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CORRÉLATION ANATOMORADIOLOGIQUE / Génito-urinaire
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Les analogues  à  la  Gonadotropin  Releasing  Hormone  (GnRH)  sont  utilisés  pour  le  traitement
de  tumeurs  gynécologiques  hormono-dépendantes.

Nous  rapportons  le  cas  d’une  patiente  prise  en  charge  pour  un  angiomyxome  agressif
multirécidivant,  pathologie  rare  dont  l’IRM  permet  le  diagnostic  et  le  suivi,  ayant  régressé
sous  Enantone® (leuproréline).

Observation

Une  jeune  femme  de  36  ans  est  opérée  en  2002  d’une  tumeur  de  la  cloison  recto-vaginale,
de  3  cm  sur  8  cm,  responsable  de  douleurs  pelviennes  invalidantes  (Fig.  1a,  b).  L’exérèse
est  complète  et  le  diagnostic  porté  est  celui  de  léiomyome  atypique.

Cinq  ans  plus  tard,  en  janvier  2007,  la  patiente  présente  une  récidive  de  la  sympto-
matologie.  L’IRM  objective  une  lésion  tumorale  locale  de  11  cm  située  sur  le  site  initial

d’exérèse  (Fig.  1c,  d).  La  patiente  est  de  nouveau  opérée  (Fig.  2a).  Le  diagnostic  anato-
mopathologique  est  redressé  en  faveur  de  celui  d’angiomyxome  bénin  agressif  (Fig.  2b,
c).  Il  est  mis  en  évidence  en  histologie  la  présence  de  cellules  tumorales  exprimant  les
récepteurs  aux  estrogènes  et  à  la  progestérone  (Fig.  2d).
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Figure 1. a, b : IRM de la lésion initiale, 2002 : a : plan axial ; b : plan sagittal séquence pondérée T2 : lésion tumorale (flèche) de la cloison
recto-vaginale, de 48 × 22 × 20 mm, hétérogène en hypersignal T2 modéré ; c, d : IRM de la première récidive tumorale, 2007 ; c : plan axial,
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 : plan sagittal, séquence pondérée T2 : lésion tissulaire de la clois
u vagin, au contact du sphincter anal interne, le muscle pubo-rec

En  juin  2008,  soit  18  mois  après  la  seconde  interven-
ion,  une  nouvelle  récidive  locale  est  mise  en  évidence
Fig.  3a,  b).  Compte  tenu  du  caractère  hormono-dépendant
écelé  sur  la  précédente  histologie,  il  est  décidé  de  surseoir

 une  nouvelle  intervention,  et  d’instaurer  un  traite-
ent  par  Enantone® (analogue  à  la  GnRH).  Six  mois  après

’instauration  de  ce  traitement,  la  lésion  régresse  ; seule
ersiste  une  bandelette  fibreuse  sur  l’imagerie  (Fig.  3c,  d).

Dix-huit  mois  plus  tard,  le  traitement  est  arrêté  par  la
atiente  en  raison  d’effets  indésirables  très  mal  supportés.
ix  mois  après  l’arrêt  du  traitement,  la  lésion  réappa-
aît  (Fig.  4a,  b).  Celle-ci  régressera  dès  la  réintroduction
u  traitement  (Fig.  4c,  d).  La  patiente  est  actuellement
omplètement  stabilisée  par  ce  traitement  et  aucune  loca-
isation  à  distance  n’est  apparue.

iscussion

’angiomyxome  bénin  agressif  est  un  diagnostic  difficile  car
are  (décrit  en  1983,  environ  250  cas  dans  la  littérature),
ais  la  connaissance  de  sa  sémiologie  radiologique  [1],  du
errain  et  de  son  histoire  naturelle,  doit  y  faire  penser.
Cette  lésion  myxoïde  mésenchymateuse  de  la  région  pel-

ienne  périnéale,  localement  agressive  mais  bénigne  (seuls
eux  cas  de  localisations  secondaires  ont  été  rapportés),
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cto-vaginale (flèche) s’étendant le long de la paroi latérale droite
oit n’est plus visible.

ouche  dans  90  %  des  cas  des  femmes  jeunes  dans  leur
uatrième  décennie.  Quelques  cas  ont  été  décrits  chez
’homme,  avec  un  pic  à  60—70  ans,  de  localisations  scrotale
t  inguinale.

Sa  clinique  est  aspécifique,  caractérisée  par  la  croissance
ente  d’une  masse  souple  et  mobile  de  l’espace  parava-
inal  ou  pararectal,  souvent  asymptomatique.  La  lésion
st  considérée  initialement  à  tort  pour  un  léiomyome,
u  un  myome  parasitique  [2].  Elle  se  différencie  d’une
éiomyomatose  péritonéale  diffuse  de  par  sa  localisation
xtrapéritonéale,  ou  d’une  GIST  de  très  rare  localisation
ectale  de  par  l’existence  d’une  paroi  digestive  saine  et  d’un
iseré  graisseux  séparant  la  lésion  de  la  musculeuse  rectale.
es  tumeurs  rétrorectales  ne  siègent  pas  à  cet  endroit  et
nt  la  particularité  de  présenter  un  contingent  liquidien  ou
raisseux  mais  sont  hétérogènes  [3].

En  IRM,  la  lésion  apparaît  bien  limitée  en  hypersignal  T2,
yposignal  T1,  prenant  le  contraste  de  manière  hétérogène.
a  localisation  typiquement  paravaginale  ou  para-rectale  et
on  extension  locale  très  spécifique  sont  des  éléments  qui
laident  en  faveur  de  ce  diagnostic  et  permettent  de  la
ifférencier  des  tumeurs  rétrorectales.

Macroscopiquement,  la  lésion  se  présente  comme  une
asse  souple,  gélatineuse,  non  encapsulée,  sans  limites
ettes,  au  contour  polylobé,  infiltrant  les  tissus  mous  adja-
ents.
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Figure 2. Macroscopie et histologie : a : pièce macroscopique de la récidive en 2007 ; b : HES, ×40, coloration HES : prolifération des
cellules fusiformes ou étoilées de petite taille, sans atypie cytonucléaire (flèche) disposées sur un fond myxoïde (flèche pleine) renfermant
quelques structures capillaires à paroi fine ; c : HES, ×40, immuno-histochimie : rares cellules musculaires lisses résiduelles colorées par
l’anticorps anti-musculaire lisse (flèche). Absence de coloration des cellules tumorales ; d : ×40, immuno-histochimie : voloration de la
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majorité des noyaux par l’anticorps anti-estrogène (flèche).

En  histologie,  cette  lésion  est  constituée  de  cellules
conjonctives  dispersées  sur  un  fond  myxoïde  et  collagène
avec  une  vascularisation  riche.  Il  n’existe  ni  atypie  cyto-
nucléaire  ni  mitose,  les  cellules  tumorales  expriment  les
récepteurs  hormonaux  aux  estrogènes  et  à  la  progestérone,
confirmant  ainsi  le  caractère  hormono-dépendant  de  cette
lésion  [4].

L’emploi  d’analogues  de  la  GnRH,  tels  que  la  leuproré-
line  (Enantone®),  est  donc  justifié  pour  inhiber  la  sécrétion
hypophysaire  de  gonadotrophines  (FSH/LH).  La  leuproréline
se  fixe  sur  le  même  site  de  liaison  que  la  GnRH  endogène  au
niveau  de  son  récepteur,  mais  avec  une  affinité  supérieure
et  un  effet  inhibiteur.

Dans  le  cas  de  notre  patiente,  l’état  d’hypogonadisme
qui  en  résulte  s’est  soldé  par  une  réduction  spectaculaire
du  volume  tumoral,  mais  s’est  compliqué  des  effets  indé-
sirables  classiques  de  la  ménopause  (bouffée  de  chaleurs,

sueurs  nocturnes,  troubles  de  l’humeur).

Le  diagnostic  précis  de  cette  tumeur  et  de  son  carac-
tère  hormono-dépendant  permettent  une  prise  en  charge
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édicale,  et  évitent  une  prise  en  charge  chirurgicale
élabrante,  c’est-à-dire  amputation  abdominopérinéale
hez  des  femmes  jeunes,  sans  efficacité  sur  le  nombre
es  récidives  [5,6].  Les  quelques  cas  de  la  littérature
ettent  ainsi  en  évidence  une  réponse  satisfaisante  en

ermes  carcinologiques  sous  traitement  au  long  cours
7,8].

L’originalité  de  ce  cas  réside  dans  l’efficacité  de
’Enantone® avec  régression  du  volume  tumoral  dès  six
ois  après  l’instauration  du  traitement.  L’arrêt  prématuré

à  18  mois)  de  ce  traitement  du  fait  des  effets  indési-
ables  a  entraîné  très  rapidement  une  récidive  tumorale,
yant  régressé  dès  la  réintroduction  de  celui-ci.  Nous
ettons  ainsi  en  évidence  la  réponse  directe  et  l’effet

n/off  de  l’hormonothérapie  sur  cette  lésion  localement
gressive.

Du  fait  de  l’hormono-dépendance  de  cette  lésion,  la

atiente  suivra  donc  un  traitement  jusqu’à  sa  ménopause
hysiologique  [9], associée  au  suivi  et  traitement  préventif
e  l’ostéoporose.
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Figure 3. a, b : IRM de la deuxième récidive, juin 2008 : a : plan axial T1 après injection et saturation de la graisse ; b : plan frontal T2 :
apparition de deux nodules tissulaires sur la cicatrice fibreuse, de 6 mm et 14 mm (flèches), présentant les mêmes caractéristiques que la
lésion initiale. Mise en place d’un traitement hormonal (Enantone®) ; c, d : IRM réalisée six mois après instauration du traitement hormonal,
décembre 2008 ; c : plan axial T1 après injection et saturation de la graisse ; d : plan frontal T2 : régression de la tumeur prenant l’aspect
d’une bandelette fibreuse (tête de flèche).
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Figure 4. a, b : IRM de la troisième récidive, janvier 2011, six mois après l’arrêt de l’Enantone® : a : plan axial T1 après injection et
saturation de la graisse ; b : plan frontal T2 : lésion nodulaire (flèches) prenant le contraste d’allure homogène et intense, en hypersignal
T2, en regard du bord antérolatéral droit du canal anal et du bas rectum mesurant 25 × 34 × 52 mm, au contact de la paroi postérieure du
vagin. Réinstauration de l’hormonothérapie ; c, d : IRM réalisée un an de la troisième récidive et de la réinstauration de l’hormonothérapie,
janvier 2012 ; c : plan axial T1 après injection et saturation de la graisse ; d : plan frontal T2 : régression de la tumeur d’aspect fibreuse,
cicatricielle (tête de flèche). La patiente est toujours sous hormonothérapie.
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Conclusion

L’angiomyxome  bénin  agressif  est  une  pathologie  rare,  à
laquelle  le  radiologue  doit  penser  devant  une  tumeur  récidi-
vante  souple  et  mobile,  souvent  indolore  de  l’espace  para-
vaginal  ou  pararectal  chez  une  femme  jeune.  L’instauration
d’un  traitement  par  analogue  à  la  GnRH,  permet  d’éviter
ainsi  des  chirurgies  délabrantes  et  n’évitant  pas  les  réci-
dives.
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