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CAS CLINIQUE

FIBROMATOSE DESMOIDE
A LOCALISATION NASALE
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RESUME
Introduction : Les fibromatoses desmoides sont des Iésions histologiquement bénignes infiltrant les muscles et les apo-
névroses. Ces tumeurs siégent le plus souvent au niveau de la paroi abdominale et thoracique. La localisation cervico-
faciale est rare.

Observation : Nous rapportons le cas d’un nourrisson agé de 1 an 9 mois qui a présenté une fibromatose desmoide a
localisation nasale. Le patient a été opéré par voie endonasale sous guidage endoscopique avec exérése tumorale en
monobloc. L’évolution a été favorable sans récidive pour un recul de 24 mois.

Conclusion : Les fibromatoses desmoides correspondent a des proliférations fibreuses infiltrantes mais non métasta-
siantes. La chirurgie est le traitement de choix, toutefois ces tumeurs sont caractérisées par un risque de récidive impo-
sant un suivi a long terme.

Mots clés : Fibromatose desmoide, cavité nasale, chirurgie.

SUMMARY
Introduction : Desmoid tumors are histologically benign neoplasms, originating from the muscleaponeurotic structures
throughout the body. They most commonly develop in the torso and anterior abdominal wall. There have been isolated
reports in the head and neck region.

Observation : we report a case of nasal desmoid fibromatosis occurred in a 1 year, 9 month infant. The treatment has
consisted on a surgical resection with endoscopic approach. The clinical course is good without reccurence.
Conclusion : desmoid fibromatosis are potentially aggressive, not metastasizing tumours.

Surgery is the treatment of choice in this kind of tumor; however, there is a significant risk of local recurrence. Therefore
a long-term careful follow up is required.

Keywords : Desmoid fibromatosis, nasal cavity, surgery.

INTRODUCTION
Les fibromatoses desmoides sont des lésions histologi-
quement bénignes des parties molles, se comportant de
maniere agressive : infiltrantes, de croissance rapide,
souvent récidivantes localement, mais ne métastasant
jamais. Elles sont constituées d’une prolifération de tissu
fibreux infiltrant les muscles et les aponévroses. Selon
leur localisation, on distingue : les fibromatoses des-
moides abdominales, intra-abdominales, et extra-abdomi-
nales.

Le siege naso-sinusien a été rarement rapporté.

CAS CLINIQUE
Nourrisson 4gé de 1 an 9 mois sans antécédents patho-

logiques notables ,en particulier pas de notion de trauma-
tisme facial a été amené a notre consultation devant I'ap-
parition d’une tuméfaction latéro-nasale gauche, indolore,
augmentant progressivement de volume évoluant depuis
2 mois sans signes rhinologiques ou ophtalmologiques
associés.

A 'examen, nous avons objectivé une tuméfaction latéro-
nasale gauche de 2,5 cm de grand axe de consistance
ferme et de contours réguliers avec une peau en regard
saine (figure 1).
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Fig. 1: Tuméfaction latéronasale gauche déformant
la pyramide nasale.

Celle-ci était responsable d’un effacement du sillon naso-
génien gauche, d’une déformation de la pyramide nasale
et d’'un bombement de la muqueuse de la fosse nasale
homolatérale a I'endoscopie nasale.

Un scanner du massif facial a été pratiqué mettant en évi-
dence un comblement du sillon nasogénien gauche par
une formation de 17 mm de grand axe de densité tissu-
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laire (figure 2) avec une zone centrale hypodense asso-
ciée a une lyse de la paroi antérieure du sinus maxillaire
sans extension intra orbitaire.

Fig. 2: TDM en coupe axiale objectivant une formation
nasogénienne gauche ovalaire de densité tissulaire.

Un complément d’exploration par une imagerie par réson-
nance magnétique a été réalisé. Cette lésion était en
hyposignal T1, hypersignal T2 discretement hétérogene
et se rehaussait de fagon intense apres injection de gado-
linium (figure 3).

Fig. 3: IRM en coupe sagittale en séquence pondérée
Timontrant un réhaussement intense apreés injection de
gadolinium.

Le patient a été opéré par voie vestibulaire : la tumeur
était d’aspect blanchéatre, crayeuse, infiltrant les plans
sous cutanés. Une résection tumorale a été pratiquée.
Les suites opératoires étaient simples. L'examen anato-
mopathologique a conclu a une fibromatose desmoide.
L’évolution a été favorable. Le patient a bénéficié d’une
IRM du massif facial de contréle montrant une absence
de récidive (figure 4). Le recul est de 24 mois.
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Fig. 4: IRM de contréle en séquence pondérée T1 aprés
injection de gadolinium en coupe sagittale montrant une
absence de récidive tumorale.

DISCUSSION
La fibromatose desmoide encore appelée fibromatose
agressive est une pathologie rare, pouvant apparaitre a
tout age (1, 2). Il s’agit d’'une prolifération fibreuse infil-
trante mais non métastasiante qui est proche du fibrosar-
come de bas grade. Si la survenue chez I'adulte et au
niveau de la paroi abdominale est la plus fréquente, la
majorité des localisations cervico-faciales rapportées le
sont chez I'enfant sans prédominance de sexe (3, 4).
Plusieurs hypothéses ont été avancées dans la survenue
de ces tumeurs a savoir l'origine traumatique, l'influence
hormonale ainsi que les facteurs génétiques et hérédi-
taires (1, 4).

La plupart des cas sont sporadiques. Deux pour cent sont
d’origine génétique (mutation du géne APC) entrant dans
le cadre d’'un syndrome de Gardner associé a la polypo-
se adénomateuse familiale (PAF).

La symptomatologie se résume le plus souvent en une
tuméfaction indolore sans signes d’appel spécifiques (5).
Cependant, I’évolution naturelle de la fiboromatose des-
moide est marquée par une croissance locale infiltrante et
destructrice, et lorsque le volume tumoral devient impor-
tant, la tumeur peut comprimer ou envahir les structures
adjacentes (5,7). De ce fait, le diagnostic différentiel peut
se poser avec une fibromatose réactionnelle mais aussi
avec une tumeur maligne telle qu’un fibrosarcome.

Sur le plan macroscopique, il s’agit d’'une tumeur confinée
au niveau de I'aponévrose et du fascia musculaire ferme
granitée a la coupe d’un blanc luisant grossieérement tra-
béculaire.

Histologiquement, la tumeur est formée d’une proliféra-
tion de cellules allongées fusiformes de petites tailles uni-
formes séparées par un tissu collagene (7, 8, 9).
L'imagerie a surtout un intérét dans le bilan d’extension
alors que la clé du diagnostic positif est représentée par
I’examen anatomopathologique (10).

Le traitement est chirurgical. L'exérése large reste le trai-
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tement préconisé de premiére intention par la majorité
des auteurs (11, 12, 13, 14).

Face au risque important des récidives, plusieurs auteurs
ont utilisé surtout ces derniéres années un traitement
complémentaire non chirurgical.

La radiothérapie a été pratiquée en complément de chi-
rurgie en cas d'exérése incompléte ou de récidives rap-
prochées avec des résultats inconstants mais encoura-
geants (15, 16, 17,18).

Toutefois, elle a été incriminée dans la transformation sar-
comateuse de certaines tumeurs desmoides traitées (11).
Pignatti et al (19) n'ont pas trouvé de différence sur la sur-
venue de récidives entre les tumeurs traitées par chirur-
gie seule et celles traitées par radiothérapie adjuvante
alors que Nuyttens et al (20), dans une revue de la litté-
rature, ont conclu que la radiothérapie isolée ou associée
a la chirurgie donne un meilleur contrdle local que la chi-
rurgie seule.

L'évolution est toujours imprévisible, des régressions
spontanées ont été rapportées (21) en dehors de tout trai-
tement ou apres exérese partielle, de méme que des sta-
bilisations tumorales ont été décrites.
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