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RESUME

Prérequis : Les tumeurs desmoides (TD) sont des tumeurs bénignes
rares mais a "malignité" locale. Elles peuvent infiltrer les structures
adjacentes vasculo-nerveuses et osseuses.

But : Etudier la place de la radiothérapie dans les TD extra
abdominales traitées par radiothérapie apres exéreses chirurgicales.
Méthodes : Etude rétrospective incluant six tumeurs desmoides
extra-abdominales traitées par chirurgie et radiothérapie.

Résultats : L'age médian des patients était de 26,8 ans (16 a 35 ans).
La tumeur siégeait au niveau du membre supérieur (1 cas), des
membres inférieurs (2 cas) et du tronc (3 cas). La taille tumorale
moyenne était de 86,6 mm (60 a 100 mm). Cinq patients avaient
présenté une récidive locale apres exérése chirurgicale. L'énergie
utilisée pour la radiothérapie était le cobalt 60 dans cinq cas et une
association photons-électrons de 1’accélérateur linéaire dans un cas.
La dose totale était de 54 a 62 Gy. L'étalement moyen était de 40
jours avec un maximum de 51 jours. Le contrdle tumoral a été obtenu
dans 5 cas apres un recul moyen de 26 mois (extrémes : 1 et 83 mois)
apres la fin de la radiothérapie.

Conclusion : Le traitement de choix des TD repose sur la chirurgie
mais les taux de rechute locale restent élevés méme apres exérese
complete. L’indication d’une radiothérapie adjuvante est
controversée.

SUMMARY

Background: Desmoid tumours are rare benign tumours that have
local “malignity”. They can be locally aggressive by infiltrating
adjacent vascular, nervous and bony structures.

Aim: To define the role of radiotherapy in the management of
desmoid tumours.

Methods: Retrospective study of six extra-abdominal desmoid
tumours treated with surgery and radiation therapy.

Results: Median age was 26.8 years (16-35 years). The tumor was
located in the arm (1 case), in the legs (2 cases) and in the body (3
cases). Median tumoral sizes were 86.6 mm (60-100 mm). Five
patients had local recurrence after surgical resection. Radiation
therapy included Cobalt 60 in five cases and photons associated to
linear acceleration in one case. Total dose was between 54 and 62 Gy.
At the end of radiation therapy, tumoral control was obtained in five
cases after a median follow-up of 26 months (1-83 months).
Conclusion: Surgery is the main treatment of desmoids tumours but
local recurrence rates remain high even after complete resection. The
role of adjuvant radiation therapy is controversial.
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Les tumeurs desmoides (TD), encore appelées fibromatoses
agressives ou fibromatoses bien différenciées, sont des tumeurs
bénignes prenant naissance au niveau des structures musculo-
aponévrotiques profondes. Il s’agit de tumeurs non encapsulées
caractérisées par leur capacité a se développer localement en
infiltrant les structures avoisinantes vasculo-nerveuses et
osseuses mais, elles ne métastasent presque jamais (1).
Cependant, elles peuvent étre multifocales (2). Elles sont
également caractérisées par leur important potentiel de récidive
locale apres exérese chirurgicale. Lorsque ces tumeurs sont
asymptomatiques, elles peuvent étre simplement surveillées (3).
Le traitement de choix repose sur la chirurgie mais les taux de
rechute locale restent élevés méme apres exérése complete (4).
La radiothérapie exclusive ou adjuvante a la chirurgie permet
un contrdle tumoral optimal, tout en limitant les séquelles
fonctionnelles d’une chirurgie agressive (5).

Selon leurs sieges, on décrit deux groupes de tumeurs
desmoides: intra abdominal et extra abdominal.

Le but de ce travail est d’étudier, a travers six observations de
tumeurs desmoides extra abdominales traitées dans un service
de radiothérapie apres exéréses chirurgicales, la place de la
radiothérapie.

PATIENTS ET METHODES

Nous avons revu les dossiers de six patients présentant des
tumeurs desmoides de siege extra abdominal, traités dans le
service de radiothérapie de I'Institut Salah Azaiz. Tous les
patients ont eu une radiothérapie externe postopératoire. Nous
avons noté 1'age des patients, le siege des tumeurs, le traitement
initial, le délai entre la chirurgie et la récidive locale ainsi que
les caractéristiques de la radiothérapie.

Ensuite, nous avons étudié 1’évolution de ces patients apres la
radiothérapie, notamment le contrdle local des tumeurs. Ces
dernieres étaient considérées comme contrdlées devant
I'absence de récidive locale ou devant la diminution ou la
stabilité¢ de la taille d'un reliquat tumoral sur les différents
examens radiologiques.
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RESULTATS

Entre Juillet 1998 et Octobre 2006, six patients ont été traités
dans le service de radiothérapie de I’Institut Salah Azaiz pour
des tumeurs desmoides de siege extra-abdominal. L'dge moyen
était de 26,8 ans (16 a 35 ans). Trois étaient de sexe masculin et
trois de sexe féminin. Le si¢ge tumoral était variable : un cas au
niveau du membre supérieur, deux cas au niveau des membres
inférieurs et trois cas au niveau du tronc. La taille tumorale
moyenne était de 86,6 mm (60 a 100 mm). Cinq patients
(83,3%) avaient présenté une récidive locale apres exérese
chirurgicale. Pour ces patients, les limites d’exérese de la
tumeur primitive étaient, envahies dans trois cas et non
précisées dans deux cas. Au total, nous avons noté 10 récidives
locales : 1 récidive chez 2 patients, 2 récidives chez 1 patient et
3 récidives locales chez 2 patients. Le sixieéme patient a été
adressé en radiothérapie immédiatement aprés exérese de la
tumeur primitive. Le délai de récidive était variable entre 4 et
36 mois. Toutes les récidives locales ont été réopérées.

Les limites de la derni¢re exérese avant la radiothérapie était
envahies dans 3 cas, exigués dans 1 cas et non précisées dans 2
cas. L’énergie utilisée pour la radiothérapie était le cobalt 60
dans cinq cas et une association photons-électrons de
I’accélérateur linéaire dans un cas. La dose totale était de 54 a
62 Gy, a raison de 2 Gy par séance, 5 séances par semaine.
L'étalement moyen était de 40 jours avec un maximum de 51
jours.

Le contrdle tumoral a été obtenu dans 5 cas apres un recul
moyen de 26 mois (extrémes : 1 et 83 mois) apres la fin de la
radiothérapie (figure 1). Le sixieme patient avait un reliquat
tumoral macroscopique avant la radiothérapie. Il était en
progression 7 mois apres la fin de la radiothérapie.

DISCUSSION

Pourquoi la radiothérapie ?
Les T.D présentent une agressivité locale du fait de leur
caractere infiltrant d'une maniere extensive au niveau des tissus

Figure 1 : Récidive d’une tumeur desmoide de siege sus-claviculaire aprés exérése chirurgicale (A) : avant la radiothérapie, (B) : 3 ans apres la

radiothérapie, aspect stable.
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et des structures de voisinage, mais ne métastasent presque
jamais (6). Le but du traitement est de conserver 1’organe et
d’assurer le maximum de controle local. La chirurgie constitue
le traitement le plus utilisé dans les TD (7). Les taux de rechute
locale restent élevés apres une chirurgie seule. En fonction du
siege, de I’extension tumorale et de la qualité d’exérese, les taux
de récidive varient de 20 a 100% (8, 9). Par ailleurs, plusieurs
patients subissent des chirurgies itératives de plus en plus
agressives pouvant aller jusqu’a I’amputation et/ou la perte de
la fonction pour assurer une exérese complete (5). Dans notre
série, 5 patients sur 6 ont récidivé apres la chirurgie initiale et
ont été réopérés une a trois fois.

Pendant les 20 dernieres années, plusieurs séries de la littérature
ont rapporté I'intérét de la radiothérapie dans le contrdle des
1ésions inopérables et/ou a marges d’exérese insuffisante (8, 10,
11-17).

Lutilisation de la radiothérapie comme traitement adjuvant ou
seule (dans les formes inopérables) permet d’obtenir un
contrdle local supérieur a 70% (1,4, 17-19).

Ballo et coll. ont rapporté un délai médian de régression
tumorale complete apres radiothérapie de 12 mois (6 a 51 mois)
(19).

Dans une large revue de la littérature incluant 22 séries
rétrospectives concernant 780 patients, Nuytens et al. (4) ont
comparé 1’apport respectif de la chirurgie seule, la chirurgie
suivie de radiothérapie et la radiothérapie seule en termes de
contrdle local (tableau 1) et de complications. Il en ressort que
le contrdle local avec la chirurgie seule, la chirurgie suivie de
radiothérapie et la radiothérapie seule est respectivement de
61%, 75% et 78%. Le contrdle local apres radiothérapie ou
chirurgie + radiothérapie est significativement supérieur a celui
apres chirurgie seule.

Tableau 1 : Controle local des TD en fonction du type de traitement (4).

Chirurgie Chirurgie+ RT RT
Nombre 381 297 102
CL 61% 75% 78%
P 0,002 0,023

CL : controle local, RT : radiothérapie.

Les résultats en fonction des marges d’exérése sont montrés
dans le tableau 2. Pour les patients traités par chirurgie seule, le
contréle local est de 72% si 1’exérese est complete et de 41% si
les marges sont envahies. Quand la radiothérapie est associée a
la chirurgie, le contrdle local atteint 94% pour des marges
négatives et 75% pour des marges positives. Cette différence a
la faveur de la radiothérapie reste significative méme en
stratifiant les marges positives en exérese limite ou en exérese
microscopiquement ou macroscopiquement incomplete.

La tendance est donc d’éviter la chirurgie mutilante puisque la
radiothérapie post opératoire peut "effacer" I'impact d’une
exérese incomplete (5). Goy BW et al. ont trouvé dans leur
étude que le contrdle local a 6 ans apres exérese incomplete
était de 78% en cas de radiothérapie associée et seulement de
32% en 1’absence de radiothérapie post-opératoire (20).
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Il en est de méme pour la comparaison des résultats du
traitement initial ou apres récidive ; le contrdle local est de 80%
et 78% avec la radiothérapie. Il n’est que de 62% et 47% apres
chirurgie seule.

Tableau 2 : Contrdle local des TD en fonction dde la qualité d’éxérese (4).

Sans RT RT
Marge négative 72% 94%
Marge positive 41% 75%

RT : radiothérapie.

Parametres de la Radiothérapie

* La dose

Le faible nombre de malades par série et I’intervalle étroit de
doses utilisées ne permettent pas d’établir une relation dose-
réponse dans les T.D. (8§, 9).

La majorité des séries rapporte un meilleur taux de contrdle
local avec des doses supérieures a 50 Gy (4, 17,19, 21, 22).
Ballo et al (19) recommandent d’adapter la dose a la situation
clinique :

- une dose de 50 Gy est suffisante apres chirurgie compléte.

- pour un résidu tumoral, une dose de 55 Gy est recommandée.
- en cas de radiothérapie exclusive, la dose préconisée est de 60
a 65 Gy.

Ces doses doivent étre adaptées au volume a irradier. En regle
générale, a dose égale plus le volume est important, plus le
risque des complications est élevé.

* Le volume cible

Le volume cible a irradier est difficile & déterminer. Les T.D.
sont typiquement oblongues et se développent le long de 1’axe
des contractions du muscle atteint ou le long des fascias (19).
Elles sont infiltrantes et non encapsulées. Plus de 30% des
échecs apres radiothérapie surviennent en bordure du champ (4,
8).

Ainsi les marges de sécurité doivent €tre généreuses (23), on
doit s’aider, dans la détermination du volume cible, de plusieurs
éléments :

- les données de 1’examen clinique,

- les données de I’imagerie : TDM et surtout IRM,

- le compte rendu opératoire,

- le compte rendu histologique,

- la mise en place de clips repéres encadrant les zones ou
I’exérese est difficile ou incompleéte est tres utile. Le
radiothérapeute peut ainsi, augmenter la dose dans un volume
réduit. Les nouvelles générations de clips en titan ne contre-
indiquent pas une surveillance par IRM.

Au total, il est recommandé de prendre des marges de sécurité
de 5 a 8 cm dans le sens du grand axe d’extension tumorale (le
long du faisceau musculaire ou du fascia). Perpendiculairement,
les marges peuvent étre moins importantes (19) ; on évitera
autant que possible d’irradier I’ensemble de la circonférence
d’un membre a une dose supérieure a 50 Gy pour assurer un
retour veineux et lymphatique adéquats.



Particularités de la radiothérapie de I’enfant

La croissance inachevée chez les enfants rend la radiothérapie
potentiellement plus toxique. Les séquelles tardives sont plus
marquées et s’observent apres la puberté.

Pour Merchant et al (24) et Roméro et al (25), les T.D. de
I’enfant sont biologiquement différentes de celles de I’adulte et
seraient plus infiltrantes. Les taux de récidive apres
radiothérapie vont de 30 a 84% (24). Ils pourraient &tre
expliqués en partie par :

- des doses faibles délivrées chez I’enfant (souvent < 50 Gy),

- un volume cible réduit (dans le souci de réduire la toxicité).
Ces deux éléments sont incompatibles avec une radiothérapie
optimale pour des tumeurs réputées infiltrantes et agressives (8,
24).

L’équipe de Saint Jude Children Research Hospital de Memphis
(24) recommande de n’utiliser la radiothérapie chez 1’enfant
que si :

- la récidive est inévitable (exérése macroscopiquement
incomplete),

- la récidive et/ou la ré intervention occasionneraient une
morbidité importante,

- ’enfant a terminé sa croissance squelettique.

Le faible taux de contrdle local et les particularités intrinseques
des T.D. de I’enfant justifient, pour cette équipe, la recherche
d’autres traitements adjuvants comme 1’hormonothérapie, la
chimiothérapie ou plus récemment les inhibiteurs de la métallo-
protéases de la matrice (26).

Siege des récidives apres radiothérapie

Les récidives apres radiothérapie surviennent dans le champ
d’irradiation dans 54% des cas, elles sont en bordure du champ
dans 30% et en dehors du champ dans 16% (4).

Ces résultats mettent I’accent sur 1’importance de prendre des
marges de sécurité généreuses allant de 5 a 8 cm des limites de
la tumeur. La multi focalité des T.D. est elle aussi un facteur de
risque de récidive.

Dans cette méme revue, les auteurs ne trouvent pas de relation
dose-réponse évidente mais il semble que des doses > 50 Gy
sont nécessaires (4). Selon Guadagnolo et al, la taille tumorale
et I’age jeune (moins de 30 ans) sont des facteurs de risque de
récidive locale (18).

Le siege de la tumeur et le sexe ne semblent pas étre des
facteurs majeurs d’échec.

Complications de la radiothérapie

Les complications liées a la radiothérapie ont été rapporté par
certains auteurs. Il s’agit le plus souvent d’cedeme modéré, de
fibrose pouvant limiter la mobilité ou de paresthésies surtout si

Réferences

1. Jelinek JA, Stelzer KJ, Conrad E et al. The efficacy of
radiotherapy as postoperative treatment for desmoid tumors. Int J
Radiat Oncol Biol Phys 2001; 50: 121-5.

2. Henrich MC, Mc Arthur GA, Demetri GD et al. Clinical and
molecular studies of the effect of imatinib on advanced aggressive
fibromatosis (desmoid tumor). J Clinical Oncol 2006; 24: 1195-
1203.

3. Dalén BPM, Bergh PM, Gunterberg BUP. Desmoid tumors. A

LA TUNISIE MEDICALE - 2011 ; Vol 89 (n°03)

la tumeur adhére a un nerf (4, 9, 10, 17, 20, 27).

La cellulite survient surtout chez les obeses ou dans les zones
de pli cutané. Des fractures par fragilisation périostée sont
décrites. La survenue d’une tumeur secondaire (radio-induite)
est une complication grave mais exceptionnelle. Quatre cas de
tumeurs secondaires sont rapportés dans la littérature (28).
Autres thérapeutiques

* Hormonothérapie

La surexpression des récepteurs a 1’cestrogéne, la progesterone
et aux androgenes par les tumeurs desmoides a été mise en
évidence par les techniques d’immuno-histochimie et RT-PCR
(reverse transcriptase polymerase chain reaction) (29).
Cependant leur role dans la pathogenese des T.D. n’est pas
encore bien établi. L'utilisation du tamoxiféne a forte dose
constitue une alternative thérapeutique possible pour ces
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CONCLUSION

Les T.D. sont récidivantes méme apres chirurgie compléte.
L’adjonction de la radiothérapie offre un triple avantage :

¢ elle permet d’augmenter le contrdle local a plus de 70%,

¢ elle permet de préserver la fonction et/ou I’organe en évitant
une chirurgie mutilante,

« elle est assez bien tolérée.

L’absence d’études randomisées ne permet pas de tirer des
conclusions définitives concernant la place de chaque
traitement.
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