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Introduction

L'ostéochondromyxome (OMX) est une tumeur bénigne extrémement rare. Peu de cas ont été décrits dans la
littérature. Les patients avec le complexe de Carney peuvent présenter cette tumeur [1,2].

Nous rapportons un cas unique d’un osteochondromyxome de I’articulation temporo-mandibulaire (ATM) dans le
cadre du complexe de carney.
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Il s’agit d’une femme de 59 ans, ayant comme antécédent un goitre multinodulaire non opéré, qui présente depuis
1 an, une douleur au niveau de I’ATM, ainsi qu’une limitation de 1’ouverture buccale avec I’apparition d’une
tuméfaction prétragienne le tout évoluant de fagon progressive.

Une tomodensitométrie cranio-faciale a objectivé un processus tumoral centré sur I’ATM droite. L’IRM a
confirmé le diagnostic d’un processus lésionnel intra articulaire de 35mm de grande axe, sans extension
endocranienne.

L'exérése chirurgicale a été réalisée par voie prétragienne, type Ginestet, réalisation d’un volet de ’arcade
zygomatique pour avoir acces a la tumeur. Exérése totale de la tumeur et ostéosynthése de I’arcade zygomatique
par 2 microplauges (figure 2). Les suites opératoires étaient simple. La malade a repris son ouverture buccale et la
douleur a disparue. La malade a été adresse pour un conseil génétique.

Fig.1: TDM cranio-faciale montrant un processus lésionnel intra
articulaire

Fig.2 : photo per opératoire montrant, en haut le voie d’abord et I’ ostéosynthése du volet de
I’arcade zygomatique réalisé apres exéréese tumoral. En bas, photo de la masse tumorale

Fig.3 : images de I’ouverture buccale, a gauche pré opératoire. A droite photo post opératoire ‘




Le complexe de Carney est un syndrome rare, autosomique dominant, génétiquement hétérogene, de néoplasie
endocrinienne multiple et de lentiginose qui affecte un certain nombre d'organes [1,2].

Décrit pour la premiére fois en 1985 par J. Aidan Carney [1], le complexe de Carney est une néoplasie
endocrinienne multiple (NEM) associant des tumeurs cutanéo-mugqueuses (myxomes cutanéo-muqueux, Naevus
bleus ou épithélioides, une lentiginose) ou viscérales (myxomes cardiaques, fibroadénomes mammaires, tumeurs
testiculaires, ovariennes, thyroidiennes) ou des ostéochondromyxomes [2]. Le complexe de Carney est secondaire a
une mutation du géne PRKARZ1A, si ce géne est présent chez un parent, cela est considérer aussi comme un critere
de diagnostic. Ainsi la présence d'au moins deux de ces critéres cliniques, confirmés par I'histologie, est suffisant
pour retenir le diagnostic du complexe de Carney.

L’OMX est I’un de rare critére de diagnostic de ce complexe. L'OMX peut survenir dans n'importe quel os mais se
présente le plus souvent sur la diaphyse des os longs ainsi que les sinus et les os du nez. En 2015, 700 cas de
complexe de Carney ont été décrits dans le monde et environ 2 % présentaient un ostéochondromyxome, mais aucun
cas d’OMX de I’articulation temporo-mandibulaire associé ou non au complexe de carney n’a été décrit [3,4].

Sur I'imagerie OMX est bien circonscrit et peut étre destructeur et minéralisée et peut prendre différentes autres
images en fonction de sa localisation. Sur le plan histologique, la tumeur est généralement composée d'un mélange
de cellules mésenchymateuses, de matiére myxoide basophile et de substance mucopolysaccharidique. Le degré de
cellularité est inversement proportionnel & la quantité de matériel myxoide et de matrice [5].

L’exérése chirurgicale compléte de 'OMX est curatif, cependant la récidive locale est trés fréquente si la résection
était incompléte [5,6].

Bien qu'il s'agisse d'une tumeur rare, une fois le diagnostic I'ostéochondromyxome est retenu et en raison de son
association possible avec le complexe de Carney. Le patient doit étre pris en charge par une équipe multidisciplinaire
afin d'écarter d'autres potentiels caractéristiques du complexe de Carney.
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