Jeune malade de 26 ans - Obése - Augmentation du volume ventre - Douleurs abdominales -

Antécédents: Colectomie totale pour polypose adénomateuse recto-colique familiale

syndrome occlusif de bas grade avec dilatation segmentaire d'anses jéjunales dans le flanc gauche
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masse solide volumineuse, '“ , occupant |'abdomen et le flanc droits dont il faut déterminer si
elle est de siege et a point de départ intra-péritonéal ou rétropéritonéal



au scanner, la lésion est presqu'entiérement située dans |'étage sous mésocolique de I'abdomen. Le
rehaussement de la Iésion apres injection est net, discrétement hétérogéne avec des bandes sinueuses
hypodenses .Le rein droit est trés légérement comprimé par la masse mais le bloc duodéno-pancréatique
ne subit aucun déplacement vers |'avant les gros vaisseaux du compartiment médian ne subissent aucun

deffet de masse . La tumeur n'est donc pas rétropéritonéale



il n'y a aucune structure intestinale en avant de la paroi antérieure de la masse alors que toutes les

anses gréles et leur mésentére, sont refoulées en arriere.
Il s'agit donc bien d'une masse de topographie abdominale, développée dans |'étage sous mésocolique de

la cavité péritonéale. Il faut maintenant définir quel est I'organe a partir duquel cette masse a pu se

développer



le bord antérieur de la masse se fond dans ce qu'il reste des muscles
grands droits de |'abdomen; une extension nodulaire pariétale antérieure
para-médiane droite de méme texture que la masse principale

traduit |'agressivité locale de la lésion. (fleche bleue)




Dans ce contexte épidémiologique, clinique et devant ces images anatomiquement et morphologiquement

trés évocatrices on peut donc affirmer le diagnostic de Tumeur desmoide de la gaine des

muscles gr'and -droits de |'abdomen émaillant le cours évolutif d'une polypose adénomateuse

recto-colique familiale traitée par procto-colectomie prophylactique d'un adénocarcinome recto-colique




bien que de siége abdominal et de point de départ pariétal antérieur, la

masse comprime le rein droit et verticalise son grand axe. Les vastes
plages de moindre densité aux contours estompés sont bien visibles et de

haute valeur sémiologique pour le diagnostic des tumeurs desmoides




les visceres creux de |'étage sous mésocolique sont refoulés en dessous de la masse; on retrouve

a leur niveau les éléments de syndrome subocclusif , d'origine adhérentielle




I'IRM en pondération T2 montre
la richesse en eau intra et extra
cellulaire de la lésion

en séquence T1 gado Fat Sat le rehaussement
en volutes reproduit les variations spontanées

de I'"hyperignal T2
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T1 gado Fat Sat phase tardive: la prise de contraste progressivement croissante sur les
acquisitions tardives est un reflet de I'importance du contingent cellulaire fibroblastique de

de la lésion
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13 .'q le diagnostic de tumeur desmoide de la gaine des muscles grands

.(""\

- droits de I'abdomen (rectus abdominalis) est confirmé par |'examen

anatomo-patholohgique de la piéce d'éxerese



tumeurs desmoides de la gaine des muscles grands

droits de |'abdomen (rectus abdominalis)

Les tumeurs desmoides de la paroi abdominale : a propos de 3 cas
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Les tumeurs desmoides (TD) ou fibromatoses agressives (fibromatose
desmoide ou fibromatose musculo-aponévrotique) sont des tumeurs
fibroblastiques des tissus mous. rares (2 @ 4 nouveaux cas par an par
million d'habitants ; 3 % des tumeurs fibreuses) ,qui touchent
préférentiellement la jeune femme (SR : 2F / 1H a 5F / 1H) avec
un dge moyen de 30 a 40 ans

Les antécédents de chirurgie abdominale et la polypose
adénomateuse recto-colique familiales sont les principaux facteurs

de risque.

La prédilection de survenue chez la femme en age de procréer, la
régression possible spontanée apres la ménopause ou sous |'action
d'un traitement antioestrogénique 'Tamoxiféne) témoignent de

I'importance de la composante hormonale dans |'étiologie



Environ 5% des tumeurs desmoides se voient chez les sujets
atteints de polypose adénomateuse familiale (PAF). Le risque
apparait dans 75 % des cas aprés une chirurgie abdominale
et ceci dans les 03 ans aprés l'intervention ou dans les 5

ans apres la colectomie

Dans 40% des cas, ces tumeurs sont abdominales dont 85% de
localisation pariétale, a point de départ musculo-aponévrotique,
souvent aux dépens de la gaine du muscle grand droit ou de
I'oblique interne de I'abdomen, 15 % seulement sont de
localisation profonde : mésentérique, pelvienne ou rétro-
péritonéale .La révélation clinique peut se faire a I'occasion
d'une complication (occlusion intestinale, infarctus intestino-

mésentérique, urétéro-hydronéphrose).




le scanner et |'IRM permettent d'évoquer assez
facilement le diagnostic , en particulier dans la
localisation pariétale antérieure de |'abdomen, devant
une masse généralement homogéne, en hypersignal T2
avec une prise de contraste intense er hétérogéne aprés

injection de gadolinium

La présence de bandes en hyposignal, en rapport avec
des faisceaux de collagéne, sur toutes les séquences est

trés caractéristique.

Un diamétre supérieur a 10 cm, des localisations
mésentériques multiples, un envahissement de l'intestin
gréle, ou de l'artére mésentérique supérieure et une
hydronéphrose bilatérale constituent les facteurs de

mauvais pronostic.




Fibromatose de type desmoide

* Prolifération monoclonale de cellules fibroblastiques

fusiformes
* Fibres collagenes en faisceaux

* Pas de foyer de nécrose

Microscopie




. L'exérése chirurgicale large a visée curative, quand elle est
possible, est le traitement de choix malgré le risque de récidive
élevé. Quand la tumeur est résécable, une chirurgie RO doit étre
réalisée . Néanmoins, la résection compléte ne peut étre jugée

macroscopiquement car la tumeur n'est pas encapsulée .

La chirurgie s‘accompagne de risque de plaie péritonéale, de
défects pariétaux larges, de risque d'éventration ou d'infection
ainsi que de risque de plaies urétérales et vasculaires dans les

formes profondes.

En cas de non résécabilité ou de contre-indication, le traitement
médical repose sur I'hormonothérapie et les AINS permettant une

stabilisation voire plus rarement une régression de la taille
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