Cas clinique

Tuméfaction maxillaire révélatrice d’une dysplasie fibreuse.
A propos d’un cas

Maxillary tumefaction revealing a fibrous dysplasia. A case report
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RESUME

La dysplasie fibreuse correspond a un défaut de développement structurel et fonctionnel du mésenchyme
ostéoformateur. La structure histologique est proche de celle du fibrome ossifiant : de nombreuses travées
osseuses, a contour irrégulier, sont enchassées dans un tissu conjonctif riche en fibroblastes. Elle peut se pré-
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senter sous 2 formes : une forme monostotique, localisée a un seul os, et une forme polyostotique. Au sein buccal;
des maxillaires, la dysplasie fibreuse se présente presque exclusivement dans sa forme monostotique. La chirurgie
plastie modelante est effectuée lorsqu'on veut corriger une asymétrie invalidante. Une surveillance étroite buccale
s’impose de toute maniére en raison du risque de récidive et de transformation sarcomateuse. (Med Buccale 0.8 2
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SUMMARY

Fibrous dysplasia corresponds to a structural and functional development default of bone formative mesenchyme.
Histological structure is like bony fibrom, several bone strips with irregular outline are included in a conjonctive tis-
sue with lot of fibroblasts. Two types exist . a monostotic form, localized in only one bone and a polyostotic form.
Inside maxillary bones, fibrous dysplasia is alimost always found in monostotic type. A plastic shape surgery is used
in order to correct an asymmetry. A close up surveillance is imperative because of the recurrence and sarcoma
degeneration risks. (Med Buccale Chir Buccale 2004; 10: 77-81)
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La dysplasie fibreuse des os, décrite par
Lichtenstein [1], est une dystrophie osseuse qui
intéresse un ou plusieurs os, se traduisant par le
remplacement de I'os sain par du tissu fibreux.
Ce tissu fibreux est généralement le siege de phé-
noménes d’ostéogénése mais les travées
osseuses ne sont pas bordées par des ostéo-
blastes [2]. Elle semble congénitale (probable défi-
cit d'une protéine de la maturation osseuse
pendant I'embryogenése) mais elle n’a pas de
caractere familial ou héréditaire, méme si
quelques cas touchant des fratries ont été publiés
[381. Cette pathologie peut étre associée a une
puberté précoce, une hyperthyroidie, une hyper-
parathyroidie, un syndrome de Cushing, un dia-
bete insipide et des taches pigmentées (taches
café au lait irrégulieres) constituant le syndrome
de McCune - Albright. Il existe deux types de dys-
plasies fibreuses : les formes monostotiques
(70 % des cas) qui n’atteignent qu’un seul os et
les formes polyostotiques (30 % des cas) qui tou-
chent plusieurs os 41, Dans la région craniofaciale,
la dysplasie fibreuse est assez rare : elle ne repré-
sente que 20 % de la totalité des localisations.
Dans ce cas, elle se retrouve presque exclusive-
ment dans sa forme monostotique. Les données
cliniques et radiologiques étant peu contribu-
tives 19, le diagnostic repose sur I'examen histo-
logique [6.7], En raison du risque de récidives, le
traitement doit étre le plus possible conservateur,
modulé en fonction de I’age du malade et du type
de dysplasie fibreuse. Il faut prendre en compte
I’aspect évolutif, I'efficacité relative des traite-
ments médicaux ainsi que le fait que le seul trai-
tement efficace face aux récidives est le
traitement chirurgical (résection modelante de I'os
ou exérése-reconstruction) [8l. Une surveillance
réguliere s’impose en raison du risque faible mais
réel de transformation sarcomateuse (9.

OBSERVATION

Une jeune fille de 15 ans est adressée, par son
orthodontiste, pour avis et prise en charge théra-
peutique d’une tuméfaction maxillaire siégeant
dans la région latérale gauche. L’examen endo-
buccal révele une masse de consistance osseuse,
intéressant le versant vestibulaire du maxillaire

gauche, s’étendant de la dent 24 a la dent 26. Les
dents sont saines, répondent positivement aux
tests de vitalité et ne présentent pas de mobilité
anormale. Le tissu parodontal et la muqueuse
alvéolaire sont indemnes de toute Iésion (Fig. 1).
[’examen exobuccal est normal. L'examen clinique
général est sans particularité. Aucune symptoma-
tologie n’est mentionnée par la patiente, qui ne
signale qu'une évolution lente et progressive de
cette tuméfaction. La patiente a constaté |'appa-
rition d'une asymétrie faciale, due a une pommette
gauche devenue beaucoup plus saillante. La radio-
graphie panoramique objective un aspect flocon-
neux qui intéresse le cadre malaire et le maxillaire
gauches (Fig. 2). Dans ce contexte de suspicion
d’une dysplasie fibreuse, un examen anatomopa-
thologique est réalisé a partir d’'une biopsie
osseuse. Cet examen met en évidence un tissu
osseux anormal, constitué de lamelles osseuses
fines, en forme de lettres chinoises, séparées par
un stroma fibreux abondant semblant se prolon-
ger directement avec le tissu osseux avoisinant.
Des mottes de cément basophile sont observées
au sein de la Iésion. Pratiquement aucune bordure
ostéoblastique n’est retrouvée (Fig. 3). Un examen
tomodensitométrique de la face est demandé.
Celui-ci met en évidence la présence d’une lésion
de type dysplasie fibreuse intéressant la partie pos-
térieure du maxillaire gauche avec extension vers
la paroi inférieure de I'orbite homolatérale et enva-
hissement de la partie externe du sinus maxillaire

Figure 1 : Vue intrabuccale préopératoire. Tuméfaction
maxillaire en regard des prémolaires et de la premiere
molaire supérieures gauches.

Intrabuccal preoperatory view. Maxillary tumefaction in
front of upper left premolars and first upper left molar.
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Figure 2 : Radiographie panoramique. Image radio-
opaque du cadre du maxillaire et du malaire gauches.
Panoramic radiography. Radio dark image of left maxil-
lary and malar.

Figure 4 : Coupe tomodensitométrique coronale met-
tant en évidence un processus prolifératif intéressant
I’os maxillaire dans sa partie latérale gauche.

Coronal CT scan showing a proliferation process inclu-
ding lateral left maxillary bone.

gauche (Fig. 4 et 5). Il ne montre pas de signe d’en-
vahissement vers la fosse postérieure ou les struc-
tures ptérygo-palatines. Aucun signe de
compression du nerf optique n’est retrouvé. Une
scintigraphie osseuse du squelette est également
pratiquée, elle ne met pas en évidence d’autres
localisations. Etant donné le caractére peu évolu-
tif de la lésion et en 'absence de compression du
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Figure 3 : Coupe histologique de la biopsie osseuse
réalisée dans la tuméfaction. Coloration hémalun-
éosine. Grossissement x 200. Présence de lamelles
osseuses en forme de lettres chinoises, caractéris-
tiques d’une dysplasie fibreuse.

Histological section from bone biopsy at the tumefaction
level. Hemalun-eosin coloration. Original magnification x
200. Presence of bone strips realizing Chinese letters
characteristic of fibrous dysplasia.

Figure 5 : Reconstruction tomodensitométrique en trois
dimensions. Vue de face mettant en évidence a I'asy-
métrie faciale due a la tuméfaction maxillaire gauche.
Reconstructive 3D CT scan. Front view showing facial
dysymetry due to left maxillary tumefaction.

nerf optique, le traitement proposé a été une plas-
tie modelante de la Iésion, le but de cette inter-
vention chirurgicale étant de redonner a cette
enfant une morphologie faciale symétrique. Depuis
cette intervention, le suivi clinique et radiologique
est semestriel. L’évolution est favorable et aucun
signe de récidive n'a été observe lors des examens
de contrble aprés 1 an.
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COMMENTAIRES
La dysplasie fibreuse est une maladie qui est fré-
quemment asymptomatique, découverte fortuite-
ment a I'occasion de la réalisation de radiographies
faites pour un autre motif ou a I’'occasion de I'ap-
parition d’une tuméfaction osseuse d’évolution
progressive, dure, recouverte par des téguments
normaux. Elle est observée le plus souvent chez
I'enfant et I'adulte jeune [19], Sa prévalence est faible,
elle représente 2,5 % de toutes les tumeurs
osseuses et 7 % des tumeurs osseuses
bénignes [11]. Au sein des maxillaires, la dysplasie
fibreuse touche un peu plus souvent le maxillaire
que la mandibule. Les Iésions n’augmentent clas-
siguement pas de volume apreés la fin de la crois-
sance squelettique. L'étiopathogénie de la
dysplasie fibreuse est imprécise [12. 13, plusieurs
hypotheses ont été avancées. Dans I'hypothese
congénitale, il s’agirait d’un défaut du mésenchyme
ostéoformateur. L’hypothése traumatique est tou-
jours discutée : la lésion résulterait d’hématomes
post-traumatiques intra-osseux. Une hypothése
endocrinienne — synthese trop importante de
Releasing Factor — a été également proposée [14],
Les signes radiologiques ne sont pas spécifiques.
Trois types d’images sont observés et le degré de
minéralisation augmente avec I’ancienneté de la
lésion 111
— une image radioclaire a bordure fine, surtout a la
mandibule,
—un aspect fibrokystique, moucheté, avec des
zones denses et des zones de raréfaction,
— une image de condensation osseuse pagétoide.
Des examens radiographiques et scintigraphiques
doivent toujours étre pratiqués a la recherche
d’autres localisations de I'affection [19], Le dia-
gnostic différentiel radiologique doit discuter un
améloblastome, un kyste odontogénique, un
fibrome ossifiant, une lésion a cellules géantes,
une maladie de Paget, une maladie de
Recklinghausen ou un chérubisme. Le diagnostic
différentiel histologique est parfois difficile, surtout
avec le fiorome ossifiant ou le front ostéoblastique
et la présence d’os lamellaire caractéristiques sont
recherchés [16],
Les possibilités thérapeutiques sont discutées. La
radiothérapie augmente le risque de transforma-
tion sarcomateuse : elle est donc contre-indi-

quée [11.17], Les objectifs du traitement sont mul-
tiples : prévenir les complications dues a I'exten-
sion de la Iésion (compression nerveuse, extension
a la base du créne), stabiliser la maladie et corri-
ger les défauts esthétiques [18]. Des traitements
chirurgicaux et médicaux existent. Le traitement
médical repose sur I'utilisation d’un bisphospho-
nate de deuxieme génération, comme le pami-
dronate, qui s’oppose a I'augmentation de la
résorption ostéoclastique souvent notable, obser-
vée dans les dysplasies fibreuses. Il est prescrit en
perfusion intraveineuse a la dose de 180 mg pour
un adulte (en réalité, 60 mg par jour pendant trois
jours), répétés tous les 6 mois pendant au moins
2 ans, puis tous les ans. Le pamidronate intravei-
neux doit étre manié avec précaution lorsque la
croissance du patient n’est pas achevée [19], c'est
la raison pour laquelle ce traitement a été écarté
dans le cas présenté. Les traitements chirurgicaux
sont au nombre de trois :
— la résection modelante,
— I'exérése large de la lésion,
— I'abstention chirurgicale avec surveillance régu-
liere.
Chacun de ces traitements a ses indications et ses
contre-indications. L’abstention est envisageable
en |'absence de signe fonctionnel, dans les formes
polyostotiques et en dehors des phases évolutives
chez les adolescents. La résection modelante est
préférée pour les lésions étendues qui nécessite-
rait une exérese trop mutilante. Enfin, I’exérese
large est proposée pour les Iésions peu volumi-
neuses avec signes fonctionnels, pour les Iésions
proches de la base du crane ou pour les récidives
apres résection modelante.
Pour cette jeune patiente, en I'absence de signe
fonctionnel (pas de signe de compression nerveuse,
notamment du nerf optique) et en I’'absence d’ex-
tension vers la base du crane, c'est la résection
modelante qui a été proposée. L'exérése large —
hémimaxillectomie gauche — aurait été tres muti-
lante, avec des possibilités de reconstruction immé-
diate réduites. L'indication d'une maxillectomie
partielle est justifiée uniguement lorsqu'il existe un
étirement ou une compression du nerf optique [20],
L’ évolution des dysplasies fibreuses est lente et
imprévisible. La lésion peut se stabiliser a la fin de
la croissance squelettique. Il peut y avoir reprise
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de I'activité avec extension locale, parfois favori-
Sée par une grossesse, une biopsie, un trauma-
tisme. On peut observer une augmentation de
volume secondaire & un processus hémorragique
ou kystique. Des complications peuvent appa-
raitre : compression nerveuse, diplopie, exophtal-
mie, géne respiratoire. Une transformation
sarcomateuse peut étre observée. Enfin, des réci-
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