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Introduction:-

Lestumeurs desmoides sont des tumeurs rarescaractérisées par une agressivité locale avec une grande tendance a
récidiver. Bienque la plupart des cas soient sporadiques, un traumatisme, des facteurs hormonaux et des facteurs
génétiques sont les principaux facteurs étiologiques retrouvés. Les circonstances de découverte sont treés variées et
leur expression clinique est souvent aspécifique. Le traitement a visée curative est chirurgical, méme s’il n’empéche
pas le risque de récidive, qui reste élevé. Cependant ce traitement, n’est pas strictement codifié¢ et plusieurs
traitements complémentaires ont été proposés avec des résultats utiles a connaitre.

Observation:-
Mme M 4agée de 52 ans fumeuse était adressée pour tumeur du sein gauche. Un diagnostic de lipome avait été
avancé, devant la présence d’une masse sus aréolaire évoluant depuis un an.

Dans ses antécédents étaient notés : une colectomie totale réalisée a I’dge de 30 ans pour polypose recto-colique
familiale, puis une résection du rectum a I’age de 48 ans, puis récidive des polypes sur le rectum restant, avec
anastomose iléo anale. A I’examen, elle avait des seinsde taille petite (bonnet A) avec une masse du quadrant
supéro-interne du sein gauche, indolore, sans écoulement mamelonnaire, sans adénopathie, entrainant une voussure
visible de profil, sans adhérencecutanée. Le sein droit était normal. Une biopsie a 1’aiguille réalisée un mois
plutdtmettait en évidence une hyperplasie conjonctive sans élément patent de malignité.

Le diagnostic de la fibromatose desmoides du sein était évoqué, en raison des antécédents de polypose.

La mammographie montrait une image stellaire suspecte et I’échographie montrait une 1ésion hypoéchogene, avec
renforcement postérieur. Un scanner avec injection de produit de contraste était réalisé. Une lésion ovoide de 30 mm
de grand axe située dans la graisse rétro glandulaire, en avant du pectoral était mise en évidence. Cette Iésion
s’étendait sur 25 mm de hauteur. L’exérése de la Iésion était réalisée par incision direct en regard de la tumeur,
permettant de parfaitement exposer la lésion. Une résection a 2 cm de distance macroscopiquement de la zone
palpable de la tumeur était réalisée, avec résection de I’aponévrose et du muscle pectoral en regard de la tumeur. La
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piéce de tumorectomie du sein droit, mesurant 80x60x25mm. A la coupe ; on individualisait une tumeur blanchéatre,
ferme, mal limitée mesurant 35x28 mm et située a 5 mm des berges d’exérésechirurgicale. L’étude histologique a
permis de conclure ce qui suit : prolifération fusocellulaire dont 1’aspect était celui d’une fibromatose desmoide.
L’¢évolution été marqué par la récidive 2 ans apres sous forme de 1ésions multiples sur la cicatrice du tumorectomie
et en débordant en inféro- interne et en supéro- externe. Vue I’étendue de la récidive la patiente a été proposée
pourune exérése large de la récidive emportant la glande mammaire et une reconstruction par lambeau du
musclegrand dorsale.

G-OBLIQUE

Figure 2 :-
Amammographie du sein gauche oblique image stellaire
B caractéristique de cette image stellaire
C coupe sagittale a 'IRM
D echographie mammaire de la tumeurs desmoide
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Discussion:-

L’incidence des tumeurs desmoides est de 2% [1].En effet,il s’agitd’une tumeur rare et sporadique. Il s’agit
d’uneune fibromatose profonde ne donnant pas de localisation secondaire mais a un pouvoir agressif local
important. La forme mammaire est de 0.2% [2]. Elle présente une tranche d’age variable et large entre 15 et 60 ans

[3].

L’étiopathogénie est encore méconnue.Plusieurs études suggérent que ces tumeurs peuvent survenir de maniéres
sporadiques sans aucune cause (de novo dans le tissu mammaire) [5,6,7], ou apparaitre aprés une chirurgie
esthétique recours a I’implantsiliconé [2.8] ou encore apparaitre a la suite d’un traumatisme.

Toutefois un terrain prédisposant est apparu : chez 4% a 20% des patientes ayant des tumeurs desmoides, on
retrouve une polypose adénomateuse familiales ou un syndrome de Gardner [10,11]. Ceux-ci sont essentiellement
da la mutation du gene responsable de la régulation de la B -caténine [12].

Al’examen physique on retrouve un nodule ferme ou mobile, indolore, unilatéral peut étre fixée au plan profond
avec rétraction cutanée. Les tumeurs desmoides miment les carcinomes mammaires sur le plan radiologique : a
I’échographie mammaire et la mammographie, leur caractéristique tend a se confondre avec la pathologie
carcinomateuse. Ainsi a la mammographie ces tumeurs se voient comme des opacités spiculées a contours
irréguliers avec ou sans calcifications peuvent étre classer ACR4-5 [8].

L’échographie objective une masse hypoéchogéne peu marginal avec un renforcement postérieur[13].

L’IRM tient une place prépondérante tant dans la stratégie diagnostique,que dans la surveillance de I’évolution de la
maladie. Elle objective un nodule hypo-intense mal limité, contours irréguliers, en iso signal T1 et hétérogéne,
hypersignal en T2 [14]. L’IRM permet ainsi d’évaluer le contact avec les structures de voisinages (muscle pectoral,
paroi thoracique) et permet aussi d’envisager une stratégie chirurgicale.

Toutefois, le diagnostic de certitude repose sur I’examen anatomopathologique. On y retrouve une prolifération
uniforme fibroblastique bien différenciée : présence de fibroblaste mature entrelacé en faisceaux sans signe de
malignité (pas de mitose ni d’atypie cellulaire) [15]

La stratégie thérapeutique consiste a une exérése large avec limites saines [6]. La récidive se voie dans 23 a39% au
cours des 3 ans suivant I’intervention [2,16,17,18]. Vu le caractére histologique bénin des tumeurs desmoides,
différentes études apportent des résultats contradictoires quant a I’importance des limites saines ou non. Ainsi chez
les patients avec limites saines, on voie une diminution du risque de récidives locales [5]. Chez certaines patientes
avec des limites non saines, il n’y a pas de récidives observées non plus [2,7].Dans ces cas la radiothérapie reste a
discuter. Les études s’accordent a dire que la radiothérapie est inefficace et non recommandée en cas de limites
saines[16].C’est seulement lorsqu’il y a une impossibilité chirurgicale, ou en cas de comorbidité importante ou de
récidives, que la radiothérapie (a dose curative de 50Gy) prend place. D’autres études en revanche discutent 1’apport
de la thérapie interactionnelle : tel que les agents cytotoxique (méthotrexate, vinblastine), les agents cytostatique
(thérapie hormonale : anti-cestrogéne, les anti-inflammatoire non stéroidiens, 1’interféron alpha) et enfin les agents
biologiques (I’imatinib : Glivec). Cette thérapie interactionnelle n’est a envisager qu’en dernier recours : que si la
chirurgie ou radiothérapie ne peuvent pas étre réaliser [19].

Conclusion:-

La fibromatose desmoide du sein est rare, infiltrante, et non métastasique mais présente une agressivité locale
importante et a tendance a récidiver dans les 3 ans qui suivent.D’étiologie encore mal connue, on y retrouve le plus
souvent un traumatisme, une chirurgie mammaire avec implant ou une association avec la polypose adénomateuse
familiale ou le syndrome de Gardner.L’expression clinique est souvent aspécifique. La confirmation diagnostic se
fait par la preuve histologique et ’'IRM s’impose comme un examen de référence dans le bilan initial et au cours de
la surveillance. La chirurgie reste le traitement de premiére intention. La place de la radiothérapie et de la thérapie
interactionnelle reste a discuter et nécessite d’autre études plus poussées afin d’évaluer leurs bénéfices et leurs
inconvénients.
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