TUMEURS DESMOIDES EXTRA-ABDOMINALES
INDICATIONS THERAPEUTIQUES
A PROPOS DE 28 CAS
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Quarante-six tumeurs desmoides consécutives ont
été colligées dans les centres hospitaliers de Lyon
entre 1965 et 1989. L’analyse a porté sur les 28 pa-
tients porteurs d’une tumeur extra-abdominale avec
un recul supérieur a 6 mois. Ils étaient répartis en
12 hommes et 16 femmes de 26.7 ans d’age moyen.
Le traitement chirurgical était pratiqué dans 26 cas
(une abstention thérapeutique et une chimiothérapie
isolée). Vingt-et-un (80%) ont récidivé aprés 'exérese
initiale, incompléte dans 6 cas. Le cou, les ceintures
et les membres inférieurs étaient les localisations a
risque de récidive et 9 patients étaient porteurs d’une
tumeur au terme de ’étude. Aucune amputation
primaire ne fut pratiquée mais deux amputations
secondaires dont une majeure furent nécessaires. On
notait un cas de transformation sarcomateuse et un
cas de métastases pulmonaires. La radiothérapie
adjuvante a été utilisée dans 9 cas avec 55% de
guérisons. Le Tamoxiféne® a été utilisé dans 5 cas
avec stabilisation d’une tumeur. Le risque de récidive
était significativement plus élevé chez I’homme
(p = 0.0147). L’age (moins de 30 ans) et '’exérése in-
compléte étaient les autres facteurs prédictifs de réci-
dive (différence non significative).
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SUMMARY

Ph. A. CHATELARD, F. N. GILLY, J. P. CAR-
RET, J. L. VAUZELLE, M. BRUNAT, G. BRAIL-
LON and H. DEJOUR. Extra-abdominal desmoid
tumors. Indications for therapy. Review of 28 cases.

Between 1965 and 1989, 46 desmoid tumors were
observed in the hospitals of Lyon. Twenty-eight
patients with an extra-abdominal tumor, with a

follow-up of at least 6 months were observed. In this
group, there were 12 males and 16 females with an
average of 26.7 years. Surgical treatment was per-
formed in 26 cases (in one case no treatment was
given and in another case isolated chemotherapy was
given). In 21 cases (80%) a recurrence of the tumor
was seen after the first excision, incomplete in 6
cases. The highest rate of recurrence was seen in the
neck, the girdles and the lower limbs ; at the end
of our review, 9 patients still had a tumor. No
primary amputation were performed but two late
amputations, one of which was major, were neces-
sary. One tumor evolved into a sarcoma and in
another case, lung metastases were seen. Associated
radiotherapy was given in 9 cases with resolution
in 55%. Tamoxifen® was used in 5 cases with sta-
bilization of the tumor. The risk of recurrence was
higher in males (p = 0.0147). Age less than 30 years,
and incomplete removal of the tumor were the other
predictive factors for recurrence (the difference was
not significant).

SAMENVATTING

Ph. A. CHATELARD, F. N. GILLY, J. P CAR-
RET, J. L. VAUZELLE, M. BRUNAT, G. BRAIL-
LON en H. DEJOUR. Extra-abdominale desmoide
tumoren. Therapeutische indicaties. Bespreking van
28 gevallen.

Van 1965 tot 1989 werden 46.opeenvolgende des-
moide tumoren geobserveerd in de ziekenhuizen van
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Lyon. Achtentwintig pati€énten met een extra-abdo-
minale tumor, ouder dan 6 maanden, kwamen in
aanmerking voor deze analyse. Er waren 12 mannen
en 16 vrouwen met een gemiddelde leeftijd van 26,7.
De behandeling was chirurgisch bij 26 gevallen (voor
één geval werd er geen therapie ingesteld en voor
een ander alleen chemotherapie). Bij 21 (80%) pa-
tiénten recidiveerde de tumor na de initi€le verwij-
dering, die onvolledig was in 6 gevallen. De hoogste
frekwentie van recidief werd gezien bij tumoren van
de hals, de gordels en de onderste ledematen ; op
het einde van deze studie hadden 9 patiénten nog
een tumor. Er werd geen primaire amputatie gedaan
maar 2 laattijdige amputaties, waarvan één majeure,
waren geindiceerd. Er was één geval van sarcoma-
teuze evolutie en één geval met longmetastasen. In
9 gevallen werd ook aanvullende ro-therapie toege-
diend met 559% genezingen. Bij 5 gevallen werd
Tamoxifene® gegeven met stabilisatie van de tumor
voor gevolg. Het risico voor recidief was hoger bij
de mannen (p =0,0147). Een leeftijd beneden de
30 jaar en een onvolledige extirpatie waren mede
predictieve faktoren van recidief (het verschil was
echter niet relevant).

INTRODUCTION

La tumeur desmoide, est un «néoplasme fibreux
bénin» rare, dont la propension marquée aux
récidives locales la distingue des autres tumeurs
bénignes et conduit certains & la traiter de fagon
aussi agressive qu’un sarcome (14). Le type d’exé-
rese, les roles de la radiothérapie et de la chimio-
thérapie sont mal définis et ce travail a pour but
de déterminer une conduite thérapeutique et de
définir certains facteurs prédictifs de la récidive
locale.

MATERIEL

Nous avons analysé rétrospectivement 46 dossiers
consécutifs (entre 1965 et 1989) de patients por-
teurs de tumeurs desmoides et les lames histologi-
ques ont été réexaminées. Quatre dossiers ont €té
écartés pour un recul inférieur & 6 mois et I’¢tude
portait donc sur 42 patients dont 28 (66,6%)
étaient porteurs d’une tumeur desmoide extra-
abdominale. Il s’agissait de 12 hommes pour 16
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femmes (1:1,3) de 26,7 ans d’age moyen (3-62)
avec une médiane de 24,3 ans. Les différentes
localisations sont colligées dans le tableau 1. Qua-
tre traumatismes précédaient l’apparition de la
tumeur (2 fractures de clavicule, un traumatisme
cervical, un traumatisme de cuisse).

Une exérese chirurgicale a été pratiquée initiale-
ment chez 26 patients. Elle a été associée dans
3 cas a une chimiothérapie et/ ou une radiothérapie
complémentaire (50 Gy en moyenne).

Une abstention thérapeutique a été choisie chez
un patient 4gé de 62 ans porteur d’une tumeur
desmoide du thorax nécessitant une mutilation
importante (patient vivant avec lésion stable au
terme de 1’étude).

Une chimiothérapie isolée associée au tamoxifene
a été proposée chez un enfant de 4 ans porteur
d’une volumineuse tumeur cervico-faciale.
I’imagerie dans le bilan d’extension comprenait
radiographie simple, échographie et/ou xérogra--
phie, et/ ou tomodensitométrie (TDM) depuis 1978
et/ou imagerie par résonance magnétique nucléaire
(RMN) depuis 1988.

Les patients qui n’avaient pas été revus dans les
six derniers mois de 1989 ont été contactés di-
rectement ou par l’intermédiaire de leur médecin
traitant. Les probabilités de récidive ont été cal-
culées selon la méthode actuarielle de Kaplan
Meier. Les probabilités de récidive en analyse uni-
factorielle comparant les sous-groupes «dge», «qua-
lit¢ de l'exérése» et «sexe» ont été calculées par
le test de Logrank.

RESULTATS

Aucun patient n’a été perdu de vue et le suivi
global moyen a été de 7 ans (6 mois-16 ans).
Aucun décés n’est survenu ni dans les périodes
opératoires, ni durant 1’¢volution. La qualité de
Iexérése chirurgicale jugée lors de l'intervention
et lors de 'examen histologique a été considérée
comme compléte dans 18 cas (70%). Vingt-et-un
patients (80%) ont récidivé au moins une fois apres
le traitement initial, mais 19 patients (68%) étaient
indemnes au terme de I’étude. La récidive suivait
75% des exéréses initiales incomplétes contre 83%
des exéréses complétes.
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L’irradiation externe (50 Gy en moyenne) a été
associée au traitement chirurgical dans 9 cas dont
6 lors de récidives. Lorsque l'exérése €tait compléte
la guérison survenait alors dans 2 cas sur 3. Lors
d’une exérése incompléte la guérison était alors
notée dans 4 cas sur 6. Le Tamoxifene® a été uti-
lisé chez 5 patients dont 3 femmes avec stabilisation
d’une lésion. Les récepteurs hormonaux étaient
présents dans un seul cas qui n’a pas répondu.
La récidive aprés le traitement initial survenait
dans un délai moyen de 25,4 mois (3 mois-10 ans)
et concernait dans 12 cas le membre inférieur
(66%) et dans 6 cas le membre supérieur (100%).
Dexérése initiale avait été incompléte dans 8 cas
(dont 4 pour le membre inférieur). Les localisations
cervicale (3), des ceintures (6) et du creux poplité
(6) étaient les localisations a risque de récidive.
Les récidives ultérieures sont survenues chez 14
patients (52%) dans un délai moyen de 23,2 mois
(7-40) touchant 8 fois le membre inférieur et 9
patients étaient porteurs d’une tumeur au terme
de I’étude.

Un cas de transformation sarcomateuse précoce
apres irradiation et un cas de métastases pulmo-
naires ont été notés.

Deux amputations ont du étre pratiqués dans un
cas de transformation sarcomateuse (désarticula-
tion de hanche), dans un cas de récidive sus-
inguinale aprés exérése multiple et radiothérapie
(amputation de cuisse révisée secondairement pour
récidive sur moignon).

Aucun examen paraclinique ne fut capable de
délimiter précisément l’extension tumorale, mais
la RMN qui approchait le mieux la frontiére entre
la tumeur et le muscle et les structures nobles
devenait I'examen de référence pour la surveillance
réguliére. I’artériographie a permis dans un cas
de prévoir une revascularisation poplitée dans le
méme temps opératoire que I'exérése. Au sein des
facteurs cliniques et thérapeutiques pouvant in-
fluencer le taux de récidive, seul le sexe féminin
dans notre étude, était significativement de meilleur
pronostic (p = 0,0147) (fig. 1). L’analyse des fac-
teurs «age moins de 30 ans» et «qualité de I'exérese
initiale» qui déterminent classiquement les groupes
a risque ne montrait pas de différence significative
(fig. 2, 3).

DISCUSSION

La tumeur desmoide a été décrite pour la premicre
fois en 1832, par Mac Farlane (23) a loccasion
de deux observations de la paroi abdominale. Un
siécle plus tard, Mankin soulignait, & 'occasion
d’une revue de 629 cas, la diversité des localisations
et 'importance du traumatisme et de la grossesse
dans I'apparition de ces tumeurs. Le traumatisme
(de la contusion a l’exérése initiale) retrouvé dans
15 4 50% des cas a€té le premier facteur incriminé
(7,9, 10, 12, 15, 31). Une participation hormonale
(cestrogénique) (19, 20) et un facteur héréditaire
(syndrome de Gardner) (11) ont été évoqués. Dans
la pathogénie, Reitamo suggere ainsi ’hypothése
d’un trouble héréditaire de la cicatrisation apres
traumatisme, les hormones stéroides sexuelles
jouant un role dans la croissance tumorale (29).
L’incidence annuelle faible de la tumeur desmoide
est évaluée entre 2 & 4 par million d’habitants
(3, 29, 31). Elle touche sans prédominance raciale,
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Fig. 1. — Courbe de survie sans récidive (n = 26).
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Fig. 3. — Courbe de survie sans récidive (n = 26).

Tableau 1. — Localisation extra-abdominale (n = 28)

Cou 5 18%
Thorax 2 7%
Membre supérieur 6 21%
Membre inférieur 15 54%,
Tableau 2. — Traitement premiére récidive
Chirurgie | Radiothérapie | Chimiothérapie | Tamoxiféne Abstention
TD extra-abdominales 19 3 3 2 1
(n=21)
Tableau 3. — Traitement deuxieme récidive
Chirurgie | Radiothérapie | Chimiothérapie | Tamoxiféne Abstention
TD extra-abdominales 9 5 1 1 1
(n=14)
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l’adolescent et l'adulte jeune avec une prédomi-
nance pour la femme mais reste plus rare chez
I’enfant ou 1’égalité des sexes est conservée (9, 29).
Si la localisation abdominale et intra-abdominale
regroupaient avant 1980, 80% de toutes les sta-
tistiques confondues (9), 'intérét actuel des formes
extra-abdominales rapportées a la méme maladie
tant au niveau des membres qu’au niveau cervical
ou thoracique (2, 3, 5, 15, 25, 35) donne une
inversion de la répartition en faveur des formes
extra-abdominales avec prédominance des locali-
sations scapulaire, cervicale et aux membres infé-
rieurs.

La transformation maligne est exceptionnelle et
les 3 cas rapportés révelent comme dans notre
série une radiothérapie ou une chimiothérapie
préalable (6, 21, 32). Les métastases retrouvées une
fois dans notre série sont exceptionnelles (14).
L’%volution est lente avec invasion alentour des
structures contigues. Cependant, tout comme dans
notre série, une stabilisation voire une régression
tumorale a été notée chez un petit nombre de
patients soumis a une exére¢se inadéquate ou un
traitement palliatif (28). Le taux de mortalité
évalué de 1.5 & 7% selon les séries est en relation
avec la localisation de la tumeur et les déces
rapportés sont directement liés & la compression
des structures cervicales ou thoraciques (5, 10, 28,
30, 31, 34). Ceci confirme pour Posner que le
fibrome desmoide doit &tre considéré comme une
véritable tumeur maligne a soumettre d’emblée a
un traitement carcinologique radical (28).

La récidive survient en moyenne dans 50% des
cas, mais les controverses actuelles portant sur
I'importance de l'exérése expliquent la variation
du taux de récidive retrouvée entre 10 et 909% (5,
8, 15, 22, 26, 30). Les récidives surviennent en
moyenne 18 a 20 mois apres I’exérese initiale (28,
29, 30). Celles-ci paraissent liées a l'age, a la
localisation, au sexe et au traitement initial. Seul
Enzinger suggere une corrélation entre le taux de
récidive et la taille de la tumeur initiale d’une part
et le temps d’évolution clinique avant le traitement
d’autre part (9). La plupart des auteurs soulignent
comme dans notre série un taux élevé de récidive
chez les patients de moins de 30 ans (8, 28, 29, 30).
Les localisations a risque de récidive sont le mollet,
le pied, le creux sus-claviculaire, le creux poplité

et la fesse, régions anatomiques qui exposent a
des difficultés techniques dans l'obtention d’une
exérése large et dont la récidive est souvent de
traitement difficile. Si le sexe masculin est de
meilleur pronostic pour certains, le type de trai-
tement initial semble &tre 1’é1ément prédictif, puis-
que la plupart des auteurs soulignent le faible taux
de récidive lors d’exérése radicale (4, 5, 8, 10, 28,
30). Pour certains, l’excision peut sé¢tendre de
premiére intention a l’amputation pour des loca-
lisations telles que la fosse iliaque, la fesse, I'€paule
(1, 4, 31). Malgré le taux élevé de récidives (50
4 90%) suivant une exérése incompléte, un trai-
tement radical avec perte de fonction ne nous
parait cependant pas justifié devant une tumeur
qui reste bénigne (4, 8, 10, 29, 35, 41). Plus
précisément, Hunt recommande une exércse large
si la tumeur fait moins de 3 centimétres et recom-
mande en cas de plus grande taille ou lors de
récidives de pratiquer l'exérése du muscle entier
emportant son fascia et ses insertions sans mettre
toutefois en jeu la fonction (15). La faible différence
récemment rapportée entre les taux de récidive
aprés exérése compléte ou incompléte plaide pour
une chirurgie non carcinologique évitant un trau-
matisme chirurgical inducteur potentiel d’une réci-
dive (29). Un taux élevé d’amputations (12%) est
cependant retrouvé dans les séries de formes extra-
abdominales dont l’attitude thérapeutique est aussi
nuancée (30).

Des effets sporadiques et transitoires ont été rap-
portés avec divers traitements comme les corti-
coides, la théophylline, I'indométhacine, ’acide
ascorbique et la progestérone (15, 27, 33). Plusieurs
protocoles de chimiothérapie ont été utilisés sans
résultats concluants et de nouveaux protocoles
avec I'Interféron® sont en cours d’étude. Nous
insistons sur I'utilisation du Tamoxiféne® qui est
basée sur ’hormono-influence de la tumeur des-
moide (16, 18). Une stabilisation des lésions qui
serait survenue chez 509 des patients ayant bénéfi-
cié du traitement peut faire proposer ce traitement
de premiére intention lorsque les tumeurs ne sont
pas extirpables (18, 24). Initialement institué¢ en
présence de récepteurs tumoraux oestrogéniques,
le Tamoxiféne® a un mécanisme d’action sur ces
tumeurs desmoides encore mystérieux avec une
trés bonne efficacité chez ’homme.
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La radiothérapie est utilisée dans la prévention des
récidives de la tumeur desmoide pourtant consi-
dérée comme peu radiosensible. Le plus souvent,
il s’agit d’une irradiation externe délivrant 50 Gy
en étalement conventionnel. Elle offre des résultats
contradictoires aussi bien en traitement isolé qu’en
traitement complémentaire. Certains auteurs ont
rapporté un contrdle de la tumeur résiduelle et
méme une régression partielle et totale lors de
radiothérapie isolée (7, 13, 17, 34). D’autres ont
montré sur de plus grandes séries, I’absence de
bénéfice de cette radiothérapie voire méme un effet
délétére (29). La transformation maligne qui
n’existe pas en principe, est survenue chez un de
nos patients et 3 observations ont €té rapportées
chez des patients ayant subi une radiothérapie
(6, 21, 32).

Les données récentes de notre série suggerent la
possibilité d’un contrdle local prolongé¢ chez les
patients qui subissent une irradiation aprés une
exérése chirurgicale incompléte (24, 28), mais i
ne nous parait pas souhaitable d’irradier, en pre-
miére intention, une tumeur bénigne, en outre
extirpable (16, 29).

La radiothérapie pourrait étre proposée chez les
patients inopérables ou porteurs d’une récidive
inaccessible et, en complément d’une exérese in-
compléte pour récidive, la radiothérapie per-opé-
ratoire pouvant trouver la une trés bonne indi-
cation.

Lagressivité locale de la tumeur desmoide souligne
la nécessité d’un traitement chirurgical initial.
Toutefois, I'exérése idéale ne doit pas, pour nous,
mettre en jeu le pronostic fonctionnel pour une
tumeur qui reste bénigne. Le Tamoxiféne® peut
apporter de facon palliative une stabilisation des
Iésions.

La radiothérapie semble étre le meilleur traitement
adjuvant lors des récidives ou lors d’exérése in-
complete.
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