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REsume : Le myxome odontogénique est une tumeur his-
tologiquement bénigne, mais trés agressive, de la région
maxillo-faciale, touchant principalement le jeune adulte.
Elle est exceptionnelle chez I'enfant. De par son caractére
invasif locorégional, elle est difficilement différentiable des
tumeurs malignes et des autres tumeurs bénignes odonto-
géniques destructrices. L'imagerie tient un role essentiel
dans le bilan d’exploration initiale et de suivi de cette Iésion.
Sa prise en charge chez I'enfant reste encore aujourd’hui
un défi, compte tenu de son potentiel agressif et donc de
son risque de récidive chez un étre en croissance chez
lequel une exérése chirurgicale élargie comporte une mor-
bidité importante.
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INTRODUCTION

Le myxome odontogénique est une tumeur
rare d’origine mésenchymateuse pouvant se
développer au niveau de la région makxillo-
faciale. Cette tumeur touche plus fréquemment
le jeune adulte entre les deuxieme et quatrieme
décades, et est exceptionnelle chez I'enfant.

Bien qu’histologiquement bénigne, elle pré-
sente un comportement malin locorégional trés
agressif, avec envahissement des tissus adja-
cents. Son diagnostic n’est donc pas aisé et
elle doit étre différenciée des tumeurs malignes
de type sarcome, notamment du rhabdo-myo-
sarcome chez I'’enfant, et des autres tumeurs
bénignes odontogéniques destructrices.

Nous illustrons dans ce travail deux cas de
myxome maxillaire chez I'enfant.

Cas N°1

Il s’agit d’'un enfant de 15 ans se présentant
en consultation pour voussure douloureuse de
la joue gauche. L’examen clinique rapporte une
tumeéfaction jugale et buccale gauche.

L'imagerie par résonnance magnétique (IRM),
(Figure 1 A), démontre la présence d’'un pro-
cessus tumoral du maxillaire supérieur gauche,
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ODONTOGENIC MYXOMA IN CHILDREN :
AN EXCEPTIONAL LOCALLY AGGRESSIVE LESION

Summary : Odontogenic myxoma is a histologically benign
and aggressive tumour of the maxillofacial region. It mainly
affects young adults and remains exceptional in children.
Due to its local invasive nature, it is difficult to differentiate
this tumour from malignant neoplasma and from other
destructive odontogenic benign tumours. Imaging plays
an essential role in the initial exploration and follow-up. Its
management is still a challenge today, due to its aggressive
potential and its significant risk of recurrence in children
among whom extensive surgical treatment involves signifi-
cant morbidity in children.
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développé au niveau du site de la dent 25. Cette
Iésion de 5 cm de plus grand axe est en hypersi-
gnal T2, isosignal T1, sans restriction de la diffu-
sion. La tomodensitométrie (TDM) démontre la
présence de spiculations osseuses intra-lésion-
nelles, avec lyse de I'os alvéolaire et rhizalyse
de la dent 26 adjacente.

Aprés injection de produit de contraste, on
observe un rehaussement essentiellement
périphérique et progressif, sans lavage sur les
phases plus tardives. La lésion s’étend au sinus
maxillaire, a la graisse jugale et a la fosse pte-
rygo-palatine, déformant le plancher de la fosse
nasale gauche, sans extension endo-nasale ni
orbitaire (Figure 1 B, C).

L’analyse histologique a conclu a un myxome
odontogénique. Le patient a bénéficié d’'une
exérése totale avec reconstruction par lambeau
libre fascio-cutané scapulaire et greffe libre de
cartilage costal. Le suivi a 4 ans ne démontre
aucune recidive.

CaAs N°2

Une enfant de 9 ans consulte pour une dou-
leur en regard de la joue droite, avec gonfle-
ment et odynophagie. A I'examen clinique, on
observe une masse indurée sous-muqueuse
rétro-molaire supérieure droite atteignant le
palais osseux et la ligne médiane.

L’exploration TDM (Figure 2 A, B) met en évi-
dence une masse tissulaire expansive de 4 cm
de plus grand axe, développée aux dépens du
sinus maxillaire droit, avec lyse osseuse éten-
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Figure 1A. Imagerie par résonance magnétique en
coupe coronale T2 ou la lésion, en hypersignal,
déforme le plancher de la fosse nasale gauche

(fleche rouge) et s’étend a la graisse jugale.

Figure 1 B, C. Tomodensitométrie en coupes
coronale (B) et sagittale (C) montrant la
présence d’une formation tissulaire du sinus
maxillaire gauche avec spiculations osseuses
intra-lésionnelles (fleches rouges) et lyse
alvéolaire avec aspect de dents
«flottantes» (fleches bleues).

Figure 2 A, B. Tomodensitométrie en coupes coronale (A) et sagittale (B)
mettant en évidence une lésion ostéolytique sinusale maxillaire droite
avec lyse alvéolaire étendue (fleche rouge), et denture «flottante»
(fleche bleue), extension a la fosse nasale droite, lyse éthmoidale
( ) et refoulement du plancher de I'orbite droite.
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Figure 2 C, D. Imagerie par résonance magnétique, en coupe axiale T1 apreés
injection intraveineuse de produit de contraste (C), et en coupe coronale T2 (D);
masse tissulaire se rehaussant de maniére intense, s’étendant a la fosse
ptérygo-palatine (fleche rouge) et dans la zone infra-temporale droite (fleche bleue).

due. La lésion s’étend a la fosse nasale droite,
avec obstruction subtotale et lyse partielle des
cornets nasaux. Elle est responsable d’'un sou-
levement, avec érosion multifocale du plancher
du labyrinthe ethmoidal droit, et d’'un refoule-
ment modéré du plancher de I'orbite droit qui
apparait irrégulier et aminci, sans extension
intra-orbitaire. On observe une lyse étendue de
I'arcade alvéolaire depuis son rebord postérieur
jusqu’au niveau des incisives avec déchausse-
ment partiel des molaires et prémolaires, avec
une image de dents «flottantes». Enfin, on
observe une ostéolyse focale du palais osseux
et une extension a la fosse ptérygo-palatine et
infra-temporale droite.

En IRM (Figure 2 C, D), cette lésion apparait
principalement en hypersignal T2, isosignal T1,
sans restriction de la diffusion, et se rehausse
de maniére intense aprés injection de produit
de contraste.

L’examen histologique conclut a un myxome
odontogénique. La patiente a bénéficié d’'une
chirurgie avec makxillectomie droite élargie et
reconstruction par lambeau libre musculaire.
Le suivi mettra en évidence de multiples réci-
dives nodulaires tissulaires loco-régionales,
avec chirurgie d’exérése a 1 an, 4 ans et 5 ans.
Actuellement, 1 an aprés la derniére résection

chirurgicale (donc 6 ans apreés la chirurgie ini-
tiale), aucune nouvelle récidive n’est démontrée.

DiscussioN

A. NosoLoGIE

Le myxome est décrit, de fagon princeps, par
Virchow en 1863 et le terme de myxome odonto-
génique est employé pour la premiére fois par
Thoma et Goldman en 1947 (1). Il s’agit d’'une
tumeur mésenchymateuse histologiquement
bénigne pouvant dériver des tissus mous ou du
tissu osseux, classée ainsi de type périphérique
ou central, et dont I'étiologie reste inconnue. Cette
tumeur touche préférentiellement les adultes agés
de 20 a 40 ans, exceptionnellement les enfants
(2), et est particulierement rare chez ceux de
moins de 10 ans (7 % des cas) (3).

Dans la région maxillo-faciale, cette tumeur
touche plus communément la mandibule et,
dans une moindre mesure, I'os maxillaire dans
un rapport de 3:1 (4, 5). Le myxome représente
3 a 6 % des tumeurs odontogéniques (5). Du
fait du faible nombre de cas rapportés dans la
littérature, certaine études démontrent une pré-
dominance féminine (5, 6), d’autres aucune pré-
dilection de sexe (2, 7).
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Le patient peut étre asymptomatique. Dans
la plupart des cas cependant, on observe une
tuméfaction locale douloureuse associée a une
malocclusion ou a des anomalies dentaires (dents
incluses, perte de dents, déplacements dentaires
ou encore résorptions radiculaires). Des troubles
neurologiques peuvent également apparaitre de
type hypoesthésies et paresthésies.

B. IMAGERIE

La présentation radiologique est variable.
Il s’agit, le plus souvent, d’'une Iésion ostéoly-
tique radio-transparente (plus rarement radio-
opaque), non encapsulée mais plus ou moins
bien limitée, uni ou multiloculée (plutdt unilocu-
Iée et bien limitée pour les petites Iésions, multi-
loculée pour les plus grosses lésions, aux limites
moins bien définies). Elle prend parfois la forme
d’'une lésion kystique en «bulle de savon» et
pose alors le diagnostic différentiel avec 'ameé-
loblastome. Le myxome peut également présen-
ter des trabéculations osseuses en «raquettes
de tennis», «nids d’abeilles» ou encore «toile
d’araignée», plus rares mais typiques, comme
celles observées dans le cas 1. Une effrac-
tion de la corticale osseuse est fréquente avec
extension aux tissus mous adjacents, pouvant
entrainer une lyse osseuse locorégionale,
dentaire péri-apicale, alvéolaire ou des dépla-
cements dentaires, mis en évidence dans les
deux cas présentés. Zhang et coll. (8) décrivent
6 types de myxomes établis sur la base de cri-
téres radiologiques: uniloculaire (type I), multilo-
culaire (type Il), avec atteinte de I'os alvéolaire
(type lll), avec atteinte du sinus maxillaire (type
IV), avec ostéolyse destructrice (type V) et avec
a la fois une ostéolyse destructrice et une ostéo-
génese (type VI).

En IRM, cette Iésion apparait généralement
en hypersignal T2, de signal intermédiaire en
T1, avec un rehaussement variable apres injec-
tion de produit de contraste.

L’imagerie tient une place essentielle dans le
bilan initial de la lIésion et dans son suivi. La TDM
permet notamment une étude précise des struc-
ture osseuses, des trabéculations intra-lésion-
nelles, de l'intégrité des corticales osseuses et
des structures dentaires locorégionales. L'IRM
permet, quant a elle, une meilleure étude des tis-
sus mous adjacents et de leur atteinte tumorale.

C. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le myxome, bien qu’il s’agisse d’'une Iésion
histologiquement bénigne, est localement tres
invasif et agressif. Il est responsable d’'une des-
truction des tissus mous adjacents, ce qui rend

le diagnostic différentiel difficile, notamment
avec les lésions tumorales malignes de type
sarcome, ou I'on observe généralement une
effraction de la corticale osseuse avec réaction
périostée en «feu d’herbe». Dans les larges
Iésions de type myxome, une pseudo-réaction
périostée peut étre observée du fait de la pré-
sence de septa internes et de sa croissance
radiaire. Cependant, contrairement au sarcome,
aucune métastase a distance n’est rapportée.

Cette tumeur doit également étre distinguée
des autres lésions odontogéniques bénignes,
comme le granulome central a cellules géantes
(touchant plus fréequemment la portion anté-
rieure de la mandibule et prenant I'aspect d’'une
Iésion ostéolytique multiloculée non encapsulée
aux limites nettes avec septa a angles droits en
périphérie), ’'hémangiome central (Iésion ostéo-
lytique multiloculée avec parfois des trabécula-
tions internes et des spiculations périphériques
en «rayons de soleil», a croissance lente), ou
encore le kyste anévrysmal osseux (lésion
ostéolytique multiloculée aux limites nettes, a
bord arrondi avec septa internes touchant pré-
férentiellement le versant postérieur de la man-
dibule avec une croissance rapide).

D. TRAITEMENT

Cette lésion tumorale n’est ni radio-sensible
ni chimio-sensible. Le choix entre une résec-
tion chirurgicale radicale totale et un traitement
conservateur de type énucléation/curetage avec
ou sans cryothérapie adjuvante fait toujours
débat en raison du peu de cas rapportés dans
la littérature. Dans un premier temps, de par son
caractere localement trés invasif et agressif, une
exérese totale élargie était préconisée. En effet,
le taux de récidive aprés traitement chirurgical
conservateur est alors élevé, de I'ordre de 25 %
(9), particulierement dans les deux premiéeres
années suivant la chirurgie. Chez I'adulte, Bof-
fano et coll. (10) suggerent de définir la prise en
charge en fonction de la taille de la tumeur et
préconisent un traitement conservateur pour les
tumeurs de moins de 3 cm. Chez I’enfant, le cri-
tére de la taille n’entre pas en compte, en raison
du peu de données disponibles et de I'absence
de consensus. Dans nos cas, les enfants ont
bénéficié d’'une chirurgie d’exérese totale. Si,
dans le cas 1, nous ne relevons aucune récidive
a 4 ans, la patiente du cas 2 a présenté de mul-
tiples récidives au cours des 5 années suivant
la chirurgie initiale.

Subramaniam et coll. (11), a travers une
revue de 8 cas pédiatriques, confrontent le trai-
tement chirurgical radical avec marges saines
a 1 cm et reconstruction par fragment osseux
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vascularisé a un traitement conservateur par
énucléation avec solution de Carnoy comme
sclérosant des marges et mise en place d’un
lambeau libre microvasculaire. lls ne recensent
pas de récidive dans les deux types de chirurgie
a, en moyenne, 49,7 mois de suivi. De méme,
Kansy et coll. (12), dans leur série de deux cas
peédiatriques, ne notent pas de récidive a 3 ans
chez I’enfant aprés traitement conservateur,
traitement qui présente une morbidité moindre
avec une durée d’hospitalisation plus courte. A
'inverse, le traitement chirurgical radical pré-
sente une morbidité majorée portant atteinte a
la croissance, a la fonctionnalité et au dévelop-
pement de la face chez I'’enfant. Au vu des don-
nées les plus récentes de la littérature, et malgré
I'absence de consensus, on s’oriente de plus en
plus chez I'enfant vers un traitement conserva-
teur. Un suivi au long cours par radiographie et
TDM est indispensable, particulierement les 5
premiéres anneées suivant la chirurgie.
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Email : mladen.milicevic@chuliege.be
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