Tumeur desmoide : Différentes localisations cervico-faciales a propos de 3 cas
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Introduction :
La tumeur desmoide ou fibromatose agressive est une tumeur bénigne rare du tissu fibreux qui se développe a partir des tissus de

soutien et des aponévroses caractérisée par un haut potentiel d'envahissement locorégional et de récidive, siege préférentiellement au
niveau cervico faciale.

Sa localisation mandibulaire est exceptionnelle. Elle prédomine chez les enfants de bas age.

Sa présentation clinique et radiologique est non spécifique, mais elle pose le probléme de diagnostic différentiel avec les tumeurs
malignes a cause de son caractére trés infiltrant.

Le diagnostic histologique par biopsie tumorale complétée par une étude immunohisochimique est primordial avant toute stratégie
thérapeutique.

Son traitement reste mal codifié, en effet, plusieurs thérapeutiques sont utilisées ; la chirurgie étant la référence, la chimiothérapie, la
radiothérapie et I'normonothérapie sont utilisées en complément ou en cas de tumeur inopérable.

La qualité de traitement chirurgical conditionne la survenue de récidives ultérieures.

Dans notre travail nous présentons un cas d'une tumeur desmoide chez un garcon de 9 ans et nous discutons les aspects cliniques et

les particularités diagnostiques et thérapeutiques.
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Matériels et Méthodes :

Il s'agit d'une étude rétrospective concernant 3 cas de tumeur desmoide colligés au service de chirurgie maxillo-faciale au CHU de Rabat
entre les années 2019 et 2021.

Résultats :

Une prédominance masculine a été notée (2 cas de sexe masculin (Figures: 1,8) contre un cas de sexe féminin (Figure 5)) avec un age
moyen de 36 ans (9 - 51 ans). Le délai de consultation moyen était de 1,6 an. Les symptomes étaient dominés par la présence d'une
tuméfaction douloureuse et adhérente au plan profond. La localisation était cervicale gauche chez 2 cas et mandibulaire droite chez 1
cas.

Une chirurgie d’exérése a été réalisée emportant 90% de la tumeur (Figures: 3,4,7,10) puis les patients furent adressés en oncologie pour
complément thérapeutique.

La confirmation du diagnostic était histologique. L'évolution était favorable avec un taux de récidive de 33,3 %.
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Fig2: Coupe axiale scannographique
montrant
un processus tumoral lytique de
I’hémi mandibule droite mesurant
72*54*92mm

axiale et coronale scannographiques montrant
la tumeur desmoide cervicale gauche

Fig9: Coupes axiales scannographiques
montrant
un processus tumoral cervical gauche

Fig3: Image per opératoie apres
résection tumorale et régularisation
du rebord basilaire

Fig7: Image per opéraoire avant
résection tumorale

Figl0: Masse tumorale réséquée
en monobloc

Fig4: Masse tumorale réséquée
en monobloc




Discussion :

Le fibrome desmoide est une tumeur rare myofibroblastique
représentant 0,06 % de toutes les tumeurs osseuses et 0,3 %
des tumeurs osseuses bénignes (1). c’est une tumeur rare qui
peut poser des difficultés diagnostiques. (2)
L'atteinte mandibulaire est exceptionnelle, represente < 1% des
tumeurs mandibulaires (3), au niveau mandibulaire, I'angle et le
ramus sont les plus touchés. (4)
Les causes exactes sont toujours inconnues, mais la tumeur
desmoide peut étre en lien avec des facteurs traumatiques,
hormonaux fréquemment lors de la grossesse ou génétiques.
La plupart des cas sont non génétiques, principalement en lien
avec la mutation d'un géne dans la tumeur, qui encode la
protéine 3-catenin, impliquée dans la régulation des génes de
croissance cellulaire. (5)
Les tumeurs desmoides mandibulaires touchent
essentiellement les garcons avec un sex-ratio de 5/3. L'age
moyen est de neuf ans. (6)
La symptomatologie clinique est polymorphe et non spécifique,
mais elle se manifeste le plus souvent par une tuméfaction
mandibulaire ferme et indolore augmentant progressivement
de volume dans un contexte de conservation de I'état général
sans trouble de sensibilité ni mobilité dentaire associée,
comme pour notre patient.
Les images radiologiques ostéolytiques uni- ou multiloculaires
avec ou sans liseré de condensation souvent associées a des
déplacements et rizhalyes dentaires ne sont pas spécifiques.
(11) Au scanner, une réaction périostée et une rupture corticale
avec extension aux parties molles peut étre notée. (8) Le
diagnostic est histologique et il est important de différencier
cette tumeur des tumeurs malignes, essentiellement du
fibrosarcome de bas grade de malignité dont le traitement est
différent, Le fibrosarcome est généralement congénital et se
déclare avant I'dge d'un an, il s'associe presque exclusivement a
une anomalie chromosomique t (12 ; 15) [p13; g2b].

et trois caracteéres histologiques le distinguent de la tumeur
desmoide : dimportantes mitoses, des atypies cytonucléaires et
des plages de nécrose (6) L'étude anatomopathologique montre
une prolifération de cellules fusiformes myofibroblastiques au
noyau actif nucléole, dans un stroma richement collagénique.
La prolifération est franchement invasive, et mettant des
prolongements dans les tissus adjacents. (7)
L'absence de substance osseuse ou ostéoide permet d'exclure
le fibrome ossifiant ou la dysplasie fibreuse. (9)
Il n'existe pas de protocole thérapeutique de la tumeur
desmoide, mais la chirurgie est le traitement le plus utilisé. La
radiothérapie est utilisée en cas de résection tumorale
incompléte et pour éviter les récidives ou en cas de tumeur
inopérable. La chimiothérapie est également utilisée seule ou
en pré opératoire pour diminuer la taille de la tumeur (10),

mais la chirurgie reste le traitement de référence malgré un taux
de récidive élevé (jusqu'a 70 %). (7) Plusieurs auteurs
recommandent un traitement radical (6) ,en effet la
mandibulectomie interruptrice permet un bon contréle tumoral au
prix d'un préjudice esthétique et fonctionnel considérable. (7)
Lorsque la résection est interruptrice, la mandibule est réparée le
plus souvent dans le méme temps pour éviter les rétractions
tissulaires.
D’autres préférent un traitement conservateur, avec une exérese
compléte de la tumeur, pour limiter le retentissement sur la
croissance faciale.
Le risque élevé de récidive impose un suivi régulier et prolongé.
Conclusion:
Le fibrome desmoide est une tumeur rare myofibroblastique, dont
la localisation mandibulaire reste exceptionnelle. Le diagnostic est
histologique.
Bien gu’elle soit une tumeur bénigne sans potentiel métastatique,
son traitement reste dilicile en raison de son comportement
Agressif.

Les auteurs n'ont pas précisé leurs éventuels liens d'intérét.
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