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Introduction Générale 
 

La fibromatose desmoide du sein est une maladie exceptionnel et moins fréquent 

qui fait semble un néoplasie mammaire sur le plan clinique et sur le plan 

radiologique. 

Elle se caractérise par une malignité locale  qui  tend à infiltrer et à récidiver. 

Pour poser un diagnostic positif, il faut se baser notamment sur l’étude   

anatomopathologique. Sur le plan histologique, l’apparence  bénigne différencié 

avec la méchanceté de récidiver localement. Tous ces indices portent des peines  

de  faire un constat médical différentiel de la fibromatose mammaire avec le 

néoplasie  du sein.  

La chirurgie reste le traitement de base des fibromatoses mammaires. Dans 

certains cas on peut utiliser La radiothérapie comme une alternative 

thérapeutique.et aussi  un complément thérapeutique tel que l’hormonothérapie. 

Au cours de mon cursus de résidanat en gynécologie-obstétrique, j’ai rencontré 

un cas d’une patiente pour laquelle le diagnostic de fibromatose desmoide a été 

posé avec une revue de la littérature médicale. Après rappel anatomique et 

historique, mon travail a pour objectif de constituer un outil pratique de 

diagnostic clinique et paraclinique et de prise en charge permettant de mieux 

cerner cette pathologie.   

Les tumeurs desmodies ou fibromatoses agressives sont des tumeurs 

mésenchymateuses bénignes qui se  développent dans les plans interfasciaux et 

aponévro-musculotiques. 

Pour la première fois la description de ces tumeurs est faite par John Mac 

Farlane en 1832 à propos de deux cas de tumeurs fibroblastiques localisées à la 

paroi abdominale. 
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Les tumeurs desmoides du sein se développent au niveau du tissu mammaire ou 

bien du muscle grand pectoral. Leur apparence macroscopique est superposé à 

l’aspect des tendons c’est pour cela on a donné  valu la nomination de tumeurs « 

desmodies ». 

 La position de ces tumeurs dans le tissu mammaire représente un aspect rare et 

exceptionnel  de cette entité.  

Sur le plan histologique il y a un mélange entre deux types de lésions quelque 

soit inflammatoires ou soit fibro sarcomateuses. [3]. 

D’après REITAMO [4], les tumeurs desmoides abdominales représentent49%, 

alors que l’extra-abdominales présentent un taux de 43%  et sur les mésentéres 

un taux de 8%. 

 Les tumeurs extra-abdominales localisés de façon privilégié au niveau des 

fesses, des cuisses, les épaules et le cou.  Cependant  les desmoides mammaires 

sont très rares.  

Selon  CAMERON, un taux inférieur à 0.2%  des desmoides mammaire par 

rapport à l’ensemble des tumeurs mammaires primitives [5,6]. 
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I. Embryologie  
 

 L’embryologie révèle  que le sein est une unité double  glandulaire et cutanée. 

Son origine est  ectodermique. 

A partir de la 4ème semaine, la mesure de l’embryon est 8 mm. On a constaté le 

développement  des lignes  mammaires qui présente  une hypertrophie linéaire et 

bilatéral de l’ectoderme dès l’aisselle jusqu’à l’aine. 

 

Le développement des deux lignes du sein sur le trajet  de cette crête et qui  sont 

symétriques et localisés au niveau du muscle pectoral. 

A la 6ème semaine, on observe la disparition de la crête mammaire, alors que les 

deux bourgeons mammaires persistent et forment l’aréole. Cet état présente la 

dernière étape  de la période embryonnaire. 

Au cours du 5ème mois, il ya  l’invagination à l’intérieur du méso-derme des 

lignes  mammaires  donnant  15 jusqu’à 20 allongements en bâtonnets. 

 

Au 7ème mois, il ya un creusement d’un canal dans ces allongements, formant 

l’esquisse de canalisation des galactophores. 

Au 8ème mois, il ya l’ouverture de ces canaux  sur un creux épithélial  localisée 

au niveau de l’aire du prochain mamelon. 

En profondeur, les canaux se différencient en unités glandulaires (Figure: 1, 2, 3 

et 4). 

En fin de période prénatale, le sein est formé par une faible saillie cutanée où il 

y a les orifices des canaux galactophores 

la description de l’aréole c’est une région de l’épiderme qui encadre le 

mamelon. Cette aréole comprend plusieurs bourgeons de glandes apocrines 

sudoripares et sébacées. 
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La survenue d’une anomalie de développement au cours de la période 

embryonnaire peut  se manifester par un sein ou de mamelon surnuméraire. 

Dans la période de puberté, la glande se développe d’une façon qu’elle divise le 

fascia superficialis en deux feuillets et qui refoule avec eux les structures 

vasculaires et nerveuses.  Et ça éclaircie le lien entre la  peau et la glande, et la 

majeure corrélation  des vascularisations de la peau et de la glande. 

 

  
Figure 1 : Le 1er développement de 

la crête mammaire Figure 2 : la crête mammaire 

 

 
Figure 3 : la Chronologie du  développement de la glande mammaire. 
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Figure 4 : développement des canaux galactophores. 

 

 II. Apres la naissance 

La glande mammaire présente une structure incomplète qui persiste au repos 

jusqu’à la puberté.  

On peut constater  deux à trois jours après la naissance soit chez le garçon ou la 

fille, une crise génitale causé  par de  la disparition brutale des oestrogènes 

maternels qui se manifeste par un état congestif des seins et  une pigmentation 

de l’aréole et une saillie du mamelon.  

Une sécrétion lactée transitoire  peut être constatée à la naissance due à la 

division des canaux galactophores principaux. 

III. Etape pubertaire, et A l’adolescence 

Dans la période pré-pubertaire on observe  une augmentation légère de la 

ramification des canaux galactophores et aussi de la lobulation à partir du tissu 

conjonctif. 

La puberté engendre quelques changements  morphologiques tel que : 

 L’accroissement  du volume du sein par une  augmentation  du tissu 

graisseux et du tissu mammaire. 



Fibromatose desmoide du sein 
 

 
7 

 

 

 L’aréole qui s’élargi  et prends une coloration rosée; avec une saillie du 

mamelon. 

 

La sécrétion des œstrogènes stimulent la croissance et la multiplication des 

canaux aux premiers cycles ovulatoires. 

Alors que le développement du tissu glandulaire, des lobules et des alvéoles se  

fait  sous l’action de la progestérone. 

Sans oublier que le parenchyme de soutien se développe au fur et à mesure des 

menstruations avec  une congestion de la peau sous l’influence hormonale. 

Dans chaque cycle menstruel, la glande mammaire supporte des changements en 

fonction des modifications des concentrations des hormones (œstrogènes et de 

progestérone) et qui demeurent minimes parce que la croissance du sein se 

continue  lors de la première grossesse avec construction des éléments 

nécessaire à la lactation. 

Un canal galactophore se scinde successivement afin de former, dans les 

lobules, les canaux galactophores intra lobulaires où s’ouvrent plusieurs acini. 

Les lobules sont formés  par les acini et le tissu conjonctif intra lobulaire. 

L’ensemble des lobules drainés par un canal galactophore forme un lobe. Il y a à 

peut près une vingtaine de lobes par chaque glande mammaire. 

IV.  En période de gestation et de lactation 

 Une modification avec augmentation de volume du sein à l’état gravide ; Le 

mamelon devient saillant, avec une pigmentation de l’aréole et  qui prend un 

aspect grenu. Cet aspect grenu spécifique de la grossesse et de la lactation,  et 

c’est une saillie des tubercules de Morgagni ou de Montgoméry. 

V.    Après la ménopause 
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Le sein  s’atrophie  néanmoins  le volume ne régresse pas constamment, parfois 

ce volume peut se corriger par l’augmentation du tissu adipeux. 

 

 

II. Anatomie 

 

Figure 5 : anatomie de la glande mammaire. 

La glande mammaire occupe la partie antéro-supérieure du thorax en avant du 

muscle grand pectoral en regard de l’espace  entre la 3ème et la 7ème côte, alors 

que le mamelon se situe au centre au niveau de la 9ème vertèbre dorsale. 
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 En position debout, et  sous l’effet de son propre poids, le sein tombe 

discrètement, en créant  le sillon infra-mammaire. 

à son sommet elle contient la plaque aréolo-mamelonnaire.  

L’aisselle est limitée : 

 – en avant et en superficie, par la face postérieure du grand pectoral, et en 

profondeur  par les muscles sous-clavier et petit pectoral. 

Et elle est  divisée en trois étages par le muscle petit pectoral qui sont 

nommés trois étages de Berg.  

 – en dedans, par la paroi thoracique composée des cinq premières côtes et 

qui sont couvertes par le muscle grand dentelé.  

– en dehors, délimitée par la partie antérieure du muscle grand dorsal. 
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– en arrière, limitée par le muscle sous-scapulaire et le muscle grand dorsal. 

Le creux axillaire contient le paquet vasculo- nerveux : 

– le nerf du grand dentelé (s’appel aussi le  nerf de Charles Bell), qui descend 

sur le long du muscle grand dentelé, et qui présente la frontière du curage 

ganglionnaire. L’ascension du moignon de l’épaule par la paralysie du 

muscle grand dentelé et qui présente la complication majeure lors de sa 

section. 

– les trois nerfs perforants intercostaux innervent la paroi thoracique et 

l’aisselle afin de traverser les téguments de la face interne de l’aisselle et du 

bras.  

– le nerf du grand dorsal, qui passe le long du muscle sous scapulaire.  

L’artère scapulaire inférieure qui se divise en deux branches : une branche 

scapulaire (c’est l’artère circonflexe) et une branche thoracique (c’est l’artère 

thoraco-dorsale). Cette branche thoracique se divise ensuite en deux artères 

une antérieure qui irrigue le grand dentelé, et l’autre externe qui vascularise 

le grand dorsal et  il ya aussi une branche inférieure qui descend tout au long 

de la paroi thoracique. Cette division présente la limite inférieure du curage 

axillaire.  

 – la veine axillaire au dessous de l’artère, présentant  la limite supérieure du 

curage. Alors que L’artère axillaire se trouve au-dessus de la veine, non vue 

au  moment de la réalisation du curage ganglionnaire. 

 

III. Vascularisation de la glande mammaire 
 

Elle accompagne  la vascularisation de la peau mammaire. Celle-ci surviennent 

de deux pédicules principaux : Les branches de l’artère mammaire externe, et les 
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branches perforantes intercostales de l’artère mammaire interne et Trois 

pédicules accessoires. 

Chaque pédicule peut vasculariser la glande. Ce qui impose que la chirurgie 

conservatrice respecte au moins un de ces pédicules et aussi du réseau antérieur. 

Alors  On a trois réseaux vasculaires du sein (fig6) :  

– un réseau cutanéo-glandulaire ou antérieur, comporte un réseau sous-

dermique (hyper anastomosé, et il est plus dense à coté de la Plaque aréolo-

Mamelonnaire), et un réseau pré-glandulaire à la surface de la glande. Il y a 

une communication entre eux par  les crêtes de Duret.  

 – un réseau anastomotique intra-glandulaire qui assure la distribution du 

réseau antérieur. 

– et  un réseau rétro-glandulaire ; 

 La Plaque Aréolo-Mamelonnaire est vascularisée par une double 

vascularisation qui se  fait à partir  d’un réseau profond en suivant les canaux 

galactophores et un réseau sous-dermique superficiel. Ces deux réseaux 

forment un cercle vasculaire péri aréolaire anastomotique sous la peau. 
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Figure6 : artères de la glande mammaire. 

IV. Le Drainage lymphatique 
 

Le drainage  lymphatique du sein est constitué par: (fig. 7) 

Un  réseau lymphatique superficiel drainant la peau de la région mammaire, et 

un réseau plus profond drainant la glande mammaire à proprement dit. 
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Figure 7 : drainage lymphatique du sein 

On a 3  réseaux lymphatiques qui sont : 

 - Le réseau sous-aréolaire 

 - Le réseau cutané superficiel 

 - Le réseau glandulaire 

Alors que  Les collecteurs lymphatiques : se drainent vers : 

 - Les ganglions lymphatiques axillaires  

- Les ganglions lymphatiques para-sternaux (mammaires internes)  

-et Les ganglions lymphatiques supra-claviculaires 

Les voies de drainage lymphatique mammaire se fait de la manière suivante : 

 - un premier réseau lymphatique superficiel qui draine le parenchyme 

glandulaire superficiel jusque dans les noeuds lymphatiques axillaires,  

- et un réseau profond, draine le parenchyme glandulaire profond jusque dans les 

chaînes mammaires interne et externe. 
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 Les modalités du drainage du sein :  

- Tous les quadrants se drainent vers  axillaire 

 - Quadrants supérieurs se drainent vers Supra-claviculaire 

 - Quadrants internes se drainent vers  Mammaire interne (para-sternal) 
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I. Historique 
 

Les  tumeurs desmoїdes en générale, et mammaire en particulier  la description 

pour la première fois est faite  par MAC FLANE en 1832[16], il s’agit d’une 

tumeur bénigne, mésenchymateuses, développées à partir des structures 

musculo-aponévrotiques. 

 La localisation mammaire est très rares, certains auteurs la considère comme un 

sous-groupe des sarcomes des tissus mous et ne font pas de différence entre une 

fibromatose agressive et un fibrosarcome de bas grade. 

Par la suite, ces tumeurs ont été appelées «desmoides » par MULLER, en raison 

de leur apparence aux tendons [17]. 

BENNET en 1844 a rapporté trois tumeurs fibreuses extra-abdominales; cet 

étude ressemblait égale à celles des tumeurs desmodies.   

Tandis que NICHOLS était le premier en 1923 qui a pris le nom desmoide à des 

tumeurs  identiques à celles qui se présentent au niveau des parties abdominales 

[18]. 

En 1986, REITAMO définit le syndrome desmoide au tant qu’une entité  qui 

associe la fibromatose à des anomalies dans l’architecture squelettique 

(exostoses, géodes ; surdensités au niveau des fémurs et des mandibules ; 

sacralisation de la 5ième vertèbre lombaire). Comme il le considère comme un 

syndrome à transmission  autosomique dominant à pénétrance variable [27]. 

II. Epidemiologie 
 

 Le taux des tumeurs desmoides dans la plus part des cas se varie entre 

0.013 à 0.13% de tous les néoplasies [19]. 
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 L’incidence  de trois à quatre par année des tumeurs desmoides extra-

abdominales : elle est considérée diminuée: cette incidence se fait sur 106 

habitants [20]. 

 La fréquence de sexe ratio des tumeurs desmoides est équitable  publiée 

par plusieurs auteurs,  ne  dépasse  pas un taux de 3.5%  pour les tumeurs 

fibreuses, et  un taux de 0.2% de l’ensemble des tumeurs du sein [5 ; 6], 

L’atteinte féminine, notamment dans la période d’activité génitale parait 

prédominante  pour  les  tumeurs  abdominales  en  première  intention,  et 

mammaire en deuxième lieu [21 ; 22]. 

 L’âge de survenue au niveau du sein : la tranche d’âge avec maximum 

entre 20 et 40 ans [20]. 

Etiopathogenie 

 

L’étiopathogénie  des fibromatoses  desmoides  mammaire  est  restée 

constamment mal élucidé.  

On peut citer trois éléments qui sont accusés probablement dans la naissance de 

ces tumeurs :  

 Une conséquence d’une prolifération cellulaire inadaptée  après un 

traumatisme. 

 Un événement  déclenchant les hormones sexuelles. 

 Une situation particulière du génie génétique révélée par une anomalie de 

la régulation de la croissance des cellules fibroblastiques. 

Le traumatisme  

Le  premier  facteur  impliqué cet étiopathogénie c’est le traumatisme qui 

intervient  dans  la croissance de la lésion.il est noté dans 20% à 50% des 

tumeurs extra-abdominales [24] ; mais généralement il reste un peu fréquent dans 

les localisations  mammaires exclusives [12]. 
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Dans les études récentes,  on  a  constaté  les  prothèses  mammaires  en  

silicones peuvent engendré ce type des tumeurs[25]. 

 Dans ce cas, le traumatisme est l’acte chirurgical qui joue un rôle initiateur 

d’après certains auteurs [26]. 

Le facteur hormonal   

L’élément  hormonal est incriminé  par plusieurs  auteurs et qui donnent des 

facteurs de risque:    

 La femme en période d’activité génitale.  

 la multiparité.  

 la grossesse.  

 La  prise d’oestro-progestatifs [27]. 

Le taux des tumeurs desmoides est plus augmenté notamment chez les femmes 

en âge de procréer et surtout durant les périodes d’imprégnation hormonale forte 

soit pendant une grossesse, lors d’une contraception orale ou après un 

accouchement. 

Autrement, on a observé des dégénérescences tumorales  de façon spontanée 

après la ménopause ou après une ovariectomie [28]. 

On a  parfois  été  mis  en évidence des  récepteurs  hormonaux  aux  œstrogènes  

sur  les  cellules  tumorales,  ce  qui  a  exigé la  notion  de traitement à base 

hormonal type anti-œstrogènes de synthèse Tamoxifène.  

Expérimentalement, en1942   LIPCHUTZ  avait  déclenché des  tumeurs 

desmoides chez les cobayes par l’injection d’œstrogène.   

Alors qu’ANDRALA attaquait des fibroblastes par l’utilisation de la 

progestérone.  

Le facteur génétique  
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La survenue d’une fibromatose pourrait être le témoin d’une anomalie génétique 

familiale.  

Certes ,  des  cas  de  fibromatoses  familiales ont  été  décrit de façon  

multicentriques et isolées ;  ou  bien entrant  dans  le  cadre  d’un  syndrome  de 

GARDNER qui associe  à des polypes colique, des malformations osseuses, des 

kystes épidermoides  et des tumeurs des tissus mous dont les tumeurs 

desmoides.  

REITAMO en 1986,  donnait  une définition du  syndrome  desmoide ce  

syndrome à transmission autosomique dominant et à pénétrance variable, 

comme une maladie  qui  associe  la  fibromatose  à  des  malformations  du  

squelette tel que (exostoses,  géodes ;  surdensités  au  niveau  des  fémurs  et  

des mandibules ; sacralisation  de  la  5èmevertèbre  lombaire).  
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CHAPITRE 3 : DIAGNOSTIC 
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I. Diagnostic positif 
A. La clinique 

 
Cliniquement  la fibromatose  desmoide mammaire donne l’allure le plus 
souvent vers un néoplasie du sein.  

L’atteinte du sein droit est plus privilégiée avec une incidence de 55% [21] ;  
alors que l’atteinte  bilatérale   des  deux  seins  est  presque rare [12]. 

La fibromatose desmoide mammaire touche de façon sélective la partie aréolaire 
du sein droit.  

Les manifestations cliniques de la tumeur desmoide est habituellement celui 
d’un nodule du sein :  

 Unilatéral rarement bilateral.   
 Pas de douleur.   
 La  taille variable.  
 La  consistance ferme  + + +  
 De contours mal limité.   
 Parfois profond dans le sein.   
 Évolution souvent depuis quelques années.  
 Parfois  accompagné  d’un  écoulement  mammaire lactescent ou sanglant  

ou  de signes de rétractions cutanés.  
  Adhérent à la peau et aux plans profonds simulant un néo du sein.  
 Les adénopathies satellites sont habituellement absentes. 

 

B. Para clinique 
1. Mammographie 

Les résultats de la mammographie trouvent le plus souvent une opacité [14]:  

 Mal limitée, Stellaire, d’une taille inférieur par rapport au volume 
clinique.  

 Mais classiquement sans micro-calcifications associées.      

Parfois cette opacité désoriente le diagnostic vers un carcinome infiltrant. 
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 [39] : aspect radiologique d’une opacité stellaire de 26mm de diamètre sur 
cliché de profil sur une mammographie   

 

2. L’échographie 

 L’échographie couplée à une mammographie décrit [14] : 

 Une  lésion  hypoechogène ;  d’échostructure irrégulière, et  
hyperechogène avec atténuation postérieur ; en concluant en réalité un 
syndrome tumoral malin. Et c’est l’anatomopathologie permet de poser le 
diagnostic vrai. 

 

3. Imagerie par résonance magnétique  

Les  aspects radiologiques des tumeurs fibromatoses du sein sur  l’IRM montre 
une masse iso intense en T1et hypo ou hyper intense en T2.  

Dans l’IRM  dynamique, donne l’aspect d’une  masse  à  contours  mal  limitée 
avec  une accentuation hétérogène et progressif qui traduit la quantité et la 
qualité des amas de fibrine.  

Sa  performance  demeure  équitable  à  celle  de  l’échographie conventionnelle.  
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4. La spectroscopie par la résonance magnétique à protons 
du sein 

La spectroscopie c’est une technique qui a été décrite récemment comme un 
accessoire à l’IRM  à pour but  de perfectionner  la  particularité dans  la  
diversification entre les  tumeurs malignes et bénignes. 

5. L’étude anatomopathologique 

a- La cytoponction mammaire:  

la cytoponction mammaire à l’aiguille fine ou à l’aide d’un trochut permet de 
confirmer  le  diagnostic  de  la  fibromatose  desmoide du  sein  en isolant  les 
fibroblastes  avec atypies  minimes notamment si la cellularité est riche [9] ; ce 
qui peut confondre  avec les tumeurs mammaires malignes sur le plan 
histologique [1] . 

Cet aspect de présence des atypies cellulaires exige une prévoyance dans les 
explications des résultats soit du clinicien ou bien du cytologiste.   

b- l’étude Histologique:  

Le diagnostic de certitude basé sur les résultats d’anatomopathologie de la pièce 
opératoire [1]. 

  Aspect Macroscopique :  

L’aspect macroscopique est fibreux,  luisant, ferme, infiltrant et de contours mal  
limité ;  ce  qui  pose le diagnostic en premier temps  des tumeurs malignes du 
sein.  

  Aspect Microscopie :  

Sur le plan histologique  il ya une  prolifération  de  cellules fibroblastiques  
groupées  en  faisceaux  entrecroisés  en infiltrant le  tissu adipeux.  

On observe aussi une  infiltration  des lymphocytes avec des cellules 
plasmocytaire  et on ne trouve pas les calcifications et l’œdème qui sont plus 
spécifiques au cancer du sein.  

En périphérie une hyperplasie épithéliale légère peut être notée alors que les 
structures glandulaires  sont trouvées et comprimées.  
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 La présence des cellules sont plus fréquente chez les femmes jeunes, ce qui 
entraine une difficulté du diagnostic histocytologique.  

L’étude immunologique, histologique et chimique ne trouve pas des récepteurs 
hormonaux [10], ce qui pose des problèmes dans la prise en charge thérapeutique 
pour  un  traitement  hormonal  complémentaire  après  une  chirurgie d’exérèse 
ou après une éventuelle récidive.    

 

Figure [39]: une prolifération d’aspect fibroblastique et bien différenciée:  

Les Fibroblastes sont réguliers, séparés par des collagènes abondants 

 

Figure B [39]: aspect histologique montrant les noyaux des fibroblastes 
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II. Diagnostic Différentiel 
 
On fait le diagnostic différentiel de la fibromatose desmoide du sein 
principalement  avec [15]:  
 

1. Le fibrosarcome   
Se manifeste par la présence  des  anomalies  cytologiques comme la 
perturbation lors de mitoses   et  la présence aussi d’une cellularité abondante.  
 

2. Les carcinomes à cellules fusiformes métaplasiques  
Ce type de tumeur se caractérise par  la  présence  des  cellules  métaplasiques  
avec  de noyaux gros ; alors que le centre de la tumeur est nécrosée.  
 

3. L’histiocytofibrome 
Se caractérise par une  prolifération des cellules fibroblastique, et 
myofibroblastique,  et  des éléments histiocytaires, avec accumulation des 
graisses ou des hémosidérines.  
 

4. Les tumeurs phyllodes 
Il s’agit d’une tumeur fibroépithéliale dont la composante du tissu conjonctif 
prédomine. On l’appelle aussi cystosarcome phyllode. Cette disposition des  
formations fibroépithéliales  disposées  sous  forme  de  fentes  dissymétriques  
et  encadrées  d’un  stroma  à cellules fusiformes.   
 

5. La nécrose adipeuse   
La nécrose graisseuse  est la formation de tissu de type cicatriciel à la suite des 
lésions aux tissus graisseux du sein. 
C’est une   réaction  inflammatoire où se trouve  des  nombreux plasmocytes;  et 
des  macrophages  chargées  de  lipides  provenant  des adipocytes,  présentant  
des énormes cellules  qui sont  spumeuses  nommées lipophages.  
 

6. La fibrose cicatricielle   
Se caractérise  par  la  formation des  calcifications, de nécrose adipeuse et des 
cellules inflammatoires.  
 

7. La fasciite nodulaire   
Histologiquement on trouve  des  éléments inflammatoires au niveau de la 
fibrose.   
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CHAPITRE 4 : TRAITEMENT ET 
PRONOSTIC 
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I. Chirurgie 
 

Le  traitement  de base des  tumeurs  desmoides  du  sein  c’est la  chirurgie ; il 
est basé sur une tumerectomie  élargie  qui est  la  règle.  Il y a des  auteurs qui   
privilégient  une marge d’exérèse de sécurité  estimé à 2-3 cm  pour réduire  le 
risque de récidive [8]. 

 Une  mastectomie est nécessaire dans  certains cas comme [35]:  

 Récidives à répétitions.  
 Taille Tumorale  importante.  
 impossibilité de trancher dans l’étude anatomopathologique.  

On propose une mastectomie avec ablation du muscle  grand pectorale dans  
certains  cas,  vu le  caractère  infiltrant  des fibromatoses mammaire.  

Pas d’indication  de  curage  ganglionnaire  axillaire  dans ces cas. 

L’infiltration  des  organes  de  voisinage pousse à faire l’intervention d’autres  
modalités thérapeutiques comme:  

 La radiothérapie ;  
 L’hormonothérapie ;  
 Ou bien l’association des deux.  

 

II. La radiothérapie 
 
Toujours en discussion il ya des résultats discordants : Certains auteurs  donnent 
des hypothèses qu’elle  engendre  un changement de la fibromatose [32,33 ,38]. 
D’autres ont la utilisée  comme  un  supplément thérapeutique de la chirurgie 
dans :  

 Les exérèses incomplètes avec des marges de sécurité non saine  
 Les cas de récidives multiples [36]. 

Certains auteurs comme  PATEL  et  AL.  Qui suggèrent  une  chimiothérapie  
remplaçant  la chirurgie ou la  radiothérapie qui peut donner des effets 
indésirables sans résultats satisfaisants [37]. 
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III. L’hormonothérapie 
 
Des études  de  la thérapie hormonale basées sur l’hypothèse de la dépendance 
oestrogénique. 

L’utilisation   des  anti oestrogènes  de synthèses  comme le Tamoxifène et  
parfois on utilisant aussi  des  progestatifs ; on observe  des  résultats plus ou 
moins satisfaisant  dans les tumeurs abdominopelviennes.  

IV. Pronostic 
 

Le taux  de récidive des  tumeurs  desmoides  du  sein  est élevé entre  22et 24% 
[18 ; 29] il reste toujours  inférieur au taux de récidive des tumeurs extra 
mammaires qui s’est augmenté à 58% [30].  

 Ces  récidives  sont  causés  le plus souvent  à  une  chirurgie  sans marge de 
sécurité et apparaissent après un délai de 5mois à 10 ans après la chirurgie 
quelque soit local ou locorégional, toujours avec une possibilité d’extension aux 
muscles pectoraux sous jacents ou à la peau [7].  

 Il existe certains auteurs qui précisent que ces récidives surviennent dans les 
quatre premières années après l’intervention ce qui exige un suivi post 
opératoire rigoureux quelque soit  clinique ou bien  radiologique.  

     Les facteurs de risque des récidives sont:  

 L’âge jeune.  
 Les  lésions multifocales.  
 Les marges d’exérèses insuffisantes.  
 L’origine de naissance de la tumeur : le sein ou le muscle grand pectoral.  

Il  n’y a pas  de  rythme  de  suivi particulier.  Il  apparait ligitime  de  poser 
l’indication d’une  nouvelle  exérèse chirurgicale en cas de récidive [3]. 
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CHAPITRE 5 : CAS CLINIQUE 
  



Fibromatose desmoide du sein 
 

 
30 

 

 

I. Observation 
 

Patiente X, âgée de 54ans ,admise pour nodule du sein gauche, ayant comme  

antécédents de dyslipidémie sous régime seul, diabète type 2 sous antidiabétique 

oraux ,cholécystectomie il y a 08ans , 4eme Geste 3eme Parité avec 3 enfants 

vivants bien portants, avec notion de prise de contraception pendant plusieurs 

années ,qui présente un nodule du sein gauche découvert à l’autopalpation  avec 

une mastodynie  sans autre signe associé, chez qui l’examen a objectivé un 

nodule à cheval du Quadrant inféro-interne et  le sillon sous mammaire, 

d’environ 3cm de consistance ferme, contours irréguliers fixe par rapport au 

plan superficiel avec signe du capiton, mobile par rapport au plan profond 

douloureux à la palpation sans signe inflammatoire en regard, et sans 

adénopathie axillaire. 

Une écho-mammographie : a été réalisée, objectivant un nodule du QII sur le 

sillon sous mammaire ovalaire, mal limité de contours indistincts, isoéchogène 

hétérogène avec atténuation postérieure, mesurant 14*19*9mm ; sein gauche : 

ACR4, sein droit : ACR1 

Une biopsie au trucut : parenchyme mammaire dépourvu de lésion spécifique ou 

tumorale. 

Un examen extemporané large a été réalisée dont l’anatomopathologie a été en 

faveur d’une tumeur mésenchymateuse desmoide sans signe de malignité avec 

marges d’exérèse de plus de 3cm, et le marqueur bêta caténine positif. 

L’évolution a été sans particularités. 
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Figure 1 : aspect clinique du nodule 

 

 
Figure 2 : aspect mammographique de la lésion 

 

 
Figure 3 : aspect échographique de la lésion 
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Figure 4 :La pièce opératoire 

 

II. Discussion 
 

Les  fibromatoses desmoides mammaires  sont  des  tumeurs  bénignes  rares et 
qui sont  dépourvues  de la possibilité de métastases à distance, et qui  semblent 
à un néoplasie  du  sein sur le plan clinique et radiologique sans oublier de 
mentionner que ces tumeurs sont développés  au niveau des plans inter fasciaux 
et musculo-aponévrotiques.  

L’incidence est de  0,3% de l’ensemble de tumeurs mammaires, et elles sont 
trouvées à n’importe quel âge [23].  

On a trois facteurs inclus dans l’étiopathogénie de  la naissance de ces tumeurs : 
la profilération cellulaire après un traumatisme, l’action des hormones sexuelles 
et un terrain de génie génétique  précisément  marqué  par  une anomalie  de  la  
physiologie  du développement  des fibroblastes.  

Pour  notre  patiente,  elle n’a pas le facteur étiopathogénique de traumatisme ou 
bien d’une chirurgie  sauf  la notion de contraception orale prise pendant des 
années non chiffrées.   

On a constaté un tableau clinique typique de la fibromatose desmoide chez cette  
patiente ;  qui assemble les critères suivant :indolore, ferme  et nodulaire,  avec  
des limites  imprécises  avec notion d’une mastodynie  et  sans  impact  cutané  
ni écoulements  mamelonnaire. 

  Les  aires  ganglionnaires  étaient  libres. 
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Dans la littérature l’échographie des fibromatoses mammaires, l’échographie 
montre soit échostructure hyperechogène de bords irrégulièrs mal limités, avec  
un cône d’ombre postérieur ; soit une lésion hypoechogène.  

l’échographie  chez  notre  cas  a  révélé  des  lésions  nodulaires isoéchogène 
hétérogène irrégulière  avec  des  limites irrégulièrs  et  une  atténuation  
postérieure  du  sein  gauche et  absence d’adénopathies  axillaires  
homolatérales  .  

La  mammographie  montre  une  masse  stellaire  mal  circonscrit  et 
habituellement sans microcalcifications.  

Sur la mammographie de notre patiente a  montré la présence de deux opacités 
mammaires gauches peu denses de contours irréguliers et spiculés sans  foyer 
suspect de microcalcifications.   

On a toujours une doute lors de l’étude   cytologique  parce que  le matériel est 
le plus souvent moins riche en cellule vu qu’il contient de la  trame fibreuse et la 
richesse en amas  de  cellules à types épithéliales atypiques  issues  des canaux  
galactophores et qui sont comprimés  par la prolifération et le développement 
anarchique de la tumeur [34].  

L’examen histologique c’est seul qui permet de poser le  diagnostic des  
fibromatoses  mammaires en mettant en évidence la profilération sans atypies  
des cellules fibroblastiques qui se disposent tout au longs des faisceaux. 

En périphérie les limites de la tumeur sont mal circonscrites, grandissant entre  
les  structures  glandulaires au sein  du  tissu  adipeux.  Alors  que  le 
fibrosarcome est plus constamment formé des cellules  avec un ajustement  plus 
fasciculaire  qui montre une atypie  cellulaire  et  moins  de  contingent 
collagénique. 

Pour la patiente qu’on a vu la cytoponction mammaire gauche au Trochut  n’est 
pas concluante,  on a privilégié l’examen extemporané pour étude histologique 
qui est revenu en faveur d’une fibromatose desmoide , ce qui nous a obligé de 
compléter le geste chirurgical  par une mastectomie : donc le résultat final 
d’étude anatomopathologique révélant une prolifération  cellulaire en fuseaux  
composée des éléments  disposés  en  amas  plus ou  moins  onduleux  
représentant  des  atypies  cytonucléaires  modérées. L’ensemble est marqué par 
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plusieurs  structures vasculaires à  paroi  musculaire,  parfois  retracées  en  
périphérie  au profit  de tumeur fibromatose  mammaire.   

Les limites  de sécurité d’exérèse sont saines. 

Pas beaucoup d’intérêt d’immuno-histochimie, il permet juste  de montrer la  
nature  mésenchymateuse  de  la  lésion. Alors que la recherche des récepteurs 
hormonaux n’a pas été faite chez notre patiente [31 ; 32].  

Le  traitement  des  desmoïdes  basé sur la chirurgie et consiste à une 
tumerectomie   large  avec  une  marge  d’exérèse de sécurité supérieure à 2 cm. 
on   propose une mastectomie  lors des récidives ou de tumeur  de grande taille  
prenant la totalité de la glande mammaire.   

La particularité de l’infiltration  de certaines tumeurs fibromateuses du sein, 
impose à une chirurgie radicale avec ablation du muscle grand pectorale.  

Pas d’indications de curage ganglionnaire axillaire.  

Le traitement  hormonal, les anti-oestrogènes de synthèse, et La radiothérapie 
sont représentés en 2ème plan.  

La  radiothérapie,  pour  être  efficace elle  nécessite  des importantes doses à 
l’ordre de 50 GY.  

Néanmoins,  elle  apparait  comme  un  complément thérapeutique de la 
chirurgie.  

Chez notre  patiente,  une  mastectomie   sans  curage ganglionnaire a été 
indiquée, et  un examen post opératoire lors d’un suivi après 6 mois montre 
l’absence de récidives. 
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Conclusion 

 
La  fibromatose desmoide  du sein est  une  pathologie rare.  Elle  semble sur le 

plan clinique et radiologique un cancer du sein.  

 Le diagnostic de base est l’étude histologique, qui montre une prolifération 

fibroblastique d’allure bénigne, strictement locale mais ayant un grande 

possibilité de récidive et d’agressivité locale.  

L’étiopathogénie est multifactorielle : traumatique, génétique et hormonale.  

Le traitement est surtout chirurgical repose sur une chirurgie étendue et à pour 

but de minimiser le risque du récidive. La radiothérapie et l’hormonothérapie 

arrivent en 2ème temps. 
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RESUME : 

La fibromatose desmoide du sein est une maladie rare et moins fréquente qui fait 

semble un cancer mammaire sur le plan clinique et radiologique. 

Le diagnostic positif se base surtout  sur l’étude   anatomopathologique. Sur le 

plan histologique, l’apparence  bénigne est contradictoire avec le risque de 

récidive localement.  

Cette mémoire permet de cerner un cas d’une patiente pour laquelle le 

diagnostic de fibromatose desmoide a été posé avec une revue de la littérature 

médicale.  

 

:ملخص  
 ةشعاعیلإاو ةسریریال على مستوى الدراسة الورم اللیفي الخلوي للثدي ھو مرض نادر وأقل شیوعًا ویبدو

.سرطان الثدي ورم خبیث مثل أنھ  

فالمظھر الحمید للورم یتناقض مع خطورتھ  یقتشریح الدقیعتمد التشخیص الإیجابي بشكل أساسي على ال
.في إعادة تكوین الورم رغم استئصالھ  

  خ��لال  ھذه الأطروحة  قمن�����ا  بدراس������ة  حال��ة ن���ادرة لمریض�������ة  تع��������اني من ھذا ال���ورم اللیف�������������ي  

.مراجعة الأدبیات الطبیةمع   
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