UNIVERSITE MOHAMMED V
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE -RABAT-

ANNEE: 2012 THESE N°: 180

TUMEUR PSEUDOPAPILLAIRE ET SOLIDE DU PANCREAS :
A PROPOS DE DEUX CAS ET REVUE DE LA LITTERATURE

THESE

PAR

Mlle. Fadoua RAIS
Née le 10 Octobre 1985 a Tés.

Médecin Interne du CH'U 1bn Sina Rabat
Four ['Obtention du Duortorat en Maderine

MOTS CLES: Tumeur pseudopapillaire et solide — Pancréas — Tumeur de Frantz.

JURY
Mr. R. CHKOFF PRESIDENT
Professeur de Chirurgie Générale
Mr. M. ELABSI RAPPORTEUR

Professeur de Chirurgie Générale
Mr. M. AMRAOUI

Professeur de Chirurgie Générale
Mr. M. EL OUNANI

Professeur de Chirurgie Générale
Mr. A. JAHID

Professeur d’anatomie pathologique

JUGES






UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT
1962 — 1969 : Docteur Abdelmalek FARAJ
1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH
1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK
1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI
1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BENOMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

PROFESSEURS :

Février, Septembre, Décembre 1973

1. Pr. CHKILI Taieb Neuropsychiatrie

Janvier et Décembre 1976

2. Pr. HASSAR Mohamed Pharmacologie Clinique
Mars, Avril et Septembre 1980

3. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie

. Pr. MESBAHI Redouane Cardiologie

Mai et Octobre 1981

5. Pr. BOUZOUBAA Abdelmajid Cardiologie

6. Pr. EL MANOUAR Mohamed Traumatologie-Orthopédie
7. Pr. HAMANI Ahmed* Cardiologie

8. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
9. Pr. SBIHI Ahmed Anesthésie —Réanimation
10. Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique

Mai et Novembre 1982

11. Pr. ABROUQ Ali* Oto-Rhino-Laryngologie
12. Pr. BENOMAR M’hammed Chirurgie-Cardio-Vasculaire
13. Pr. BENSOUDA Mohamed Anatomie

14. Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique

15. Pr. LAHBABI ép. AMRANI Naima Physiologie



Novembre 1983

16. Pr. ALAOUI TAHIRI Kébir*

17. Pr. BALAFREJ Amina

18. Pr. BELLAKHDAR Fouad

19. Pr. HAJJAJ ép. HASSOUNI Najia
20. Pr. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembre 1984

21. Pr. BOUCETTA Mohamed*

22. Pr. EL GUEDDARI Brahim El Khalil
23. Pr. MAAOUNI Abdelaziz

24. Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

25. Pr. NAJI M’Barek *

26. Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

27. Pr. BENJELLOUNHalima

28. Pr. BENSAID Younes

29. Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa
30. Pr. IHRAI Hssain *

31. Pr. IRAQI Ghali

« Pr. KZADRI Mohamed

Janvier, Février et Décembre 1987

33. Pr. AJANA Ali

34. Pr. AMMAR Fanid

35. Pr. CHAHED OUAZZANI Houria ép. TAOBANE
36. Pr. EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
37. Pr. EL HAITEM Naima

38. Pr. EL MANSOURI Abdellah*

39. Pr. EL YAACOUBI Moradh

40. Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

41. Pr. LACHKAR Hassan

42. Pr. OHAYON Victor*

o« Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

44. Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
45. Pr. DAFIRI Rachida

46. Pr. FAIK Mohamed

47. Pr. HERMAS Mohamed

48. Pr. TOLOUNE Farida*

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Médecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale

Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Meédecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne



Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

49.
50.
S1.
52.
53.
54.
55.
56.
57.
58.
59.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ADNAOUI Mohamed

AOUNI Mohamed

BENAMEUR Mohamed*
BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
CHAD Bouziane

CHKOFF Rachid

KHARBACH Aicha

MANSOURI Fatima

OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
SEDRATI Omar*

TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

60.
61.
62.
63.
64.
65.
66.
67.
68.
69.
70.
71.
72.
73.
74.
75.
76.
77.
78.
79.
80.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL HAMANY Zaitounia
ATMANI Mohamed*
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa ép. HASSAM
BELKOUCHI Abdelkader
BENABDELLAH Chahrazad
BENCHEKROUN BELABBES Abdellatif
BENSOUDA Yahia

BERRAHO Amina

BEZZAD Rachid

CHABRAOUI Layachi

CHANA EI Houssaine*
CHERRAH Yahia

CHOKAIRI Omar

FAJRI Ahmed*

JANATIIdrissi Mohamed*
KHATTAB Mohamed

NEJMI Maati

OUAALINE Mohammed*
SOULAYMANI Rachida ép.BENCHEIKH +
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

81.
82.
83.
84.
8s.
86.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

AHALLAT Mohamed
BENOUDA Amina
BENSOUDA Adil

BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq

Médecine Interne
Médecine Interne
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Urologie

Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation
Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne
Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique



87.
88.
89.
90.
91.
92.
93.
9.
95.
96.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

EL HADDOURY Mohamed

EL OUAHABI Abdessamad

FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed

OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

97. Pr. AGNAOU Lahcen
98. Pr. AL BAROUDI Saad
99, Pr. BENCHERIFA Fatiha

100.
101.
102.
103.
104.
10s.
106.
107.
108.
109.
110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.
119.
120.
121.
122.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENJAAFAR Noureddine
BENJELLOUN Samir

BEN RAIS Nozha

CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah ép. AHALLAT
EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed

EL HASSANI My Rachid

EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
EL KIRAT Abdelmajid*
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika

ETTAYEBI Fouad

HADRI Larbi*

HASSAM Badredine

IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed

MAHFOUD Mustapha

MOUDENE Ahmed*

OULBACHA Said

RHRAB Brahim

SENOUCI Karima ép. BELKHADIR

123. Pr. SLAOUI Anas

Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Radiothérapie

Chirurgie Générale
Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Meédecine Interne

Chirurgie Cardio- Vasculaire
Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Meédecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Générale
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire



Mars 1994

124.
125.
126.
127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

138.
139.
140.
141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.
150.
151.
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BEDDOUCHE Amoqrane*
BENAZZOUZ Mustapha
CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*

EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATTI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed

IBRAHIMY Wafaa
MANSOURI Aziz
OUAZZANI CHAHDI Bahia
RZIN Abdelkader*

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique
Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiene
Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Génétique

Réanimation Médicale



159.
160.
161.
162.
163.
164.
165.
166.
167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*
BELKACEM Rachid
BELMAHI Amin
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan

EL MELLOUKI Ouafae*
GAOUZI Ahmed
MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADINE EL Hamid
MOHAMMADI Mohamed
MOULINE Soumaya
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

174.
175.
176.
177.
178.
179.
180.
181.
182.
183.
184.
18S.
186.
187.
188.
189.
190.
191.
192.
193.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN AMAR Abdesselem
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
BOULAICH Mohamed
CHAOUIR Souad*
DERRAZ Said

ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KANOUNI NAWAL
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
NAZI M’barek*
OUAHABI Hamid*

SAFI Lahcen*

TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

194.
195.
196.
197.
198.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

AFIFI RAJAA

AIT BENASSER MOULAY Ali*
ALOUANE Mohammed*
BENOMAR ALI
BOUGTABADbdesslam

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Chirurgie réparatrice et plastique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Parasitologie

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-Laryngologie
Neurologie

Chirurgie Générale



199. Pr. ER RIHANI Hassan
200. Pr. EZZAITOUNI Fatima
201. Pr. KABBAJ Najat

202. Pr. LAZRAK Khalid (M)
Novembre 1998

203. Pr. BENKIRANE Majid*
204. Pr. KHATOURI ALI*
205. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

206. Pr. ABID Ahmed*

207. Pr. AIT OUMAR Hassan

208. Pr. BENCHERIF My Zahid

209. Pr. BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd
210. Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

211. Pr. CHAOUI Zineb

212. Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
213. Pr. ECHARRAB EIl Mahjoub

214. Pr. EL FTOUH Mustapha

215. Pr. EL MOSTARCHID Brahim*

216. Pr. EL OTMANY Azzedine

217. Pr. GHANNAM Rachid

218. Pr. HAMMANI Lahcen

219. Pr. ISMAILI Mohamed Hatim

220. Pr. ISMAILI Hassane*

221. Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss

222. Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*

223. Pr. TACHINANTE Rajae

224. Pr. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

225. Pr. AIDI Saadia

226. Pr. AIT OURHROUI Mohamed
227. Pr. AJANA Fatima Zohra

228. Pr. BENAMR Said

229. Pr. BENCHEKROUN Nabiha
230. Pr. CHERTI Mohammed

231. Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
232. Pr. EL HASSANI Amine

233. Pr. EL IDGHIRI Hassan

234. Pr. EL KHADER Khalid

235. Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*
236. Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
237. Pr. HSSAIDA Rachid*

Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Ophtalmologie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Meédecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation



238.
239.
240.
241.
242.
243.
244.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. LACHKAR Azzouz

. LAHLOU Abdou

. MAFTAH Mohamed*

. MAHASSINI Najat

. MDAGHRI ALAOUI Asmae
. NASSIH Mohamed*

. ROUIMI Abdelhadi

Décembre 2001

245.
246.
247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254.
255.
256.
257.
258.
259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
2717.
278.
279.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

AOUAD Aicha

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid

EL OUNANI Mohamed
EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim

Urologie

Traumatologie Orthopédie

Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique



280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.
288.
289.
290.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NABIL Samira

NOUINI Yassine
OUALIM Zouhir*
SABBAH Farid
SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

291.
292.
293.
294.
295.
296.
297.
298.
299.
300.
301.
302.
303.
304.
305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENBOUAZZA Karima
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia*
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL ALJ Haj Ahmed

EL BARNOUSSI Leila

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*
ES-SADEL Abdelhamid
FILALI ADIB Abdelhai
HADDOUR Leila

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOULE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
MOUSTAINE My Rachid

Meédecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Rhumatologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie



322.
323.
324.
325.
326.
327.
328.
329.
330.
331.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. NAITLHO Abdelhamid*
OUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

ZRARA Ibtisam*

PROFESSEURS AGREGES :

Janvier 2004

332.
333.
334.
335.
336.
337.
338.
339.
340.
341.
342.
343.
344.
345.
346.
347.
348.
349.
350.
351.
352.
353.
354.
35S.
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de toi une meére exemplaire et un modele de vertu.
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Tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas

La tumeur pseudo-papillaire et solide du pancréas (TPPSP) est une
tumeur épithéliale rare, d’évolution lente, a potentiel de malignité atténué,

ayant peu d’agressivité locale.

Elle a d'abord été décrite par Dr Gruber Frantz en 1959 et a été définie
par l'organisation mondiale de la santé (OMS) en 1996 comme tumeurs
pseudopapillaires et solides du pancréas [1]. En regle générale, ces tumeurs ont
un potentiel malin relativement faible et sont diagnostiquées surtout chez les

femmes jeunes.

Cette tumeur se caractérise par une longue évolution infra-clinique
pendant I'enfance, et se révele le plus souvent a I’age jeune, par une douleur
abdominale non spécifique, pouvant étre associée a un syndrome de masse
abdominale. Sa découverte fortuite est fréquente lors d’'un examen
paraclinique. Dans de rares cas, elle se révele par un tableau abdominal aigu

chirurgical du ala rupture tumorale.

Les caractéristiques radiologiques ne sont pas spécifiques, néanmoins la
tomodensitométrie permet d’évoquer le diagnostic en montrant une Iésion

bien limitée, hypovasculaire, pouvant prendre schématiquement 3 aspects :

<> Image solide homogeéne.
<> Image mixte hétérogene du fait de la juxtaposition de zones solides
et kystiques.

<> Image de kyste a paroi épaisse.
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La cytoponction préopératoire peut étre utile mais expose au risque de

dissémination tumorale, donc son indication reste controversée.

Le diagnostic de TPPS du pancréas est basé sur 'aspect macroscopique et

microscopique ainsi que sur I’examen immunohistochimique.

Macroscopiquement, elle se caractérise par son volume important et par
son caractere bien délimité par une pseudocapsule fibreuse. A la coupe, elle
prend une apparence spongieuse souvent hémorragique avec une association
de zones solides et kystiques et un important remaniement nécrotico-

hémorragique.

Les caractéristiques histologiques principales sont la disposition pseudo-
papillaire de sa prolifération tumorale associée a des remaniements
microkystiques, et la combinaison évocatrice en immunohistochimie d’une
positivité nette a la vimentine et d’une négativité a la cytokératine et aux

marqueurs neuro-endocriniens spécifiques.
L’histogénese de cette tumeur reste toujours controversée.

Sur le plan thérapeutique, La chirurgie est le meilleur traitement curatif
pour ces tumeurs. Une résection complete devrait étre l'objectif de cette
chirurgie. Il faut éviter les résections trop conservatrices qui exposent au risque

de récidive tumorale.

De maniere générale, le pronostic des patients atteints de TPPSP

est bon, méme avec une récidive locale et des métastases, ainsi le taux de
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survie globale a 5 ans des patients atteints de cette tumeur est d'environ

95%.

Une surveillance post-chirurgicale prolongée au minimum pendant 10ans

est nécessaire en raison des récidives possibles et de la lenteur d’évolution.

Dans ce travail, nous rapportons deux observations cliniques d’une
tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas ,a travers lesquelles nous allons
étudier les caractéristiques épidémiologiques des patients atteints de cette
maladie, la présentation clinique, les résultats radiologiques et
anatomopathologiques, les modalités thérapeutiques, les complications
postopératoires, et le pronostic a long terme, tout en essayant d’ inclure un
résumé de la littérature actuelle pour fournir une référence pour la gestion de

cette affection rare.
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La tumeur pseudo-papillaire et solide du pancréas a été décrite pour la
premiere fois par Lichtenstein [2,3] en 1934 puis par docteur Frantz en
1959(1,4,70] qui a rapporté trois cas deux femmes et un homme. Depuis, de
nombreux auteurs ont rapporté un total de 13 cas sous différentes
terminologies [6,3] entre 1960 et 1980, en 1970, Hamoudi et coll

(collaborateurs) ont publié le premier cas pédiatrique d’une adolescente de

12ans [7] :
<> Tumeur papillaire Frantz (1959)
<> Néoplasie papillaire épithéliale Hamoudi (1970)
<> Adénocarcinome de I’enfance Taxy (1976)
<> Néoplasie papillaire et kystique Boor (1979)
<> Néoplasie épithéliale solide et papillaire Compagno (1979)

En 1981, Kloppel et coll [3] ont clairement documenté cette entité
clinique distincte, et la méme période Alm et coll ont réalisé la premiere
description cytologique de la TPPSP. Alors que le premier rapport d’'une TPPSP

publié dans une revue chirurgicale est fait par Sanfey en 1983 [8].

<> Tumeur solide et kystique a cellules acineuses Kloppel (1981)

<> Néoplasie solide et papillaire Schlosnagle (1981)
<> Néoplasie épithéliale papillaire et kystique Alm (1981)

<> Carcinome papillaire et kystique Dales (1983)

<> Néoplasie papillaire et solide Sanfey (1983)

<> Tumeur papillaire et kystique Morrison (1984)
<> Tumeur pseudo-papillaire et solide OMS (1996)
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Enfin, en 1996 dans la classification histologique des tumeurs exocrines
du pancréas de I'OMS (I'organisation mondiale de la santé), cette entité a été
classée en deux sous-entités anatomopathologiques, en fonction de leur degré

d’agressivité, on distingue :

» les tumeurs “borderline”” sous la dénomination de « tumeur pseudo
papillaire et solide du pancréas » : ce sont des tumeurs épithéliales
composées de structures solides et pseudopapillaires associées a des

remaniements nécrotico-hémorragiques fréquents a caractere bénin.

» les tumeurs malignes dénommeées « carcinome pseudo papillaire et
solide du pancréas»: ce sont des carcinomes de bas grade,
morphologiquement identiques a la premiere sous-entité ,mais qui
montrent des criteres de malignité comme I'’envahissement vasculaire ,

nerveux , ganglionnaire et /ou des métastases a distances [9,10].

Ce terme de tumeur pseudopapillaire et solide englobe les deux
caractéristiques histologiques les plus évidentes : zones solides et pseudo

papillaires.
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Le pancréas fait partie de la loge duodéno-pancréatique située
profondément contre le plan pariétal postérieur a la partie moyenne de la

cavité abdominale.

La loge duodéno-pancréatique est une loge péritonéal contenant le

duodéno-pancréas. Elle est limitée :

» En avant par le péritoine pariétal postérieur définitif.

» En arriére par le fascia de Treitz.

Dans cette loge la majeure partie du duodénum et la téte du pancréas

sont étroitement solidaires.
A. Anatomie descriptive du pancréas:

Le pancréas se compose de quatre portions distinctes :une téte ,un

isthme ,un corps et une queue (figure 1)

< -la téte: partiellement encadrée par le cadre duodénal, on y
trouve le crochet, le tubercule pancréatique et la gouttiere du
duodénum.

<> -le corps: il est réuni a la téte par l'isthme et comprend les
tubercules pancréatiques droit et gauche.

<> -la queue : c’est une extrémité mince et mobile qui est creusée
d’une gouttiere par les vaisseaux spléniques. C'est la seule région
du pancréas qui est entierement péritonisée. Avec le corps, elle
forme la paroi postérieure de l'arriere cavité des épiploons .elle se

termine dans le hile de la rate avec les vaisseaux spléniques.
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Le pancréas exocrine exerce sa fonction d’excrétion par deux canaux:

I"'un principal(Wirsung), I’autre accessoire (Santorini)[11] :

<> -le canal de Wirsung: commence a la queue , parcourt tout le
corps, traverse la téte du pancréas et s’ouvre dans la deuxieme
portion duodénale D2 au niveau de la grande caroncule.

<> -le canal de Santorini: traverse la partie supérieure de la téte
pancréatique et s’étend de l'isthme pancréatique a la petite

caroncule duodénale.
B .Rapports topographiques du pancréas (figurel) :
1. En avant : la face antérieure du pancréas répond au méso colon
transverse, qui divise la région en 2 étages :

> Etage sus méso colique : répond a

= |a portion mobile du D1.

= |a face inférieure du foie et a la vésicule biliaire.
> Etage sous méso-colique : répond
= au pédicule mésentérique supérieur.
= plus a droite, au pédicule colique supérieur droit,
= plus a distance, au colon transverse et au grand épiploon

2. En arriére : répond par l'intermédiaire du fascia de Treitz

= A la veine cave inférieure avec la terminaison des veines
rénales.

= Au pédicule rénal droit

10
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= Plus a droite, le bassinet et ['uretére du rein droit.

= Plus a gauche, |'aorte abdominale et les ganglions

lymphatiques et nerveux inter aortico-cave.
3. En haut : répond au pédicule hépatique situé au bord libre du petit
épiploon.
4. A droite :

= En haut, la face inférieure du lobe droit du foie.

= En bas, I'angle hépatique du colon.
5. A gauche : la téte du pancréas se prolonge par l'isthme derriere lequel

nait la veine porte.

11
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Figure 1 : vue antérieure schématique montrant I'anatomie descriptive du pancréas
et ses rapports [12].

C .Vascularisation, innervation et drainage lymphatique du pancréas :

1. Les arteres (figure 2 et 3):
Les arteres du pancréas sont représentées par :

= L'artere gastro-duodénale, branche de I'artere hépatique.
" Les 2 arcades artérielles pancréatico-duodénales (supérieure et

inférieure) : formées par des branches de la gastro-duodénale et de

I'artére mésentériques supérieure.

= L'artére hépatique droite inconstante.
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Figure 2 : vascularisation artérielle du pancréas en vue antérieur.

13



Tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas
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Figure 3 : vascularisation artérielle du pancréas en vue postérieure.
2. Les veines (figure 4):

Les arcades céphaliques drainent la téte du pancréas et le duodénum,

homologues des arcades artérielles.

La veine porte : nait a la face postérieure de I'isthme pancréatique par la

réunion du tronc splénomésaraique, et de la veine mésentérique supérieure.
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Figure 4 : vascularisation veineuse du pancréas.
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3. Les lymphatiques (figure 5): se groupent en 4 courants principaux :

Supérieur : ganglions de la chaine splénique.

Inferieur : ganglions de l|'origine des vaisseaux mésentériques
supérieurs.

Postérieur droit : ganglions pancréatico-duodénaux.

Postérieur gauche : ganglion du hile de la rate.

16



Tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas

riwds spléniques (idnmus)

Moy pancrdatigues supdrieurs

Nozuds coliagues

bedong e
conduits bilisires
el de Farblre
hésatique propre

Meanpids mAsempdeinues susdripurs

Figure 5 : Drainage lymphatique du pancréas.
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4. Nerfs : proviennent du plexus solaire et du plexus mésentérique

supérieur (figure 6).
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Trang
sympathigue
drojl ———

[——Tronc sympathique gauche

L Partie thoracique de
la moelle spinale
Nerf grand
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gt — |
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Trone vagal antérieur

Tronc vagal
postérieur ——
Ganglions ceeliagues
Artére ?
splénigue ﬂ
(liénale) : -
Tronc e

cosliaque

“Ganglion
mésenterique S
supérieur

Artére et plexus mésentériques supérieurs

Figure 6 : Innervation du pancréas.
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Les travaux de Delmas [4] ont montré que le pancréas provient de deux

ébauches dérivant de I'endoblaste et de I'anse duodénale primitive (figure7) :

<>

-Ebauche ventrale : donnera naissance a la face postérieure de la
téte et du segment rétro veineux du pancréas.

-Ebauche dorsale :d’ou nait le reste du parenchyme pancréatique.
Initialement, les deux ébauches dorsale et ventral sont
indépendant, ils vont se réunir par la suite pour former :

-Le canal pancréatique principal ou Wirsung.

-Le canal pancréatique secondaire ou Santorini.
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Figure 7 : Développement embryologique du pancréas.
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Histogénese

Malgré les études multiples qui ont été menées avec le microscope
électronique et les examens immunohistochimiques, l'origine cellulaire de

cette tumeur reste toujours indéterminée (13,14).

Les origines probables de la TPPSP incluent la cellule canalaire, acineuse
et neuroendocrine (15; 16;17; 18), aussi une cellule multipotente et une

cellule de la créte génitale ont été évoquées [3;19;20] :
1. Origine embryonnaire d’une cellule souche multipotente :

Certains chercheurs soutiennent la théorie qui suppose que l'origine de
la TPPSP est une cellule primordiale multipotente susceptible de différenciation
multidirectionnelle [19;20,22]. Cette théorie a été adoptée par plusieurs
auteurs [23,24], cette cellule multipotente pourrait s’engager dans toutes les
lignées de différenciations pancréatiques, ceci explique la positivité pour les
marqueurs immunohistochimiques des différentes lignées :neuroendocrines,
épithéliales et mésenchymateuses, sa localisation serait les petits canaux

pancréatiques, mais aucune étude jusqu’a ce jour n’a pu la démontrer.
2. Origine acineuse :

Nathash Kallichanda et col [14], ont rapporté un cas de TPPSP ou les
cellules tumorales ressemblent aux cellules centroacineuses normales du
pancréas aussi bien sur le plan immunohistochimique qu’ultrastuctural. Ceci
soutient I'hypothéese que l'origine de la TPPSP est la cellule acineuse. Les
particularités du cas rapporté sont les similitudes microscopiques,
immunohistochimiques et ultrastructuraux (figure8) entre les cellules
tumorales et les cellules centroacineuses normales dans le tissu pancréatique

adjacent.
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Figure 8. (A) microscope électronique, les cellules normales du pancréas sont
centrolobulaire ronde a noyaux légérement en retrait avec condensation de la
chromatine focal a la périphérie du noyau et cytoplasme vide. x 2500. (B)
microscope électronique, les cellules pancréatiques tumorales ont un
cytoplasme vide et des noyaux avec une condensation focale de la chromatine
au niveau de I'enveloppe nucléaire. x 3000.
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3. Origine neuroendocrine :

L'histogenese de la TPPSP reste incertaine en raison des divergences
dans les résultats immunohistochimiques et les observations au microscope
électronique. Une origine neuroendocrine a été suggérée par une réaction
diffuse positive pour NSE et par la positivité présumée pour la somatostatine
pancréatique, le glucagonet l'insuline dans quelques cas et par la présence
occasionnelle d'organelles ressemblant a des granules neurosécrétrices

[16,17].

Plusieurs études, n'ont pas réussi a démontrer la production d'hormones
par les TPPSP [25].En outre, une immunoréactivité pour NSE ne doit pas étre
considérée comme preuve de différenciation neuroendocrine parce que ce
marqueur est également exprimé par une variété de tumeurs non

neuroendocrine [26].
4. Origine canalaire :

La positivité des cellules tumorales pour la cytokératine 20, mise en
évidence par une étude menée par Remadi et col [27], semble étre un bon

argument pour une différenciation canalaire.
5. Origine germinale (bandelettes ovariennes gauches) :

Compte tenu de la prépondérance de la TPPSP chez les femmes, d'une
part et le rapprochement étroit connu entre les crétes génitales et I'ébauche
du pancréas au cours de |I'embryogenéese d'autre part, Kosmahl et col[28] ont

émis I'hypothese que les TPPSP peuvent dériver d'une cellule de la créte
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génitale ou de I'ébauche ovarienne, qui a été attachée au tissu pancréatique
au cours de I'embryogenese précoce, et qui se différencierait secondairement
et de facon indifférente vers une cellule pancréatique exocrine ou

endocrine[22].
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Pathogénie

La pathogénie de la tumeur n'est pas claire, plusieurs études ont été

menées [3] :

Le fait que les TPPSP se produisent surtout chez les jeunes femmes a
conduit a I'étude des récepteurs hormonaux par plusieurs auteurs, sans
aucune preuve du rble des récepteurs des cestrogenes dans la pathogénie de la

tumeur.

Les genes p53 et k-ras ont été étudié avec de nombreuses méthodes, ne

semblent pas jouer un réle important dans la pathogénie des TPPSP.

Les anomalies chromosomiques sous forme d'une translocation
déséquilibrée jouent probablement un réle dans le développement de cette
tumeur, et peut fournir un indice crucial a la compréhension du processus de

développement de cette tumeur [3].

Des analyses génétiques complémentaires restent nécessaires pour
identifier le gene responsable, pour trouver des marqueurs prédictifs du

potentiel de malignité, et pour clarifier la pathogénie de cette tumeur.
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. Matériel et méthodes

Observations personnelles

Observation n°1

Madame A.M, agée de 19 ans, sans antécédents particuliers notables, a
été admise au service des urgences chirurgicales viscérales (UCV) en décembre
2011, pour des douleurs abdominales de I"hypochondre gauche avec sensation
de masse augmentant progressivement de volume, sans trouble digestif ni
vomissement ni ictere, évoluant dans un contexte d’apyrexie et

d’amaigrissement important chiffré a 22 kg en deux ans.

L’examen clinique a révélé une patiente en bon état général, apyrétique
stable sur le plan hémodynamique, avec des conjonctifs normalement colorées.
La palpation de I'abdomen révele la présence d’'une masse au niveau de

I’hypochondre gauche sensible et mal limitée.

L’échographie abdominale a mis en évidence une formation tissulaire,
ovalaire de 12 cm de grand axe située au niveau de |I’"hypochondre gauche
refoulant la queue du pancréas et le rein gauche en faveur d’une masse de la
loge surrénalienne (adénome ou corticosurrénalome ??). On note, par ailleurs

la présence d’une rate accessoire centimétrique.

La TDM abdominale a montré une volumineuse masse tissulaire arrondie
au dépend de la queue du pancréas , hypodense se rehaussant de facon
hétérogene apres injection du produit de contraste avec des plages de nécrose

au centre .cette masse est de contours nets ,arrivant au contact de la rate
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,refoule le rein et la surrénale gauche vers le bas avec respect d’un liseré
graisseux de séparation .Elle mesure 97x82mm ,arrive au contact du pédicule
rénal gauche sans bourgeon endoluminal visible. Le corps et la téte du
pancréas sont de taille normale homogene .Absence de dilatation du Wirsung,
absence d’adénopathies profondes ni d’épanchement péritonéal (figure 9

et10).

Les examens biologiques incluant l'ionogramme sanguin, le bilan
hépatique, I'hémogramme sanguin, le bilan d’hémostase et les marqueurs

tumoraux (ACE et I'antigéne CA 19-9) étaient sans particularités.

L’intervention chirurgicale découvre une grosse tumeur au dépend de la
queue du pancréas ,bien limitée ,mesurant environ 10cm de diametre
,refoulant le colon transverse et le méso colon transverse en bas ,I’estomac en
haut et en avant , la surrénale gauche en arriere ,et ayant un contact intime
avec le hile splénique . Vu le rapport intime entre la masse et les vaisseaux
spléniques, la rate n’a pas pu étre préservée, donc on a réalisé une spléno-

pancréatectomie caudale (figure 11,12).
L’examen anatomopathologique a mis en évidence :

<> Sur le plan macroscopique: une piéce de splénopancréatectomie
caudale pesant 750gr comportant une tumeur pancréatique de
11x9x10cm avec une rate.la masse pancréatique est encapsulée
délimitée par un croissant de parenchyme pancréatique normal de 2
cm .A la coupe, la tumeur pancréatique présente un aspect blanc

jaunatre d’aspect nodulaire comportant un contingent solide compact
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ponctué de foyers hémorragiques jouxtant une zone kystique a contenu
séreux hématique. La capsule est partout respectée (figure 13).

<> Sur le plan microscopique : présence d’une prolifération tumorale, faite
de cellules épithéliales assez monomorphes, de taille moyenne a
cytoplasme éosinophile abondant et au noyau arrondi régulier a
chromatine fine avec des figures mitotiques. Ces éléments s’agencent
en travées et en cordons séparés de fins septa vasculaires. Il associe par
place des aspects papillaires a axe cedémateux congestif avec présence
de cellules histiocytaires spumeuses .Ce processus arrive au contact de

la capsule sans I’envahir.

Donc aspect morphologique évoquant une tumeur pseudo-papillaire et

solide pancréatique avec résection complete et limites chirurgicales saines.

L’étude immuno-histochimique réalisée utilisant les anticorps suivants :
vimentine, NSE, synaptophysine, chromogranine, KL1 ET CD56, a montré que
les cellules tumorales expriment la vimentine, la NSE et |la synaptophysine.
Alors que I'immunomarquage a été négatif avec la chromogranine, le KL1 et le

CD 56.

Donc I'aspect morphologique et immunohistochimique est compatible

avec une tumeur pseudo papillaire et solide du pancréas (figure 14, 15, 16 ).

Les suites opératoires furent simples, la patiente a quitté I’"hopital a J4.
Une consultation réguliere pour suivi et surveillance de la patiente a été

prévue.
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Figure 9 : TDM abdominale, sans injection de produit de contraste,
montrant une masse au dépens de la queue du pancréas,
hypodense, arrondie, bien limitée, elle mesure 97x82mm
de diamétre.
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Figure 10 : coupes axiales de la TDM abdominale aprées injection du produit de contraste,
objectivant une tumeur de la queue du pancréas prenant le contraste de fagon
hétérogeéne, avec des plages de nécrose au centre. Cette masse est de contours
nets, arrivant au contact de la rate, refoule le rein et la surrénale gauche vers le bas
avec respect d’un liseré graisseux de séparation .Elle mesure 97x82mm.
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Figure 11 :Photo per-opératoire de la pieéce de spléno-pancréatectomie caudale montrant
une volumineuse masse encapsulée de la queue du pancréas .
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Figure 12 :Photo per-opératoire de la pieéce de spléno-pancréatectomie caudale montrant
une volumineuse masse encapsulée de la queue du pancréas .

35



Tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas

WL L
‘___-l!'.lh’_u'ln‘l-p‘m'n i n

Figure 13 : Piece de spléno-pancréatectomie caudale pesant 750gr comportant une
tumeur pancréatique de 11x9x10cm avec une rate . La masse pancréatique
est encapsulée .A la coupe, la tumeur pancréatique présente un aspect blanc
jaunatre d’aspect nodulaire comportant un contingent solide compact
ponctué de foyers hémorragiques jouxtant une zone kystique a contenu
séreux hématique.la capsule est partout respectée.
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Figure 14 : |la coloration immuno-histochimique : positive pour la NSE.
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Figure 15: la coloration immunohistochimique : positive pour Synaptophysine .

Figure 16: la coloration immunohistochimique : positive pour la Vimentine.
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Observation n°2

Madame C.M, agée de 42 ans, sans antécédents particuliers notables, a
été admise au service des urgences chirurgicales viscérales (UCV) en septembre
2008 suite a la découverte fortuite lors d’'une échographie abdominale, d’une

masse épigastrique.

Les données de I'examen clinique initial étaient : une patiente en bon
état général apyrétique avec a I'examen abdominal présence d’'une masse
épigastriqgue indolore a la palpation, le tout évoluant dans un contexte

d’apyrexie et d’amaigrissement non chiffré.

L’échographie abdominale a mis en évidence la présence d’'une masse

épigastrique au dépend probablement de la queue du pancréas.

La TDM abdominale a montré une volumineuse masse tumorale au
dépend de la queue du pancréas mesurant 10cm de grand axe , se rehaussant
de facon hétérogene apres injection du produit de contraste ,comportant des
zones hypodenses en rapport avec les remaniements nécrotico-hémorragiques
ainsi que de nombreuses zones kystiques de densité liquidienne. Le corps et la
téte du pancréas sont de taille normale homogene .Absence de dilatation du
Wirsung ou des voies biliaires intra et extra hépatiques, absence
d’adénopathies profondes ni d’épanchement péritonéal. Le foie la rate et les

reins sont normaux.

L’intervention chirurgicale découvre une grosse tumeur au dépend de la

queue du pancréas, bien limitée, mesurant environ 10cm de diametre , ayant
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un contact intime avec les vaisseaux spléniques . Une spléno-pancréatectomie

caudale fut réalisée.
L’examen anatomopathologique a mis en évidence :

<> Sur le plan macroscopique : une piéce de spléno-pancréatectomie
caudale pesant 550gr comportant une masse tumorale pancréatique
mesurant 10x6x7cm avec une rate. A la coupe, la tumeur pancréatique
présente un aspect hétérogene blanc grisatre comportant de rares
zones nécrotico-hémorragiques ainsi que de nombreux remaniements

kystiques.

<> Sur le plan microscopique : présence d’une prolifération tumorale, faite
de cellules cuboides ou polygonales de petite taille au cytoplasme clair,
parfois vacuolisé .les noyaux sont ovalaires réguliers comportant de
rares figures de mitoses avec condensation périphérique de la
chromatine.ces cellules s’agencent soit sous forme de plages solides
soit selon un dispositif pseudo papillaire avec un axe fibro-vasculaire
bordé d’une rangée de cellules. Par endroit on note de nombreuses
fentes de cristaux de cholestérols ainsi que des histiocytes spumeux.

Ailleurs, le tissu pancréatique adjacent est dépourvu d’anomalies.

Donc aspect morphologique évoquant une tumeur pseudo-papillaire et

solide pancréatique.

L’étude immuno-histochimique réalisée utilisant les anticorps suivants :

vimentine, synaptophysine, chromogranine, et CD10, a montré que les cellules
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tumorales expriment la vimentine, la chromogranine et la synaptophysine, avec

un faible marquage par I'anticorps anti- CD 10.

Donc I'aspect morphologique et immunohistochimique est compatible

avec une tumeur pseudo papillaire et solide du pancréas.

Les suites opératoires furent simples, la patiente fut adressée a l'institut
national d’oncologie My Abdallah a Rabat en février 2009, pour éventuelle
chimiothérapie adjuvante ou la patiente a bénéficié d’'un examen clinique qui a
retrouvé une patiente en bon état général avec un examen abdominal normal,
notamment absence de masse palpable, ni d’hépatomégalie et absence

d’adénopathie périphérique.

On a complété par les marqueurs tumoraux (ACE et I'antigéne CA 19-9)
qui étaient sans particularités. Une TDM thoraco-abdominale fut réalisée 6
mois apres l'intervention chirurgicale revenue normale sans signes de récidives

tumorales ni de métastase a distance.

Vu la résection complete, le bilan d’extension négatif I'indication d’une
chimiothérapie adjuvante n’a pas été retenue et la patiente fut réadressée aux

UCV pour surveillance et suivi.

Actuellement la patiente est en bon état général avec recul de 4 ans.
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Tableau récapitulatif des observations des deux patientes.

Observationl

Observation2

Age /sexe

19 ans/Féminin

42 ans /Féminin

Symptomes cliniques

e Douleurs de 'THCG
e Masse abdominale
e Amaigrissement(22kg en 2 ans)

Découverte fortuite sur échographie
abdominale

Queue du pancréas/11cm

Queue du pancréas /10cm.

Localisation/taille
] Masse tissulaire ovalaire Masse tissulaire épigastrique

Echographie
Masse tissulaire hypodense hétérogéne | Masse tissulaire hétérogéne +zones
avec nécrose centrale kystiques +remaniements nécrotico-

TDM hémorragiques

. Splénopancréatectomie caudale Splénopancréatectomie
Intervention

caudale

Examen anatomo-
Pathologique

TPPSP avec résection compléte et
limites chirurgicales saines

TPPSP avec résection compléte et
limites chirurgicales saines

Evolution

Favorable sans complications post-
opératoires.

Favorable sans signes de récidive
Avec recul de 4 ans.
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l.Epidémiologie :
1. Incidence et prévalence :

La tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas constitue 0,2 a 2,7%

des tumeurs primitifs non-endocrines du pancréas [1, 29,30].

C'est une tumeur pancréatique exocrine rare, son apparition

occasionnelle a été rapportée par plusieurs auteurs :

<> Cubilla et Fitzerald [31] ont signalé un cas de TPPSP au cours d’une
étude sur les tumeurs malignes du pancréas non endocrine sur une
série de 645 malades, soit un taux de prévalence de 0,17%.

<> Sheeham et coll [32] ont rapporté cinq cas parmi les 336 patients
étudiés sur une durée de 9 ans, soit un taux de 1,48%.

<> Morohoshi et coll [33] ont signalé sept cas de TPPSP chez les 264 cas
de tumeurs pancréatiques, soit un taux de 2,7%.

<> Et enfin

<> Lam et coll [34] ont signalé huit cas (2,5%) sur une période de 24

ans.

Certains auteurs [32] et [35] soutiennent que, malgré la tres faible
incidence connue des TPPSP, leur fréquence a nettement augmenté comme
on arrive mieux a les reconnaitre, et dans leurs séries, ils représentent environ

6% de toutes les tumeurs pancréatiques exocrines.
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Papavramidis et al [3] ont réalisé une revue de 210 articles rapportés
dans la littérature anglaise publiés entre 1933 et 2003, et ont trouvé 718 cas
bien documentés. Ills ont constaté une augmentation réguliere du nombre de
ces tumeurs. Une augmentation apparente de l'incidence est probablement

due a une meilleure compréhension de la pathologie.
2. Répartition selon I’age et le sexe :

La TPPSP est une tumeur pancréatique rare qui touche principalement
les femmes jeunes, avec une prédominance chez les femmes non-caucasiennes
avec une fréquence de plus de 90% des cas [1, 28,36]. La plupart des
chirurgiens [34, 37,38] conviennent que I'age moyen d’apparition tumorale

chez I'adulte varie de 20 a 30 ans.

Lors de la revue de la littérature anglaise réalisée par Papavramidis et

coll [3], qui a inclut les enfants, I’age moyen retrouvé est a 21,97 ans.

Parfois, la tumeur peut étre vue chez les hommes et les personnes agées
[38], cependant les males ont tendance a |la survenue de cette tumeur a un age

plus avancé (moyenne: 31 ans)[39].

Le sexe ratio femmes-hommes varie selon les auteurs de 5/1,9 [28] a

10/01 [30].

Dans notre étude les deux patientes sont de sexe féminin, agées de 19 et

42 ans au moment du diagnostic.

Chez I’enfant, le cancer du pancréas est moins fréquent.
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Lack et coll [41] ont publié I'expérience de 30 ans a I'hépital d’enfants de
Boston sur les tumeurs pancréatiques pédiatriques, dans lequel I'un des huit

tumeurs est une TPPSP, soit une fréquence de 12 ,5%.

Jaksic et coll [42] ont rapportés six tumeurs pancréatiques, sur une

période de 20 ans, I'un d'eux est une TPPSP soit 16,6%.

Grosfeld et coll [43] ont publié une combinaison de 20 ans d'expérience
de I'H6pital d’ enfants de Colomb et de I'HOpital d’ enfants de Riley ou une sur
13 tumeurs pancréatiques ,soit une fréquence de 8%, a été reconnu comme

une TPPSP.
3. Race et ethnie:

Une origine ethnique noire ou asiatique est plus fréquemment
retrouvée, dans la revue de la littérature faite par Podevin et coll 13 % des
patients étaient d’origine noire, et 42 % d’origine asiatique dans les séries

rapportées jusqu’en 1999 [22].
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Il .Etude clinique

A .Mode de découverte et symptomes :

De maniere générale, il n'y a pas de syndrome clinique spécifique pour
les TPPS du pancréas, et la maladie a tendance a étre diagnostiquée a tort, en

particulier chez les patients de sexe masculin.
1. Découverte fortuite :

Pres de 30% des patients atteints de tumeur pseudopapillaire et solide
du pancréas sont asymptomatiques [39, 44], et le diagnostic est alors établi sur
la découverte fortuite de la masse tumorale a I'échographie, au scanner et a
I'IRM [44].Dans notre étude c’est le cas de la deuxieme patiente chez qui le
diagnostic a été évoqué lors d’une échographie abdominale réalisée pour une

autre raison.
2. Douleurs et autres symptomes abdominaux vagues :

La plupart des patients présentent des symptdmes vagues qui
comprennent des douleurs abdominales et/ou malaises, une augmentation du

volume de I'abdomen.

Du fait de ces symptomes subtils, le diagnostic est souvent retardé et la

taille de la tumeur est souvent grande au moment du diagnostic [7].
3. Masse abdominale :
La TPPSP se révele fréquemment par une masse épigastrique, ou de

I'hypochondre droit ou gauche [6], comme c’est le cas de la premiere patiente
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dans notre étude, ou la maladie a été découverte suite a la perception par la

patiente elle-méme d’une mase de I’hypochondre gauche.
4. Signes en rapport avec la compression des organes de voisinage :

Les symptomes dus a la compression des organes de voisinage sont
possibles, une perte d'appétit et des nausées voire des vomissements sont en

rapport avec la compression gastroduodénale [1,4].

Une compression des veines splénique ou portale entrainant une

hypertension portale [21].

Une compression de la voie biliaire principale responsable d’un ictere
cholestatique, comme dans le cas rapporté par Denis et coll [21] ou ils ont
décrit un cas de TPPSP avec cirrhose biliaire secondaire, liée a une compression
cholédocienne prolongée, et révélée par une rupture des varices
cesogastriques. L'évolution asymptomatique prolongée entrainant une
cholestase progressive, évoluant jusqu’a la cirrhose biliaire secondaire, est tres

probablement en rapport avec la lenteur de croissance de la masse tumorale.
5. Signes généraux :

Les signes généraux sont tres rares dans les TPPSP, ils se voient surtout
dans les formes compliquées ou métastatiques. A la différence des autres
tumeurs malignes pancréatiques ou ils sont malheureusement souvent des

signes révélateurs, on cite a titre d’exemple [3,45] :

= |’altération de I’état général,

= [’'anorexie,
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= Lafievre,

= |’amaigrissement.

Dans notre étude la premiere patiente présentait des sighes généraux a

types d’amaigrissement important chiffré a 20 kg en deux ans.
6. Découverte suite a une Complication :

La tumeur pseudo-papillaire et solide du pancréas est rarement

diagnostiquée au stade des complications :

" une pancréatite provoquée par 'ischémie [21,46],

= une distension ou obstruction des canaux pancréatiques [21,46],

= une hématémese [21].

= un tableau abdominal aigu suite a une hémorragie intra-tumorale
ou une rupture intra-péritonéale. Cette rupture peut étre

spontanée ou secondaire a un traumatisme abdominal [22,46].
B. Examen clinique :

Révele le plus souvent la présence d’'une masse de la partie haute de

I'abdomen, de I’lhypochondre droit, gauche ou de I'épigastre.

Dans notre étude I'examen clinique de la premiere patiente a trouvé a la
palpation de I'abdomen une masse au niveau de |’hypochondre gauche
sensible et mal limitée et chez la deuxieme I|a présence d’'une masse

épigastrique indolore a la palpation.

Plus rarement l'inspection permet de révéler un ictere cutanéo-muqueux
signe d’une compression des voies biliaires.
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Il. Etude para clinique :

A. les examens biologiques :

Le bilan biologique dans le cadre de la TPPSP est non spécifique et peu
contributif. Habituellement, il n'y a aucune preuve d'insuffisance pancréatique,
ni d’'une fonction hépatique anormale, ni du bilan de choléstase (sauf en cas de
compression des voies biliaires).Les enzymes pancréatiques sont normaux et il
n'y a pas de syndrome endocrine. Les marqueurs tumoraux sont également

généralement normaux ( CA 19-9 ,AFP et L’ACE)[4,21].

Une hyperleucocytose, une hyperamylasémie et une perturbation des

enzymes pancréatiques ont été décrites dans la littérature [21].

Chez nos deux patientes tous les examens biologiques étaient normaux y

compris les marqueurs tumoraux.
B. les examens morphologiques :
L'imagerie est un élément essentiel pour le diagnostic des TPPS
pancréatiques [4].

Les résultats de I'étude menée par Ning G et coll [4] montrent que
I'imagerie radiologique, en particulier lorsqu'elle est combinée avec les
caractéristiques cliniques, tels que I'age et le sexe, souleve la possibilité d'une
tumeur PPSP et elle est suffisante pour indiquer une intervention chirurgicale

sans la nécessité d'une biopsie pré-opératoire.
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Un autre point important dans |'évaluation radiologique de ces tumeurs
est leur taille. Les grosses tumeurs de plus de 3 cm montrent beaucoup de
caractéristiques radiologiques des TPPSP, mais les plus petites tumeurs de
moins de 3 cm sont souvent atypiques. Certains auteurs plaident pour
['utilisation de I'lRM ou de la biopsie percutanée dans le diagnostic des petites

TPPSP [4].

En raison de la rareté des symptdémes cliniques, dans la plupart des cas,
la tumeur est volumineuse au moment du diagnostic et, par conséquent, facile
a détecter par les méthodes d'imagerie. En effet, le contraste entre la taille de
la lésion et la symptomatologie réduite est l'une des principales
caractéristiques de la lésion et peut aider a différencier la TPPSP des autres
tumeurs kystiques pancréatiques, y compris le cystadénome séreux, les
tumeurs mucineuses, les tumeurs des filots de Langerhans, ou le

pancréatoblastome [48].

Aussi bien la capsule fibreuse que I'hémorragie intra-tumorale sont des
indices importants pour le diagnostic final, car on les trouve rarement dans

d'autres tumeurs pancréatiques.

En raison de sa rareté, cette tumeur n'est souvent pas incluse dans le
diagnostic différentiel des masses pancréatiques, ce qui implique un diagnostic
préopératoire imprécis [13], par conséquent, certains auteurs recommandent

la réalisation de la cytoponction préopératoire.

Certaines caractéristiques radiologiques comme une volumineuse

masse, bien circonscrite, et hétérogene avec des zones centrales kystiques et
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hémorragiques et entourée par une pseudocapsule fibreuse qui prend le

contraste suggerent fortement le diagnostic de TPPSP [47].
1. Abdomen sans préparation :

Les calcifications sont détectées chez pres de 30% des cas publiés de
patients adultes [1], mais seulement des calcifications minuscules ont été

signalées chez des cas infantiles [49].

Les calcifications trouvées sont généralement situées a la périphérie de
la tumeur, ou en motte [50,22]. Ces calcifications ne sont pas spécifiques de la

TPPSP.
2. Echographie abdominale :

A |'échographie les TPPSP paraissent sous forme de masses bien
limitées, hypoéchogenes, avec des zones solides et des zones kystiques, de
masses kystiques pures, avec parfois des lésions calcifiées semi circulaires

[52,53,54,55].

La TPPSP parait aussi sous forme de masse bien circonscrite entourée
par une pseudocapsule qui la délimite du reste du tissu pancréatique
comprimé et de la fibrose réactive [49,56]. Des zones kystiques centrales et de

nécrose sont souvent visualisées [57].

L’échogénicité de la tumeur varie en fonction de I'importance des zones
kystiques. Elle peut étre échogene et homogene, ou hétérogene avec des zones

kystiques hypo-échogenes et des zones solides échogenes [22].
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L'échographie abdominale avec le doppler peut étre tres utile pour
localiser la masse au sein du pancréas et détecter le débit sanguin bas autour

de la tumeur [4].

L’échographie  est la méthode d'imagerie de dépistage qui est
généralement réalisée chez les enfants en raison de sa large accessibilité et de

['absence d’irradiation [47].

Chez nos deux patientes [|'échographie abdominale n’a pas permis
d’évoquer le diagnostic. En effet, chez la premiere elle a mis en évidence une
formation tissulaire, ovalaire de 12 cm de grand axe située au niveau de
I’hypochondre gauche refoulant la queue du pancréas et le rein gauche en
faveur d’'une masse de la loge surrénalienne évoquant un cortico-surrénalome
ou un adénome surrénalien, et chez la deuxieme |'échographie a mis en
évidence la présence d’'une masse épigastrique au dépend probablement de la

queue du pancréas.
3. Tomodensitométrie :

La tomodensitométrie est également une technique tres utile pour le
diagnostic de la TPPSP, surtout la TDM injectée qui doit étre obligatoirement

effectuée.

La tomodensitométrie abdominale montre une lésion hétérogene, plutot
hypodense, se rehaussant partiellement en périphérie apres l'injection de

produit de contraste [22].
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Elle permet d’identifier une masse kystique pure, une masse solide avec
composante kystique, une masse kystique calcifiée, et des zones de
dégénérescence kystique (figurel7). Elle contribue a déterminer la taille de la
masse, a définir I'anatomie du pancréas, et a reconnaitre la présence d'une

éventuelle invasion des structures adjacentes [52,53, 58].
La TDM non injectée peut identifier ’'hémorragie et les calcifications.

Alors que la TDM injectée révele un rehaussement a la fois de la

pseudo-capsule et des composantes solides tumorales.

En général, les TPPSP ne montrent aucun rehaussement des parties
kystiqgues, mais une légere prise de contraste des parties solides a la phase

artérielle et un rehaussement marqué a la phase portale.

En comparaison avec I''IRM, la TDM a des limites inhérentes a montrer les
caractéristiques de certains tissus, comme |’hémorragie, la dégénérescence
kystique ou l'intégrité de la capsule tumorale, ce qui serait suggestif des TPPSP.
En raison de son contraste supérieur, I'IRM montre la capsule et I'hémorragie

intra-tumorale mieux que la tomodensitométrie [4].

Le scanner abdominal ou I'IRM sont alors généralement nécessaire pour

la stadification locorégionale et a distance.

Chez nos deux patientes la TDM a permis d’évoquer le diagnostic et

d’adopter une attitude chirurgicale radicale adéquate.

Chez la premiere elle a montré une volumineuse masse arrondie au

dépend de la queue du pancréas, hypodense se rehaussant de fagon
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hétérogene apres injection du produit de contraste avec des plages de nécrose

au centre.

Et chez la deuxieme patiente la TDM abdominale a montré une
volumineuse masse tumorale au dépend de la queue du pancréas mesurant 10
cm de grand axe, se rehaussant de fagcon hétérogene apres injection du
produit de contraste, comportant des zones hypodenses en rapport avec les
remaniements nécrotico-hémorragiques ainsi que de nombreuses zones

kystiques de densité liquidienne.
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Figurel7: TDM abdominale avec injection : volumineuse masse hétérogéne, prenant peu le
produit de contraste, et développée aux dépens du pancréas gauche. Il existe en
avant de la lésion des veines gastro-épiploiques dilatées témoignant d’une
hypertension portale segmentaire par obstacle sur la veine splénique.
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4. Tomographie par émission de positrons couplés a la tomodensitométrie
au 18F Fluorodesoxyglucose :

Le PET-scan peut montrer la présence d'une élévation du 18F-FDG au
niveau de la tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas, mais il ne peut
pas fournir des informations supplémentaires a celles qui ont été fournies par

le scanner ou l'lRM [51].

F. Delfort [59]a rapporté un cas de TPPSP chez une jeune patiente de 17
ans qui présentait une volumineuse lésion du corps et de la queue du pancréas
a la TDM abdominale, et chez qui on suspectait une tumeur épithéliale pseudo-
papillaire, d’ou l'indication d’un pet-scan pour le bilan d'extension. Il a

objectivé (figurel8) :

<> Un volumineux foyer hypermétabolique en regard de la masse

connue du corps et de la queue du pancréas.

<> Masse hétérogéne avec une zone hypométabolique centrale,
compatible avec une sécrétion mucineuse ou avec une nécrose

partielle.

<> Liseré hypermétabolique intense, parfois pseudo-nodulaire a la

périphérie tumorale.

<> Pas d'autre foyer hypermétabolique sur le reste de I'examen.
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Figurel8 :PET pour bilan d’extension d’une TPPSP chez une patiente de 17 ans.
5. Imagerie par résonnance magnétique (figure19):

L'IRM est le moyen le plus efficace pour diagnostiquer la TPPS du
pancréas [4].
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Cette tumeur doit étre envisagée devant une masse bien limitée,
grande, encapsulée, solide et kystique, avec des zones de dégénérescence
hémorragique, tel que révélé par I'hypersignal en séquence pondérée T1 et le

réhaussement légerement hétérogene apres injection de gadolinium.

En effet, en séquences T1 les régions solides ont le méme signal que

celui du foie et les zones d’hémorragie ont un hypersignal.
En séquences pondérées T2 la |ésion est hétérogene en hypersignal.

On note, en outre un réhaussement périphérique apres injection de

gadolinium au temps artériel.

L'IRM devrait étre considérée comme étant la meilleure technique
d'imagerie chez I'’enfant en raison de |'absence d’irradiation et de sa capacité a
visualiser les composantes tumorales, en particulier les zones d'hémorragie
intra-tumorale, avec I'hpersignal sur les séquences pondérées T1 et le signal

hétérogene en T2.

La pseudocapsule fibreuse périphérique est généralement vue comme
une jante dont le signal est hétérogene en T2 alors qu’elle est en hyposignal

T1, et qui se réhausse souvent, apres l'injection de gadolinium [22].

L'IRM est aussi un examen utile qui fournit des informations a propos de

la résécabilité de la tumeur [52, 58,60].
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Figure 19 : IRM, coupe transversale en T2 : volumineuse masse a contours bien limités, a
contenu hétérogene et en partie liquidien, développée aux dépens de la téte du
pancréas. Il existe une capsule hypo-intense aux pourtours de la lésion.

6. Cholangiopancréatographie-IRM (figure20) :

Elle constitue une application récente de I'IRM dans le domaine du bilio-
pancréatique, elle constitue une alternative a d’autres techniques d’'imagerie
plus invasives comme la cholangiographie rétrograde (CPRE) et I'écho-

endoscopie.
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La TPPSP apparait bien limitée, solide et associe des zones

hémorragiques et nécrotiques bien caractérisées [61].

Figure20 : Cholangio IRM en coupe coronale montrant une dilatation du canal
pancréatique principal sans dilatation des voies biliaires.

7. Echoendoscopie avec aspiration a 'aiguille fine :

En écho-endoscopie, la Iésion est échogene, hétérogene, avec un halo
périphérique hypo-échogene. Cet examen peut montrer le refoulement du
canal de wirsung. Cependant, 'intérét de I’écho-endoscopie est diminué par le

caractere en général volumineux des lésions [22].
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Les examens cliniques et radiologiques seuls, sont insuffisants pour
établir le diagnostic d'une masse pancréatique, une preuve histologique est
toujours nécessaire. Le diagnostic préopératoire correct de la tumeur solide et
pseudopapillaire du pancréas est possible par I’écho-endoscopie  avec

aspiration a l'aiguille fine et la cytologie [62].

L’écho-endoscopie avec aspiration a l'aiguille fine évite le risque de
contamination cutanée ou péritonéale qui peut se produire avec les ponction-
biopsies scano ou écho-guidées et elle est moins invasive que les interventions

chirurgicales.

Osamuyimen Igbinosa et coll recommande |'écho-endoscopie comme la
prochaine étape dans |'évaluation clinique apres la confirmation de la masse

avec la tomodensitométrie [1].

Evan .P et al [63] ont rapporté un cas pédiatrigue ou on a utilisé I'echo-
endoscopie avec aspiration a l'aiguille fine (EUS-FNA) pour le diagnostic pré-
opératoire de confirmation de la TPPSP chez une jeune fille de 13 ans et
suggerent qu’EUS-FNA peut fournir un moyen diagnostic s(r et précis pour les

Iésions pancréatiques chez les enfants.

Chez les adultes, 'EUS-FNA est devenu un pilier dans le diagnostic des
masses pancréatiques, en particulier ceux qui sont de nature kystique. La
sensibilité de I'EUS-FNA dans le diagnostic des tumeurs malignes du pancréas
varie de 75% a 88% [64,65]. Le taux de complications signalées est inférieur a

2% [66,67].
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L’EUS-FNA offre des avantages plus que la ponction scano-guidée pour
identifier les vaisseaux. Ainsi, les vaisseaux qui se trouvent dans le trajet de
I'aiguille peuvent étre vus par I'echographie et sont donc évités. Aussi I'EUS-
FNA a l'avantage théorique que le trajet de l'aiguille est trans-duodénal, et par

conséquent il est finalement réséqué au moment de la DPC.

Toutefois, 'EUS-FNA n'est pas disponible dans tous les centres, et le cas
échéant, il n'y a que peu de gastro-entérologues pédiatriques qui ont de

I'expérience avec la procédure.

Evan P et al proposent que I'EUS-FNA fournisse un moyen diagnostic
précis et assez anodin pour diagnostiquer définitivement les TPPSP chez
I’enfant, et recommandent un algorithme pour les enfants se présentant avec
une masse pancréatique, comprenant une échographie initiale suivie par le

scanner ou |I'IRM, puis I’'EUS-FNA si le diagnostic est encore dans le doute.

L'établissement d'un diagnostic préopératoire permet au chirurgien de
mieux préparer le patient et sa famille pour la procédure opératoire appropriée

(résection radicale).

L'utilisation de I'EUS-FNA permet alors de réduire le nombre de
résections locales effectuées et, ainsi le nombre de récidives chez les enfants

atteints de tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas.

Cependant, d’autres auteurs déconseillent la cytoponction en raison du
risque de dissémination tumorale et de transformation d’une tumeur bien

localisée de bon pronostic en une tumeur agressive avec diffusion péritonéale
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maligne et suggerent qu’elle doit étre réservée a des cas exceptionnels (tumeur

non résecable, atypies radiologiques) [68,69].
8. Angiographie :

A I'angiographie, la tumeur est habituellement jugée avasculaire, parfois
hypovasculaire ou légerement hyper vasculaire, et tres rarement normalement
vascularisée [3,52], associée a des images d’encorbellement des vaisseaux

voisins [22].

C’est un examen invasif de plus en plus en concurrence avec I'IRM, mais
il garde son intérét grace a sa plus grande précision vasculaire. Actuellement il
est souvent remplacé par la TDM injectée qui parait suffisante pour le bilan

d’extension et d’exérese.
9. Cholangio-pancréatographie rétrograde endoscopique(CPRE) :

La CPRE montre le déplacement et rarement les perturbations du canal
pancréatique principal [52].Cette technique est invasive et elle a été remplacée

par I'IRM. Elle n"a plus d’intérét.
10. Transit oeso-gastro-duodénal :

Les opacificatios digestives par produit baryté montrent habituellement
des signes en rapport avec la compression extrinseque subit par la lumiere du
tube digestif tels qu’une déformation de I'estomac, un élargissement de I'anse
duodénale, et un rétrécissement de la lumiere duodénale, cependant, ces
résultats ne sont pas pathognomoniques de la tumeur, et ne permettent pas de

préciser la nature de la |ésion [52].
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IV. Anatomie pathologique :

1. Examen macroscopique :

a.Siege:
Les TPPSP peuvent toucher la téte, le corps et la queue du pancréas, avec

prédominance au niveau de la queue et de la téte du pancréas [4] :
= téte (53,3%)
= corps (16.7%)
= queue (30%).

Cette tumeur siege le plus souvent dans le parenchyme pancréatique. De
rares cas de localisation extra-pancréatique ont été décrits : rétro-péritonéale,
duodénale, mésocolique, hépatique .Ces rares localisations extra pancréatiques
permettent d’évoquer deux hypotheses étiopathogéniques : un
développement a partir de tissu pancréatique ectopique, ou un développement
a partir de cellules souches totipotentes, se différenciant au sein d’un autre

parenchyme vers des cellules pancréatiques [22].

Chez nos deux patientes la tumeur était localisée au niveau de la queue

du pancréas.
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b. Taille :

L'aspect macroscopique dépend dans une certaine mesure de la taille

de la tumeur, en effet :

Les petites tumeurs sont moins susceptibles de montrer
des changements kystiques prédominants, sont moins bien circonscrites, et
apparaissent souvent non encapsulées. Elles apparaissent lisses avec des

quantités variables de fibrose [3].

Les grandes tumeurs présentent souvent une pseudocapsule fibreuse

qui entoure la tumeur, et la délimite du parenchyme pancréatique.
La TPPSP est souvent volumineuse 10 cm en moyenne [70].
c.Nombre:

La tumeur est généralement unique. Mais, il a été rapporté dans la
littérature quelques cas de tumeurs bifocales, avec deux localisations

pancréatiques l'une au niveau céphalique et I'autre au niveau caudale [71].

d.Aspect macroscopique et a la coupe (figure21) :

L'aspect macroscopique est souvent caractéristique, la tumeur est
habituellement bien limitée, arrondie, encapsulée, partiellement ou totalement

nécrosée avec des remaniements hémorragiques et kystiques [70, 72,73].

A la coupe la tumeur parait jaune-rouge, avec de larges zones

spongieuses en alternance avec des zones kystiques et solides [3,4].

Chez nos deux patientes I’étude macroscopique a montré :
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<> Pour la premiére: une tumeur pancréatique de 11x9x10cm,
encapsulée délimitée par un croissant de parenchyme pancréatique
normal de 2 cm .A la coupe, la tumeur pancréatique présente un
aspect blanc jaunatre d’aspect nodulaire comportant un contingent
solide compact ponctué de foyers hémorragiques jouxtant une zone
kystique a contenu séreux hématique.la capsule est partout

respectée.

<> Pour la deuxiéme patiente: une masse tumorale pancréatique
mesurant 10x6x7cm .A la coupe, la tumeur pancréatique présente un
aspect hétérogéne blanc grisatre comportant de rares zones
nécrotico-hémorragiques ainsi que de nombreux remaniements

kystiques.

ki

Figure21 : trois images montrant trois cas de TPPSP avec 3 aspects différents, solide
kystique et mixte.
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2. Histopathologie :

a. Examen au microscope optique (figure22a25) :

L’aspect microscopique est assez évocateur de la TPPSP: il réalise une
prolifération tumorale constituée de cellules monomorphes polygonales ou
cubiques qu’elles soient situées en région solide ou pseudopapillaire. Ces
cellules ont un cytoplasme peu abondant, faiblement éosinophile, avec souvent
présence de granulations PAS et pouvant correspondre a de l'alpha-1-
antitrypsine [70,73]. Le noyau est arrondi a chromatine finement dispersée

[70,72].

Les tumeurs sont composées de structures pseudopapillaires avec une

tige fibrovasculaire et des zones solides focalisées dans de larges régions.

En effet, les zones solides montrent des plages et des cordons de cellules

disposées autour des septa fibrovasculaires.

L’aspect bigarré est évident avec des combinaisons variables de zones

hémorragiques et solides et de zones kystiques et nécrotiques [74, 75,76].

Le modele de croissance de la tumeur est remarquablement uniforme,
avec une combinaison de structures solides, pseudopapillaire, hémorragiques

ou pseudokystiques dans diverses proportions [13].

Les mitoses sont rares et le pléomorphisme est inhabituel, les atypies
cytonucléaires sont exceptionnelles [70,72]. La dégénérescence Kkystique,
I’'hémorragie, la nécrose, et les cristaux de cholestérol sont fréquemment

retrouvés.
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Les changements dégénératifs tels que le gonflement et la formation des
espaces mitotiques entre les cellules les plus éloignées des petits vaisseaux
sanguins contribuent a la formation d’une structure pseudopapillaire avec une

riche microvascularisation [13, 74,76].

Pour les métastases ou les invasions des TPPSP, Nishihara et ses
collegues [78] ont constaté que les TPPSP métastatiques avaient un grade
nucléaire plus élevé et des foyers nécrobiotiques plus proéminents
caractérisés par des agrégats de cellules avec des noyaux pycnotiques et un

cytoplasme éosinophile.

Chez nos deux patientes I'examen anatomopathologique au microscope

a mis en évidence :

<> Pour la premiére: présence d’une prolifération tumorale, faite de

cellules épithéliales assez monomorphes, de taille moyenne a

Q-

cytoplasme éosinophile abondant et au noyau arrondi régulier
chromatine fine avec des figures mitotiques. Ces éléments s’agencent
en travées et en cordons séparés de fins septa vasculaires. Il associe
par place des aspects papillaires a axe cedémateux congestif avec
présence de cellules histiocytaires spumeuses .Ce processus arrive au

contact de la capsule sans I’envahir.

<> Pour la deuxiéme : présence d’une prolifération tumorale, faite de
cellules cuboides ou polygonales de petite taille au cytoplasme clair,
parfois vacuolisé .Les noyaux sont ovalaires réguliers comportant de

rares figures de mitoses avec condensation périphérique de la
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chromatine. Ces cellules s’agencent soit sous forme de plages solides
soit selon un dispositif pseudo papillaire avec axe fibro-vasculaire
bordée d’une rangée de cellules .Par endroit on note de nombreuses

fentes de cristaux de cholestérols ainsi que des histiocytes spumeux.

Figure 22 : Aspect au microscope optique de la TPPSP montrant une lésion bien
circonscrite avec une capsule fine.
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Figure23 : Aspect au microscope optique Figure24 : Aspect au microscope optique
de la TPPSP montrant des de la TPPSP montrant des Zones
Zones hémorragiques. kystiques.
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Figure25 : I'examen microscopique des TPPSP, A : petites et uniformes cellules
tumorales avec prédominance de la structure kystique, B : petites et
uniformes cellules tumorales leurs noyaux sont arrondis et le cytoplasme
est éosinophile, avec prédominance de la structure solide, C : structure
pseudopapillaire centrée par un axe fibrovasculaire, D : structure
pseudopapillaire.

b. Immunohistochimie [79] :

L’'mmunohistochimie peut fournir des informations précieuses sur la
présence des protéines et leurs emplacements au sein des tissus, qui peuvent
aider a distinguer les TPPSP d'autres tumeurs pancréatiques dans les cas
difficiles. A ce jour, plusieurs anticorps ont été utilisés dans I|'évaluation
immunohistochimique des TPPSP, mais aucun marqueur n’est spécifique (figure

26et27).
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Les cellules tumorales des TPPSP montrent habituellement un
immunomarquage diffus et fort pour la vimentine (plus de 90% des cas),
I'alphal anti-tripsine (environ 50% des cas), et NSE dans 90%des cas

[22,70,73,80,81].

La positivité aux récepteurs de la progestérone est remarquable [70]. En
effet, les anticorps anti-récepteurs hormonaux, estrogeéne mais surtout
progestérone, marquent certaines tumeurs. Ce marquage évoque une
éventuelle hormono-sensibilité de la tumeur, et pourrait expliquer sa présence

essentiellement chez des jeunes femmes en période d’activité génitale [22].

La synaptophysine est fréquemment positive [80,82]. Toutefois, la
coloration pour la chromogranine est généralement négative ou tres focale
[81,83]. Les cyto-kératines (pan-CK, CK7, CK19) ne sont pas exprimés ou sont
exprimeés tres focalement [80,81], il a également été démontrée que le CD10

est exprimé constamment dans les TPPSP [84].

L'immunomarquage des tumeurs par le CD56 et le CD10 semble
constant, intense et diffus a I'ensemble de la tumeur. Ces marqueurs sont
présents de facon diffuse sur les pancréas foetaux. lls permettraient de
parvenir au diagnostic en cas de lésion aux caracteres histologiques

douteux[22].

L'accumulation cytoplasmique et nucléaire de la béta-caténine, a été
rapportée dans les TPPSP [85,86]. Puisque l|'expression nucléaire de la b-

caténine est rare dans les tumeurs endocrines du pancréas(TEP) [87],
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I'expression de cette molécule d'adhésion cellulaire peut étre utilisé pour

différencier les TPPSP des TEP comme indiqué par Liu et coll [88].

Li Li et coll [79] a réalisé une étude publié en 2011 ou il a étudié le profil

immunohistochimique chez 37 patients.

Les résultats immunohistochimiques énumérés dans le tableau 1 ont
révélé que les TPPSP avaient une tendance diffuse et constante a se positiver
avec la vimentine (37 /37, 100%), PR (37/37, 100%), NSE (37/37, 100%), CD99
(37/37, 100%), mais la positivité était inconstante pour b-caténine (36/37,
97,1%), CD10 (34 /37, 91,9%), la synaptophysine (30/37, 81,1%), et l'alpha-
antitrypsine (25/37,68,1%).

La réaction cellulaire pour |'antitrypsine est toujours intense, mais
impligue seulement des petits groupes de cellules ou des cellules individuelles.
La CK était parfois positive (1/37, 3,2%) et CK-7 étaient uniformément négative
dans tous les cas de TPPSP et enfin tous les cas étaient négatifs pour la E-

cadhérine.

Toutes les 37 tumeurs présentaient une immuno-réactivité intra-
cytoplasmique a la CD99, a la différence de toutes les tumeurs endocrines
pancréatiques et la plupart des carcinomes a cellules acineuses qui présentent
un immunomarquage membranaire avec immunomarquage négatif dans les

carcinomes canalaires.
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En plus, ils ont observé une absence d'expression de la E-cadhérine dans
toutes les TPPSP, ainsi que dans certaines autres tumeurs pancréatiques et une

expression nucléaire aberrante de la béta-caténine dans la plupart des TPPSP.

Ces résultats démontrent pour la premiere fois que le modele
d’expression du CD99 (intra-cytoplasmique) est hautement spécifique pour
distinguer les TPPSP des autres tumeurs pancréatiques. Le CD99 peut étre

recommandé comme un bon marqueur pour les TPPSP (figure26).

Donc le CD99 combiné avec E-cadherin/béta-catenin et CD10 peuvent
étre utilisés comme un profil d'expression relativement spécifique des

TPPSP[79].

Chez nos deux patientes I'’étude immuno-histochimique réalisée, a

montré que :

<> Pour la premiére : les cellules tumorales expriment la vimentine, la
NSE et la synaptophysine. Alors que 'immunomarquage a été négatif

avec la chromogranine le KL1 et le CD 56.

<> Pour la deuxieme : les cellules tumorales expriment la vimentine, la
chromogranine et la synaptophysine, avec un faible marquage par

I’anticorps anti- CD 10.
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Immunohistochemical Profiles in Investigated SPTs.

1 Vimentin PR AAT CK CK7 syn CeA MN5E ol E-cad COerg [catenin
1 ¥ + = okt = + & + + - P N/C
2 + + + = = = = + + = B N/C
3 + + + - - - - + + - P NjC
4 + + + 2 i + = + + - P NJC
5 + + + - - + - + + - i NiC
[ + + + - - + - + + - | N/C
7 + + - & i + = + + - P N/C
8 + + + = 2= = = + + =x P N{C
q + + + = = + = + + - B N/C

10 + + - - - - =t + + = P N/C

11 + + + - - + = + + - P N/C

12 + + + - - + - + + - i NfC

13 + + + - - + - ¥ + - I NfC

14 + + - - - + - + + - B N{C

15 + + + - - - - + - - P N/C

16 + + == . == + = + = - p =

17 + + - - - + - + + - P N/C

18 + + + + - + + + + - " N/C

19 + + + - o + — + + - P NC

20 + + - - - + - + + - o N/C

21 + + + = = = = + + = B N/C

22 + + + = = + + + - - P N{C

a3 + + - - - - - + + - P N/C

24 + + - - = = = + + = P N/C

25 + + + - - + - + + - P NjC

26 + + - = i = = + + - P N/C

27 + + - + 0. + e + + - P NiC

28 + + + - - - - + + - | N/C

a9 + + - - - + - + + - P N/C

30 + + + . == = = + = = P NJ/C

31 + + - = = 2 + + + - B N/C

32 + + + = = = = + + = B N/C

i3 + + + = = - + + + — P N/C

34 + + + - L + + + i - P N/C

35 + + + - - + + + + - " N/C

36 + + + - - + + + + - I N/C

37 + + + - - + - + + - F N/C

AAT: a-antitrypsin; syn: synaptophysin; CgA: Chromograning E-cad: E-cadherin: P, punctuate: N/C: Nuclear & cytoplasmic

Tableau 1 : Profil immuno-histochimique des TPPSP.
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Figure 26 : Comparaison du profil de marquage immunohistochimique de la CD99 pour la
TPPSP et les autres tumeurs pancréatiques. (A)immunomarquage a la CD99
dans la TPPSP (x200). (B) immunomarquage a la CD99 dans la TPPSP (x400). (C)
immunomarquage a la CD99 dans le carcinome a cellule acineuse (x200). (D)
immunomarquage a la CD99 dans la tumeur pancréatique endocrine [79].
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Figure27 : coloration immunohistochimique, A : positive pour la vimentine, B : positive
pour la NSE, C : négative pour les récepteurs d’estrogéne de type alpha, D :

négative pour la progestérone, E : positive pour la Bcaténine, F : fort
grossissement de (E) montrant la coloration nucléaire par la Bcaténine.

C.Examen au microscope éléctronique (figure28) :

Dans I'ensemble, les cellules apparaissent polyédriques ou cuboidales et
ont un large noyau souvent dentelé possédant une chromatine finement

mottée avec un nucléole bien visible, petit et excentrique. Le cytoplasme
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contient de nombreuses mitochondries, un appareil de Golgi habituellement
bien développé, un réticulum endoplasmique granuleux clairsemé le plus

souvent [3,89,90,91].

En effet, 'examen ultra structural révele que les cellules tumorales
montrent des noyaux de forme ovalaire avec condensation marginale de la

chromatine et certaines échancrures profondes.

La caractéristique ultrastructurale la plus frappante est la présence de

granules denses aux électrons, focalement abondante.

Ces granules disposées de facon aléatoire sont liées a la membrane,
leurs tailles varient de 100 a 200 nm et ressemblent soit a des granules denses

neurosécrétrices ou a des lysosomes primaires.

Une autre caractéristique couramment retrouvée est la présence de

lamelles cytoplasmiques annullaires.
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Figure28 :aspect au microscope éléctronique.

A : les cellules tumorales sont polygonales avec un noyau uniforme et des nucléoles
de différentes tailles, avec des espaces intercellulaires [91]

B : larges espaces microkystiques avec des microvillosités [91]

C : des microvillosités avec des radicelles de base distincts [91]

D : la tumeur montre des structures canaliculaires et des aspects de microvillosités
entre les cellules tumorales [92].
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V. Diagnostic différentiel :

Les diagnostics différentiels peuvent étre évoqués selon I’age du patient

ou l'aspect de la tumeur (image kystique, solide), en effet :
1. Selonl'age:

Chez I'enfant, le diagnostic différentiel se pose essentiellement avec le
pancréatoblastome [70,93]. Aussi, I'invasion pancréatique secondaire par des
tumeurs comme le neuroblastome, la leucémie, le lymphome, et les désordres

lymphoprolifératifs est plus fréquente que les tumeurs primaires [94,95].

Chez I'adulte, Le diagnostic différentiel se pose surtout avec les tumeurs

neuroendocrines et les pseudokystes du pancréas.
2. Selon I'aspect tumoral :

a. Devant une image solide :

» Tumeur pancréatique endocrine : c’est le principal diagnostic

différentiel de la TPPSP elle se caractérise par :

= |a présence de cellules homogenes arrondies ou ovalaires avec des

noyaux uniformes et une chromatine dispersée.

= |’étude immunohistochimique est souvent nécessaire pour faire la
différence avec la TPPSP (tableau2), en effet cette tumeur se
caractérise par une expression intense et diffuse des marqueurs
endocriniens: la chromogranine et la synaptophysine, ainsi que des

hormones pancréatiques: insuline, glucagon et la somatostatine.
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Alors que la tumeur pseudo-papillaire et solide du pancréas se

caractérise par :
= Expression modérée et limitée de la synaptophysine.
= N’exprime jamais la chromogranine.
= Expression intense du CD10, de |'alpha-1-antitrypsine et de la
= Vimentine.

= Expression nucléaire de la beta-catenin.

Pan-ck | Synaptophysine | Chromogranine | CDS6 | CD10 | vimentine

Tumeur newro-endocrine + ++ ++ + - -

TPPSP L +- i T = =

Tableau2 : tableau comparatif des profils immunohistochimiques des TPPSP et des tumeurs
neuro-endocrines.

» Adénocarcinome pancréatique :

C’est de loin la tumeur maligne pancréatique la plus fréquente (90%des
cancers du pancréas), de mauvais pronostic. Le terrain est différent : survient
essentiellement chez le sujet agé (entre 60 et 80ans), I’'homme étant plus
exposé que la femme. Compte tenu de sa localisation céphalique préférentielle
(70%), lictere et l'altération de I'état général (amaigrissement) souvent

révélateurs permettent déja d’éliminer une TPPSP. Les marqueurs tumoraux

82



Tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas

(ACE, CA19-9) bien que peu sensibles et peu spécifiques permettent parfois

d’orienter le diagnostic [96].
» Pancréatoblastome :

C’est une tumeur pancréatique beaucoup plus agressive survenant chez
I’enfant, avec un age moyen de 6 ans. A 'opposé des TPPSP, il existe une nette
prédominance masculine (2 fois plus de garcons atteints). Sa structure est
mixte, solide, trabéculaire et kystique, avec absence du stroma fibrovasculaire
délicat et de I'aspect pseudopapillaire. Il existe des corpuscules squamoides et
du tissu mésenchymateux caractéristique. Les cellules présentent une positivité
pour la vimentine et peuvent exprimer de tres nombreux antigenes

(cytokératine, CA19-9, ACE, AFP) [22,96].
» Carcinome a cellules acineuses :

C’est une tumeur maligne pancréatique rare (1% des tumeurs malignes
du pancréas exocrine) survenant chez des adultes plus agés avec un sex-ratio
équilibré. Le carcinome a cellules acineuses se présente souvent comme une
tumeur pancréatique volumineuse, découverte dans la moitié des cas au stade
métastatique. Se caractérise par un syndrome polyarthralgie-eosinophilie et

une hyperlipémie.

Se distingue de la TPPSP par ses caractéristiques histologiques et

immunohistochimiques, en effet :

= Souvent il s’agit d’'une tumeur solide sans composante kystique.

= |a présence de granules de zymogene.
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= Les cellules sont plus cohésives et pléomorphiques.
= Lesimages de mitoses sont fréquentes.
= Les cellules présentent un seul nucléole proéminent et

= un cytoplasme granulaire.

L'immunohistochimie confirme sa différenciation acineuse par |Ia
présence d’'un marquage dirigé contre les enzymes pancréatiques (lipase,
amylase, trypsine ou chymotripsine). Cette tumeur montre aussi une réactivité

pour la cytokératine et surtout pour la phospholipase [96].

b.Devant une image kystique :

Le diagnostic différentiel inclut : [3,97,98,99,100].

= |es kystes disoncogéniques

les kystes de rétention,

les pseudokystes,

les kystes hydatiques et,

= les tumeurs kystiques comme le cystadénome, le
cystadénocarcinome, l'adénome microkystique, le lymphangiome,
I’'hémangiome, les diverses formes de sarcomes, les tumeurs
kystigues mucineuses, les tumeurs kystiques des cellules des flots

pancréatiques, et les cystadénocarcinomes a cellules acineuses.
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La distinction entre le carcinome acineux et la tumeur des ilots de

langerhans doit étre faite en conjonction avec lI'immunohistochimie.

La négativité du CgA et de la coloration a la Synaptophysine excluent
essentiellement une tumeur des ilots de Langerhans, tandis qu’une coloration

négative a la kératine exclut un carcinome acineux [4].

Vl.Traitement :

A.Traitement chirurgical a visée curative :

a .Principes thérapeutiques :

La chirurgie est le meilleur traitement curatif pour les TPPS du pancréas.
Une résection complete RO, avec des marges d’exérese saines, devrait étre

I'objectif de cette chirurgie [4].

Généralement, le traitement des TPPSP est exclusivement chirurgical,
allant d’'une simple tumorectomie a une pancréatectomie partielle, voire totale

selon la topographie de la tumeur [70].

L’exérese chirurgicale doit étre la plus complete possible .En effet, il faut
éviter les résections trop conservatrices qui exposent au risque de récidive

tumorale [3,70].

La simple énucléation ou résection locale de la tumeur a été proposée
par certains auteurs [4], notamment pour les petites tumeurs avec des capsules

completes, du fait du faible degré de malignité, mais elle expose a un risque
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plus élevé de récidive locale notamment en cas d’envahissement capsulaire

[70,101].

Il n’a pas été démontré que la taille tumorale est un facteur prédicteur
de la résecabilité, car de grandes tumeurs relevent souvent de la chirurgie qui
représente le traitement de choix, méme dans les cas de métastase hépatique
a distance ou de récidive locale, qui par ailleurs ne constituent pas des contre-

indications pour le traitement chirurgical [4].

Les métastases accessibles ainsi que les organes adjacents envahis
doivent étre réséqués dans la mesure du possible [70, 101,102]. En effet,
I'exérese doit étre étendue en cas d’invasion des organes de voisinage, avec
résection d’éventuels nodules de carcinose péritonéale [103]. Aussi les
récidives tumorales doivent bénéficier d’une tentative d’exérese chirurgicale

[104,105].

L’existence d’un envahissement des veines portes ou mésentériques ne
doit pas contre-indiquer un geste a visée curative, car des cas de résection
portale ou mésentérique supérieure ont été rapportés avec une survie

prolongée [104,105].

En revanche, un curage ganglionnaire extensif de principe, sans lésion

macroscopique visible n’est pas justifié [95].

Dans I'étude réalisée par Ning G et coll a propos de 24 cas de TPPSP, la
résection a visée curative a été possible chez 22 patients avec une morbidité

minimale et aucun déces, ile en concluent que I'exploration pour une
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potentielle résection semble appropriée chez presque tous les patients,

indépendamment de la taille de la masse tumorale [4].

b.Techniques opératoires :

En fonction de la localisation tumorale, de la taille de la tumeur et de

I’éventuel envahissement locorégional on peut envisager :

» Une duodénopancréatectomie céphalique : pour les tumeurs de la téte
du pancréas. Elle comporte trois anastomoses digestives :-anastomose

pancréato-digestive (pancréto-jéjunale ou pancréato-gastrique).

= anastomose bilio-digestive.
= anastomose digestive gastro-jéjunale ou duodéno-jéjunale si le

pylore a été conserve.

» Une pancréatectomie caudale avec ou sans conservation de la rate en
fonction de I'envahissement des vaisseaux spléniques: pour les

tumeurs de la queue du pancréas.

» Une pancréatectomie ségmentaire avec reconstruction par anastomose
pancréatojéjunale sur anse en y ou pancréatogastrique :en cas de

tumeur du corps ou de I'isthme pancréatiques.

» une duodéno-pancréatectomie totale: en cas de tumeur de volume
important ou multifocale, mais pose le probleme de la survenue d’un
diabéte postopératoire ainsi qu’un état de dénutrition (insuffisance

pancréatique endocrine et exocrine).
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» Une exérése locale ou une énucléation si tumeur de petite taille, ou

pédiculée par rapport au parenchyme pancréatique.

Dans notre étude, les deux patientes ont bénéficié d'un traitement
chirurgical exclusif, une spléno-pancreatéctomie caudale a visée curative,
aucune thérapeutique adjuvante n’a été indiquée car la résection tumorale a

été complete dans les deux cas avec des limites chirurgicales saines.
B.Traitement a visée palliative :

a.Chirurgie palliative :

Elle a été tentée dans le cadre de tumeur inextirpable dans 2 cas vu la
taille tumorale trés importante et/ou I'envahissement des organes adjacents

[106].

b.Traitement médical palliatif :

Les différents protocoles de la chimiothérapie qui ont été expérimentés

n'ont pas montré d'importants bénéfices [1,107].

L'expérience est limitée en ce qui concerne la chimiothérapie et la
radiothérapie avec ou sans la présence de maladie métastatique. Certains
régimes expérimentaux ont été utilisés, dont le 5-fluorouracile, doxorubicine, la
streptozocine, le cisplatine, le topotécan, iphosphamide, et I'étoposide sans

une importante réponse clinique [108,109].
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c.Autres traitements palliatifs :

» Radiothérapie : la réponse favorable a la radiothérapie a été signalée
dans un cas de TPPSP localement avancé et non résecable [1,110].
Pour les TPPSP non résécables (trop grande ou une métastase
généralisée) la radiothérapie est proposé, car ces tumeurs sont
radiosensibles. Cependant, le recul sur I'efficacité et la tolérance est

insuffisant pour codifier I'indication de cette thérapeutiqe [104].

» Autres traitements: Il existe d'autres modalités de traitement des
métastases hépatiques, comme l'injection de I'alcool, la chimio-
embolisation transartérielle, la y-irradiation et méme la transplantation
hépatique [4]. En effet Wataru et coll ont rapporté le premier cas de
transplantation hépatique réussie, chez une jeune fille de 14 ans qui
souffrait d’'une TPPSP avec des métastases hépatiques non résecables

synchrones. Apres 2 ans, elle a été indemne de la maladie [111].

Toutefois, le traitement des patients atteints de TPPSP avec des
métastases hépatiques reste indéterminable. Matsuda et al [111,112] ont
rapporté une survie de 15 ans avec la chimiothérapie transartérielle et

I'embolisation artérielle.

D'autre part, I'ablation par la radiofréquence, 'embolisation artérielle,
et la radiothérapie ont été signalés inefficaces [113,114]. Sclafani et al [115] ont
rapporté un cas avec des métastases hépatiques et péritonéales inopérables
ol on a administré du tamoxifene car les récepteurs ocestrogéniques ont été

positifs, conduisant a une survie de 22 mois.
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Toutefois, ces procédures thérapeutiques ne peuvent pas fournir une

guérison complete.

Les thérapies adjuvantes comme la chimiothérapie, |la radiothérapie ou la
radiofréquence sont peu utilisées, essentiellement au « cas par cas », ce qui ne
permet pas de tirer de conclusions quant a leur efficacité [104]. Il en est de
méme pour ’hormonothérapie, utilisée en raison de la positivité de certaines

tumeurs aux récepteurs a la progestérone, mais sans efficacité réelle [104].
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Lésion pancréatique
suspéctée par
I’examen physique

Lésion confirmée
par I'echographie ,la
TDM ou I'IRM

Lésion solide ou
kystique

Echoendoscopie avec

aspiration a l'aiguille fine

Tumeur
Lésion maligne Lésion bénigne pseudopapillaire et
solide du pancréas

Traitement
chirurgical :méme en
cas de métastase a
distance.

Traitement curatif ou Surveillance des signes
palliatif:en fonction du cliniques :envisager la
bilan d'extention. chirurgie en fonction.

Figure 29:Algorithme proposé pour le diagnostic et la prise en charge des TPPSP.

91



Tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas

V. Complications postopératoires :

Ces complications sont représentées par :

<>
<>

<>
<>

La fistule pancréatique et la fistule biliaire.

L'infection de la plaie, et I'abces abdominal profond qui s’associe
souvent a une fuite de 'anastomose pancréatico-jéjunale conduisant
a un état septique.

La pancréatite.

La stase gastrique : ou gastroparésie, survient essentiellement apres
la DPC. Il a été suggéré que la DPC préservant le pylore s’accompagne
d’un risque plus élevé de gastroparésie postopératoire.

L’hémorragie intra-abdominale :liée au type de résection ,en effet la
plupart des études ont montré que la résection veineuse de l'axe
mésentérico-portale est liée a une augmentation du taux de
mortalité des pancréatectomies.

La stéatorrhée.

Le diabete.

L'iléus.

Chez nos deux patientes, les suites opératoires furent simples sans

complication postopératoire notable.
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VIl .Evolution et Pronostic:

1. Mortalité et survie :

Le pronostic de la TPPSP est favorable, avec une survie moyenne

prolongée, surtout apres chirurgie d’exérese réglée [3,22,70,102,116].

En général, la survie a 5 ans peut atteindre 97% chez les patients qui ont
subi une résection chirurgicale, alors que le taux de survie globale a 5 ans est

d'environ 95% [1, 103,105].

Le taux de survie est estimé a 99% a lan, et il n’est pas moins de 93%

entre 5 et 10 ans.

De maniere générale, le pronostic des patients atteints de TPPSP est bon,
méme avec une récidive locale et des métastases dont le taux varie entre
10et15 %. La plupart des cas des TPPSP sont limités au niveau du pancréas et

devraient étre résequées [4,104].

Lorsque la lésion métastatique est résequable, le pronostic est aussi bon

que celui des TPPSP sans métastase.

En outre, la présence de métastases hépatiques ou péritonéales
n‘empéche pas une survie prolongée, que la chirurgie ait été complete ou non.
Il a été rapporté des cas de survies atteignant jusqu’a 13 ans pour des tumeurs
métastatiques ou irrésecables, mais aucun critere anatomopathologique
(envahissement vasculaire, périnerveux, ganglionnaire, mitoses) ne permet

actuellement de prédire la survie [104].
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2. Critéres de malignité :

Les cas malins représentent environ 15 % des cas adultes et 13 % des cas

pédiatriques [104].

Il n'y a pas eu un accord cohérent sur les criteres diagnostic pour les
TPPSP malignes. Ning Guo et coll suggerent que les caractéristiques suivantes

indiqguent une TPPSP maligne:

= |'invasion capsulaire macroscopique;
= Lles résultats histologiques : haut grade nucléaire, mitose,
pléomorphisme cellulaire, envahissement veineux et nécrose.

= Les résultats immunohistochimiques de I'expression de Ki-67[4].

Aussi, le potentiel malin peut étre prédit s’il existe des preuves d’invasion
périneurale, des vaisseaux sanguins, d’un envahissement ganglionnaire, d’'une
invasion profonde des tissus environnants [1], et surtout la présence de

métastases [104].
3. extension locorégionale et a distance :

Les métastases ou les récidives tumorales peuvent se produire dans 10 a
15% des tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas [1, 5,51]. Les sites
les plus fréguemment touchés par les métastases sont le foie (28%), la paroi de

la veine cave (27%) et la rate (17%).

Les autres sites sont le péritoine, le duodénum, |'épiploon, le cblon et le

poumon [1,103,104].
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Malgré les caractéristiques localement agressives, les TPPSP ont un bas
grade de malignité et tendent a avoir un pronostic favorable, méme en

présence d'une maladie métastatique [40,77].

Généralement, l'invasion locale et les métastases limitées ne sont pas
nécessairement des contre-indications pour la résection, et certains patients
atteints de TPPSP non résecables peuvent aussi avoir une longue durée de

survie [4].
4. Suivi et surveillance au long court :

Quelle que soit la technique chirurgicale utilisée, une surveillance
prolongée (échographie et tomodensitométrie abdominale) doit étre
systématique a la recherche d’une récidive locorégionale ou métastatique
(essentiellement hépatique). Zhang et coll [70,101] ont rapporté un cas de
récidive locale survenu trois ans apres |'exérese chirurgicale d’'une TPPSP.
Cheng-Hong et coll [70,102] ont rapporté un cas de métastase hépatique 14

ans apres l'exérese tumorale.
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Conclusion
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La tumeur pseudo-papillaire et solide du pancréas (TPPSP) est une
tumeur exocrine rare, d’évolution lente, a potentiel de malignité atténué, ayant
peu d’agressivité locale , diagnostiquée surtout chez les femmes jeunes avec
une fréquence de plus de 90% des cas. L’age moyen d’apparition tumorale chez
I’adulte est entre 20 et 30 ans. Cependant, le sexe masculin et un age supérieur

a 60 ans n’excluent pas le diagnostic.

L’histogénese de cette tumeur reste toujours controversée. Une origine
embryologique est évoquée, et |'hypothese d’une migration a partir des
cellules germinales ovariennes semble actuellement possible .Une autre
hypothese soulevée par certains auteurs, c’est le développement a partir de

cellules souches totipotentes, se différenciant vers des cellules pancréatiques.

Le diagnostic correct de la TPPSP dépend de l'analyse globale des

caractéristiques cliniques, radiologiques et des aspects histopathologiques.

Sur le plan clinique, il ny a pas de syndrome spécifique pour cette
tumeur. En effet, elle se caractérise par une longue évolution infra-clinique
pendant I'enfance, et se révele le plus souvent a I’age jeune, par une douleur
abdominale non spécifique, pouvant étre associée a un syndrome de masse
abdominale. Sa découverte fortuite est fréquente lors d’'un examen

paraclinique.

Sur le plan d’imagerie, Les caractéristiques radiologiques ne sont pas
spécifiques, néanmoins la tomodensitométrie permet d’évoquer le diagnostic
en montrant une lésion bien limitée hypovasculaire, solide ,kystique ou mixte,

et de préciser I’extension aux organes adjacents .
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L'IRM est I'examen radiologique de choix il permet de visualiser la
pseudocapsule fibreuse périphérique et les composantes intra-tumorales, en
particulier les zones d'hémorragie intra-tumorale, avec |'hpersignal sur les
séquences pondérées T1 et le signal hétérogene en T2. Ces deux éléments sont
des indices importants pour le diagnostic final, car on les trouve rarement dans
les autres tumeurs pancréatiques. L'IRM est aussi un examen utile qui fournit

des informations a propos de la résecabilité de la tumeur.

Les avis divergent sur l'intérét de la réalisation d'une biopsie pré-
opératoire. Il a été suggéré que la connaissance pré-opératoire du diagnostic
permettrait d’adapter le geste chirurgical et d’éviter les résections trop
conservatrices sources de récidives fréquentes. Cependant, plusieurs auteurs la
déconseillent en raison du risque de diffusion extra-pancréatique de la tumeur,
et de la transformation d’'une tumeur bien localisée, de bon pronostic, en une
tumeur agressive, avec diffusion péritonéale maligne et suggerent qu’elle doit

étre reservée a des cas exceptionnels.

Le diagnostic des TPPSP est basé sur l'aspect macroscopique et

microscopique ainsi que sur 'examen immunohistochimique.

Macroscopiquement, elle se caractérise par son volume important et par
son caractere bien délimité par une pseudocapsule fibreuse. A la coupe, elle
prend une apparence spongieuse souvent hémorragique avec une association
de zones solides et kystiques et un important remaniement nécrotico-

hémorragique.
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Les principales caractéristiques histologiques sont la disposition pseudo-
papillaire de sa prolifération tumorale associée a des remaniements

microkystiques.

Sur le plan immunohistochimique la combinaison évocatrice est une
positivité nette a la vimentine et une négativité a la cytokératine et aux
marqueurs neuro-endocriniens spécifiques. De nouvelles études suggerent que
le CD99 combiné avec E-cadherin/béta-catenin et CD10 peuvent étre utilisés

comme un profil d'expression relativement spécifique des TPPSP.

lls existent trois  principaux diagnostics différentiels: la tumeur
neuroendocrine du pancréas, le pancréatoblastome et le carcinome

pancréatique a cellules acineuses.

Sur le plan thérapeutique, La chirurgie est le meilleur traitement curatif
pour ces tumeurs. Une résection complete devrait étre l'objectif de cette
chirurgie. Il faut éviter les résections trop conservatrices qui exposent au risque
de récidive tumorale. Les organes adjacents envahis, les métastases a distance
ainsi que les récidives tumorales doivent étre réséqués dans la mesure du

possible.

Les thérapies adjuvantes comme la chimiothérapie, |la radiothérapie ou la
radiofréquence sont peu utilisées, essentiellement au « cas par cas », ce qui ne
permet pas de tirer des conclusions quant a leur efficacité. Il en est de méme
pour ’hormonothérapie, utilisée en raison de la positivité de certaines tumeurs

aux récepteurs a la progestérone, mais sans efficacité réelle.
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De maniere générale, le pronostic des patients atteints de TPPSP
est bon, méme avec une récidive locale et des métastases, ainsi le taux de
survie globale a 5 ans est d’environ 95% et il peut atteindre 97% chez les

patients qui ont subi une résection chirurgicale réglée.

Les métastases ou les récidives tumorales peuvent se produire dans 10 a
15% des tumeurs pseudopapillaires et solides du pancréas. Les sites les plus
fréguemment touchés par les métastases sont le foie (28%), la paroi de la veine

cave (27%) et larate (17%).

Généralement, l'invasion locale et les métastases limitées ne sont pas
nécessairement des contre-indications pour la résection, et certains patients
atteints de TPPSP non résecables peuvent aussi avoir une longue durée de

survie.

Bien que la résection chirurgicale est généralement curative, une
surveillance post-chirurgicale prolongée, par échographie et TDM abdominales,
au minimum pendant 10ans est nécessaire en raison des récidives possibles et

de la lenteur d’évolution.
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Résumé

Titre : Tumeur pseudo-papillaire et solide du pancréas: a propos de deux cas et
revue de la littérature.

Auteur : Rais Fadoua

Mots clés : tumeur pseudo-papillaire et solide, pancréas, tumeur de Frantz.

La tumeur pseudo-papillaire et solide du pancréas (TPPSP) est une tumeur exocrine rare,
maligne de bas grade, qui prédomine chez la femme jeune a la deuxiéme décennie. Elle a été décrite
initialement par Frantz en 1959.

Nous rapportons deux observations cliniques a travers lesquelles on fait une revue de la
littérature, en vue de proposer une meilleure prise en charge de cette affection.

L'imagerie radiologique, en particulier lorsqu'elle est combinée avec les caractéristiques
cliniques, tels que l'age et le sexe, souleve la possibilité d'une TPPSP. Mais I'examen
anatomopathologique couplé a I'immunohistochimie reste I’'élément clé du diagnostic, et permet
aussi d’écarter les diagnostics différentiels dont le principal est la tumeur neuro-endocrine du
pancréas. L'histogénese de cette tumeur reste toujours controversée. La chirurgie est le meilleur
traitement curatif pour ces tumeurs. Une résection compléte devrait étre I'objectif de cette chirurgie.
Il faut éviter les résections trop conservatrices qui exposent au risque de récidive tumorale. Les
organes adjacents envahis, les métastases a distance ainsi que les récidives tumorales doivent étre
réséqués dans la mesure du possible. Les thérapies adjuvantes sont peu utilisées, essentiellement au
« cas par cas », ce qui ne permet pas de tirer des conclusions quant a leur efficacité. De maniere
générale, le pronostic des patients atteints de TPPSP est bon, méme avec une récidive locale, ainsi le
taux de survie globale a 5 ans est d’environ 95% et il peut atteindre 97% chez les patients qui ont
subi une résection chirurgicale réglée. Bien que la résection chirurgicale est généralement curative,
une surveillance post-chirurgicale prolongée, par échographie et TDM abdominales, au minimum

pendant 10ans est nécessaire en raison des récidives possibles et de la lenteur d’évolution.
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Summary

Title: Solid pseudo-papillary neoplasm of pancreas: about two cases and literature review.
Author: Rais Fadoua.

Keywords: pseudo-papillary tumor and solid, pancreas, Frantz tumor.

The solid and pseudo-papillary tumor of the pancreas is a rare exocrine low-grade
tumor, which occurs predominantly in young women in the second decade. This particular

entity was first described by Frantz in 1959.

We report here two clinical observations and we made a literature review, to

propose a better management of this pancreatic tumor.

Some radiological characteristics especially when combined with clinical features
such as age and sex, suggest strongly the possibility of a pancreatic solid pseudo-papillary
neoplasm. However, histological examination coupled with immunohistochemistry remains
the key of diagnosis, and can also make the differential diagnosis with neuroendocrine
tumor of the pancreas. The histogenesis of this tumor remains controversial. Surgery is the
best treatment for these tumors. Complete resection should be the main objective of this
surgery. Conservative resections expose to the risk of tumor recurrence and should be
avoided. Invaded adjacent organs, distant metastases and tumor recurrence should be
resected whenever possible. Adjuvant therapy is occasionally used without proven data of
their efficiency. In general, the prognosis of patients with pancreatic solid pseudo-papillary
neoplasm is good even with local recurrence and the overall survival at 5 years is about 95%
and can reach 97% in patients who underwent complete surgical resection. Although surgical
resection is usually curative, a prolonged post-surgical monitoring, ultrasound and
abdominal CT, at least for 10 years is necessary because of possible recurrence and slow

evolution.
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Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

>

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.
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considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et

mon patient.
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