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RESUME
La tumeur desmoide ou fibromatose agressive est une tumeur bénigne du tissu fibreux caractérisée par un haut poten-
tiel d’envahissement locorégional. Sa localisation mandibulaire est exceptionnelle. Nous rapportons le cas d’'un gargon
de 2 ans, qui a présenté une défigurante fibromatose desmoide de la mandibule. Le diagnostic a été posé par I'étude his-
tologique d’une biopsie tumorale. Le traitement a consisté en une exérése chirurgicale large. Aucun signe de récidive
n’est survenu aprés 9 mois de suivi.
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SUMMARY
Desmoid tumor or aggressive fibromatosis is a benign fibrous tumour with a height potential of locoregional aggression.
This tumor is exceptional in the mandible. We report the case of 2-year-old boy with extensive mandibular desmoids

tumor, proved on histological examination. 9 months after surgery, there was no evidence of recurrent disease.
Key words : desmoids tumor, aggressive fibromatosis, mandible

INTRODUCTION
La tumeur desmoide, ou fibromatose agressive, est une
tumeur bénigne fibreuse rare se développant a partir du
tissu musculo-aponévrotique. Elle représente moins de
1% des tumeurs mandibulaires (1). Malgré son caractere
histologique bénin, cette tumeur est trés infiltrante sur le
plan locorégional avec un potentiel de récidive important.
La tumeur desmoide prédomine chez les enfants de bas
age. Son aspect histologique peut préter a confusion avec
certaines tumeurs malignes. La chirurgie est la base du
traitement. Chimiothérapie, hormonothérapie et radiothé-
rapie peuvent aussi étre proposés dans certaines situa-
tions.

OBSERVATION

Un garcon de 2 ans, sans antécédents pathologiques
notables, nous a été adressé pour une tuméfaction man-
dibulaire gauche évoluant depuis plus de 7 mois et aggra-
vée dernierement par une dyspnée et une dysphagie
haute. L’examen clinique notait un processus mandibulai-
re gauche faisant 10cm / 07cm, indolore, et étendu au
plancher buccal et a la région cervicale (fig1). La tomo-
densitométrie a montré un processus tissulaire ostéoly-
tique intéressant 'némi mandibule gauche, refoulant le
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plancher buccal, le larynx et le pharynx (fig2). L'étude his-
tologique d’une biopsie tumorale a été en faveur d’une
fiboromatose desmoide. Le traitement a consisté en une
hémi mandibulectomie conservant le condyle (fig3). Les
suites opératoires étaient simples (fig. 4). A 9 mois de
suivi, aucun signe clinique ni radiologique de récidive
n'est objectivé. Le patient va bénéficier ultérieurement
d’une reconstruction mandibulaire par péroné micro ana-
stomosé.

Fig. 1 : Patient en préopératoire
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Fig. 2 : TDM mandibulaire en coupe axiale montrant
I'aspect et I'’extension tumorale

(T

Fig. 3 : Piéce opératoire d’hémi mandibulectomie
respectant le condyle

Fig. 3 : Piéce opératoire d’hémi mandibulectomie
respectant le condyle

DISCUSSION
La tumeur desmoide ou fibromatose agressive est une
tumeur bénigne rare du tissu musculo-aponévrotique qui
siége préférentiellement au niveau cervico-faciale. En
effet, sur une large revue de la littérature de 136 cas de
tumeurs desmoide, Sato et al. rapportent 34% de locali-
sation cervico-faciale (2). Latteinte mandibulaire est
exceptionnelle (< 1% des tumeurs mandibulaires) (1).
Cette tumeur est caractérisée par une agressivité locale
avec une tendance a infiltrer les tissus voisins, sans
jamais donner de métastases. Plusieurs théories sur
I’étiopathogénie de cette affection sont proposées. La
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théorie hormonale a été développée a partir de la décou-
verte de récepteurs a I'estrogéne et a la progestérone sur
les cellules tumorales. Les théories virales et génétiques
sont également discutées mais l'origine réelle de cette
pathologie reste a déterminer (2,5). Un défaut de régula-
tion de la croissance cellulaire du tissu conjonctif semble
étre a l'origine de I'apparition de ces néoplasies. Des fac-
teurs déclenchants traumatiques et hormonaux peuvent
intervenir dans la genése de ces tumeurs. La prédisposi-
tion génétique est souvent en rapport avec une anomalie
chromosomique clonale a type de trisomie 8, trisomie 20
(4). Les tumeurs desmoides mandibulaires touchent
essentiellement les garcons avec un sex-ratio de 5/3.
L'age moyen est de neuf ans (3). Cliniquement, les
patients se présentent le plus souvent avec une tuméfac-
tion mandibulaire ferme et indolore. Le jeune éage et
I’agressivité locorégionale du processus doivent faire dis-
cuter le diagnostic. La TDM est non spécifique, elle objec-
tive des lésions ostéolytiques et précise I'extension. Le
diagnostic est histologique et il est important de différen-
cier cette tumeur des tumeurs malignes, essentiellement
le fibrosarcome de bas grade de malignité, vue la sanc-
tion thérapeutique (2,5). Macroscopiquement, la tumeur
est de volume variable, mal limitée non encapsulée, et
envahie largement les structures adjacentes. L'étude ana-
tomopathologique montre une prolifération de cellules
fusiformes myofibroblastiques au noyau actif nucléolé
dans un stroma richement collagénique. La prolifération
est franchement invasive, émettant des prolongements
dans les tissus adjacents (4). La chirurgie reste actuelle-
ment le traitement de référence malgré un taux de récidi-
ve élevé arrivant a 70% (2,5). L'exérése doit étre comple-
te et large en suivant la rigueur de la chirurgie carcinolo-
gique pour minimiser le risque de récidive. Les risques
d’utilisation de la radiothérapie, notamment les troubles
de la croissance du massif facial, I'atrophie des tissus
mous, I'’hypopituitarisme, les cancers radio induits, limite
son utilisation aux tumeurs inopérables et aux cas ou la
résection est incompléte (2). La chimiothérapie peut étre
utilisée seule ou en préopératoire pour diminuer la taille
tumorale. Plusieurs protocoles ont été proposés dont le
plus efficacement utilisé est le VAC associant vincristine,
actinomycine et cyclophosphalmoides (4). D’autres
moyens thérapeutiques sont en cours d’évaluation et
semblent étre des alternatives efficaces : interféron alpha,
1,25-dihydroxy vitamin D3, anti-estrogénes de type
tamoxifene, et les anti-inflammatoires non stéroidiens (4).
La régression spontanée de la tumeur est possible mais
exceptionnelle (3). L'important potentiel de récidive de la
tumeur desmoide, impose un suivi régulier et prolongé.
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CONCLUSION
La tumeur desmoide de la mandibule est exceptionnelle.
Sa présentation clinique et radiologique est non spéci-
figue, mais elle pose le probleme de diagnostic différen-
tiel avec les tumeurs malignes a cause de son caractere
trés infiltrant. Le diagnostic histologique par biopsie
tumorale est primordial avant toute stratégie thérapeu-
tique. Une chirurgie large conservatrice ou interruptrice
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