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Les paragangliomes sont considérés comme étant des tumeurs rares, de par 

leur très faible incidence, à raison de 1/ 30.000 à 1/100.000 [1]. 

Ils sont en règle générale bénignes, dérivant des paragangliomes 

physiologiques, amas de cellules à différenciation neuroendocrine, disséminées 

dans l’organisme.  

Les termes suivants : Paragangliomes non chromaffines, chémodectomes et 

tumeurs glomiques sont synonymes dans la littérature. Le terme 

« Paragangliomes » reste cependant le seul validé par l’ensemble des histologistes. 

La nomenclature utilise le mot « Paragangliome » suivi de sa localisation : 

paragangliome  carotidien, paragangliome tympano-jugulaire… 

Les paragangliomes de la tête et du cou se développent le plus fréquemment 

aux dépens du corpuscule carotidien et du nerf vague.  

Ceux d’origine carotidienne sont trois fois plus fréquents que ceux développés 

à partir du nerf vague. 

Leur diagnostic est relativement aisé. Tout le problème est de l’évoquer 

devant une tuméfaction latéro-cervicale isolée chez un sujet d’âge moyen. 

Ces tumeurs ont bénéficié des progrès de l’imagerie diagnostique en 

particulier l’angiographie et l’angioscanner, qui permettent de prévoir une 

chirurgie réglée. 

Actuellement, le traitement standard de ces tumeurs est essentiellement est 

chirurgical. Certaines formes restent inopérables du fait de l’état général précaire 

des patients, du volume ou de l’extension de la tumeur, d’où l’intérêt de la 

radiothérapie, dont les bénéfices ont été démontrés sur ce type de tumeurs. 
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Nous rapportons dans cette thèse une série rétrospective de 81 cas colligé 

entre mai 1985 et décembre 2015 au sein du service de chirurgie vasculaire à 

l’hôpital IBN SINA de Rabat. Nous exposerons les modalités diagnostique et prise 

en charge des différentes complications observées. Nous tenterons de discuter les 

nouvelles lignes thérapeutiques susceptibles d’en améliorer la prise en charge. 
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Plusieurs  équivalents sont utilisés pour qualifier les tumeurs 

paraganglionnaires  selon des considérations anatomiques et histologiques.  

Il existe une autre dénomination qui distingue les paragangliomes 

chromaffines des paragangliomes non chromaffines.                                                                  

Cette distinction repose sur l’étude histologique, qui met en évidence ou non 

la présence, au niveau des cellules, de granules sécrétoires de catécholamines, 

colorés par des sels de chrome ou d’argent (coloration de Henlé). Les cellules 

paraganglionnaires métamériques ont pour siège l’abdomen ou le thorax  

dépendant du système nerveux végétatif de type sympathique. Elles sont 

productrices d’adrénaline. Cette capacité explique leur coloration par les sels de 

chrome ou d’argent, d’où l’appellation « chromaffine »  ou « argentaffine ». 

Contrairement aux tumeurs paraganglionnaires métamériques, celles 

d’appartenance branchiomérique sont  de siège cervical. Elles dépendent du 

système parasympathique et ne fixent  les sels de chrome ou d’argent.  

Le terme « chémodectome » fait référence à une activité/réponse de certains 

paraganglions cervico-céphaliques aux variations de pressions partielles sanguines 

en oxygène et dioxyde de carbone ainsi qu’au degré d’acidose.    

Cette terminologie, initialement adopté par l’Organisation Mondiale de la 

Santé, ne doit plus être utilisé vu que la fonction chémoréceptrice n’a été prouvée 

que pour les corpuscules carotidiens et aortiques.  

 

De nos jours, le terme de « paragangliome » est le seul, validé par l’ensemble 

des histologistes. 
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La nomenclature utilise le terme de « paragangliome » suivi de sa localisation, 

à titre d’exemple : Paragangliome carotidien, Paragangliome vagal … 
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Les paraganglions sont constitués de tissus diffus à travers l’organisme, 

composés d’amas cellulaires à différenciation neuroendocrine, représentant ainsi le 

système neuroendocrine diffus (anciennement appelé le système APUD ou Amine 

Precursor Uptake and Decarboxylation). 

Il en existe deux types bien distincts : 

 Les paraganglions sympathiques, situés au niveau thoraco-abdomino-

pelvien le long des chaines sympathiques (pré- et para-vertébrales, para-

aortiques et pelviennes). La tumeur la plus connue étant le paragangliome 

sécrétant de la médullosurrénale, ou phéochromocytome. 

 Les paraganglions parasympathiques développés aux dépens de chaines 

parasympathiques et situés au niveau de la tête et du cou (fig. 1) dépourvus 

d’activité sécrétrice. Leurs noms sont liés à leurs localisations. A titre 

d’exemple, les paraganglions tympaniques développés à partir du nerf 

glosso-pharyngien siègent au niveau de la caisse tympanique. Les 

paraganglions jugulaires sont situés au niveau du golf jugulaire, quant aux 

carotidiens, ils se développent au niveau des corpuscules carotidiens                              

Glenner et Grimley y associent également les paraganglions viscéraux 

autonomes [10], qui sont mal définis et paraissent en rapport avec les organes 

viscéraux et les vaisseaux sanguins. 

 Au niveau de la tête et du cou, les paraganglions sont d’origine : 

 Branchiomériques :  

- Issus du 1er arc brachial : jugulo-tympanique (localisés le long du nerf 

de Jacobson) et orbitaire. 

- Issus du 3e arc brachial : carotidiens. 
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- Issus du 4e arc brachial : sous-clavier et supra aortiques. 

- Issus du 4e-5e arc brachial : laryngés 

 Vagale, localisés en divers points du système vagal. 

FIGURE 1: SITES DES PRINCIPAUX PARAGANGLIONS CERVICO-THORACIQUES [2] 
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Les paragangliomes latéro-cervicaux se développent initialement dans la 

gouttière jugulo-carotidienne et les espaces para-pharyngés. Ils s’étendent 

ensuite vers la base du crâne en haut en traversant les espaces sous parotidiens 

postérieurs et rétrostyliens.  Ces zones sont riches en éléments vasculo-nerveux.  

La première note anatomique publiée sur le corpuscule carotidien humain 

est attribué à Taube, élève d’Albrecht Von Haller, qui a soutenu une dissertation 

sur le ganglion « minitum » en 1743[12].  Le corpuscule carotidien a été illustré 

par Neubauer en 1772, qui l’a représenté comme une petite structure 

quadrangulaire siégeant dans la bifurcation carotidienne.  

Les paragangliomes carotidiens se développent surtout dans le trigone 

carotidien (région sterno-cléido-mastoïdienne) et dans l’espace rétro-styloïdien 

(sous parotidien postérieur). 

Une connaissance parfaite de ces deux régions va permettre au chirurgien 

une plus grande facilité d’intervention, et au clinicien d’expliquer les 

symptômes présentés par le patient. (fig.2)  
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A. PARAGANGLION CAROTIDIEN  

1. MORPHOLOGIE : 

Le paraganglion carotidien est une formation nodulaire bilatérale, de 

couleur rose à brun pâle, de forme oblongue, arrondie ou ovoïde. Il est parfois 

bilobé ou trilobé. Les dimensions moyennes post-mortem sont de 3.3x2, 

FIGURE 2:  ANATOMIE NORMALE DE LA REGION [3] 
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2x1.7mm chez l’adulte [14] (5x2x3mm chez le sujet vivant), mais ils sont 

beaucoup plus petits chez l’enfant. 

Le poids moyen est d’environ 12 mg (0.5 à 18mg) [15], variable selon le 

soin pris à l’ablation du tissu conjonctif péri-corpusculaire. 

2. SIEGE ET MOYEN DE FIXITE : 

Il siège dans l’adventice de la face postéro-externe de la bifurcation 

carotidienne, sans être immédiatement connecté à la media de l’artère adjacente. 

Parfois le corpuscule carotidien est situé le long de la carotide interne ou d’une 

branche de la carotide externe ou encore de la partie supérieure de la carotide 

primitive, une localisation qui explique un des rares cas de paragangliomes sans 

écartement des branches carotidiennes lors de l’angiographie.  

Un pédicule fibro-vasculaire (le ligament de Mayer) assure sa fixité au 

niveau de son pôle inférieur, celui-ci comporte quelques fibres nerveuses 

myélinisées et une ou plusieurs artères glomiques [16]. C’est au niveau de ce 

pôle inférieur que parviennent les afférences du nerf de Herring lorsqu’il rejoint 

la bifurcation carotidienne. Au pôle supérieur aboutissent de nombreux filets 

nerveux (Princeteau 1890), et accessoirement le pédicule veineux.  

3. VASCULARISATION  

L’artère nourricière (artériole de Leger[17]) vient de la carotide externe ou 

de la carotide primitive, et se dirige vers le pôle inférieur du paraganglion au 

sein du ligament de Mayer, c’est cette artère qui assure l’essentiel de la fixité du 

paraganglion.                                                                                                   
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L’artère pharyngienne ascendante participe aussi à cette vascularisation 

artérielle. Les veines quittent le paraganglion carotidien pour rejoindre les 

veines, laryngée supérieure, linguale et pharyngée. 

4. INNERVATION  

Au niveau de la fourche carotidienne arrivent des nerfs qui innervent le 

paraganglion et le sinus carotidien. Ils furent décrits par Arnold en 1826 sous le 

nom de plexus inter-carotidien. 

Avec les travaux de Hovelacque, de Maes, en 1930, puis de Delmas, Laux 

et Cabanac en 1931, de Cordier et Coulouma en 1932 et de Lazorthes, l’étude de 

l’anatomie et de l’innervation du corpuscule carotidien arrive à son terme. 

L’innervation est sensitive, sympathique et parasympathique.  

Quatre à six filets nerveux venus du ganglion sympathique cervical 

inférieur suivant la face profonde de la carotide interne et abordent le corpuscule 

carotidien par son bord postérieur. Ils se distribuent sur toute la surface de la 

glande et forment un plexus péri glandulaire.  

Certains filets venus du X naissent directement du ganglion plexiforme, se 

détachent du laryngé supérieur. Parmi eux, deux à trois filet suivent la face 

postérieure de la carotide interne. Un groupe de trois filets passe d’abord sur la 

face externe de la carotide externe et s’engage dans l’angle inter-carotidien pour 

rejoindre le pôle postéro-supérieur du corpuscule.  

L’importance des filets provenant du glossopharyngien fut soulignée par 

Smith en 1924. La première branche émise par le glossopharyngien, à sa sortie 

du crâne, constitue le nerf inter-carotidien, ou le nerf carotidien proprement dit 
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de Hovelacque et de Maes, ou du nerf de Hering. Il descend sur la face antéro-

externe de la carotide interne et se jette sur le pôle supérieur du corpuscule. 

C’est cette branche descendante du IX de Cordier et Coulouma Paturet estime 

qu’il existe en outre un contingent inférieur issu du IX anastomosé avec le X et 

le sympathique qui se rend au pôle inférieur du paraganglion.  

Quelques filets du grand hypoglosse ou du laryngé supérieur descendent 

sur la face antéro-externe de la carotide et abordent le plexus inter-carotidien.  

L’innervation du paraganglion carotidien est donc principalement assurée 

par le plexus inter-carotidien. Celui-ci est formé par de rameau provenant du 

ganglion sympathique inférieur (4 à 6 filets), du X et de son ganglion 

plexiforme, du IX, du XII et du nerf laryngé supérieur ou de rameaux 

pharyngiens.    

L’innervation du paraganlion carotidien est donc principalement assurée 

par le plexus inter-carotidien. Celui-ci est formé de rameau provenant du 

ganglion sympathique cervical inférieur (4 à 6 filets), du X et de son ganglion 

plexiforme, du IX, du XII et du nerf laryngé supérieur ou de rameaux 

pharyngiens. 
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FIGURE 3: VASCULARISATION ET INNERVATION DU PARAGANGLIOME CAROTIDIEN [4] 

 

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

5. RAPPORTS  

Les rapports du paraganglion carotidien se font dans le trigone carotidien 

avec les limites de la région :  

 Latéralement : le sterno-cléido-mastoïdien 

 En arrière : le fascia pré-vertébral recouvrant les muscles longs du cou et 

les apophyses transverses de C3 et C4 

 En haut : l’espace rétro-stylien 

 bas : le médiastin supérieur 

NERF 

LARYNGE 

SUPERIEUR 

NERF GLOSSO-
PHARYNGIEN 

NERF 

CAROTIDIEN DE 

HERING 

GLOMUS CAROTIDIEN 

LIGAMENT DE 

MEYER 

GANGLION 

CERVICAL 

SUPERIEUR 



Les paragangliomes de la tête et du cou : à propos de 81 cas 

47 

Les rapports du paraganglion avec les éléments vasculo-nerveux contenus 

dans le trigone carotidien sont : 

 en avant et en bas : bifurcation carotidienne, la veine jugulaire interne et 

le pneumogastrique 

  latéralement : le constricteur moyen du pharynx et le nerf laryngé 

supérieur  

 médialement, en arrière le IX et la chaine sympathique,  

 en haut la branche horizontale du XII et le IX. 

 

FIGURE 4: NERFS CRANIENS DANS LA REGION CERVICALE (VUE LATERALE) [3]    

B. PARAGANGLION VAGAL 

1. LE NERF VAGUE : 

Le nerf vague ou nerf pneumogastrique est la dixième paire crânienne et 

fait partie du groupe des nerfs mixtes, car il contient des fibres motrices, 
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sensitives, sensorielles et végétatives. Son origine apparente se situe dans le 

tronc cérébral, au niveau su sillon latéral du bulbe, entre la IXème et la XIème 

paire crânienne. Il traverse ensuite le foramen jugulaire avec le IX et le XI et 

entre dans sa portion cervicale. Il présente à ce niveau trois ganglions : 

 Supérieur, le plus petit, contenant les corps cellulaires de la sensibilité 

est situé au contact du foramen jugulaire, 

 Moyen, juste en dessous, 

 Inférieur, le plus volumineux, encore appelé « ganglion nodosum », 

contenant les corps cellulaires des sensibilités gustatives et viscérales. Il 

se situe juste derrière la carotide interne et mesure environ 2,5 cm de 

long. 

Il descend ensuite verticalement dans le cou puis dans le thorax en donnant 

des branches dont les principales sont les nerfs laryngés supérieur et inférieur 

(ou nerf récurent). 

2. RAPPORTS ANATOMIQUES : 

Le nerf vague, que ce soit dans l’espace carotidien ou, plus haut, dans les 

espaces sous-parotidien postérieur et retro-stylien, est entouré d’éléments 

vasculo-nerveux que les paragangliomes peuvent atteindre. 

a. ELEMENTS ARTERIELS  

Dans les espaces latéraux du cou, les artères carotides communes, interne et 

externes sont présentes, en avant et en dehors du nerf vague. 
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Un paragangliome de ce nerf peut provoquer en grossissant un déplacement 

antérieur et latéral, parfois médial de ces artères. Certaines branches de la 

carotide externe peuvent même vascularisé ces tumeurs. Les paragangliomes 

peuvent aussi envahir directement les parois artérielles. 

b. ELEMENTS VEINEUX 

La principale veine en rapport avec le nerf vague est la veine jugulaire 

interne, qui descend du foramen jugulaire. En cas de paragangliome du vague 

haut situé, elle représente un risque hémorragique en cas de plaie à ce niveau car 

son hémostase est difficile. 

c. ELEMENTS NERVEUX 

Trois autres nerfs en rapports direct avec le nerf pneumogastrique. 

 Le nerf glossopharyngien ou IX, qui accompagne le nerf vague dans le 

foramen jugulaire et croise la carotide interne a sa face externe en se 

dirigeant vers l’avant. Ce nerf permet l’élévation du pharynx lors de la 

déglutition, par son action sur le muscle stylo-pharyngien. Il a de plus 

des fibres sensitives et sensorielles pour la base de langue et la paroi 

pharyngée latérale [19]. 

 Le nerf spinal ou XI qui accompagne aussi le nerf vague dans le foramen 

jugulaire et se dirige vers l’arrière en croisant la veine jugulaire interne 

sur sa face externe. In innerve les muscles sterno-cléido-mastoïdiens et 

trapèze. 

 Le nerf grand hypoglosse ou XII, qui provient du canal condylien 

antérieur, et se dirige vers l’avant en croisant la face profonde de la 
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veine jugulaire interne et la face latérale des carotides internes et 

externes. Il innerve les muscles de la base de langue, ainsi que les 

muscles sous-hyoïdiens grâce à certains rameaux. 

Enfin, le nerf vague a aussi un rapport étroit avec la chaine sympathique 

cervicale, ce qui peut provoquer en cas d’atteinte, un syndrome de Claude 

Bernard Horner. 
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A. EMBRYOGENESE 
L’origine embryologique des paraganglions carotidiens a fait l’objet de 

nombreuses études tant chez l’homme que chez l’animal et demeure 

controversée. Il est généralement admis que le glomus carotidien apparait 

comme une condensation de cellules mésodermiques dans le mur du troisième et 

du quatrième arc aortique et qu’il a des composants mésoblastiques et neuraux. 

Ces derniers dérivant de manière assez précoce de la crête neurale et plus 

particulièrement du ganglion nodosum du vague, du ganglion pétreux du nerf 

glosso-pharyngé, ainsi que de la chaine sympathique. 

La crête neurale débute sa formation au cours de la neurula ion, pendant la 

morphogenèse secondaire, par la formation de la plaque neurale. Au cours de 

leur migration, les cellules de la crête neurale céphalique (CNC), se divisent 

activement et sont responsables du bourgeonnement des ébauches de la face et 

des arcs branchiaux. La migration des cellules étant parfois incomplète, des 

cellules para ganglionnaires sont susceptibles d’être retrouvées tout au long de 

leur « sentier migratoire », entre la base du crâne et l’aorte. Arrivés sur le site 

final de leur migration, ces cellules se différencient phénotype variés grâce à des 

signaux locaux issus de l’environnement de chaque type de cellule. La majorité 

des cellules endocrines dériverait ainsi de neuro-ectoderme à l’exception des 

cellules intestinales faisant apparaitre le concept de système neuroendocrinien 

diffus. 

Le système neuroendocrinien est sujet à controverse, mai au sein celui-ci, 

le système para ganglionnaire a une embryogenèse bien établie au niveau 
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cervico-facial. La seconde dénomination également acceptée est « système 

endocrinien diffus ». 

Les paraganglions de la région cervicale se développent à partir du tissu 

para ganglionnaire du cou dont l’origine neurologique est la crête neurale 

céphalique [20]. 

Il existe effectivement des preuves expérimentales que cette origine 

embryologique des cellules principales (type I) du paragangliome à partir de la 

crête neurale [21]. 

La plupart des paraganglions ont une distribution branchiomérique, qui met 

en parallèle, dans une large mesure, la localisation des structures mésodermiques 

des arcs branchiaux, tels que la carotide et les gros vaisseaux de la base du 

cœur : cette distribution anatomique fait évoquer une survivance atavique des 

branchies des espèces aquatiques qui sont indispensables à la fonction 

respiratoire [22]. 

Par l’intermédiaire de la branchiomérisation et de la régionalisation des 

crêtes neurales céphaliques, les cellules para ganglionnaires sont surtout 

retrouvées le long de la crête neurale rhombe céphalique postérieure ou glosso-

pharyngo-vagale. Ainsi s’explique la localisation préférentielle le long du trajet 

des nerfs vague et glosso-pharyngien réalisant la trainée glomique de Trracol et 

Guerrier : les localisations préférentielles sont carotidienne, vagale, tympanique, 

et plus accessoirement laryngée supérieure et inférieure. 

Le paraganglion carotidien provient donc embryologiquement de la crête 

neurale primitive (neuro-ectoderme), vers le 2ème mois de la vie, dont les 
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cellules prennent à ce niveau un caractère glandulaire (cellules principales et 

satellites) pour constituer le système para ganglionnaire. Le stroma (conjonctif 

et vaisseaux) est d’origine mésodermique et provient du 3ème arc branchial. Ces 

formations sont fonctionnelles au 4ème mois de la vie embryonnaire, sécrètent 

des catécholamines (adrénaline, noradrénaline, sérotonine), puis régressent 

ensuite lors de la mise en fonction de la médullo-surrénale. Le paraganglion 

carotidien restera néanmoins bien individualisé [23]. 

B. DEDUCTIONS EMBRYOLOGIQUES ET 

NOSOLOGIQUES 
Les paraganglions sont des formations caractérisées par leur origine : 

 Neuro-ectodermique, par migration de la crête neurale expliquant leur 

topographie, en particulier à l’étage cervical, 

 Leur appartenance au système, expliquant leur possibilité de synthèse de 

catécholamines. 

En effet, leurs cellules principales, d’origine Neuro-ectodermique, sont 

caractérisées par la présence de granulations à centre dense éosinophiles, 

support de la sécrétion d’amines biogènes. 

Le fait que le paragangliome appartient à ce groupe permet de mieux 

interpréter les formes multiples et familiales bien que la majorité d’entre eux se 

manifestent selon un mode sporadique. 
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C. LES ASSOCIATIONS NEUROENDOCRINIENNES 
Les pathologies des cellules SNED à l’étage cervico-céphalique peut 

survenir dans le cadre d’associations revêtant fréquemment un caractère 

familiale. L’appartenance embryologique de ces cellules aux crêtes neurales 

explique parfaitement la constatation malformatives ou tumorales, affectant non 

seulement les dérivées neuroendocrines, mais aussi schwanniennes. 

Ainsi, au terme d’APUDOMATOSE, trop restrictif, est préféré celui de 

neurocristopathies complexes. 

On différencie : 

 les polyadénomatoses endocriniennes ou néoplasies endocriniennes 

multiples : 

- le syndrome de Werner : caractère multifocal, atteinte glandulaire. 

- Le syndrome de Sipple : association d’un phéochromocytome à un 

cancer médullaire de la thyroïde. 

- Le syndrome de Gorlin : le syndrome de Sipple associé à une atteinte 

des cellules ganglionnaires du système nerveux autonome. 

 Les paragangliomes branchiomériques multiples : ces tumeurs 

s’associent le plus souvent entre elles, avec associations possible de 

localisations cervicales et thoraco-abdominales. 

 La maladie de Van Recklinghausen : dysplasie possible de 

neuroectoblaste, pouvant atteindre les cellules para ganglionnaires 

branchiomériques.
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A. PHYSIOLOGIE 
La physiologie du paraganglion vagal n’est pas connue. Seule celle du 

paraganglion carotidien l’est. 

La physiologie du corpuscule carotidien a été établie au cours des années 

1920 à 1935, par différents travaux [24]. 

Le glomus est la forme la plus évoluée des anastomoses artério-veineuses, 

appartenant au système vasculaire. 

Ces anastomoses sont douées d’une régulation hémodynamique réglant la 

pression, le débit, la vitesse et la direction du sang. 

Le débit sanguin est estimé à 0,2 l/g/min ce qui représente un débit supérieur à 

ceux que reçoivent des organes considérés comme très vascularisés tels le cœur, le 

cerveau ou la thyroïde [10]. 

Sa consommation en oxygène est de 0,9 ml/100g/min, c’est une 

consommation élevée analogue à celle des cellules nerveuses. 

Une zone réflexogène a été mise en évidence par HERING en 1920. 

Celui-ci a deux rôles : chémorécepteur et barorécepteur [25]. 

A ces deux rôles ont peut rajouter une potentialité endocrinienne. 

1. ACTIVITE CHEMORECEPTRICE ET BARORECEPTRICE 

C’est en 1928 que De Castro [26] a évoqué la fonction de chémorécepteur du 

corpuscule carotidien qui « sentait » des altérations du sang, en raison de 

connections prédominants avec le nerf glosso-pharyngien. De petites racines 

naissent de la branche carotidienne interne de ce nerf, depuis le tronc principal 

environ 1,5 cm après le foramen jugulaire. Ce nerf du sinus carotidien appelé nerf 
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de Hering reçoit un apport minime du nerf vague et de la chaine sympathique 

cervicale sur son trajet vers la bifurcation carotidienne. 

Le nerf du sinus carotidien chemine profondément dans le plexus nerveux 

inter-carotidien puis ses branches se dirigent vers le sinus carotidien. In est de 

petite taille, et n’est habituellement pas vu au cours de la chirurgie, ce qui explique 

un certain nombre de dénervations anatomiques après la chirurgie de cette région. 

Les preuves physiologiques de la fonction de chémorécepteur ont été 

apportées par Heymans [27], qui a démontré des modifications réflexes dans la 

respiration et l’activité cardiaques en réponse aux modifications suivantes : 

 Une diminution de la pression de la pression partielle en oxygène (paO2), 

 Une augmentation de la pression partielle en gaz carbonique (paCO2), 

 Une diminution du PH, 

 Une diminution du débit sanguin. 

Le prix Nobel de Physiologique et Médecine a été attribué à son équipe en 

1938. 

Les connaissances actuelles sur la physiologie du paraganglion carotidien sont 

pour une part basées sur l’étude de la dynamique ventilatoire chez des patients 

ayant subi une glomectomie bilatérale pour une insuffisance respiratoire 

obstructive (ex : asthme). Les paraganglions carotidiens contribueraient à la 

sensation de dyspnée et de tirage, et après glomectomie il y aurait une diminution 

de l’hyperpnée d’effort et de l’hypoventilation [28]. L’hypertrophie ou 

l’hyperplasie des paraganglions carotidiens chez les animaux [29] et les habitants 

vivant en altitude, ou chez les patients en hypoxie chronique, suggèrent également 

une fonction chémoréceptrice du paraganglion [29]. 
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Il est actuellement reconnu que le paraganglion carotidien est un 

chémorécepteur stimulé par les variations de PCO2, PO2, et PH du sang artériel 

[30] : l’hypoxie, l’hypercapnie et l’acidose sont les stimuli des paraganglions 

carotidiens. La sensibilité à ces facteurs est favorisée par l’importance de la 

vascularisation de ce tissu : le débit sanguin y est quatre fois celui de la thyroïde, et 

trois fois celui du cerveau [31]. Les cellules principales sécrètent acétylcholine et 

noradrénaline pour stimuler les nerfs efférents dont les terminaisons nerveuses sont 

à leur contact immédiat. L’information est ensuite transmise au niveau du centre de 

contrôle cardio-respiratoire et de la zone réticulée médullaire, le système efférent 

suivant principalement le nerf phrénique et les nerfs inspiratoires moteurs [32]. 

Il existe de plus une stimulation sympathique ayant pour conséquence une 

vasoconstriction, une tachycardie et une élévation de la tension artérielle. 

Le paraganglion possède également une fonction accessoire baroréceptrice par 

ses artères et leur branche inter-lobaire qui ont la particularité d’être très minces, la 

partie externe de la média adjacente à l’adventice présente des trousseaux de fibres 

élastiques, sans interposition de fibres musculaires, indiquant cette propriété [16]. 

La réponse à cette stimulation se traduit par des effets identiques à ceux 

induits par les stimuli chimiques sur la fréquence cardiaque et la pression artérielle, 

toujours à l’opposé du sinus carotidien. 

Le rôle principal du paraganglion est donc, par l’action sur les centres 

respiratoires, d’entrainer une élévation de la fréquence, de l’amplitude et du 

volume respiratoire, associée à une élévation du pouls et de la pression artérielle 

[33]. 
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2. ROLE POTENTIEL ENDOCRINIEN : 

Nous savons aussi que le système paraganglionaire est vital dans la vie fœtale, 

jusqu’à la formation de la médullosurrénale. Après la naissance, la plupart des 

cellules de ce système dégénèrent,  sauf le long du système nerveux autonome et 

dans la paroi de certains organes. Ces cellules sont situées dans l’adventice 

vasculaire ou à l’intérieur des nerfs. Leur fonction est similaire à celle de la 

médullosurrénale : elles stockent et secrètent des catécholamines lors des signaux 

nerveux et chimiques, agissant comme des organes endocrines. Ce sont des sources 

importante de catécholamines, non seulement au stade fœtal, mais aussi durant 

toute la vie [34]. De plus, elles expriment en abondance des récepteurs à 

somatostatine. 

Le tissu paraganglionnaire normal ou anormal, au niveau carotidien comme 

dans d’autres localisations, peut produire certaines quantités variables de 

dopamine, de noradrénaline et de sérotonine. 

L’activité fonctionnelle et la présence d’un équipement enzymatique 

spécifique avaient permis à Pearse de faire entrer les paragangliomes dans le 

système APUD (Amine Precursor Uptake and Decarboxlation) [35] : il s’agit d’un 

système cellulaire épars défini par son activité sécrétoire (capacité à prélever dans 

le milieu circulant des précurseurs d’amines biogènes et à les décarboxyler). Pearse 

avait été tenté de trouver une origine embryologique commune à toutes les cellules 

présentant ce caractère. Cette unicité embryologique est aujourd’hui largement 

débattue et ce système a été remplacé par le concept de système endocrinien diffus 

(SNED), reposant sur des similitudes entre les systèmes nerveux et endocrinien. 

Le SNED est basé sur 3notions [36] : 
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 Les cellules de ce système, réparties dans tout l’organisme, ont d’analogies 

morphologiques. 

 Ces cellules ont la capacité de produire et de secréter des peptides et des 

amines, même si cette production est plus potentielle qu’effective. 

 Ces cellules ont une analogie endocrinienne plus qu’embryologique, 

correspondant plus à une fonction neuro-ectodermique. 

Le SNED regroupe une grande variété de cellules présentes dans le système 

nerveux central et périphérique et dans de nombreux organes, pouvant sécréter des 

substances variées (amines, peptides, neurotransmetteurs, hormones, …). Les 

cellules et tumeurs du SNED peuvent être divisées en deux groupe principaux : 

tumeurs d’origine neurale (sympathoblastomes, phéochromocytome, 

paragangliomes) et tumeurs d’origine épithéliale ( carcinoïdes, tumeurs 

neuroendocriniennes éparses). 

Actuellement, la dénomination du système endocrinien diffus est préférée à 

celle de système neuroendocrinien diffus. 

C. BIOCHIMIE 

1. SYNTHESE DES CATECHOLAMINES(FIGURE 6) 

Les structures appartenant au système neuroendocrine diffus peuvent 

transformer les amines en neurotransmetteurs. La synthèse des catécholamines se 

fait dans la médullosurrénale mais aussi dans d’autres sites comme dans les 

paraganglions. Le métabolisme des catécholamines dans les paragangliomes est 

identique à celui de la médullosurrénale. 

La synthèse [25-37] débute à partir de la tyrosine qui provient de 

l’alimentation ou de la synthèse hépatique à partir de phénylalanine. La tyrosine est 
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transformée en L-dopa par l’intervention d’une enzyme : la Tyrosine Hydroxylase. 

Cette étape nécessite de l’oxygène e de la tétrahydrobioptérine comme cofacteur. 

La tyrosine hydroxylase est inhibée par la DOPA, l’adrénaline et la noradrénaline. 

La DOPA est ensuite transformée en dopamine sous l’action de la DOPA-

décarboxylase utilisant du phosphate de pyridoxal (forme activée de la vitamine 

B6) comme cofacteur. Cette enzyme n’est pas spécifique des tissus nerveux. Il peut 

donc y avoir des synthèses locales de dopamine à travers le corps. La dopamine est 

la première catécholamine. 

La dopamine B-hydroxylase transforme, en présence d’oxygène et d’acrobate, 

la dopamine en norépinephrine ou noradrénaline. Cette enzyme est spécifique des 

tissus pouvant synthétiser des catécholamines. 

La transformation finale de noradrénaline en adrénaline se fait par 

l’intervention de Phénylethanolamine N-méthyltransférase, qui n’existe que dans la 

médullosurrénale. Cette enzyme est donc inexistante dans les paragangliomes de la 

tète et du cou. Il ne peut y avoir d’accumulation ou de sécrétion d’adrénaline de ces 

paragangliomes, et ceux-ci tendent donc à accumuler de la noradrénaline. 
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FIGURE 5: METABOLISME DES CATECHOLAMINES 

 

La capacité des paragangliomes à synthétiser des neuropeptides n’a pas 

toujours de traduction clinique. En effet, bien que tous les paragangliomes aient 

des granules neurosécretoires, seuls 1 à 3% sont fonctionnels ou sécrétants [21]. 

Pour être symptomatique, le niveau de noradrénaline doit être à 4 ou 5 fois la 

normale. Ce taux peut être mesuré dans le sang (catécholamine sérique) mais aussi 

dans les urines (catécholamines urinaires). 

2. CATABOLISME DES CATECHOLAMINES (FIG. 7) 

La dégradation des catécholamines fait intervenir deux enzymes : la catéchol-

O-méthyltransférase (COMT), enzyme cytoplasmique, spécifique des 
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catécholamines et la monoamine-oxydase, non-spécifique, localisée sur la 

membrane des mitochondries. L’action de la COMT sur l’épinéphrine (ou 

adrénaline) et la norépinephrine (ou noradrénaline) conduit respectivement à la 

métanéphrine et la normétanéphrine. Ces deux métabolites sont ensuite dégradés en 

acide vanillylmandélique (VMA) par la monoamine oxydase. L’action conjointe d 

la COMT et de la monoamine-oxydase sur la dopamine produit de l’acide 

homovanilique (HVA).Ces produits des catabolismes sont excrétés dans les urines 

et sont mesurables (ils sont aussi mesurables dans le sang, mais ce dosage est 

moins fréquent). 

 

 

 

FIGURE 6: CATABOLISME DES CATHECOLAMINES 
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3. LA SOMATOSTATINE [25] 

C’est un tétra décapeptide retrouvé dans les systèmes endocrine et exocrine. 

Elle a un rôle de régulation hormonale et de neurotransmetteur, étant inhibiteur de 

croissance. Elle est connue pour inhiber la croissance de certaines tumeurs. 

Il existe au moins 5 récepteurs connus à cette molécule. Les paragangliomes 

expriment à 98% les récepteurs SSR2 (Somatostatin Receptor 2) et les 2% restant 

présentent le SSR1. De plus, ces récepteurs sont aussi présents sur les vaisseaux 

péri-tumoraux et semblent agir comme une défense contre l’angiogènese tumorale 

en provoquant une vasoconstriction et une hypoxie locale avec nécrose tumorale. 

Un analogue de la somatostatine, l’octréotide, se fixant sur les mêmes 

récepteurs peut donc être utilisé, en scintigraphie, couplé à une substance 

radioactive (l’indium 111), pour le diagnostic et le dépistage de ces tumeurs. 
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A. ASPECT MACROSCOPIQUE (FIG. 8) 
La taille de la tumeur est variable d’un cas à l’autre, le plus souvent 

comprise entre 5 et 10 cm [38]. 

Sa forme est ovoïde, parfois lobulée, de couleur rouge violacée, sa 

consistance ferme apparait « caoutchouteuse ». Cette tumeur est plutôt bien 

circonscrite qu’encapsulée, elle refoule, sans infiltrer. 

Sa tranche de section d’aspect homogène laisse entrevoir une discrète 

lobulation. La teinte varie d’un rose au gris brun avec des zones hémorragiques 

et nécrotiques, correspondant à des remaniements. 

Parfois, au sein de la tumeur, on retrouve des vaisseaux de taille variable 

dont la lumière bien que réduite, n’est pas collabée, ainsi que des filets nerveux. 

 

FIGURE 7: PHOTO PEROPERATOIRE D’UN PARAGANGLIOME CAROTIDIEN [139]     
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B. ASPECT MICROSCOPIQUE 
Les paragangliomes sont tumeurs caractérisées par leur aspect architectural 

et cytologique qui représente une frappante analogie avec celui des 

paraganglions [39-40]. 

L’aspect histologique du paraganglion est celui de plusieurs lobules ronds, 

ovoïdes ou polygonaux, de 400 μm de diamètre. Ils sont composés de petits 

amas cellulaires (=nids de zellballen = « balles de cellules »), cernés par un 

liseré réticulinique, entourés par du tissu conjonctif parcouru de vaisseaux et de 

nerfs. Les fibres nerveuses, myélinisées dans les péri-lobulaires, perdent leur 

gaine de myéline lorsqu’elles pénètrent dans ces nids cellulaires. Ces nids 

alvéolaires, d’environ 80 μm de diamètre, représentent l’unité architecturale des 

paraganglions, et renferment 3 à 6 cellules en moyenne. Ces structures sont 

disposées en cordons dits endocrinoides.  

On observe deux types des cellules : 

 Les cellules principales (chiefcells) ou type I (paraganglionnaires) 

polygonales sont les plus nombreuses. Ces cellules principales ont un 

cytoplasme amphophile finement granuleux (ces granulations contenant 

des cathécolamines). Les noyaux sont ronds et ovoïde, a chromatine 

finement granuleuse, avec de petits nucléoles. Trois types de cellules 

principales ont été décrites : cellules « claires », cellules « sombres » et 

cellules pycnotiques (ultérieurement reconnues comme cellules pro-

génitrices). Il n’a pas été mis en évidence de correspondance entre 

l’aspect cellulaire et le caractère fonctionnel [41]. 

 Les cellules sus-tentaculaires ou de type II, allongées 

(chémoréceptrices). Ces cellules ont un cytoplasme clair, éosinophile, 
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indistinct, avec un noyau allongé ou en croissant. Elles sont localisées 

en périphérie des amas de cellules principales autour des qu'elles 

émettent des prolongements tentaculaires. Leur cytoplasme est 

éosinophile et leur noyau hyper-chromatique. Les cellules sus-

tentaculaires se rapprochent des cellules de Schwann d’un point de vue 

ultra-structural [42]. 

La structure en nids du paraganglion est mieux visualisée par une 

coloration argentique mettant en évidence le réseau réticulinique, on en 

imunohistochimie avec un immun-sérum anti-chromogranine A ou anti-

synaptophysine. Des cathécolamines ont été retrouvées dans les paraganglions 

carotidiens [43], essentiellement la dopamine, puis la noradrénaline. Des 

enzymes participant à la synthèse de l’adrénaline (ex : tyrosine hydroxylase) ont 

été localisée par immunohistochimie dans les cellules principales [44] par une 

variété de neuropeptides. 

 

FIGURE 8: IMAGE DE TUMEUR GLOMIQUE AU MICROSCOPIQUE OPTIQUE [144] 
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C. MICROSCOPIE ELECTRONIQUE 
Les études ultramicroscopiques des paraganglions carotidiens sont peu 

nombreuses en raison de la dégradation post-mortem des prélèvements. 

 Les cellules principales (ou de type I) présentent un noyau rond ou 

ovalaire avec une chromatine dense uniformément répartie, contenant 

parfois un ou deux nucléoles de grande taille et de forme arrondie. Dans 

le cytoplasme finement granuleux les organites sont abondants, 

l’appareille de synthèse bien développé, les ribosomes libres en faible 

quantité. Il peut être retrouvé des filaments, des cils et des corps 

lipidiques. On note une inter digitation en mosaïque du cytoplasme 

cellulaire, parfois avec un encerclement partiel d’une cellule par une 

autre. Les cellules sombres ont souvent une abondante concentration de 

granules neurosécretoires à noyau dense. Les granules neurosécretoires 

ont un noyau dense avec un étroit halo symétrique avant la membrane 

limitante. Les diamètres des granules sont de 50 à 200 μm. 

 Les trois types cellulaires peuvent aussi être distingués en microscopie 

électronique : 

- Les cellules claires avec des granules sphériques à contours 

réguliers, le cytoplasme réagit fortement à l’hématoxyline, contient 

des vacuoles à contours irréguliers formant un syncytium avec les 

cellules adjacentes. Leur noyau est rond et ovoïde, d’environ 7μm de 

diamètre et a une apparence caractéristique de vésicule ouverte. 

- Les cellules sombres ont un noyau central osmophile à halo clair, 

plus petit et montrant des nombreuses petites mottes de chromatine 
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qui lui donne une apparence grossièrement granulaire avec des grains 

irréguliers polyédriques. Le cytoplasme est plus clair, a une bordure 

mieux définie et contient des vésicules cytoplasmiques denses 

typiques des cellules du SNED. Le halo clair du noyau contient des 

amines biogènes comme la dopamine, l’adrénaline, la noradrénaline 

et la sérotonine. Ces amines sont supposés être associés à la fonction 

chémoréceptrice, mais les mécanismes impliqués ne sont pas encore 

clairs. Six peptides ont été retrouvés au sein des vésicules : 

méthionine-encéphaline, leucine-encéphaline, bombésine, 

neurotensine, substance P16 et peptide intestinal vasoactif (VIP). Les 

deux premiers apparaissent principalement dans les cellules sombres, 

et à un moindre niveau dans les cellules progénitrices alors que la 

bombésine est retrouvée à proximité des cellules musculaires lisses 

de la paroi des artères glomiques. La fonction de ces peptides est 

pour l’instant inconnue. 

- Les cellules pro-gènétrices ont un noyau petit et intensément 

haematoxyphile. 

 Les sus tentaculaires (de type II) ont un noyau de petite taille, de forme 

irrégulière avec une chromatine disposée en motte et un nucléole 

proéminent. Le cytoplasme contient des organelles clairsemes de petites 

quantité de réticulum endoplasmique et des filaments fins (actine-like). 

Les cellules sus tentaculaires en contact avec les cellules principales ont 

de longs prolongements cytoplasmiques de type axonal. Les autres types 

de cellules des paraganglions carotidiens sont les cellules endothéliales, 

péricytes et cellules de soutien [22]. 
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Différents aspects architecturaux peuvent être retrouvés e certains ont pu en 

individualiser trois types : 

 Type adénome à composante cellulaire prédominante 

 Type animateur à composante vasculaire prédominante 

 Type mixte 

En pratique, les principales anomalies distinguant les paragangliomes du 

tissu physiologique paraganglionnaire sont : 

 Des anomalies nucléaires des cellules principales 

 Une raréfaction des cellules ses tentaculaires 

 Une vascularisation très abondante avec des remaniements 

hémorragiques et/ou nécrotiques 

FIGURE 9 : TUMEUR GLOMIQUE SOUS MICROSCOPE OPTIQUE [144] 
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 Une raréfaction des terminaisons nerveuses avec des connexions 

synaptiques anormales 

 Une densification du réseau collagène 

Mais ces signes ne permettent pas de distinguer entre u paragangliome 

bénin et son homologue malin. 

D. CARACTERISATION HISTOCHIMIQUE 
La présence de catécholamines dans les paraganglions est recherchée par 

coloration spécifiques sur coupes paraffinées ou parfois cryoprésevées : 

 La réaction d’argyrophilie (coloration de grimelius et grandi), elle est 

basée sur la réduction d’un sel d’argent par les monoamines. Elle est 

positive en présence de noradrénaline. 

 La fluorescence induite par le formol (technique de Falck et Hillarp) [45] 

est une méthode de détection des cathécolamines (norépinephrine). Un 

acide aminé précurseur d’amine est capté par la cellule qui le 

décarboxyle en amine fluorescente, visualisable en microscopie 

ultraviolette sous l’action de vapeurs de formaldéhyde. Cette méthode 

est sensible mais nécessite des coupes friches congelées. 

 Les techniques immunohistochimiques sont actuellement les plus 

utilisées [46] : 

- Dans les cellules principales : le neurone spécific enolase (NSE), 

bien connue mais peu spécifique ; la chromogranine et la 

synaptophysine sont aujourd’hui préférées. 

- Dans les cellules sus tentaculaires : les protéines S-100 et la protéine 

fibrillaire gliale acide (GFAP) 
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Des réactions plus anciennes étaient utilisées par le passé : la réaction 

chromaffine ou réaction de Henlé (qui pigmentait en brun les cathécolamines 

par le bichromate de potassium), dépendait de la quantité de catécholamines 

intracellulaires et était peu sensible avec des résultats capricieux. Elle met en 

évidence la noradrénaline,   l’adrénaline, la dopamine, la sérotonine mais n’est 

pas spécifique de ces substances. Elle a été la base de la classification des 

paraganglions chromaffines et non chromaffines : cette dernière est désuète. 

La réaction argentaffine de Fontana mettait en évidence les cellules 

contenant de la noradrénaline ou de la sérotonine par réduction de l’argent 

ammoniacal. 

La structure du paraganglion est donc de type neuroendocrinien : les 

cellules principales neuro-sécretantes sont entourées d’un réseau capillaire dense 

et de fibres nerveuses neurovégétatives. 

E. PROBLEME DE MALIGNITE 
Tous les paragangliomes, quels que soient leurs sites d’origine, ont la 

même structure histologique. Les trois éléments présents à l’état physiologique 

dans les paraganglions sont présents dans la tumeur : à savoir les cellules 

principales, les cellules sus tentaculaires et l’abondance capillaire. 

Il est impossible de différencier morphologiquement les tumeurs 

fonctionnelles des non-fonctionnelles. 

De la même façon, les critères histologiques utilisés habituellement pour 

distinguer les tumeurs bénignes des malignes, à savoir, le pléomorphisme et les 

atypies nucléaires, l’envahissement vasculaire ou péri nerveux, ainsi que la 

ploïdie ne permettent pas le diagnostic de malignité [47-48]. 
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Les paragangliomes sont les plus souvent des tumeurs bénignes [40-49]. 

La fréquence des cas malins est diversement appréciée de 1% à 12% 

environ. 

Les caractères de malignité sont difficiles à évaluer et évoquent tout au plus 

un potentiel malin : 

 Présence de mitoses anormales (en phase S ou G2/M) en nombre élevé 

[50], 

 Aneuploïdie ou polyploïdie [47], 

 Nécrose Centro-lobulaire en grand nombre, 

 Invasion vasculaire et péri veineuse d’emboles néoplasiques, 

 Diminution de la quantité de la neuropeptide exprimée par les tumeurs 

malignes : 2 en moyenne pour les tumeurs malignes contre 5 pour  les 

tumeurs bénignes [50], 

 Augmentation significative (p>0,05) de l’expression des AgNORS 

(protéines argyrophiles détectées par technique d’argentation, associés 

aux organisateurs nucléolaire (NORS) corrélés avec le caractère malin 

des mélanomes et de certains lymphomes) des tumeurs malignes [50]. 

Wang a relevé une surexpression des oncogènes c-jun, c-myc et bcl 2 dans 

les cellules malignes, suggérant une dérégulation de l’apoptose. 

Cependant, seule l’évolution métastatique est caractéristique de 

malignité : il n’existe aucun critère histologique formel pour prédire le potentiel 

malin d’un paragangliome [51]. L’incidence des métastases des paragangliomes 

varie entre 6,4% [52] à 12% [53]. 

Deux types de métastases peuvent être rencontrés : 
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 Métastases ganglionnaires, 

 Métastases viscérales. 

Enfin, ne doit être pris pour métastases un paragangliome coexistant dans 

un autre site. 

 

F. HYPERPLASIE DES PARAGANGLIONS CAROTIDIENS 

OU FORME PRE TUMORALE ? 
Les paraganglions carotidiens font l’objet de modifications histologiques 

en situation d’hypoxémie chronique et d’hypertension artérielles systémiques 

conduisant à une hyperplasie qui doit être distinguée des variations anatomiques 

normales. Chez des sujets sain, 10% des paraganglions sont dédoublés, bilobés 

voire trilobés ou en forme en feuille [54]. 

L’hyperplasie du paraganglion carotidien se caractérise par une 

augmentation de nombre de cellules principales (type I), rarement par celui des 

cellules sus tentaculaires. 

L’hypertrophie tissulaire qui en résulte est bilatérale et approximativement 

symétrique.   

Trois critères histologiques ont été proposés pour le diagnostique 

d’hyperplasie du paraganglion : 

 Un poids total des paraganglions au-delà de 30 mg 

 Un diamètre moyen des lobules supérieur à 565 μm 

 Une augmentation de 47% de la proportion de cellules allongés parmi les 

cellules de type principales [55]. 
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Le poids individuel ou combiné des paraganglions carotidiens doit être 

corrélé à l’âge et à la surface corporelle d’une population contrôle. 

Les paraganglions carotidiens des indiens Quechua vivant a haute altitude 

dans les Andes péruviennes sont plus volumineux et plus lourds que ceux des 

indiens mestizos vivant au niveau de la mer [56]. 

L’augmentation de volume est progressive tout au long de la vie et a été 

rapportée à une augmentation de volume des cellules de type I et de fait des nids 

cellulaires. Cette augmentation de volume peut être importante et faire passer le 

paraganglion pour un paragangliome. Chez ces memes habitants natifs des hauts 

plateaux péruviens, il a été noté une diminution prononcée de la fluorescence 

induite par la formaline signifiant une diminution du contenu en cathécolamines. 

D’autres travaux ont révélé une augmentation de la taille et du poids des 

paraganglions chez les bronchiteux chroniques emphysémateux [15]. 

Cette augmentation de la taille semble corrélée au degré d’hypoxie. Les 

plus gros paraganglions carotidiens sont retrouvés chez les sujets présentant des 

manifestations cliniques de type blue-boated syndrom avec hypoxémie, 

hypercapnie, fréquemment associées à un œdème, une hypertrophie ventriculaire 

droite et une augmentation des résistances vasculaires pulmonaires. Chez ces 

sujets, l’aspect histologique de l’hypertrophie est différent de celui induit par 

l’altitude : prolifération des cellules sus tentaculaires qui forment une enveloppe 

épaisse autour des cellules de type I. 

Il y a donc deux types d’hyperplasie : 

 Par prolifération des cellules sus tentaculaires : retrouvée chez les 

bronchiteux chroniques emphysémateux 
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 Par une augmentation du nombre et du volume des cellules de type I, et 

de fait des nids cellulaires : retrouvée lors d’état d’hypoxie chronique 

due à l’altitude. 

Il a par ailleurs été mis en évidence une relation entre le poids des 

paraganglions et celui des ventricules droit et gauches [57]. 

L’augmentation du volume des paraganglions carotidiens se retrouve 

également dans l’hypertension artérielle systémique. Les modifications 

histologiques sont identiques aux états d’hypoxie alvéolaire chronique avec, 

dans les deux cas, une prolifération des cellules sus tentaculaires et des axones 

associés. Il est vraisemblable que l’hypertension artérielle systémique induit des 

modifications occlusives des artères glomiques qui provoquerait une ischémie 

d’organe de la meme manière que le stimulus d’hypoxie chronique. 
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A. CLASSIFICATION DES PARAGANGLIOMES 

CAROTIDIENS. (FIG.10) 
     La classification de Shamblin permet de distinguer 3 groupes de 

paragangliomes carotidiens : 

 Dans le groupe I : La tumeur est relativement petite et adhère peu à 

l’adventice des artères carotides. 

 Dans le groupe II : La tumeur est plus volumineuse et adhère à 

l’adventice artériel, elle entoure partiellement une ou les deux carotides.  

 Dans le groupe III : La tumeur est intiment adhérente à toute la 

circonférence de la bifurcation carotidienne. 

         Le stade III a été divisé en stades IIIa et IIIb en distinguant les 

tumeurs sans contact avec la base du crâne (IIIa) et celles en contact avec la base 

du crâne (IIIb), ne laissant pas de segment de carotide accessible.  

 

FIGURE 10: STADES EVOLUTIFS SELON LA CLASSIFICATION DE SHAMBLIN [5] 
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B. CLASSIFICATION DES PARAGANGLIOMES VAGAUX 

1. CLASSIFICATION DE NETTERVILLE ET GLASSCOCK 

(FIG.11) 

  Les paragangliomes vagaux ont une plus forte propension à l’extension 

basi-crânienne que leurs homologues carotidiens, Netterville et Glasscock 

rapportent une classification en trois stages selon l’extension vers la base du 

crâne :  

 Stade A : Stade de tumeur localisée à la région cervicale ; 

 Stade B : Tumeur en contact avec la base du crâne et le foramen 

jugulaire, responsable d’un déplacement antérieur et/ou d’un 

enveloppement de l’artère carotide interne ; 

 Stade C : Tumeur pénétrant dans le foramen jugulaire, avec 

fréquemment extension intracrânienne. 
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2. CLASSIFICATION SELON FISH 

Les paragangliomes du vague se développent au niveau de trois ganglions, 

et préférentiellement au niveau du ganglion nodosum.    Certains auteurs pensent 

que la forme clinique dépend de la localisation :  

 Stade A : Les paragangliomes développés au dépens du ganglion 

inférieur sont fusiformes, restent en général cervicaux et peuvent être 

soit dans le ganglion (intra vagaux) soit au niveau de la périnèvre (juxta 

vagaux). 

 Stade B : Ceux survenant au niveau du ganglion moyen sont plus 

coniques et sont au contact de la base du crâne. 

 Stade C : Enfin ceux survenant au niveau du ganglion supérieur sont en 

général bilobés et ont une composante intracrânienne. 

FIGURE 11: CLASSIFICATION DE NETTERVILLE ET GLASSCOCK [2] 
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En trente ans, entre mai 1985 et décembre 2015, 81 patients se sont 

présentés au service de chirurgie vasculaire de l’hôpital Ibn Sina de Rabat pour 

la prise en charge d’un ou deux paragangliomes à localisation cervicale. 

Dans cette étude rétrospective, le recueil des données concernant les 

malades (âge, sexe, signe fonctionnels et physiques ….) ainsi que les 

informations concernant les périodes pré et postopératoire a été effectué à partir 

des dossiers du service. 

A. DESCRIPTION DU GROUPE 

1. AGE, SEXE ET HEREDITE : 

Le groupe étudié comprenait quatre-vingts et un patients, dont sept 

présentaient un paragangliome vagale et soixante-quatorze présentaient un ou 

deux paragangliomes carotidiens, 43 de ces lésions étaient du côté droit, 36 du 

coté gauche et deux cas de bilatéralité. (fig. 11) 

Cette série comportait vingt-six hommes (32%) et cinquante-cinq femmes 

(68%), soit un sexe ratio femme / homme de 2. (fig. 12) 

Les âges au moment du diagnostic variaient entre 16 et 70 ans, avec un âge 

moyen de 48 ans, et un écart-type de 12,8. (fig. 13) 

En ce qui concerne l’hérédité, deux patients appartenaient à la même 

famille. Chez une patiente opérée pour un paragangliome carotidien et aortique 

(qui s’est avéré par la suite que c’était un paragangliome malin), une enquête 

familiale a été effectuée conduisant à la découverte d’un paraganganliome 

carotidien chez son frère. Le reste des patients étaient sporadiques. 
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FIGURE 12: REPARTITION DE LA LOCALISATION DES PARAGANGLIOMES DE NOTRE SERIE 

 

FIGURE 13: REPARTITION DES PARAGANGLIOMES A LOCALISATION CERVICALE EN FONCTION DU SEXE 
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FIGURE 14: REPARTITION DES PATIENTS PAR TRANCHE D'AGE DE 10 ANS 

2. ORIGINE  

Le Maroc est un pays comportant quatre régions géographiques dont deux 

sont montagnardes (les montagnes de Rif et les montagnes de l’Atlas). 

La moitié de nos patients habitent dans des zones montagnardes (>400m) 

alors que l’autre moitié habitent dans une ville côtière. 

Habitat Nombre pourcentage 

En altitude (>400m) 38 47,5% 

Proche d’une zone montagnarde 3 3,75% 

Proche du niveau de la mer 39 48% 

Localisation non retrouvée 1 1,25% 

TABLEAU 1 : CLASSIFICATION DES PATIENTS EN FONCTION DE LEUR HABITATS 
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3. MALIGNITE 

Parmi nos quatre-vingts et un patient, deux patients (2,5% des patients) ont 

présenté un paragangliome malin : 

 Le premier patient a présenté un paragangliome vagal avec un ganglion 

envahis, la métastase ganglionnaire a été réséqué dans le même temps 

opératoire, 

  Le deuxième était une patiente (suivi pour paragangliome familial) qui a 

bénéficié de la résection de deux paragangliomes : un cervical droit et 

l’autre para aortique médiastinal. Au cours de son suivi la patiente a 

présenté un paragangliome de la fenêtre aorto-pulmonaire avec 

métastase pulmonaire ; et puis par la suite un paragangliome infiltrant a 

localisation cervicale du côté controlatéral à celui opéré initialement. Ce 

dernier fut un paragangliome malin infiltrant la base de crane, adressée 

au service de radiothérapie pour compliment de prise en charge. 

 Deux cas de malignite: 

  la patiente suivi pour paragangliome mutiple a presente au cours de son 

suivi , on a decouvert la presence d’un PGL mediastinal avec metastase 

pulmonaire puis qlq  annees apres un PGL carotidien controlateral 

infiltrant la base du crane 

  Le deuxieme a presente une metastase ganglionnaire associe a une 

paraganglioe vagal 
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FIGURE 15 : COUPE SCANNOGRAPHIQUE OBJECTIVANT UNE METASTASE PULMONAIRE¨[139]     

B. CLINIQUE 
Les circonstances de découverte des paragangliomes sont largement 

dominées dans notre série par le syndrome tumoral, suivi d’assez loin par des 

douleurs. Les autres symptômes étaient plus rares comme les vertiges et une 

tachycardie sans rapports avec une hypersécrétion des catécholamines. Treize 

malades avaient fais l’objet d’une cervicotomie blanche ou biopsique 

auparavant. 
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Le caractère pauci symptomatique des lésions explique un délai moyen de 

66 mois entre la constatation et l’exérèse. 

 

Symptôme Nombre de malade Pourcentage 

Syndrome tumoral 69 86% 

Douleur 10 12% 

Tachycardie 4 5% 

Vertiges 2 3% 

Cervicotomie exploratrice 13 17% 

Paralysie faciale périphérique 2 3% 

Troubles de déglutition 1 1,2% 

dysphonie 1 1,2% 

TABLEAU 2 : CIRCONSTANCES DE DECOUVERTE 

L’examen clinique retrouve toujours une masse latéro-cervicale ferme et 

pulsatile, parfois douloureuse derrière l’angle de la mandibule. (fig. 14) 
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C. PARACLINIQUE  

1. ECHOGRAPHIE 

45 échographies (55%) ont été réalisées, dont 20 (25%) couplées au 

doppler, révélant une masse latéro-cervicale hyper vascularisée sans spécifier 

l’origine. 

2. ANGIOSCANNER 

En ont bénéficié 64 de nos patients (80%).Elle montre une masse tissulaire 

homogène à contours nets, de densité tissulaire avec une prise de contraste 

rapide intense et fugace à l’injection de l’iode. 

L’analyse topographique de la tumeur par rapport aux espaces para-

pharyngés et à la bifurcation carotidienne et une éventuelle extension 

endocrânienne est systématique. 

FIGURE 16: VOLUMINEUX PARAGANGLIOME VAGAL GAUCHE. ON NOTE LA PRESENCE D’UNE CICATRICE EN REGARD 

[139]     
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FIGURE 17: DIFFERENTE COUPES SCANNOGRAPHIQUES D’UN PARAGANGLIOME CAROTIDIEN GAUCHE [139]     

3. IMAGERIE PAR RESONNANCE MAGNETIQUE 

(IRM) 

Deux IRM ont été réalisées (2,5%) retrouvait une masse hyper 

vascularisée. 
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FIGURE 18: COUPES IRM D’UN PARAGANGLIOME CAROTIDIEN DROIT [139]      

 

4. ARTERIOGRAPHIE 

Elle est réalisée chez 51 patients (65%).Elle a mis en évidence un blush 

vasculaire avec un lavage du contraste très rapide. 

 

FIGURE 19: ANGIOGRAPHIE D'UN 

PARAGANGLIOME CAROTIDIEN DROIT 

[139]     
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FIGURE 20: EXAMENS RADIOLOGIQUES REALISES POUR NOS PATIENTS 

5. PETSCAN : 

Réalisé chez une seule patiente dans notre série suivi pour paragangliome 

malin à la recherche d’une métastase à distance (1,23%). 

D. BIOLOGIE 
Tous  nos patients ont bénéficié des bilans préopératoires selon la 

consultation pré-anesthésique. 

Seuls quatre de nos patients avaient bénéficié de bilan endocrinien urinaire 

qui n’a pas mis en évidence d’hypersécrétion de catécholamines. 

E. GESTES PRATIQUES 
Tous les paragangliomes ont été opérés sauf deux : 

 Le premier agé de 60 ans, récusé pour son mauvais état général, 

insuffisance respiratoire et rénale sévères  
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 La deuxième avait un paragangliome malin avec une infiltration de la 

base du crâne et des structures intracrânienne, adressé pour une 

radiothérapie externe après la réalisation d’un bilan d’extension. 

Sept patients ont bénéficié d’une Embolisation préopératoire sans 

complication en dehors d’un cas de rupture de cathéter, récupéré dans un 

deuxième temps au niveau de l’artère iliaque. 

Tous les malades ont été opérés sous anesthésie générale. La voie d’abord 

est une voie pré-sterno-cléido-mastoïdienne pour tous les patients, prolongée 

sept fois en retro-tragien pour une meilleure exposition au niveau de l’espace 

sous parotidien postérieur.  

Une stérnotomie a été nécessaire dans un cas de paragangliome à double 

localisation : cervicale et aortique ; la même patiente a bénéficié dans un 

deuxième temps d’une thoracotomie gauche pour la résection d’un 

paragangliome de la fenêtre aorto-pulmonaire avec la résection d’une métastase 

pulmonaire. 

 Une résection du tiers interne de la clavicule a été nécessaire dans le cas 

d’un paragangliome vagal associé à un ganglion médiastinal supérieur. 

La tumeur a été réséquée en totalité dans soixante-onze cas. Dans dix cas, 

la résection était partielle (extension vers la base du crane). Les nerfs crâniens, 

les ganglions lymphatiques augmentés de volume on été réséqués. 

Le sacrifice de l’axe carotidien est rendu nécessaire dans dix cas de 

paragangliome carotidien avec reconstruction artérielle dans huit cas. Ce 

rétablissement est réalisé quartes fois par autogreffe veineuse et quatre fois par 
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suture termino-terminale. On a ligaturé l’artère carotide interne deux fois à la 

base du crâne. 

On a sacrifié la veine jugulaire interne huit fois, le IX treize fois, seize fois 

le XII, dix-sept fois le vague, six fois pour les ganglions sympathiques et une 

seuls fois une branche du nerf facial. 

On a effectué dix fois une ligature première de la carotide externe au tout 

début de notre expérience.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 Les paragangliomes de la tête et du cou : à propos de 81 cas 

96 
 

Exérèse nombre Pourcentage 

tumeur total 71 86% 

partielle 10 12,50% 

abstention 2 1,25% 

vaisseaux carotide externe 19 23,75% 

carotide interne 10 12,50% 

jugulaire interne 8 9,750% 

éléments nerveux facial 1 1,25% 

Glosso-pharyngien 13 16,25% 

vague 17 21,25% 

grand hypoglosse 16 20% 

sympathique 6 0,75% 

TABLEAU 3 : ETENDUE DE L'EXERESE 
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GESTES ARTERIELS NOMBRE POURCENTAGE 

AUTOGREFFE 

VEINEUSE 
4 5% 

ANASTOMOSE 

TERMINO-TERMINALE 
4 5% 

LIGATURE DEFINITIVE 

DE ACI 
2 2,5% 

TABLEAU 4 : GESTE ARTERIELS ASSOCIES 

 

Le volume moyen de la tumeur est de 58,7cm3variant entre   6 et 

200 cm3. Pour les paragangliomes carotidiens on a recruté : 25 de type I (33%), 

41 de type II (53%), 9 de type III (14%) et un non classé (selon la classification 

de Shamblin). Pour les paragangliomes du vague, quatre de typre B (57%) et 

trois de type C (43%). 

 

 Paragangliome carot idien paragangliome vagal 

stade évolut if  s tade 
I  

s tade 
II  

s tade 
III  

non ident if ié  s tade A s tade B s tade C 

nombre 25 41 9 3 0 4 3 

% 33 53 14 1 -  57 43 

TABLEAU 5 : CLASSIFICATION DES PARAGANGLIOMES DE NOTRE SERIE EN FONCTION DE LEUR STADE EVOLUTIF 
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25 malades (30%) ont nécessité une transfusion postopératoire de deux 

culots globulaire en moyenne. 
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A. MORTALITE 
Tous les malades ont survécu à l’intervention sauf deux (3%) : 

 Un patient est décède en postopératoire suite à un accident transfusionnel 

 Le deuxième est décédé par un infarctus de myocarde étendu au j+5 du 

post-op. 

B. COMPLICATIONS IMMEDIATES 
Trois patients ont présentés un accident vasculaire cérébral ischémique en 

postopératoire immédiat : 

 Le premier après une ligature de la carotide interne distale 

 Le deuxième s’est compliqué malgré la réparation de la bifurcation 

carotidienne par un greffon en veine saphène interne inversée  

 Le troisième après la réparation d’une plaie de la carotide interne par des 

points séparés. 

Dix-huit patients ont présentés une dysphonie postopératoire. 

Seize patients ont présenté des troubles de déglutition ayant nécessité dans 

un tiers des cas l’installation d’une sonde de nutrition entérale n’excédant pas 

cinq jours. 

Six patients ont présenté un syndrome de Claude-Bernard-Horner en 

postopératoire immédiat. 

Une seule paralysie faciale périphérique a été notée. 
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N % 

Décès 2 2,5 

AVCI 3 3,7 

Troubles de la déglutition 16 20 

Dysphonie 18 22 

syndrome de Claude Bernard 
Horner

6 7,5 

Paralysie faciale périphérique 1 1,2 

TABLEAU 6 : LES COMPLICATIONS POST-OPERATOIRES 

 75% des paragangliomes stade I et II n’ont eu aucune complication 

postopératoire. Les 25% restant et les autres paragangliomes carotidiens stades 

ont tous présentés des complications. 

Tous les paragangliomes du vague stade C ont eu de telles complications. 
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paragangliome carotidien paragangliome carotidien 

stade d'évolution I II III A B C 

N 25 41 9 0 4 3 

complications - 12(30%) 8(88%) - 3(75%) 3 (100%) 

TABLEAU 7 : LES COMPLICATIONS POST-OPERATOIRES EN FONCTION DU STADE TUMORALE 

C. EVOLUTION A MOYEN TERME  
Tous nos patients ayant survécus à l’intervention sont revus à un mois 

postopératoire. Nous notons un début de régression des complications 

postopératoires. 

D. EVOLUTION A LONG TERME 
Toutes les paralysies ont régressé ainsi que l’unique cas de paralysie faciale 

périphérique. 

Sur les six patients présentant un syndrome de Claude Bernard Horner, 

trois ont régressé, les trois autres ont persisté mais n’étaient pas invalidants. Des 

douleurs de la face non systématisées survenues chez dix de nos patients ont 

cédé sous traitement médical. La rééducation orthophonique a permis 

l’amélioration de la plupart des dysphonies sauf une confiée aux ORL. 

Trois patients ont présenté une récidive : 

 Une patiente a été opérée et s’est compliqué par un AVCI suite à une 

plaie carotidienne suturée 
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 Deux autres patients faisant actuellement l’objet d’une simple 

surveillance.  

 

Deux cas de malignité sont révélés : 

 Le cas d’un paragangliome vagal avec une adénopathie satellite 

médiastinal dont l’ablation a nécessité une résection du tiers interne de 

la clavicule. 

 Le cas d’un paragangliome à localisation multiples (carotidienne et para 

aortique) qui a présenté quelque années plus tard une métastase 

pulmonaire avec un paragangliome de la fenêtre aorto-pulmonaire et 

quelques années après la résection des masses par thoracotomie un 

paragangliome cervicale infiltrant du côté controlatéral, adressée aux 

séances de radiothérapie externes (patiente suivi pour 

paragangliomatose familiale) 
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Les paragangliomes sont des tumeurs neuroendocrines qui se développent à 

partir des paraganglions. Ils sont souvent bénins. Les paraganglions sont de 

petites structures neuroectodermiques dérivées de la crête neurale et ayant migré 

parallèlement au système nerveux autonome. 

Les paraganglions faits d’amas de cellules endocrines, font parti du 

système neuroendocrine diffus (SNED). Ils sont de deux types : 

 Les paraganglions sympathiques sont situés au niveau thoraco- 

abdomino-pelvien le long des chaines sympathiques. La tumeur dérivant 

de ces amas de cellules la plus connue est le phéochromocytome. 

 les paraganglions parasympathiques sont développés au niveau des 

chaines parasympathiques de la tête et du cou et en général n’ont pas 

d’activité sécrétoire. Nous avons les paragangliomes tympaniques 

dépendant du nerf glosso-pharyngien et plus précisément le nerf de 

Jacobson au niveau de la caisse du tympan ; les jugulaires dépendant du 

nerf vague sont situées au niveau du golfe de la jugulaire et du plancher 

de la caisse du tympan ; les carotidiens sont situés au niveau du 

corpuscule carotidien et les vagaux dépendent du nerf vague. 

Bien que les paragangliomes carotidiens et vagaux soient des  tumeurs 

rares, plusieurs études sont publiées à ce sujet. La plus grande série à ce jour est 

à mettre au compte de la Mayo Clinic d’Hallet et Coll [110] qui publie en 1988 

une série de 153 cas sur une période de 50 ans (1935-1985). Une tumeur de la 

tête et du cou sur 30.000 est un paragangliome [1]. Les paragangliomes 

représentent 0,012% de toutes les tumeurs. 

Parmi les paragangliomes de la tête et du cou, les paragangliomes 

carotidiens sont les plus fréquents (60 à 70%) [62].  
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Les formes bilatérales ne sont pas rares. Elles sont de 4 à 5% [136] des cas. 

Ce chiffre passe à 31% dans un cadre familial. Dans notre série, elle représente 

deux cas sans notion de cas similaire dans la famille (2 cas de bilatéralité). 

Bien qu’on note une prédominance féminine dans la plupart des séries, le 

sexe ratio femme / homme est très variable d’une série à l’autre ; alors qu’il 

n’est que 1,9/1 dans celle de Patetsios[67] en ce qui concerne les 

paragangliomes carotidien, il atteint 8,3/1 dans la série de Rodriguez [66]. Il est 

de 1,7/1 dans notre série. 

 

FIGURE 21: COMPARAISON ENTRE LE SEXE RATIO DES PARAGANGLIOMES CAROTIDIEN DES DIFFERENTES 

ETUDES 

Le sexe ratio concernant les paragangliomes du vague est de 1,2/1 dans la 

série de Bradshaw [63], de 1,81/1 dans celle de Neterville et de 7/0 dans la 

notre. 
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FIGURE 22: COMPARAISON ENTRE LE SEXE RATION DES PGV DES DIFFERENTES ETUDES 

Le sexe ratio de notre série tous types confondus est de 2/1. 

L’âge de survenue pour les PGC est généralement la cinquième décennie 

de vie et l’âge de diagnostic varie entre 7 et 83 ans [76].Pour les PGV il est de 

l’ordre de 42 ans pour Bradshaw [63] et 49 ans pour Miller [24].Il est de 45 ans 

dans les cas sporadiques et de 36 ans dans les cas familiaux selon Van Der Mey 

[65]. 

Dans l’ensemble, il est de 48 ans dans notre série et varie entre 16 et 70 

ans. Il est de 46 ans pour les PGC et varie entre 16 et 70 ans et de 57 ans pour 

les PGV avec des extrêmes allant de 35 à 67 ans. 

La localisation particulière des paraganglions explique leur rôle 

physiologique de régulateur de certaines constantes de l’organisme. Ils 

fonctionneraient comme des chémorécepteurs et sont donc stimulés au niveau 

carotidien par hypoxie, hypercapnie ou une acidose. Déjà en 1973 Saldana [29], 

0

1

2

3

4

5

6

7

Van Der Mey [65] Nettervillle [60] Bradshaw[63] Notre série



 Les paragangliomes de la tête et du cou : à propos de 81 cas 

108 
 

sur une série de 25 cas d’adultes péruviens nées et ayant vécus à une altitude au 

delà de 2100 m, estime que le taux de prévalence des paragangliomes était 10 

fois plus élevé que chez la population vivant au niveau de la mer. L’étude de 

Rodriguez [66] est arrivée à la même conclusion. Les paragangliomes sont donc 

plus fréquents chez populations soumises à une hypoxie chronique : sujet vivant 

à haute altitude, insuffisants respiratoires chroniques, asthmatiques. Dans notre 

série, la moitié des patients pris en charge provenaient d’une région 

montagnarde. 

La prévalence des cas familiaux est variable selon les auteurs. Elle varie de 

5 à 10% [58] selon les séries et jusqu’à 50 % pour Van Der Mey dans une série 

néerlandaise. Les formes familiales se distinguent par un âge de diagnostic plus 

précoce vers 30-35 ans. 

Il s’agit d’une hérédité par transmission autosomique dominante à 

pénétrance variable [78/79/80/81/82]. 

Les loci du gène en jeu se situent au niveau du bras  long du chromosome 

11, sur les régions 11q13 et 11q22-23.Il code pour une sous unité d’un enzyme 

mitochondrial, la succinate déshydrogénase intervenant dans le cycle de Krebs 

[138].Son activation au cours de l’embryogénèse de la souris conduit à une 

hyperplasie des cellules glomiques[114]. 

Le taux de multiplicité reste important en présence des paragangliomes 

carotidiens : il varie de 78% dans l’étude de Neterville [60], 89% dans celle 

d’Urquhart [82] et atteint 100% dans celle de Bradshaw [63]. 

Dans ces formes familiales, chez un tiers des patients présentant un 

paragangliome, on découvre des tumeurs  bilatérales, synchrones ou 
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métachrones. La proportion des paragangliomes vagaux multiples est très proche 

de la multiplicité des paragangliomes carotidiens. Cette multiplicité 

augmenterait de la même manière lorsqu’il s’agit des formes familiales. 

Des paragangliomes multifocaux peuvent se développer dans d’autres 

régions que la tête et le cou. De nombreuses formes multiples peuvent coexister, 

l’association la plus fréquente à l’étage cervicale semble être celle d’un 

paragangliome jugulaire avec une tumeur du corpuscule carotidien. Un 

paragangliome carotidien peut par ailleurs être associé à un paragangliome 

aortique, vagal, orbitaire….. 

L’association d’un paragangliome cervicale a un phéochromocytome reste 

rare, Mena [85] n’en recensant que 31 cas dans la littérature. Des observations 

exceptionnelles de 14 paragangliomes [86] chez le même patient (cou + retro-

péritoine), de 21 paragangliomes associés à de nombreuses tumeurs 

catécholamines sécrétantes [87] chez un autre patient ont été rapportées. En 

dehors des formes multifocales, il existe des formes dites associés qui entrent 

dans le cadre des neurocristopathies car elles recouvrent des atteintes d’organes 

dont le point commun est leur origine au niveau de la crête neurale. Les 

associations regroupent les paragangliomes, phéochromocytomes, adénomes 

parathyroïdiens, carcinome médullaire de la thyroïde et les phacomatoses. 

Dans notre série, une patiente âgée de 44 ans présentait une forme 

multifocale : des paragangliome carotidien et aortique simultanés. L’enquête 

familiale a dévoilé l’existence d’un gros paragangliome carotidien (135cm3) 

chez son petit frère de 28 ans. Par ailleurs, dans les deux cas de bilatéralité, on 

ne retrouve aucune notion familiale. Concernant les paragangliomes vagaux (7 

cas), aucun cas similaire dans la famille n’a été retrouvé. 
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Les paragangliomes ont une prédisposition, du fait de leur origine 

embryologique, à secréter des catécholamines. Les études en microscopie 

électronique confirment la présence de granules neurosécretoires denses au sein 

des tumeurs, la sécrétion est toutefois loin d’atteindre celle des 

phéochromocytomes et peut n’avoir aucune traduction clinique. Seuls 1 à 3% 

des paragangliomes carotidiens ont été rapportés comme secrétant [89-90]. Les 

paragangliomes secrétant se rencontreraient plus volontiers chez l’homme et 

pour les tumeurs volumineuses [35]. 

Pour beaucoup d’auteurs, un dosage des catécholamines urinaires et 

sanguins et de leur métabolites doit être systématique en préopératoire à fortiori 

si le patient présente des signes évoquant une activité sécrétoire : transpiration 

excessive, tachycardie, bouffées de chaleur, céphalées, pâleur, tremblement, 

nausées ou hypertension artérielle. Des précautions anesthésiques particulières 

ainsi qu’une manipulation prudente de la tumeur en per opératoire sont alors à 

prendre. 

Malgré la présence de certains de ces symptômes chez nos patients (4 cas), 

tous les paragangliomes qu’on avait opérés étaient non sécrétants. 

Pendant sa période initiale de développement, le paragangliome est 

parfaitement asymptomatique. Pour le PGC, la durée moyenne d’évolution des 

signes  est de 5 à 7 ans, 5 ans et demi dans notre série. Le taux de croissance est 

estimé à 5 mm par an ou de 2 cm en 5 ans [91]. 

Classiquement, le premier motif de consultation est l’apparition d’une 

masse indolore de croissance lente de la région cervicale. Plus rarement dans le 

cas de l’atteinte du X, le PG prend la forme d’une tumeur para-pharyngée. Une 

telle symptomatologie est peu spécifique et le diagnostic de PG n’est 
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généralement pas la première hypothèse évoquée. On pense le plus souvent a 

une adénopathie cervicale, un anévrysme carotidien, une tuméfaction des 

glandes salivaires, une hypertrophie amygdalienne plus rarement à des kystes 

congénitaux latéro-cervicaux ou à des neurinomes. Treize cas dans notre série 

(16%) ont une cicatrice cervicale témoin d’une tentative de biopsie vite 

abandonnée devant le saignement occasionné. 

 

 

 

 

 

 

 

 

Le premier motif de consultation est l’apparition d’une tuméfaction 

palpable, latéro-cervicale, sous angulo-mandibulaire. L’apparition d’une 

complication peut être inaugurale : dysphagie, douleur, dyspnée, syndrome 

cochléo-vestibulaire, atteinte des nerfs crâniens essentiellement le VII, le X, le 

XII, le XI. Un syndrome de Claude- Bernard-Horner peut être observé dans les 

cas d’extension à la chaine sympathique cervicale. Une atteinte du nerf spinal 

FIGURE 23: VUE ENDO-BUCCALE D’UN PARAGANGLIOME VAGAL GAUCHE. NOTER LE REFOULEMENT DU PILIER 

POSTERIEUR DE L’AMYGDALE [24]. 
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(XI) entraine une chute du moignon de l’épaule avec amyotrophie du trapèze. 

Chez deux patients de notre groupe, on a retrouvé une paralysie faciale gauche 

chez un (PGC type III) , un trouble de déglutition et une dysphonie chez l’autre 

(PGV type C). Dans la littérature, on retrouve exceptionnellement un syndrome 

du sinus carotidien avec des épisodes de syncope [92], des syndromes d’apnée 

de sommeil, un accident ischémique transitoire (AIT) [93] de mécanisme plutôt 

hémodynamique, des signes de sécrétion de catécholamines et voire même une 

encéphalopathie hypertensive [94]  ont été décrits. 

A l’examen clinique, on retrouve souvent une masse pulsatile, non 

expansive, latéro-cervicale, de consistance ferme. Cette masse est mobile dans le 

sens horizontal contrastant avec une fixité verticale (signe de Fontaine). Elle est 

mobile par rapport à la peau, ne suivant pas les mouvements de déglutition. 

On peut retrouver le signe de Goldberg dans les PGC : diminution du 

volume tumoral après compression carotidienne avec retour rapide à l’état initial 

en deux ou trois saccades à la levée de la compression ; et  le signe de Reclus et 

Chevassu : le refoulement de la tumeur permet la réduction de son volume suivi 

du retour a la position initiale après relâchement de la pression.  

L’imagerie a une place primordiale dans le diagnostic et le bilan pré 

thérapeutique des paragangliomes. Elle permet en outre un bilan d’extension. 

Elle permet de discuter les principaux diagnostics différentiels, et de préciser 

l’extension locorégionale, indispensable pour définir la tactique chirurgicale. Le 

rapport avec la base du crane, le refoulement et/ou l’envahissement des 

structures adjacentes, la présence d’autres paragangliomes, la présence 

d’adénopathies et de métastases sont donnés par l’imagerie. 
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L’échographie a une spécificité très faible. L’utilisation de l’effet Doppler 

caractérise l’hyper-vascularisation de ses tumeurs et restreint le diagnostic 

différentiel aux autres tumeurs solides très vascularisées comme les 

adénopathies métastatiques des cancers de la thyroïde ou du rein. Dans notre 

série nous avons réalisé 45 échographies (56%) dont 20 couplées (25%) au 

doppler. 

Pour beaucoup d’auteurs, l’Angioscanner avec reconstruction 3D  (78% 

dans notre série) représente l’examen clé du diagnostic. Il assure une analyse 

précise de la tumeur en définissant des caractéristiques morphologiques et 

topographiques. Lors de l’injection iodée, la prise de contraste est rapide, intense 

et fugace du fait des phénomènes de lavage vasculaire. Les tumeurs du 

corpuscule se situent entre le sterno-cléido-mastoïdien en avant et en dehors et le 

scalène en arrière. Les tumeurs vagales sont plus hautes et plus médiales, 

jouxtant les espaces para-pharyngés. 
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FIGURE 24: COUPES SCANNOGRAPHIQUES D’UN PARAGANGLIOME CAROTIDIEN [139]     

 

L’IRM donne une évaluation plus précise de l’extension locorégionale 

(2,5% dans notre série).La réalisation d’une Angio-IRM apporte une bonne 

résolution des rapports vasculaires mais à un effet moins sensible dans le bilan 

de la vascularisation que l’angiographie.
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FIGURE 25: COUPES IRM D’UN PARAGANGLIOME CAROTIDIEN DROIT [139]       

 

L’angiographie (65% dans notre série) n’est plus indispensable pour 

confirmer le diagnostic des paragangliomes. Elle donne une image tumorale 

hyper-vascularisée avec effet Blush. En cas de PG carotidien, la tumeur écarte 

les deux branches de la carotide primitive donnant classiquement une image en « 

Lyre » ou en « pince de homard ». En cas de PG du X, ces mêmes branches sont 

refoulées en bloc le plus souvent en antéro-médial, la tumeur étant située en 

retro-carotidien et ne masquant pas la bifurcation carotidienne. 
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 Elle permet aussi une embolisation préopératoire dans le but théorique de 

diminuer le saignement per-opératoire et la taille tumorale, l’intervention devant 

avoir lieu au plus tard 48h après l’embolisation. Dans notre série, l’embolisation 

préopératoire  réalisé  sept fois. Elle est souvent incomplète (concerne au mieux 

75% de la tumeur) , rend la dissection plus difficile ( plan de clivage moins 

évident), et n’est pas dénuée de complications ( embolie cérébrale variable selon 

FIGURE 26: IMAGE ANGIOGRAPHIQUE D'UN PARAGANGLIOME VAGAL GAUCHE: NOTER LE VOLUMINEUX BLUSH 

TUMORAL AINSI QUE LE REFOULEMENT DES CAROTIDES INTERNE ET EXTERNE EN ANTÉRO-MÉDIAL [139]       
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les séries de 0 à 9 %  [102], 1 cas de rupture de cathéter dans notre série ). 

  

 

FIGURE 27: ARTERIOGRAPHIE D’UN PARAGANGLIOME CAROTIDIEN AVANT ET APRES L’EMBOLISATION [142] 

La scintigraphie à l’Octréotide, moins invasive, prend une place de plus en 

plus importante dans la détection des paragangliomes [96-97]. 

Le paragangliome exprimant en général intensément ce type de récepteur, il 

est généralement bien visualisé. Bustillo [98], dans son étude sur la scintigraphie 

à l'Octréotide dans la tête et le cou de 2004, retrouve une sensibilité de 97% pour 

le diagnostic de paragangliome et une spécificité de 82%, car d'autres tumeurs 

peuvent exprimer ces récepteurs, comme les méningiomes, certains 

schwannomes, et certains carcinomes à petites cellules de l'oreille moyenne. 

Cette imagerie peu invasive permet de déceler d'autres localisations ou des 

métastases à distance, un phéochromocytome, ainsi que de dépister des lésions 
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chez les sujets à risque de paragangliome familial. Elle est alors complétée par 

une imagerie standard sur les zones détectées. 

D’après Garcia, la scintigraphie trouve aussi tout son intérêt dans le suivi 

des patients en postopératoire. En effet, contrairement au scanner et à l’IRM, où 

la présence d’une récidive ou d’un résidu tumoral est difficile à évaluer, 

nécessitant de nombreuses études comparatives, la scintigraphie reste l’examen 

de choix pour le dépistage d’une récidive locale de plus de 3 à 4 mm [134]. 

Dans notre étude, la scintigraphie à l’octréotide n’a été réalisée chez une 

seule patiente suivi pour paragangliome multiples, en raison de la non 

disponibilité de ce marqueur au sein de notre hôpital. 

L’élévation substantielle de la consommation de glucose des tumeurs par 

rapport aux tissus avoisinants est à la base de l’utilisation de la tomographie à 

émission de positron ou PET SCAN en oncologie. La détection des PG 

cervicaux bénins et la présence des métastases à distance ont pu être effectuées 

par le PET SCAN. Elle a été utilisée avec de nombreux agents ou marqueurs (18 

F-fluorodésoxyglucose, 11 C-épinéphrine, 18 hydroxyphénylalanine...). 
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L'exérèse des paragangliomes latéro-cervicaux est une des interventions les 

plus difficiles en chirurgie vasculaire. L'équipe d'anesthésie-réanimation doit 

être prête à assurer une intervention longue, hémorragique et choquante sur les 

plans cardiaque et neurologique. L’intervention se déroule sous anesthésie 

générale avec intubation bucco-trachéale pour les paragangliomes surtout 

carotidiens. Une intubation nasotrachéale est préférée si une subluxation 

temporo-mandibulaire est prévue. 

Le patient est installé en décubitus dorsal, la tête tournée du coté opposé à 

celui qui doit être opéré. Une légère extension de la tête est obtenue par un billot 

glissé sous les épaules. Le patient est placé en léger proclive de 25°. Le champ 

FIGURE 28: IMAGES DE PET/CT A FDG OBJECTIVANT UN PARAGANGLIOME CAROTIDIEN GAUCHE INFILTRANT LA 

BASE DU CRANE AVEC ABSENCE D’AUTRES FOYERS A DISTANCE [139] 
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opératoire doit inclure la cuisse afin de prélever veine grande saphène en cas de 

nécessité de réparation artérielle (4 fois dans notre série), un shunt carotidien 

sous la main.  

 

 

 FIGURE 29: POSITION OPERATOIRE [11] 

Les principes généraux de la voie d’abord sont communs aux deux 

localisations, corpusculaire et vagale. L'incision cutanée de base est une 

cervicotomie oblique au niveau du tiers moyen du cou, suivant le bord antérieur 

du muscle sterno-cléido-mastoïdien selon une ligne qui va en arrière de lobe de 

l’oreille jusqu’à l’extrémité médiale de la clavicule. Dans les formes 

volumineuses, elle doit être prolongée en haut en parotido-cervicotomie, et en 

bas exposer le tiers inférieur du cou. 
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FIGURE 30: INCISION CUTANEE PRE-STERNO-CLEIDO-MASTOIDIENNE AVEC SES PROLONGEMENTS EN HAUT ET 

EN BAS [11] 

 

Après ouverture des différents plans, on contrôle le trépied avec mise en 

place d'un lac sur la carotide primitive, la carotide externe et la carotide interne. 

Un lacis vasculaire adventitiel flexueux caractéristique de ce type de tumeur 

rend parfois ce temps un peu hémorragique. Pour éviter des réactions neuro- 

végétatives inopinées, quelque ml de xylocaine sont injectés en arrière de 

l’origine de l’ACI près du X. Ensuite on procède a la dissection de la veine 

jugulaire interne que l’on réclinera en dehors. En cas de volumineuse tumeur, la 

résection de la jugulaire interne et des fois une partie du SCM peuvent être 

nécessaire (8 cas dans notre série). Le nerf X est ensuite identifié dans sa partie 

basse puis suivie vers le haut. On repérera le nerf XII qui par son empreinte, 

divise souvent la tumeur du corpuscule en deux lobes ainsi que sa branche 

descendante qu’on va sectionne.  

La mobilisation de la tumeur de façon circonférentielle : cette libération est 

aisée avec le SCM, un peu moins avec le plan postérieur (une attention 

particulière doit être portée au nerf laryngé supérieur) et plus délicate en dedans, 
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nécessitant alors la ligature de certaines branches de l’ACE : l’artère faciale, 

l’artère thyroïdienne supérieure. La dissection artérielle proprement dite débute 

au niveau de la face antérieure de l’ACP et se poursuit le long de l’ACI. Nous 

préférons comme d’autres [103] une dissection dans le tissu conjonctif lâche 

péri-adventitiel au clivage en sous-adventitiel selon la « ligne blanche de 

Gordon-Taylor » avec contrôle de l’hémostase à la pince bipolaire. Ce plan de 

clivage diminue le risque d’effraction artérielle et expose moins à un spasme 

artériel carotidien après ablation de la tumeur. Puis on se porte sur l’ACE dont 

beaucoup préconise la ligature systématique [104]. Nous l’avons fait huit fois au 

début de notre expérience.  Ce sacrifice précoce de la carotide externe permet de 

limiter l’hémorragie per-opératoire et facilite la mobilisation de la tumeur 

surtout sur sa face postérieure. Nous ne pratiquons plus cet artifice le jugeant le 

plus souvent excessif et par ailleurs délabrant. La tumeur est progressivement 

libérée pour enfin être « déjantée » de la bifurcation carotidienne. 
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FIGURE 31: VUE PER OPERATOIRE DU TREPIED CAROTIDIEN APRES LA RESECTION DU PARAGANGLIOME DU 

GLOMUS [139]     

Dans certains cas cependant, le contrôle distal de l’ACI nécessite une 

extension vers l’espace sous-parotidien postérieur ce qui permet de contrôler 2 

ou 3 cm de plus de la carotide interne. Elle est réalisée en prolongeant l’incision 

cutanée le long du bord postérieur de la mastoïde en réalisant la section du 

digastrique, la résection de l’apophyse styloïde et du Rideau stylien, et parfois 

même la subluxation de la mâchoire (ce qui augmente la distance 

antéropostérieure entre l’apophyse styloïde et la branche montante de la 

mandibule). Nous n’avons pas l’expérience de l’abord intra-pétreux de l’ACI  

qui nécessite la collaboration d’une équipe ORL rompue à cette technique. 

Lors de la dissection et la traction de la tumeur, un spasme artériel peut 

survenir pouvant conduire à une thrombose. L’application locale de la 
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papavérine et au besoin une dilatation endoluminale peuvent s’avérer nécessaire. 

Nous n’avons jamais observé de tels spasmes. 

Dans les stades III de Shamblin, la résection en masse de la tumeur et des 

axes carotidiens nécessite une réparation artérielle, réalisée parfois sous shunt, 

par la VSI ou par prothèse (PTFE). En cas d’impossibilité de contrôle de l’ACI 

distale, une ligature définitive est alors nécessaire au prix d’un taux d’AVC de 

25 à 50% et d’une mortalité de 14 à 64% [105-106]. Cette ligature a été réalisée 

dans notre série chez deux patients, avec chez un d’eux un AVCI en 

postopératoire. 

 

Series  StadeI  StadeII  Stade III  Lesions 
neurologiques 

Patetsios [67]  11(38)  9(31)  9(31)  46% 

Lees [68]  8(20)  18(44)  15(36)  32% 

Thabet [74]  1(10)  7(70)  3(30)  27% 

Notre série  25(35)  41(54)  8(11)  20% 

TABLEAU 8 : TABLEAU COMPARATIF DES PGC DE PLUSIEURS SERIES CLASSES SELON LA CLASSIFICATION DE 

SHAMBLIN 

 

De toute évidence, les paragangliomes du X (sept cas dans notre série) font 

partie des tumeurs les plus difficiles à opérer surtout lorsqu’elles s’étendent au 

foramen jugulaire, entrainant souvent des déficits neurologiques du IX, X et   du 

XII. La voie d’abord peut être cervical pure, cervico-auriculaire voire même 

neurochirurgicale nécessitant une équipe multidisciplinaire. En cas d’atteinte du 
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foramen jugulaire, il faut réséquer la mastoïde à la fraise et exposer le foramen 

de haut en bas. Si l’extension intracrânienne est plus importante, un contrôle de 

l’ACI intra-pétreuse est nécessaire. Tous nos patients ont été opérés par voie 

cervicale pure avec extension retro-auriculaire. 

Vue sa complexité, la chirurgie des paragangliomes n’est pas dénuée de 

complications. Le fait d’avoir comme principe de base, comme la plupart des 

équipes, l’exérèse de tous les segments nerveux macroscopiquement 

pathologiques augmente le taux de complications. Elles sont le plus souvent 

d’ordre neurologique. Ces complications peuvent être accidentelles et les 

complications inévitables. 

Ces complications se voient surtout en cas d’ablation en masse d’une 

tumeur avancée (Stade III de Shamblin), d’une résection du X dans les 

paragangliomes vagaux ou en cas de ligature définitive de l’ACI. Les séquelles 

accidentelles surviennent soit pendant la dissection ou soit du fait de la voie 

d’abord. L’incidence de la morbidité reste malheureusement très élevée 

actuellement variant de 20 à 40% selon les séries [110-111-112]. Elle est de 

30% dans notre série. Nous avions répertorié dans notre série une paralysie 

faciale , une paralysie du X dans seize cas, une paralysie du XII dans 15 cas 

ainsi qu’une lésion du tronc sympathique cervical responsable d’un syndrome de 

Claude Bernard-Horner dans six cas. 
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series  X(%)  XII(%)  IX(%)  XI(%)  sympathique 
(%) 

Van der mey  [65]  89,5  ‐  ‐  ‐  ‐ 

Urquahrt  [82]  100  31,3  ‐  ‐  6,3 

Netterville  [60]  100    50  ‐  25 

Miller  [64]  87,5  56,3  ‐  ‐  43,8 

Bradshaw  [74]  100  50  20  10  10 

Notre serie  100  3  2  0  1 

TABLEAU 9 : DEFICITS NEUROLOGIQUES POSTOPERATOIRES APRES CHIRURGIE DES PGV 

Une  rééducation précoce postopératoire et la protection des voies 

aériennes par sonde naso-gastrique temporaire limite la morbidité de telles 

lésions. 

Les complications neuroendocriniennes sont de deux types : d’un coté les 

décompensations tensionnelles lors de l’exérèse des tumeurs sécrétantes, d’un 

autre coté, une labilité tensionnelle peuvent être observées en cas d’exérèse 

bilatérale d’un paragangliome carotidien du fait de la suppression du « complexe 

paraganglion carotidien-sinus carotidien » [31-113]. Des douleurs 

postopératoires de la région parotidiennes parfois sévères ont été décrites chez 

les patients opérés de paragangliome du X du fait de la suppression de 

l’innervation sympathique de la parotide. Sont décrites aussi d’autres douleurs 

faciales dites de désafférentation. Toutes ces douleurs rétrocédant avec le temps. 
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 series 

N(%)  VII  IX  X  XI  XII  sympathique

Rodriguez [66]  16(18)  4(5)  2(2,5)  5(6)  0(0)  5(6)  0(0) 

Patetsios [67]  13(46)  1(3,5)  1(3,5)  0(0)  0(0)  1(3,5)  2(7) 

Lees [68]  13(32)  2(5)  2(5)  11(27)  0(0)  8(20)  1(2,5) 

Carrau [69]  ‐  7(30)  ‐  3(13)  2(9)  8(35)  1(4) 

Leonetti [70]  8(50)  0(0)  2(12,5)  6(38)  0(0)  3(19)  0(0) 

Sanghvi [71]  9(45)  1(5)  2(10)  7(35)  2(10)  8(40)  1(5) 

Rosen [72]  8(33)  3(12,5)  0(0)  3(12,5)  "  2(8)  3(12,5) 

Pacheco‐Ojeda 
[73] 

‐  ‐  ‐  5(26)  ‐  ‐  ‐ 

Thabet [74]  3(27)  0(0)  0(0)  2(18)  0(0)  1(9)  0(0) 

Notre série  20(27)  1(1,5)  12(17)  10(14)  0(0)  12(17)  5(7) 

TABLEAU 10 : COMPARAISON DES COMPLICATIONS POSTOPERATOIRES DES PGC DES DIFFERENTS ETUDES 

Le traitement curatif ne peut être que chirurgical. Toute autre thérapeutique 

ne peut prétendre qu'à une stabilisation de la tumeur. 

Dans la littérature, les données concernant l’utilisation de la chimiothérapie 

dans les paragangliomes vagaux sont rares, le plus souvent retrouvées dans des 

séries regroupant des paragangliomes de diverses localisations : paragangliomes 

de la tête et du cou (carotidiens, tympano-jugulaires, vagaux, laryngés,…), et 
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paragangliomes des chaînes sympathiques thoraco-abdomino-pelviennes. Selon 

certains, la chimiothérapie systémique trouverait son indication comme 

alternative thérapeutique dans les paragangliomes métastatiques ou non 

réséquables [135,136], comme traitement néo-adjuvant dans les tumeurs 

volumineuses afin d’en faciliter la résection et de diminuer la morbidité d’un 

traitement chirurgical ultérieur [135], ou encore dans certains paragangliomes 

sécrétants [136] . 

La radiothérapie, utilisée actuellement pour traiter les paragangliomes 

lorsqu’ils sont bénins, permet de stabiliser l’évolution tumorale. Elle est 

indiquée principalement comme traitement adjuvant lors d’exérèses tumorales 

partielles, comme alternative thérapeutique dans les paragangliomes 

multicentriques ou non réséquables, ou encore comme traitement à visée 

symptomatique dans les paragangliomes malins [110-114-115-116] ; c’est le cas 

de six PGC et de trois PGV dans notre série. Elle n’est pas dénuée de 

complications : mucite sévère, trismus, otite, carotide radique, osteonécrose de 

la mandibule, atteinte laryngée et radionécrose [117-118], ce qui incite souvent à 

la prudence ( simple surveillance comme le cas de trois patients avec un PGC ) 

ou en cas de récidive tumorale à tenter une nouvelle exérèse si le risque 

chirurgical est minime. Une patiente dans notre série a été opérée pour récidive 

locale et s’est compliqué par un AVCI suite a une brèche de la carotide interne 

réparée par simple sutures . 

Les métastases des paragangliomes sont généralement peu sensibles à la 

radiothérapie et à la chimiothérapie. Ces thérapeutiques de dernière génération 

semblent donc prometteuses dans le traitement des formes métastatiques des 

paragangliomes.  
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Le paragangliome à localisation cervicale est une tumeur rare, en règle 

générale bénigne. La chirurgie représente le traitement de référence. 

Dans notre expérience, la chirurgie des formes peu évoluées des 

paragangliomes carotidiens a permis, dans la plupart du temps, une résection 

simple non compliquée des lésions neurologiques. Pour les paragangliomes 

vagaux, les lésions neurologiques sont quasi-constantes. 

La ligature première de la carotide externe, pratiquée au tout début de notre 

expérience, nous parait excessive. Aussi l’embolisation préopératoire, réalisée 

dans le  but de diminuer le saignement préopératoire rend la dissection de la 

tumeur plus difficile. 

L’Angioscanner nous parait être l’examen de référence pour le diagnostic 

le la lésion, pour l’étude de ses rapports avec les structures de la région et son 

extension vers la base du crâne. 

L’artériographie peut être réservée aux patients chez qui nous envisageons 

une résection en masse avec reconstruction artérielle. 

La radiothérapie représente une bonne alternative à la chirurgie dans les 

formes localement évoluées ou en présence d’une contre-indication opératoire. 

La présence dans notre série de deux paragangliomes malins nous incite à 

faire un bilan d’extension à la recherche de localisations à distance, idéalement 

par un PET scan ou une scintigraphie à l’Octréotide. 

Les récidives locales, trois dans notre série, et la possibilité de développer 

des tumeurs métachrones plaide pour un suivi clinique et pour des examens 

complémentaires morphologiques à vie. 
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Title: Head and neck paragangliomes, about 81 cases. Experience in the 
vascular surgery department in Ibn Sina hospital, Rabat 

Author: Taous Hamza 

Keywords: paraganglioma, Surgery, Tumor, carotid body, chemodectoma. 

Introduction: Head and neck paragangliomas are rare and generally benign tumors 
that arise from the parasympathetic and sympathetic paraganglion tissue, derived from 
the neural crest. Most of these tumors are sporadic cases. Hereditary paragangliomas 
are rarer. We present the results of a study including 81 patients managed between 
1985 and 2015 in the Department of Vascular Surgery at the Ibn Sina Hospital. 

Methods: This retrospective study from 1985 to 2015 about 81 patients. There were 
55 women and 26 men with a sex ratio F/M of 2. The average age was 48 years. 7 
patients presented a vagal paragangliomas and 72 with a carotid body paraganglioma. 
All patients had received surgical treatment but 2. There were two patients with 
malignant tumors, two with bilateral lesions and one hereditary case.The main 
symptom was a latero-cervical growth. 

Results: All the patients survived the intervention but 2. Three patients presented a 
homolateral stroke. We’ve conducted 71 total resection and 9 partial resection, 2 
patients were not operated. 7 patients underwent preoperative embolisation. 16 
presented a swallowing disorder, 18 dysphonia, 6 a Claude Bernard Horner syndrom 
and one patient a facial paralysis. 3 patients had local recurrence. 

Discussion:Compared to literature, our results were similar in terms of neurological 
damage. Surgery remains the curative treatment of reference. We find that the sacrifice 
of the external carotid to be excessive and preoperative embolization to complicate 
tumor dissection. 

Conclusion: Surgery is the treatment of choice for paragangliomas. The carotid body 
paragangliome have a better prognosis than the vagal ones. External radiation can be 
used to complete the surgery or substitute it if the patient presents a surgical 
contraindication. 
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Titre : Les paragangliomes à localisation cervicale à propos de 81 cas. Expérience du 
service de chirurgie vasculaire de Rabat. 

Auteur : Taous Hamza 

Mots clés : Paragangliomes, Chémodectomes, Chirurgie, tumeur glomique 

Introduction : Les paragangliomes à localisation cervicale sont des tumeurs rares, 
généralement bénignes, développées à partir des paraganglions parasympathiques, petites 
structures neuroendocrines dérivées de la crête neurale. La majorité de ces tumeurs se 
présente sous la forme de cas sporadiques. Les paragangliomes familiaux sont plus rares. 
Nous présentons les résultats d'une étude incluant 81 patients pris en charge au service de 
chirurgie vasculaire à Rabat entre 1985 et 2015. 

Matériel et méthode : Il s'agit d'une étude rétrospective allant de 1985 à 2015 et colligeant 81 
patients. Il y avait 55 femmes et 26 hommes avec un sex-ratio F/H de 2. L’âge moyen est de 
48 ans. Sept patients présentaient un paragangliome vagal alors que 72 présentaient un ou 
deux paragangliomes carotidiens. Tous les patients étaient opérés sauf deux. Il existe deux cas 
de malignité dans notre série, deux cas de bilatéralité et un cas de paragangliomatose 
familiale. Le maitre symptôme était une tuméfaction latéro-cervicale.  

Résultats : Nous rapportons deux décès dans notre série. Trois malades ont présenté un 
AVCI homolatéral. Nous avons réalisés 71 résections totales, 9 résections partielles et deux 
abstentions. Sept patients ont bénéficié d’une embolisation préopératoire. Seize patients ont 
présenté des troubles de déglutition, dix-huit une dysphonie, six un syndrome de Claude 
Bernard Horner et un patient a présenté une paralysie faciale périphérique. Trois patients ont 
présenté une récidive locale. 

Discussion : Comparés à la littérature, nos résultats étaient similaires en termes de séquelles 
neurologiques. La chirurgie reste le traitement curatif de référence. L’embolisation 
préopératoire nous semble inutile. Le sacrifice premier de la carotide externe nous semble 
excessif. 

Conclusion La chirurgie constitue le traitement de prédilection des paragangliomes. Les 
paragangliomes carotidiens ont un meilleur pronostic par rapports à ceux du vague concernant 
les complications neurologiques. La radiothérapie peut être utilisée comme complément et 
aussi comme alternative à la chirurgie. 
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  :حالة. تجربة مصلحة جراحة الشرايين  81مستقتمات العنق، بصدد أطــــــــــــروحـــــــــــــــــة
 بالمستشفى الجامعي ابن سينا، الرباط.

 :الطاوس حمزة. مــــــــــــــن طــــــــــرف 
 :سباتي –مبهم  –جراحة  –أورام  –مستقتماتالكلمات الأساسية 
  :حيان تتطور من مستقتمات العنق هي أورام نادرة، حميدة في أغلب الأمــــــــقــــــــدمـــــــــــــــة

العقد العصبية السمبتاوية، التي تتكون بدورها من العرف العصبي الرأسي. غالبا ما تكون 
هذه الأورام متعددة البؤر، مع ذلك فقد تشكل مرضا وراثيا. نقدم لكم تجربة مصلحة جراحة 

 حالة من هذا النوع. 81بـ  2015و 1985الشرايين بمستشفى ابن سينا حيث تكلفت بين 
 حالة مستقتمة عنق بين  81لقد تكلفت مصلحة جراحة الشرايين بالرباط بـ ساليب: الأ

رجالا. العمر المتوسط للمرض هو  26من المرضى كانوا نساء و  55. 2015و  1985
منهم من الشريان السباتي. لقد خضع  72أورام تطوروا من العصب الميهم و  7سنة.  48
وجدنا أن اثنان من مرضانا يحملان أوراما خبيثة، مريض لعملية استئصال للورم لقد  79

  اثنان يحملان أورام في كلتا الطرفين وحالة ورم وراثيا.
  :لقد سجلت حالتي وفاة بعد العملية، أصيب ثلاثة أشخاص بشلل نصفي. لقد قمنا النتائــــج

مرضى استفادوا من  7حالات استئصال جزئي.  9عملية استئصال كلي للورم و  71بـ 
مريضا من خلل  16مريضا من اضطراب في البلع،  18انصمام ما قبل العملية. تعرض 

من متلازمة كلودبرناردهورنر، كما تعرض مريض إلى شلل في العصب  6في النطق، 
 مرضى من انتكاسية الورم. 3الوجهي. وقد عانى 

  :لمضاعفات كانت نتائج دراستنا قريبة من نتائج الدراسات السابقة من حيث االمناقشة
أن الاستئصال الأولي  العصبية. الاستئصال الجراحي للورم يعد المرجعة العلاجية. نجد

 للشريان السباتي الخارجي غير ضروري وأن الانصمام ما قبل العملية يعقد تشريح الورم.
  :تعتبر الجراحة العلاج الأمثل لمتقتمات العنق، وأن الأورام المتطورة من الخاتمــــــة

المبهم لها توقعات أسوأ من الأورام المتطورة من الشريان السباتي. العلاج  العصب
  بالإشعاع يمكن أن يستخدم في حالة عدم إمكانية الجراحة.
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