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RESUME

La chirurgie a certainement des indications dans la
maladie de Von Recklinghausen. Dans certains cas
sélectionnés, elle permet d’atténuer les malformations
les plusimportantes. Cependant c'est une chirurgie pal-
liative, la multiplicité et la diffusion des Iésions ne
permettent que des exéréses limitées et partielles donc
incomplétes. Les résultats sont modestes mais les
améliorations fonctionnelles et esthétiques obtenues
sont trés appréciées des patients. Cette chirurgie
S adresse aux tumeurs bénignes stables et ne comporte
pas derisque de dégénér escence maligne des |ésions.

Mots clés : maladie de Recklinghausen, tumeur royale,
chirurgie, Madagascar.

INTRODUCTION

Lachirurgie plastique peut avoir des indications dans cer-
taines manifestations cutanées de la maladie de Von Reck-
linghausen. Longtemps refusée et critiquée sur I'idée
gu’ elle accentuait le risque de dégénérescence maligne des
lésions et la croissance des autres neurofibromes, cette
chirurgie peut étre utile et sans danger dans les formes non
évolutives. Cependant, malgré les importants progres de la
chirurgie plastique, sa place est limitée par le nombre et
I"'importance des Iésions. Les résultats vont dépendre de la
nature méme de la tumeur, de la diffusion et de la distribu-
tion et de satendance a larécidive. Méme s elle n’est que
paliative, son bénéfice peut étre réd sur le plan fonction-
nel et esthétique.

Nous avons voulu rapporter cette observation qui fait figu-
re de cas historique avec les résultats de la chirurgie d’un
Service de chirurgie générale dont les moyens sont limités.

NOTRE OBSERVATION
Monsieur A., de nationalité Malgache, 18 ans, s'est pré-
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senté en novembre 1997 en consultation au Service de Chi-
rurgie Générale du CHU de Mahajanga - Madagascar, pour
une volumineuse tumeur royale du membre inférieur droit.
La tumeur est appendue a la cuisse droite, mobile sur tous
les plans. Elle occupe presque toute la circonférence de la
cuisse, depuis I’ épine iliague antéro-supérieure en avant et
en haut, contourne la partie supéro-externe de la fesse
droite et descend jusgqu’a larotule et le creux poplité et ne
laisse qu’ une bande de peau apparemment saine de 20 cm
de longueur sur 5 cm de largeur sur la face externe de la
cuisse. La tumeur est indolore, non prurigineuse. Aprées
une période de croissance tumorale progressive, la tumeur
parait stable. On ne note pas de signe clinique en faveur
d’une dégénérescence maligne. Elle entraine un allonge-
ment considérable du membre (9 cm) et une géne fonction-
nelle majeure avec impotence partielle alamarche.

L’examen clinique montre d'autres signes dermatol ogiques
spécifiques disseminés sur tout le corps avec une prédo-
minance marquée du cbté homolatérale & la tumeur royale:
12 taches café au lait 29 lentigines, 43 neurofibromes cuta-
nés, 2 neurofibromes sous-cutanés et 1 neurofibrome plexi-
forme. Des |Iésions osseuses dystrophiques du tibia droit
sont observées. Les examens neurologiques et ORL sont
normaux. L’examen ophtad mologique a la lampe de fente
ne retrouve pas de nodule de Lisch.

Le bilan biologique et biochimique ne montre rien de par-
ticulier.

Les radiographies du thorax, du bassin et du rachis sont nor-
males. Laradiographie du membre inférieur droit montre un
étirement et une verticalisation du col fémora avec sublu-
xation de |a téte fémorale probablement dus a I’ effet pesan-
teur de la tumeur et une déformation du tibia en lame de
sabre avec amincissement de la corticale et présence de géo-
desintra-osseuses. L e diagnostic de neurofibromatose type |
(NFI) est porté devant I’ association de tous ces signes. I
s agit d’ une forme sporadique de la maladie, I’interroga-
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toire n’ayant pas retrouvé d’ antécédents familiaux.

Un programme d’ exérése chirurgicale de la tumeur est
envisagée. Une premiére intervention a 2 équipes en
décembre 1997 permet I’ exérése des 9/10éme de la tumeur
(15 kg). L’intervention trés hémorragique du fait de I’ hy-
pervascularisation tumorale nécessitera une transfusion
sanguine de 3 litres de sang. La durée de I'intervention (6
heures) témoigne de la difficulté de I'intervention du fait
de I'importance des lésions. La fermeture directe est
impossible devant I'importance de la perte de substance
aprés |’ excision tumorale. Une greffe de peau totale en filet
est d’ emblée effectuée et permet de recouvrir 1/3 de la sur-
face cruentée. L es suites opératoires sont marquées par une
hyperthermie rapidement jugulée par les antibiotiques et
les antipaludéens. Un hématome post-opératoire est res-
ponsable d'un retard de cicatrisation. Deux autres inter-
ventions pour une 2éme et 3éme greffes de peau totale en
filet sont effectuées 5 et 8 semaines plus tard et permettent
de recouvrir entiérement les pertes de substance. Les suites
opératoires sont marquées par une infection des zones
greffées et un retard de cicatrisation.

L’ examen anatomo-pathologique de la piéce opératoire
confirme le diagnostic de neurofibromatose de Reckling-
hausen, sans signe de malignité. L’ impotence fonction-
nelle s est nettement améliorée (station debout et marche
possible avec des béquilles) et le résultat esthétique est
satisfaisant. Aprés un recul de 2 ans, aucune récidive ni
dégénérescence maligne n’ est constatée.

DISCUSSION

Dans le cadre de la Maladie de Von Recklinghausen, la
non-existence d'un service de Chirurgie Plastique au CHU
nous a amené a prendre en charge cette volumineuse
tumeur royale. L’ exérése chirurgicale des manifestations
cutanées de cette pathologie est depuis longtemps prati-
quée[1, 2, 3, 4]. Elle ne comporte pas de risque de cancé-
risation ni de poussée évolutive des lésions [5, 2]. Les neu-
rofibromes cutanés bénéficient du laser CO, qui permet la
destruction d’une centaine de lésions en une séance [6].
L’ exérése des neurofibromes plexiformes, en |’ occurrence
les tumeurs royales peut poser des problémes en fonction
de leur localisation et de leur taille. Les problemes les plus
difficiles se situent dans la région faciale car une déforma-
tion des structures osseuses et cartilagineuses est souvent
associée. La technique de chirurgie cranio-faciale permet
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la prise en charge des tumeurs difficiles (expansion cutanée
et lambeaux libres).

Chez ces patients, la chirurgie occupe une place de choix
puisqu’il n’existe aucune autre thérapeutique.

Nous sommes d’ accord avec la plupart des auteurs que
dans certains cas sélectionnés, en |'occurrence notre
patient la chirurgie ne peut étre que limitée et palliative, le
reliquat tumoral pouvant étre al’ origine d une récidive [3,
7, 8]. En ce qui concerne notre patient, il est évident que
I’ exérése tumorale dans sa totalité est illusoire. Nous avons
effectué I’ exérése de sa tumeur a la demande du patient,
sur une lésion stable mais dont la taille considérable était &
I’origine d’'un certain degré d'invalidité et de difficulté
d’ habillement. Certains auteurs programment plusieurs
temps opératoires successifs en cas de |ésions importantes
[3, 7, 8]. Ce sont des exéréses modelantes de réduction.
Une intervention a 2 équipes nous a permis |’ exérése tumo-
rale en un temps opératoire chez notre patient, mais au prix
d’ une perte de substance trés importante. Hormis les diffi-
cultés habituelles en rapport avec cette chirurgie (hypervas-
cularisation, impossibilité de fermeture directe, lymphor-
rhées prolongées, hématomes post-opératoires et retard de
cicatrisation), |’ absence de matériels spécifiques de la chi-
rurgie plastique a contribué a allonger considérablement le
temps opératoire. Le prélévement de la peau et la prépara-
tion pour la greffe a duré 3 heures (tout se fait manuelle-
ment au bistouri froid). Cependant, les résultats souvent
modestes sont appréci és des patients. Le bénéfice est triple
sur le plan morphologique, fonctionnel et psychologique.
Aprés |’ exérése de sa tumeur, notre patient peut mettre un
pantalon. La disparition d’une masse de 15 kg au membre
inférieur droit lui a rendu une mobilité plus grande et la
marche. Une bonne réinsertion sociale est observée. Aprés
2 ans de recul, aucune dégénérescence maligne ni récidive
N’ est observée. PAILHERET [3] dans sa série de 24 maa
des n’'a observé aucune dégénérescence maligne aprés un
recul de 2 a9 années. Les différents auteurs admettent
aujourd’ hui que la chirurgie est Iégitime et n'a aucune
incidence sur I’ évolution maligne d’ une Iésion.

CONCLUSION

Avec les importants progrés de la chirurgie plastique, des
cas trés évolués de la maladie de Von Recklinghausen
peuvent bénéficier d’une exérése chirurgicale a condition
de n’intervenir que sur des Iésions stables et bénignes.
Etant donnée la multiplicité et la diffusion des lésions, il
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S agit essentiellement d'une chirurgie limitée de confort et
avisée fonctionnelle. Il est admis aujourd’ hui a dire que la
chirurgie n’a pas d'interférence sur I’ évolution de lamaa

L.RAVOLAMANANA RALISATA, L. NANY,
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die, qu' elle n'accentue pas la dégénérescence maligne et
qgu'il est |égitime de la proposer aux patients. Les résultats
sont modestes mais trés appréci és des patients.
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