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Résumé Les tumeurs fibreuses solitaires (TFS) sont des
tumeurs mésenchymateuses rares et habituellement bénignes.
Elles ont été décrites pour la première fois en 1931 par Klem-
perer et Rabin au niveau de la plèvre. Initialement, elles
étaient considérées comme des mésothéliomes bénins ou des
fibromes pleuraux. La localisation pleurale constitue leur
siège de prédilection dans environ 80% des cas. Le progrès
de l’immunohistochimie a permis de diagnostiquer les TFS en
dehors des séreuses. Ainsi, les premières localisations orbitai-
res et craniofaciales ont été rapportées à partir de 1994 [1]. La
prévalence des TFS parmi les tumeurs orbitaires varie de 0.71
à 1.5% [2-4]. Cette fréquence est sans doute sous-estimée [5]
car les localisations extra-pleurales posent toujours des pro-
blèmes de diagnostic différentiel avec les autres néoplasies à
cellules fusiformes [6,7]. Nous rapportons le cas d’un patient
âgé de 46 ans suivi pour une tuméfaction orbitaire avec exten-
sion aux paupières et à la face. Les particularités de cette
observation sont la taille historique de la tumeur ainsi que
son caractère mal limité et très infiltrant contrastant avec sa
présentation habituellement bien circonscrite.
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Abstract Solitary fibrous tumors (SFT) are benign tumors in
90% of cases. There have been described for the first time in
1931 by Klemperer and Rabin at the pulmonary pleura. Ini-
tially, SFT were considered as a benign pleural mesothe-
lioma or benign pleural fibroma. The seat of predilection of
SFT is the pulmonary pleura which represents 80% of loca-
tions. Progress of immunohistochemistry was diagnosed
STF outside serous. The first orbital and orbitofacial loca-
tions have been reported since 1994 [1]. The prevalence
of the SFT among orbital tumors varies from 0.71 to
1.5% [2-4]. This frequency is probably underestimated [5],
because the extra-pleural locations still have problems of
differential diagnosis with other fusiform cell neoplasms
[6,7]. We report the case of a 46 years old patient hospitali-
sed for orbital tumor with palpebral and facial extension. The
features of this observation are the historical size of the
tumor and its infiltrating character contrast to their usual
well-defined presentation.
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Introduction

Les tumeurs fibreuses solitaires sont actuellement classées
parmi les tumeurs mésenchymateuses bénignes ou de faible
degré de malignité. La localisation orbitaire des TFS est
rare [8-11]. Nous rapportons le cas historique d’une TFS
de l’orbite avec une extension palpébrale et faciale illus-
trant le caractère extensif et infiltrant que peuvent avoir
ces tumeurs.

Observation

Les auteurs rapportent le cas d’un patient âgé de 46 ans,
tabagique chronique à 30 paquets année, qui présente une
tuméfaction de la région orbitaire droite apparue 2 ans
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avant son admission et augmentant rapidement de volume.
L’examen clinique note une tumeur de dimensions histori-
ques : 28 cm de diamètre vertical, 8 cm de diamètre horizon-
tal et 9 cm de diamètre antéro-postérieur (Fig. 1).

Cette tumeur siège au niveau de la région orbitaire droite,
elle s’étend aux paupières supérieure et inférieure droites et à
la moitié inférieure de l’hémiface droite. Elle est le siège de
deux ulcérations, l’une inférieure mesurant 4.5/5 cm et l’au-
tre supérieure mesurant 4/4 cm (Fig. 2) ainsi que d’un nodule
mesurant 3/4 cm (Fig. 3).

Le tissu cutané qui recouvre la masse tumorale comporte
plusieurs lacis veineux du côté temporal, nasal et inférieur
avec des dilatations et des tortuosités veineuses au niveau du
côté gauche du front (Fig. 2).

L’examen du globe oculaire après mobilisation de la
masse retrouve une acuité visuelle à perception lumineuse
négative avec une dystrophie totale de la cornée.

L’examen clinique note un comblement de la fosse
nasale droite par un tissu blanc-grisâtre friable et hémorra-
gique (Fig. 4) sans taches café au lait ni d’autres nodules
fibromateux.

La TDM crânio-faciale montre que la prolifération tumo-
rale comble l’orbite droite, le sinus maxillaire droit, le sinus
frontal droit, les cellules éthmoïdales droites et gauches avec
une lyse osseuse du toit de l’orbite droite (Figs. 5, 6, 7).

Nous avons réalisé une large exérèse tumorale avec exen-
tération orbitaire en collaboration avec les chirurgiens

Fig. 1 Aspect de la tumeur, vue de face

Fig. 2 Vue latérale droite montrant l’ulcération tumorale

Fig. 3 Vue latérale gauche montrant le nodule au sein de la tumeur

Fig. 4 Infiltration de la fosse nasale droite et dilatations veineuses

superficielles
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maxillo-faciaux, les plasticiens et les neurochirurgiens. L’exé-
rèse s’est faite de proche en proche en ligaturant les vaisseaux
dilatés afin de diminuer le saignement peropératoire. L’abord
de la cavité orbitaire a retrouvé une effraction de sa paroi
supérieure mettant à nu la dure-mère (Fig. 8). Le toit de l’or-
bite a été recouvert par une gaze hémostatique résorbable
(Surgicel®). Par ailleurs, l’abord de la fosse nasale droite par
voie paralatéronasale a permis de compléter l’exérèse de la
tumeur (Fig. 8). Nous avons réalisé un lambeau de transposi-
tion du muscle temporal afin de combler le défect laissé par
l’exérèse élargie et pour limiter le risque infectieux méningé
(Figs. 9, 10). Les suites post-opératoires étaient simples sans
complication infectieuse ni nécrose du lambeau.

L’examen macroscopique (Fig. 11) et microscopique de
la tumeur montre une prolifération fusocellulaire diffuse,
constituée de faisceaux entrelacés décrivant par places un
aspect storiforme et des foyers myxoïdes. Les cellules ont
des noyaux peu atypiques à membrane nucléaire fine sans
nucléole proéminant. L’index mitotique est très faible
(moins de 3 mitoses/10 champs). Toutes les limites d’exé-
rèse sont infiltrées. Les sinus maxillaire et frontal sont
également infiltrés par la même prolifération tumorale sus
décrite.

L’étude immunohistochimique montre que les cellules
tumorales expriment le CD34 et très focalement l’actine mus-
cle lisse. Elles n’expriment ni la P-S100, ni la cytokératine
AE1/AE3 ni la cytokératine 7, ni la desmine (Figs. 12, 13).

L’ensemble des données évoque une tumeur fibreuse soli-
taire des parties molles.

Fig. 5 Coupe TDM coronale montrant la compression du globe

oculaire droit et l’effraction du toit de l’orbite droite et du sinus

maxillaire droit

Fig. 6 Coupe TDM coronale montrant l’extension tumorale

aux sinus maxillaire et frontal droits

Fig. 7 Coupe TDM axiale montrant l’atteinte des cellules ethmoï-

dales et une calcification intratumorale
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Discussion

Les TFS de l’orbite sont des tumeurs mésenchymateuses
rares. Elles représentent seulement 0,71% à 1,5% de
l’ensemble des tumeurs orbitaires [2-4] et elles sont souvent
sous diagnostiquées [9]. Elles surviennent généralement à
l’âge adulte et leur taille moyenne lors de la découverte est
de 50 mm de grand axe [12,13]. Cependant, elles peuvent
s’étendre aux structures adjacentes, notamment en intracrâ-
nien par la fissure sphénoïdale, ou à l’étage moyen par les
cavités sinusiennes comme dans le cas que nous présentons.

Le diagnostic différentiel se pose avec les autres prolifé-
rations fusocellulaires comme les schwannomes, les héman-
giopéricytomes, les neurofibromes et les lipomes à cellules
fusiformes. L’aspect microscopique aux colorations stan-
dards, l’étude immunohistochimique et parfois l’étude en

biologie moléculaire permettent de confirmer le diagnostic
de certitude [8].

Microscopiquement, les TFS sont constituées de trois
composants dans des proportions variables : un contingent
cellulaire, du tissu fibreux et des vaisseaux dilatés [6].

En immunohistochimie, les cellules expriment le plus
souvent le CD34 (90% à 100% des tumeurs) et le CD99
(70% des tumeurs). Une réactivité focale est parfois obser-
vée avec l’actine musculaire lisse [8] comme dans notre cas.

Dans les formes fibreuses des TFS, la positivité du CD34
est diffuse, par opposition aux formes cellulaires où elle est
plus focale voire absente [8,14,15].

Aucun critère anatomopathologique ne permet actuelle-
ment de prévoir le comportement de la TFS, qui reste tou-
jours incertain [8,9,16,17].

Fig. 8 Vue peropératoire montrant l’effraction du toit de l’orbite

et la fosse nasale droite après abord paralatéronasal et exé-

rèse tumorale

Fig. 9 Prise du lambeau du muscle temporal

Fig. 10 Transposition du muscle temporal dans la cavité orbitaire

et suture de l’incision coronale et paralatéronasale
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Les principaux critères de mauvais pronostic sont l’hyper-
cellularité [20], l’indexmitotique supérieur à 4 pour 10 champs
[18], le pléomorphisme nucléaire, l’existence de plages de
nécrose [8,19] et l’infiltration des marges [8].

D’autres études incluent la taille de la tumeur ≥ 5 cm pour
l’orbite comme facteur péjoratif [12] comme dans notre
observation.

Les TFS peuvent avoir un comportement malin d’emblée
par la présence de plusieurs foyers de transformation sarco-
mateuse [20,21]. Il est donc important d’examiner de nom-
breuses zones de la tumeur à la recherche de signes de
malignité.

La dissémination à distance se fait par voie sanguine [6] et
les métastases qui sont rapportées sont pulmonaires, hépati-
ques, surrénaliennes, osseuses, cérébrales, sous-cutanées,
musculaires, intestinales et rétro-péritonéales [5-7,19].

Le traitement de première intention des TFS est l’exérèse
chirurgicale, quelle que soit la localisation de la tumeur.
Lorsque l’exérèse est totale avec des marges négatives, le
pronostic est favorable [6,8,9,19,22]. L’exérèse chirurgicale
peut être hémorragique à cause de la vascularisation péri-
tumorale comme dans notre cas (Fig. 4) [9,19,23].

Certains auteurs proposent une radiothérapie externe adju-
vante associée ou non à une chimiothérapie lorsque l’exé-
rèse chirurgicale est impossible ou incomplète. L’efficacité
de ces traitements n’est pas encore prouvée [9,19,22,24,25].
D’autres molécules, issues des avancées de la chimiothé-
rapie des tumeurs des tissus mous sont testées (Temozolomide
et Bévacizumab) [26,27].

Fig. 11 Aspect macroscopique de la tumeur à la coupe

Fig. 12 Prolifération tumorale fusiforme avec vascularisation

de type pseudohémangiopérictiare. Hématéine-éosine, grossisse-

ment x 10

Fig. 13 Positivité des cellules tumorales à l’anti-CD34. Immuno-

histochimie, anticorps anti-CD34 (clone QBEnd10), grossissement

x 20
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La majorité des auteurs rapportent un comportement non
invasif de la TFS [6,19]. Le taux de récidive de la TFS serait
de 10% toutes localisations confondues [28], avec un taux de
survie à dix ans de l’ordre de 54% à 89% après chirurgie
d’exérèse complète [29].

Conclusion

Les tumeurs fibreuses solitaires sont une entité rare surtout
au niveau de la région orbitaire. Elles sont le plus souvent
bénignes ou à bas-grade de malignité. Toutefois, il existe des
cas avec une importante extension locorégionale et une infil-
tration des tissus adjacents témoignant du potentiel malin de
ces tumeurs. Malgré une chirurgie d’exérèse totale qui appa-
raît actuellement comme le seul facteur pronostique favo-
rable, la surveillance des récidives au long cours s’impose.

Liens d’intérêts : les auteurs déclarent ne pas avoir de liens
d’intérêts
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