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. UNIVERSITE MOHAMMED V
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE

,—&ﬁf?“ RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969: Professeur Abdelmalek FARAJ
1969 — 1974: Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981: Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989: Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997: Professeur Mohamed Tahar ALAOUI

1997 — 2003: Professeur Abdelmajid BELMAHI

2003 - 2013: Professeur Najia HAJJAJ — HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice-Doyen chargé des Affaires Académiques et Estudiantines
Professeur Brahim LEKEHAL

Vice-Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération

Professeur Toufig DAKKA
Vice-Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie

Professeur Younes RAHALLI
Secrétaire Geénéral

Mr. Mohamed KARRA

* Enseignants Militaires



1 - ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS
PROFESSEURS DE L’ENSEIGNEMENT SUPERIEUR :
Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Cliniqgue Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Reéanimation

Pr. SETTAF Abdellatif Pathologie Chirurgicale

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda Neurologie

Janvier et Novembre 1990

Pr. KHARBACH Aicha Gynécologie -Obstétrique

Pr. TAZI Saoud Anas Anesthésie Réanimation

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr. AZZOUZI Abderrahim Anesthésie Réanimation- Doyen de FMPO
Pr. BAY AHIA Rabéa Néphrologie

Pr. BELKOUCHI Abdelkader Chirurgie Générale

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif Chirurgie Générale

Pr. BENSOUDA Yabhia Pharmacie galénique

Pr. BERRAHO Amina Ophtalmologie

Pr. BEZAD Rachid Gynécologie Obstétrique Méd. Chef Maternité des Orangers
Pr. CHERRAH Yahia Pharmacologie

Pr. CHOKAIRI Omar Histologie Embryologie

Pr. KHATTAB Mohamed Pédiatrie

Pr. SOULAYMANI Rachida Pharmacologie- Dir. du Centre National PV Rabat
Pr. TAOUFIK Jamal Chimie thérapeutique____

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed Chirurgie Générale Doyen de FMPT
Pr. BENSOUDA Adil Anesthésie Réanimation

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza Gastro-Entérologie

Pr. CHRAIBI Chafiq Gynécologie Obstétrique

Pr. EL OUAHABI Abdessamad Neurochirurgie

Pr. FELLAT Rokaya Cardiologie

Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. TAGHY Ahmed Chirurgie Générale

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

* Enseignants Militaires



Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Pr. CAOUI Malika

Pr. CHRAIBI Abdelmjid
EFMPA

Pr. EL AMRANI Sabah

Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika

Pr. ETTAYEBI Fouad

Pr. IFRINE Lahssan

Pr. RHRAB Brahim

Pr. SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed*

Pr. BENTAHILA Abdelali

Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHERKAOQUI Lalla Ouafae
Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. EL MESNAQOUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali
Décembre 1996

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

* Enseignants Militaires

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la

Gynécologie Obstétrique

Chirurgie Générale — Directeur du CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Chirurgie Générale

Gynécologie —Obstétrique

Dermatologie

Urologie Inspecteur du SSM
Pédiatrie

Traumatologie — Orthopédie
Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Ophtalmologie
Geénétique

Réanimation Médicale

Chirurgie Pédiatrie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Néphrologie

Cardiologie Directeur HMI Mohammed V




Novembre 1997

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

ALAMI Mohamed Hassan
BIROUK Nazha

FELLAT Nadia
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENOMAR ALI
BOUGTAB

ER RIHANI Hassan
BENKIRANE Majid*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*

AIT OUAMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra

BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Kbhalid

GHARBI Mohamed EI Hassan
MDAGHRI ALAOUI Asmae

* Enseignants Militaires

Gynécologie-Obstétrique

Neurologie

Cardiologie

Chirurgie Pédiatrique

Urologie

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Psychiatrie Directeur Hop.Ar-razi Salé
Gynécologie Obstétrique

Neurologie Doyen de la FMP Abulcassis

Abdesslam Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Hématologie

Pneumo-phtisiologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Pneumo-phtisiologie Directeur Hop. My Youssef
Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pneumo-phtisiologie

Neurochirurgie

Anesthésie-Réanimation

Médecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie - Directeur Hop.Cheikh Zaid
Urologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pédiatrie




Décembre 2001

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

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim

Est.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. MEDARHRI Jalil

. MIKDAME Mohammed*
. MOHSINE Raouf

. NOUINI Yassine

. SABBAH Farid

. SEFIANI Yasser

. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

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

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

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

* Enseignants Militaires

Anesthésie-Réanimation

Neurologie

Néphrologie

Pneumo-phtisiologie

Gastro-Entérologie

Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie

Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale

Anesthésie-Réanimation

Neuro-Chirurgie

Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale

Pediatrie - Directeur H6p. Univ. Cheikh Khalifa
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale Directeur Hopital 1bn Sina
Chirurgie Thoracique

Traumatologie Orthopédie

Chirurgie Vasculaire Périphérique V-D chargé Aff Acad.

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique

Urologie

Cardiologie

Gastro-EntérologieDir.-Adj. HMI Mohammed V
Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie

Gastro-Entérologie

Anatomie Pathologique




Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Janvier 2004
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL Fellous Sidi Zouhair

EL HAOURI Mohamed *
FILALI ADIB Abdelhai
HAJJl Zakia

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUJILAL Abdelilah
RAISS Mohamed

SIAH Samir *

THIMOU Amal
ZENTAR Aziz*

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

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre *
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBASSI Abdellah
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina

* Enseignants Militaires

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

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

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Rhumatologie
Ophtalmologie
Rhumatologie

Directeur Hop. Al Ayachi Salé

Pédiatrie



Pr. BENYASS Aatif

Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

AVRIL 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed ElI Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*

Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*

* Enseignants Militaires

Cardiologie

Biophysique

Cardiologie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Rhumatologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique

Chirurgie Cardio — Vasculaire.
Directeur Hopital 1bn Sina Marr.

Gynécologie Obstétrique

Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation

Médecine Interne

Microbiologie

Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique

Pharmacie Galénique

Parasitologie

Radiothérapie

Psychiatrie

Endocrinologie

Pneumo — Phtisiologie

Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale



Pr. AIT HOUSSA Mahdi *
Pr. AMHAJJI Larbi *

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed *
Pr. BALOUCH Lhousaine *
Pr. BENZIANE Hamid *

Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHERKAQOUI Naoual *
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader *
Pr. EL BEKKALI Youssef *
Pr. EL ABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOQUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid *

Pr. ICHOU Mohamed *

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LOUZI Lhoussain *

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed *

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MRANI Saad *

Pr. OUZZIF Ez zohra *

Pr. RABHI Monsef *

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine *
Pr. SIFAT Hassan *

Pr. TABERKANET Mustafa *
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour *

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali *

Pr. AGADR Aomar *

Pr. AIT ALI Abdelmounaim *
Pr. AKHADDAR Ali *

* Enseignants Militaires

Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie

Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie cardio-vasculaire
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologie biologique
Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie-orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Médecine interne
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Neuro-chirurgie



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

ALLALI Nazik

AMINE Bouchra

ARKHA Yassir
BELYAMANI Lahcen *
BJIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae *
BOUI Mohammed *
BOUNAIM Ahmed *
BOUSSOUGA Mostapha *
CHTATA Hassan Toufik *
DOGHMI Kamal *

EL MALKI Hadj Omar

EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid *

FATHI Khalid
HASSIKOU Hasna *
KABBAJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
LAMSAOURI Jamal *
MARMADE Lahcen
MESKINI Toufik
MESSAOUDI Nezha *
MSSROURI Rahal
NASSAR Ittimade
OUKERRAJ Latifa
RHORFI Ismail Abderrahmani *

Octobre 2010

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

ALILOU Mustapha
AMEZIANE Taoufig*
BELAGUID Abdelaziz
CHADLI Mariama*
CHEMSI Mohamed*

DAMI Abdellah*

DARBI Abdellatif*
DENDANE Mohammed Anouar
EL HAFIDI Naima

EL KHARRAS Abdennasser*
EL MAZOUZ Samir

* Enseignants Militaires

Radiologie

Rhumatologie
Neuro-chirurgie Directeur Hop.des Spécialités
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie-orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Hématologie clinique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Médecine interne
Gynécologie obstétrique
Rhumatologie
Gastro-entérologie
Pédiatrie

Pédiatrie

Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-Phtisiologie

Anesthésie réanimation
Médecine Interne
Physiologie
Microbiologie
Médecine Aéronautique
Biochimie- Chimie
Radiologie

Chirurgie Pédiatrique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Plastique et Réparatrice

Directeur ERSSM



Pr. EL SAYEGH Hachem

Pr. ERRABIH Ikram

Pr. LAMALMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir*
Pr. NAZIH Mouna*

Pr. ZOUAIDIA Fouad
Decembre 2010

Pr. ZNATI Kaoutar

Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed

Pr. ABOUELALAA Khalil *
Pr. BENCHEBBA Driss *

Pr. DRISSI Mohamed *

Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna
Pr. EL OUAZZANI Hanane *
Pr. ER-RAJI Mounir

Pr. JAHID Ahmed

Pr. RAISSOUNI Maha *
Février 2013

Pr. AHID Samir

Pr. AIT EL CADI Mina

Pr. AMRANI HANCHI Laila
Pr. AMOR Mourad

Pr. AWAB Almahdi

Pr. BELAY ACHI Jihane

Pr. BELKHADIR Zakaria Houssain
Pr. BENCHEKROUN Laila
Pr. BENKIRANE Souad

Pr. BENNANA Ahmed*

Pr. BENSGHIR Mustapha *
Pr. BENY AHIA Mohammed *
Pr. BOUATIA Mustapha

Pr. BOUABID Ahmed Salim*
Pr. BOUTARBOUCH Mahjouba
Pr. CHAIB Ali *

Pr. DENDANE Tarek

* Enseignants Militaires

Urologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Hématologie

Anatomie Pathologique

Anatomie Pathologique

Chirurgie pédiatrique
Anesthésie Réanimation
Traumatologie-orthopédie
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Chirurgie Pédiatrique
Anatomie Pathologique
Cardiologie

Pharmacologie

Toxicologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Réanimation Médicale
Anesthésie Réanimation
Biochimie-Chimie
Hématologie

Informatique Pharmaceutique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chimie Analytique et Bromatologie
Traumatologie orthopédie
Anatomie

Cardiologie

Réanimation Médicale



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

DINI Nouzha *

Pédiatrie

ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali Anesthésie Réanimation

ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa

ELFATEMI Nizare

EL GUERROUJ Hasnae
EL HARTI Jaouad

EL JAOUDI Rachid *
EL KABABRI Maria
EL KHANNOUSSI Basma
EL KHLOUFI Samir
EL KORAICHI Alae
EN-NOUALI Hassane *
ERRGUIG Laila

FIKRI Meryem

GHFIR Imade

IMANE Zineb

IRAQI Hind

KABBAJ Hakima
KADIRI Mohamed *
LATIB Rachida
MAAMAR Mouna Fatima Zahra
MEDDAH Bouchra
MELHAQOUI Adyl
MRABTI Hind
NEJJARI Rachid
OUBEJJA Houda
OUKABLI Mohamed *
RAHALI Younes
RATBI Ilham
RAHMANI Mounia
REDA Karim *
REGRAGUI Wafa
RKAIN Hanan
ROSTOM Samira
ROUAS Lamiaa
ROUIBAA Fedoua *

Pr SALIHOUN Mouna

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

SAY AH Rochde
SEDDIK Hassan *
ZERHOUNI Hicham
ZINE Ali *

* Enseignants Militaires

Radiologie
Neuro-chirurgie
Médecine Nucléaire
Chimie Thérapeutique
Toxicologie

Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Anatomie

Anesthésie Réanimation
Radiologie

Physiologie

Radiologie

Médecine Nucléaire
Pédiatrie

Endocrinologie et maladies métaboliques
Microbiologie

Psychiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Pharmacologie
Neuro-chirurgie
Oncologie Médicale
Pharmacognosie

Chirugie Pédiatrique
Anatomie Pathologique
Pharmacie Galénique Vice-Doyen a la Pharmacie
Génétique

Neurologie
Ophtalmologie
Neurologie

Physiologie
Rhumatologie

Anatomie Pathologique
Gastro-Entérologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Gastro-Entérologie
Chirurgie Pédiatrique
Traumatologie Orthopédie



AVRIL 2013
Pr. EL KHATIB MOHAMED KARIM *

MARS 2014

Pr. ACHIR Abdellah

Pr. BENCHAKROUN Mohammed *
Pr. BOUCHIKH Mohammed

Pr. EL KABBAJ Driss *
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I- INTRODUCTION

Les tumeurs desmoides denommeées aussi fibromatoses agressives, font
partie des fibromatoses profondes, elles-mémes intégrées dans le groupe des
tumeurs des tissus mous, développées a partir du tissu conjonctif, des fascias, des
aponévroses ou des cloisons intramusculaires[1].

Ce sont des proliférations des tissus fibroblastiques, infiltrantes qui ne
métastasent pas mais qui ont une

malignité locale et une grande tendance a recidiver[2].

Les tumeurs desmoides représentent moins de 0.03% de toutes les tumeurs
et environs 3,5% des tumeurs fibreuses[3].

Elles sont rares, leurs circonstances de découverte sont tres variées et leur
expression clinique est souvent aspécifique[2].

Ces tumeurs surviennent de facon sporadique ou dans le cadre d’une
polypose adénomateuse familiale (PAF) ou elles représentent une des
manifestations de I’association lésionnelle du syndrome de Gardner[4].

Le diagnostic d’une tumeur desmoide est souvent délicat, son expression
clinique, parfois tardive, est dominée par 1’apparition d’une tumeur palpable
associee parfois a une douleur, ou par des signes de compression. Certains
eléments de la radiologie comme la TDM et I’'IRM, peuvent fournir des données
diagnostiques compétitives, mais seul 1’examen histologique apporte le diagnostic
de certitude.

Selon leur localisation, les tumeurs desmoides peuvent étre subdivisées en
tumeur extra abdominale, tumeur intra-abdominale, et tumeur de la paroi
abdominale[2]. Cette derniére, objet de notre étude, est particuliere de part son

diagnostic, son traitement et son pronostic.



OBJECTIF :

L’objectif de notre travail est de réaliser a partir de 16 observations clinique une
mise au point sur la prise en charge thérapeutique des tumeurs desmoides de la
paroi abdominale et de mettre 1’accent sur les difficultés de cette prise en charge,
en rappelant a travers une revue de littérature, les particularités cliniques,

paracliniques et thérapeutiques de ces tumeurs.
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Observation n°1

Patiente agée de 45 ans, sans antécédents particuliers, a consulté pour une masse
isolée de la paroi abdominale sans altération de 1’état général.

La masse abdominale pariétale était épigastrique, empiétant sur le flanc gauche
d’environ quinze cm sur quinze (15c¢cm/ 15 ¢cm) indolore ferme adhérente au plan
profond et n’infiltrant pas la peau, le reste de I’examen était sans particularités.
L’ASP n’avait pas montré de calcifications.

L’échographie abdominale a retrouvée une tumeur limitée a la paroi, d’écho
structure hétérogene au dépend du muscle grand droit gauche.

La TDM abdominale a retrouvé une masse de densité tissulaire se rehaussant
modérément et de facon hétérogene apres injection du produit de contraste, au
dépend du muscle grand droit gauche, saillant a 1’intérieur de la cavité péritonéale
sans I’envahir, mesurant 10cm de grand axe, arrondie et bien limitée.

La patiente a été opérée, I’incision était horizontale en quartier d’orange
emportant la peau correspondante a la largeur de la tumeur. Une exérese en
monobloc de la tumeur et de la paroi musculaire a éte réalisee. La reconstruction
du défect pariétal a été recouverte par une plaque non résorbable (Mersiléne®)
taillée et fixée sur ’aponévrose des muscles larges de 1’abdomen.

La piece opératoire a été envoyée a I’examen anatomopathologique qui a conclue
a une tumeur desmoide avec des muscles du voisinage d’aspect
microscopiquement normal.

Un bilan d’extension a la recherche de polypes digestifs comprenant un transit

cesogastroduodénal et un lavement baryté s’est réveélé normal.



Les suites opératoires immédiates étaient simples et 1’évolution a distance était
libre de récidive ou autres complications.

Le recul chez cette patiente est de 15 ans et demi sans récidive.



Observation n°2

Patient agé de 33ans appendicectomisé 7ans avant d’avoir ét€ admis pour une
masse pariétale au niveau de la fosse iliaque droite sous la cicatrice de Mac
Burney, qui augmentait progressivement de volume sans caractéere inflammatoire
mesurant huit cm sur quatre cm (8cm/4cm) de consistance dure adhérente au plan
profond et n’infiltrant pas la peau. Le reste de I’examen était sans particularité.
L’échographie abdominale avait mis en évidence une tumeur pariétale d’écho
structure hétérogene, d’une taille de six cm sur quatre cm (6¢cm/4cm) ; ses bords
étaient réguliers, sans calcifications.

Le patient a été opéré, une exérese large emportant les masses charnues du petit
obligue et du muscle transverse a été réalisée. La réparation du défect pariétal a
été comblé par un simple rapprochement musculo-aponévrotique.

La piece opératoire a été envoyee a I’examen anatomopathologique qui était en
faveur d’une tumeur desmoide, les limites de résections étaient saines.

Les suites opératoires immédiates étaient simples et 1’évolution a distance a été
marquée par 1’apparition, sept mois apres I’intervention, d’une éventration
iliolombaire et 1’apparition de nouvelles petites masses sur la cicatrice de
I’ancienne incision évoquant une récidive locale.

Une excision large a été réalisee.

Une pariétoplastie prothétique par une plaque synthétiqgue non résorbable
(Mersiléne®) a été nécessaire. L’examen anatomopathologique a confirmé la

récidive.



Le patient a présenté une 2éme récidive, un an apres ; avec cette fois ci, un
envahissement en profondeur des structures sous-jacentes, notamment le colon
droit. Ceci a conduit a une résection tumorale avec une colectomie droite, le
rétablissement de la continuité digestive dans un 2eme temps.

Une 3éme récidive était survenue dans un tableau occlusif avec envahissement de
plusieurs anses gréliques, une simple dérivation interne a été realisée.

La biopsie a été en faveur d’une transformation fibrosarcomateuse.

Le patient est décédé.



Observation n°3

Patiente de 30ans sans ATCD particuliers, a consulté pour une masse pariétale au
niveau de la région para ombilicale gauche non douloureuse mesurant environ
3cm/3cm, mobile par rapport aux deux plans de consistance ferme, sans signes
cutanés.

Le reste de I’examen somatique était sans anomalies.

L’échographie abdominale et la TDM abdominale ont été en faveur d’une masse
pariétale d’allure probablement bénigne.

La masse a été abordée, par une incision médiane sus ombilicale ; 1’exploration
avait retrouvé une tumeur de la paroi abdominale antérieure de 3 cm de grand
diameétre développée aux dépens du muscle grand droit a droite de la ligne
médiane.

Le deuxiéme temps était I’exérése large de la tumeur avec une marge de sécurité
de 3 cm et la reconstruction du défect musculaire a nécessité une pariétoplastie
par plaque non résorbable (Mersilene®) mise en rétro- musculaire en pré
aponévrotique.

L’¢tude de la piece opératoire a conclue a une tumeur desmoide de la paroi
abdominale.

Les suites opératoires immediates et secondaires ont été simples.

Le recul chez cette patiente est de 17 ans.



Observation n°4

Patiente agée de 39ans a consulté pour une masse pariétale para ombilicale gauche
qui augmentait progressivement de volume mesurant cing cm de diameétre,
arrondie, mobile, par rapport au plan superficiel et fixe par rapport au plan
profond, sans signes inflammatoires en regard. Le reste de I’examen était sans
particularité.

L’échographie abdominale a montré une image hypoéchogéne hétérogéne
pariétale para ombilicale droite mesurant 44mm eévoquant un processus tumoral
pariétal.

La patiente a €été opére, 1’incision était transversale a I’aplomb de 1’ombilic, une
tumeur de cing cm sur cing (5cm/5¢cm) a été retrouve, en cupule, ferme non
adhérente au plan cutane, avec un pédicule au niveau de I’aponévrose du grand
obligue. Une résection de la masse avec une marge de sécurité de 3cm a été
pratiquée. Le défect pariétal minime n’a pas nécessité de matériel prothétique.
L’examen anatomopathologique de la piéce opératoire a conclue a une tumeur
desmoide.

Les suites opératoires immeédiates étaient simples et 1’évolution a distance s’est
faite sans récidive.

Le recul chez cette patiente est de 15 ans et 4 mois



Observation n°5

Patiente de 41ans césarisée quatre ans auparavant (G4P4) s’est présentée pour une
masse pariétale au niveau de la région hypogastrique douloureuse, mesurant
quatre cm sur trois (4cm/3cm). Le reste de I’examen était sans anomalies.
L’échographie abdominale a montré une tumeur pariétale mesurant 6cm/5cm) et
a évogueé un hématome organisé. La TDM abdominale a conclu a un aspect en
faveur d’une masse musculaire, une tumeur desmoide était la plus probable.
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Figure 1 : TDM montrant une image tissulaire a limites nettes au dépend du

muscle grand droit gauche[5]

La patiente a été opérée, I’incision a été une médiane sous ombilicale avec
ouverture de la ligne blanche. Une tumeur qui prenait la portion terminale du
muscle grand droit gauche, adhérente a la symphyse pubienne, de consistance

dure étendue sur environ dix cm de hauteur, clivable par rapport aux deux feuillets
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aponévrotiques. Une résection en monobloc passant largement en tissu
macroscopiquement sain a été réalisée. La reconstruction du défect pariétal a
nécessité I’interposition d’une plaque non résorbable (Mersiléne®) suturée en
avant des fascias postérieurs des grands droits. La ligne blanche a été fermée sur

un Redon aspiratif au contact de la paroi.

Figure 2 : Vue opératoire montrant la tumeur faisant corps avec le muscle grand
droit[5]

L’examen anatomopathologique de la piece opératoire a conclu a une tumeur

desmoide avec atteinte de certaines limites.

Le recul chez cette patiente est de 10ans et demi sans signes de récidives.
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Observation n°6

Patiente de 26ans sans ATCD particuliers avait présenté peu apres son
accouchement une masse de la paroi abdominale gauche mesurant huit cm sur
deux cm (8cm/2cm), mobile par rapport au plan superficiel et fixe par rapport au
plan profond, non douloureuse.

L’échographie abdominale avait mis en évidence sur les coupes au niveau du flanc
gauche un épaississement pariétal d’allure fusiforme d’échostructure tissulaire.
La TDM abdominale avait montré un processus lésionnel du muscle grand droit
gauche d’allure tissulaire sans compression des organes abdominaux sou jacents,

pouvant évoquer en premier lieu un lipome ; un hémangiome était peu probable.

Figure 3 : TDM montrant un processus lésionnel d’allure tissulaire au niveau du

muscle grand droit gauche[5]
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L’IRM abdominale a objectivé la présence d’un processus pariétal développé aux
dépens de muscle grand droit gauche, de grand axe cortical mesurant dix cm sur
trois cm a contours nets, en iso signal T1 par rapport au muscle et hyper signal

T2, dont I’aspect était hétérogéne avec cloisons en hypo signal et se rehaussant

fortement apres injection de gadolinium.

Figure 4 : IRM T1 coupe transversale montrant un processus pariétal développé

au dépend du muscle grand droit gauche en iso signal[5].

Figure 5 : IRM T2 coupe transversale montrant le méme processus en

hypersignal[5]
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Opérée, la masse a été abordée par une incision médiane a cheval sur 1’ombilic.
Apres le décollement fascial pré et rétro musculaire poursuivi au-dela de la ligne
para médiane, la résection de la tumeur a été réalisée en respectant la marge de
sécurité de deux cm emportant le tiers moyen du muscle grand droit suivie de
I’interposition d’une plaque non résorbable (Proléne®) pre taillé avec
rapprochement des muscles larges et du reste du grand droit, sous couvert d’un

drainage aspiratif.

Figure 6 : Vue operatoire apres decollement du plan superficiel montrant la

tumeur au dépend du muscle grand droit gauche[5]
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Figure 7 : Vue opératoire de la reconstruction du défect pariétal par

plaque de Proléne®[5]

Le résultat de I’examen anatomopathologique a été en faveur d’une tumeur
desmoide du muscle grand droit de I’abdomen. Une des limites latérales était
atteinte.

Les suites opératoires immeédiates ont été simples. L’évolution a distance n’a pas
montré de récidives.

Le recul chez cette patiente est de 9ans et 2 mois.
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Observation n°7

Patiente de 32ans césarisée il y a trois ans auparavant, a consulté pour une masse
de 25cm /20 cm occupant le flanc droit, mobile par rapport au plan superficiel et
fixe par rapport au plan profond légerement douloureuse avec une circulation
veineuse collatérale.

La TDM abdominale avait mis en évidence une volumineuse tumeur pariéetale
d’allure bénigne au niveau du muscle grand droit rehaussée par le PC. Elle a

également montré une tumeur utérine en faveur d’un fibrome utérin.

K
0

Figure 8 : TDM montrant une masse du muscle grand droit de densité tissulaire

homogene rehaussée par le PC[5]

La patiente a été¢ opérée. L’incision a été itérative sur I’ancienne cicatrice.Une

résection en monobloc de la tumeur avec marge de sécurité de deux cm a été
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réalisée avec reconstruction du défect pariétal par un matériel prothétique non
résorbable. Une myomectomie a été réalisée.

L’étude anatomopathologique de la piéce opératoire a conclu a une tumeur
desmoide, les limites d’exérése étaient saines.

Les suites opératoires immediates étaient simples et 1’évolution a distance était
libre de récidive.

Le recul chez cette patiente est de 10 ans.

Figure 10 : Vue opératoire de [’aspect macroscopique de la tumeur apres

recoupe[5].
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Observation n °8

Homme de 28ans ayant été opéré 2ans auparavant pour une masse de la paroi
abdominale antérieure droite peéri ombilicale de nature inconnue (absence de
compte rendu opératoire et de compte rendu anatomopathologique).

Il a consulté pour une masse pariétale sur 1’ancienne cicatrice abdominale,
d’environ deux cm sur trois cm, mobile.

Le bilan réalisé (échographie abdominale et TDM abdominale) avait conclu a une
tumeur pariétale d’allure probablement bénigne.

Le patient a été opéré. Une résection en monobloc emportant la tumeur, la peau
en regard ainsi que le plan aponévrotique en profondeur a été réalisée suivie d’une
fermeture plane par plan.

L’examen anatomopathologique de la piece opératoire avait conclu a une tumeur
desmoide.

Les suites opératoires immédiates ont été simples.

L’évolution a distance n’a pas objective de récidive.

Le recul chez ce patient est de 11 ans.
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Observation n°9

Jeune patient 4gé de 15ans, appendicectomisé il y a un an, s’est présenté avec une
masse pariétale de la FID sur la cicatrice de 1’appendicectomie, mobile par rapport
au plan superficiel et fixe par rapport au plan profond.

La TDM abdominale avait objectiveé une masse pariétale hypodense de quatre cm
sur deux cm hétérogenes bien limitée.

Le patient a été opéré en reprenant I’ancienne incision opératoire.

L’exploration avait retrouvé une masse aux dépens de I’aponévrose des muscles
larges de I’abdomen ; celle-Ci a éte réséquée avec une marge de sécurité de deux
cm.

L’examen anatomopathologique de la piéce opératoire avait conclu a un fibrome
desmoide.

Les suites opératoires immeédiates et a distance ont été simples sans signes de
récidive.

Le recul chez ce patient est de 9 ans.
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Observation n° 10

Patiente de 29 ans, sans antécédents pathologiques notables, a consulté pour une
masse parietale abdominale évoluant depuis 1mois dans un contexte de

conservation de 1’état général. La masse pariétale était médiane sous ombilicale

d’environ six cm sur huit cm (6cm/8cm), indolore, mobile par rapport au 2 plans.

Figure 11: image échographique montrant une formation pariétale hétérogéene de
84mm / 67mm[5].

La TDM abdominale a conclu a la présence au niveau de I’étage pelvien d’une
formation tumorale a point de départ musculaire, développée a la face interne du
muscle grand droit gauche hétérogene, vascularisée. Elle refoulait le ddme vésical

sans I’envabhir.
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f WRaTRe. 7 .07 Cm

2 Distance: 7.29 cm

Figure 12 : image scanographique montrant un processus lésionnel en rapport

avec le muscle grand droit gauche de 7.3mm/7.29mm|[5]

La masse a été abordée par une incision médiane élargie par une incision de
pfannestiel.

Une exérese carcinologique a été réalisée avec une marge de sécurité de 3cm sauf
en bas sur le pubis avec qui la tumeur contracte un rapport intime (pubis).

Une plaque biface en intra-péritonéale a été mise en place et elle a bénéficié d’une
reconstruction du défect pariétal par un lambeau pédiculé du muscle grand droit
controlatéral avec emplacement d’une plaque résorbable de type Vicryl®. La

patiente a recu une radiothérapie devant I’atteinte de 1’os.
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Figure 13 : vue per-opératoire apres une incision médiane elargie[5]

L’examen anatomopathologique de la piéce opératoire a conclu un aspect
morphologique et immunohistochimique compatible avec une tumeur dermoide
avec limite atteinte.

Les suites opératoires immediates et a distance ont éte simples sans signes de
récidive.

Avec un recul chez cette patiente de 07 ans et 10 mois.

Une IRM abdominale a été realisée 07 ans apres I’opération qui a objectivé une

atrophie des muscles droit de I’abdomen, sans signes de récidive.
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Observation n°11
Patiente de 56 ans, cholécystectomisée il y a 3 ans. Elle a consulté pour une masse
de I’hypochondre droit évoluant depuis quelques mois, en regard de Ia cicatrice
sous costale droite. La masse était ferme, indolore, de 21cm/14cm fixe au plan

profond mobile par rapport au plan superficiel.

Figure 14 : masse de I’HCD de 21cm [14cm[5]

Le bilan réalise (échographie et TDM abdominale) avait conclu a une tumeur

pariétale d’allure bénigne.
La patiente a été opérée en double équipe viscéralistes et plasticiens. La masse a

été abordée par une incision itérative sous costale droite étendue en méediane sus

ombilicale.
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Figure 15 : vue per opératoire aprés une incision itérative sous costale droite

étendue en médiane sus ombilicale[5].

Figure 16 : vue per opératoire montrant la résection de la tumeur[5].
La patiente a eu une resection compléte de la tumeur. La reconstitution a éte faite
par une plaque Vicryl® en intra péritonéal et une Plague biface pour réinsérer le

diaphragme et renforcer la paroi abdominale.
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Figure 18 : (3,4) différentes étapes de la préparation du lambeau|[6]
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Figure 19 : (1,2) reconstruction de pariétale[6]
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Observation n° 12

Patiente de 34 ans, sans antécédents pathologiques notables, G1 P1. Le dernier

accouchement remontait a un an avant ’apparition d’une masse a cheval entre

I’hypochondre et le flanc gauche pour laquelle elle a consulté.

Figure 20 : Vue pré opératoire d'une Masse du flanc gauche de 10cm/08cm[5]
La TDM abdominale a conclu a une masse pariétale de densité tissulaire se

rehaussant modéréement apres injection du produit de contraste.

Figure 21 : Aspect TDM d’une masse pariétale de densité tissulaire[5].
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La patiente a été opérée, une resection en monobloc de la tumeur a été réalisée ;
le renforcement de la paroi avait nécessité une plague non résorbable
(Mersiléne®).

Figure 22 : Vue opératoire de la piece reséquée[5].

L’étude anatomopathologique de la piece opératoire a conclu a une tumeur
desmoide. Les suites opératoires immédiates ont eté simples, Le recul est de 3 ans

sans récidives.
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Observation n°13

Patiente agée de 40 ans, sans antécédents particuliers, qui a présenté depuis 1 an
une tuméfaction abdominale augmentant progressivement de taille.

L’examen clinique a retrouvé un nodule fixe de la paroi abdominale musculaire,
ferme, de surface lisse, mobile par rapport au plan superficiel, faisant
15mm/20mm de diametre, siégeant au-dessus et a gauche de I’ombilic.
L’échographie abdominale a montreé la présence d’une Iésion tissulaire enchassée
au niveau du muscle grand droit gauche. Par ailleurs elle a objectivé un nodule
échogéene du segment VI du foie compatible avec un angiome associée a une

cholestérose vésiculaire.

Figure 23 : Iésion tissulaire enchassée au niveau du muscle grand droit gauche a
[’échographie[5].
Un complément par IRM a été demandé montrant une masse du muscle grand

droit gauche évoguant une tumeur desmoide.
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Figure 24 : aspect IRM avant et apres injection du PDC (fleches)[5]

La patiente a été opéreé, elle a bénéficié d’une exérése large et couverture : incision
cutanée emportant 1’aire tumorale avec marge de 3cm, exérése en monobloc
passant en profondeur a 3cm de la Iésion et emportant le feuillet pariétal du
péritoine, une perforation de ce dernier a été découverte. La reconstruction a été
faite par une plaque biface puis fermeture plan par plan sur drain aspiratif.

Les suites opératoires immediates étaient simples. L’évolution secondaire a été
marquée par I’apparition d’un épanchement intra péritonéal a j11 réactionnel a la
plaque biface.

Le recul est de 2 ans sans récidives.
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Observation n °14

Patient agé de 60 ans, sans antécédents pathologiques, qui a consulté pour des
douleurs abdominales avec des épisodes de rectorragies, évoluant dans un
contexte d’altération de I’état général.
L’examen clinique a mis en évidence une masse au niveau du flanc droit, dure,
indolore, mobile par rapport au plan superficiel, fixe au plan profond, mesurant
environ 8cm/10cm sans signes inflammatoires en regard. Le Toucher rectal et le
reste de I’examen somatique étaient sans particularité.
La fibroscopie oesogastroduodénale a été normale.
La coloscopie a conclu a la présence de 4 polypes : au hiveau du colon ascendant,
transverse, descendant et le colon sigmoide. La biopsie des différents polypes a
montreé :
v" Un Adénocarcinome lieberkuhnien moyennement différencié au
niveau du colon droit.
v Des adénomes tublo-villeux en dysplasie de bas grade au niveau
du colon transverse, descendant et du colon sigmoide.
Une TDM abdominale a été realisée, revenue le plus probablement en rapport avec
une tumeur pariétale.
Le malade a été opéré en un seul temps. Il a éte réalisé :
v" Pour I’atteinte colique, une colectomie totale avec une anastomose
iléo-rectale ;
v Pour la masse pariétale, une résection large en monobloc associée

a une pariétoplastie prothétique par une plaque biface.
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Figure 25 : piéce opératoire renfermant : (1) : la tumeur reséguée en monobloc
(2) : le colon en totalite[5].
L’étude anatomopathologique de la piéce opératoire a conclu a :

e Une tumeur desmoide de la paroi dont les marges de résection

étaient saines.

e Présence de 5 polypes dont un correspond a un adénocarcinome
liberkuhnienintra muqueux né sur un adénome tubulo-villeux transformé, un autre
correspond a un polype lipomateux ; ceux restant a des adenomes tubuleux en
dysplasie de bas grade.

Les suites opératoires immediates et secondaires ont été simples. Le recul est de

1 an et 6 mois.
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Observation n°15

Patiente de 34 ans, G2P2 sans antécedents particuliers, opérée il y a 3 ans pour
une tumeur desmoide de la paroi abdominale, bien documentée, localisée au
niveau de I’hypochondre droit de 2cm de grand axe superficiel. Elle avait
bénéficié d’une exérése totale de la tumeur avec sutures simples. L’examen
anatomopathologique a été en faveur d’une tumeur desmoide avec des limites de
résection RO.

Elle a consulté pour une tuméfaction de 4 cm juste au-dessus de 1’ancienne
cicatrice adhérente au plan profond rénitente et bien limitée a la palpation.

A la TDM il s’agissait d’une tumeur de la paroi abdominale de 4cm infiltrant la
peau et le muscle grand droit probablement en rapport avec une récidive tumorale.
Elle a bénéfici¢ d’une exérése chirurgicale en fuseau avec pose d’une plaque, une

plastie musculaire locale avec repositionnement de I’ombilic, et comblement de

la dépression cutanée par lambeau graisseux local.

Figure 26 : Vue macroscopique de la piéce résequee[5].

33



Figure 27 : vue opératoire de la reconstitution du défect pariétal par la mise en
place d’une plaque biface[5].

Les suites opératoires ont été simples.

L’examen anatomopathologique est en faveur d’une récidive locale.

Le recul chez cette patiente est de 2 ans et 4mois.
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Observation n°16

Patient 4gé de 25ans sans antécédents particuliers a consulté pour une masse
pariétale au niveau de la région para ombilicale gauche non douloureuse mesurant
environ 12 cm /12 cm, de consistance ferme, sans signes cutanes et sans altération
de 1’état général évoluant depuis 05 mois.

Le reste de I’examen somatique est sans particularités

La TDM abdominale étaient en faveur d’une masse tissulaire du grand droit de
I’abdomen gauche polylobe bien limitée, mesurant 104 x 81 x 116mm T x AP x

H, rehaussée discretement apres injection de produit de contraste.

Hopital Militaire MedV

EL ASRI SOUFIANE
XV I376.88 Ax 6871/20
e : 21 Jul 2020

P DFOV 37.5cm > 223 512
SOFT/+/E MF:1.1

D. 732m
i1t

n/35%00 1.75:
0.0 S !

Figure 28 : masse tissulaire du grand droit de ['abdomen gauche[5]
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Le patient a été opéré, I’incision était médiane élargie en sous ombilical, avec une
dissection rigoureuse sur les limites de la masse et la paroi abdominale une
exploration a trouvé une tumeur au dépend du muscle large.

Une exérése chirurgicale de la tumeur a été faite, avec réparation du plan

musculaire par la mise en place d’une plaque biface.

Eer, i ¥

Figure 29 : Vue de I’aspect macroscopique de la piece[5]
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Figure 30 : vue per-opératoire apres incision[5]

L’examen anatomopathologique de la piece opératoire a conclu un aspect

morphologique et immunohistochimique d’une tumeur desmoide.
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Figure 31 : compte rendu anatomo-pathologique[5]
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I-EPIDEMIOLOGIE

1-Age
La moyenne d’age de nos patients est de 35 ans, avec des extrémes allant de 15
ans a 60 ans.
Chez les hommes les ages extrémes sont compris entre 15 ans et 60 ans avec une
moyenne de 32 ans.
Chez les femmes les ages extrémes sont compris entre 26ans et 56 ans avec une
moyenne de 36 ans.

2-Sexe
On note une nette prédominance du sexe féminin avec 11 femmes pour 5 hommes

avec un sexe ratio F/H=2.2

| EBHomme BEFemme B EI|

Figure 32 : répartition des patients en fonction du sexe



3-Localisation

Les localisations des tumeurs de la paroi abdominale antérolatérale retrouvées
dans notre série ont été les suivantes : muscle grand droit de I’abdomen (62,5%),
muscle grand oblique (25%), muscle petit oblique (6.25%) et le muscle transverse
(6,25%).

II-ETIOPATHOGENIE

Dans notre serie tous les cas rapportés ont été sporadiques dont un associé a une
polypose colique.

Parmi les 16 cas étudiés dans notre série, la notion du traumatisme a été rapportée
dans 7 cas. Il a été chirurgical dans 5 cas : 2 cas césarienne, 2 cas
appendicectomisés, un seul cas de cholécystectomisie ; Aucun cas de traumatisme
accidentel n’a été rapporté.

Toutes les femmes de notre série ont été en age de procréer avec une moyenne
avoisinante 36 ans, la plus jeune a été agée de 26 ans et la plus agee été de 56 ans
ce qui tend plus vers I’hypothése hormonale du développement des tumeurs
desmoides.

Dans notre série, I’enquéte familiale n’a pas mis en évidence une prédisposition
génétique, a savoir il n’y a pas de notion de PAF, ni de syndrome de Gardner, ni
de cancer colorectal.

IHI-DIAGNOSTIC

Sur le plan Clinique : tous nos patients se sont présentés pour une masse
abdominale + douloureuse augmentant progressivement de volume sans autres
signes associés avec un état général conserve et un seul cas (n°14) a présenté des

rectorragies et une AEG associées.



A I’examen clinique la tuméfaction abdominale a été ferme de mobilité et de taille
variables allant de 2 a 24cm.
> Sur le plan radiologique, les explorations demandées ont été surtout une
échographie abdominale (11 cas), une TDM abdominale (12 cas).
L’IRM n’a été demandée que dans 2 cas.
e A I’échographie, la masse a été hétérogéne, d’échostructure tissulaire.
e A la TDM la masse a été hypodense, hetérogéne se rehaussant
faiblement apres injection du PDC, sans signe d’envahissement local
ni de compression (sauf I’observation n°10).
e A I’IRM : le processus tumoral pariétal a eté en iso-signal en T1 et
hypersignal en T2, se rehaussant apres injection du Gadolinium.
> Sur le plan biologique : les bilans biologiques ont été demandés dans le

cadre du bilan préopératoire.

IV-TRAITEMENT
Le but du traitement a été double :

- Reséquer la tumeur, ses extensions en passant assez loin en zone saine
afin d’éviter les récidives.

- Couvrir la perte de substance et corriger le préjudice fonctionnel et
esthétique secondaire.
L’intervention a consisté en la résection en monobloc du processus tumoral
emportant la partie du muscle intéressé avec une marge de sécurité variable.
L’incision a été variable en fonction de I’emplacement de la tumeur, reprenant
I’ancienne cicatrice pour certains, transversale ou médiane pour d’autres.

La reconstitution du défect pariétal a été faite par :



- Un rapprochement des structures musculo-aponévrotiques en absence de
tension dans deux cas.

- La mise en place d’un matériel prothétique non résorbable en cas de perte
de substance importante dans 81% des cas (13cas) dont 6 cas on a mis des plaques
bifaces.

- Un recouvrement par lambeau pédiculisé dans un seul cas.

Les marges de sécurité ont été variables allant de 2 a 3cm. Ces marges ont été
saines sauf dans 3 cas.
L’examen anatomopathologique a été toujours en faveur d’une fibromatose

desmoide.
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I-RAPPEL ANATOMIQUE

L'abdomen est la partie intermédiaire du tronc comprise entre le thorax et le
bassin. Dans la cavité abdominale se Loge la plus grande partie des appareils
digestif et urinaire. Elle se continue en bas. Sans démarcation, avec la cavité
pelvienne. Le plan du détroit supérieur marque la limite des cavités abdominale et
pelvienne. L’abdomen est limité par une paroi antéro-latérale essentiellement
musculo-aponévrotique, une paroi dorsale ostéo-musculaire. et le diaphragme qui
sépare les cavités thoracique et abdominale[7].

La paroi abdominale antérolatérale circonscrit, hors rachis, la totalité de
I’abdomen, sous forme d’une sangle musculo-aponévrotique, veritable corset
interne.

Elle est étendue de I’orifice inférieur du thorax a celui superieur du bassin, elle

s’insére en dorsal sur le rachis.

» ANATOMIE CLASSIQUE :

A- L’anatomie de surface :
Pour une meilleure analyse topographique d'une TDPA, la paroi abdominale
antérieure est divisée en 9 régions :
- Trois régions médianes, de haut en bas, 1’épigastre la région périombilicale
et I’hypogastre

- Latéralement, de haut en bas : I’hypocondre, le flanc et 1a fosse iliaque.
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Figure 33: vue antérieure montrant les 9 régions de la paroi abdominale[7]

La capacité du revétement cutané abdominal a se détendre et surtout a se retendre,
et donc d'une bonne couverture, dépend de la richesse du derme en fibres

élastiques. Le pannicule adipeux a deux couches adipeuses séparées par le fascia

superficialis.



La couche superficielle doit étre toujours respectée ; car sa vascularisation est
essentiellement profonde par les perforantes musculo- cutanées.
B- L’anatomie musculaire et fonctionnelle :

La paroi abdominale est constituée de muscles qui viennent s’insérer sur des
éléments osseux. Les cing vertébres lombaires et leurs disques intervertébraux, la
partie supérieure des os pelviens, le rebord costal, les 5emes aux 12émes cotes et
le processus xiphoide délimitent la paroi abdominale

La paroi antérolatérale est composée de cing muscles pairs. Au niveau médian, on
retrouve deux muscles verticaux : le muscle grand droit de I’abdomen et le muscle
pyramidal. Au niveau latéral, on retrouve trois muscles larges : le muscle oblique
externe, le muscle oblique interne et le muscle transverse de I’abdomen.
L’ensemble de ces muscles constitue une paroi qui participe au maintien et a la
protection des visceres abdominaux dans la cavité abdominale. lis contribuent au

maintien de la posture.
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Figure 34 : paroi abdominale : dissection superficielle[7]

La contraction de ces muscles joue un rOle dans la respiration et lors de

I’expiration forcée (par exemple la toux, 1’éternuement, le vomissement). Ils sont
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egalement impliqués dans la mobilisation du tronc, les actions ou la pression intra
abdominale est augmentée, comme 1’accouchement, la miction ou la défécation.
Le muscle droit de I’abdomen, muscle vertical, s’étend le long de Ia ligne médiane,
de la partie antéroinférieure du thorax a la symphyse pubienne. Il est impliqué
dans la compression des visceres abdominaux, le fléchissement de la colonne
vertébrale et la tension de la paroi abdominale.

Les muscles larges sont impliqués dans la compression des viscéres abdominaux.
La contraction bilatérale des obliques externes et internes permet la flexion du
tronc. En contraction unilatérale, 1’oblique externe permet la rotation du thorax,
portant sa face antérieure vers le c6té opposé. La contraction unilatérale de
I’oblique interne permet la rotation du thorax, portant sa face antérieure du coté
du muscle.

Les structures membranaires des muscles larges forment la gaine des muscles
verticaux sur la ligne médiane.

La gaine enveloppe compléetement le muscle dans ses trois-quarts supérieurs et

recouvre la face antérieure du muscle dans son quart inférieur.

11



Coupe au-dessus de la ligne arquée

Aponévrose du Muscle
b Lame antérieure de |a gaine rectusienne oblique externe
muscle oblique externe
Peau Muscle

Muscle droit de I'abdomen

Aponévrose du oblique interne

muscle oblique interne

Ligne blanche
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Tissu sous-cutané
(couche graisseuse)

Péritoine

Fascia extra-péritonéal Fascia transversalis

(sous-séreux)

L’aponévrose du muscle oblique interne se dédouble pour former les lames antérieure et postérieure

de la gaine rectusienne. L’aponévrose du muscle oblique externe adhére a la lame antérieure de la gaine
rectusienne ; I'aponévrose du muscle transverse de I’abdomen adhére a la lame postérieure des lames
antérieure et postérieure de la gaine rectusienne qui s'unissent médialement pour former la ligne blanche.

Coupe sous la ligne arquée

Muscle

Aponévrose du o : G .
muscle oblique externe Couche antérieure de la gaine rectusienne oblique externe

Muscle droit de I'abdomen ~ Muscle
oblique interne

Aponévrose du
muscle oblique interne
Muscle transverse

Aponévrose du muscle
transverse de |'abdomen

Fascia transversalis Ligament et pli
/ ombilicaux médiaux
o Ligament
Péritoine ombilical médian Tissu sous-cutané
. L (ouraque oblitéré) dans (couches graisseuse
Fascia extra-péritonéal le pli ombilical médian et membraneuse)
(sous-séreux)

L’aponévrose du muscle oblique interne ne se dédouble pas a ce niveau, mais passe complétement

en avant du muscle droit de I"labdomen et s’accole ici aux aponévroses des muscles oblique
externe et transverse de I"abdomen ; ainsi, la lame postérieure de la gaine rectusienne est absente 4 v
"3/

sous la ligne arquée et le muscle droit de I'abdomen est recouvert du fascia transversalis.
Figure 35 : coupe transversale du muscle droit au-dessus et au-dessous de

ligne arquée[7]
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Le fascia transversalis est un feuillet continu tapissant toute la cavité abdominale.

Dans la région inguinale il a une structure épaisse et dense.
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Figure 36: paroi abdominale dissection profonde[7]
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Avant chaque resection chirurgicale, il ne faut pas omettre les roles protecteur et

fonctionnel assurés par la paroi abdominale.

La ligne blanche :

Est un raphé médian fibreux d’entrecroisement des fibres tendinoaponévrotique
issu des aponévroses abdominales antérieurs, aprés leur passage devant ou

derriére le rectus.

Normalement tres étroite, elle peut s’élargir selon des limites normales, tolérables,
qui définissent en cas d’exces le diastasis des grands droits. Parfois elle peut étre
méme absente.

Elle apparait plus large au niveau de 1’anneau ombilical.

Le péritoine :

Il tapisse entierement la face profonde de la paroi antéro-latérale de I’abdomen.
Il apparait comme lache au niveau sus ombilical, plus solide en sous ombilical, et
il définit une perte de substance transfixiante quand il est réséque.

C- L’anatomie vasculaire
Il faut distinguer la vascularisation superficielle, cutanéo-graisseuse et profonde,
musculaire bien qu’elles soient liees et anastomotiques. Nous pouvons
distinguer 3 secteurs vasculaires profonds abdominaux :

- Le 1er médian vertical, essentiellement fait des artéres épigastriques

- Le 2éme latéral supérieur issu des arteres intercostales et lombaires,

- Le 3eme latéral inferieur des arteres circonflexes iliaques.
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Notons I’importance du réseau lymphatique sus aponévrotique qui doit
absolument étre respecté lors du décollement cutanéo- graisseux afin d’éviter une

fuite, lymphocele et/ ou un défaut d’accolement.
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Figure 37 : Artéres de la paroi abdominale antérieure[7]
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D- Innervation :
L’innervation de la paroi abdominale est assurée par les rameaux antérieurs des

nerfs intercostaux T7 a T12 et les nerfs abdominogénitaux.

Nerf cutané
médial du bras

Nerf intercosto- Muscle dentelé antérieur

brachial (T1, T2)
Muscle oblique externe

Nerf thoracique long (coupé)

Lame postérieure de la
Muscle long dorsal gaine du muscle droit

Lame antérieure de la
gaine rectusienne (coupée)

Muscle droit de 'abdomen

Muscle transverse
de I'abdomen

Muscle oblique interne
et son aponévrose (coupé)

Rameaux cutanés latéraux
du nerf intercostal (T2 3 T11)

Rameaux cutanés antérieurs
du nerf intercostal (T1aT11)

Rameau cutané latéral

h «
du nerf subcostal (T12) Branches cutanées

antérieure et latérale
du nerf subcostal (T12)
Rameau cutané latéral du

nerf ilio-hypogastrique (L1) Branche antérieure du

nerf ilio-hypogastrique (L1)

Rameau cutané antérieur

du nerf subcostal (T12) Nerf ilio-inguinal (L1)

Aponévrose de |'oblique
Nerf cutané externe (coupé)
latéral de la cuisse (L2, L3)
Rameau cutané antérieur du

Rameau cutané antérieur du nerf ilio-hypogastrique (L1)

nerf ilio-hypogastrique (L1) Nerf ilio-inguinal (L1)
Muscle crémaster

R é d :
ameaux fémoraux du du cordon spermatique

nerf génito-fémoral (L1, L2)

Rameau scrotal antérieur

Fascia spermatique
du nerf ilio-inguinal (L1)

externe du cordon
spermatique

g

Rameau génital du nerf
génito-fémoral (L1, L2)

Figure 38 : Nerfs de la paroi abdominale antérieure[7]
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» ANATOMIE CLINIQUE

A- Anatomie morphologique
La paroi abdominale dépend de la morphologie générale du sujet Aussi, le sujet
grand, étroit et maigre aura un angle xiphoidien fermé, un grand droit étroit et
épais, des muscles larges tres toniques.
Le sujet petit, large et gras aura, au contraire, un angle xiphoidien ouvert, un
abdomen large sur un bassin évasé avec un grand droit court, mince, large et faible
et des muscles latéraux distendus peu toniques.
L’injustice cutanée biologique génétique offrira une texture cutanée différente :
la patiente maigre, grande, aura souvent une peau tres fine, trés élastique, peu
adhérente, capable de grandes distensions, avec une capacité de rétraction
variable.
La patiente obése, large, petite, aura en genéral une peau épaisse, infiltrée,
adhérente, vergeturée souvent associée a des lipodystrophies variées.

B- L’examen clinique
Devra enregistrer les données des trois plans anatomiques :
- L'état de la peau, son élasticité, son épaisseur, sa distension, les vergetures, les
cicatrices preexistantes
- L'état de la graisse sous cutanée, son épaisseur, sa densité et ses localisations
- L’état de la musculature, tonicité, capacité de contraction et surtout de ligne
blanche.
- L’état de l'ombilic, sa faiblesse aponévrotique, sa position idéale et la distance

ombilico-pubienne.
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C- Anatomie chirurgicale :
*Les incisions doivent respecter les adhérences inguino-pubiennes du fascia
superficialis.
*le décollement doit respecter une atmosphére cellulo-adipeuse, en sus
aponévrotique conservant ainsi un bon drainage lymphatique pariétal, et
permettant une bonne adhérence cicatricielle du lambeau cutané ou graisseux

décollé.

II-RAPPEL HISTORIQUE

Les tumeurs desmoides ont été décrites pour la premiere fois par John Mac Farlane
en 1832[2] , a propos de deux tumeurs fibroblastiques de la paroi abdominale[8]
Le terme desmoide, fut proposé en premier par muller en 1838 en raison de la
consistance tendineuse, tirant son origine du mot grec « desmo » qui signifie
aspect en tendons ou en bandes[9]

En 1849, Bennet a décrit 1’aspect macroscopique de ce relativement rare
néoplasme[10].

Paget, en 1856 a rapporté le premier cas de tumeur desmoide de localisation extra-
abdominale au niveau de I'avant bras[11] reconnaissant des similitudes entre
celle-ci et les tumeurs desmoides de la paroi abdominale et il insista sur leur
caractere récidivant. Paget a également suggéré le traumatisme comme facteur
étiologique et il insista avec Bennet sur la fréquence des récidives locales[8,12].

En 1884, Sanger considéra ces tumeurs comme étant une maladie de la paroi
abdominale[13] jusqu’en 1923 date a laquelle Nichols était le premier a

reconnaitre les tumeurs fibreuses extra-abdominales comme tumeurs desmoides
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et ainsi que les tumeurs desmoides pouvaient &tre aussi bien abdominales qu’extra
abdominales|[8].

Nichols fut aussi le premier a décrire I’association entre la polypose adénomateuse
familiale et les tumeurs desmoides[3].

Ewing en 1928, fut le premier a préconiser la radiothérapie pour contrdle des
tumeurs desmoides[14].

Musgrove et McDonald en 1948 ont rapporté une série de 34 patients avec cette
tumeur et conclurent qu’il s’agit bien d’un néoplasme localement invasif
développe a partir des tissus musculo-aponévrotiques de n’importe quelle partie
du corps[11].

Gardner en 1951, décrit un syndrome associant PAF, ostéomes, tumeurs
desmoides, kystes épidermiques, kystes sébacés et polypes gastriques et
duodénaux, que Smith a proposé de nommer syndrome de Gardner en 1958[3].
Les tumeurs desmoides furent regroupées sous le terme de fibromatose induit par
stout en 1954, et qui comprenait d’autres proliférations des tissus fibreux, ayant

les mémes caractéristiques microscopiques[15].

Les fibromatoses peuvent étre subdivisées en deux groupes, selon Allen (1977) et

Enzinger (1983): superficielles et profondes :

I. Fibromatoses superficielles :
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A. Fibromatose palmaire (Dupuytren).
B. Fibromatose plantaire (Ledderhose).
C. Fibromatose pénien (Peyron)

D. Coussinet fibreux des phalanges (knuckle pads)

Il. Fibromatoses profondes types desmoides :
A. Fibromatose extra abdominale

B. Fibromatose abdominale

C. Fibromatose intra-abdominale

1. Forme pelvienne.

2. Forme mésentérique.

3. Forme mésentérique associée syndrome de Gardner

Actuellement les tumeurs desmoides font partie du groupe des tumeurs
fibroblastiques qui obeéissent a la classification de I’organisation mondiale de la

santé publiée en 2013 qui classe les tumeurs fibroblastiques en quatre groupes

Tableau 2 : Update in the 2013 WHO classification of soft tissue tumors[16].

Catégorie Tumeur

BENIGNES . Fasciite nodulaire
e  Fasciite proliférative
e  Myosite proliférative

. Myosite ossifiante
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Pseudotumeur fibostéo-fibreuse des doigts
Fasciite ischémique

Elastofibrome

Hamartome fibreux du nourrisson
Fibromatose colli

Fibromatose hyaline juvénile
Fibroblastomedesmoplastique
Myofibroblastome de type mammaire
Fibrome aponévrotique calcifiant
Angiomyofibroblastome
Angiofibrome cellulaire

Fibrome de type Nuchal

Fibrome de Gardner

Tumeur fibreuse calcifiante

INTERMEDIAIRES
(LOCALEMENT
AGRESSIVES)

Fibromatose palmaire/plantaire
Fibromatose de type desmoide
Lipofibromatose

Fibroblastome a cellules géantes

INTERMEDIAIRES
(RAREMENT
METASTATIQUES)

Dermatofibrosarcomeprotuberans

DFSP) DFSP avec transformation

Fibrosarcomateuse

DFSP pigmenté Inclus pour la 1re fois

Tumeur fibreuse solitaire

Tumeur myofibroblastique inflammatoire

Sarcome myofibroblastique de bas grade

Sarcome fibroblastique myxoinflammatoire/tumeur
myxoinflammatoire atypique

Fibrosarcome pédiatrique

fibroblastique

MALIGNES

Fibrosarcome de ’adulte
Myxofibrosarcome
Sarcome fibromyxoide de bas grade

Fibrosarcome épithélioide sclérosant
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IH1-EPIDEMIOLOGIE :

a-Frequence :
les tumeurs desmoides sont des tumeurs mesenchymateuses rares, qui
représentent environ 3 % des sarcomes des tissus mous et 0,03 % de tous les
cancers[4].
L’incidence estimée dans la population génerale est de 2 a 4 par million de
population par an[17].
Elles surviennent de fagcon sporadique comme le cas pour nous deux patients ou
dans le cadre d’une polypose adénomateuse familiale (PAF), entrant dans le cadre
du syndrome de Gardner. Leur fréquence dans les PAF varie dans la littérature et
selon les auteurs ,entre 4% et 32%[3] et dans le syndrome de Gardner, entre 29 et
35%[9].
Le risque d’apparition d’une tumeur desmoide chez un malade atteint de la
polypose adénomateuse familiale est de 852 a 1000 fois plus important que dans
la population générale[2,18].
Les tumeurs desmoides associ¢es a la PAF représentent 2% de 1’ensemble des
tumeurs desmoides, elle représente la deuxiéme cause de mortalité dans les PAF
apres les cancers colorectaux et la lere cause apres I’introduction des colectomies
prophylactiques qui a démunie la mortalité par cancer colorectal, les TD sont
devenues une cause trés importante de morbidité chez ces patients[19].

b-Age et sexe :
L’age médian de survenu est de 28 ans avec des extrémes allant de 5 a 80 ans[3].
La présentation semble variable en fonction de I’age, Reitamo et al. Ont classé les

tumeurs desmoides en quatre groupes[2] :
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1. tumeurs juvéniles de localisation essentiellement extra abdominale, qui
représentent 43 % des localisations avec une prédilection pour les filles de moins
de 16 ans.

2. tumeurs qui surviennent surtout dans la région abdominale (49 % sur la
paroi, 8 % dans le mesentere) chez des femmes en age de procréer.

3. tumeurs de la ménopause, surtout abdominales, de fréquence égale dans les
deux sexes de méme age

4. tumeurs de la période agée, sans localisation préférentielle, et qui se

répartissent de maniere semblable entre les deux sexes.
Les femmes sont plus fréquemment atteintes dans le cas des tumeurs desmoides
sporadiques avec un sexe ratio de 2 a 5 femmes pour 1 homme, alors qu’en cas de
fibromatose desmoide associée a une PAF, les deux sexes sont atteints dans les
mémes proportions et le sexe ratio est parfois méme inverse[20].

Tableau 3 : distribution des tumeurs desmoides selon I'age et le sexe

Auteur Anneée Nombre de Age Sexe ratio
cas
Peng et Al[21] 2012 211 182 (36) 145F/66H
2.1
Karabulut et al[22] 2013 21 12 52(28) | 16F/5H 3.2
Boukadida et al[23] 2013 13 15 60(36) OF/4H 2.5
Yabangolu et al[24] 2014 13 21 62(36) 11F/2H 5.5
Santos et al[25] 2016 17 19 54(30) 10F/7TH 1.4
Tsagozis et al[26] 2017 174 1 75(34) 97F/7TTH
1.2
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Bishop et al[27] 2018 209 8 85(34) 130F/79H
1.6

Benabderrazik et al[28] 2018 13 15 54(34) 11F/2H 5.5

Notre série 2020 16 15 60(35) 11F/5H 2.2

IV-ETIOPATHOGENIE :

L’étiologie et la pathogénie des tumeurs desmoides sont incertaines et restent
controversees. Mais le contexte de survenue de cette tumeur, souvent particulier
(en postopératoire ou en post partum), I’existence d’un sexe ratio et I’association
a la PAF ont fait chercher des facteurs favorisants ou fortement liés au
développement d’une tumeur desmoide.

Trois hypotheses occupent actuellement les devant de la scene :

a-Facteur traumatique :
La chirurgie semble étre le facteur principal d’apparition d’une tumeur desmoide.
En cas d’association avec une PAF, les tumeurs desmoides apparaissent dans 75
% des cas apres une intervention chirurgicale abdominale, notamment apres une
colectomie prophylactique[2].
Cependant, il arrive que des tumeurs desmoides soient découvertes avant que le
diagnostic de PAF ne soit fait[3].
Elles apparaissent en moyenne dans les 3 ans apres la chirurgie initiale et
géneralement dans les 5 ans suivant la colectomie[2].
La relation de causalité n'a cependant pas eté prouvée et les arguments

physiopathologiques sont rares.
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Il est également decrit que des tumeurs desmoides apparaissent sur des cicatrices
de plaies ou de brdlures[29], des sites d’implantation de trocarts de
laparoscopie[2], sur le site de colostomie aprés une amputation abdomino-
périnéale pour cancer rectal[30], aprés une mise en place de prothése mammaire

en silicone[31] ou aprés pose d’un cathéter veineux[32].

b-Facteurs hormonaux :
Plusieurs eléments sont en faveur de la participation de facteurs hormonaux
comme favorisant la survenue d’une tumeur desmoide, notamment par
stimulation oestrogenique[2] :

» [’incidence de la fibromatose desmoide est plus importante chez les
femmes que chez les hommes.

» L’incidence des tumeurs desmoides est plus importante chez les
femmes particuliérement en période d’activité génitale et chez les
femmes sous contraceptifs oraux, Additionnellement, des cas de
régression tumorale au cours de la ménarche et de la ménopause ont
¢té rapportés ainsi qu’avec le traitement au tamoxiféne.

= Dans une étude sur les tumeurs desmoides humaines, des récepteurs
aux cestrogeénes ont eté observés dans 33% des tumeurs desmoides
examinées, avec une incidence égale chez les hommes et les femmes,
et des sites de liaison anti-cestrogénes ont été trouves dans 79% des
échantillons, dont certains étaient négatifs pour les récepteurs aux
ostéogenes.

La présentation classique des tumeurs desmoides inclue la femme en postpartum

avec une masse de la paroi abdominale. Compte tenu de 1’identification des
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récepteurs des cestrogenes sur les tumeurs desmoides, d’une prédilection pour les
femmes et de I'utilisation de traitements anti-oestrogéniques pour traiter ces
tumeurs, la participation de 1’cestrogeéne dans la progression de la maladie semble
valable.
Bien qu’il n’y ait pas de relation claire entre la grossesse et les tumeurs desmoides
de la paroi abdominale, une étude récente sur la fibromatose desmoide liée a la
grossesse a montré que ces tumeurs évoluent de maniere indolente, n’augmentent
pas le risque de complications obstétricales et ne devrait pas étre une contre-
indication pour grossesses ultérieures. Cette étude a noté que chez les femmes
chez qui on avait diagnostiqué une tumeur desmoide avant de devenir enceinte, il
y avait 42% de recurrence ou de progression de la maladie au cours de la
grossesse.
Chez les femmes développant une tumeur desmoide associée a une grossesse,
52% ont été traitées avec succes sans résection chirurgicale et une rechute locale
de 13% a été observée chez celles qui en avaient une résection chirurgicale. Enfin,
I’é¢tude a conclu que la fibromatose desmoide qui se développe ou progresse
pendant la grossesse est géré en toute sécurité avec un risque minimal pour la
meére et I'enfant[33].

c-Facteurs génétiques :
La fibromatose agressive est principalement diagnostiquée comme une tumeur
sporadique. Cependant, son apparition est également observée dans les syndromes
héréditaires tels que la PAF, la maladie desmoide héréditaire (HDD) et la
fibromatose infiltrante familiale (FIF). 1l a également été observé qu'une
fibromatose agressive était souvent la premiere manifestation de la polypose

adénomateuse familiale[34].
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Les tumeurs desmoides surviennent chez environ 10% des patients ayant une PAF
Ou un tiers des patients atteints du syndrome de Gardner[35].

Le développement d’une tumeur desmoide conjointement a la polypose
adénomateuse familiale (PAF) a été mentionneé pour la premiere fois par Gardner
en 1953[36].

Le syndrome de Gardner quand il est complet il associe[3]:

- La PAF

- Ostéomes

- Tumeurs desmoides

- Kystes epidermiques, kystes sébacées

- Polypes gastriques et duodénaux

La présence d'une tumeur desmoide est le plus souvent un tournant dans
L’évolution d'un syndrome de Gardner, dans la mesure ou elle entraine des
complications majeures, parfois létales. Dans de rares cas, sa découverte permet
rétrospectivement de confirmer un véritable syndrome de Gardner[37].
L’existence d’une prédisposition génétique est trés bien documentée dans le cas
d’une association a la PAF qui, on le rappelle maladie héréditaire a transmission
Autosomique dominante liée & une mutation du géne APC. Ce gene qui est un
géne suppresseur de tumeur est un grand géne localisé en 5922 et composé de 15
exons. Les exons de 1 a 14 sont de petite taille, et I’exon 15 contribue pour 77 %
de la région codante du gene (codons 655 a 2 843)[3].

La présence de mutations spécifiques sur ses codons 1445 et 1578 serait méme un
indicateur du risque de survenue des tumeurs desmoides. D’autres mutations ont

également été impliquées dans la survenue de ces lésions comme celles du gene
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de la B-caténine qui seraient plutét un témoin de [I’agressivité de la
fibromatose[38].

Deux anomalies récurrentes sont observees dans les tumeurs desmoides, soit la
mutation germinale d'/APC (dans le cadre de la polypose adénomateuse familiale)
soit la mutation somatique de CTNNBL1 ; les deux anomalies semblant
mutuellement exclusives[39].

Dans la tumorigenes, la protéine APC fonctionne comme une protéine
suppresseur de tumeur alors que la B-caténine agit en tant que protéine
oncogene[34].

Dans les tumeurs sporadiques, on trouve plutét des mutations touchant le gene de
la B-caténine (CTNNB1) localisé sur le chromosome 3p22[34].

La B-caténine participe de maniere complexe a la prolifération, la mobilite et
I'adhésion cellulaire, notamment sous le contrdle des voies Wnt et Notch.

Il est observe dans les tumeurs desmoides une accumulation nucléaire de la B
catenine, celle-ci interagit avec des complexes protéiques promoteurs comme
transducin beta-like proteinl (TBL1/TBLR1) qui stimulent a leur tour la
transcription de facteurs de prolifération cellulaire (comme S100A4 ou CTHRC1).
Dans les cas sporadiques, au moins 3 mutations de I'exon3 de CTNNBZ1ont été
decrites : T41A, S45F, S45P. Ces hotspots correspondent a des sites de
phosphorylation de la B-caténine, nécessaires a la reconnaissance par la protéine
APC, cette interaction APC/B-caténine permet normalement la dégradation de la
B-caténine par le protéasome. Ces mutations induisent donc I'accumulation

nucléaire de la B-caténine par défaut de dégradation.
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Dans la polypose adénomateuse familiale les mutations germinales d'’APC sont
elles aussi associées a un déficit de dégradation de la B-caténine et son
accumulation nucléaire[40]
En conclusion, les mutations touchant le géne APC entrainant la formation d’une
protéine APC tronqué ou inactive ayant comme conséquence I’accumulation de
la protéine B-caténine active [38], et les mutations touchant le géne CTNNB1 sont
responsables de la surexpression le la protéine B-caténine. Ceci est confirmé par
la présence de taux éleve de cette derniére dans les cytoplasmes et les noyaux des
cellules des tumeurs desmoides en comparaison avec les cellules avoisinantes[41].
A cOté des mutations ou pertes touchant le chromosome 3 ou 5 et qui sont de loin
les plus fréquentes, certains auteurs ont démontré 1’incrimination d’autres
anomalies chromosomiques structurales tels que :
= La perte du chromosome Y qui selon bridge et Al est lié a la genese
et la progression des tumeurs desmoides et qui est fréquente dans
d’autres fibromatoses (pénienne et palmaire)[42].
= |a fréguence de trisomie 8 et/ou 20 dans les tumeurs desmoides, qui
sont retrouvees dans 20% des cas[35], et qui semble étre un facteur
prédictif de récidive[43].
Le caractere héréditaire de ces tumeurs est également suggéré par :
= L’existence d’une susceptibilité familiale. En effet un malade atteint
de PAF avec des ATCDs familiaux aux lers degrés de tumeurs
desmoides a un risque de 25% de développer une tumeur
desmoide[3].

» [’existence de cas familiaux de tumeurs desmoides[38].
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Toutes ces données expliquent I’'importance du conseil génétique chez ces
patients. En effet, la recherche dans ce domaine permettra peut-étre de prévoir la
possibilité d’apparition des TD chez ces malades, et de modifier la prise en charge

dans ces cas.
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e Formes atténuées
Codons 78-157 (exons 2-4)
Codons 312-412 (exon 9)
Codons 1595-2843 (exon 15)

e Formes profuses : codons 1250-1464 (exon 15 G-H)

e Tumeurs desmoides : codons 1444-1578 (exon 15 H-I)

Figure 39 : schéma du géne APC montrant la localisation génétique des formes
atténuees, profuses et celles des tumeurs desmoides[44]
d-Autres facteurs favorisants rapportés dans la littérature :

- facteurs environnementaux : tels que 1’exposition au tabac, I’exercice
physique et le régime alimentaire jouent un rdle important dans la pathogénie
de la PAF et probablement dans le syndrome de Gardner[45]

- facteur endocriniens.

- Radiothérapie.

- Reitamo et autres ont trouvé multiples malformations mineures 0sseuses,

telles que I'épaississement cortical, les exostoses, les zones de translucidité

kystique, les Tlots compacts et la sacralisation de la L5 chez 80% des patients
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atteints de tumeurs desmoides ont suggéré une régulation anormale de la
croissance du tissu conjonctif en tant que facteur prédisposant important[46].
V-ANATOMOPATHOLOGIE
Les tumeurs desmoides peuvent étre définies comme des masses infiltratives
pseudo encapsulées résultant de la lente prolifération de cellules de type
fibroblastique bien différenciées et de myofibroblastes, au sein d’une matrice de
collagéne lache et qui proliférent le long des faisceaux musculaires et des
aponévroses. Ces cellules sont issues d’un méme clone cellulaire, ce qui signifie
que les tumeurs desmoides sont des vrais néoplasmes et non le produit d’une
fibrose inflammatoire [3].
Les tumeurs desmoides présentent le méme aspect anatomopathologique quelque
soit leur localisation, leur forme clinique, primitives ou récidivantes.
Seul I’examen anatomopathologique permet de fournir le diagnostic de certitude,
par une biopsie chirurgicale. Le pathologiste intervient a plusieurs niveaux dans
la prise en charge de cette pathologie. Son r6le sera de poser le diagnostic et
d’évaluer I’efficacité du traitement chirurgical par I’examen des limites d’exérése.
A-Macroscopique
La tumeur est presque toujours confinée au muscle ou a son aponévrose ou fascia.
Parfois, quand elle atteint de grandes tailles, elle peut envahir le tissu sous-cutané
ou le périoste mais jamais la peau[29,47]. La taille de la tumeur varie entre 5 et
10 cm de diametre parfois elle atteint méme 20 cm et plus [29].
La tumeur desmoide parait faussement bien limitée, mais il n’y a pas de véritable
capsule et ses limites longitudinales sont tres difficiles a discerner, elles se

poursuivent insensiblement avec les aponévroses et les septas intermusculaires de
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voisinage [9]. Son grand axe est habituellement orienté dans la direction des fibres
du muscle qu’elle infiltre [48,49].

A la coupe, le tissu tumoral est de consistance ferme, granité d’un blanc grisatre
luisant, grossierement trabéculé ressemblant a du tissu cicatriciel. En effet dans le
cas de tumeur récidivante, il est difficile pour le chirurgien de distinguer
clairement la tumeur du tissu cicatriciel résultant de I’exérése chirurgicale

précédente [35]

Figure 40 : Aspect macroscopique d 'une piéece d’exérése au niveau de la paroi

abdominale antérieure[50]
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Figure 41 : Tronche de section : aspect blanchatre ferme fasciculé et homogene
de la tumeur[50]

B-Microscopie :
1-Microscopie optique

Les caractéristiques histopathologiques sont communes a toutes les tumeurs
desmoides et demeurent invariables dans les récidives [29].

La lésion est géneralement mal limitée avec infiltration des tissus adjacents
notamment musculaires. La tumeur est constituée d’une population uniforme faite
de cellules allongées, fusiformes, de petite taille. Elles sont disposées en faisceaux
et séparées les unes des autres par un abondant tissu de collagéne. Les noyaux
sont de taille constante, relativement petits, clairs a chromatine réguliére, avec 1
a 3 nucléoles sans atypie ni activité mitotique notable. Les limites cytoplasmiques
sont floues sauf au niveau des zones a stroma plus myxoide avec peu de collagéne
[29,47].
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En effet, il y a peu ou pas de contact cellule- cellule voisine, en raison de la
présence de collagéne abondant autour des cellules néoplasiques. La densité
cellulaire peut varier dans la méme lésion. La longueur des téloméres et leurs
activites sont normaux [41].

Le degré de cellularité est variable d’une tumeur a I’autre et au sein méme de la
tumeur [3]. Le centre tumoral est acellulaire alors que la périphérie a une forte
densité cellulaire simulant un fibrosarcome [3,12,51,52]

A la périphérie de la tumeur, lorsque le tissu musculaire est infiltré, des fibres
musculaires enfermées par la tumeur s’atrophient ou forment des cellules géantes
multinucléés qui peuvent étre confondues avec un néoplasme malin [29].

Des agregats lymphocytaires et des foyers de microhémorragies sont
fréquemment observés au niveau des marges tumorales [3,9,29]. La
vascularisation des tumeurs desmoides est relativement pauvre et composée
surtout de capillaires a paroi fine.

Ces resultats indiquent que ces lésions sont histologiquement bénignes. Le terme"
Fibromatose agressive’ a été utilisé pour décrire 1’importance de la densité
cellulaire et le comportement agressif local. Fréquemment ces tumeurs infiltrent
les tissus environnants, mais 1a, ils n'ont pas la capacit¢ a donner des
métastases[41]. Les macrophages sont geants les lymphocytes sont présents en

périphérie. Des débris cellulaires du muscle peuvent étre vu noyés dans la tumeur.
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Figure 42 : aspect microscopique d’une tumeur desmoide faite de cellules fibroblastiques a

noyau ondulé agencées en faisceaux au sein d’un tissu collagene abondant Hémalun -

Eosine[53]
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Figure 43 : Aspect microscopique d’une tumeur desmoide infiltrant le muscle adjacent.

Hémalun -Eosine, grossissement x 40[53]
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2-Microscopie électronique
Les caractéristiques ultra structurales sont constantes d’une tumeur a I’autre,
qu’elles soient primitives ou récidivantes et elles seront donc déecrites ensemble.
On observe une population cellulaire a prédominance de myofibroblastes et un
nombre plus restreint de fibroblastes.
On observe une population cellulaire a prédominance de myofibroblastes et un
nombre plus restreint de fibroblastes.
Les fibroblastes se présentent comme des cellules fusiformes, allongées, ayant un
noyau allongé qui montre parfois la présence d’une encoche plus ou moins
profonde. Dans le nucléoplasme, on trouve un gros nucléole proéminent et un
nombre variable de corps nucléaires. La chromatine est finement granuleuse et se
condense au voisinage de la membrane nucléaire [54]. Les principales
caracteristiques du cytoplasme consistent en un réticulum endoplasmique rugueux
trés bien développé et un complexe de Golgi proéminent.
On observe aussi de rares cellules ou les citernes ergastoplasmiques sont dilatées
et contiennent un matériel granuleux peu osmophile.
A plus fort grossissement, on observe un réseau microtubulaire assez important et
de fines microfibrilles cytoplasmiques. La présence de fibres collagéniques
matures intracellulaires limitées par une membrane lisse est une caractéristique
constante a chaque tumeur.
Les cellules a caractéristiques de myofibroblastes sont fusiformes, ont un noyau
allongé dont la membrane est contractée et prend un aspect vaguement crénelé.
La présence d’un nucléole proéminent et de corps nucléaires est fréquente [29,54].
De facon caractéristique, on trouve des phénomenes de micropinocytose au

niveau de la membrane plasmique, un réseau microfibrillaire avec des
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condensations filamenteuses osmophiles que 1’on retrouve soit en position
juxtanucléaire ou en disposition paralléle a la membrane plasmique au voisinage
de cette dernicre. Ces condensations filamenteuses suggérent l’arrangement
actine-myosine propre aux cellules musculaires lisses.
On a observe également la synthése intracellulaire du collagéne ; un processus qui
se produit habituellement en extracellulaire a partir de précurseurs sécrétés par les
cellules [20,29,47,51]
Le tissu interstitiel se caractérise par 1’abondance des fibres collagenes matures
reconnaissables par leur periodicité caracteristique de 640 A°. La densité des
fibres varie selon les zones examinées mais on observe invariablement entre les
cellules tumorales suivant I’axe de la cellule. Occasionnellement, des mastocytes
reconnaissables par leurs granules cytoplasmiques et les extensions trapues de la
membrane cellulaire peuvent exister.
3-Immunohistochimie

L’étude immunohistochimique plaide pour 1’origine myofibroblastique de ces
tumeurs par la positivité de certains marqueurs :

e Desmine + (filament intermédiaire des cellules musculaires)

¢ Vimentine + (filament intermédiaire des cellules conjonctives)

e Alpha actine muscle lisse + (marqueur des cellules musculaires

lisses).

Par contre, la positivité des anticorps anti-desmine et anti-alpha actine muscle
lisse permet d’éliminer le fibrosarcome pour lesquels il est généralement négatif.
Les anticorps CD117, CD34 et S100 permettent de différencier les tumeurs

desmoides des tumeurs stromales gastro-intestinales (GIST). Les tumeurs
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desmoides sont CD117+(marquage focale et cytoplasmique et non membranaire
comme dans les GIST) ; CD34 — etS100 — alors que les GIST sont positives [55].
D’autres séries ont étudi¢ d’autres marqueurs qui permettent de différencier les
fibrosarcomes des tumeurs desmoides. 1l s’agit du Ki-67, Bcl-2, pRB et p53 pour
lesquels les tumeurs desmoides sont négatives [56,57]. Un autre marqueur est
venu enrichir I’arsenal diagnostique, il s’agit de la -caténine nucléaire qui permet
de difféerencier les tumeurs desmoides de leurs semblables [57]. Les récepteurs
hormonaux oestrogéniques et progestatif sont été trouvé a des pourcentages

variables dans la littérature allant de 25 a 75 %.
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VI-DIAGNOSTIC :
A-Etude clinique

I-Circonstances de découverte :
Une tumeur desmoide de la paroi abdominale peut se révéler par :

v Une masse abdominale ou des parties molles.

v Une augmentation du volume de 1’abdomen.

v Une douleur.

v" Une géne.

v" Une découverte fortuite lors d’un examen systématique, d’une
laparotomie.

v Une complication :

o Une compression digestive avec un tableau
d’occlusion intestinale aigué.

o Une compression des uretéeres avec des troubles de
la miction ou un retentissement sur le haut
appareil urinaire (hydronéphrose bilatérale).

o Une compression des vaisseaux mésentériques
avec ischemie mésenterique.

li-Interrogatoire :
L’interrogatoire essayera de retrouver :

v' Des antécédents personnels de traumatisme, de chirurgie,
(Cette notion de facteur physique précédant et probablement «
déclenchant » la tumeur est classique, citée pratiguement des
1865 par Paget)
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v Antécédent d’irradiation, d’accouchement, de contraception
orale ou de traitement par les cestrogenes.
v" Des antécédents familiaux de PAF, de cancer colo-rectal ou de
fibromatose.
v" Des signes cliniques associés en rapport avec le syndrome de
Gardner : diarrhée glaireuse, rectorragies, kystes épidermoides,
kystes sébacés du visage.
Ii-Examen physique :
Sur le plan clinique, les tumeurs fibromateuses sont habituellement non
douloureuses, révélées souvent par la palpation d’une masse de 3 a 10 cm, mal
limitée, peu ou pas sensible, de croissance lente et progressive sans jamais
traverser la ligne médiane[2].Elles entrainent rarement des compressions graves,
sauf en cas de masse tumorale importante. Par contre, elles posent des problemes
lors de la fermeture de la paroi en cas de tumeur volumineuse ou d’intervention
itérative pour une tumeur récidivante[2,29].
Les tumeurs desmoides de la paroi abdominale sont particuliéres par leur
localisation, et leurs circonstances de survenue, en effet elles se développent
essentiellement au niveau des muscles grand droit et grand oblique[58].Elles
peuvent plus rarement se développer a partir de la paroi pelvienne[1,59].
Les tumeurs desmoides de la paroi abdominale peuvent étre associées a la
polypose adénomateuse familiale (PAF). Cette derniére est caractérisée par le
développement de multiples adénomes dans le c6lon et le rectum qui apparaissent
le plus souvent a la puberté, et qui sont généralement asymptomatiques. Leur

transformation maligne est inéluctable au terme de plusieurs années d'évolution.
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La polypose adénomateuse familiale est responsable d'environ 1 % de I'ensemble
des cancers colorectaux[60].
A c6té de la polypose recto-colique et des tumeurs desmoides, d’autres 1ésions
peuvent s’associer :
Des lésions du tractus digestif supérieur : polypose fundique glandulokystique,
polypes de lI'antre gastrique, polypes duodénaux.
Des leésions cutanées : des kystes épidermoides ou sébacés, qui siégent
preférentiellement sur la face, le cuir chevelu et les extrémites.
Des Iésions osseuses et des anomalies dentaires : a type d’ostéomes localisés
préférentiellement au niveau de I'angle ou de la branche horizontale mandibulaire,
de l'os frontal, des fosses nasales ou des sinus et de dents incluses ou
surnumeraires.
Des lésions oculaires : une hypertrophie congeénitale de I'épithélium pigmentaire
de la rétine.
Des néoplasies associes : des cancers papillaires de la thyroide, des
hépatoblastomes ou des tumeurs du systeme nerveux central (glioblastomes,
gliomes ou médulloblastomes).
Ces différentes expressions phénotypiques ont été regroupées entre elles sous la
dénomination de syndromes bien individualisés, le plus connu étant le syndrome
de Gardner[60].

Iv-Classification clinique :
Ferenc et al ont suggéré 1’usage d’une classification clinique « DESmoid
classification» basée sur la taille (Diamétre), le temps de dédoublement en mois
(Expansion) et la localisation (Siege) des tumeurs desmoides et qui serait

I’équivalent de la classification TNM pour les tumeurs malignes[55] .
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Elle permettrait I’interprétation des données cliniques, la considération des
différentes options thérapeutiques ainsi que la standardisation des descriptions
faites par les équipes de recherche pour ne parler qu’un seul langage, facilitant

ainsi la communication et la transmission des données.

Tableau 4 : La classification proposée pour les tumeurs desmoide[55]

Grade Diameétre en cm Expansion en Siege
D mois E S
0 Lésion minime Inconnue au Inconnu
moment du
diagnostic
1 <5 >24 Extra abdominale
2 5-10 12-24 Paroi abdominale
3 10-20 6-12 Mésentérique sans
obstruction
4 >20 <6 Mésentérique avec
obstruction

B-Examens complémentaires
I-Biologie :
Aucune anomalie biologique spécifique n’a été décrite dans la littérature, ni
constatée chez nos malades dont le bilan biologique standard est strictement

normal.
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li-lImagerie :
L’imagerie joue un role indispensable au diagnostic de cette affection.

e Echographie :

C’est ’examen réalisé souvent en premiere intention suite a la découverte d’une
masse abdomino-pelvienne. C’est un examen indolore, de réalisation facile peux
couteux et de grande utilité dans 1’évaluation des tumeurs des tissus mous, mais
opérateur dépendant.
Cette échographie ne permet pas de fournir des signes échographiques spécifiques
pour poser le diagnostic, mais permet :

- De localiser la tumeur

- D’apprécier ses dimensions et ses rapports avec les organes de
voisinage

- De rechercher d’autres localisations profondes
Couplée au Doppler, I’échographie permet de visualiser une masse superficielle
des parties molles, refoulant les structures adjacentes, de contours lobulés, a
limites relativement réguliéres, d’échostructure hypoéchogéne assez homogene,
avec atténuation postérieure des faisceaux ultrasonores liée a la nature fibreuse

des leésions[58].La vascularisation intra lésionnelle est faible ou inexistante.
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Figure 44 : image échographique d une tumeur desmoide se présentant comme
une masse de la paroi abdominale antérieure droite enchassée dans le muscle,

ovalaire, bien limitée, hypoéchogeéne et relativement homogéne[53].

L’échographie est particulierement utile pour le dépistage précoce de la récidive

tumorale, et doit étre realisée lors des consultations de suivi des patients déja

opeérés[1,61]
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e Tomodensitométrie

La TDM reste un examen de seconde intention. Elle est plus performante que
I’échographie, non opérateur dépendante et ayant une meilleure caracterisation de
la masse pariétale.
L’aspect des tumeurs desmoides varie selon leur composition : densité du
collagene intra-tumoral et/ou richesse en capillaires. La lésion peut ainsi
apparaitre hypo-, iso- ou hyperdense par rapport au tissu musculaire. 1l y a un
rehaussement apres injection du produit de contraste.
Comparée a 1’échographie la TDM permet de :
- Mieux apprécier les limites de la tumeur, son extension en profondeur et ses
rapports tumoraux avec les gros vaisseaux, les nerfs et les organes de voisinage.
- Etablir un diagnostic différentiel avec d’autres masses de la paroi abdominale
telles que les hématomes et les hémangiomes intra-musculaires qui ont une
densite liquidienne et I’endométriome.
- Rechercher des complications liées aux tumeurs desmoides.
- Etablir un pronostic en se basant sur certains éléments dites de mauvais pronostic
[2,51,62]:

-Un diamétre tumoral > 10 cm.

-Des localisations mésentériques multiples.

-Un enchassement extensif de I’intestin gréle.

-Une hydronéphrose bilatérale.
Cependant, la TDM est moins sensible que I’IRM, de performances parfois
limitées.
Elle sera réalisée en cas de contre-indication a I’IRM ou a la recherche d’un

envahissement osseux lorsque la tumeur est au contact de 1’os surtout dans les
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tumeurs extraabdominales[32].De ce fait, la TDM est détronée par I’imagerie par

résonance magnétique[3,51].

Figure 45 : Coupes tomodensitométriques transversales montrant une masse tissulaire de
[’hypocondre gauche aux dépens du Muscle grand droit bien limitée et respectant la graisse

sous-cutanée et pre-péritonéale[53].
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e Imagerie par résonance magnétique (IRM)

L’IRM est plus performante que 1’échographie et le scanner et doit étre realisée
avant tout geste biopsique afin d’éviter les remaniements responsables d’une
modification du signal[58]. Elle permet une analyse plus fine et une bonne
delimitation de la tumeur par rapport aux structures avoisinantes, notamment les
muscles.
Classiquement, la tumeur desmoide apparait en IRM sous forme d’une masse
hétérogéne, mal limitée, en iso-signal T1 par rapport aux muscles, hypersignal T2,
se rehaussant de facon hétérogéne aprés injection de produit de contraste avec
présence de septas internes et d’une pseudo-capsule hypo-intense sur toutes les
séquences. Elle peut montrer une composante fibreuse prédominante [58,63]
L’IRM permet d’apprécier 1’envahissement vasculaire et également la cellularité
tumorale surtout en séquence T2. En effet, un hypersignal en T2 est associé a une
cellularité élevée, ceci pourrait donc permettre de prévoir la croissance tumorale
[2,3,51]
L’IRM a une meilleure résolution que le scanner et permet de :

o Donner des dimensions plus précises de la tumeur.

o Définir I’origine exacte de la tumeur et déterminer les structures

qu’elle infiltre, et ainsi écarter certains diagnostics différentiels.
o Différencier les tumeurs susceptibles d’avoir une croissance rapide
grace a la séquence T2.
o Faire un bilan d’extension loco-régional précis.
o Apprécier les relations avec les paquets vasculo-nerveux.

o Evaluer I’efficacité des traitements non chirurgicaux.
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o Détecter les recidives tumorales infracliniques grace a la séquence
STIR(effacement du signal de la graisse par inversion-récuperation) et
les différencier d’une fibrose cicatricielle dans le cadre de la
surveillance postoperatoire[63].

Une étude a démontré 1’intérét des nouvelles séquences, telle que la STIR (Short
T1 Inversion Recovery) avec laquelle les tumeurs desmoides apparaissent en
hypersignal franc.

Ainsi, cette séquence effectuée en 1¢re intention au cours d’un examen IRM
permet de repérer les Iésions et de guider les séquences suivantes (le centrage pour
les lésions de petite taille, le champ de vue pour les lésions plus grandes). Elle est
particulierement utile pour détecter les récidives de petite taille. 1l est & noter que
la séquence TSE T2 Fat Sat (Turbo T2 Spin Echo Fat Saturation) peut étre tout
aussi intéressante que la séquence STIR, le choix se porte vers celle qui offre le

meilleur rapport signal/bruit, ce qui dépend du type d’appareil utilisé [64].
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Figure 46 : IRM abdominale, coupes axiales en pondérations T1 (a) et T2 (b). Masse
hetérogene, développée aux dépens de ’aponévrose du muscle grand droit, bien limitée, en iso

signal par rapport aux muscles en TI et en hypersignal T2. Cette masse est cernée d’une

pseudo-capsule en hyposignal en T1 et T2[1].
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Figure 47 : IRM abdominale, coupe axiale[1]

Figure 48 : IRM abdominale, coupe sagittale en pondération T1 Fat-SAT apreés injection de
gadolinium. Rehaussement hétérogene de la masse développée aux dépend de [’aponévrose du

muscle grand droit[1]
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Ii-Prélevements biopsiques

Pour certains, il est indispensable d’obtenir une preuve diagnostique
anatomopathologique, mais ceci est largement controversé.

La biopsie par trocart, a été refusée par la majorité des auteurs, car elle rend
impossible 1’analyse structurale des tumeurs desmoides [14,65,66].Cependant,
lorsque la tumeur est inextirpable, la biopsie permet de faire le diagnostic afin
d’envisager au mieux la prise en charge thérapeutique [67].

La biopsie doit donc étre chirurgicale, permettant de faire un diagnostic de
certitude et d’éliminer le fibrosarcome, principal diagnostic différentiel. Pourtant,
elle peut étre considérée comme un geste agressif, accélérant la croissance
tumorale et posant le probleme de la nature des limites d’exérése [51].

Des séries récentes ont accepté la ponction-biopsie percutanée échoguidée comme

moyen de diagnostic histopathologique des tumeurs des tissus mous [61,68,69]
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Iv-Tests génétiques

Les tests génétiques a la recherche de mutations du gene APC devraient
étre effectués chez les patients atteints de tumeurs desmoides et avec
des antécédents familiaux de ces tumeurs [70]. Le test positif est une
forte indication que la masse est une tumeur desmoide. Pourtant un test
génétique ne négative pas le diagnostic de la tumeur desmoide, le test
est surtout positif dans le type héréeditaire.

La génétique a pour but la détection de mutations germinales APC chez
les patients atteints de tumeur desmoide apparemment sporadique sans
signes clinigues ou familiaux de polypose adénomateuse familiale, mais
avec des antécédents familiaux de cancer colorectal d’au moins un
membre de la famille. Mais elle n'est pas indiquée de facon
systématique[71].

Cependant, I’analyse mutationnelle de la géne APC est couteuse.
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VI-DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL
a-Le fibrosarcome[12,29,35,47]

C’est le diagnostic différentiel des tumeurs desmoides le plus délicat a éliminer
car il présente beaucoup de similitudes et ¢’est au pathologiste que revient
cette lourde tache. Le fibrosarcome est une néoplasie maligne infiltrante
pléomorphe métastasiante, il se différencie de la tumeur desmoide par
certains elements :

- Une taille beaucoup plus importante, de croissance rapide,

- Une pseudo capsule parfois visible,

- Un aspect homogeéne de couleur rose-saumonnée a la coupe,

- Un modéle plus uniformément cellulaire avec un agencement plus
fasciculaire et moins de contingent collagénique,

- Une cellularité tres élevée avec de nombreux fibroblastes et des cellules
géantes,

- Un hyperchromatisme nucléaire avec des atypies,

- Une activité mitotigue accrue au sein de toute la tumeur,

- La fréquence des métastases.

Cependant, il est important d’avoir une biopsie de bon volume parce qu’il peut
exister au niveau des tumeurs desmoides des zones denses en cellules, surtout
a la périphérie, qui prétent confusion avec 1’aspect d’un fibrosarcome.
b-La fasciite nodulaire

II s’agit d’une pseudo-tumeur qui se développe dans le tissu sous cutané ou plus

rarement a partir d’une aponévrose ou en intramusculaire, sous forme d’un nodule

douloureux, bien limité, mobile, sans adhérence a la peau, de taille comprise entre
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0.5 et 4 cm et de croissance rapide (< 1 mois). A la coupe, la surface est blanc-
gris avec parfois des extensions longilignes marron-jaunatre dans les tissus
avoisinants. Histologiquement, les fibroblastes sont de grande taille dispersée
dans un stroma myxoide lache et non collagénique, avec présence de nombreuses
cellules inflammatoires (histiocytes, lymphocytes...). La récidive est peu
fréguente apres exérese large.

c-La cicatrice chéloide
C’est une excroissance du tissu fibreux acellulaire due le plus souvent & un
traumatisme cutané : une incision chirurgicale, une briilure ou une plaie..., qui se
développe dans le tissu cutané et dans le derme mais n’infiltre pas le muscle. Elle
a tendance a croitre pour atteindre une taille maximale en quelques mois.

d-La myosite subaigué diffuse
Une inflammation musculaire peut entrainer une fibrose considérable, donnant
I’aspect d’un néoplasme fibrogénique englobant le muscle. Or dans ce cas, les
cellules inflammatoires sont dispersées partout au sein de la 1ésion d une manicre
diffuse alors que dans les tumeurs desmoides, les lymphocytes sont présents
uniquement en periphérie de la croissance.

e-L’endométriose
Pathologie fréquente souvent évolutive, dans laquelle des ilots de la muqueuse
utérine s’implantent en dehors de I’utérus. Elle affecte 5 % a 10 % des femmes en
age de procréer.
Les patientes peuvent présenter de la douleur, une hypofertilité [72]. Les foyers
d’endométriose sont soumis a 1I’influence hormonale.
L’échographie permet d’identifier précisément les éventuels kystes

d’endométriose si€¢geant sur les ovaires. Ces kystes, €galement appelés «
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endométriomes », contiennent du sang et se traduisent a 1’échographie par une
image typique, de forme réguliere. Dans certains cas, ’IRM peut aider a identifier
les foyers d’endométriose qui se développent sur les ligaments ou dans la

musculature utérine, une forme d’endométriose appelée adénomyose.

VIII-TRAITEMENT

A-Buts de traitement

Le traitement des tumeurs desmoides a pour buts :
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e D’obtenir la guérison par la suppression de la tumeur, celle-ci
pouvant étre obtenue, comme pour toute tumeur bénigne, par
I’exérése compléte ; avec le minimum de complications et de
séquelles.
e D’établir une reconstruction pour rendre la paroi abdominale
fonctionnelle et esthétiquement satisfaisante.
e De diminuer le risque de récidive.
e De ralentir la prolifération tumorale en espérant une stabilisation
Ou une regression dans les cas inopérable.
B-Les moyens thérapeutiques
1-Abstention :
La simple observation est une option thérapeutique non négligeable pour la prise
en charge des patients asymptomatiques, avec des petites tumeurs desmoides qui
n’envahissent pas les structures de proximité ou pour des patients avec une
symptomatologie minime. Ces patients sont généralement suivis cliniguement et
avec des méthodes modernes d’imagerie (le plus souvent par TDM), qui
permettent d’évaluer 1’augmentation de la taille de ces tumeurs. Ces derniéres
peuvent augmenter de volume, rester stable ou méme regresser[73,74].
Une étude a propos d’une série de 27 patients, qui ont été mis initialement sous
simple observation, plus de la moiti¢ de ces patients (16 patients) n’ont pas
progressé, une régression spontané a été notée chez 5 d’entre eux et une
augmentation du volume de la tumeur a été notée chez 6 patients[74].
Pour les tumeurs stables et celles qui diminuent de taille, aucun traitement ne peut

étre nécessaire.
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D’autres cas de régression spontanée bien que rares ont été rapportés dans
certaines séries adultes (surtout chez les femmes aprés la ménopause ou
ovariectomie) ; ce qui confirme la possibilité d’attendre et d’observer chez les
patients asymptomatiques avec de petitess ou stables tumeurs
desmoides[73].Pourtant, a cause de la nature agressive de cette pathologie,
beaucoup de cliniciens n’adhérent pas a cette stratégie thérapeutique
expectante[75].
2-Chirurgie :

Le traitement des tumeurs desmoides de la paroi abdominale comprend deux
grands volets chirurgicaux : la tumorectomie et la reconstruction pariétale.

i. Résection tumorale :

La stratégie chirurgicale dépend de la résecabilité de la tumeur. Le traitement
chirurgical a visée curative doit rester le traitement de choix. En effet, une tumeur
desmoide de petite taille, bien limitée et sans envahissement des structures vitales
doit étre reséquee chirurgicalement.

L’objectif est d’obtenir des limites de résection histologiquement saines, donc
I’exérese chirurgicale doit étre large passant en zone saine avec une marge de
quelques centimétres du tissu macroscopiquement sain[76,77].

Cependant ; cet objectif n’est pas toujours facile a atteindre en raison des limites
anatomiques. La résection macroscopique est possible dans 2/3 des cas mais il est
difficile pour le chirurgien d’étre str d’avoir fait une résection compléte, car la
tumeur n’est pas encapsulée et 1’extension musculaire est impalpable[78].

Méme avec une chirurgie complete (berges chirurgicales histologiquement
saines) une éventuelle récidive est toujours possible[79].Raison pour laquelle

I’importance d’une marge chirurgicale histologiquement saine est débattue[80].
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Cependant certaines exéreses partielles, qui ont pour objectifs de réduire la taille
de la tumeur, semblent conduire a une accélération de la croissance
tumorale[81].Pour éviter au maximum le risque de rechute, il est conseillé dans la
littérature de faire soit une résection large de la tumeur consistant en la résection
totale de la masse en passant par des marges de 2 a 3cm de muscle
macroscopiquement sain, soit une résection radicale emportant tout le muscle
concerné[77,82].

La localisation a la paroi abdominale est propice a ce type d’interventions et ne
pose généralement pas un probleme de résécabilité, contrairement aux autres
localisations qui sont limitées par 1’extension aux structures vasculonerveuses ou
aux organes intra-abdominaux[77,83].

Le taux de récidives apres exérése des tumeurs desmoides de la paroi est éleve
estime entre 20 a 80% selon les etudes[3].

Le taux de récidive est encore plus éleveé si la tumeur desmoide est associée a une
PAF.

La chirurgie des tumeurs desmoides de la paroi abdominale peut entrainer un
important délabrement pariétal nécessitant une prise en charge pluridisciplinaire
(chirurgien digestif, plasticien ...) pour une reconstruction parictale[77,84]

ii. Reconstruction du défect pariétal

La tumorectomie peut se faire au prix d’un délabrement pariétal important qui
nécessite une prise en charge multidisciplinaire. L’avancée de la chirurgie au
cours de ces deux derniéres décennies a rendu possible la couverture de la

quasitotalité des pertes de substance quelque soit leurs caractéristiques (taille,

localisation, étiologie).
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L’objectif de cette reconstruction est de protéger le contenu abdominal et
d’assurer la fonction pariétale tout en essayant d’obtenir un aspect esthétique
satisfaisant.

Le défect pariétal qui suit la tumorectomie est de surface variable d’ou la
variabilité des méthodes :

o La cicatrice dirigée :

C’est la méthode la plus simple pour traiter une perte de substance superficielle.
11 s’agit d’une méthode peu cofiteuse, utilisant des pansements repétés et réguliers,
dont le but est d’obtenir un sous-sol vivant ; fait de bourgeons de granulation, qui
sera le support d’une repousse cutanée a partir des berges. Cette méthode nécessite

un suivi régulier du patient et donc sa coopération.

o Lagreffe:
Pour des délabrements importants de la paroi abdominale, des greffes fasciales

dites auto géniques sont indiquées, utilisant le plus souvent le muscle tenseur de

fascia lata.[85]

o Lambeaux :
C’est le procédé utilisant des structures vascularisées, pédiculées. Cette technique
peut utiliser le muscle grand dorsal, le grand droit, le fascia lata, un lambeau

aponévrotique ou épiploique[86]
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Figure 49 : vue peropératoire : mise en place d’'un lambeau grand dorsal[87]

o Protheses :

La pose de matériel synthétique doit obéir aux régles d’asepsie rigoureuse, ce
procéde utilisant des plaques prothétiques résorbables ou non (Mersiléne, Proléne,
Vicryl), dont le site d’insertion peut étre sous-péritonéal, pré péritonéal,
intrapéritoneéal.

D’autres procédés associant un lambeau épiploique placé au-dessus d’une plaque
de polytétrafluoroéthylene (PTFE) ont été utilises. La pariétoplastie prothétique
parait étre tres efficace sans répercussion fonctionnelle résiduelle, permettant

méme une grossesse ultérieure et un accouchement normal[86].
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Figure 50 : Vue opératoire : mise en place d'une plaque synthétique biface[88]

3-Traitement médicale :
Ce traitement médical a pour but diinduire une rémission, afin de prévenir les
complications, la récidive de la maladie et réduire la morbidité
I AINS
Certains auteurs soutiennent que la production de la prostaglandine peut jouer un
réle dans I’évolution des tumeurs desmoides et il a été montré que la synthése des
prostaglandines passe principalement par la voie de la Cyclo-Oxygénase 2 (COX
2).Les mécanismes d’action des AINS sont multiples[3,35,51] :
- Par leur action anti-COX 2, ils inhibent la croissance tumorale en inhibant
la synthese des prostaglandines qui diminuent les réactions du systéeme

Immunitaire antitumoral.
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- IIs baissent ¢galement 1’activité de I’ornithine décarboxylase (ODC) qui
est une enzyme clé de la croissance tumorale.

- lls diminuent aussi la concentration en adénosine monophosphate cyclique
(AMPCc) dans les cellules tumorales, ce qui peut entrainer une interruption
du cycle cellulaire.

L’efficacité des AINS a été démontrée in vitro sur des cellules issues de tumeurs
desmoides pour deux molécules : le Sulindac et I’Indométhacine[89]. Les
posologies recommandeées sont de 300 a 450 mg/j pour le Sulindac et de 75 a 150
mg/j pour 1’Indométhacine[78,90]. Une réponse peut étre obtenue a partir de
quelques semaines de traitement, mais le plus souvent elle est obtenue apreés 8 a
24 mois de traitement. C’est pourquoi on peut considérer qu’il faut attendre 2 ans
de traitement avant de juger de 1’efficacité des AINS.

Il a été décrit plusieurs cas de stabilisation voire de régression compléte de
tumeurs desmoides mésentériques et de la paroi abdominale avec le Sulindac ou
I’Indométhacine, mais on ignore la durée de cette rémission [3,35,90,91].

Dans 20% des cas, les effets indésirables a type de vomissements, ulcéres
gastriques et hémorragies digestives limitent 1’utilisation des AINS. Les nouveaux
inhibiteurs de COX2, agissent avec moins d'effets sur la muqueuse gastrique et
moins d’effet antiplaquettaire, donc leur emploi semble étre plus sir et sécurisé,
et probablement plus efficace que Sulindac.

Cependant, aucune étude de comparaison n‘a été faite jusqu'a présent [92].

Il.  Hormonothérapie :

Parmi les différentes hypothéses ¢étiopathogéniques, [’effet des facteurs

hormonaux a été proposé vue que :
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o La plupart de ces tumeurs surviennent chez des femmes le plus
souvent pendant la grossesse ou en post-partum.
o Des régressions spontanées ont été notées pendant la
ménopause, ce qui suggere un effet hormonal sur la croissance
tumorale [93,94].
o Des modeles animaux de prolifération de fibromatose sous
I’effet des estrogeénes et une régression sous un traitement anti-
oestrogene ou progestérone ont été rapportés [95].
o L’expression des récepteurs cellulaires aux cestrogenes retrouvés
dans prés de deux tiers des tumeurs chez I’adulte et I’enfant [96].
Il était donc logique que des thérapies hormonales suscitent de l'intérét et laissent
espérer une efficacité de ce type de traitement [2].
En effet, plusieurs publications ont rapporté I’effet positif du Tamoxiféne, un
anti-cestrogéne largement utilisé dans le traitement du carcinome du sein. Une
revue de la littérature, faite par Wilcken et al. trouve une réponse objective dans
18 cas parmi 35 patients (51 %) traités par hormonothérapie pour une tumeur
desmoide[97].
En cas d’échec du Tamoxiféne, un traitement de 2°™ ligne par la Luteinizing
Hormone-Releasing Hormone (LH-RH) peut étre efficace.
L’hormonothérapie est dénouée de toxicité, son efficacité mérite d’étre essayée
par d’autres études pour évaluer de fagon précise son efficacité dans les tumeurs

desmoides.

lil.  Chimiothérapie :
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Les tumeurs desmoides évoluent lentement, ce qui suppose une faible chimio
sensibilité. Ce traitement a été cependant proposé pour les tumeurs desmoides
agressives, inextirpables et résistantes au traitement médical conventionnel.
Différentes chimiothérapies ont ¢té testées. Les TD s’apparentant aux
fibrosarcomes de bas grades, les anthracyclines ont été essayées avec un certain
succes, permettant des stabilisations de longue durée voire de franches
régressions[2]. Chez I’enfant c’est le protocole VAC associant

Vincristine, Actinomycine, Cyclofosfamide qui a donné les meilleurs résultats ;
Cette association étant réputée active contre les sarcomes [35].

Cependant, chez les jeunes patients ou le souci de faible toxicité du traitement
doit étre une préoccupation majeure, 1’association de faibles doses de
chimiothérapie(Méthotrexate et Vinblastine) constitue un traitement efficace dans
70 %des cas avec peu d’effets indésirables [98]. Hamilton et al. en cas de tumeur
desmoide inopérable associée a une PAF, ont proposé un protocole associant la
Doxirubicine a la Dacarbazine avec de bons résultats [2].

Pilz et al recommandent que la chimiothérapie ne doit pas étre interrompue avant
la 20éme semaine, tandis que Skapec suggére que le traitement doit étre poursuivi
pendant de longues périodes de 12 a 18 mois méme en absence de preuve
radiologique de réponse [99].

Le pronostic relativement favorable des TD, semble décourager les auteurs a tester
de facon adequate la chimiothérapie comme alternative a un traitement radical
[100].

IV.  Autres thérapeutiques médicales :

o L’imatinib
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L’imatinib Mesylate est un inhibiteur de récepteur de tyrosine kinase, notamment
CKit, PDGFR o et PDGFR B. Il est largement utilis¢é dans le traitement de
certaines tumeurs sur exprimant le géne KIT, qui code pour le récepteur d'une
tyrosine kinase d'un facteur de croissance, comme les sarcomes digestifs. Elles
sont de trés mauvais pronostic mais répondant spectaculairement a cette molécule
Il semble que 20 a 30% des tumeurs desmoides expriment en immuno-
histochimie le C-Kit ou CD 117, d'ou l'intérét potentiel de ce produit.
Des auteurs ont montré I’intérét de cette molécule avec des reponses intéressantes
aussi bien cliniques que biologiques (15.7% des réponses partielles) et des
stabilisations de la maladie de longue durée (36.8 % a plus d’un an) [2]. La dose
utilisée dans ces études est de 400 a 800 mg/j.
Pour certains auteurs, les effets publiés ne pourraient étre attribués a I’expression
CKit, ils semblent étre obtenus par médiation du récepteur PDGFb[57,101]. Pour
d’autres, I’activité de ce traitement serait due vraisemblablement a 1’inhibition de
I’activité C-Kit et PDGFR [102].
Une étude a essayé d’évaluer I’action combinée de I’Imatinib avec une
chimiothérapie de type Gemcitabine et Doxorubicine. Ceci a montré une toxicité
cliniquement inacceptable interdisant tout emploi de cette combinaison[103].
A ce jour, le traitement par Imatinib mesylate étant expérimental, il ne semble pas
exister de consensus quant aux doses a utiliser. Ses effets indésirables les plus
fréquents sont :

- des troubles digestifs a type de vomissements et diarrhées

- des cytolyses hépatiques

- des oedémes,

- des rashs cutanés prurigineux
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- des myalgies, arthralgies et douleurs osseuses, des céphalées

- des troubles hématologiques a type de neutropénie, thrombopénie et
anémie,
Avec D’Imatinib s’ouvre une nouvelle classe prometteuse de médicaments
anticancéreux appelés « Inhibiteur de transduction du signal ». Pourtant, en
I’absence de recul suffisant concernant surtout les effets secondaires a long terme,
I’Imatinib Mesylate reste a utiliser pour I’instant uniquement dans les situations
de sauvetage lorsque les traitements chirurgicaux et médicaux habituels ont
echoue.

o L’interferon-o

L'interféron-a a été utilisé dans des cas inopérables dans une tentative d’empécher
la progression rapide de la maladie vue son effet anti-proliférant cellulaire sur le
fibroblaste a éte utilise [104]. Il a été rapporté des rémissions completes prouvees
radiologiguement chez plusieurs cas de patients traités par INF-o [104]

Les doses journaliéres varient entre 3 @ 9 millions d’unités en injection sous-
cutanée, pendant des périodes de 12 a 55 mois[104,105].

Une récente étude autrichienne multicentrique a évalué I’effet de I’INF seul ou en
association avec I’acide rétinoique chez 13 patients agés de 15 a 73 ans (age
moyen : 32 ans).

Sept parmi eux ont regu 1’association INF-a et acide rétinoique. Une réponse
locale a été notée dans 85 % des cas (11/13), sept patients n’avaient plus de
maladie évidente. La durée de rémission était de 22 plus ou moins 18 mois. Chez
deux patients, la maladie était progressive apres respectivement sept et neuf mois.
Pour les quatre autres patients, la maladie a été stabilisée. Les auteurs concluent

que I’INF-a, associé a I’acide rétinoique, est une bonne alternative thérapeutique
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a la chirurgie en cas de récidive ; il permet de prolonger la durée de rémission en
cas de chirurgie intra Iésionnelle ou marginale[106].

1. Radiothérapie :

Le role de la radiothérapie dans le traitement de la tumeur desmoide devient de
plus en plus clair. Les premiéres expéeriences étaient décevantes [107].
Cependant, des articles plus récents ont montré son utilité en cas de tumeurs
résiduelles apres chirurgie ou @ marge envahies, en cas de récidives tumorales, ou
de tumeurs inopérables, ou bien comme une alternative a une chirurgie mutilante
ou invalidante [20].
La dose totale recommandée est de 50 a 60 Gray (Gy) répartie en fractions de 1a
2 Gy en 25 séances pendant 6 semaines [20]. Des séries auraient montré que la
radiothérapie combinée a la chirurgie réduit la récidive des tumeurs desmoides
extra-abdominales et celles de la paroi abdominale a 20-40%comparé a 40-70%
en cas de chirurgie seule [20,51].
D’autres auteurs ont montré que la radiothérapie prolongeait I’intervalle libre de
la récidive [108].
Plusieurs techniques spécialisees de radiotherapie ont également éteé tentées avec
de bon résultats notamment la radiothérapie interstitielle, la radiothérapie par
électrons et I’hyperthermoradiotherapie.

C-Les indications :
L’indication du traitement des tumeurs desmoides de la paroi abdominale doit étre
discutée par une équipe multidisciplinaire en tenant compte du bénéfice, de la
toxicité, des effets indésirables et du risque élevé des récidives des différentes

modalités thérapeutique.
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Compte tenu de I’existence de régression spontanees, de longues périodes sans
¢volutivité et de la bénignité des 1ésions, la plupart des auteurs pensent qu’il faut,
pour une tumeur desmoide découverte fortuitement lors d’un examen
radiologique, réaliser dans un premier temps une abstention thérapeutique sous
surveillance clinigue et scanographique.

Seules les tumeurs desmoides symptomatiques, compliquées ou évolutives sur les
examens de surveillance nécessitent un traitement.

Le traitement chirurgical reste le traitement de premiére intention des tumeurs
desmoides de la paroi abdominale, Dans la série de la Saint-Marc, bien que la
pharmacothérapie ait été largement utilisée, la chirurgie était le principal
traitement des tumeurs desmoides de la paroi abdominale et extra-abdominale.
Alors que la thérapie médicale a été le traitement de prédilection pour les tumeurs
desmoides intra-abdominale et multiples [9,109].

En effet, une chirurgie RO doit étre réalisée avec une marge de sécurité d’au moins
1 cm avant qu’elles augmentent de taille, sinon des sacrifices pariétaux peuvent
se produire et la reconstruction de la paroi abdominale sera compliquée [2,110—
112].

En effet, elle peut étre réalisée par réparation directe (sutures), en utilisant des
matériaux synthétiques (mailles) ou par des lambeaux musculo-cutanés lorsque le
defect est large. Les plaques prothétiques (PTFE) sont actuellement les plus
indiquées en matiére de chirurgie plastique[113,114].

Lorsque les marges d’exéréses sont négatives (R0) aucun traitement adjuvant ne
devrait étre envisagé, malgré le risque de récidive (5 a 50%) [86].

En cas de résection R1 et face au risque important des récidives, plusieurs auteurs

recommandent I’usage d’un traitement adjuvent dont :

68



e La radiothérapie en premier ligne. Selon plusieurs séries, associees a la
chirurgie, elle semble diminuer le risque de récidive

e La chimiothérapie qui est indiquée dans des situations ou le traitement
par la chirurgie et la radiothérapie est non réalisable ou en cas
d’échec[115]. Elle est indiquée aussi chez les patients présentant de
grandes tumeurs inopérables ou non resécables ou chez les patients
atteints de maladie résiduelle [116,117].

e La recherche de récepteurs hormonaux sur biopsie ou piece d’exérése,
positive, serait un critére permettant d’utiliser un traitement hormonal a
base de Tamoxifene comme un traitement adjuvant ou dans les tumeurs
non chirurgicales. En cas d’échec du Tamoxiféne 1’hormonothérapie de
2emeligne peut étre utilisée, ainsi qu’une association hormonothérapie
et un produit AINS.

Les recommandations Church et Al. ont présenté un schéma de traitement des
tumeurs desmoides selon la taille de la tumeur, son évolution et la présence de

symptomes ou de complications [55].
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Tableau 5 : traitement des tumeurs desmoides selon la taille de la tumeur et son

évolution.
Stade Description Traitement
I Asymptomatique et non | - Abstention.
évolutive - Traitement non toxique (AINS).
- Résection si découverte fortuite lors d’un
acte chirurgical.
] Symptomatique  avec un | - Résection (méthode de choix)
diamétre inférieur a 10 cm | - Si non résécable : traitement combiné
et sans croissance. (Tamoxifene + AINS)
I Symptomatique avec un | - Traitement actif : AINS,
diamétre entre 10 et 20 cm. | Tamoxiféne, Relaxiféne,
Asymptomatique avec | Vinblastine/ Méthotrexate.
croissance lente - Si la thérapie moins toxique est inefficace :
Thérapie antisarcome
(Adriamycine/Dacarbazine)
v Symptomatique avec un | - Traitement en urgence :
diametre sup a 20 cm, . . .
croissance  rapide  ou Chl.rurg,|e+(?h|mlotheraple antisarcome+
complication radiothérapie

D-LA SURVEILLANCE POST THERAPEUTIQUE :

Vue le taux de récidives élevé, les patients doivent subir une surveillance post

thérapeutique stricte clinique et radiologique a la recherche de masses résiduelles

ou récidivantes clinique

L’échographie est particuliérement utile pour le dépistage précoce de la récidive

tumorale et doit étre réalisée lors des consultations de suivi des patients déja

operés [61].
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Le scanner présente une haute performance dans la surveillance, notamment pour
différencier les remaniements intra-abdominaux post-opératoires des tumeurs
desmoides résiduelles ou récidivantes [3,51].

Plus rarement, le diagnostic de tumeurs desmoides précede celui de la polypose
digestive, ce qui souligne l'intérét d'un contrdle coloscopique systématique chez
les patients porteurs de tumeur desmoide.

Cette surveillance est assurée, selon le National Comprehensive Cancer Network
(NCCN), par un examen Clinique et radiographique approprié tous les 3 a 6 mois

pendant 2 a 3 ans, puis chaque année.

IX-EVOLUTION
1-Evolution spontanée

Les tumeurs desmoides ont habituellement une croissance lente, mais leur
évolution reste imprevisible [1,3]. En dehors de tout traitement 10% des cas
régressent spontanément, notamment aprés la ménopause chez la femme [2,118]
et a la fin de la croissance chez ’enfant , 30% alternent des phases de croissance
et de régressions, environs 50% restent stables ; et 10% ont une croissance rapide
[2,119].Les tumeurs desmoides ne métastasent jamais mais des transformations
sarcomateuses exceptionnelles sont possibles selon certains auteurs. Tandis que
d’autres parleraient d’erreur diagnostic et qu’il s’agirait de sarcome des le départ.
Ces constatations devront faire modérer les indications et I’agressivité¢ du
traitement chirurgical. Ainsi [D’abstention thérapeutique avec la simple
surveillance clinique et radiologique est une option non négligeable dans le

traitement de ces tumeurs.
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2-Evolution sous traitement :

L’exérese chirurgicale large permet d’obtenir 30 a 50% de guérison, mais les
récidives sont toujours possibles méme apres une dizaine d’années [79].
Le taux de récidive apres exerese des tumeurs desmoides de paroi est elevé, estimé
entre 20 et 80% selon les études [120,121]et surviennent dans les 5 ans qui suivent
la chirurgie (notamment en cas de résection non RO et chez la femme deplus de
30) [118].
Posner & al [122] ont rapporteé les facteurs pronostiques de récidives suivants :

- L’age de 18 a 30 ans.

- Les récidives multiples.

- L’exérése incompléte.

- La présence a 1’analyse microscopique de marges chirurgicales envahis.

- L’inefficacité d’une irradiation complémentaire.

- Traitement chirurgical seul.

- Notion de syndrome de Gardner ou la PAF.
Le sexe semble aussi influencer le risque de récidive ; certains auteurs ont rapporté
un taux significativement plus élevé de récidive chez les femmes [100].
Les tumeurs desmoides restent des tumeurs bénignes qui ne causent gque tres
rarement le déces surtout en cas des tumeurs desmoides de la paroi abdominale
qui ne se compliquent que rarement[3]. Néanmoins, une surveillance post-
thérapeutique de ces tumeurs doit étre rigoureuse sur plusieurs années. Elle doit
s’appuyer sur les constatations cliniques complétées par des techniques

d’imagerie (habituellement une TDM) a la moindre suspicion de récidive.
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L’IRM est considérée actuellement comme la référence pour la surveillance de
ces tumeurs. L’intensité du signal en T2 et STIR pourrait étre corrélée au
pourcentage de cellularité et du collagene du tissu.

Un schéma de suivi a été proposé : un contrdle chague 3 mois pendant les 6
premiers mois, puis une fois chaque 6mois pendant les 2 ans suivants, et ensuite

un contréle annuel jusqu'a la stabilisation de la maladie[123].

X-PRONOSTIC :
Les tumeurs desmoides sont la 2éme cause de mortalité dans les PAF (elles se
développent chez 10 a 25% des patients atteints de PAF). Elles sont la 1ére cause
de deces apres colectomie prophylactique [124].
Récemment, Salas et Al ont fait un rapport des éléments de pronostic qui
impactent la survie sans progression de maladie dans une série de 426 patients
[74].
Les facteurs pronostic comportent :

- L’age jeune (< 37 ans),

- Lataille > 70 millimétres,

- La maladie résiduelle macroscopique apres la chirurgie (R2) et

- La localisation extra-abdominale.
Aucune donnée parlant de mutation n'a été incluse dans cette étude. Alors que,

Lazar et d'autres rapportent que la mutation p. S45F est corrélée avec la récidive
locale [124].
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IX- CONSEIL GENETIQUE :

Comme nous avons noté auparavant, il existe une prédisposition génétique avec
corrélation génotype-phénotype des tumeurs desmoides dans le cas d’une
association a la polypose adénomateuse familiale ce qui est trés documentée dans
la littérature. Un dépistage précoce par analyse génétique sera logique avant
I’expression phénotypique.

Le dépistage des tumeurs desmoides est aussi conseillé dans le cadre du suivi post

thérapeutique :

- Des sujets atteints de la polypose adénomateuse familiale par un examen
clinique systématique.

- Des patients déja opérés par un examen minutieux complété par une
¢chographie pour détecter les récidives. Mais c’est surtout I’IRM qui reste la
plus performante dans la detection des recidives infracliniques. Cette
surveillance radio-clinique doit étre accentuée au cours des trois premieres

années suivant |’intervention.
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Les tumeurs desmoides de la paroi abdominale, sont des tumeurs rares. Elles
surviennent le plus souvent chez les sujets jeunes. L’atteinte de la paroi
abdominale antérieure touche surtout 1’aponévrose des muscles grands droits et
grands obliques, ne dépassant pas la ligne médiane.

Plusieurs facteurs sont incriminés dans la survenu de ces tumeurs, traumatique,
hormonales et génétique. Elles peuvent étre sporadiques ou entrant dans le cadre
de PAF.

La manifestation clinique de ces tumeurs est spectaculaire par des masses souvent
de grande taille. Les examens complémentaires radiologiques, notamment,
I’échographie, I’IRM et la TDM, permettent de suspecter le diagnostic, mais, la
confirmation n’est apportée que par I’examen anatomopathologique qui met en
¢vidence une prolifération de fibroblastes d’aspect bénin.

L’évolution imprévisible de ces tumeurs conditionne leur prise en charge
thérapeutique.

Mais la chirurgie, qui consiste en une exérese carcinologique de la tumeur avec
des marges de sécurité suffisantes, reste la pierre angulaire de la prise en charge
L’association radiothérapie et hormonothérapie est une bonne alternative qui
apporte des réponses objectives dans les tumeurs desmoides inopérables et qui
diminue le taux de récidives.

Des nouvelles méthodes thérapeutiques moins invasives et tres prometteuses sont
I’objet d’études et de recherche a fin d’améliorer la prise en charge de ces tumeurs.
La bénignité histologique des tumeurs desmoides contraste avec leur malignité
locale par leur caractére infiltrant et leur tendance a récidiver ce qui explique une
surveillance radio clinigue accentuée pendant plusieurs années suivant

I’intervention.
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RESUME

Titre : les tumeurs desmoides de la paroi abdominale (Etude rétrospective a
propos de 16 cas).

Auteur : Adil Ounjar

Mots clés : tumeurs desmoides, paroi abdominale, exérese chirurgicale,
reconstruction pariétale.

Introduction-Objectif : les tumeurs desmoides de la paroi abdominale sont des
proliférations fibroblastiques rares, non meéetastasiantes mais localement
agressives car infiltrantes, source de récidives. L’objectif est de réaliser une mise
au point sur la prise en charge thérapeutique de ces tumeurs et de mettre I’accent
sur les difficultés de cette prise en charge

Matériel Notre étude est rétrospective sur 16 observations de tumeurs desmoides
limitées a la paroi abdominale.

Résultats L’age moyen a été de 35 ans, le sexe ratio de 11 F/5H. L’atteinte du
muscle grand droit a été constatée dans 62,5% des cas. Tous nos patients ont eu
une exérese large avec une reconstruction du défect pariétal superficiel et profond
- sutures simples (05 cas), implants prothétiques (10 cas) et lambeaux associés a
une prothese (01 cas). Le recul moyen a été de 8ans avec deux cas de récidives.
Un patient a été décéedé.

Discussion : Tumeurs rares caractérisées par une malignité locale avec une grande
tendance a la récidive. Bien qu’elles soient sporadiques dans la plupart des cas,
un traumatisme, des facteurs hormonaux et génétiques sont les principaux facteurs
etiologiques retrouves. Le traitement curatif reste 1’exérése chirurgicale large dite
carcinologique avec des limites saines macro et microscopiques suivie d’une
reconstruction de la paroi abdominale qui doit étre anatomique, fonctionnelle et
esthetique.

Conclusion : Entité rare, les tumeurs desmoides de la paroi abdominale ont un
fort potentiel infiltrant et donc un fort taux de récidive malgré une résection
chirurgicale carcinologique. La reconstruction du défect pariétal reste, parfois, un
véritable defi.
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ABSTRACT
Title: desmoid tumors of the abdominal wall (retrospective study of 16 cases).
Author: Adil Ounjar

Keywords: desmoid tumors, abdominal wall, surgical excision, parietal
reconstruction.

Introduction-Objective: Desmoid tumors of the abdominal wall are rare
fibroblastic proliferations, not metastasizing but locally aggressive because they
are infiltrating, a source of recurrence. The objective is to develop an update on
the therapeutic management of these tumors and to emphasize the difficulties of
this management Material Our study is retrospective on 16 observations of
desmoid tumors limited to the abdominal wall.

Results: The average age was 35 years, the sex ratio 11 F / 5H. The achievement
of the rectus muscle was observed in 62.5% of cases. All of our patients had a
wide excision with a reconstruction of the superficial and deep parietal defect:
simple sutures (05 cases), prosthetic implants (10 cases) and skin flaps associated
with a prosthesis (01 cases).

The average decline was 8 years with two cases of recurrence. One patient has
died.

Discussion: Rare tumors characterized by local malignancy with a high tendency
to recur. Although they are sporadic in most cases, trauma, hormonal and genetic
factors are the main etiological factors found. The curative treatment remains
wide surgical excision called oncologic with healthy macro and microscopic
limits followed by reconstruction of the abdominal wall which must be
anatomical, functional and aesthetic.

Conclusion: A rare entity, desmoid tumors of the abdominal wall have a high
infiltrating potential and therefore a high rate of recurrence despite oncologic
surgical resection. The reconstruction of the parietal defect sometimes remains a
real challenge.
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