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RESUME :

Les tumeurs ovariennes d’origine Wolffienne encore appelées FATWO (Female Adnexal Tumor of probable Wolffian Origine) sont
des tumeurs épithéliales rares développées a partir des vestiges du corps de Wolff. Seuls 80 cas ont été rapportés dans la littérature.
Ces tumeurs sont généralement bénignes, mais peuvent avoir un potentiel agressif et étre a I’origine de récidives ou d’évolution mé-
tastatique. Nous rapportons le cas d’une patiente dgée de 27 ans, connue et prise en charge au service d’oncologie médicale depuis
I’année 2013, pour une tumeur ovarienne d’origine wolffienne. Le traitement de ces tumeurs consiste en une exérese chirurgicale.
L’efficacité de la chimiothérapie ou de la radiothérapie n’a pas été démontrée. La rareté de ce type de tumeurs empéche 1’exécution
d’essais thérapeutiques controlés.
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ABSTRACT: ADNEXAL TUMOR OF WOLFFIAN ORIGIN: about a case.

Female adnexal tumors of probable Wolffian origin are epithelial tumors derived from the remains of the mesonephric duct. Only
80 cases have been reported in the literature. These tumors exhibit a low malignant potential, however they can also behave aggres-
sively and exhibit recurrences or metastases. We report a case of a 27 years old woman who was followed at the medical oncology
department since 2013 for female ovarian tumor of Wolffian origin. Surgery is the treatment of choice of these tumors. The role
of chemotherapy and radiation has not been demonstrated. The rarity of this type of tumor prevents the execution of prospective
controlled treatment studies.
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INTRODUCTION

es tumeurs ovariennes d’origine Wolffienne encore appelées

FATWO (Female Adnexal Tumor of probable Wolffian Ori-
gin) sont des tumeurs épithéliales rares. Documentées la pre-
miere fois en 1973 par Kariminejad et Scully [1], ces tumeurs
prennent naissance dans le ligament large a partir des vestiges
des canaux de Wolff [2], 80 cas de FATWO ont été rapportés
dans la littérature [3]. Ces tumeurs sont généralement bénignes,
cependant, elles peuvent également se comporter agressive-
ment et exhiber des récidives ou des métastases [4,5]. Macros-
copiquement, elles peuvent étre solides, mi-solides ou mi-kys-
tiques. En microscopie, 1’histologie la plus représentative est
caractérisée par une prolifération dense comportant focalement
des structures tubaires [6].

OBSERVATION CLINIQUE

Nous rapportons le cas d’une patiente agée de 27 ans, mariée
et mére de deux enfants, sans antécédents pathologiques par-
ticuliers qui consulte en 2013 pour des douleurs pelviennes
associées a une distension abdominale. La tomodensitométrie
abdomino-pelvienne objective une masse kystique cloisonnée,
péritonéale, abdomino-pelvienne latéralisée a gauche, pouvant
étre d’origine ovarienne, mesurant 30x18 cm de grand axe.
Les marqueurs tumoraux étaient négatifs (CA-125, CA-19.9 et
ACE). L’exploration chirurgicale retrouve une trés volumineuse
masse annexielle prenant la trompe et I’ovaire gauche a double
composante kystique et charnue avec des zones de nécrose trés
suspecte de malignité. Le reste de ’exploration a 1’étage sus et
sous mésocolique était sans anomalies. En I’absence de preuve
extemporanée de malignité et du souhait ultérieur de grossesse,
il a été pratiqué un traitement conservateur se résumant en une
annexectomie gauche emportant la totalité de la masse. L’étude
anatomo-pathologique est revenue en faveur d’un aspect faisant
discuter un carcinome a cellule basaloide, une tumeur embryon-
naire ou un seminome. L’immunomarquage était positif pour
I’anticorps anti-cytokeratine (AE1/AE3) et pour I’anticorps
anti-vimentine faisant discuter en premier lieu une tumeur an-
nexielle d’origine Wolffienne. Le bilan d’extension était négatif.
La patiente a bénéficié¢ d’une chimiothérapie adjuvante type BEP
(Bléomycine, Etoposide, cis Platine), dont elle recoit 2 cures,
puis le traitement a été arrété pour des signes d’intolérence. La
patiente est mise alors sous controle périodique trimestriel. Au
bout de 15 mois de suivi, I’'imagerie de contréle objective deux
masses, une pelvienne et ’autre sous phrénique droite évoquant
une récidive locale. La patiente est reprise chirurgicalement et
I’exploration retrouve une masse tumorale de 20cm, bien limi-
tée, sous phrénique droite, refoulant le foie et tres adhérente a
la capsule de Glisson, ainsi qu’une masse tumorale pelvienne
droite indépendante de I’ovaire droit & composante kystique de
15 cm de grand axe. Il a été procédé a un traitement radical :
exérese totale des deux masses emportant 1’ovaire droit, hys-
térectomie totale, omentectomie, curage ganglionnaire pelvien
complet et curage lombo-aortique. Les résultats anatomopa-
thologiques sont compatibles avec une tumeur ovarienne d’ori-
gine Wolffienne maligne, sans envahissement ganglionnaire
pelvien et lombo-aortique. La TDM post opératoire a objectivé
un nodule hépatique du segment III mesurant 40 mm d’allure
secondaire et un épanchement péritonéal de faible abondance.
Un traitement adjuvant par chimiothérapie a été : reprise du
protocole BEP deux cures suivies de deux cures du protocole
EP (Etoposide, cis Platine). L’évaluation aprés chimiothérapie
objective un échec du traitement systémique et la patiente est
décédée par un syndrome hémorragique.

DISCUSSION

Durant la 7éme semaine de I’embryogenése, I’embryon posséde
un double systéme de conduits génitaux a potentialités sexuelles
opposées : les canaux de Wolff ou canaux mésonephrotiques
pouvant devenir des voies males, et les canaux de Muller ou ca-
naux paramésonephrotiques pouvant devenir des voies femelles
[7].

Les voies génitales féminines se différencient a partir des
conduits Miilleriens qui donneront naissance aux futures
trompes utérines, a I’utérus, a la partie supérieure du vagin, alors
que les canaux de Wolff régressent a I’exception de quelques
vestiges embryonnaires qui se déposent sur le ligament large
[7]. Les tumeurs annexielles d’origine Wolffiennes se dévelop-
pent a partir des vestiges des canaux de Wolff [2].

Les FATWO sont des tumeurs rares. 80 cas ont été rapportés
dans la littérature dont 21 cas ont été associés a des récidives et
des métastases [8]. L’age des patientes varie de 15 a 81 ans [9].
La découverte peut étre fortuite, a I’occasion d’une exploration
échographique et/ou de douleurs pelviennes [10], ce qui est le
cas chez notre patiente.

La 1ésion est unilatérale, habituellement localisée dans 1’épais-
seur du ligament large ou pédiculée et appendue au ligament
large ou a la séreuse tubaire, les autres localisations comme le
hile ovarien et le retro-péritoine sont plus rares [10].
Macroscopiquement, la taille varie de 0,8 a 25 cm. A la coupe,
les tranches de section sont solides, mi-solides ou mi-kystiques,
de couleur blanc grisatre, jaune ou brune [10]. Au microscope,
I’histologie la plus représentative est caractéristique d’une pro-
lifération dense comportant focalement des structures tubaires
pourvues d’une lumiére. Lorsque les tubules sont tassés les uns
contre les autres, ils donnent I’impression d’une prolifération
cellulaire dense. Quand ces aspects massifs prédominent, la 1é-
sion peut ressembler a une tumeur mésenchymateuse [9].

L’ immunomarquage est positif pour la vimentine, les cytokera-
tines (CKL1, AE1, AE3, CK7), la calrétinine (91%), I’inhibine
alpha (68%). Les cellules tumorales n’expriment pas le CK20,
le 34 béta, E12, EMA [9]. Chez notre patiente, il existe une vive
immunoréactivité de presque 100% des cellules tumorales vis-
a-vis de ’anticorps anti-cytokeratine (AE1/AE3) et de I’anti-
corps anti-vimentine.

La plus part des tumeurs Wolffiennes sont bénignes, cependant,
elles peuvent également se comporter agressivement et exhiber
des récidives et ou des métastases [11]. La présence d’atypie ou
de mitose pourrait étre un facteur prédictif d’agressivité, mais
certaines tumeurs agressives ne comportent ni atypie ni activité
mitotique ce qui nécessite une surveillance réguliere [11,12].
Notre patiente a présenté des récidives 15 mois apres la pre-
miére intervention, et un nodule hépatique aprés la deuxiéme
intervention. )
Le diagnostic différentiel des tumeurs Wolffiennes se pose ayee“/
les tumeurs des cordons sexuels de type Sertoli-Leidig. Ces der-
niéres apparaissent le plus souvent chez les jeunes femmes de
20-30 ans et se développent dans les ovaires plutot que dans le
ligament large ou le mesosalpinx. En clinique, les tumeurs du
groupe Sertoli-Leidig s’accompagnent d’un syndrome de viri-
lisation dans le tiers des cas. Le diagnostic repose sur 1’étude
morphologique. L’absence de cellules de Leidig-Sertoli en mi-
croscopie permet d’éliminer les tumeurs de ce groupe [13].

Le diagnostic différentiel se pose également avec le carcinome
endometroidedifférencié dans sa localisation tubaire, alors qu’il
existe exceptionnellement dans le ligament large ou le meso-
salpinx. Sur le plan microscopique, la recherche de foyers de
métaplasie malpighienne et une sécrétion mucineuse dans la lu-
miére des tubes peut s’avérer utile (figure 1). Les cellules mon-
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Figure 1. Microscopic finding of the tumor. Tumor cells were

arranged in tubular and solid fashions with a slit or fern-leaf

like pattern.
Int Canc Conf'J (2012) 1:108 —112 DOI 10.1007/5s13691-012-0021-6.

trent des atypies cellulaires et un index mitotique plus élevé que
les tumeurs Wolffiennes (figure 2). En immunohistochimie, le
carcinome endométrioide exprime I’EMA mais n’exprime pas
I’inhibine alpha, la calrétinine et le CD10. Il est positif pour les
récepteurs hormonaux a estrogéne et progestérone [13].
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Figure 2. Microscopic finding. Low-power view showing clo-

sely packed variable sized hollow tubules lined by cuboidal

epithelial cells (A), sieve-like pattern (B), cord-like arrange-

ment (C), and solid growth (D). Hematoxylin and eosin x40.
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D’autres diagnostics différentiels peuvent étre évoqués tels que
les tumeurs de la granulosa, les carcinoides de I’ovaire, et les
tumeurs endométrioides de la trompe [13].

Chez notre patiente, 1’étude anatomopathologique initiale est
revenue en faveur d’un processus tumoral indifférencié faisant
discuter un carcinome a cellule basaloide, une tumeur embryon-
naire, ou un seminome. Le profil immunohistochimique était
compatible avec I’aspect d’une tumeur annexielle d’origine
Wolffienne, alors que les résultats anatomopathologiques de la
récidive étaient tout a fait compatibles avec une tumeur ova-
rienne wolffienne.

Le diagnostic de la FATWO est basé principalement sur sa topo-
graphie et sa morphologie en mettant en évidence des structures
tubulaires pourvues d’une lumiére [13].

Les FATWO sont des tumeurs rares. Les données de la litté-
rature sont limitées, d’ou des recommandations thérapeutiques
principalement basées sur les avis des experts dérivés des cas
rapportés. Le traitement est essentiellement chirurgical; résec-
tion de la masse avec annexectomie bilatérale et hystérectomie
totale [13]. Lefficacité de la chimiothérapie ou de la radiothéra-
pie adjuvante est controversée [13].

Notre patiente a bénéficié d’un traitement conservateur au cours
de la premiére intervention vu son jeune age et le désir de gros-
sesse. Lors de la récidive locale, un traitement chirurgical radi-
cal a été fait.

CONCLUSION

Les tumeurs annexielle d’origine Wolffienne sont des tumeurs
rares. Le diagnostic repose sur 1’étude anatomopathologique. Le
traitement est essentiellement chirurgical. La détermination du
caractére malin et la stratégie optimale pour la prise en charge
de ces tumeurs devraient étre incluses dans de futures études.
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