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Résumé

INTRODUCTION : L’évolution des tumeurs desmoides (TD) est imprévisible, et
actuellement il n’y a pas de consensus pour le suivi de ces tumeurs. Le but de cette étude est
de mettre en place un protocole de surveillance pour les TD en tenant compte de leur aspect
en IRM et de leur profil évolutif.

PATIENTS ET METHODES : Nous avons rétrospectivement analysé 296 IRM de 34
patients dont le diagnostic de TD a été prouveé histologiquement. Pour chaque patient, le
volume tumoral, le ratio de signal (en pondération T2 et T1 apres injection de gadolinium
avec saturation de graisse) de la TD, muscle strié normal ont été calculé. La variation de
volume et le taux de croissance mensuel moyen ont été analyse afin de déterminer le profil
évolutif tumoral (Iésion en progression versus lésion stable/ en régression). Ce profil évolutif
a ensuite été analysé en fonction de différentes variables (signal T2 avec saturation de la
graisse, la topographie tumorale, le statut mutationnel pour la B-caténine, la stratégie
thérapeutique et la durée de suivi). La variabilité inter observateur pour le volume et le ratio
de signal T2 et T1 apres injection de gadolinium ont été calculé.

RESULTATS : 25 femmes et neuf hommes avec une moyenne d’age de 39.9 + 19 [4 — 73]
ont été inclus. Le taux de croissance mensuel moyen des TD en progression était de 10.9 + 9.2
[1.1 —42.5]%. Pour la mesure du volume, la variabilité inter observateur était excellente (ICC
=0.96 [95% CI = 0.94; 0.98]. Pour le ratio, la variation moyenne de mesure entre les 2
lecteurs était de 20.4 £ 23.6% avec un intervalle de confiance a 95% confidence de 15.9% —
24.9%. La résolution spatiale minimale des IRM de I’étude était de 3.36 mm?. Le ratio T2 des
TD etait associé de facon significative au profil évolutif tumoral (P < 0.0001). Les
modifications du signal en pondération T2 étaient fréquentes dans la population d’étude. 17
TD sur les 34 (50%) ont présenté un changement du signal T2 (par rapport au seuil déterminé
de 1) au cours du suivi. 5 cas de reprise de progression apres une période de stabilité d’au
moins 2 examens de suivi ont été recensé avec un délai moyen jusqu’a croissance de 38.2 +

44.2 [17 - 116] mois.

CONCLUSION : Le taux de croissance des TD a été calculé et une limite de détection pour
la variation du volume a été déterminé. Le profil évolutif des TD était associé de fagon
significative au signal T2 en IRM. En tenant compte de ces données, nous proposons une

stratégie de surveillance pour les TD.
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Mots clés

Tumeur desmoide ; surveillance ; IRM ; taux de croissance tumoral ; variabilité inter

observateur.

Abréviations

TD — Tumeur desmoide

IRM — Imagerie par résonance magnétique
FSE — Fast spin echo

TCMM — Taux de croissance mensuel moyen
ROI — Region-of-interest

IC — Intervalle de confiance

ICC — Interclass coefficient correlation
TR — Temps de répétition

TE — Temps d’écho

ETL — Echo train length

NEX — Nombres d’excitations

FOV — Field-of-view

Messages clés

Le profil évolutif des tumeurs desmoides est associé de fagon significative au signal T2 en

IRM. Les lésions ayant un ratio T2 bas ont une croissance plus lente que celle ayant un signal

T2 élevé. Le signal en pondération T2, la variabilité inter observateur et la résolution spatiale

ont été pris en compte pour mettre en place un algorithme de suivi pour les tumeurs

desmoides.
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Introduction

Les tumeurs desmoides (TD) sont des tumeurs rares des tissus mous (2-4 cas par million
d’habitants par an) qui se développent a partir du tissu conjonctif des muscles, des
aponévroses ou des fascias(1). Bien que les TD ne métastasent jamais, elles ont un
comportement imprévisible et peuvent étre localement agressive avec des taux de récurrence
local allant de 24 & 77%(2,3). Actuellement, la stratégie « Wait and See » est recommandée
en premiére intention pour la prise en charge des TD asymptomatique avec des taux de survie
sans progression supérieure a 50 %(4). Les différents traitements systémiques des TD (anti-
inflammatoires, hormonothérapie, inhibiteur de la tyrosine kinase, et perfusion du membre
isolé)(5,6) ont montré des taux de réponse variable allant de 17 a 100%(7). Les traitements
percutanés comme la Cryo ablation sont considérés comme des alternatives efficace pour le
controle local des TD extra-abdominale de petites taille(8). L’imagerie par résonance
magnétique (IRM) joue un réle primordial dans le suivi des TD, et comme le critére de taille
est le plus important pour évaluer I’efficacité thérapeutique, la stratégie de surveillance en
imagerie des TD pourrait influencer la prise en charge thérapeutique. Plusieurs équipes ont
propose des recommandations pour la surveillance des TD, notamment the British Sarcoma
Group, the National Comprehensive Cancer Network and the European Society for Medical
Oncology(9,10). Bien qu’utile, ces recommandations sont multiples et ne sont pas basés sur
des preuves scientifiques ce qui méne a une grande variabilité dans la prise en charge des
patients(11) . De nombreuses études ont montré que le profil évolutif des tumeurs desmoides
était influencé par de nombreux facteurs comme le signal IRM des TD, le rehaussement
tumoral, les thérapies adjuvantes etc(12—14). Nous émettons 1’hypothése que ces facteurs
pourraient étre pris en compte afin de mettre en place une stratégie de surveillance pour les
TD en imagerie.

L’objectif de 1’étude est de proposer une stratégie de surveillance pour les TD en se basant sur
leur profil évolutif et leur signal IRM en pondération T2. D’autres facteurs qui pourraient
influencer la croissance tumoral (le statut mutationnel pour la B-caténine, la topographie
tumorale, la stratégie thérapeutique et la durée de suivi) ont été évalué. Ces données
permettraient de standardiser le protocole de surveillance des TD et ainsi, avoir un potentiel

impact positif sur la prise en charge thérapeutique des patients.

Patients et méthodes

Population
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De janvier 2000 & janvier 2018, les IRM de 46 patients porteur d’une TD prouvée
histologiquement ont été rétrospectivement étudiées. Les patients ont été inclus par le biais du
systeme de recherche intra hospitalier (Xplore, EDL® version 6.2.933, France, Seyne-Sur-
Mer) du CHU de Nancy en inscrivant le mot clé “Tumeur desmoide” et les termes dérives
dans la barre d’outils « recherche ». 11 patients ont été exclus pour les raisons suivantes :
moins de 3 IRM dans le suivi, un suivi en imagerie inférieur a 12 mois, et les patients ayant
bénéfici¢ d’une résection chirurgicale compléte sans récidive tumorale. Ainsi, les 34 patients

restants composaient notre population d’étude.

Au sein de notre institution, les études rétrospectives pour lesquelles les données patientes

restent anonyme, ne requierent pas I’autorisation d’un comité d’éthique.

Protocole d’imagerie

Les examens ont été réalisé sur une IRM 1.5T (Signa Avantage, signa H23, signa HDxt) ou
sur une IRM 3.0T MR750 (GE Healthcare, Milwaukee, WI, USA) utilisant des antennes
dédiées. Le protocole d’acquisition comprenait au moins deux séquences dans 2 plans
orthogonaux en T2 fast spin écho (FSE) avec saturation de graisse. Il était adapté a la
topographie de la Iésion, et a la morphologie du patient : Temps de répétition (TR) 3500-
10000ms ; temps d’écho (TE) 48-77ms ; nombres d’excitations (NEX) 1-4 ; bande passante
13-42kHz ; longueur du train d’écho (ETL) 10-23 ; champ de vu (FOV) 200-440mm ;
épaisseur de coupe 3.5-5mm ; espace inter coupe 0.5-3mm et matrice de 224 x 256 - 416 x
352. La taille des voxels dans le plan variait de 0.27-3.36 mm®. Des séquences en pondération

T1 avec saturation de graisse aprés injection de gadolinium venait compléter le protocole.

Au sein de notre institution, la stratégie de surveillance des TD suivait les recommandations
du National Comprehensive Cancer Network guidelines for soft tissues sarcoma, avec une
IRM tous les 6mois pour les patients porteurs d’une TD stable ou en régression depuis plus de
3 ans, puis annuellement si la lésion était stable. Pour les TD desmoides en progression, un
examen par IRM tous les 3 mois étaient proposés jusqu’a I’arrét de la progression ou jusqu’a

ce qu’une décision de prise en charge chirurgicale soit prise(9).

Analyse d’image
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Un radiologue avec un an expérience en imagerie musculo-squelettique a analysé les examens
d’imagerie de chaque patients inclus en utilisant le systéme d’archive et de communication
d’images du service PACS (Synapse 4.1, FUJIFILM Medical systems, Stamford, USA). Un
second lecteur avec quatre années d’expérience en imagerie musculo-squelettique a analysé,
en aveugle, le premier et le dernier examen de chacun des 34 patients, soit 68 IRM au total ;
permettant ainsi le calcul de la variabilité inter observateur. Sur les séquences pondérées en
T2 avec saturation de graisse, I’image dans le plan montrant la tumeur dans sa plus grande
dimension a été sélectionné, puis la mesure en millimétre du plus grand diamétre tumoral a
été effectué dans les 3 plans de I’espace. Le volume tumoral a ainsi été calculé en utilisant la

formule suivante (volume d’une ellipse) :
~ Volume = n/6*D1*D2*D3

Pour une lésion donnée, D1, D2 et D3 étaient les diamétres maximaux orthogonaux dans les 3
plans de I’espace. Cette méthode de calcul a été décrite comme étant une approximation du
calcul mathématique réel du volume tumoral, en se basant sur la segmentation tumorale coupe
par coupe(15). Ainsi, des courbes d’évolution du volume tumoral en fonction du temps ont été
construites a partir de ces données. Le taux de croissance mensuel moyen (TCMM) pour

chaque période d’évolution tumorale a été calculé en utilisant la formule suivante :

volume final

TMCC =|n ———1 ]x 100
volume initial

n étant le nombre de mois entre le volume initial et le volume final. En se basant sur ces
parametres, un troisiéme radiologue avec douze ans d’expérience en imagerie musculo-

squelettique a déterminé le profil évolutif tumoral.

L’intensité de signal en pondération T2 et le rehaussement tumoral ont été objectivement
évalué en utilisant la technique de Choi modifiée décrite par Stacchioti et al(16): sur la
séquence pondérée en T2 avec saturation de graisse, la coupe montrant la tumeur dans sa plus
grande dimension a été sélectionné, puis une région d’intérét (ROI) la plus large possible a été
tracé pour mesuré 1’intensité de signal de la tumeur. Une seconde ROI, sur la méme séquence,
mesurait I’intensité de signal du muscle strié normal adjacent. Enfin, le ratio d’intensité de
signal moyen entre la tumeur et le muscle était calculé permettant la comparaison entre les

patients de I’étude.
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Analyse statistique

L’analyse statistique a été réalisé avec le logiciel de base de 1’équipe de développement R
(version 3.0.1 2013). Le TCMM et la variation de volume mensuel ont été calculé en se
basant sur la premiére et la derniére image de 1’étude pour chaque profil d’évolution tumoral
évalué. Les données quantitatives sont présentées comme suit : moyenne + déviation standard
[gamme de donnée]. Les intervalles de confiance (IC) sont présentés en support. Les
coefficients de corrélation interclasses (ICC) ont été calculé afin d’évaluer la variabilité inter
observateur pour le volume et le ratio. Des valeurs d’ICC comprises entre 0—0.20 sont
considérées comme faible ; entre 0.21-0.40, acceptable ; entre 0.41-0.60, modéree ; entre
0.61-0.80, forte ; et entre 0.81-1, excellente. Une estimation par approximation de Laplace a
permis d’évaluer I’influence de multiples variables (le ratio T2, le statut mutationnel pour la
[-caténine, la stratégie thérapeutique, la durée de suivi et la topographie de la Iésion) sur le
profil evolutif tumoral (progression versus stabilité/régression) et le TMCC. La limite de

significativité statistique est estimée pour p<0.05.

Résultats
Population d’étude

Sur les 34 patients inclus, il y avait 25 femmes et neuf hommes avec une moyenne d’age de
39.9 £ 19 [4 — 73]ans. Le sexe ratio est proche de 3 :1. Le temps de suivi moyen des patients
inclus était de 55 + 41 [12 — 148]mois pour un nombre total de 296 IRM (moyenne par patient
8.7 £ 5.3 [3 - 22]IRM). Vingt Iésions étaient localisées aux membres (12 aux membres
inférieurs et 8 aux membres supérieurs), et 14 au corps (téte et cou, ceintures scapulaire et
pelvienne, tronc). Sur les 34 patients inclus, 22 étaient positive pour la mutation B-caténine et
9 étaient négative. Pour un patient, ’analyse immunohistochimique a la recherche de la
mutation B-caténine n’a pas été réalisé. 2 patients présentaient une histoire familiale de
polypose adenomateuse dans le cadre d’un syndrome de Gardner. Dix-neuf patients ont regu
un traitement adjuvant (Tamoxifene, Méthotrexate ou radiothérapie) et la stratégie « Wait and
See » a été adoptés pour quinze patients (tableau 1). Le volume lésionnel initial moyen était
de 163.3 + 289.9 [0.78 — 1582] cm®.

18



Le ratio T2 moyen des TD était de 1.5+ 1.1 [0.127— 7.5]. La variabilité inter observateur pour
le ratio T2 était excellent (ICC =0.84 [95% CI = 0.76; 0.90]).

Le TCMM était de 10.1 £ 9.2 [1.1 — 42.5]% pour les TD en progression, de 0.0 £ 0.5 [-0.7 —
0.8]%, pour les TD stables et -6.1 + 4.5 [-15.7 —-1.1] % pour les lésions en décroissance. Le
profil évolutif des TD (progression, stabilité et régression) était associé de fagon significative
aux facteurs suivants : ratio T2 et ratio T1 gadolinium (valeur de P de 0.000001 and 0.0004
respectivement). La durée de suivi, de la topographie de la lésion, le statut mutationnel pour la
B-caténine, le statut vis-a-vis du traitement, et la topographie de la tumeur (corps et extrémité
supérieure versus extrémité inférieure) n’ont pas influencé de fagon significative le profil de
croissance tumoral (P > 0.05). Aucun de ces facteurs n’a influencé de fagon significative le
TCMM. Les donnees sur le taux de croissance tumoral et la croissance volumique en fonction
du signal T2, de la topographie, du statut mutationnel, et de la stratégie thérapeutique dans la

population d’étude est présenté dans le tableau 2.
Critere d’évaluation du comportement tumoral

La variabilité inter observateur pour la mesure du volume tumoral était excellente (ICC = 0.96
[95% CI = 0.93; 0.97]. La variation de mesure du volume tumoral entre les 2 lecteurs était de
20.4 £ 23.6 %[95% Cl = 15.9% ; 24.9%]. La limite supéricure de 1’IC & 95 % était considéré
comme le seuil maximal de variation de mesure du volume entre 2 lecteurs. En partant de
I’hypothése que la croissance tumorale est uniforme dans tous les plans de I’espace, et en
prenant en compte la résolution spatiale la plus basse (3.36 mm? pour la taille du pixel), ceci
nous permettrait de détecter une variation de volume supérieure au seuil de 17.7%. Ainsi, en
additionnant ces seuils, seule une variation de volume supérieure ou égale a 42.6% est
considérée comme significative. Les variations ponctuelles de volume inferieure a ce seuil

n’était donc pas significative.
En tenant compte de ces données, le profil évolutif des TD était classé comme suit :

e Progression tumorale : définie par une croissance volumique sur au moins 2 contréles
IRM successifs ou une croissance volumique ponctuel supérieure a 42.6%
comparativement a I’examen précedent. De plus, le TCMM pour la période
correspondante devait étre supérieure a 1%.

e Décroissance tumorale : définie par une diminution du volume tumoral sur au moins 2
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controles IRM successifs ou une diminution du volume ponctuel de plus de 42.6%
comparativement a 1’examen précedent. De plus, le TCMM pour la période
correspondante devait étre inférieure a 1%.

e Stabilité tumorale : définie par une période de suivi ou le TCMM est compris entre -
1% and 1%.

Pour un des patients, un changement ponctuel du volume tumoral supérieure a 42.6% n’était
pas considérer comme une progression en raison du faible volume tumoral (<10 cm®), et des
contours trés irréguliers qui étaient responsable d’une variation treés importante dans la mesure
du volume. Apreés relecture des images, et analyse des courbes de variation de volume en

fonction du temps par le troisieme lecteur, cette lésion a été considéré comme stable.

Les modifications du signal en pondération T2 était fréquente dans la population d’étude. 17
patients sur 34 (50%) avaient une TD dont le ratio T2 s’est modifi¢ durant le suivi par rapport
au seuil de 1 precédemment déterminé (exemple : signal supérieur ou inférieur au muscle)
(Fig.1). De plus, dans 13 cas sur les 17 (76.5%), cette modification du signal s’accompagnait

d’une modification du profil évolutif tumorale.

Il'y avait 29 periodes pour lesquelles la TD était stable ou en décroissance sur plus de deux
examens de suivi. Le suivi moyen pour ces tumeurs était de 40 + 33.1 [7 — 116]mois. Il y
avait 5 cas de progression (17.2%) secondaire a une période de stabilité ou de décroissance
tumorale sur au moins deux contréles, avec un délai moyen jusqu’a la progression secondaire
de 38.2 £44.2 [7 — 116]mois. Dans 4 cas sur 5 de progression secondaire, le ratio T2 était
supérieur a 1 lors de la période de croissance tumorale. Les 24 patients restant (85.7%) sont

restés stable ou en décroissance jusqu’au terme de la periode de suivi.
Définition des intervalles de suivi

Les TD analysées au cours de notre étude ont permis de mettre en évidence 27 périodes de
progression tumorale, 8 périodes de stabilité, et 26 périodes de régression tumorale pour un
total de 61 périodes de suivi. Lorsque les TD présentaient un ratio T2 < 1 (17 périodes de
suivi), la limite supérieure de I’'IC a 95% du TCMM était de -0.2%. Ceci démontre que ces
Iésions ont une tendance a la stabilité dans le temps. Pour les Iésions dont le ratio T2 ratios est
> 1 (44 périodes de suivi), la limite supérieure de I'IC a 95% CI du TCMM était de 6.7%.
Ainsi, en tenant compte du seuil minimal de variation permettant de déceler une modification

significative du volume, un intervalle de suivi de 6.3 mois (42.6%/6.7%) serait nécessaire

20



pour détecter une croissance tumorale.
La figure 2 montre un exemple de relation entre le signal et le profil évolutif tumoral

La Figure 3 décrit un algorithme de suivi basés sur ces donnees.

Discussion

La distinction entre les formes indolentes et agressives de TD peut avoir de lourdes
conséquences dans la prise en charge des patients(4). Ces résultats, en accord avec les études
précédentes, montrent que le signal T2 en IRM des TD est corrélé de facon significative a leur
profil évolutif (p < 0.0001), et que ’analyse quantitative du signal par le ratio T2 permet
d’identifier deux groupes de patients atteints de TD(12,17). Quand le signal T2 de la TD était
inférieure a celle du muscle adjacent (ratio< 1), il y avait une tendance générale a la stabilité
ou a la régression (TCMM moyen -1.8 + 3.3%). Au contraire, quand le signal T2 de la TD
était inférieure a celle du muscle adjacent (ratio>1), il y avait une tendance générale a la
progression (TCMM moyen 3.3 £ 11.5%). Le changement de signal en pondération T2 était
fréquent au cours du suivi (50%), et était souvent associé a une modification du profil évolutif
tumoral (76.5%). A la lumiere de ces résultats, le signal T2 peut étre pris en compte pour
mettre en place des recommandations pour la surveillance des TD, et ainsi, influencer la prise

en charge des patients.

La mesure de la variabilité inter observateur (qui est un facteur important a prendre en compte
dans le cas des TD car elles présentent des caractéristiques particulieres en imagerie : aspect
infiltrant avec contours irréguliers), et la résolution spatiale en IRM permettent d’expliquer le
seuil de significativité pour la variation du volume (42.6%)(18,19). Ce seuil peut paraitre
élevé, mais comme nous avons choisi de prendre en compte le volume des Iésions comme
outils de mesure, ce seuil reste plus sensible que les critéres RECIST pour définir une
progression tumorale réelle. En effet, si I’on considére que la croissance tumorale est similaire
dans tous les plans de I’espace, une augmentation du diamétre maximal de 20% serait
responsable d’une variation de volume de 72.8%(20,21). Ces données sont en accord avec
ceux des séries précédentes qui ont montré que I’évaluation de la réponse tumorale par le
volume était plus sensible que I’évaluation 1D ou 2D notamment pour le cancer broncho-

pulmonaire, le carcinome hépatocellulaire, et le rhabdomyosarcome(18,22,23).
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L’algorithme de suivi propos¢, permettra ainsi d’optimiser le délai de suivi en se basant sur le
taux de croissance tumoral pour les Iésions ayant un ratio T2 élevé, qui représente 72% des
périodes de suivi de notre étude. Les données dont nous disposons sont insuffisantes pour
déterminer le délai optimal de suivi des Iésions ayant un T2 bas, qui ont une tendance a la
stabilité. Les progressions tumorales secondaire était peu fréquente (17%), et survenait apres
des délais trés variable (de sept a 116 mois). Ainsi, en accord avec les recommandations
précédentes, un délai empirique de 12 mois est proposé pour les patients ayant une TD avec
un ratio T2 bas, ou ayant un ratio T2 éleveé et qui reste stable sur au moins 2 contréles
successifs(10). Comparativement aux recommandations actuelles du consensus européen pour
les TD et les sarcomes des tissus mous de bas grade, cet algorithme de suivi nécessite des
contrdles relativement moins fréquent et nombreux, ce qui est un avantage en termes de
cout(9,10,24). De plus, un facteur supplémentaire ayant un réle dans le comportement tumoral
a ete inclus (signal en pondération T2). Ceci devrait permettre de détecter de facon plus

précoce une croissance tumorale.

Nous reconnaissons plusieurs limites a cette étude. Le nombre de patient inclus était faible, ce
qui n’a pas permis d’évaluer la croissance tumorale dans des sous-groupes plus petits (en
particulier pour les sous-groupes de progression secondaire), limitant probablement la
significativité statistique des variations de volume. Des donnees cliniques comme la douleur,
et la proximité avec les structures nobles vasculaires ou nerveuses n’ont pas €té prises en
compte. Les variables étudiées n’ont pas influence de fagon significative le TCMM des TD.
Ceci pourrait étre lies au petit nombre de période de suivi disponible, et aux grands nombres
de variables pouvant influencer la croissance tumorale. Des études multicentriques plus large,
permettraient de palier a ces difficultés et confirmer le bien fondé de nos recommandations.
L’avénement de I'intelligence artificielle pourrait aider la segmentation tumorale, et améliorer

ainsi les variations de mesure inter observateur(25) .

Conclusion

Nous avons présenté le TCMM des TD en progression, stable et en régression en IRM. Le
ratio de signal T2 variait frequemment dans le temps et était associé de fagon significative au
profil évolutif des TD. La progression tumorale secondaire était peu fréquente, avec une

grande variation des délais de progression secondaire. En tenant compte de la variabilité inter
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observateur, et de la résolution spatiale en IRM, une variation supérieure a 42.6% du volume
tumorale est nécessaire pour confirmer une progression tumorale ponctuelle. Sur la base de
ces donneées, des recommandations pour la surveillance des TD basées sur des preuves ont été

Proposé.
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Tableau 1 : Caractéristiques démographiques de la population d’étude

Caractéristiques Tous Pourcentage (%)
Nombres de patients 34
Sexe
Masculin 9 26
Féminin 25 74
Age (années)
Median 39,9
<30 11 32
>30 23 68
Topographie
Corps 14 41
Extrémité supérieure 12 35
Extrémité inferieure 8 24
Traitement
Avec traitement
Chirurgie + chimiothérapie 9 26
Chimiothérapie 10 30
Sans traitement
Chirurgie seule 18
Wait and See 26
Statut mutationnel Beta-caténine
Positive 22 66
Négative 9 26
Gardner 5
Inconnue 1 3
Durée de suivi (mois)
Moyenne 55
<36 14 40
>36 20 60
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Tableau 2 : TMCC et variation de volume dans les sous-groupes évalués

Nombres de patients | Progression* | Stabilité* | Régression* | TMCC moyen | TMCC SD | Variation vol. moyenne | Variation vol. SD P
T2ratio<1 12 3 5 9 -1,77 3,29 -25,8 93,2
T2 ratio 21 30 23 3 17 3,32 11,53 2,84 372,4 <0,00001
Traitement adjuvant** 19 13 4 16 0,97 8,9 -40,9 386,7
Wait-and-see stratégie 21 14 4 10 3 11,57 37 213,7 0,16
b-caténine négative 8 7 5 6 2,12 7,41 0,6 84,1
b-caténine positive 22 16 3 16 1,71 11,6 -16,5 414,4 0,86
Extrémité supérieure 7 6 2 5 2,27 9,94 68,7 327,8
Extremity inferieure 11 8 4 7 1,2 5,12 -2,16 109,8
Corps 13 9 2 10 2,17 13,96 -67,5 463,9 >0,15

** Tamoxiféne, methotréxate ou radiothérapie
* Nombre de période de suivi
SD= Deviation standard

27




Figure 1:

Fig. 1 — Femme de 24 Ans avec TD du compartiment postérolatéral du genou gauche. A et B)

IRM avec séquences Axial T2 avec saturation de graisse, montrant 51 mois plus tard une
variation du signal T2 (fleches). Dans ce cas, la réduction du signal de la 1ésion s’accompagne

d’une diminution du volume.
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Fig. 2 — A et B) Femme de 18 ans avec un TD de la face postérieure de la cuisse gauche. A)
IRM : séquence axial T2 avec saturation de graisse montrant une TD avec un ratio T2 < 1
(étoile blanche). B) Séquence axial T2 avec saturation de graisse de la méme patiente, 80
mois plus tard, montrant une stabilité du volume et du signal de la lésion (étoile blanche). C et
D) Homme de 62 ans avec une TD de la face médiale du genou gauche (fleche blanche). C)
IRM : séquence coronale avec saturation de graisse montrant une TD avec un ratio T2 > 1. D)
Séquence coronale T2 avec saturation de graisse chez le méme patients 17 mois plus tard

montrant une augmentation du volume et du signal de la Iésion.
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TD Confirmée

RatioT22> 1

RatioT2 <1

. Modification
IRM tous les 12 mois

significative du
ratio T2*

IRM tous les 6 mois
jusgu’a stabilité
|ésionnelle sur au
moins 2 controles
IRM successifs;
puis IRM de suivi
tous les 12 mois

* Au dessus du seuil arbitraire de 1

Progression

malgré ratio T2
bas

Fig.3 — Algorithme de suivi des tumeurs desmoides en IRM.

32



Abstract

BACKGROUND: Desmoid-type fibromatosis (DF) has an unpredictable growth behavior with no
consensus for the imaging follow-up strategy of these tumors. In this study, a follow-up strategy for

DF included tumor MRI aspect and growth behavior is proposed.

PATIENTS AND METHODS: We retrospectively reviewed 296 MRI studies of 34 patients with
histologically-proven DF. In each study, tumor volume and T2 signal relative normal striated muscle
was assessed. Volume variation and monthly growth rates were analyzed to determine lesion growth
behavior (progressing versus stable/regressing lesions). Growth behavior was correlated with T2
signal, tumor location, B-catenin status, treatment strategy and follow-up duration. The
interobserver variability of volume measurements and the interobserver measurement variation
ratio were assessed.

RESULTS: There were 25 women and nine men with a mean age of 39.9 £ 19 [4 — 73] years in the
study population. In progressing lesions, the mean average monthly growth ratio was 10.9+ 9.2 [1.1
—42.5]%. Interobserver variability of volume measurements was considered excellent (ICC =0.96
[95% Cl = 0.94; 0.98]. Mean interobserver measurement variation ratio was 20.4 + 23.6% with a 95%
confidence interval of 15.9% — 24.9%. Lowest in plane spatial resolution in the imaging studies
performed was 3.36 mm. Tumor T2 signal ratios significantly influenced tumor growth behavior (P <
0.0001). Changes in T2 signal were frequent in the patients studied and 17 out of 35 (48.6%) patients
presented a signal change over the threshold of 1 during follow-up. There were five occurences of
secondary growth after a period of stability of two or more follow-ups with a mean delay until

growth of 38.2 + 44.2 [17 — 116]months.

CONCLUSION: DF growth rate was quantitatively assessed. A threshold for volume variation
detection was established. DF growth behavior was significantly related to T2 signal. Based on these

data an evidence-based follow-up strategy was proposed.

33



Résumé :

INTRODUCTION : L’évolution des tumeurs desmoides (TD) est imprévisible, et actuellement il n'y a
pas de consensus pour le suivi de ces tumeurs. Le but de cette étude est de mettre en place un
protocole de surveillance pour les TD en tenant compte de leur aspect en IRM et de leur profil

évolutif.

PATIENTS ET METHODES : Nous avons rétrospectivement analysé 296 IRM de 34 patients dont le
diagnostic de TD a été prouvé histologiquement. Pour chaque patient, le volume tumoral, le ratio
entre le signal en pondération T2 avec saturation de graisse de la TD et celui du muscle strié normal
et le ratio entre le signal en pondération T1 apreés injection de gadolinium avec saturation de graisse
ont été calculé. La variation de volume et le taux de croissance mensuel moyen ont été analysé afin
de déterminer le profil évolutif tumoral (Iésion en progression versus lésion stable/ en régression). Le
profil évolutif tumoral a ensuite été étudié selon différentes variables (signal T2 avec saturation de la
graisse, la topographie tumorale, le statut mutationnel pour la B-caténine, la stratégie thérapeutique
et la durée de suivi). La variabilité inter observateur pour le volume et le ratio de signal T2 et T1
apres injection de gadolinium ont été calculé.

RESULTATS : 25 femmes et neuf hommes avec une moyenne d’age de 39.9 + 19 [4 — 73] ont été
inclus. Le taux de croissance mensuel moyen des TD en progression était de 10.9 £ 9.2 [1.1 - 42.5]%.
Pour la mesure du volume, la variabilité inter observateur était excellente (ICC = 0.96 [95% Cl = 0.94;
0.98]. Pour le ratio, la variation moyenne de mesure entre les 2 lecteurs était de 20.4 £ 23.6% avec
un intervalle de confiance a 95% confidence de 15.9% — 24.9%. La résolution spatiale minimale des
IRM de I’étude était de 3.36 mm?. Le ratio T2 des TD était associé de facon significative au profil
évolutif tumoral (P <0.0001). Les modifications du signal en pondération T2 étaient fréquentes dans
la population d’étude. 17 TD sur les 34 (50%) ont présenté un changement du signal T2 (par rapport
au seuil déterminé de 1) au cours du suivi. 5 cas de reprise de progression aprées une période de
stabilité d’au moins 2 examens de suivi ont été recensé avec un délai moyen jusqu’a croissance de

38.2 +44.2 [17 - 116] mois.

CONCLUSION : Le taux de croissance des TD a été calculé et une limite de détection pour la variation
du volume a été déterminé. Le profil évolutif des TD était associé de facon significative au signal T2

en IRM. En tenant compte de ces données, nous proposons une stratégie de surveillance pour les TD.
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