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RESUME
L'angiofibrome nasopharyngien (FNP) est une tumeur vasculaire bénigne localement agressive. Il représente 0,05% des
tumeurs de la téte et du cou et touche presque exclusivement les adolescents de sexe masculin. La chirurgie est consi-
dérée comme le traitement principal du FNP, les autres modalités thérapeutiques tels que radiothérapie et chimiothéra-
pie sont indiquées en cas d'extension intracranienne avec envahissement du sinus caverneux ou de la carotide interne.
Nous rapportons une observation rare de FNP, compliqué d'un syndrome de Foster Kennedy chez une femme de 34 ans.
Le traitement a consisté en une chimiothérapie (adriamycine, décarbazine) suivie d'une radiothérapie. Nous discutons de
l'intérét et des résultats de la chimiothérapie dans le traitement des FNP avec une importante extension intracranienne
(stade 11l B de la classification de Radkowski).

SUMMARY
Nasopharyngeal angiofibroma is a locally aggressive, although histologically benign, vascular neoplasm. This neoplasm
accounts for 0.05% of the head and neck tumours and affects almost exclusively male adolescents. Surgery is conside-
red as the primary treatment of nasopharyngeal angiofiboroma. Other treatment modalities such as radiotherapy and che-
motherapy are still recommended for intracranial extension involving the cavernous sinus or the internal carotid artery.
We report a rare case of nasopharyngeal angiofiboroma, further complicated with a Foster Kennedy syndrome in a 34-
years-old woman. The treatment consisted in a chemotherapy (adriamycine, decarbazine) followed by radiotherapy. We
discuss the relevance and the outcome of chemotherapy in the treatment of the nasopharyngeal angiofibromas with a

consistent intracranial extension (stage Ill B of Radkowski's classification).

INTRODUCTION

L'angiofibrome nasopharyngien (FNP) est une tumeur vascu-
laire et fibreuse bénigne pouvant mettre en jeu le pronostic
fonctionnel et vital & cause de son invasion des structures
adjacentes et de la base du crane avec un risque d'extension
au sinus caverneux et aux chiasmas optiques. Il a été décrit
pour la premiére fois par Sébilleau en 1910 comme " fibrome
saignant de la puberté masculine " [1,2]. Il représente 0,05%
des tumeurs de la téte et du cou et il se développe presque
exclusivement chez les adolescents de sexe masculin, entre
14 et 18 ans [3,4,5].

Son traitement n'est pas bien codifié, il fait recours essentielle-
ment a la chirurgie. Cependant, les autres moyens thérapeu-
tiques: radiothérapie, artériographie interventionnelle, chimio-
thérapie et hormonothérapie prennent de la valeur en cas de
tumeur inextirpable.

Nous rapportons une observation de FNP chez un sujet de
sexe féminin, avec une extension intracranienne compliquée
d'un syndrome de Foster Kennedy, par compression des deux
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nerfs optiques [6]. Nous discutons de l'intérét de la chimiothé-
rapie en association avec les autres modalités thérapeutiques
dans la prise en charge des FNP avec une importante exten-
sion intracranienne (stade Il B de la classification de
Radkowski [in3]).

OBSERVATION
Il s'agit d'une malade agée de 33 ans, ayant consulté pour une
exophtalmie droite évoluant depuis 2 ans de fagon progressi-
ve, associée a des céphalées, une obstruction nasale, des
épistaxis intermittentes de faible abondance et une baisse de
l'acuité visuelle droite.

L'examen avait objectivé une formation richement vasculari-
sée, comblant toute la fosse nasale droite avec une exophtal-
mie importante homolatérale axile réductible et une infiltration
de la région sous-orbitaire. Il n'y avait pas d'adénopathies cer-
vicales palpables. L'acuité visuelle était tres abaissée du coté
droit (inférieure a 1/10) en raison d'une neuropathie optique
compressive avec une légere paleur temporale de la papille,
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des perceptions lumineuses positives et une oculomotricité
normale. L'examen de ['ceil controlatéral était normal. Une
biopsie au niveau de la fosse nasale droite était pratiquée,
I'examen anatomopathologique aprés étude immunohistochi-
migue avait conclu a un angiofibrome.

La TDM et I''RM du massif facial (fig. 1, 2, 3 et 4) ont objectivé
la présence d'un processus tumoral ethmoido-nasal qui avait
une forme grossierement polylobée mesurant 85x65x55 mm,
hétérogene a double composante kystique et charnue avec
des travées épaisses et réguliéres, la composante charnue tis-
sulaire se rehaussait de fagon intense apres injection. Ce pro-
cessus tumoral comblait totalement la région ethmoido-nasa-
le, le sinus maxillaire droit, la fosse nasale droite, le nasopha-
rynx et le sinus sphénoidal. Il détruisait la lame criblée de I'eth-
moide dans ses 2/3 postérieurs, avec une extension intracra-
nienne dans la fosse temporale droite, dans la loge caverneu-
se englobant partiellement la carotide et dans la loge sellaire
aprés franchissement du jugum. L'extension se faisait en
dehors et en arriére vers le cone orbitaire droit et la fosse infra-
temporale droite.

Fig. 1 :TDM en coupe coronale. Processus tumoral ethmoido-

nasal comblant le sinus maxillaire, la fosse nasale droite avec

lyse de la cloison nasale. Il détruit les parois inférieure et inter-
ne de l'orbite

Fig. 2 :IRM en coupe coronale pondérée T1 avec injection de
gadolinium. Processus tumoral a double composante kystique
et charnue se rehaussant de fagon intense aprés injection.
Extension intracranienne dans la fosse temporale droite et la
loge caverneuse.
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Fig. 3 :IRM en coupe sagittale pondérée T1 avec injection de
gadolinium. Comblement du sinus sphénoidal avec destruction
du jugum et extension intracranienne vers la loge sellaire.

Fig. 4 : IRM en coupes axiales pondérées T1 et T2. Processus
tumoral en hypo signal T1, et hyper signal T2 qui comble totale-
ment I'ethmoide, le sinus sphénoidal avec extension intracra-
nienne dans la fosse temporale droite.

L'angiographie avait montré un important blush tumoral ali-
menté par les branches des arteres maxillaires interne droite
et gauche mais également par les branches ethmoidales des
arteres ophtalmiques. La tumeur était classée Ill B selon la
classification de Radkowski (1996).

L'évolution clinique était marquée par le développement d'une
atteinte controlatérale, avec une dégradation en quelques
jours de l'acuité visuelle de I'ceil gauche (inférieure a 1/10).
Rapidement par la suite, les perceptions lumineuses étaient
devenues négatives des deux cOtés. La patiente avait signalé
aussi l'apparition de névralgies de I'hémiface droite.

Une deuxieme TDM a été demandée devant l'installation rapi-
de de cette cécité bilatérale. Elle a mis en évidence une aug-
mentation de la taille tumorale, vers l'orbite gauche et la région
suprasellaire.

Devant le caractéere rapidement évolutif de cette tumeur éten-
due et jugée inopérable, nous avons décidé apres le consen-
tement de la malade d'entamer une chimiothérapie premiere a
base dadriamycine 60mg/m2 (j1) et de décarbazine
250mg/m2 (j2 a j6).

Apres 4 cycles de chimiothérapie espacés de 21 jours, I'exa-
men ophtalmologique avait conclu a une positivité des per-
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ceptions lumineuses des deux cotés. La malade n'avait plus
de céphalées ou de névralgies de 'hémiface droite. La TDM
avait objectivé une stabilisation de la taille tumorale. Une radio-
thérapie externe a la dose de 40 Gy en étalement classique a
été ensuite entamée. L'examen ophtalmologique réalisé a la
fin du traitement a conclu & une amélioration de l'acuité visuel-
le du cété droit mesurée a 1/10 et a une perception lumineu-
se positive du coté gauche. La patiente a été ensuite régulie-
rement suivie avec un contréle IRM annuel. Au dernier contro-
le (juillet 2005) effectué 3 ans aprés la fin du traitement, la
tumeur mesurait 75x50x50 mm (fig. 5 et fig. 6) soit une réduc-
tion de 38% de la taille tumorale. L'état général de la malade
était parfaitement conservé et elle n'a pas développé d'autres
atteintes neurologiques.

Fig. 5: IRM de contrdle en coupe coronale pondérée T1 avec
injection de gadolinium.

Fig. 6: IRM de contr6le en coupe sagittale pondérée T1 avec
injection de gadolinium

DISCUSSION
Le FNP est une tumeur localement agressive. Son point de
départ se situe au niveau du foramen sphénopalatin, la tumeur
évolue en refoulant les parois osseuses et en pénétrant dans
les cavités contigués par les orifices anatomiques ou vascu-
laires qui lui sont proches.

Typiquement, les patients présentant un FNP sont des ado-
lescents de sexe masculin. Il est actuellement admis que le
FNP peut s'observer aussi chez des sujets de sexe féminin ou
des adultes [2,5]. L'age moyen des malades varie entre 14 et
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18 ans, néanmoins il a été décrit chez un patient agé de 79
ans et chez une patiente &gée de 71 ans [5]. L'atteinte fémini-
ne dans les FNP représente environ 5%, ce qui pourrait
mettre en doute certaines hypothéses d'hormonodépendance
du FNP [2,3,4].

Le motif de consultation le plus fréquent est I'épistaxis asso-
ciée a l'obstruction nasale ou a une rhinorrhée muco-purulen-
te. Cependant d'autres signes peuvent apparaitre témoignant
de I'évolution de la tumeur, tel qu'une exophtalmie, une baisse
de l'acuité visuelle, des céphalées ou des algies naso-sinu-
siennes [4,7] ; comme c'était le cas pour notre patiente. On
peut aussi observer une déformation jugale [3]. Rahmani a
rapporté une observation de FNP révélé par une méningite,
secondaire & une extension intracranienne avec une bréche
durale [8].

Le diagnostic de FNP est évoqué a l'endoscopie nasale,
devant une masse rougeatre lisse, unique ou polylobée,
recouverte d'une muqueuse parcourue de vaisseaux, com-
blant plus ou moins le nasopharynx [2,4]. L'imagerie est indis-
pensable en matiére de FNP et comporte la TDM qui appré-
cie le mieux l'extension extracranienne et I'NRM qui est I'exa-
men de choix pour apprécier l'extension intracranienne.
L'artériographie est utile pour étudier ces tumeurs trés vascu-
larisées en visualisant le blush tumoral et les pédicules nourri-
ciers, elle est surtout indiquée pour guider une embolisation
[3].

Dans certaines situations litigieuses méme avec une imagerie
trés évocatrice, la biopsie reste justifiée en particulier chez un
sujet agé ou de sexe féminin. L'histologie montre un double
contingent vasculaire et fibreux. Le contingent vasculaire est
formé de vaisseaux a parois épaisses et de lacis vasculaires,
le contingent fibreux est composé d'un stroma collagénique
agencé en un feutrage dense dont I'€lément cellulaire essen-
tiel est le fibroblaste [2,3]. En raison de la rareté de cette
tumeur chez les sujets de sexe féminin, nous avons confirmé
le diagnostic de FNP par une étude immunohistochimiquie
mettant en évidence la prolifération vasculaire par & l'anticorps
CD34 et la prolifération fibroblastique par l'anti-vimentine.

Les options thérapeutiques sont variables et incluent la chirur-
gie, la radiothérapie, la cryothérapie, I'électrocoagulation, I'em-
bolisation artérielle, 'hormonothérapie et la chimiothérapie. La
chirurgie et la radiothérapie externe constituent les modalités
thérapeutiques de choix et l'indication de I'une ou de l'autre de
ces modalités est fonction de I'extension locale de la tumeur et
de son stade clinique.

Dans les stades localisés, la chirurgie demeure lindication de
choix surtout que la résection totale est possible. Elle est pré-
cédée de 3 a 5 jours par une embolisation. Cependant, se
pose le probléme de la voie d'abord avec des techniques opé-
ratoires qui tendent a devenir moins invasives notamment la
voie endoscopique qui semble donner de bons résultats, tant
sur le plan du controle local que sur la morbidité [7]. La chirur-
gie peut étre récusée en cas d'envahissement massif de cer-
taines structures tels que le sinus caverneux, 'hypophyse, et
le chiasma optique, comme c'était le cas de notre patiente.
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Dans les stades avancés avec extension intracranienne, la
radiothérapie externe est le traitement de référence. Les tech-
niques dirradiation ont évolué avec une transition de la radio-
thérapie conventionnelle vers la radiothérapie conformation-
nelle, et plus récemment I'MRT (intensity modulated radiothe-
rapy). Il est préconisé une dose totale d'irradiation entre 30 et
40 Gy en étalement classique soit 1,8 a 2 Gy par séance, 5
séances par semaine [9].

Bien que l'indication de la chimiothérapie ne soit pas de pra-
tique courante dans le traitement du FNP, des résultats favo-
rables ont été rapportés dans quelques publications. L'étude
de Goepfert [10] a porté sur cing enfants avec un FNP éten-
du, ayant récidivé apres une prise en charge initiale par chi-
rurgie et/ou radiothérapie. La chimiothérapie a permis d'obte-
nir de trés bons résultats voire dans un cas une régression
compléte du FNP clinique, radiologique et histologique, avec
une ré-ossification de la lyse osseuse.

Deux protocoles de chimiothérapie, ont été décrits dans le trai-
tement des FNP. Le premier, qui est le plus utilisé, est basé sur
deux drogues; l'adriamycine a j1 (60mg/m2) et la décarbazine
de j2 & j6 (250mg/m2). Un nombre de quatre cycles est pré-
conisé. Le cycle est répété chaque 3 a 4 semaines, selon la
tolérance du patient. Le deuxiéme protocole associe vincristi-
ne, dactinomycine et cyclophosphamide [10].

Draf et coll. [11] ont reporté un cas de FNP tres agressif et
inopérable. lls ont obtenu une régression trés significative de
la taille tumorale apres une chimiothérapie associant I'adria-
mycine et la décarbazine. Devant le résultat obtenu, ils ont
conclu que ce moyen thérapeutique ne pouvait plus étre
considéré comme palliatif.

Une autre alternative thérapeutique, qui n'avait pas d'indica-
tion pour notre malade est I'hormonothérapie. Gates [12] a
prescrit pour cing adolescents du Flutamide* qui est un inhibi-
teur des récepteurs de testostérone, 6 semaines avant l'inter-
vention. Il a obtenu une réduction moyenne de la taille tumo-
rale estimée par limagerie a 44%, chez quatre adolescents.
Dans le cas de notre patiente, nous étions devant un FNP trés
agressif avec une cécité bilatérale par neuropathie optique
compressive tumorale (syndrome de Foster Kennedy). Les 4
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