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1.  Chirurgie large « pour tous » si tumeur résécable 
2.  + Radiothérapie si R1 
3.  Impact marges variable, privilégier chirurgie fonctionnelle 
4.  Surveillance pour des récidives ou tumeurs non résécables 
5.  Surveillance pour des tumeurs résécables 
6.  2012: Recommandation NCI et ESMO 

LES INDICATIONS DES TRAITEMENTS AGRESSIFS DEFINITIFS 
(CHIRURGIE ET RADIOTHERAPIE) ONT EVOLUE RECEMMENT 

Bonvalot EJSO 2008, Fiore ASO 2009, Salas JCO 2012 
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Observation 

•  Surveillance: 5-year PFS: 49.9%  
•  Traitement médical: 5-year PFS: 58.6%  
•  50 % pts avec T primitive n’ ont pas reçu 
de traitement 
•  Pts “progressifs”: median TTP: 14 mois 







147 patients présentant T desmoide primitive de paroi abdominale 
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Biopsy proven desmoid tumor 

Other tumors at less critical sites 
Asymptomatic 

 

Adopt wait and see  
Stop of contraceptive 

MRI @2 months 

Stable disease:  
continue observation 

Rapidly enlarging  
or at anatomical sensitive sites 
(Head and neck, limb girdles)  

Significant progression 
(RECIST) 

Treatment 

Toxicity 

- 

+ 



Treatment 

Female Male/ 
post menoposal female 

Anti hormonal therapy 
MRI@3 months 

Stable disease:  
At least 6 months treatment 

Toxicity 

Vinca alkaloid 
Doxorubicine/TKI 
MRI@3 months 

Rapidly enlarging  
or at anatomical 
sensitive sites 

(Head and neck, limb 
girdles)  

Significant progression 
Further treatment 

- 

+ 

Significant progression 
(RECIST) 

Symptomatic 



Significant progression 
Further treatment 

Intra abdominal/ 
thoracic and abdominal wall 

Extremities 
 

Head and neck 
Limb girdles 

Elderly patients 

Surgery 

ILP 

Radiotherapy 

Toxicity 

- 

+ Surgery: only in those patients where  
 resection is feasible without major sequelae  



2005: Femme: 50 ans  
Biopsie: Desmoide (revue GSF) 

Wait and see 
IRM 2012 

2007: Femme 34 ans post partum 
Biopsie pertucanée 16G: desmoide 

Tamoxifène 18 mois 
IRM: 2012 





Fibromatoses primitives périphériques 
Etude de phase 2 évaluant une surveillance simple initiale avec 

Recherche des facteurs prédictifs d’évolutivité et Enregistrement des traitements en cas de progression 

•  Fibromatoses périphériques primitives (membres et parois abdominale ou 
thoracique) prouvées par biopsie 

•  Tous les patients sont surveillés initialement 
•  Objectif Principal: Survie sans évènement local (progression) à 3 ans  
•  Objectif(s) secondaire(s):  

 - Résultat fonctionnel (CTCAE-V3 ) 
 - Etude des facteurs biologiques (hôte et tumeur) prédictifs de l’évolution 

•  Enregistrement des traitements en cas de progression 
•  Stat: le taux de survie sans progression à 3 ans est estimé à 60% (Fiore 

2009). Avec 100 patients, l’intervalle de confiance à 95% du taux de survie 
sans progression s’étendra sur +/- 10% par rapport au taux observé 



•  Financement: PHRC National 2011 
•  10 centres du GSF GETO participent  
•  Juin 2012: inclusion 1er patient 
•  Septembre 2013: 24/100 pts inclus 



Conclusions 

•  L’observation a permis de remarquer l’évolution clinique  très 
particulière des « desmoides » 

 
•  Les collaborations Nationale et Internationale ont permis de 

confirmer par des études rétrospectives que la moitié des 
desmoides a une évolution indolente et était sur traitée 

 
•  Le type de mutation du gène β-cathénine apparait pronostic 

dans les études rétrospectives internationales 
 
•  L’objectif de l’essai prospectif en cours est de déterminer sur 

des critères biologiques, dés le diagnostic, une stratégie 
thérapeutique actuellement basée sur l’évolutivité clinique 


