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Abstract:_Granulosa cell tumors are rare tumors of the ovary, belonging to the group of tumors of the stroma and sex cords. They
develop from granulomatosis and thecal cells. They are subdivided into adult (95%) and juvenile tumors. Most often, they are
estrogen-secreting, causing clinical signs that vary according to age: precocious puberty, menstrual irregularity and metrorrhagia.
The clinical presentation is in the form of a suspicious ovarian mass more often unilateral our case concerning an association of a
granulosa tumor with a digestive tumor is very rare
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Résumé

Les tumeurs de la granulosa sont des tumeurs rares de l'ovaire, appartenant au groupe des tumeurs du stroma et
cordons sexuels. Elles se développent a partir des cellules granulomatoses et thécales. Elles sont subdivisées en
tumeurs adultes (95 %) et juvéniles. Le plus souvent, elles sont estrogénosécrétantes, a |'origine de signes cliniques
variables en fonction de I'dage : puberté précoce, irrégularité menstruelle et métrorragies. La présentation clinique
est sous forme d’'une masse ovarienne suspecte plus souvent unilatérale notre cas concernant une I'association
d’une tumeur de la granulosa avec une tumeur digestive est tres rare

Mots clés : tumeur de la granulosa, association rare, pronostic, traitement

Patient et observation

Patiente de 41ans, consulte pour prise une distension abdominale Chez qui I'examen trouve une patiente consciente, IMC a 32,
abdomen distendu, ascite de grande abondance, les aires ganglionnaires : présence des adénopathies axillaire bilatérale de 2cm
mobiles, examen senologique sans particularité avec a I'examen gynécologique : un col d’aspect macroscopiquement normal avec
comblement des culs de sac de douglas, le reste de I’'examen somatique est sans particularités.

Echo pelvienne sus pubienne et endovaginale faite au service, présence d’une énorme image a double composante tissulaire et
kystique accolée a la paroi abdominale postérieur d'allure trés suspecte mesurant au moins 35cm , entourée par les structures
mobiles rappelant les intestins dont I'origine est difficile a déterminer ,utérus augmenté de taille siege d'un épaississement
glandulokystique de 14mm non vascularisé. Image latéro utérine droite a double composante de 79x58 mm.

HSC Ambulatoire faite au service objectivant présence d’une hypertrophie généralisée de I'endocol et de 'endometre avec signe
d’atypie et des taches de bougies, les 02 ostiums non vus, pipelle de cornier fait apres I’hystéroscopie Anapath en faveur d’une
hyperplasie endometriale simple non atypique. Echo + mammographie faite objectivant Lésions kystiques des deux seins classées
ACR 3.adénopathies axillaires bilatérales ayant comme signe d’atypie des contours irréguliers, un cortex épaissi, d’allure suspecte
,doubles micro biopsies echoguidéé des ADPs faite au chu revenant normaux .TDM TAP faite objectivant une masse
solidokystique ovarienne droite faisant 126x194 x233mm de diametres, venant au contact de la paroi abdominale antérieure
droite, segment VIl et de la vésicule biliaire, avec Le colon droit et de I’angle colique droit. Magma d’adénopathie réalisant une
masse rétro-péritonéale, de contours lobulés, rehaussées de fagon hétérogéne apres injection de produit de contraste, mesurant
80x177 x 226 mm elle englobe, le tronc spléno-mésaraique, I’AMS et les arteres rénales, sur une circonférence de 360° qui restent
perméables évoquant en lere une tumeur desmodie du mésentere Ovaire gauche de taille normal et d’aspect normal.
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Adénopathies iliaques internes, externes, inguinales en bilatéral, de forme ovalaire, de contours réguliers, Epanchement intra-
péritonéal avec Infiltration de la graisse du grand épiploon et épaississement nodulaire du feuillet péritonéal au niveau de la GPC
droite en rapport avec la carcinose. Endometre épaissi a 16mm Kystes hydatiques des segments VIII, VIl et V hépatiques Marqueurs
tumoraux : cal25, AMH , inhibine B ( négatifs) Patiente a bénéficiée d’une laparotomie avec I'exploration : ascite de grande
abondance aspirée (3L).Utérus faisant 8SA, estomac ,appendice , Annexe gauche, sont RAS Foie : présence de trois kystes a sa
surface annexe droit siege d’'une masse ovarienne, bilobé, de 30 cm, a surface lisse avec végétations, sans vascularisation
anarchique, paroi épaisse .découverte d’'une masse mésentérique dure, infiltré, étendue en retro péritoine, figure( 1,2,)

Figure 1

Figure 2
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appel des visceraliste : a I'exploration : il s’agit effectivement d’'une masse mésentérique gauche dure, englobe les intestins, en
contact directe avec I'aorte, AMS, les reins, la veine cave inferieur rendant la masse non extirpable , biopsie non faite vu risque
hémorragique .présence de carcinose au niveau de I'épiploon .réalisation d’une annexectomie droite englobant la masse sans
rupture Réalisation de biopsie multiples , pour stadification ,réalisation d’'une omentectomie. L’examen anatomopathologique
définitif était en faveur d’'une tumeur du granulosa adulte, les biopsies et la cytologie étaient indemnes de toute prolifération
tumorale .La patiente a été staffée en RCP gynécologie, viscérale avec décision d’'une chimiothérapie adjuvant pour la tumeur
desmodie du mésentere, une surveillance chaque 6 mois pendant 2ans, puis chaque année pendant trois ans, par les marques
tumoraux et une échographie pelvienne .L’évolution était favorable.

Discussion

Les tumeurs de la granulosa représentent 5 % des cancers de |'ovaire et sont donc relativement rares. Il en existe deux formes : la
forme adulte survient le plus souvent entre 40 et 70 ans et la forme juvénile survient le plus souvent avant I'dge de 20 ans (1, 2).
L’intérét diagnostique de deux marqueurs plus spécifiques, I'inhibine et TAMH (hormone, antimillérienne).les tumeurs de la
granulosa adulte se manifestent par un syndrome de distension abdominale parfois monstrueux ou par un syndrome
d’hyperestrogénie apres la ménopause avec métrorragie, hyperplasie endometriale parfois atypique pouvant précéder ou
s’associer a un adénocarcinome. Sur le plan biologique, I'estradiol est dosé en cas de pseudo-puberté précoce, il peut étre utilisé
comme marqueur tumoral. Les androgénes sériques doivent étre demandés devant un syndrome masculinisant. Quant a I'inhibine,
elle représente actuellement un bon marqueur spécifique des tumeurs de la granulosa. L’échographie, le scanner et I'lRM montrent
un aspect en faveur d’une tumeur mixte solidokystique non spécifique. L’évolution de la maladie s’effectue sur plusieurs années
Les périodes de rémission, obtenues au décours d’un traitement, sont interrompues par des récidives. Dont La fréquence est
dépendante du stade. Les facteurs pronostiques sont représentés par :I'age qui est de meilleur pronostic s’il est inférieur a 40 ans,
la taille tumorale de mauvais pronostic si elle est supérieure a 10 cm, le stade, le nombre de mitoses inversement proportionnel a
la survie et au stade, la rupture tumorale, les facteurs en cours d’évaluation :la ploidie (3), I'indice de prolifération cellulaire et la
mutation du gene P53).Deux facteurs sont particulierement intéressants : —I'inhibine, corrélée a la taille tumorale, s’annule aprés
exérese radicale, son élévation est prédictive d’une rechute I’AMH : marqueur d’efficacité thérapeutique, son taux s’éléve quelques
mois avant la récidive clinique. La prise en charge thérapeutique initiale d’une tumeur localisée consiste :en une chirurgie d’exérese
compléte apres avoir déterminer son stade (4).Les stades avancés doivent bénéficier d’'une hystérectomie totale non conservatrice.
Dans les stades plus précoces, une attitude conservatrice, motivée par le jeune age de la patiente, la rareté de la bilatéralité de la
tumeur et le bon pronostic du stade, peut étre adoptée La radiothérapie n’a pas fait la preuve de son efficacité. La chimiothérapie
est proposée en cas de tumeur au stade Ic ou au stade Il ou en cas de récidive en complément d’une reprise chirurgicale

La tumeur desmoide est rare représente moins de 0.03% de toutes les tumeurs et 3.5% des tumeurs fibreuses [5]. Elle peut se
localiser soit dans les aponévroses des muscles périphériques (45% des cas), soit dans les muscles de la paroi abdominale (45% des
cas) ou plus rarement dans les régions mésentériques ou rétropéritonéales (10% des cas) [6]. elle touche le plus souvent le
mésentere de l'intestin gréle [5], rarement le mésentére iliocolique, le grand épiploon et le rétro péritoine [6, 7].La plupart des
tumeurs desmoides mésentériques sont sporadiques, 10% d'entre elles entrent dans le cadre du syndrome de Gardner [6], sont
associées a la polypose colique familiale par mutation du géne APC [8]. Dans ce cas, ces tumeurs sont plus agressives, responsables
de 11% des cas de déces [5]. Son étiopathogénie n’est pas claire. Elle pourrait résulter de la sommation de trois facteurs: une
initiation de la prolifération cellulaire, éventuellement suite a un traumatisme [9, 10]Jun effet promoteur des stéroides sexuels:
soutenu par leur prédominance chez la femme en activité génitale( tumeur de granulosa dans notre cas était probablement la
source des stéroides sexuels pour développer cette tumeur) la possibilité d'aggravation lors des grossesses et de régression
spontanée a la ménopause, de méme que la présence fréquente de récepteurs hormonaux expliquant sa possible hormono-
sensibilité [ 9, 11]un terrain génétique particulier marqué par un trouble de la régulation de la croissance fibroblastique Les
caractéristiques échographique de la tumeur sont aspécifiques dépendent de sa teneur en collagéne, en fibroblaste et de sa
vascularisation [7]. C'est la TDM qui représente l'imagerie de premiére intention, elle permet de caractériser la tumeur, de guider
les biopsies [7] et d’établir des critéres de mauvais pronostic notamment: un diametre <; 10 cm, des localisations mésentériques
multiples, I'enchassement extensif de l'intestin gréle ou de I'artére mésentérique supérieure, I'hydronéphrose bilatérale [5].
Typiguement, elle se présente comme une masse bien circonscrite, attachée l'intestin gréle, parfois mal définies irréguliere
témoignant son caractére infiltrant. Ces données de la littérature concordent avec notre cas. L'IlRM est surtout recommandée dans
le suivi [7], puisque sa meilleure résolution permet de différencier les remaniements post thérapeutiques, d'une récidive et de
prévoir la croissance tumorale [5]. Son aspect est souvent hétérogéne, en signal intermédiaire ou en hypo signal global en T1 et
en signal mixte en T2 [12]. Quant a la colonoscopie, elle doit étre réalisée de principe afin d'éliminer I'association rare mais possible
avec une polypose colique [9].Histologiquement: la Iésion est mal limitée infiltrant les tissus adjacents. La prolifération est faite de
cellules allongées, fusiformes, de petites tailles, avec un noyau de petite taille, sans atypies. Elle fixe la Vimentine et |'Actine
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I'exéreése chirurgicale large est le traitement de premiere intention des tumeurs desmoides mésentériques [5]. Toutefois, ces

tumeurs posent le probléme de résécabilité d'une part, par leur localisation intra mésentérique notamment leur contact avec les
vaisseaux mésentériques [5], d'autre part par l'infiltration des organes de voisinage [13]. Par conséquent, la majorité des cas
nécessitent une résection du segment intestinal atteint [5], d’autant plus que le risque de récidive élevé dans ces localisations
(50% a 80% des cas) [5], dépend surtout de la qualité des marges d'exérese (rechute de 27% si marge histologiquement saine
contre 54% si marge envahie).Le pronostic est bon aprés exérése compléte. Toutefois, en cas de récidive locale, le traitement
chirurgical itératif est grevé de morbi-mortalité importante. En effet, la forte infiltration des viscéres abdominaux représente la
cause ultime de décés aprés plusieurs années [7].

Conclusion :

La tumeur de la granulosa associée a une tumeur digestive reste un cas rare, la prise en charge doit
étre multi displinaire et la chirurgie si faisable reste le meilleur traitement
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