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RESUME
Le fibrome nasopharyngien (FNP) est une tumeur bénigne rare, richement vascularisée, touchant presque exclusivement
'adolescent de sexe masculin. Sa gravité est liée a son potentiel hémorragique et a son agressivité locale.

Objectif : Rappeler cette entité rare et revoir ses indications thérapeutiques.

Observation : Nous rapportons une observation d’'un FNP avec extension au niveau de la fosse infratemporale (stade
IIC de la classification de Radkowski) traité par chirurgie aprés embolisation ce qui a permis de diminuer le saignement
peropératoire, permettant une exérése totale de la tumeur. Les suites opératoires étaient simples. Les contrdles clinique
et scannographique a un mois postopératoire n’ont pas montré de récidive.

Conclusion : La prise en charge des FNP est essentiellement chirurgicale. Elle a largement bénéficié du développe-
ment de la chirurgie endonasale et de I'artériographie interventionnelle. D’autres moyens thérapeutiques: radiothérapie,
chimiothérapie, sclérothérapie et hormonothérapie ont leurs indications et leurs adeptes.

Mots clés : Fibrome nasopharyngien, Chirurgie, Embolisation , Chimiothérapie, Radiothérapie.

SUMMARY
Nasopharyngeal angiofibroma is a locally aggressive, although histologically benign, vascular neoplasm. It affects almost
exclusively male adolescents.

Purpose: To remind this rare entity and to review treatment alternatives and therapeutic indications.

Case report: We report a case of nasopharyngeal angiofibroma with an infratemporal extension (Stage IIC of
Radkowski’s classification), treated with presurgical embolization witch reduced intraoperative bleeding, allowing com-
plete tumor resection. No clinical and CT sign of recurrent disease was noted at one month of postsurgical follow-up.
Conclusion: Surgery is considered as the primary treatment of nasopharyngeal angiofibroma. Other treatment modali-

ties such as radiotherapy, chemotherapy, sclerotherapy and hormonotherapy are still recommended.
Key Words: Nasopharyngeal angiofibroma, Surgery, Embolization, Chimiotherapy, Radiotherapy.

INTRODUCTION
Le fibrome nasopharyngien est une tumeur bénigne rare,
qui représente 0,05 % des tumeurs de la téte et du cou. lI
correspond au « polype saignant de la puberté » décrit
par Chelius en 1847 (1). Cette tumeur vasculaire se déve-
loppe presque exclusivement chez les adolescents de
sexe masculin entre 14 et 18 ans (2,3).

De son point de départ nasopharyngé, il peut se dévelop-
per dans plusieurs directions, au travers de multiples fis-
sures et foramens de la fosse infratemporale et de la base
du créne (4). Cette agressivité locale peut mettre ainsi
en jeu les pronostics fonctionnel et vital.

Le traitement de cette tumeur bénigne et agressive n'est
pas bien codifié. |l fait recours essentiellement a la chi-
rurgie.

Nous rapportons une observation d’'un FNP avec exten-

J.TUN ORL - N°25 DECEMBRE 2010

sion au niveau de la fosse infratemporale traité par chi-
rurgie aprés embolisation et discutons les autres moyens
thérapeutiques.

OBSERVATION
Il s’agit d’'un patient 4gé de 18 ans sans antécédents par-
ticuliers, ayant présenté une tuméfaction jugale droite
évoluant depuis une année de fagon progressive, asso-
ciée a une obstruction nasale homolatérale sans notion
d’épistaxis. Une IRM du massif facial demandée par son
médecin traitant a objectivé un processus tissulaire
hypervascularisé centré sur le canal sphénopalatin droit.
Ce processus est en hyposignal T1 et en hypersignal T2
hétérogéne avec rehaussement vasculaire intense apres
injection de Gadolinium. Il comble totalement la fosse
infratemporale droite avec extension vers la fosse nasale,
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le sinus maxillaire et le plancher de I'orbite homolatéraux
ainsi que le sinus sphénoidal mais sans extension intra-
cranienne (Figures 1).

Fig. 1 : IRM initiale du massif facial en coupes coronale et
sagittale: Processus tissulaire en hypersignal T2 hétérogéne
comblant la fosse infratemporale, la fosse nasale, le sinus
maxillaire et le plancher de I'orbite a droite ainsi que le sinus
sphénoidal mais sans extension intracranienne.

L’angio IRM a mis en évidence 'hypervascularisation de
la tumeur prenant naissance a partir des branches de la
carotide externe. Le diagnostic de fibrome nasopharyn-
gien a été évoqué devant le terrain et I'imagerie. La
tumeur était classée stade IIC selon la classification de
Radkowski .Une sclérothérapie a base de Glubran* 2 a
été essayée mais sans régression de la tumeur apres
contréles clinique et scannographique. Le patient nous a
été adressé deux mois apres pour complément de prise
en charge.

L'examen clinigue a noté une tuméfaction jugale droite
non inflammatoire, sans troubles oculomoteurs ni sensi-
tifs. La rhinoscopie antérieure et 'examen endoscopique
des fosses nasales n'ont pas montré de tumeur. Il ny
avait pas d’adénopathies cervicales palpables.

Sur le plan biologique, 'hémoglobine (Hb) était a 12,5 g
/dl avec un bilan d’hémostase correct.

L'indication d’'une chirurgie d’exérése de la tumeur aprés
embolisation a été posée.

L’embolisation a été réalisée en méme temps que 'angio-
graphie. Cette derniére a été pratiquée sous anesthésie
générale par voie fémorale. Elle a comporté une opacifi-
cation des carotides externe et interne du cété de la
tumeur suivie par un cathétérisme sélectif de l'artere
maxillaire interne droite. Le premier temps diagnostique a
montré un blush tumoral alimenté par I'artere sphénopa-
latine et par I'artére carotide interne. L'embolisation a été
réalisée a I'aide de matériel non résorbable, des micro-
particules de type Embospheére (355 — 500 microns). Un
contr6le angiographique final a montré une dévasculari-
sation complete de la tumeur avec une circulation céré-
brale normale.

Aucun incident n’a été noté au cours de l'acte interven-
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tionnel. Les suites étaient simples.

Le malade a été opéré 48 heures apres I'embolisation. La
voie d’abord de Dégloving a été choisie. Un volet osseux
du sinus maxillaire droit a permis de mettre en évidence
une tumeur blanchatre comblant le sinus maxillaire arri-
vant au contact du plancher orbitaire s’étendant en posté-
rieur avec une extériorisation en regard de la région rétro-
molaire (Figure 2).

Fig. 2 : Vue peropératoire : voie d’abord de Dégloving:
tumeur comblant le sinus maxillaire et s’étendant en
postérieur avec une extériorisation au niveau de la
région rétromolaire.

L’exérése de proche en proche était complete emportant
une tumeur dévascularisée ayant envahi la fosse infra-
temporale et le sinus sphénoidal droits. Le saignement
per opératoire était minime. Le contrle endoscopique

des sinus par voie nasale n’a pas montré de reliquats.

A la numération de la formule sanguine postopératoire,
I'Hb était 11,8 g/dl. Les suites opératoires étaient simples.
Le patient a été méché pendant 48 heures et mis sous
traitement antibiotique par voie générale (Acide clavula-
nique et Amoxicilline a la dose de 2g x2/jour).

Il a été mis sortant a J3 postopératoire aprés déméchage.
Le patient a été revu a 1 mois post opératoire. L'examen
clinique et le contrdle scannographique n’ont pas montré
de reprise évolutive (Figure 3).

Fig. : Scanner du massif facial a 1 mois postopératoi-
re en coupe coronale: Absence de reprise évolutive.
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DISCUSSION :
Le fiborome nasopharyngien est une tumeur vasculaire
rare, histologiquement bénigne mais localement agressi-
ve .Elle se développe presque exclusivement chez les
adolescents de sexe masculin entre 14 et 18 ans (2,3).
Le plus jeune patient rapporté dans la littérature est agé
de 7 ans (5). Le FNP peut s'observer aussi chez des
sujets de sexe féminin, telle qu’'une patiente agée de 71
ans ou chez des adultes tel qu’un patient 4gé de 79 ans
(4).

Son étiopathogénie n’est pas encore bien connue.
Plusieurs théories sont proposées mais sont sujettes a
controverse (6). L'atteinte féminine retrouvée dans 5%
des cas et sa découverte chez une femme enceinte
(Péloquin et al ,1997) (5), ont écarté I'hypothése de I'hor-
monodépendance longtemps soutenue (2, 3,7).

Il est actuellemnt admis que le FNP ou I'angiofibrome du
pharynx s’implante sur le pourtour du foramen sphénopa-
latin et plus exactement sur sa berge postérosupérieure
(8). Mais, 47 localisations extrapharyngiennes ont été
rapportées, avec en téte de liste I'atteinte du sinus maxil-
laire (9,10).

A partir de son lieu d’implantation, il s’étend dans la
muqueuse sous jacente pour éroder les structures
osseuses et infiltrer les tissus environnants a travers plu-
sieurs fissures et foramens. Ses modalités d’extension
sont tres polymorphes et échappent a toute systématisa-
tion. Cette agressivité locale peut mettre en jeu les pro-
nostics fonctionnel et vital (8).

Ainsi, l'origine, la pathogénie et I'histoire naturelle du
fibrome nasopharyngien restent hypothétiques.

Le diagnostic positif de cette entité est clinique dans la
majorité des cas. L'épistaxis est habituellement le signe
révélateur, bien que non retrouvé chez notre patient. Des
signes d’appel rhinologiques peuvent inaugurer le tableau
clinique (obstruction nasale, rhinorrhée ..2)
(7,3).L’'endoscopie nasale peut visualiser la tumeur rouge
lilas, vasculaire, saignant au contact, comblant plus ou
moins la fosse nasale et les structures adjacentes (8). La
tuméfaction jugale droite notée a I'examen de notre
patient est témoin de I'évolution de la tumeur. Il faut
rechercher les signes indirects d’envahissement de la
base du crane. L'absence d’adénopathies cervicales
associées doit attirer I'attention et évoquer le diagnostic
de FNP et écarter les diagnostics différentiels. La biopsie,
peut se discuter dans certaines circonstances telles que
chez une femme ou un sujet agé (4). Cette biopsie doit
s’entourer de précautions a cause du risque hémorra-
gique.

C’est I'imagerie du massif facial qui a permis d’établir le
diagnostic dans notre cas. Le FNP étant la seule tumeur
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hypervascularisée, fortement réhaussée par l'injection du
produit de contraste, qui se développe autour du foramen
sphénopalatin. Cette imagerie permet en plus d’établir un
bilan d’extension locorégionale : la TDM permettant une
étude des structures osseuses et I'IRM explorant les tis-
sus mous. L’angiolRM visualise les pédicules nourriciers.
L’artériographie montre le blush tumoral et permet de gui-
der une éventuelle embolisation (2).

Apres un bilan radiologique, la tumeur est classée selon
son stade d’extension. La classification de Radkowski est
la plus récente (1996) et la plus utilisée (Tableau ). Elle
est mieux adaptée au bilan préopératoire et a la stratégie
thérapeutique de ces tumeurs.

Tableau | : CLASSIFICATION DE RADKOWSKI ET AL (1996)

— Stade IA : tumeur limitée a la cavité nasale ou a la voate du
nasopharynx.

— Stade IB: tumeur envahissant la cavité nasale et/ou la voiite du
nasopharynx et s’étendant a au moins un des sinus de la face.
— Stade lIA : envahissement minime de la fente ptérygopalatine.
— Stade IIB : envahissement de toute la fente ptérygopalatine
avec ou sans érosion de la paroi orbitaire.

— Stade lIC : extension a la fosse infratemporale ou extension en
arriére, au-dela des lames du processus ptérygoide (espace
paratubaire/fosse interptérygoidienne/espace parapharyngé).

— Stade lllA : érosion de la base du crane (foramen ovale/fora-
men rotundum/corps du processus ptérygoide/clivus), exten-
sion intracranienne minime.

— Stade llIB : extension intracranienne massive avec ou sans
envahissement du sinus caverneux.

Les options thérapeutiques sont variables et incluent la
chirurgie, I'embolisation artérielle, la radiothérapie, la chi-
miothérapie, I'normonothérapie et la sclérothérapie (4).
Le but du traitement est d’assurer la guérison du patient
avec le minimum de morbidité, et de prévenir les réci-
dives.

Dans les stades localisés (du stade IA au stade IIC), la
chirurgie demeure l'indication de choix surtout que I'exé-
rese tumorale compléte est possible. La plupart des
équipes et nous-mémes préconisons une embolisation 48
a 72 heures avant l'acte opératoire, favorisant ainsi la
qualité du geste chirurgical. L’'angiographie premiéere, per-
met une cartographie exacte de la masse tumorale et de
ses pédicules nourriciers (8). Les différentes variantes
anatomiques au niveau des branches collatérales et des
artéres communicantes doivent étre recherchées et étu-
diées par cathétérisme hypersélectif afin de prévenir les
complications de I'embolisation. Des cas d’occlusion de
I’artére centrale rétinienne ont été rapportés (11,12). La
participation de la carotide interne, présente dans 30%
des cas, est retrouvée chez notre patient (8).
L'embolisation de ses branches est corrélée a un risque

72



élevé de complications neurologiques. Une injection
directe dans la tumeur d’hystoacryle, par voie intranasale
ou par ponction percutanée latérale a été proposée par
certains, dans le traitement des FNP vascularisés par les
branches de la carotide interne (8).

Les complications de I'embolisation peuvent survenir
avec l'utilisation d’'un matériel inadéquat. Les agents
d'embolisation peuvent étre résorbables (type Spongel*)
assurant une occlusion de quelques jours, non résor-
bables particulaires (types Embosphére*, lvalon*) finis-
sant par étre exclus de la lumiéere vasculaire en quelques
semaines, ou non résorbables liquidiens entrainant une
occlusion permanente. Parmi tous ces agents, les micro-
sphéres particulaires permettent une meilleure embolisa-
tion grace a leur distribution homogene et leur taille rédui-
te (13). Sur une série de quinze patients porteurs de FNP,
traités par embolisation préopératoire a I’'Hopital Charles
Nicolle (HCN), un seul patient a présenté un saignement
a J2 postopératoire en rapport avec la reperméabilisation
d’un vaisseau par résorption du matériel d’embolisation
(Spongel*) (8). Les suites étaient simples chez notre
patient.

L'embolisation préopératoire a connu un grand essor
avec le développement de I'artériographie intervention-
nelle. Elle permet de diminuer le saignement peropératoi-
re, de faciliter le geste chirurgical et de minimiser la
déperdition sanguine.

Dans une étude comparative, Liu et al, ont trouvé que les
malades du stade Il C et des stades inférieurs traités par
embolisation préopératoire ont présenté un saignement
peropératoire beaucoup moins important que ceux
n’ayant pas bénéficié d’embolisation : en moyenne 637 ml
contre 1136 ml (8). Le saignement n’a pas été quantifié
dans notre cas mais le patient n'a pas déglobulisé selon
la biologie.

L'équipe du service d’ORL de I'Université de Malaisie, a
publié son expérience a propos de 5 patients porteurs de
FNP classés entre les stades | et IlIA, opérés sans
recours a ’'embolisation. Les auteurs préconisent, en cas
d’absence d’'un centre de radiologie interventionnelle
proche, le clampage temporaire peropératoire de l'artére
carotide externe dans le but de réduire le saignement
(14).

Lloyd et al, ont démontré que I'embolisation augmente le
risque d’exérése tumorale incompléte, de part la diminu-
tion de la définition des limites tumorales, et de ce fait
favoriserait les récidives (15).

Quant a l'abord tumoral, chirurgical classique ou endo-
scopigue;aucun consensus n'est encore établi.

Depuis la premiére description en 1996 (Kamel et al) (16),
de I'exérése transnasale sous guidage endoscopique des
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petits FNP, ses indications ne cessent de s'élargir. Roger
et al, ont obtenu par cette voie une résection compléte
des tumeurs chez 9 patients classés IIC et IlIA de
Radkowski incluant une extension intracranienne minime
(9). L'équipe de I'Hopital Lariboisiere a propos de 59
malades, a essayé de définir les extensions qui contre-
indiquent la voie endoscopique. Les extensions latérales
vers la fosse infratemporale et I'orbite ainsi que les exten-
sions postérieures vers le processus ptérygoide et le
corps sphénoide peuvent étre jugulées par cette voie (7).
Chez notre patient, classé IIC, on a préféré la voie de
Degloving pour une exposition large de la tumeur et pour
une exérese compléte.

Schématiquement, les fibromes stades |, Il et Il A peu-
vent étre retirés par voie endoscopique transnasale exclu-
sive. Ce choix dépend essentiellement de I'expérience de
I'opérateur et du plateau technique. Pour ces stades, les
voies externes trouvent encore leurs adeptes.

Une étude récente comparative entre 2 groupes de
malades opérés respectivement par voie endoscopique et
par voie externe, a été publiée par B S Bleier et al. Ces
auteurs ont démontré que tout stade confondu, il n’y a pas
de différence significative quant au délai moyen de l'inter-
vention : 312 mn pour le premier groupe versus 365 mn
pour le deuxiéme groupe. Par contre la durée moyenne
d’hospitalisation est inférieure chez le premier groupe. De
plus, la voie endonasale minimise le saignement peropé-
ratoire. Elle prévient aussi les séquelles a type de cica-
trices inesthétiques et de déformation faciale et n’entra-
ve pas la croissance et le développement osseux chez
ces jeunes patients. Cette voie endoscopique semble
donner un meilleur contréle local et moins de récidives
(18).

Enfin, il existe des formes intracraniennes considérées
comme inextirpables ou imposant une chirurgie mutilante
.C'est le cas de I'envahissement du sinus caverneux avec
engainement de la carotide interne ou de I'extension au
canal optique (19). Cette extension intracranienne est
estimée a 20 a 36% des cas(20) . Certaines équipes pré-
conisent une radiothérapie externe, qui a évolué avec le
développement de I'MRT (intensity modulated radiothe-
rapy). Mc Afee et al ont obtenu 91% de contrdle en utili-
sant une dose moyenne de 30-36 Gy en 4 a 5 semaines,
sans qu’il y ait de récidive avec unreculde 2 a5 ans (21).
La radiothérapie trouve ainsi son indication dans les
tumeurs inopérables, les résidus et les récidives tumo-
raux. Ainsi, elle permet un bon contréle local .Mais, elle
peut exposer a des troubles de la croissance, un hypopi-
tuitarisme, voire a une transformation maligne (20).

La chimiothérapie, qui n’est pas de pratique courante
dans le traitement des tumeurs bénignes, a été essayée

73



J. MARRAKCHI et al

’ FIBROME NASOPHARYNGIEN

par certaines équipes avec des résultats prometteurs.
Deux protocoles ont été décrits. Le premier le plus utilisé,
est basé sur deux drogues; I'adriamycine a j1 (60mg/m2)
et la décarbazine de j2 a j6 (250mg/m2). Un nombre de
quatre cycles est préconisé. Le cycle est répété chaque 3
a 4 semaines, selon la tolérance du patient. Le deuxieme
protocole associe vincristine, dactinomycine et cyclo-
phosphamide (22).

Draf et al ont reporté un cas de FNP inopérable. lls ont
obtenu une régression tres significative de la taille tumo-
rale apres une chimiothérapie associant I'adriamycine et
la décarbazine. Ce protocole a aussi été utilisé avec suc-
ces chez une patiente présentant un FNP compliqué d’'un
syndrome de Foster Kennedy par compression des deux
nerfs optiques. La chimiothérapie a stoppé I'évolutivité de
la tumeur et une perception lumineuse bilatérale a pu étre
restituée a la malade. Une radiothérapie a ensuite permis
de consolider le résultat.

Pour certains auteurs, la chimiothérapie trouve également
sa place apres la chirurgie en cas de résidu tumoral ou en
cas de récidive. L'étude de Goepfert a porté sur deux
enfants avec un FNP étendu ayant récidivé aprés une
prise en charge initiale chirurgicale. La chimiothérapie a
permis d'obtenir de bons résultats (23).

Ainsi la radiothérapie et la chimiothérapie en association
ou non, trouvent leurs indications dans le traitement des
FNP avec une importante extension intracranienne (stade
Ill B de la classification de Radkowski) et aussi dans le
traitement des résidus et des récidives tumoraux (22).
Un des premiers moyens prescrits dans le traitement de
cette pathologie est ’hormonothérapie. Sa prescription
trouve son justificatif dans I'éthiopathogénie hormonale
présumée de cette entité. Plusieurs molécules ont été uti-
lisées avec des résultats variables. Gates a prescrit du
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Flutamide* (10mg/kg) chez 5 adolescents en préopératoi-
re. Cet inhibiteur des récepteurs de testostérone a permis
d’obtenir une réduction moyenne de la taille tumorale esti-
mée par l'imagerie a 44%. Une étude rétrospective sur 10
patients classés entre les stades IIC et 1lIB, a démontré
que cette molécule prescrite en préopératoire ne donne
pas de réponse significative chez les enfants par rapport
aux adolescents pubéres. Une surveillance des carac-
teres sexuels primaires et secondaires pendant 6 mois,
n’a pas montré de modifications (24).

Ainsi, 'hormonothérapie pourrait étre prescrite en pré-
opératoire afin de réduire la taille tumorale et faciliter
I'exérese.

Enfin, la sclérothérapie percutanée peut constituer une
alternative thérapeutique. Elle associe la colle de fibrine
avec OK-432 et la Bléomycine. Ces deux derniers pro-
duits sont des agents sclérosants a action anti tumorale.
Cette technique a été essayée avec succeés en Chine
chez 3 patients classés respectivement IIA, [IA et IIC.
C’est une technique simple, fiable, reproductible, non
hémorragique et ne laissant pas de séquelles esthétiques
(25). Elle a été essayée chez notre patient mais sans
résultat satisfaisant. Elle pourrait représenter une alter-
native d’avenir. Une plus grande série est souhaitable afin
d’obtenir plus de données.

CONCLUSION
La chirurgie est la principale modalité thérapeutique du
FNP. La radiothérapie et la chimiothérapie représentent
des alternatives intéressantes en cas d’extension intra-
cranienne. La sclérothérpie pourrait représenter un
moyen d’avenir.
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