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Schwannome du mésentére : a propos d’une pathologie rare
Mesenteric schwannoma: about a rare disease
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Résumé

Parmi les tumeurs du mésentéere, le schwannome est une variété
exceptionnelle. Il fait partie des tumeurs conjonctives. Elles se
caractérisent habituellement par leur latence clinique et leur
faible potentiel de malignité.

Nous rapportons un cas de schwannome mésentérique d’allure
macroscopique maligne mais histologiguement bénin. Ce para-
doxe clinique ainsi que la rareté de la tumeur font I'originalité de
notre observation.

LLa nature de la tumeur est donnée par histologie. La différencia-
tion entre le caractere bénin et malin reste toujours difficile et par-
fois, seule, I'évolution peut trancher.

Mots-clés

Le traitement repose sur I'exérése chirurgicale.

Le pronostic des schwannomes du mésentere est difficile a
apprécier en raison du caractere exceptionnel ou de la rareté des
cas rapportés.

Les facteurs de mauvais pronostic sont : I'age extréme, les
schwannomes dans le cadre de la maladie de Von Recklin-
ghausen (VR), la grande taille tumorale, le degré de la
différenciation, I'importance de Il'activité nécrotique et de
I'activité mitotique.

Schwannome du mésentere, Tumeurs conjonctives, Macroscopie maligne mais histologie bénigne

Abstract

Among tumors of the mesentery, the schwannoma is an excep-
tional variety. It is part of conjunctival tumors. They are usually
characterized by their clinical latency and low potential for
malignancy.

We report a case of mesenteric schwannoma with macroscopic
appearance of malignancy but histologically benign.

This clinical paradox and the rarity of the tumor are the originality
of our observation.

The diagnosis of the tumor is carried by histology. The differen-
tiation between benign and malignant lesion remains difficult and
sometimes can only the evolution decide.

Key words

The treatment is surgical excision.

The prognosis of mesenteric schwannoma is difficult to assess
because very few cases are reported.

Factors of poor prognosis are: extreme age, the schwannomas
in the context of Von Recklinghausen's disease, large tumor size,
degree of differentiation, importance of the necrotic and mitotic
activity.

Mesenteric schwannoma, Von Recklinghausen disease, Surgical treatment
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Introduction

Le schwannome est une tumeur généralement bénigne conjonc-
tive qui dérive des cellules nerveuses de Schwann. Parmi les
tumeurs du mésentere, le schwannome est une variété excep-
tionnelle. Il fait partie des tumeurs conjonctives. Elles se caracté-
risent habituellement par leur latence clinique et leur faible poten-
tiel de malignité.

Nous rapportons un cas de schwannome mésentérique d’allure
macroscopique maligne mais histologiquement bénin. Ce para-
doxe clinique ainsi que la rareté de la tumeur font I'originalité de
notre observation.

Observation

Mr M.M., &gé de 22 ans, sans antécédent pathologique parti-
culier, était hospitalisé dans un contexte d’urgence en juillet 2006
pour I'apparition brutale de douleurs abdominales diffuses asso-
ciées a des vomissements, déclenchés par la prise alimentaire
d’un repas copieux. L'examen clinique a I'admission retrouvait
une fievre a 38,5°, une sensibilité abdominale et une défense
localisée de I'hypochondre gauche. La radiographie pulmonaire
et 'abdomen sans préparation étaient normaux. L'échographie
abdominale et la tomodensitométrie abdominale avaient objectivé
(Fig. 1) : une masse du flanc gauche de 8 x 10 cm, bien limitée,
de contours réguliers, de densité tissulaire, de siege intrapérito-
néal entourée par des anses gréles et indépendante de la rate, de
la queue du pancréas, du rein et de la surrénale gauche. Il n’'y
avait pas d’adénopathies profondes rétropéritonéales, et le foie
était normal. Il existait un épanchement péritonéal minime. Les
deux hypotheses étaient une lésion a point de départ péritonéal
ou une masse pariétale digestive. Lexploration chirurgicale met-
tait en évidence une tumeur aux dépens du mésentére intime-
ment adhérente aux anses digestives au contact avec un hémo-
protéine par effraction de la capsule. Il n’y avait ni carcinose péri-
tonéale, ni adénopathies ou métastases hépatiques. Un traite-
ment radical avait été réalisé en urgence réséquant la masse ainsi
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Figure 1. Coupe scannographique.

que des anses digestives au contact, a savoir le troisieme duo-
dénum et de I'angle colique gauche, avec deux anastomoses ter-
mino-terminales (iléale et colique). Les suites opératoires étaient
simples (Fig. 2). L'examen histopathologique de la piece de
résection retrouve une formation tumorale bien limitée de
10 x 7 x 4 cm de consistance ferme, siege de foyers de remanie-
ments hémorragiques (Fig. 2) correspondant a une prolifération
de cellules allongées avec de petits noyaux clairs a bouts effilés
s’enroulant et dessinant des aspects caractéristiques en nodules
de Vérocay. L'étude immunohistochimique confirme le diagnostic
de schwannome bénin étant donné I'immuno-réactivité positive a
la PS100 et la négativité du CD34, du c-kit. Depuis, le patient est
suivi régulierement en consultation avec un examen clinique,
échographique et une scanographie tous les 6 mois. Le patient
est indemne de toute récidive apres un recul de 20 mois.

Figure 2. Piece opératoire.

Figure 2. Nécrose et hémorragie a I'ouverture de la piece opératoire.
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Discussion

Les schwannomes sont des tumeurs neurogéniques dévelop-
pées aux dépens des cellules Schwann. A notre connaissance,
la localisation mésentérique est trés peu rapportée. Un grand
nombre de tumeurs restent muettes et, certes, toutes les obser-
vations ne sont pas publiées. Les schwannomes du mésentere
peuvent étre isolés, comme c’est le cas pour notre patient, ou
intégrés dans le cadre de la maladie de Von Recklinghausen (VR)
qui représente le facteur étiologique le plus important des
schwannomes. D’autres auteurs soulignent le réle de facteurs
traumatiques (opératoires ou autres) dans la genése et la dégé-
nérescence des shwannomes digestifs associés.

Les formes isolées se manifestent a un age avanceé (40-60 ans)
du fait de la latence clinique contrairement a celui des formes
associées a la maladie de VR. Le sex-ratio est égal a 1 [1-3].

Sur le plan clinique, ces tumeurs sont caractérisées par leur
latence clinique, les signes cliniques sont peu spécifiques et sont
étroitement en rapport avec le siege et le volume de la tumeur.

Parfois, un accident évolutif vient révéler la tumeur comme le cas
de notre patient : occlusion intestinale par compression, volvulus
ou invagination, hémorragies digestives ou péritonite par rupture
de la tumeur dans la cavité péritonéale [1,2,4].

Sur le plan morphologique, les shwannomes péritonéaux peu-
vent apparaitre différents a des examens successifs, d’ou le
terme de tumeur « fantdbme » ; ceci est di a la mobilité surtout
transversale du mésentére, mobile dans tous les sens quand le
siege est sur le grand épiploon.

"aspect tomodensitométrique le plus classique est celui d’une
tumeur hypervascularisée avec des plages hypodenses tradui-
sant des zones de nécrose ou de dégénérescence kystique
comme le cas de notre patient [1,4].

Sur le plan macroscopique, en général c’est une tumeur pleine,
encapsulée, de couleur blanchatre ou rouge violacée, de surface
réguliere mais fréquemment polylobée. La taille de ces tumeurs
est variable, le développement excessif de la tumeur est un signe
de malignité et qui peut étre aussi a I'origine de remaniements
intratumoraux a type de nécrose, d’hémorragie et de calcifica-
tion et, secondairement, la rupture de la capsule [2,5,6].

Sur le plan histologique, la différenciation entre le caractére bénin
et malin reste toujours difficile et parfois, seule, I’évolution peut
trancher.

L'immunohistochimie trouve tout sont intérét pour le diagnostic :
immunoréactivité fortement positive a la PS100 est compatible
avec un schwannome (les GIST peuvent également exprimer la
protéine S100 dans 10 % des cas), d’autres marqueurs peuvent
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étre utilisés. Néanmoins, la recherche du c-kit et du CD34 est
fondamentale afin d’éliminer un GIST et, en cas de négativité de
c-kit, on peut effectuer une recherche de mutation spécifique
des genes kit et PDGFRA [6,7] (non disponible actuellement au
Maroc). L’évolution vers une dégénérescence maligne est tou-
jours a craindre, son incidence n’est pas bien évaluée en raison
du faible nombre de cas rapportés dans la littérature.

Sur le plan thérapeutique, plus le geste chirurgical est radical,
meilleur est le pronostic.

Les éléments suggérant la malignité sont : la grande taille de la
tumeur, I'effraction de la capsule, I'adhérence aux organes de
voisinage, les calcifications et les remaniements nécrotico-
hémorragiques, I'hypercellularité, I'activité mitotique élevée de
I'aspect épithélioide et, parfois, le diagnostic de malignité n’est
établi que sur I'existence de métastases.

Le pronostic des schwannomes du mésentére est difficile a
apprécier en raison du caractére exceptionnel ou de la rareté des
cas rapportés.

Les facteurs de mauvais pronostic sont : I'age extréme, les
schwannomes dans le cadre de maladie de VR, la grande taille
tumorale. Le pronostic histologique est évalué par le méme
grade histo-pronostique que celui des sarcomes mous, a savoir
le degré de la différenciation, I'importance de I'activité nécrotique
et de I'activité mitotique [2,6,8].
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