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CHAPITRE 1

Introduction :

Les fibromes utérins (également connus sous le nom de Iéiomyomes ou myomes) sont les
tumeurs utérines bénignes les plus courantes, avec une incidence estimée de 20 % a 40 % chez
les femmes pendant leurs années de procréation [1,2]. Ce sont des tumeurs monoclonales des
cellules musculaires lisses utérines, composées de grandes quantités de matrice extracellulaire
contenant du collagéne, de la fibronectine et du protéoglycane [3,4]. Méme si leur pathogenese
n'est pas clairement connue, il existe des preuves considérables que les cestrogénes et les
progestatifs proliferent la croissance tumorale [5,6], car les fibromes apparaissent rarement
avant la ménarche [7] et régressent aprés la ménopause [8]. lls sont généralement fermes, bien
circonscrits et localisés dans la cavité pelvienne [1]. lls sont classés selon leur emplacement par
rapport aux couches de I'utérus (sous-séreuse, intra-murale ou sous-mugueuse) et peuvent étre

uniques ou multiples.

Les léiomyomes extra-utérins (LEU) sont plus rares et leur €tiologie n'est pas claire [9].
Ils présentent un grand défi diagnostique en raison de leurs emplacements inhabituels et de
leurs signes cliniques et radiologiques non spécifiques. Ce sont des tumeurs histologiquement
bénignes, qui proviennent des cellules musculaires lisses, elles surviennent généralement dans
le tractus génito-urinaire (dans la vulve, les ovaires, l'uretre et la vessie) mais peuvent survenir
a presque n'importe quel endroit anatomique. De plus, les LEU peuvent également présenter
des schémas de croissance inhabituels tels qu'une Iéiomyomatose péritonéale disséminée, une
I[éiomyomatose intraveineuse, un léiomyome métastasant bénin, un léiomyome parasitaire et
une croissance rétropéritonéale. Cependant, la cellule d'origine des cellules musculaires lisses
et des caractéristiques histologiques bénignes est similaire a leur homologue utérine. La
présence d'un léiomyome utérin synchrone ou d'antécédents d'hystérectomie est une preuve
considérable pour le diagnostic de ces schémas de croissance anormalement localisés et

inhabituels. Cependant, certains Iéiomyomes extra-utérins peuvent imiter des tumeurs malignes
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et de graves erreurs de diagnostic peuvent en résulter. Différentes modalités d'imagerie telles
que I'échographie, la tomodensitométrie et I'imagerie par résonance magnétique sont utiles dans
le diagnostic des LEU, cependant, un examen histopathologique est souvent nécessaire pour la

confirmation.

Nous rapportons a travers une revue de la littérature et 2 cas cliniques de léiomyomes
extra utérins colligeés au service de gynécologie obstétrique, de cancérologie et de grossesse a
haut risque a la matérnité souissi de rabat, les différents problémes diagnostiques et

thérapeutiques que souléve cette entité.



CHAPITRE 2 : Revue de la littérature

1. Théories de la formation des fibromes :

Les léiomyomes utérins sont des tumeurs monoclonales bénignes du myometre
constituées de cellules musculaires lisses, de fibroblastes et de matrice
extracellulaire [10,11]. lls sont encapsulés par une pseudo-capsule formée de tissu aréolaire et

de fibres musculaires separant la tumeur des structures environnantes locales [10].

Malgré Il'impact majeur des leiomyomes sur la santé publique, leur cause est peu
connue. Jusqu'a récemment, les hormones stéroidiennes cestrogéne et progestérone étaient
considérées comme les régulateurs les plus importants de la croissance du léiomyome. Il existe
de nombreuses preuves que les cestrogeénes favorisent la croissance des fibromes, y compris les
observations cliniques selon lesquelles les fibromes se développent en présence de niveaux
élevés d'cestrogenes, comme pendant les années de procréation, et qu'ils régressent en présence
de faibles niveaux d'cestrogenes, comme apres la ménopause ou pendant le traitement par un
agoniste de la gonadolibérine (GnRH). De plus, les fibromes ont des concentrations
d'eestrogeénes plus élevées, lient plus d'cestrogenes, ont plus de récepteurs d'cestrogeénes et
convertissent l'cestradiol (une forme d'cestrogéne plus active) en cestrone (une forme

d'cestrogéne moins active) plus lentement que le myomeétre normal.

On pense également que la progestérone joue un r6le dans la croissance des
fibromes. Plus précisément, des études cliniques suggerent que la progestérone facilite la
croissance des fibromes. Par exemple, la taille des fiboromes augmente pendant le traitement
avec des progestérone synthétiques. Il a été démontré que l'association d'un agoniste de la
GnRH et d'un traitement a la progestérone n'a aucun effet sur le volume utérin, contrairement
au traitement par un agoniste de la GnRH seul, dont il a été démontré qu'il réduit le volume
utérin. L'observation que les fibromes régressent avec l'agent antiprogestérone, RU-486,
soutient davantage le role de la progestérone en tant que promoteur de la croissance des
fibromes. Histologiquement, les fibromes des patients traités avec de la progestérone montrent

une croissance cellulaire plus importante que ceux des patients sans
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progestérone. Biochimiquement, les fibromes ont des concentrations de récepteurs de

progestérone plus élevées que le myometre normal.

On pense également que d'autres hormones telles que I'hormone de croissance (GH) et la
prolactine (PRL) favorisent la croissance des fibromes, mais leur rdle est encore moins bien
défini.

Plus récemment, il a été démontré que les facteurs de croissance, qui sont de petites
protéines qui affectent la croissance cellulaire, interviennent dans les effets favorisant la
croissance des cestrogeénes et jouent un réle important dans le développement des fibromes. Les
facteurs potentiellement importants dans la croissance des fibromes comprennent le facteur de
croissance transformant béta, le facteur de croissance basique des fibroblastes, le facteur de
croissance épidermique, le facteur de croissance analogue a l'insuline et le facteur de croissance

dérivé des plaquettes.

Dans I'ensemble, les cestrogénes, la progestérone et les facteurs de croissance favorisent
probablement la croissance tumorale, mais seulement aprés le début de la formation
tumorale. Cet événement initiateur reste inconnu, bien que des preuves récentes suggeérent gu'il
existe une forte composante héréditaire dans le développement des fibromes. Les preuves
indirectes de cette hypothése sont les suivantes. Premierement, les fibromes sont au moins deux
fois plus fréquents chez les femmes noires que chez les femmes blanches. Bien que les
différences raciales dans le statut socio-économique et I'accés aux soins de sante, ainsi que les
différences raciales dans les facteurs de risque connus des fibromes, puissent contribuer a cette
découverte, deux études récentes suggeérent que ces facteurs n'expliquent pas complétement
I'écart. Deuxiemement, une autre étude a révélé une prédisposition génétique a I'nystérectomie,
comme l'indique une corrélation de paires de jumeaux deux fois plus élevée pour
I'nystérectomie  chez les jumeaux identiqgues par rapport aux  jumeaux
fraternels. Troisiemement, il existe une forme héréditaire rare de fibromes utérins associée a
des fibromes cutanés appelée syndrome de Reed. Enfin, une récente étude russe suggére que
les femmes ayant des antécédents familiaux de fibromes sont deux fois plus susceptibles de

développer des fibromes que les femmes sans antécédents familiaux. Malheureusement, peu



d'études scientifiques examinent directement la composante génétique du développement des

fibromes.

Récemment, des chercheurs du Center for Uterine Fibroids ont identifié des mutations
dans deux genes, HMGI(C) et HMGI(Y), qui semblent jouer un réle important dans le
développement de certains fibromes. Normalement, ces genes codent pour des protéines qui

aident a contr6ler la croissance cellulaire en régulant indirectement la transcription de I'ADN.

Cependant, les mutations de ces genes sont probablement des changements secondaires
dans des cellules déja genétiquement sensibles. Par conséquent, il est probable qu'il existe

d'autres genes cruciaux pour le développement des fibromes qui n'ont pas encore été identifiés.

En fin de compte, la compréhension des hormones, des facteurs de croissance et des genes
impliqués dans la formation et la croissance des fibromes peut conduire a des options de

traitement innovantes et moins invasives.

2. Classification :

De nombreuses classifications des myomes existent dans la littérature ( Lasmar et al .,
2005 ; Stamatellos et Bontis, 2007 ). Tous prennent en compte le degré d'extension intramurale

et/ou de déformation de la cavité utérine.

La classification des fibromes adoptée par I'ESGE (European Society for Gynecological
Endoscopy) a l'avantage d'étre tres simple (GO est un myome intra-utérin pédiculé, G1 a sa plus
grande partie (>50%) dans la cavité utérine, et G2 a sa plus grande partie (>50 %) dans le

myometre).

La classification FIGO ( Munro et al ., 2011 ) décrit huit types de fibromes ainsi qu'une
classe hybride (association de deux types de myomes) (Eigure 1 ). Comme différents types de
fibromes sont souvent présents en méme temps (selon le site), cette classification offre une «

carte » plus représentative de la distribution des fibromes.
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Figure 1 : Classification FIGO des fibromes utérins selon Munro et al . (2011). Les types
de fibrome vontde 0 & 8

0 = pédiculé, intracavitaire ;

1 = sous-muqueux, < 50 % intramural ;

2 = sous-muqueux, > 50 % intramural ;

3 = Contact avec I'endométre, 100 % intramural ;

4 = Intra-muros ;

5 = sous-séreux, > 50 % intramural ;

6 = sous-séreux, < 50 % intramural ;

7 = sous-séreux, pédiculé ;

8 = Autre (par exemple cervicale, parasitaire....).
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Lorsque deux nombres sont donnés (par exemple 2-5), le premier nombre fait référence
a la relation avec I'endométre, tandis que le second nombre fait référence a la relation avec la
séreuse ; par exemple 2-5 = sous-muqueux et sous-sereux, chacun avec moins de la moitié du

diamétre dans les cavités endométriale et péritonéale respectivement.

Les fibromes extra utérins surviennent généralement dans le tractus génito-urinaire (dans
la vulve, les ovaires, I'uretre et la vessie) mais peuvent survenir a presque n'importe quel endroit

anatomique.
Les entités décrites dans ce groupe comprennent (entre autres) :

e Le léiomyome métastatique bénin (LMB)

e Laléiomyomatose péritonéale disséminée (LPD)
e Laléiomyomatose intraveineuse (LIV)

e Laléiomyomatose héréditaire

e E Iéiomyome parasitaire

e Le léiomyome rétro péritoneal

e Le léiomyome du ligament large

e Le léiomyome ovarien

e Le léiomyome vaginal : extrémement rare

e Le léiomyome cervical : parfois classé comme faisant partie des Iéiomyomes utérins
e Le léiomyome de vessie

e Autres....



3. Le léiomyome métastatique bénin (LMB)

a- Introduction

Le léiomyome métastatique bénin (LMB) est une maladie rare caractérisée par des
tumeurs des muscles lisses bien différenciées morphologiquement similaires aux léiomyomes
utérins [12] qui affectent les sites extra-utérins. La maladie a été proposee pour la premiére fois
par Steiner [13]. Le léiomyome peut métastaser dans plusieurs organes, le poumon étant
I'organe cible le plus courant (LMB pulmonaire). Il peut également se produire dans I'oreillette
droite, la cavité pelvienne et abdominale, I'épiploon, les ganglions lymphatiques, les tissus
musculaires, le cerveau, les os et dans la peau et les cicatrices de la paroi abdominale [14,15].

b- Epidémiologie

Le LMB affecte généralement les femmes en age de procréer tardif, en particulier pendant
la période préménopausique avec un age moyen de 47 ans [16,17,18] et ayant des antécédents

de léiomyome utérin traité ( hystérectomie ou une myomectomie ) ou non [19].

Selon une récente revue systématique de la littérature, la plupart des femmes touchées ont
des antécédents de chirurgie utérine (myomectomie ou d'hystérectomie) a un age moyen de
38,5 ans et un diagnostic ultérieur de LMB a un age moyen de 47,3 ans [20]. seuls quelques cas

ont éteé rapportés avec un utérus intact et sans antécédent de léiomyome [21,22].

La vitesse de croissance de ces tumeurs est lente [23] et la durée moyenne entre la
premiére chirurgie et le diagnostic de LMB est trés variable d’une étude a 1’autre, allant de 8,8
ans [17] & 23 ans [16]. Cependant, des cas de BML ont été identifiés des le moment de la

chirurgie initiale et jusqu'a 31 ans apres l'opération [24,25, 26].
c- Etiologie et pathogenése

Jusqu'a présent, I'étiologie et la pathogenése de la LMB ne sont pas claires. Parmi les
hypothéses proposées, la théorie de la propagation lymphovasculaire est la plus communément
acceptée, selon laquelle les cellules tumorales peuvent se propager le long des vaisseaux

sanguins ou lymphatiques pendant l'opération. La théorie de I'ensemencement péritonéal
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iatrogéne & partir d'un Iéiomyome rompu lors d'une myomectomie ou d'une hystérectomie est
plus raisonnable pour expliquer I'incidence de la LMB pelvienne [27,28]. Il a été suggéré que
la LMB pourrait évoluer a partir d'une prolifération multicentrique du muscle lisse induite par
la stimulation hormonale, sur la base de la coloration immunohistochimique positive pour les
récepteurs aux cestrogeénes (ER) et a la progestérone (EP) dans les cellules tumorales. La
thérapie antihormonale peut aussi favoriser cette théorie [29]. Certaines études ont présenté des
mutations cytogénétiques dans la LMB, telles que la délétion terminale 19q, 22q et 1p, les
réarrangements 6p21 et 12q15, impliquant le HMGAZ2 et le BMP8B [30,31]. La mutation du
géne MED12 sur le bras long du chromosome X (Xqg12.1), qui est liée a la régulation de la
transcription de I'ARN polymérase |1, peut également étre liée a la LMB [32].

d- Clinique

Les symptdmes de la BML varient selon la localisation des métastases, et la plupart
d'entre eux n'ont pas de manifestations cliniques évidentes. La LMB pulmonaire se présente
généralement avec des symptdmes respiratoires, le plus souvent une dyspnée, douleur
thoracique, une toux et plus rarement une hémoptysie, un hémothorax ou un pneumothorax
[21].

e- Imagerie

L'examen d'imagerie est également généralement non spécifique. La tomodensitométrie

(TDM) thoracique est couramment utilisée pour le diagnostic auxiliaire de la LMB pulmonaire.

Les résultats radiologiques typiques des BML pulmonaire montrent de nombreux nodules
pulmonaires solides bien circonscrits de différentes tailles qui sont dispersés dans les champs
pulmonaires [33]. Quelques cas peuvent se présenter sous la forme de larges nodules miliaires
dans les deux poumons, similaires aux caractéristiques d'imagerie de la tuberculose miliaire
[34]. Des caractéristiques d'imagerie rares, notamment des cavités kystiques et vacuolaires
uniques ou multiples, sont trouvées dans les poumons [35,36]. Les nodules a distribution
diffuse dans le poumon bilatéral avec des lésions kystiques a paroi mince et des caractéristiques

d'imagerie similaires a la lymphangioléiomyomatose sont rarement trouveés [37].
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Pour les Iésions suspectes situées dans la cavité pelvienne, la cavité abdominale et d'autres
sites extra pulmonaires, une échographie ou une IRM peuvent étre utiles [33]. Quelques
rapports ont indiqué que la TEP-TDM 218 F-FDG est utile pour distinguer la LMB de certaines
tumeurs malignes confuses, qui montrent une absorption forte ou élevée de 8 F-FDG a la TEP
[38,39].

Aucun examen radiologique ne permet d’affirmer avec certitude le caractére bénin de la

Iésion. Les biopsies sont alors quasi-systématiques [16].
f- Histologie

L'anatomopathologie et I'immunohistochimie sont I'étalon-or pour le diagnostic. Selon la
littérature, la morphologie histopathologique de la tumeur au site métastatique est similaire a
celle de la tumeur primitive de I'utérus. Au microscope, les cellules tumorales sont composées
de cellules lisses en faisceau ou en palissade, avec une morphologie cellulaire 1égére, une
disposition tressée, aucune atypie nucléaire évidente ni mitose, et un tissu nécrotique rare
[40,41]. Cependant, ces caractéristiques morphologiques ne sont pas spécifiques car de
nombreuses tumeurs mésenchymateuses et tumeurs épithéliales peuvent avoir des aspects

similaires. Par conséquent, I'immunohistochimie est la clé d'un diagnostic précis.

Les résultats immunohistochimiques montrent que les marqueurs positifs du muscle lisse
(SMA, desmine et calponine, etc.) soutiennent I'origine du muscle lisse. Combiné avec la
coloration positive pour ER ou PR, il est cohérent avec les caractéristiques des tumeurs
hormono-dépendantes [42]. La négativité pour S-100, CD-117, DOG-1, CD-34 est utile pour
exclure les tumeurs neurogeénes et les tumeurs stromales gastro-intestinales (GIST). Le faible
état prolifératif et le faible indice Ki-67 (<1%) sont également utiles pour exclure une tumeur

maligne [43].
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g- Prise en charge / Evolution

Il n'y a pas de traitement standard ou de directives de traitement définies pour les patients
atteints de LMB en raison de l'incidence extrémement faible de la maladie. La prise en charge
du BML, au cas par cas, varie en fonction du schéma de présentation et de I'étendue des

symptémes.

Une attitude d'attente, une résection chirurgicale, une hystérectomie, une ovariectomie
bilatérale, I'administration de progestatifs et d'inhibiteurs de I'aromatase et des analogues de
I'hnormone de libération de I'hnormone lutéinisante ont tous été signalés comme des options de

traitement potentielles [44,45].

L’évolution naturelle du LMB peut se faire vers une régression, une stabilisation
spontanée ou une aggravation des 1ésions. L’évolution du LMB est imprévisible avec dans un
certain nombre de cas une régression spontanée des nodules au cours du temps, permettant une
simple surveillance annuelle ou semestrielle [19,16,46,47,48]. Cependant, certaines formes
peuvent étre tres agressives, en raison de leurs symptomatologies ou de leur fort risque de
récidive [49,50].

Concernant les lésions isolées, la résection chirurgicale peut étre le traitement de

choix. En cas de maladie diffuse, une approche systémique pourrait étre plus bénéfique.

Bien qu’il n’y ait aucun consensus, une hormonothérapie adjuvante par analogues de la
GnRH ou/ et les anti aromatases (AA) pourrait diminuer la taille des nodules chez des patientes
symptomatiques ainsi que le risque de récidive [16,46,47,48,51,52,53]. Elle est également
indiquée en cas de résection chirurgicale impossible [5,28] et chez les patientes ayant un désir

de grossesse ultérieure [51,54].

L’objectif du traitement est la stabilisation des I€sions et la prévention des complications
en cas de progression tumorale [16]. D’aprés la littérature, un contréle voire une régression de

la maladie serait obtenue chez 79% des patientes avec un traitement hormonal seul [16].
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4. La léiomyomatose peritonéale disséminée (LPD)
a- Introduction

La léiomyomatose péritoneéale disséminée (LPD) est une maladie bénigne rare
caractérisée par la prolifération de multiples nodules péritonéaux et sous-péritonéaux constitués
de cellules musculaires lisses [55]. Le premier cas rapporté dans la littérature a été publié en
1952 par Wilson et Peale [56]. Il y a moins de 200 cas rapportés dans la littérature mondiale
[57].

b- Epidémiologie et étiologie

La maladie survient généralement chez les femmes en age de procréer avec un age moyen
de 36 ans, mais peut également étre observée chez les femmes ménopausées et chez les hommes

[58]. On retrouve habituellement une notion de léiomyome utérin (opéré ou non) [58].

Deux théories principales sur I'étiologie et la physiopathologie de la LPD ont été
rapportées : une théorie hormonale avec métaplasie des cellules souches mésenchymateuses et

une origine iatrogene aprés chirurgie.

Selon la théorie hormonale, la LPD est supposée résulter du changement métaplasique
des cellules souches mésenchymateuses avec une exposition a des niveaux élevés de stéroides
féminins [59]. Des publications récentes ont mis en évidence un lien entre les antécédents
chirurgicaux tels que I'hystérectomie pour myomatose ou la technique laparoscopique de
fragmentation des fibromes utérins et le développement de la LPD, en raison du potentiel
d'implantation et de dissémination de la tumeur [60]. Plus précisément, la LPD peut se

manifester des années aprés une myomectomie ou une hystérectomie [61].

Bien que non différencié dans la littérature, il semblerait qu’il existe deux types de LPD
a la lumiére des différents cas rapportés. La LPD chez les patientes en péri ménopause avec un
terrain d’hyper-oestrogénie et un antécédent d’hystérectomie ou de myomectomie, chez
lesquelles la théorie de I’implantation péritonéale serait la plus plausible, et la LPD sans terrain
d’hyper-oestrogénie, rencontrée chez les hommes ou chez les patientes sans terrain myomateux,

chez lesquels la théorie de la métaplasie est la plus probable.
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c- Clinique

Le diagnostic préopératoire de LPD peut étre difficile en raison de ses manifestations
cliniques et de ses caractéristiques radiologiques non spécifiques. La plupart des patientes
atteintes de LPD restent asymptomatiques. Le diagnostic peut alors étre fortuit lors d’une

chirurgie abdominale [62,63].

Les symptdmes, le cas échéant, ne sont pas spécifiques et comprennent des douleurs,
inconfort abdominal, des ballonnements ou des masses abdominales pouvant entrainer une
occlusion intestinale. Certains signes de malignité, tels que 1’ascite ou des adénopathies

multiples, peuvent étre associés et compliquent le diagnostic [64].

d- Imagerie

L’échographie et la TDM abdominale sont peu contributifs pour éliminer une pathologie
maligne comme une carcinose péritonéale ou un léiomyosarcome [65]. Les images typiques
sont des nodules solides aux contours réguliers et de taille variable dispersés sur les surfaces

péritonéales, leurs nombres et leurs tailles peuvent étre trés variables [65].

En IRM, ces nodules ont les mémes caractéristiques que les fibromes utérins : un hypo
signal T2 avec un rehaussement homogeéne et un hyper signal en diffusion [65]. La carcinose

péritonéale présente quant a elle un hyper signal T2 avec une diffusion restreinte [65].

Le TEP-scanner n’est pas contributif parce que les léiomyomes bénins et les

Iéiomyosarcomes peuvent étre hypermétaboliques [65].
Le diagnostic définitif est alors histologique.

e- Histologie

L’analyse anatomopathologique permet de confirmer I’origine bénigne et d’¢liminer les
diagnostics différentiels a savoir le Iéiomyosarcome, le mésothéliome, la tuberculose, le

lymphome et la carcinose péritonéale [66].

La description est histologique correspond a celle d’un 1éiomyome utérin [64] avec la

présence de récepteurs hormonaux [65].
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f- Prise en charge

En peropératoire, la LPD se présente sous la forme de multiples nodules ronds, dont la
taille varie de plusieurs millimetres a quelques centimetres, et peut étre détectée sur n'importe
quelle surface péritonéale ou épiploon dans la cavité abdominale, I'intestin gréle ou le gros

intestin, le mésentere et le rétropéritoine [67].

Lorsqu’elle est asymptomatique et non compliquée une simple surveillance est indiquée,
d’ou I’intérét d’un diagnostic de certitude par ccelioscopie exploratrice [58,62]. En effet, de
nombreux cas de régressions spontanées ont été décrits [58,62,65], notamment dans le post-
partum ou lorsque la patiente arréte sa contraception ou encore a la ménopause [19,62].

Il existe peu de données sur le traitement le plus approprié pour le LPD. Récemment, il a
été proposé de déterminer la thérapie en fonction de plusieurs facteurs a savoir : I'age de la

patiente, la séverité de ses symptémes, ses comorbidités et de son désir davoir des enfants.

Pour les femmes désireuses de procréer, I'hormonothérapie par injection d’hormone de
libération des gonadotrophines, inhibiteur de I'aromatase ou modulateur sélectif des récepteurs
de la progestérone est généralement I'option de traitement de premiére intention. Cette approche

est également privilégiée dans la prévention des récidives postopératoires [68,69].

Pour les femmes sans désir de procréer, la meilleure alternative peut étre une intervention
chirurgicale plus étendue avec une hystérectomie totale, une salpingo-ovariectomie bilatérale,

une omentectomie, une myomectomie [70].

En cas de tumeur non opérable d’emblée, un traitement par analogues de la GnRH est

possible en préopératoire afin d’augmenter la résécabilité [68].

En cas de complications liées a la LPD (occlusion digestive, compressions urétérale), le
traitement chirurgical avec exérese des nodules symptomatiques est le traitement de référence
[58]. Il sera associé a une castration chimique ou chirurgicale selon le désir ou non de grossesse
[65].
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g- Suivi

Le risque de transformation maligne est rare mais non nul. En effet, huit cas de malignité
ont été rapportés dans la littérature. Selon Yamaguchi et Sharma, dans environ 2 a 5 % des cas,
une progression vers la malignité peut étre observée surtout lors de la premiére année du suivi
[19,58,64,65].

Une surveillance clinique et radiologique rapprochée doit donc étre réalisée [65] tous les
3 mois la premiére année [58]. Cette dégénérescence est essentiellement constatée chez les
patientes sans terrain hormonal évident (non exposées aux ostéogeénes, n’ayant pas d’antécédent
de fibrome et dont la tumeur ne présente pas de récepteurs hormonaux) et donc pour lesquelles
I’hormonothérapie pourrait étre moins efficace [64]. Ainsi les cas issus d’une probable
métaplasie péritonéale seraient plus a risque de dégénérescence et nécessiteraient donc un

traitement radical et une surveillance plus rapprochée.
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5. La léiomyomatose intraveineuse (LI1V)

a- Introduction

La léiomyomatose intraveineuse (LIV) est une tumeur rare caractérisée par des masses
nodulaires de cellules musculaires lisses histologiquement bénignes qui se développent dans le
systéme veineux, et peut se propager le long des veines utérines ou ovariennes jusqu'a la veine
iliague, veine rénale, veine cave inférieure, oreillette droite, ventricule droit, et méme l'artére

pulmonaire et la veine sous-claviere.
b- Epidémiologie et étiologie

La léiomyomatose intraveineuse atteint généralement les femmes pré-ménopausees entre
40 et 50 ans [51,71,72]. Son incidence est faible mais ces dernieres années, le taux de détection
a progressivement augmente avec les améliorations diagnostiques, mais les rapports de cas et

les petites séries de cas dominent toujours la littérature.

L'étiologie spécifique de I''VL n'est pas encore claire et il existe deux théories : la
premiere est que les léiomyomes proviennent de la paroi veineuse utérine; deuxiemement,
I'invasion des fibromes utérins dans les vaisseaux sanguins [73]. Dans le passé, une LIV simple
sans fibromes utérins a rarement été rapportée, et la plupart des chercheurs sont actuellement
enclins & la seconde opinion [74]. Birsh-Hirschfeld a décrit I''\VVL pour la premiére fois en 1896
[75]. A ce jour, moins de 400 cas d'IVL utérine ont été signalés dans la littérature anglaise

mondiale.
c- Clinique

La LIV peut se propager dans la circulation veineuse a partir deux voies distinctes ; a

partir de la veine utérine le plus souvent et parfois depuis la veine ovarienne [76].

Lorsqu’elle prend son origine au niveau de la veine utérine, son extension se fait vers les

veines iliaques internes et communes puis dans la veine cave inférieure (VVCI).

A partir de la veine ovarienne, 1’extension se fera via la veine rénale gauche a gauche et

directement dans la VVCI a droite, sans atteinte des veines iliaques.
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Une fois la VCI atteinte, la maladie peut s’étendre a ’oreillette droite (Iéiomyomatose

intracardiaque) et aux arteres pulmonaires [76].

Il existe aussi des formes associée a des nodules pulmonaire [52,77]. L’attente cardiaque

représente la forme extréme de la LIV [23,52,72,78].

Les manifestations cliniques des patientes atteintes de IVL utérine ne sont pas
specifiques. Les premiers symptomes, lorsque la maladie est localisée dans le pelvis, sont
similaires a ceux des fibromes utérins, qui peuvent se manifester par des douleurs pelviennes,

méno-métrorragies et pesanteur pelvienne [79].

Si la léiomyomatose intraveineuse s'étend aux vaisseaux extra pelviens (veine cave
notamment), le retour veineux vers le cceur droit devient obstrué et les patients peuvent
présenter des troubles hémodynamiques tels que dyspnée, syncope, insuffisance cardiaque

congestive ou méme mort subite.

d- Imagerie

Le diagnostic est rarement fait avant I'opération. La reconnaissance de la tumeur dans les
veines utérines au moment de I'hystérectomie fournit la premiére possibilité de diagnostic.
L'examen anatomopathologique du Iéiomyome utérin peut donner des indices sur une extension
intraveineuse. 1l a été suggéré que le 1éiomyoblastome, la présence de lésions angiomateuses
[80] et des modeles cellulaires clairs, et une dégénérescence hyaline a l'intérieur d'un
Iéiomyome utérin doit inciter a une recherche microscopique minutieuse d'une extension
intraveineuse. Une fois ces opportunités manquées, le bilan diagnostique est orienté par le

symptdme clinique prédominant.

Les patientes présentant des symptdmes cardiaques peuvent étre mieux évaluées avec une
échocardiographie transcesophagienne (ETO) ou, si elle n'est pas disponible, une
échocardiographie transthoracique (TTE) peut étre utilisée. L'ETO est supérieure car elle
fournit des images a plus haute résolution de la plupart des structures cardiaques chez

pratiquement toutes les patientes [81], améliorant la précision jusqu'a 50 % [82,83,84,85]. La
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tumeur prend un aspect de masse serpentée mobile et libre dans les vaisseaux et dans le ceeur

[73,23,52], sans invasion de I’endothélium ni de I’endocarde.

L'ETO est inestimable pour différencier la Iéiomyomatose avec extension intracardiaque
des myxomes intracardiaques avec thrombus s'étendant dans la VCI, car les myxomes ont un
point d'attache dans le septum interauriculaire [86]. L'absence de visualisation de ce point

d'attache par échocardiographie rend peu probable le diagnostic de myxome.

Les autres diagnostics différentiels possibles sont les métastases cardiaques (masse solide
fixée a la paroi cardiaque), un thrombus (contexte post opératoire avec stase veineuse) ou un

Iéiomyosarcome cardiaque (masse solide fixée a la paroi cardiaque) [76].

La tomodensitométrie et I'IRM, souvent utilisées pour délimiter les masses pelviennes,
permettront également d'identifier les masses de tissus mous dans les structures vasculaires

pelviennes. lls permettent notamment de classer la LIV selon la hauteur de I’atteinte [76].

Pour mieux orienter les stratégies chirurgicales et standardiser I'intervention, la méthode
de classification de Ma et al. avec des modifications est souvent appliquée pour diviser la IVL

en quatre stades selon la progression de la maladie [16]:

Stade 1 : correspond a I’envahissement des vaisseaux utérins sans envahissement extra

pelvien.;

Stade 2 : est I’extension dans la cavité abdominale (la veine iliaque/veine cave inférieure)

sans atteinte de la veine rénale ;
Stade 3 : la tumeur est entrée dans l'oreillette droite/le ventricule droit ;

Enfin le stade 4 correspond a I’atteinte des artéres pulmonaires et/ou a la présence de

métastases pulmonaires [72].

Selon Ma et al, sur 76 patientes atteintes de LIV et ayant été opérées au centre hospitalier
de Pékin, 41 patientes ( soit 53,9%) étaient de grade 2 ou plus [13]. Dans la littérature, I’atteinte
cardiaque représenterait environ 10%-40% des cas de LIV [19,23,76].
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e- Histologie

Le diagnostic de certitude repose sur I’analyse anatomopathologique. Les biopsies
préopératoires ne sont pas réalisées de maniére systématique, notamment en cas de tableau

clinique et échographique typique.

La description histologique correspond & un myome utérin typique avec réaction
immuno-histologique pour I'actine, la desmine, le caldesmon qui sont des marqueurs
musculaires. Les cellules présentent une positivité pour les récepteurs des cestrogeénes ou de la

progestérone et le taux de mitose est plutdt faible [87,88,89,90] .

f- Prise en charge

Le traitement de I'I\VVL est généralement chirurgical [91] . Il n'y a pas de consensus sur
I'approche optimale pour la résection I\VVL [92] mais les recommandations actuelles pour toutes
les étapes sont la résection chirurgicale complete des tumeurs intraveineuses et intracardiaques
associée a une hystérectomie totale avec annexectomie bilatérale [71,51,52,78]. En effet, le
risque de récidive est directement lié au caractére complet ou non de la résection chirurgicale
[78,72]. Dans I’étude de Ma portant sur 76 cas, les 4 cas de récidive sont survenus chez des

patientes de stade 1 qui ont refusé I’hystérectomie avec annexectomie [72].

La difficulté de la chirurgie dépend plus du degré d'invasion tumorale et de la déformation
des parois vasculaires que de sa longueur. Les complications des interventions chirurgicales
majeures sont le déces, les hémorragies dues a I'hyper vascularisation péri tumorale, les
infections, les embolies et les complications habituelles post laparotomie [92,93,94]. Pour
prévenir les hémorragies, une embolisation préopératoire des arteres utérines ou une ligature

des arteres utérines peuvent étre appropriées [95].

En cas de découverte fortuite de LIV sur la piece d’hystérectomie [46], il est nécessaire
de faire une castration chimique (hormonothérapie) ou chirurgicale (annexectomie bilatérale)
complémentaire. Un bilan d’extension a la recherche d’atteintes vasculaire, abdominale et

cardiaque devra aussi étre effectué.
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La castration chimique est la seule alternative a la chirurgie en cas d’impossibilité de
résection complete ou du refus de la patiente. Des analogues de la GnRH (Gonadotropin
releasing hormone)(a-GnRH), des modulateurs sélectifs des récepteurs des cestrogénes (SERM)
comme le tamoxifene [42] ainsi que les anti-aromatases (AA) [96,97] peuvent étre alors utilisés
[71,72,78]. En cas de résection incompléte, la castration chimique permet également de prévenir
les récidives [71,72,78,96,97].

g- Suivi

Le principal risque de la LIV est la récidive. D’aprés la littérature, le taux de récidive est
de 22,2% [71] a 30% [19,51,23], il diminue a 7,6% [72] en cas de résection compléte.

Les facteurs de risque de récidive sont: 1’age jeune, la taille initiale de la tumeur, une
résection incompleéte sans hormonothérapie post opératoire, la préservation utérine et ovarienne
[71,72].

D’aprés Low et son équipe, en cas de résection partielle, I’ajout d’une castration chimique
permettrait de diminuer le risque de récidive et semblerait équivalant en terme de pronostique

a une resection compléte [71].

La récidive peut survenir des années apres la chirurgie. Elle peut consister en une récidive
veineuse ou abdominale avec de multiples masses pelviennes [23,78]. Il a été décrits également
Des cas de récidive sous forme de LMB et de LPD [72].

En cas de récidive, une nouvelle chirurgie radicale avec résection tumorale compléte

améliore de maniére significative le pronostic [72].

Une surveillance a long terme est recommandée. Elle est basée sur la TDM ou l'imagerie
par résonance magnétique (IRM) [23,78] aprés un délai de 3 et 6 mois [19,23,78] apres la
chirurgie puis réguliérement tous les 2 a 5 ans, en fonction du grade et du caractére complet de

la résection [78].
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6. léiomyomatose héréditaire

a- Introduction

Le syndrome de lIéiomyomatose héréditaire est I'association de Iéiomyomes cutanés avec
des léiomyomes utérins , il était a I'origine connu sous le nom de maladie de Reed [98]. Par la
suite, des familles de syndromes de Iéiomyomes cutaneés et utérins multiples dans lesquelles des
tumeurs rénales apparaissaient ont été identifiées, et le syndrome a été renommé HLRCC pour
« Léiomyomatose héréditaire et carcinomes cellulaires rénaux » du fait de son haut risque de

carcinome rénal associe [99].
b- Epidémiologie et étiologie

La léiomyomatose héréditaire et le carcinome a cellules rénales (HLRCC) est un
syndrome héréditaire autosomique dominant, qui est causé par des mutations germinales du
gene FH qui code pour I'enzyme fumarate hydratase (FH) du cycle de [lacide
tricarboxylique. La FH code pour une enzyme qui opere dans le cycle de Krebs mitochondrial

étant ainsi impliquée dans le métabolisme énergétique cellulaire.

La prévalence de cette pathologie est inconnue. Actuellement, seuls 200 cas de familles
ont été décrits [100].

c- Clinique
Les manifestations les plus courantes du HLRCC sont :

Les léiomyomes cutanés :

Ils sont souvent la premiere manifestation de la maladie. Ils surviennent chez 76 % a
100 % des patients [101,102]. lls se présentent sous la forme de multiples nodules fermes de
couleur chair (10 a > 100, allant de 0,4 a 2,5 mm) qui se développent sur le tronc et les
extrémités, parfois selon un schéma segmentaire, et sont souvent symptomatiques, présentant
des douleurs importantes et des paresthésies. L'age moyen d'apparition de ces lésions cutanées

est d'environ 25 ans (intervalle de 10 a 47 ans) [101].

21



L éiomyomes utérins :

La pénétrance des fibromes utérins est importante; 73 a 100% des femmes porteuses de
cette mutation présenteront des Iéiomyomes utérins (médiane entre 28 et 32 ans) [100], ces
derniers se développent souvent plus précocement par rapport a la population générale
[100,103]. Plusieurs fibromes utérins (jusqu'a 20) d'une taille comprise entre 1,5 et 10 cm
peuvent survenir occasionnant ainsi des regles irréguliéres, des ménorragies, des douleurs ou

une infertilité.

Bien que quelques rares cas de Iéiomyosarcome utérin malin aient été rapportés chez des
patientes HLRCC, [99,104] actuellement, il y a un débat pour savoir si ces lésions sont en fait
un léiomyosarcome ou une «histologie atypique» couramment observée chez les patients
HLRCC.

Tumeurs rénales, kystes bénins et tumeurs kystiques :

Alors que des familles caractérisées par une forme héréditaire autosomique dominante
d'un variant létal du cancer papillaire du rein de type 2 ont été décrites en 1995, l'association de

ce type de cancer du rein avec des Iéiomyomes cutanés et utérins n'a été faite qu'en 2001 [99].

Les patientes atteintes de HLRCC sont a risque de développer des tumeurs rénales, des
kystes rénaux bénins et des tumeurs rénales Kystiques. Les tumeurs rénales peuvent survenir a
un age precoce (10 a 44 ans) et se caractérisent par une forme de RCC papillaire de type
[101,105]

Les tumeurs rénales associées au HLRCC peuvent se présenter sous forme de lésions
solitaires [99,105]; cependant, ils peuvent aussi étre bilatéraux et/ou multifocaux. Ces tumeurs
rénales peuvent étre agressives et peuvent métastaser méme lorsqu'elles sont petites. La
pénétrance des tumeurs rénales dans le HLRCC est faible : 14 % a 18 % des patients HLRCC
ont développé un cancer du rein dans les cohortes nord-américaines et francaises [101,106];

cependant, dans une étude néerlandaise, la fréquence était beaucoup plus faible —a 3 % [102].
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Elle sont le plus souvent asymptomatiques, elles peuvent parfois entrainer des hématuries
et des douleurs lombaires, un syndrome de masse, ou entrainer des symptdmes d’organes en

cas de métastases (pulmonaire, hépatique et osseuses principalement) [100,107].

Les critéres cliniques suivants ont été proposes en 2011 par Smit pour un diagnostic
probable de HLRCC [102]. La HLRCC est probable quand une patiente présente un critére

majeur ou deux criteres mineurs:
- Criteres majeurs :

o Multiples léiomyomes cutanés avec au moins un léiomyome

histologiquement prouveé
- Critéres mineurs :

o Léiomyome cutané solitaire avec des antécédents familiaux de HLRCC
avant 40 ans

o Léiomyome utérin trés symptomatique avant I’age de 40 ans

o Carcinome rénal papillaire de type 2 avant 40 ans

o Un membre de la famille au 1ler degré qui répond a l'un de ces critéres

En cas de forte suspicion clinique, il faut confirmer le diagnostic en recherchant la

mutation germinale du géne de la fumarate hydratase [107].

d- Prise en charge

Un objectif important du traitement des patientes atteintes de Iéiomyomes cutanés est de

soulager la douleur dans ces lésions bénignes.

Des médicaments tels que la nifédipine, la gabapentine, la doxasozine, la

phénoxybenzamine, I'hyoscine, le bromhydrate et la nitroglycérine ont été utilisés [108].

Les léiomyomes simples peuvent étre enlevés chirurgicalement. Les Iésions cutanées
multiples peuvent étre traitées par électrocoagulation, cryothérapie ou ablation au laser CO2en
association avec des analgésiques, notamment des analgésiques, des antidépresseurs et des
opioides (oxycodone) [108,109].
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Les léiomyomes utérins symptomatiques d'apparition précoce (<40 ans) sont une
manifestation hautement pénétrante chez les femmes atteintes de HLRCC et sont associés a une
fréquence accrue de traitement chirurgical a un jeune age par rapport aux femmes sans
mutation FH [110].

Une consultation gynécologique annuelle est suggérée pour évaluer la sévérité des
fibromes utérins. L'hystérectomie peut étre recommandée en raison de la grande taille et du
nombre de fibromes ; cependant, la myomectomie est généralement préférée pour conserver la

fonction utérine.

Les tumeurs rénales qui se développent dans le cadre du HLRCC peuvent étre agressives
et métastaser, méme lorsqu'elles sont petites. Il est recommandé que les personnes porteuses
d'une mutation germinale de la FH fassent I'objet d'un dépistage des tumeurs rénales par
imagerie abdominale annuelle a partir de I'dge de 8 ans. Les modalités de choix sont I'lRM et/ou
la tomodensitométrie, selon la préférence des cliniciens et la nécessité de réduire I'exposition
aux rayonnements tout au long de la vie[105]. L'échographie rénale n'est pas recommandée
pour le dépistage de routine ; cependant, cette modalité peut étre utilisée par le clinicien pour
aider a caractériser davantage une lésion Kkystique rénale complexe détectée par

tomodensitométrie ou IRM.

La résection chirurgicale utilisant des techniques d'épargne des néphrons est une méthode

de traitement préférée, lorsque cela est possible, pour les tumeurs rénales associées au HLRCC.
e- Suivi

Du fait de sa transmission autosomique dominante, il est important de ne pas méconnaitre
le diagnostic afin de pouvoir opter pour la meilleure thérapeutique et pouvoir assurer une prise

en charge familiale (conseil génétique et dépistage) [107].

Le carcinome rénal peut se développer précocement. En effet, 6,7% des cas de carcinome
rénal apparaissent avant 1’age de 20 ans et un cas de carcinome rénal a été décrit chez un enfant

de 10 ans [100]. 11 est donc licite de commencer la surveillance a partir de I’age de 10 ans [100].
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En ce qui concerne le dépistage familial, la recherche de la mutation devra étre proposée
vers 1I’age de 8 — 10 ans [100]. La surveillance repose sur une IRM abdominale annuelle [40].

Sur le plan gynécologique, un suivi régulier annuel doit étre assuré afin de prendre en

charge précocement un éventuel 1éiomyome utérin en vue d’améliorer le pronostic obstétrical
[100].

7. Le léiomyome vaginal
a- Epidémiologie

Les Iéiomyomes vaginaux sont des tumeurs bénignes rares avec seulement environ 300
cas signalés dans la littérature médicale depuis le premier cas détecté en 1733 par Denys de
Leyden [ 111,112].

Les léiomyomes vaginaux sont fréquents chez les femmes entre 35 et 50 ans et seraient
plus fréquents chez les femmes de race blanche [112]. Les léiomyomes vaginaux sont rares
dans la plupart des pays d'Afrique subsaharienne, contrairement aux léiomyomes utérins. La
raison de cette différence pourrait étre attribuée a un diagnostic erroné, a l'absence de

consultation médicale et a I'absence de rapports corrects.
b- Clinique

Ces tumeurs se présentent généralement sous la forme d'une masse unique bien
circonscrite provenant de la paroi antérieure médiane, et moins fréquemment des parois

postérieure et latérale [113]. Ces tumeurs peuvent étre intra-murales ou pédonculées.

Les tumeurs vaginales sont généralement Ils peuvent étre asymptomatiques, mais selon
le site d'apparition, ils peuvent donner lieu a divers symptémes, notamment des douleurs
abdominales basses, des douleurs lombaires, des saignements vaginaux, une dyspareunie, une
fréquence des mictions, une dysurie ou d'autres caractéristiques d'obstruction urinaire
[114,115].

Habituellement, ces tumeurs sont uniques, bénignes et a croissance lente, mais une

transformation sarcomateuse a été signalée [116].
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c- Imagerie

En préopeératoire, le diagnostic par échographie peut étre difficile, mais I'imagerie par

résonance magnétique permet généralement le diagnostic.

En IRM, la tumeur apparait comme une masse solide bien délimitée de faible intensité de
signal sur les images pondérées en T1 et T2 avec un rehaussement de contraste homogeéne tandis
que les léiomyosarcomes et autres tumeurs malignes vaginales présentent une intensité de
signal T2 élevée caractéristique avec des zones irréguliéres et hétérogenes de nécrose ou
d'’hémorragie [117,118,119]. L'utilisation de I'IRM est particulierement utile lorsque les
fibromes se développent rapidement, ont une mauvaise délimitation a I'échographie et en cas
de suspicion de malignité [120]. L'IRM est précise dans le diagnostic d'un Iéiomyome avec une
sensibilité de 88 a 93 % et une spécificité de 66 a 91 % [121].

On estime a 2 a 5 % la marge d'erreur des examens radiologiques dans la littérature

médicale et celle-ci peut atteindre 40 % en cas d'urgence [122].

L'imagerie préopératoire et un examen attentif peuvent aider & exclure une tumeur

maligne. Cependant, la confirmation histopathologique est I'étalon-or du diagnostic

d- Prise en charge

L'ablation chirurgicale de la tumeur par voie vaginale, de préférence avec cathétérisme
urétral pour protéger l'urétre pendant la chirurgie, est généralement le traitement de choix. En

cas de grosses tumeurs, cependant, une approche abdomino-périnéale est préférée [112,123].

Cependant, si un léiomyome vaginal est diagnostiqué avant la chirurgie, des analogues
de I'hnormone de libération des gonadotrophines (a-GnRH) ou des modulateurs sélectifs des
récepteurs de la progestérone (SPRM) pour réduire la taille de la tumeur ou une embolisation

préopératoire pour réduire la perte de sang peropératoire peuvent étre utilisés [124].
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8. Le léiomyome cervical
a- Epidémiologie

Les léiomyomes cervicaux sont situés sur le col de l'utérus. Ils sont tres rares avec une
fréquence de 0,6 % du total des fibromes utérins [125], et ceux qui sont volumineux (>10 cm)
sont encore plus rares [125]. De trés rares cas isolés de prolapsus pédiculé du fibrome cervical
pendant la grossesse qui ont éte traités chirurgicalement avec succes ont été rapportés dans la
littérature [126].

Diverses classifications des myomes cervicaux ont été proposées ces dernieres années; la
plupart d'entre elles sont basées sur leur localisation, en distinguant le type extra cervical, qui
se caractérise par la croissance de la tumeur en dehors du col, et le type intra cervical, dont les
fibromes se développent a l'intérieur de la lumiére cervicale [127,128].

b- Clinique

Le diagnostic clinique des fibromes cervicaux utérins est difficile. Ces patientes, lorsque
les fibromes sont petits, sont généralement asymptomatiques. Les saignements utérins
anormaux, les douleurs pelviennes chroniques, la dysménorrhée, la dyspareunie et lI'infertilité
sont les principales manifestations cliniques qui caractérisent les patientes symptomatiques
atteintes de Iéiomyomes utérins cervicaux [129,130]. Dans de nombreux cas, cependant, les
symptdmes ne sont pas clairs et non spécifiques. Ces patientes se plaignent généralement de
mictions fréquentes, de distension abdominale et de douleurs dans le bas-ventre sous forme de
douleurs pelviennes chroniques, alors qu'elles rapportent rarement des troubles menstruels
[129].

L'apparition de symptdmes séveres de pression du rectum et de la vessie avec une
rétention aigué d'urine due a une obstruction urétrale ou une incontinence urinaire accompagnée

d'hydro-urétéronéphrose caractérisent la présence de gros fibromes cervicaux [131,132].
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c- Imagerie

Contrairement aux criteres cliniques, I'imagerie peut contribuer a décrire I'emplacement

et les caractéristiques de diverses lésions provenant du col de l'utérus.

Son aspect échographique classique correspond a une masse solide hypoéchogene ronde,
distincte et bien définie avec une fine circonférence hypoéchogéne qui semble dépasser du col
de l'utérus. Avec I'échographie Doppler, le Ieiomyome cervical apparait avec une perfusion
relativement faible par rapport au myomeétre normal environnant. L'imagerie d'une masse plus
hyperéchogene est generalement associée a un saignement et a une dégénérescence du

Iéiomyome cervical [133].

L'imagerie par résonance magnétique (IRM), en raison de la résolution plus élevée des
tissus mous qui la caractérise, est actuellement la meilleure méthode pour visualiser I'anatomie
normale du col de l'utérus et évaluer les lésions cervicales. On estime que l'imagerie par
résonance magnétique est d'une aide significative dans le diagnostic différentiel difficile des

fibromes cervicaux [134].

En IRM, les Iéiomyomes cervicaux apparaissent comme une lésion bien définie, arrondie,

en hypo-isosignal T2, présentant un rehaussement homogéne centré sur le col.

Cependant, en aucun cas, I'échographie, la tomodensitométrie ou I'imagerie par résonance
magnétique ne peuvent différencier avec certitude le Iéiomyome des tumeurs malignes situées

dans le corps utérin ou le col de l'utérus [135].

d- Prise en charge

La chirurgie est la principale option de traitement des Iéiomyomes
cervicaux. Actuellement, un traitement chirurgical standard des 1éiomyomes du col de l'utérus
fait encore défaut; la réalisation d'une hystérectomie ou d'une myomectomie avec laparotomie
ou laparoscopie reste la pierre angulaire de I'approche thérapeutique des Iéiomyomes cervicaux
et doit étre personnalisée en fonction de la symptomatologie, de la taille de la tumeur, de I'age
de la patiente et de son désir de maintenir sa fertilité [136] . Le traitement chirurgical des

fibromes cervicaux est généralement difficile. Le risque d'hémorragie peropératoire et de Iésion
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des organes adjacents au Iéiomyome cervical s'avere majoré, notamment en cas de fibrome

volumineux.

L'expérience significative des chirurgiens et la planification appropriée des centres de
traitement individuels devraient étre incluses dans les exigences pour le traitement chirurgical

des femmes atteintes de léiomyomes provenant du col de I'utérus [137].

9. Léiomyome de la vessie
a- Epidémiologie / Etiologie

Les Iéiomyomes de la vessie sont des néoplasmes bénins trés rares, avec une incidence
de 0,43 % de toutes les tumeurs de la vessie [138]. Goluboff et ses collégues ont examiné 37
cas de Iéiomyome de la vessie et ont noté que I'dge moyen des patients était de 44 ans et que 76
% des patients étaient des femmes [139]. Environ 250 cas de lIéiomyome de la vessie ont été

rapportés dans la littérature.

De nombreuses théories existent sur I'étiologie de cette affection et la raison de sa
prédominance chez les femmes. Il a été suggéré que des anomalies chromosomiques
[140], stimuli inflammatoires chroniques, une réaction métaplasique autour des parois péri
vasculaires suite a une inflammation de la vessie, ou des troubles endocriniens pouvaient

conduire & la genése de Iéiomyomes [139].

Cette derniére théorie est étayée par I'observation d'une incidence plus élevée chez les
femmes en période fertile et la présence de récepteurs ovariens stéroidiens dans la tumeur
[141]. 11 a également été rapporté que les cestrogénes augmentent la croissance des Iéiomyomes
de la vessie [142] et ses récepteurs ont été identifiés dans les tissus Iéiomyomateux. De plus,

les récepteurs des cestrogénes et de la progestérone sont exprimes dans la vessie.
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b- Clinique

Les léiomyomes peuvent étre sous-muqueux, intramuraux ou extravésicaux. Les
Iéiomyomes sous-mugueux ( c'est-a-dire endovésicaux) sont les plus fréquents, correspondant
a 63% a 86 % de tous les cas, tandis que les Iéiomyomes intramuraux et extravésicaux

représentent respectivement 3 % a 7 % et 11 % a 30 % des cas [139,143].

Environ 20 % des femmes atteintes de Iéiomyomes de la vessie sont asymptomatiques
; les plaintes a la présentation vont des symptémes irritatifs (38 %), de I'nematurie (11 %) et
des douleurs au flanc (13 %), aux symptdmes obstructifs (49 %), 3 y compris la rétention
urinaire [144].

c- Imagerie

De nombreuses modalités d'imagerie ont été utilisées pour diagnostiquer cette entité. Le
pyélogramme intraveineux montre un défaut de remplissage lisse de la vessie[145].
L'échographie peut détecter une tumeur solide hypoéchogéne a paroi lisse, avec des degrés

variables d'échos internes, recouverte d'une mince ligne hyperéchogene de muqueuse[145].

Méme si la tomodensitométrie et I'IRM offrent une excellente délimitation de la tumeur,
Wong et ses collegues ont estimé que I'RM devrait étre la méthode de choix car elle offre un

contraste et une résolution spatiale supérieurs [146].

Cependant, le diagnostic de certitude est histologique.
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d- Prise en charge

La prise en charge des léiomyomes dépend des dimensions et de la localisation de la
tumeur. Une petite tumeur chez un patient asymptomatique peut étre traitée de maniére
conservatrice avec un suivi régulier. Une augmentation de taille ou I'apparition de symptomes
mérite une intervention chirurgicale [139]. La résection trans urétrale (TUR) convient aux
petites tumeurs endovésicales. Les tumeurs plus grosses et celles situées de maniére intramurale
ou extraveésicale peuvent nécessiter une énucléation ouverte/laparoscopique ou une cystectomie
partielle [147], selon les cas. L'énucléation par voie transvaginale est une autre option,
notamment pour les tumeurs proches de l'uretre, mais elle est soumise & des contraintes

anatomiques et a un risque de récidive plus élevé [148].

Le pronostic de ces tumeurs bénignes est excellent et aucun cas de dégénérescence

maligne n'a encore été rapporté [149].
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CHAPITRE 3 : Cas cliniques

1. Casclinique 1 : Léiomyome du ligament large

11 s’agit d’une patiente agée de 44 ans , sans antécédents pathologiques notables, G2P2
(2 accouchements par voie basse) ,cycles menstruels réguliers, elle avait consulté en raison de
douleurs pelviennes a type de pesanteur remontant a un an avec une augmentation progressive

du volume abdominal, associés a une constipation et a une pollakiurie.

L'examen abdominal a mis en évidence une masse abdomino-pelvienne de consistance
ferme arrivant a I’épigastre. A l'examen au spéculum, le col de l'utérus n'a pas pu étre vu. Au
toucher vaginal, la masse était ressentie dans le cul de sac de Douglas repoussant le col vers

I'avant.

L’échographie abdomino-pelvienne a montré une masse abdomino-pelvienne de 30 cm

de grand axe probablement en rapport avec un gros utérus myomateux.

Afin de mieux caractériser cette masse et déterminer son origine une imagerie par
résonance magneétique a été réalisée ( Eigure 2). Elle a démontré une volumineuse formation
tumorale contenant plusieurs contingents tissulaires se rehaussant de maniére hétérogene apres
contraste; cette masse est étendue depuis le cul de sac de douglas jusqu’a la région épigastrique
en hauteur mesurant 30 cm de hauteur x 11 cm de diameétre antéro-postérieur; cette masse
refoule le corps utérin vers la droite. La ligne de vacuité utérine était respectée au niveau du
fond utérin avec un endométre d’épaisseur normale. Les ovaires n’étaient pas reconnaissables.
Un diagnostic de sarcome utérin développé essentiellement a partir de la paroi gauche de

I’utérus ou un processus tumoral ovarien gauche a été évoqué.
CA 125 était a 6,8 Ul/ml.

Devant la symptomatologie clinique la réalisation d’une laparotomie exploratrice a été

décidée.
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L’inspection peropératoire a trouvé un utérus de taille normale; des annexes
macroscopiquement saines et une volumineuse masse de 30 x 18 x 10 cm au dépend du ligament
large gauche adhérente a I’annexe gauche. Une hystérectomie subtotale avec annexectomie

gauche a été alors réalisée.

L’examen anatomopathologique était compatible avec un Iléiomyome remanié¢ du

ligament large.
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Figure 2 : Volumineuse masse étendue depuis le cul de sac de douglas jusqu’a la région
épigastrique.
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2. Cas clinique 2 : Léiomyome ovarien

Il s’agit d’une patiente agée de 60 ans, G8P5 (5 enfants vivants accouchés par voie basse),
ménopausée depuis 10 ans, sans antécédents pathologiques notables, consultant pour des
douleurs pelviennes a type de pesanteur remontant a 6 mois avec augmentation progressive du
volume abdominal, sans autres symptomes associés. Le tout évoluant dans un contexte de

conservation de 1’état général.

L'examen clinique a trouvé une masse abdomino-pelvienne de consistance ferme arrivant
a I’ombilic. L’échographie pelvienne a mis en évidence une masse pelvienne de 20 cm de

diamétre d’origine utérine qui serait en rapport avec un myome sous Séreux.

La patiente a bénéficié d’une laparotomie objectivant un utérus de taille normale, un
ovaire droit macroscopiquement sain, un ovaire gauche si¢ge d’une volumineuse masse solide
d’environ 20 centimétre de grand axe (figure 3). Une annexectomie gauche a été réalisée. Les

suites opératoires étaient simples.

L’examen histologique de la piéce opératoire était en faveur d’un fibrome ovarien.
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Figure 3 : Exploration chirurgicale montrant un ovaire gauche avec une masse
volumineuse d'environ 20 cm de grand.
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CHAPITRE 4

Discussion :

Le diagnostic préalable des fibromes extra-utérins est souvent difficile en raison de signes
cliniques et radiologiques non spécifiques. Nos 2 patientes ont consulté pour des douleurs
pelviennes avec augmentation progressive du volume abdominal, et elles présentaient des
masses abdominopelviennes. L'échographie pelvienne préopératoire a principalement signalé

des fibromes utérins.

L'imagerie préopératoire, y compris I'lRM, peut étre utilisee comme guide pour la
planification opératoire. L'utilisation de I'lRM est particuliérement utile lorsque les fibromes se
développent rapidement, ont une mauvaise délimitation a I'échographie et lorsqu'une malignité
est suspectée. Cela dit, nous notons que I'IRM peut ne pas toujours représenter I'anatomie avec
précision. Dans un rapport de cas de Sewell et Russo, 17 IRM préopératoires ont été réalisées
mais n'ont pas signalé la localisation d'un léiomyome rétro-péritonéal. La localisation
anatomique exacte du fibrome est souvent déterminée en peropératoire. Les gynécologues
doivent étre préparés pour les fibromes dans des endroits inhabituels. Bien que rare, la

transformation maligne doit toujours étre gardée a I'esprit.

1. Fibrome du ligament large :

Ces Iéiomyomes extra-utérins ligamentaires proviennent des €léments musculaires lisses
du ligament large [150,151]. c’est le site extra-utérin le plus courant pour le développement de
Iéiomyome [152]; l'incidence est <1 % [153]. Ces fibromes ligamentaires larges ont une
importance clinique et chirurgicale. Leur localisation anatomique peut entrainer des effets de
pression locaux, y compris une obstruction urétérale [154].

Le léiomyome extra-utérin qui survient dans le ligament large est généralement

asymptomatique. Il a le potentiel de se développer jusqu'a une trés grande taille [155]. S'il
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atteint une taille énorme, il peut présenter des symptdmes de compression des organes adjacents

entrainant une obstruction urétérale, une rétention urinaire et/ou une constipation [156].

Notre patiente présentait a la fois des douleurs abdominopelviennes chroniques et des

signes de compressions urinaires et digestives.

Le diagnostic de fibrome ligamentaire large est toujours un défi. Pour étre considérée
comme une tumeur ligamentaire large, Gardner et al. ont proposé les critéres diagnostiques
suivants : "les tumeurs se produisent sur ou dans le ligament large, mais sont complétement
séparées et en aucun cas connectées a l'utérus ou a l'ovaire™. Cependant, il est souvent difficile
de différencier la « vraie » de la « fausse » tumeur du ligament large, tout comme les tumeurs
qui proviennent de la paroi latérale du corps utérin/du col de I'utérus et qui se renflent vers

I'extérieur entre les couches du ligament large.

Les examens les plus utiles pour détecter les Iéiomyomes extra-utérins sont I'échographie,
la tomodensitométrie et l'imagerie par résonance magnétique (IRM) [156, 157,158]. A
I'échographie, ils se présente habituellement comme une masse annexielle hypoéchogene,
solide et bien circonscrite, bien qu'elle puisse étre hétérogéne lorsqu'elle est grande [159], et il
n'y a genéralement pas d'interface entre la tumeur et I'utérus et pas de relation directe avec

I'ovaire homolatéral.

A I'IRM, les caractéristiques des signaux dans les cas non compliqués sont similaires a

celles présentées par les [éiomyomes utérins :
o T1:signaliso abas
e T2 :signal typiquement bas

e T1 C+: la plupart se rehaussent de la méme maniére que le myomeétre tandis que les

Iéiomyomes plus grands ont tendance a se rehausser moins et de maniére hétérogene.

L'IRM avec ses capacités d'imagerie multiplanaire peut étre utile pour différencier les
fibromes ligamentaires larges des masses d'origine ovarienne ou tubaire et des kystes du

ligament large [150].
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D'autres informations fournies par I'lRM, telles que la taille de la tumeur et la présence
de Iésions métastatiques ou de ganglions lymphatiques, sont des résultats importants pour la

planification et le conseil préopératoires, ce qui en fait la modalité d'imagerie de référence.

Cependant, le diagnostic est généralement difficile a établir en préopératoire, étant
cliniquement et radiologiquement interprété comme une tumeur annexielle ou utérine, le

diagnostic n'étant établi qu'au cours de la chirurgie ou lors de I'évaluation histopathologique.

Dans notre cas; la localisation fibroide au sein du ligament large a été révélée pour la

premiére fois en peropératoire, en contradiction avec le bilan d'imagerie préopératoire.

Le diagnostic différentiel des fibromes du ligament large comprend le 1éiomyome sous-
séreux pédiculé se projetant vers le ligament large; l'identification du site d'attache est alors
primordiale pour établir I'origine utérine, les néoplasmes ovariens solides: en particulier ceux
avec des composants fibreux dominants comme le fibrome ovarien ou le fibrothécome et la
tumeur de Brenner, généralement, ils proviennent et sont inséparables de I'ovaire, le kyste du

ligament large et la lymphadénopathie.

En raison de I'emplacement et de la taille souvent importante des fibromes ligamentaires
larges, la chirurgie est difficile, I'excision est associée a un risque de complications
chirurgicales, en particulier des Iésions urétérales et utérines [160] et la formation d'hématomes
cachés [152]. De ce fait, il est primordial que le trajet urétéral soit identifié pendant la chirurgie
[161,162].

Avec des avantages bien établis par rapport a la laparotomie, I'expertise chirurgicale
croissante a permis l'excision laparoscopique de fibromes de plus en plus gros
[155 ]. Cependant, il existe peu de littérature sur la prise en charge laparoscopique des fibromes
dans le ligament large [156].La probabilité de complications survenant lors d'une
myomectomie pour les fibromes intraligamenteux est augmentée par rapport aux fibromes dans
d'autres localisations. Sizi et al. ont indiqué un taux de complications de 18,8 % complication
[163].

Lors de la laparotomie, le trajet urétéral a €té repéré et I’hysterectomie emportant le

fibrome ligamentaire a été réalisée sans complications. Les suites opératoires étaient simples.
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2. Fibrome ovarien :

Les léiomyomes/fiboromes primitifs de l'ovaire sont des tumeurs mésenchymateuse
bénignes trés rares qui représentent 1 a 4 % de toutes les tumeurs ovariennes [164] et 5a6 %
des tumeurs bénignes de 1’ovaire [164]. Cette entité a été décrite pour la premiére fois en 1862
par Sangralli [165]. Il est généralement observeé entre 20 et 65 ans et est généralement détecté
de maniere fortuite. 1l a été rapporté par plusieurs auteurs que la survenue de ces tumeurs est
plus fréquente chez des patientes agées et volontiers ménopausées [166,167,168]; comme c’est

le cas de notre patiente.

Ces lésions proviennent du muscle lisse des parois des vaisseaux sanguins
ovariens. D'autres  théories potentielles concernant le tissu d'origine incluent la
métaplasie musculaire lisse du stroma cortical, les ligaments ovariens etles cellules

stromales ovariennes multipotentes [157,169].

Ils sont généralement asymptomatiques et ont le potentiel de se développer jusqu'a une
tres grande taille. Les circonstances de découverte sont alors trés variables: fortuite, au décours
d’un bilan d’exploration d’une masse pelvienne ou devant des symptomes non spécifiques en
cas de fibromes volumineux (douleurs pelviennes chroniques, retentissement sur I’appareil

digestif, urinaire, vasculaire ou nerveux) [170].

La plupart des léiomyomes de I'ovaire sont petits, généralement moins de 3 cm de
diamétre [171]. La plupart des patients sont asymptomatiques ou, comme dans notre cas, ne se
plaignent que de douleurs pelviennes chroniques. En revanche, les Iéiomyomes ovariens géants
peuvent étre présentés avec une ascite, un hydrothorax, une hydronéphrose ou des niveaux

Iégerement élevés de marqueur tumoral, CA 125 [172,173,174].

Des rapports de cas ont démontré une prédominance de Iéiomyomes unilatéraux, mais
des Iéiomyomes ovariens bilatéraux ont été rapportés chez des patients pédiatriques et jeunes
adultes. Aucun cas bilatéral n'a été signalé chez les patientes de plus de 35 ans
[175]. Conformément a la littérature, notre patiente avait 60 ans et avait un léiomyome ovarien
unilatéral. Les leiomyomes ovariens coexistent souvent avec les leiomyomes utérins, mais

parfois ils peuvent &tre une origine secondaire; c'est-a-dire que le léiomyome utérin pedonculé
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sous-séreux peut perdre son attachement a l'utérus et se connecter a l'ovaire. Cela ne s'était
manifestement pas produit dans le cas présent, car I'utérus était normal et ne présentait aucun

signe de lIéiomyome.

Elle peut étre associé; dans 1 % des cas; a une ascite et a une pleurésie dans le cadre du
syndrome de Démons Meigs; une affection qui associe la triade tumeur ovarienne bénigne,
ascite et épanchement pleural (habituellement unilatéral et du cété droit); et qui vont régresser

apres son exérese [167,176].

Des taux seriques élevés de CA-125 peuvent étre observés avec un fibrome ovarien
laissant suspecter d'avantage une tumeur maligne de 1’ovaire, l'indice de risque de malignité

(indice RMI) est un outil précieux pour orienter le diagnostic.

L'échographie en raison de sa disponibilité et I'lRM en raison de sa haute caractérisation

des tissus mous sont les principales modalités d'évaluation des lésions ovariennes [157].

A 1’échographie, le fibrome ovarien se manifeste le plus couramment sous forme d’une
masse échogene avec une atténuation du faisceau ultrasonore produit par les tissus
fibreux; pouvant ainsi ressembler a un fibrome utérin sous-séreux pédiculé. Le doppler couleur
permet souvent de faire la différence. En effet, il existe une hyper vascularisation périphérique

dans le myome sous séreux qui n’existe pas dans le fibrome ovarien [177].

Comme I'échographie visualise les léiomyomes ovariens comme des tumeurs solides
intrapelviennes, isoéchogénes au myometre, il est difficile de les distinguer des Iéiomyomes
utérins pédonculés et des autres tumeurs ovariennes solides. L'IRM est souvent un complément

utile a I'échographie dans le but de diagnostiquer des masses pelviennes indistinctes [164,178].
e T1: les fibromes présentent généralement une faible intensité de signal homogéne
e T2 etenangiographie IRM

o Les fibromes apparaissent comme des masses bien circonscrites avec une faible

intensité de signal
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o Peut contenir des zones hyperintenses dispersées représentant un cedéme ou une

dégénérescence kystique

o Une bande d'hyposignal T2 séparant la tumeur de l'utérus sur tous les plans

d'imagerie est également considérée comme un trait caractéristique

En TDM, les fibromes se manifestent habituellement par des masses diffuses, légérement

hypo atténuantes, avec une prise de contraste médiocre et trés lente.

Les fibromes ovariens sont souvent diagnostiqués a tort en préopératoire comme des
Iéiomyomes sous-séreux pédiculés puisque leurs caractéristiques morphologiques et leur signal
sont similaires [179]; comme le cas pour notre patiente. Les autres diagnostic différentiels
comprennent les thécomes et les fibrothécomes; qui ont tendance & avoir un signal plus
lumineux sur T2 étant donné 1'cedéme et la dégénérescence kystique, de plus une prise de
contraste peut étre observeée compte tenu de la vascularisation des cellules de la theque. Les
fibromes ovariens peuvent aussi étre confondus avec une tumeur maligne d’autant plus qu’il
existe  une  dégénérescence  tissulaire au  sein du  fibrome  [170]. La
Iéiomyomatose intraveineuse et la Iéiomyomatose péritonéale disséminée présentent également
des caractéristiques similaires et peuvent étre considérées parmi les différentielles dans

lesquelles il existe une atteinte ovarienne secondaire [157,169,180,181,182].

L'imagerie peut aider a réduire les diagnostics différentiels, méme si le diagnostic définitif
est basé sur I'évaluation histopathologique et immunohistochimique. L'aspect macroscopique
et microscopique du léiomyome ovarien est similaire au léiomyome utérin. Il montre la
présence de cellules musculaires lisses et fusiformes . Celles-ci se colorent positivement avec
I'actine des muscles lisses alpha (a-SMA) [169,180].

L'eestrogene joue un role important dans le développement global des l€éiomyomes
ovariens car ceux-ci sont plus fréquents chez les femmes nulligravides. Une augmentation
rapide de la taille de ces lésions pendant la grossesse et une régression dans le post-

partum peuvent également étre attribuées a l'effet des cestrogénes [169,181].
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Le traitement du fibrome ovarien est chirurgical, I’exéreése du fibrome avec conservation
du tissu ovarien est I’intervention de choix chez les femmes jeunes alors que 1’annexectomie se

justifie chez les femmes en péri ou post ménopause [167].
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CHAPITRS 5

Conclusion

Les fibromes extra utérins sont rares, ils posent des difficultés diagnostiques spécifiques
et peuvent tre responsables d’erreurs de diagnostic et de prise en charge. Nous présentons ici
2 cas rares de léiomyomes extra utérins : un énorme fibrome du ligament large et un fiborome
ovarien primitif, tous les deux diagnostiquée a tort en pré opératoire comme des léiomyomes
utérins. Et c’est D’exploration chirurgicale et 1’étude anatomopathologiques des picces

opératoires qui ont redressé le diagnostic.
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CHAPITRE 6

Résumé :

Titre : Fibromes extra utérins : a propos de 2 cas et revue de la littérature
Auteur : Wissal ZAHIR

Mots clés : fibromes extra utérins, ovaire, ligament rond

Les léiomyomes extra-utérins (LUE) sont rares et surviennent généralement dans le tractus
génito-urinaire, cependant, ils peuvent survenir a presque n'importe quel endroit. Bien qu'ils
soient histologiquement bénins, ils peuvent imiter des tumeurs malignes a I'imagerie et peuvent
présenter un défi diagnostique. Les symptdémes cliniques et les caractéristiques d'imagerie
dépendent de la localisation de la lésion et de son schéma de croissance.

Le ligament large est le site extra-utérin le plus courant pour les Iéiomyomes, mais avec un
faible taux d'incidence. lls se présentent généralement cliniqguement avec des symptémes
vagues et sont souvent découverts lors d'un examen gynécologique de routine. Pour étre
considérée comme une tumeur du ligament large, elle ne doit étre reliée ni a l'utérus ni a
I'ovaire. Ainsi, l'approche d'imagerie pour établir le diagnostic différentiel comprend
I'exclusion d'une origine ovarienne, utérine ou tubaire en les reconnaissant séparément et en
réfutant les indices d'imagerie pointant vers ces origines. Ces tumeurs bénignes sont
généralement asymptomatiques. Cependant, si ces tumeurs sont volumineuses, I'anatomie du
bassin est déformée et ils peuvent présenter des symptémes de compression des organes
adjacents entrainant une obstruction urétérale, une rétention urinaire et/ou une
constipation. Pendant la chirurgie, il faut faire tres attention au trajet urétéral et aux organes
environnants.

Les fibromes ovariens sont les tumeurs solides bénignes les plus fréquentes de I'ovaire (1-4 %),
généralement détectés chez les femmes agées en périménopause et en postménopause, souvent
difficiles a diagnostiquer en préopératoire et couramment diagnostiqués a tort comme des
fibromes utérins, en raison de leur méme pathologie, complications, caractéristiques cliniques
et échographiques, ou parfois comme des tumeurs ovariennes malignes en raison de l'ascite qui
I'accompagne et de l'augmentation du taux sérique de CA-125. lls sont généralement
diagnostiqués de maniére fortuite lors dun examen pelvien ou d'un examen
anatomopathologique apres une intervention chirurgicale. L'échographie Doppler est I'étude de
choix. La tomodensitométrie et I'lRM sont souvent nécessaires pour une caractérisation et une
différenciation plus poussées des autres masses ovariennes solides. L'excision chirurgicale du
fibrome ovarien est I'option de traitement traditionnelle sous forme de salpingo-ovariectomie
chez les femmes périménopausées ou postménopausées et de cystectomie chez les jeunes
femmes par laparotomie ou chirurgie laparoscopique mini-invasive. L'analyse
immunohistochimique est recommandée pour écarter les diagnostics différentiels.
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Abstract:

Title : Ectopic fibromas: about 2 cases and review of the literature

Author: Wissal ZAHIR

Key words : extra uterine fibroids, ovary, round ligament

Ectopic lelomyomas (EULS) are rare and usually occur in the genitourinary tract, however, they
can occur in almost any location. Although histologically benign, they can mimic malignant
tumors on imaging and can present a diagnostic challenge. Clinical symptoms and imaging
features depend on the location of the lesion and its growth pattern.

The broad ligament is the most common ectopic site for leiomyomas, but with a low incidence
rate. They usually present clinically with vague symptoms and are often discovered during a
routine gynecologic examination. To be considered a broad ligament tumor, it must not be
related to either the uterus or the ovary. Thus, the imaging approach to establishing the
differential diagnosis includes excluding an ovarian, uterine, or tubal origin by recognizing
them separately and refuting imaging evidence pointing to these origins. These benign tumors
are usually asymptomatic. However, if these tumors are large, the anatomy of the pelvis is
distorted and they may present with symptoms of compression of adjacent organs resulting in
ureteral obstruction, urinary retention and/or constipation. During surgery, great care must be
taken with the ureteral path and surrounding organs.

Ovarian fibroids are the most common benign solid tumors of the ovary (1-4%), usually
detected in older perimenopausal and postmenopausal women, often difficult to diagnose
preoperatively and commonly misdiagnosed as uterine fibroids, due to their same pathology,
complications, clinical and sonographic features, or sometimes as malignant ovarian tumors
due to the accompanying ascites and increased serum CA-125 level. They are usually diagnosed
incidentally on pelvic examination or pathology after surgery. Doppler ultrasound is the study
of choice. CT and MRI are often necessary for further characterization and differentiation of
other solid ovarian masses. Surgical excision of the ovarian fibroid is the traditional treatment
option in the form of salpingo-oophorectomy in perimenopausal or postmenopausal women and
cystectomy in young women by laparotomy or minimally invasive laparoscopic surgery.

Immunohistochemical analysis is recommended to rule out differential diagnoses.
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