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Abstract: Le syndrome de Demons-Meigs est une entité anatomo-cliniquerare qui associe une tumeur bénigne
de [’ovaire, uneascite et un hydrothorax. L'intérét nosologique attribué a cette triade simulant une tumeur
maligne de I'ovaire & un stade avancé, réside dans sa parfaite et définitive curabilité chirurgicale™?. Le cas que
nous présentons dans le présent dossierest un géant fibrothécome ovarien droitauguel sont associées une ascite
et une pleurésie. La patiente a trés bien évolué sur le plan clinique aprés [’ablation de cette géante tumeur. Le
CAI25 et [l'wstradiol, élevésavant [’'ablation de la tumeur, ont progressivementdiminué pour atteindre des
valeurs normales au bout de 3 mois de surveillance.
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I. Observation

MML est une patiente agée de 66 ans, ménopausée et hypertendue.Elle avait été opérée pour péritonite
aigué en 2006. Pour la présente affection, elle était venue a 1’hépital consulter pour dyspnée, fatigue, toux,
douleurs abdominales et constipation.

A notre examen d’admission, la patiente accusait un état général altéré par 1’asthénie. Elle était
polypnéique a 34 cycles par minute et sa pression artérielle était de 140/80 mmHg. Son poids et sa taille étaient
respectivement de 107 Kg et 1.59 m (Indice de masse corporelle : 42.3 Kg/m?). L’examen abdominal était
marqué par un ballonnement abdominal, une matité diffuse avec signes de flot et de glagon positifs. L utérus et
ses annexes étaient mal appréciés a cause du ballonnement abdominal important.

L’examen échographique avait montré une ascite de grande abondance et une masse hétérogéne mal
délimitée de plus ou moins 139x95cm dans la région ombilicale.Le liquide d’ascite était un transsudat. Le CT-
Scan révélait la présence d’un important épanchement intra-péritonéal, un épanchement pleural basal droit et
unevolumineuse masse charnue pelvienne droite de 180mm d’axe transverse et 110 mm d’axe antéro-postérieur,
semblant provenir de I’annexe droite.

Au regard du contexte clinique et paraclinique, le diagnostic du syndrome de Demons-Meigs a été évoqué. Ainsi

un bilan paraclinique préopératoire a été proposé en vue d’une intervention chirurgicale. Ce bilan portait sur la

réalisation d’un Electrocardiogramme (ECG), le dosage du taux d’Hémoglobine (Hb), I’évaluation du temps de
saignement (TS) et du temps de coagulation (TC). En outre, le sang périphérique a été prélevé juste avant

I’intervention chirurgicale pour le dosage de deux marqueurs biologiques (Carcinome antigéne (CA 125) et

Oestradiol) en vue d’un suivi postopératoire.

Une laparotomie exploratrice par voie médiane a été réalisée et les observations suivantes ont été faites :

- Une ascite de grande abondance formée par un liquide de couleur jaune citrin et d’environ 2.5 litres ;

- Une grossetumeur ovarienne ovoide pédiculée au dépens de I’ovaire droit mesurant 22 cm de grand axe et
15 cm de petit axe, bosselée, de surface irréguliere, de consistanceferme, d’aspect blanc nacré, surplombant
I’utérus, plus ou moins tordue mais facilement mobilisable sans aucune adhérence. Deux petites
massesretrouvées a I’extrémité distale de la grosse tumeur laissaient sourdre une sécrétion glaireuse, faisant
penser a Iinfiltration cedémateuse au dépens du cortex ovarien. La grosse tumeur pesait 1.70 Kg (Figure 1).
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Figure 1 a : En peropératoire b : Apreés exérése ¢ : Lors de la dissection

L’utérus était augmenté de volume comme une grossesse de six semaines, mou et portant trois a quatre petits
noyaux myomateux ;

- L’ovaire gauche était de volume normal,

- Les trompes étaient aussi normales.

Nous avons procédé a I’ablation totale de la grosse tumeur avec les deux petites masses en sectionnant
le pédicule au ras du site ovarien droit, terminé par assurer I’hémostase et refermé plan par plan la paroi
abdominale. La tumeur ovarienne a été acheminée a un laboratoire d’histopathologie. Le protocole de 1’examen
histopathologique avait indiqué qu’il s’agissait effectivement d’une tumeur ovarienne constituée des cellules
fusiformes en disposition diffuse ou en bande avec de nombreuses mitoses, ce qui faisait évoquer un
fibrothécome ovarien.

Les suites post-opératoires étaient marquées par une hémorragie génitale au second jour postopératoire
(hémorragie de privation).ll y a eu un rétablissement clinique trés remarquable avec disparition des signes et
assechement des épanchements pleural et péritonéal. Le CA 125 et ’oestradiol sont partis respectivement de
536.50Ul/ml (valeur normale : 0-35UI/ml) et 25.73 pg/ml (valeur normale en post-ménopause : 5-54.70pg/ml)
pour atteindre 4.22 Ul/ml et 9 pg/ml au bout de trois mois (Figure 2).
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Figure 2.a : Evolution de CA 123 dosé a intervalle d'un moisFigure 1b : Evolution de I'cestradiol dosé a intervalle d'un mois

Il. Commentaires
Le syndrome de Demons-Meigsa été décrit pour la premiére fois par Spiegel Berg en 1866. Démons en

1887, apporta une explicationphysiopathologique a la présence de 1’hydrothorax, puis Meigs en 1954, en publia

84 cas™™. C’est une entité anatomo-clinique rare qui sevoit dans 0,25% des tumeurs ovariennes ; et qui touche la

femme le plus souvent en période pré et post ménopausique, soit entre 40 et 50 ans°. 1l regroupe dans sa forme

typiqueles conditions de Funck-Brentano®qui sont :

- Des conditionsanatomo-cliniques avec association d'une pleurésie, d'uneascite et d'un fibrome ovarien; des
conditions évolutives avecrécidive de I'spanchement pleural aprés ponction etassechement de celui-ci apres
exérése de la tumeur ovarienne;

- Des conditions physico-chimiques avec liquide pleural et ascitique identiques, sous forme d'un transsudat
sérofibrineux sans germes ni cellules néoplasiques. L’épanchement pleuralsiége & droite dans pres de 65%
des cas; cependant unépanchement & gauche (15%) ou bilatéral (20%) est possible”®.
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Le syndrome se caractérise aussi par des conditions pronostiques, et la guérison sans séquelles aprés
ablation dela tumeur ovarienne est connue.

Notre observation répondstrictement a la définition du syndrome de Demons-Meigs, parl’association
d'un fibrome ovarien, d'une ascite et d’un hydrothoraxet par la parfaite guérison apres exérese chirurgicale.
Celle-ci est ressortie aussi bien dans le travail de Coveliers et al®.

La physiopathologie de I’ascite et de I’hydrothorax dans le syndrome de Demons-Meigs est encore
discutée et reste hypothétique. La Théorie vasculaire (veineuse et lymphatique) semble étre plusconvaincante
car uniciste, bien que plusieurs hypothéses physiopathologiques aient été avancées. En 1944, Dockerty et
Masson'® expliquent I'apparition de I'ascite par une obstruction partielle du retour veineux, liée & une torsion de
la tumeur pelvienne. Il y a alors transsudation de liquide séreux a travers la capsule.Pour Meigs et al**?, la
genése de l'ascite est expliquée par une augmentation de pression au niveau des lymphatiques intratumoraux
provoquant une fuite de liquide a travers le péritoine. Le passage du liquide péritonéal vers la cavité pleurale
emprunterait des voies lymphatiques transdiaphragmatiques ; ce réseau est plus développé a droite qu'a gauche a
cause de la masse hépatique, d'ou la prédominance droite de I'épanchement pleural.L’ascite proviendrait de
lalibération du liquide par cedéme tumoral consécutif a lacompression ou a la torsion du fibrome sur son axe.
Dans la description de ce cas clinique, I’hydrothorax était également retrouvé a droite.

Dans le syndrome de Demons-Meigs on a par ailleurs décrit un déréglement endocrinien d’une tumeur
secrétant des cestrogénes a point de départ génital. C’est cela qui pourrait expliquer, chez la patiente
ménopausée que nous avons opérée, la présence d’un utérus augmenté de volume (hyperplasie et hypertrophie
myométriale) et la présence de nodules myomateux sur 1'utérus et I’hémorragie de privation observée au
deuxiéme jour postopératoire. L'ovaire est la seuleglande exclusivement endocrine intrapéritonéale, et
lestumeurs ovariennes impliquées dans les syndromes deDemons-Meigs appartiennent au groupe des tumeurs
du mésenchyme et des cordons sexuels qui sont dotées d'une composante folliculinique®®**.

La triade classique de ce syndrome reste constituée de I’ascite, de la pleurésie et d’une masse
bénigneovarienne méme si devant ce tableau le carcinome ovarien doit étre évoqué surtout en présence d’une
forte altération de 1’état général®. En effet, une triade similaire en présence d’une métastase ovarienne ou toute
autre tumeur maligne pelvienne constitue le pseudo-syndrome de Demons-Meigs™.

Le CA 125 était tres élevé avant la chirurgie. Ce marqueur, outre son absence de spécificité, est élevé

dans plus de 10 % des tumeurs bénignes comme cela a été prouvé dans une série de 580 cas et 1’élévation de ce
marqueur était fonction de la dimension de la masse. Par ailleurs, une masse dont le diametre dépassait 10 cm
était fortement corrélée & uneélévation de ce marqueur’’. Ces évidences ont été bien observées dans le cas
clinique présenté ici. Les fibrothécomes ovariens sont rarement accompagnés d’une forte élévation des
marqueurs tumoraux. Cependant quelques cas ont été décrits, comme dans le travail de Danilos et al*®qui ont
décrit un cas de syndrome de Demons-Meigs avec une élévation importante de CA 125 et de
humanepididymisprotein 4.
Il s’agissait d’une patiente ménopausée présentant des signes d’une imprégnation oestrogénique important,
signes manifestés par une augmentation du volume de I’utérus avec présence des noyaux myomateux. Comme
notre patiente présentait un fibrothécome ovarien, il est vraisemblable que cela ait été associé & une
hyperactivité des cellules thécales (hyperplasie des cellules thécales) qui produisaient des androgénes qui a leur
tour étaient aromatisés en cestradiol™.

I11. Conclusion
En somme, notre patiente est une femme ménopausée de 66 ans avec une triade évoquant le syndrome
de Demons-Meigs (fibrothécome, ascite et hydrothorax), une élévation marquée de CA 125 et d’oestradiol et
des signes d’une imprégnation oestrogénique important, signes manifestés par une augmentation du volume de
I’utérus avec présence des noyaux myomateux et [’hémorragie de privation observée au deuxiéme jour
postopératoire et ayant finalement bénéficié d’une guérison totale apres I’ablation du fibrothécome ovarien .
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