologique, diagnostique, thérapeutique et évolutif des patients pris en charge pour FNP

au service d’ORL I'hopital Arrazi du CHU Mohammed VI-Marrakech-en se référant a la littérature.

Matériels et méthodes: Etude rétrospective incluant 6 cas de FNP colligés au service d'ORL

de I'hopital Arrazi de CHU Med VI de Marrakech entre janvier 2015 et janvier 2018.

Résultats : Tous nos patients sont de sexe masculin, agés de 13 a 26 ans avec une

moyenne d'dge de 18.33 ans.
Le délai de consultation était de 1 a 24 mois avec une moyenne de 8 mois.

La symptomatologie clinique est dominée par les signes rhinologiques : l'obstruction
nasale (83.33%), I'épistaxis (66.66%), les rhinorrhées(33.33%), 'anosmie (33.33%), et des signes
traduisant I’extension tumorale : la déformation faciale (33.33%), les céphalées (33.33%), la

diplopie (16.66%).

Noua avons réalisé une endoscopie nasale au tube rigide chez tous nos patients qui a

permis de suspecter fortement le fibrome nasopharyngien.

Tous nos patients ont été explorés par une TDM et une IRM, qui ont montré le caractere
hypervasculaire de la lésion avec une extension antérieure (100%), une extension latérale
(83.83%), une extension supérieure (50%), une extension orbitaire (33.33%) et une extension
endocranienne dans 16.66%. Nous avons classé le FNP selon la classification de Radkowski et al

(1996) : stade llb (1cas), stade llc (4cas) et stade Illb (1cas)
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Une artériographie a été pratiquée dans les 6 cas. Elle a montré le pédicule nourricier
principal développé aux dépens de I'AMI dans 6 cas (soit 100%) associé a des branches de la

carotide interne dans 4 cas (soit 66.66%).

Une embolisation artérielle préopératoire a été réalisée dans 5 cas et a permis d’éliminer

le blush vasculaire.

Une chirurgie par voie combinée a été réalisée dans 4 cas (stade lic), et par voie
endoscopique seule a été réalisée dans un cas (stade Ilb). Un cas inopérable avec extension intra

cranienne a bénéficié d’une radiothérapie externe.
Les suites opératoires étaient simples.

L'évolution a noté une seule récidive (16.66%) 18 mois aprés la chirurgie, qui a été traitée

par la radiothérapie externe avec une bonne réponse.

Conclusion : La gravité du fibrome nasopharyngien estliée
a son potentiel hémorragique et a son agressivité locale. L’imagerie confirme le diagnostic et
évalue I'extension, étape importante dans le choix du traitement. L’embolisation préopératoire
constitue une étape essentielle dans la stratégie thérapeutique par la diminution du saignement
peropératoire. Son traitement est basé principalement sur la chirurgie. Cependant, dans certains
cas, l'extension de cette tumeur pose des problemes d’exérése par voie oto-rhino-
laryngologique stricte, pouvant nécessiter une intervention en double équipe ORL et

neurochirurgie voire méme une radiothérapie seule ou complémentaire.
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Abstract

Objective: Juvenile nasopharyngeal angiofibroma (JNA) is a rare, benign, hypervascular
tumor that occurs almost exclusively in the adolescent male; it can engage the functional and
vital prognosis by the complications that it can generate. His treatment is mainly surgical. The
purpose of our work is to study the epidemiological, diagnostic, therapeutic and evolutionary
aspects of the patients with the JNA hospitalized at the ENT department of the Arrazi Hospital in

CHU Med VI in Marrakech by referring to the literature.

Materials and method: Retrospective study including 6 cases of collated at the ENT

department of the Arrazi Hospital in CHU Med VI in Marrakech between January 2015 and

January 2018.

Resultats : All our patients were male sex, aged from 13 to 26 years with an average age

18.33 years.
The delay to consult was 1 to 24 months with an average of 8 months.

The clinical symptomatology is dominated by rhinological signs: nasal obstruction
(83.33%), epistaxis (66.66%), rhinorrhea (33.33%), anosmia (33.33%), and signs reflecting tumor

extension: facial deformity (33.33%), headache (33.33%), diplopia (16.66%).

We performed a nasal endoscopy with the rigid tube in all our patients which allowed to

suspect the nasopharyngeal fibroma.

All our patients were explored by the CT scan and the MRI, which showed the
hypervascular character of the lesion with anterior extension (100%), lateral extension (83.83%),
superior extension (50%), orbital extension (33.33%) and extension. endocranial in 16.66%. We
classified the JNA according to the classification of Radkowski et al (1996): stage Ilb (1case),

stage llc (4cases) and stage lllb (1case).
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Arteriography was performed in all 6 cases. She showed the main feeder pedicel
developed at the expense of AMI in 6 cases (100%) associated with the branches of the internal

carotid in 4 cases (66.66%).

Arterial embolization preoperative was carried out in 5 cases and eliminated the vascular

blush.

Combined approach was performed in 4 cases (stage llc), and endoscopic approach alone
was performed in one case (stage Ilb). An inoperable case with intracranial extension benefited

from external radiotherapy.
The postoperative follow-up was simple.

The evolution noted a single recurrence (16.66%) 18 months after the surgery , who was

treated by external radiotherapy with a good response.

Conclusion: The severity of the nasopharyngeal angiofibroma is related to its
hemorrhagic potential and local aggressiveness. Imaging confirms the diagnosis and evaluates
the extension, an important step in the choice of the treatment. Presurgical embolization is an
essential step in the therapeutic strategy by reducing intraoperative bleeding. His treatment is
based primarily on surgery. However, in some cases, the extension of this tumor poses problems
of exeresis by strict otorhinolaryngological approach, which may require intervention in double

ENT team and neurosurgery or even a single or complementary radiotherapy.
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