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Résumé

Les tumeurs desmoides, ¢également
appelées fibromatoses desmoides, sont des
tumeurs rares, nous rapportons dans cette
observation le cas d’une patiente de 38 ans
qui nous a été référée pour la prise en charge
d’une masse géante abdomino-pelvienne
ulcéro-bourgeonnante. La biopsie de cette
masse avait mis en ¢évidence un
histiocytome fibreux de la paroi. Une
exploration chirurgicale a été réalisée,
retrouvant une masse polylobée aux
dépends des différentes tuniques adjacentes
de la paroi abdomino-pelvienne sans
localisations secondaires intra-péritonéales.
Une exérese large de cette masse a été faite
emportant les plans cutanés, sous cutané, la
partie musculaire envahie ainsi que ses
aponévroses et le plan péritonéal. La
fermeture pariétale a nécessité un geste de
reconstruction par une prothese synthétique
biface avec des suites opératoires simples.
L’analyse de la piece opératoire a confirmé
une fibromatose de la paroi abdomino-
pelvienne. Conclusion: La
desmoide abdominale, bien que rare,
nécessite une prise en charge chirurgicale
agressive en raison de son potentiel invasif
et de son risque de récidive. Le cas que
nous rapportons illustre l'importance d'une

tumeur

prise en charge précoce et bien coordonnée,
incluant une approche multidisciplinaire La
chirurgie d'exérése reste le traitement de
choix, la surveillance post-opératoire et la
vigilance sont essentielles en raison du
risque de récidive élevé.

Mots  clés tumeurs  desmoides
; fibromatose de la paroi
abdominopelvienne ; Conakry,

Abstract

Desmoid tumors, also known as desmoid
fibromatoses, are rare tumors. In this case
report, we report the case of a 38-year-old
female patient who was referred to us for
the management of a giant ulcerating
abdomino-pelvic mass. Surgical
exploration revealed a polylobed mass that
depended on the various adjacent tunics of
the abdominopelvic wall, with no secondary
intraperitoneal localization. The mass was
extensively  resected, including  the
cutaneous and subcutaneous layers, the
invaded muscular tissue and its fascia, and
the peritoneal layer. Parietal closure
necessitated reconstruction with a two-
sided synthetic prosthesis, with simple post-
operative management. Surgical specimen
analysis confirmed fibromatosis of the
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abdomino-pelvic wall. Conclusion : The
abdominal desmoid tumor, although rare,
requires aggressive surgical management
due to its invasive potential and risk of
recurrence. The case we report highlights
the importance of early and well-
coordinated care, including a

multidisciplinary — approach.  Surgical
excision remains the treatment of choice,
and  post-operative  surveillance and
vigilance are essential due to the high risk
of recurrence.

Key words: Desmoid tumors, fibromatosis
of the abdomino-pelvic wall; Conakry

INTRODUCTION

Les tumeurs desmodies sont extrémement
rares, représentent 3% des tumeurs des
tissus mous et son incidence est estimée de
2 a 4 cas/millions de population [1]. La
localisation est variable dans la paroi
abdominale, ou au niveau extra-abdominal.
Bien que la plupart d’entre elles soient
sporadiques, les facteurs traumatiques,
hormonaux et génétiques agissent comme

principaux agents étiologiques[2]

La taille géante de cette tumeur est
rarement rapportée dans la littérature. Le
diagnostic positif est difficile et la prise en
charge thérapeutique est trés complexe
nécessitant une approche multidisciplinaire
impliquant le chirurgien radiologue et
carcinologue, en raison de 1'évolution
imprévisible et des  conséquences
fonctionnelles de la maladie [3], car le
traitement n’est pas strictement codifié.
Nous rapportons la prise en charge d’un cas

chez une patiente de 38 ans par une

chirurgie d’exérese large.

OBSERVATION

Il s’agissait d’une patiente agée de 38 ans,
marchande, aux antécédents de césarienne,
qui nous avait été adressée le 02/11/2022
pour une volumineuse masse de la paroi
abdomino-pelvienne augmentant
progressivement de taille. Elle ne fumait
pas, ne consommait pas de drogues et
n'avait pas d'antécédents d'allergies. Les
antécédents familiaux sont sans
particularité, aucun cas similaire n'ayant été
rapporté dans la famille et aucune anomalie
génétique n'ayant été prouvée. L'examen
physique objectivait un abdomen mou et
sensible avec la présence d'une cicatrice de
Pfannenstiel. On notait une masse occupant
le flanc droit et la fosse iliaque droite
ulcéro-bourgeonnante, saignant au contact
(Figures 1 et 2), dure, polylobée, mobile par
rapport au plan profond, infiltrant la vulve,
mesurant 37 cm de grand axe.

L’exploration de cette masse nous a conduit

a réaliser un scanner thoraco-abdomino-

pelvien montrant une volumineuse masse
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tissulaire pariéto-intra abdominales, ilio-
inguinales bilatérales, pubo-ischiatique
droite et crurales bilatérales. Une biopsie a
été réalisée et I’histologie concluait a un
histiocytome fibreux de la paroi.

Nous avons réalis¢ une laparotomie
médiane (figure 3) et l'exploration per-
opératoire a révélé une masse pariétale,
polylobée infiltrant les muscles droits de
I’abdomen sans localisations secondaires
intra-péritonéales. Une résection de cette
masse a ¢été faite emportant les plans
cutanés, sous cutané, la partie musculaire
envahie ainsi que ses aponévroses et le plan
péritonéal (Figure 4). La fermeture pariétale
a nécessité un geste de reconstruction par
une prothese synthétique biface (Fig 5 et 6)
avec des suites opératoires simples.
L’analyse de la piéce opératoire a confirmé
une fibromatose de la paroi abdomino-

pelvienne avec une marge saine.

Antérieur

Supérieur

Figure 1 : Aspect de la masse en pré-

opératoire vue latérale droite

Figure 2 : Aspect de la masse en pré-

opératoire vue latérale droite et

inférieure

Supérieur

Figure 3 : Aspect per opératoire apres
exerese de la masse
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Figure 4 : Aspect macroscopique de la
piéce opératoire

Figure 6 : Aspect a J10 post-opératoire

DISCUSSION

Les tumeurs desmoides sont des tumeurs
rares, représentant seulement 0,03% de
I’ensemble des tumeurs, et 3% des tumeurs
des parties molles [4]. Leur incidence est
estimée entre 2 et 6 cas par million de
personnes par an [5]. Les tumeurs
desmoides, également connues sous le
nom de fibromatoses agressives, font
partie des fibromatoses profondes,
elles- mémes incluses dans le groupe
des tumeurs des tissus mous,
développées a partir du tissu conjonctif,
du fascia ou des parois intra-
musculaires [6]. 11 s'agit d'une
prolifération  infiltrante du tissu
fibrotique, qui ne métastase pas mais
qui a un fort potentiel agressif local et
une forte tendance a la récidive [2]. Leur
diagnostic est souvent difficile,
I'expression clinique, parfois tardive,
est dominée par Il'apparition d'une
tumeur palpable parfois associée a une
douleur, ou par des signes de
compression. Certains ¢léments
radiologiques, tels que la
tomodensitométrie et l'imagerie par
résonance magnétique (IRM), peuvent
apporter des ¢léments diagnostiques
supplémentaires. En effet, chez notre
patiente, I’aspect tomodensitométrique
¢tait fortement en faveur mais I’IRM
n’a pas pu étre réalisée par manque des
moyens de la patiente. La confirmation

du diagnostic est histologique. En effet,
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plusieurs autres tumeurs pariétales
peuvent simuler les tumeurs desmoides
sur le plan radiologique et clinique.
Cette diversité clinico-radiologique
amene a réaliser systématiquement une

biopsie devant les tumeurs pariétales.

Elles  touchent  préférentiellement
I’adulte jeune, de sexe féminin, entre 20
et 40 ans (sex-ratio de 2 pour 1) comme
pour notre patiente qui a 38 ans. La
prédominance féminine est retrouvée
par notre auteurs notamment Mabrouk
et al au Maroc et Bishop et al [7,8].
Cette atteinte  féminine  pourrait
s’expliquer par la présence des
récepteurs hormonaux (cestrogene et
progestérone ) lors de
I’immunohistochimie [9]. Dans notre
cas I’immunohistochimie n’a pas pu
étre réalisée par 1’absence de cet

examen dans notre structure.

D’autres facteurs de risque ont été
identifiés tels que le facteur
traumatique. La chirurgie semble étre le
facteur principal d’apparition d’une
tumeur desmoide. Le facteur
traumatique retrouvé chez notre
patiente est la césarienne. Le méme
constat a été retrouvé également par
Boujoual et al ou la tumeur desmoide
est apparue apres une césarienne [10]. le
mécanisme exact de ce traumatisme sur
I’apparition de ces tumeurs est mal

connue mais un autre facteur associé

pourrait expliquer notamment le facteur
génétique dans la polypose

adénomateuse familiale [11].

D’autres facteurs de risques sont
retrouvés notamment les facteurs
environnementaux tels que I’exposition
au tabac, 1’exercice physique et le
régime alimentaire jouent un rodle
important dans la pathogénie de la
polypose adénomateuse familiale et
probablement, dans le syndrome de
Gardner, les facteurs endocriniens. Et
aussi la radiothérapie[12]. Aucun de ses
facteurs n’a été retrouvé chez notre

patiente

La fibromatose desmoide reste une
maladie rare, pour laquelle plusieurs
modalités de traitement sont
disponibles : La surveillance active est
proposé pour des tumeurs de petites tailles
sans complications compressives car des
études plus récentes a long terme ont montré
que certaines tumeurs desmoides restent
stables ou méme régressent avec
l'observation, ou avec un traitement
hormonal ou anti-inflammatoire [13]. Le
traitement médical comme les anti
inflammatoires, les anticestrogenes
(tamoxiféne) compte tenu de la présence de
récepteurs d’cestrogeéne ont fait régresser
quelques rares cas des tumeurs desmoides

de petites tailles [2]. Pour notre patiente, le

traitement médical n’a pas été proposé
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compte tenu de taille et aussi du caractere

invasif de la tumeur.

L’intervention chirurgicale, avec un
objectif de résection en marges saines,
seule ou en association avec la radiothérapie
est le traitement de choix pour les tumeurs
géantes. Elle est, néanmoins, associée a une
morbidité et & un retentissement esthétique
ou fonctionnel importants, avec un risque
de récidive non négligeable, méme avec des

marges de résection larges [14—16].

Notre patiente a bénéficié d’une chirurgie
d’exérese seule. Compte tenu de la marge
qui est saine totale la radiothérapie n’a pas

¢té réalisée, méme si la récidive est

fréquente aucun traitement adjuvant ne

devrait étre envisagé [14].
CONCLUSION

La localisation de la paroi abdomino-
pelvienne des tumeurs desmoides est une
entité¢ treés rare. Son diagnostic doit étre
évoqué devant toute masse de la paroi
abdomino-pelvienne avec antécédent de
traumatisme ou de chirurgie abdominale
chez une femme jeune. Le diagnostic de
certitude est histologique. L’imagerie est
peu spécifique. Le  pronostic est
imprévisible, il dépend de la localisation et
du caractére infiltrant de la tumeur.la
chirurgie d’exérése reste le traitement de

choix avec une marge saine.
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