UNIVERSITE SIDI MOHAMMED BEN ABDELLAH
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE

Année 2012 Thése N° 050/12

LES AMPULLOMES VATERIENS
(A propos de 17 cas)

THESE
PRESENTEE ET SOUTENUE PUBLIQUEMENT LE 05/04/2012

PAR

M. ISSOUANI RAFIK
Né le 28 Octobre 1985 a Ait ishak - Khenifra

POUR L'OBTENTION DU DOCTORAT EN MEDECINE

MOTS-CLES :

Ampullome vatérien - Ictere - Duodénopancréatectomie cephalique

. KHATOUF MOHAMMED PRESIDENT
Professeur d’Anesthésie réanimation

. MAZAZ KHALID RAPPORTEUR
Professeur de Chirurgie Générale

. OUSADDEN ABDELMALEK
Professeur agrégé de Chirurgie Générale

. BENAJAH DAFR-ALLAH

Professeur agrégé de Gastro-entérologie

Mme. TOUGHRAI IMANE MEMBRE ASSOCIE

Professeur assistant de Chirurgie générale




ABREVIATIONS :
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BD : bilirubine directe

BT . bilirubine totale

CA19-9 : Carbohydrate Antigen 19-9

CCMH : Concentration corpusculaire moyenne en hémoglobine
Clv : Cholangiographie intra veineuse
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D2 : deuxieme portion duodénale
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UNITES

DES PARAMETRES :
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VGM
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Phosphatases alcalines
GGT
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Taille tumorale
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: en microcube (Y3)
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: en unité internationale / litre (Ul/1)
: en unité internationale / litre (Ul/1)
: en unité internationale / litre (Ul/1)
: en unité internationale / litre (Ul/1)
: en gramme / litre (UI/1)

: en unité internationale / litre (Ul/1)
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INTRODUCTION




Les ampullomes vatériens encore appelés les tumeurs oddiennes ou
ampullaires regroupent les tumeurs bénignes et malignes du carrefour bilio-
pancréatique. Ce dernier correspond a la confluence cholédoco-pancréatique qui se
fait sous contréle du sphincter d’Oddi dans I’épaisseur de la paroi duodénale(l1).
Cette définition exclue les tumeurs péri-ampullaires qui correspondent aux tumeurs
du pancréas, du cholédoque extra-oddien et du duodénum en dehors de la papille.

Du fait de leur localisation, les tumeurs vatériennes entrainent une obstruction
biliaire et sont ainsi révélées par un ictére choléstatique. Le diagnostic et le bilan
d’extension locorégionale bénéficient de I’évolution des explorations
morphologiques dont la duodénoscopie, I’échoendoscopie, la tomodensitométrie et
I"IRM.

La duodénopancréatectomie céphalique est le traitement de référence des AV
malins. Des traitements moins extensifs sont de plus en plus développés et gardent
des indications bien précises.

Notre travail est basé sur une étude rétro et prospective menée au niveau des
services de chirurgie viscérale A et B du CHU Hassan Il de Fés. Elle concerne 17 cas
d’ampullomes vatériens colligés entre janvier 2005 et novembre 2011. A travers
cette étude, nous dressons le profil épidémiologique de nos patients et nous
analysons les résultats de notre prise en charge en rapportant les données récentes

de la littérature a ce sujet.
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HISTORIQUE




L’entité anatomique appelée aujourd’hui « ampoule de Vater » a été présentée
la premiéere fois par ABRAHAMS VATER en 1720. BRIGHT a été le premier a avoir
décrit les cancers vatériens en 1834. En 1890 BRISSON a rapporté Ila
symptomatologie de I'ampullome vatérien. LETTULE et NATTAN-LARRIER ont décrit,
respectivement, I’anatomie de I'ampoule de Vater et I’anatomie pathologique des
tumeurs vatériennes en 1898 et 1906.

Le premier traitement des AV a été I'ampullectomie qui a été décrite
initialement par HALSTED en 1899. Cette intervention a été progressivement
abandonnée au profit de la duodénopancréatectomie céphalique. Les premiéres DPC
pour AV ont été pratiquées par WHIPPLE en 1935 et BRUNSHWIJ en 1937.

Depuis I'année 1946, les travaux sur les tumeurs ampullaires se sont
multipliés. lls ont portés aussi bien sur les aspects cliniques et para-cliniques de ces
tumeurs que sur leur traitement. Ainsi, les travaux de FEROLDI ont permis de mieux
connaitre I’anatomie pathologique des AV en 1958.

En 1970 et a la suite des travaux de TAKEMOTO, MAKAYAMA et de LIGOURY
sur la fibro-duodénoscopie, une nouvelle ére a été ouverte dans la connaissance
précise du diagnostic pré-opératoire des tumeurs vatériennes. Parallélement grace
aux travaux de OKUDA, les techniques de cholangiographies trans-pariéto-
hépatiques ont pris un essor considérable. En 1986, LEES a effectué les premiers

travaux concernant I’échoendoscopie en matiere d’affection bilio-pancréatique.

——
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. ANATOMIE DE LA JONCTION CHOLEDOCO-WIRSUNGO-
DUODENALE ET DU SPHINCTER D’ODDI :

A- Situation et rapports :

La jonction cholédoco-wirsungo-duodénale se situe habituellement a la partie
moyenne de la deuxiéeme portion duodénale, a la jonction des faces postérieure et
interne. Les variations sont nombreuses et les implantations basses sont trés
fréquentes.

La situation respective du cholédoque et du Wirsung est assez constante. La
partie terminale du canal pancréatique est habituellement inférieure et ventrale par
rapport au cholédoque. En cas d’implantation basse, le canal de Wirsung est
vérticalisé et paralléele au cholédoque.

La partie terminale du cholédoque est entourée par un sphincter musculaire
lisse, c’est le sphincter d’Oddi. Ce dernier comprend un sphincter commun
entourant la terminaison du cholédoque et du Wirsung et un sphincter propre a
chaque canal (Figure 1).

Ce bloc sphinctérien est situé au niveau d’une véritable déhiscence de la paroi
duodénale c’est la « fenétre duodénale ». Celle-ci est bien fermée en avant, en haut
et en bas par les fibres émanant de la musculeuse duodénale. Il persiste un point
faible en arriere de la papille, c’est le siege habituel des diverticules duodénaux
juxta-vatériens.

Sur le bord gauche du duodénum, la papille de Vater ou papille majeure
s’ouvre au sommet du tuberculum qui correspond a la partie médiane et cylindrique
de la grande caroncule. Ce tuberculum est recouvert d’'une valvule connivente de
direction transversale. Son bord inférieur est prolongé par un repli muqueux appelé
frein muqueux qui se dirige verticalement avant de se perdre dans la muqueuse
duodénale. A trois centimétre au dessus de la grande caroncule, et un peu en avant
d’elle s’ouvre la petite caroncule ou papille mineure ou s’abouche le canal de
Santorini. Plus en haut et en arriére, 'ampoule de Vater répond a la fossette sus

papillaire.

——
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Figure 1 : Schéma montrant le systéme sphinctérien d’Oddi et I’'ampoule

de Vater (2).
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B- Variations anatomiqgues :

La classification la plus fréquemment utilisée dans la littérature est celle
décrite par MILLBOURN en 1950 d’aprés une série rétrospective autopsique de 200
sujets. En fonction du mode d’abouchement des deux canaux, on distingue les
variantes suivantes (Figure 2) :

8 Un canal commun dans 86% des cas.

8§ Un abouchement en canon de fusil des deux canaux au sommet de la
papille dans 5% des cas.

§ Un abouchement duodénal séparé des deux canaux dans 9% des cas.

En revanche, STERLING a rapporté des orifices séparés dans 42% des cas et
des canaux communs dans 58% des cas.

BARRAYA, en conjuguant les données radiologiques, les constatations
peropératoires, I’étude autopsique et la bibliographie de 3500 observations et
15000 clichés, il rapporte :

Un canal commun dans 90% des cas.

Un abouchement séparé des deux canaux dans 10% des cas.

——
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li-A H-B li-c

Figure 2 : Classification de MILLBOURN reprise par SIGFUSSON (3).

| : Abouchement commun. Il : Abouchement en canon de fusil. lll ;: Abouchement

séparé.
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C- Vascularisation, drainage lymphatique et innervation de I'ampoule

de Vater :

1. Vascularisation artérielle et veineuse : (Figure 3 ; 4)

La chirurgie élargie des tumeurs oddiénnes ne peut se faire sans une
connaissance précise de I'origine et de la distribution des artéres, des veines et des
lymphatiques correspondants.

La vascularisation est assurée, globalement, par les arcades duodénales et
pancréatiques qui sont issues de l'artére mésentérique supérieure et du tronc
cceeliaque. L’artére rétro duodénale, ou artére pancréatico-duodénale supérieure et
postérieure vascularise la partie distale du canal cholédoque. Elle forme une boucle
située d’abord en avant puis en arriére de celui-ci.

Au niveau de la papille, les vaisseaux forment une couronne, d’ou partent les
branches radiées en direction de la muqueuse.

La vascularisation veineuse est calquée sur la vascularisation artérielle.

Des variantes existent, notamment une vascularisation papillaire émanant

directement de I’artére gastroduodénale ou de I’artére supra-duodénale.

——
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Figure 3 : La vascularisation artérielle du duodéno-pancréas (2).
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2. Drainage lymphatiqgue : (Figure 5)

Il n’existe pas d’étude précise des lymphatiques de la jonction cholédoco-
wirsungo-duodénale au niveau de laquelle les structures musculaires et muqueuses
sont tres intriquées. De ce fait I’étude des voies de drainage lymphatique de la
papille, rend nécessaire la connaissance des lymphatiques du pancréas droit.

Le réseau lymphatique qui draine la téte du pancréas est complexe.

D’apres CALL et collaborateurs on peut distinguer les ganglions péri-
pancréatiques qui forment le premier relais et les ganglions collecteurs qui forment
un deuxieme relais :

a. Le premier relais ganglionnaire comporte :

1- Les ganglions lymphatiques pancréatico-duodénaux supérieurs et
inférieurs.
2- Les ganglions lymphatiques pancréatiques supérieurs et inférieurs.

3- Les ganglions lymphatiques spléniques.

b. Le deuxiéme relais ganglionnaire comporte :

1- Les ganglions lymphatiques du cystique et du hiatus de WINSLOW.
2- Les ganglions lymphatiques cceliaques.
3- Les ganglions lymphatiques mésentériques supérieurs.
4- Les ganglions lymphatiques para-aortiques.
5- Les ganglions lymphatiques lombaires.
L’existence de voies lymphatiques croisées entre la téte et le corps du
pancréas constitue un argument en faveur de I’extension vers la gauche de la

duodénopancréatectomie.

——
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Bien qu’il soit admis que chez le sujet normal, le jeu des valvules s’oppose a
toute communication entre les vaisseaux lymphatiques du duodénum et du
pancréas. Mais ce barrage valvulaire peut céder en cas de blocage dans I'un ou

I’autre territoire.

3. Innervation :

L’innervation se fait par I'intermédiaire du plexus hépatique, qui est issu du
plexus cceliaque et accompagne I'artere hépatique et la veine porte. Les fibres
nerveuses du plexus hépatique cheminent au sein de la paroi cholédocienne sur le

trajet rétro-pancréatique du canal cholédoque jusqu’a la papille.

——
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Figure 5: Drainage lymphatique du pancréas (2).
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II. PHYSIOLOGIE DE L’AMPOULE DE VATER :

Le fonctionnement du sphincter d’Oddi se fait selon un mécanisme complexe.
Il sert a transporter la bile et le suc pancréatique vers le duodénum qui est animé
d’un mouvement péristaltique continu. L’adaptation du sphincter a I'augmentation
de pression est effectuée par une prolongation de la phase d’ouverture de la papille
qui reste béante.

L'étude physiologique du sphincter d'Oddi a été illustrée par les travaux de
COSCO-MONTALDO. Cette étude a été basée sur I’enregistrement des courbes de
pression régnant dans le duodénum juxta-papillaire et dans la papille chez des
malades cholédocotomisés.

Lorsque le duodénum est au repos il existe toujours un gradient de pression
favorable a 1'Oddi permettant I’écoulement de la bile. Lors des contractions
duodénales, il apparait immédiatement une duodénisation de 1'Oddi avec fermeture
du sphincter, ce qui explique le role antireflux de I'ampoule de Vater (5).

L'activité du sphincter d'Oddi est complexe, elle est soumise a une régulation
nerveuse et surtout hormonale :

La cholécystokinine (CCK) entraine le relachement du sphincter et
augmente le flux de la bile et des sécrétions pancréatiques dans le
duodénum. La sécrétine augmente aussi le flux et potentialise I’effet de la
CCK.

La somatostatine et son homologue I’octréotide inhibent la libération de la
CCK et augmentent la pression oddienne en entrainant une réduction du
flux.

Le systeme parasympathique favorise la contraction du sphincter en
augmentant le tonus des fibres. L'orthosympathique en dehors de

I'excrétion biliaire est responsable du tonus du sphincter d'Oddi.

——
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Plusieurs médicaments agissent également sur ce sphincter. Peu de données
sont précises a ce sujet :
La morphine provoque une contraction du sphincter d'Oddi.
L’atropine relache le sphincter et abaisse fortement la pression biliaire.
La nifédipine et la nitroglycérine diminuent le tonus basal et la fréquence

des contractions.

——
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Type d’étude :

Notre travail a consisté en I’étude rétro et prospective de 17 dossiers de
patients porteurs d’un ampullome vatérien malin. Les malades étudiés ont été
colligés aux services de chirurgie viscérale A et B du CHU Hassan Il de Fés sur une

période de 7ans allant de janvier 2005 a novembre 2011.

Recueil de données :

Cette étude a été basée sur le relevé et l'analyse des données
épidémiologiques (I’age, le sexe, les antécédents et les tares associées), clinico-
biologiques et morphologiques. Les données concernant les moyens thérapeutiques,
leurs résultats immeédiats et a long terme.

Le recueil a été fait a partir des dossiers d’hospitalisation et des comptes
rendus de consultation.

Afin de compléter les données concernant I’évolution des malades, nous nous
sommes déplacés chez certains malades a domicile et avons contacté par téléphone

d’autres.

Analyse statistique :

Les données ont été saisies sur Excel et analysées a I’aide des logiciels SPSS
version 17 et EPI Info 2000.

Nous avons réalisé une analyse descriptive des données recueillies. Les
résultats ont été présentés sous forme de pourcentage et de moyennes =+ Ecart type.
Les comparaisons de moyennes et des pourcentages ont été faites a I’aide des tests
statistiques de Student, CHI2, et le test exact de Fisher. Un seuil de signification de

0,05 (p=0,05) a été retenu.

——
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N.O ATCDS ET
AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-1 J.A | B5ans | -Epigastralgies | -Douleur ECHO: FOGD : -BT=120 -Tumeur -DPC selon -ADK -Suites -Chimiothérapie
-H a répétition -Ictére -Dilatation des Dysplasie | -BD=100 résécable WHIPPLE moyennement | simples non retenue
-348/ -AEG VBIH+VBP+VB+ de haut | -PAL=299 -Montage différencié de | -Retrait du -Bonne
2005 wirsung grade -GGT=180 selon CHILD la papille drain a J+10 évolution
-Matériel CPRE : -GOT=75 -Jéjunostomie | -Limites saines | -Ablation de la | -Recul de
hypoéchogene du -ADK -GPT=127 d’alimentation | -11N -/11N jéjunostomie | 66mois
bas de cholédoque Papillaire | -NFS=NL -Drain -pTANOMX aJ+13
IDM: -FR=NL abdominal -Taille= 2 -Sortie 4 J+19
-Masse tissulaire du -PROT=41 -EPN : non
bas cholédoque -TP=100% -EVs: non
-Dilatation des -Marqueurs
VBIH+VBP+VB Tumoraux :
-ADP hilaires ACE : NF
hépatiques CA19-9 : NF
FOGD :
- papille ulcérée
CPRE :
- Papille villoide
- dilatation du
wirsung
[ 28




N.O
AGE | ATCDS ET TARES EXAMENS BILAN SUITES
XND|\1 N.P SEXE ASSOCIEES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D'EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
-2 B.F | 65ans | Cholécystectomie | -Douleur ECHO: FOGD : -BT=200 -Tumeur EXPLORATRICE : - -Suites PDV
-F -Ictére -Dilatation des -ADK bien | -BD=75 localement Envahissement simples
-69/ -Vsst VBIH+VBP différencié | -PAL=890 | évolué avec locorégional -Sortie a J+3
2007 - Fievre IRM : dela -GGT=450 | envahissement | massif avec
-HMG -Dilatation des papille -GOT=105 | delaVBP non carcinose
-Ascite VBIH+VBP+Wirsung -GPT=47 accessible au diffuse et ascite
-Processus tumoral -HB=10,1 traitement abondante.
du carrefour bilio- -VGM=85 | endoscopique
pancréatique avec -CCMH=35
envahissant étendu -FR=NL
de la VBP -PROT=62
FOGD : -TP=100%
-Aspect ulcéro- Marqueurs
bourgeonnant de la Tumoraux
papille - NF
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N.O ATCDS ET
AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-3 M.G | 50ans | Cholécy- -Douleur IRM : CPRE: -BT=250 -Tumeur -DPC selon -ADK bien -Suites -
-F stectomie -Ictere -Dilatation des -Non -BD=60 résécable WHIPPLE différencié simples Chimiothérapi
-595/ -Prurit VBIH+VBP concluante | -PAL=1450 -Montage et infiltrant -Retrait du € non retenue
2007 -Lésions de | -Sténose irréguliére FOGD : -GGT=730 selon CHILD de la papille | draina J+8 -Bonne
grattage du bas cholédoque -ADK bien | -GOT=140 -Jéjunostomie | -Limites -Ablation de la | évolution
FOGD : différencié¢ | -GPT=45 d’alimentation | saines jéjunostomie | -ESCalande
-Papille bombante, de la -NFS=NL -Drainage -18N-/18N al+13 Pintervention
tuméfiée papille -FR=NL abdominal -pT3NOMx -Sortie aJ+20 | -Recul de
CPRE : -PROT=58 -Taille= 0,8 53mois.
-Aspect ulcéro- -TP=90% -EPN : non -DDN :
bourgeonnant de la Marqueurs -EVs: non Décembre
papille Tumoraux 2011
- NF
( ]
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N.O ATCDS ET
AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-4 L.A | 60ans | -RAS -Douleur ECHO: FOGD : -BT=309 -Tumeur -DPC selon -ADK -Suites -Chimiothérapie
-H - Ictére -Dilatation des -ADK bien | -BD=120 résécable WHIPPLE mucineux simples non retenue
-956/ - Prurit VBIH+VBP+VB différencié | -PAL=3500 -Montage bien -Retrait du -Bonne
2009 - AEG IDM : dela -GGT=304 selon CHILD différencié drain aJ+10 évolution
- Sensibilité -Dilatation des papille -GOT=400 -Jéjunostomie | de lapapille | -Ablationdela | -ESC a1 ande
de 'HCD VBIH+VBP+VB+ -GPT=690 d’alimentation | -Limites jéjunostomie | I'intervention
-Lésionsde | wirsung -NFS=NL -Drainage saines aJ+13 -Recul de 39
grattage. -Processus -FR=NL abdominal - 10N-/10N -Sortie aJ+14 | mois
hypodense saillant -PROT=60 -pTINOMX -DDN :
dans DII. -TP=100% -Taille= 2,5 Septembre
FOGD : -Marqueurs -EPN : non 2011
-Papille tuméfiée, Tumoraux : -EVs: non
bombante NF
[ o)




N.O ATCDS ET
AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D'EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-5 B.M | 45ans | -Tabagisme | -Ictere ECHO: FOGD : -BT=45 -Métastases ABSTENTION - - PDV
-H -Dilatation des -ADK bien | -BD=38 ganglionnaires | THERAPEUTIQUE
-1036/ VBIH+VBP+wirsung différencié | -PAL=3319
-Dilatation des papille -GOT=210
VBIH+VBP+wirsung -GPT=331
-Processus tissulaire -HB=11,2
hypodense saillant -VGM=82
dans DI -CCMH=27
-Adénopathies -FR=NL
hilaires et -PROT=62
mésentériques -TP=100%
IRM : -Marqueurs
-Dilatation des Tumoraux :
VBIH+VBP+wirsung NF
-Masse papillaire
saillante dans DII.
FOGD :
-Papille tuméfiée,
bombante
( ]
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N.O

ATCDS ET

AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-6 G.Y | 48ans | -RAS -Douleur ECHO : CPRE: -BT=288 -Tumeur -DPC selon -ADK bien -Suites -Récidive a
-F -Ictere -Dilatation des -ADK -BD=155 résécable WHIPPLE différencié simples 14mois :
-142/ -Vsst VBIH+VBP+VB moyennement | -PAL=103 -Montage de la papille | -Retraitdu carcinose
2009 -Fiévre -Obstacle différencié de | -GGT=280 selon CHILD -Limites drain a J+11 péritonéale et
-AEG hypoéchogene du la papille -GOT=400 -Jéjunostomie | saines. -Ablation de la | métastases
-Sensibilité | bas cholédoque -GPT=320 d’alimentation | -11N-/11N jéjunostomie | pulmonaires
de 'HCD -Lithiase du -NFS=NL -Drainage -pTANOMXx alJ+l12 -Chimiothérapie
cholédoque -FR=NL abdominal -Taille=3,5 - Sortie 8 J+18 | palliative
TDM : -PROT=60 -EPN : non -Décédé a 27
-Dilatation -TP=100% -EVs: non mois de
bicanalaire+VB Marqueurs I’opération dans
-Processus tissulaire Tumoraux un tableau
saillant dans Dl *NF d’embolie
IRM : pulmonaire
-Dilatation
bicanalaire
- Masse papillaire
saillante dans DII.
FOGD :
-Aspect
bourgeonnant de la
papille
CPRE :
-Papille bombante,
présence de
bourgeons
( ]
(L ¥ )




N.O

AGE | ATCDS ET TARES EXAMENS BILAN SUITES
ENDIG N.P SEXE ASSOCIEES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
-7 H.Y | 49ans | -Hyperthyroidie | -Douleur TDM : CPRE: -BT=8 -Tumeur -DPC selon -ADK -Suites -Récidive a
-F -Vsst -Dilatation des -Lésion -BD=2 résécable WHIPPLE moyennement | simples 6 mois :
971/ -AEG VBIH+VBP de -PAL=1069 -Montage différencié de | -Retrait du carcinose
2009 -Fievre IRM : dysplasie | -GGT=504 selon CHILD la papille drain a J+8 péritonéale,
-Sensibilité | -Dilatation des de haut | -GOT=264 -Jéjunostomie | -Limites saines | -Ablation de la | -Recul de
de I'HCD VBIH+VBP+VB grade. -GPT=294 d’alimentation | - 6N+/23N jéjunostomie 24mois
-Sténose serrée -NFS=NL -Drainage -pTIN1aMx alJ+ls
irréguliere du bas -FR=NL abdominal -Taille=1,3 -Sortie & J+15
cholédoque -PROT=61 -EPN : non
CPRE : -TP=100% -EVs: non
-Papille bombante, -Marqueurs
avec bourgeons et Tumoraux :
dilatation des VBEH ACE=2,03
CA19-9=11,3
( ]
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N.O ATCDS ET
AGE EXAMENS BILAN SUITES

N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT | ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION

ANN ASSOCIEES

-8 H.R | 50ans Cholécy- -Douleur ECHO: CPRE : -BT=3 -Tumeur -DPCavec CP | -ADK bien | -Suites -Chimiothérapie

-F stectomie | -Ictere -Dilatation -ADK -BD=1 résécable -Montage par | différencié | simples non retenue

-884/ -Vsst bicanalaire papillaire | -PAL=259 APG et -Retrait du -Opéré a

2009 IDM : -GGT=247 -Jéjunostomie | infiltrant drain & j+12 14mois
-Masse tissulaire du -GOT=38 d’alimentation | de la -Ablation de la | d’évolution
confluent -GPT=32 -Drain papille jéjunostomie | pour lithiase
biliopancréatique -NFS=NL abdominal -Limites a+12 résiduelle
-ADP hilaires -FR=NL saines -Sortie aJ+14 | -Bonne
hépatiques -PROT=81 - 27N-/27N évolution
CPRE : -TP=100% -pT2NOMx clinique,
-Papille -Marqueurs -Taille=1 biologique et
protubérante, Tumoraux : -EPN : non radiologique
déformée ACE= 3,04 -EVs: non -Recul de

CA19-9=134 24mois
-DDN : Janvier
2012




N.O

; AGE | ATCDSET TARES EXAMENS BILAN SUITES
END|\1 N.P SEXE ASSOCIEES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE | BIOLOGIE D'EXTENSION TRAITEMENT | ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
-9 B.M | 76ans | -Tuberculose -Ictére ECHO: -Non -BT=122 -Tumeur -DPC selon -ADK bien DCD aJ+20 en

-H pulmonaire -Hémorragie | -Dilatation faite -BD=105 résécable WHIPPLE différencié réanimation

-304/ -Mégaoesophage | digestive bicanalaire+VB -PAL=210 -Montage par | etinfiltrant | par

2010 opéré -AEG IDM: -GGT=112 APG intubée de la papille | hémorragie
-Dilatation des -GOT=87 -Jéjunostomie | -Limites digestive
VBIH+VBP+VB -GPT=80 d’alimentation | saines foudroyante.
+wirsung -NFS=NL -Drainage - IN+/18N
-Processus tissulaire -FR=NL abdominal -pT3N1IMx
hypodense saillant -PROT=59 -Taille=1,5
dans DIl -TP=76% -EPN : non
IRM : Marqueurs -EVs: non
-Dilatation des Tumoraux
VBIH+VBP+wirsung :NF

-Sténose du bas
cholédoque.
FOGD :

-Papille tuméfiée.




N.O

ATCDS ET

AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-10 Y.F | 50ans | -HTA -Douleur ECHO: CPRE : -BT=190 -Tumeur -DPC selon -ADK bien -Fistule -Chimiothérapie :
-F -Ictere -Dilatation des -Dysplasie | -BD=100 résécable WHIPPLE différencié pancréatique | 6 cures
573/ -Vsst VBIH+VBP de haut -PAL=220 -Montage de la papille | aJ+6 tarie -Opéré pour ESC
2010 -Fiévre TDM: grade -GGT=86 selon CHILD -Limites spontanément | a1 ande
- -Dilatation des -GOT=160 -Jéjunostomie | saines -Retrait du I'intervention
Sensibilité | VBIH+VBP -GPT=40 d’alimentation | -ON /11N drain a J+10 -Bonne évolution
de 'HCD -Processus tissulaire -HB=11 -Drainage -pT3NOMx -Ablation de la | clinique,
saillant dans DIl -VGM=88 abdominal -Taille=2 jéjunostomie | biologique et
-ADP hilaires -CCMH=27 -EPN : non alJ+15 radiologique
hépatiques -FR=NL -EVs: non -Sortie aJ+19 | -Recul de 17mois
IRM : -PROT=65 -DDN : Novembre
-Dilatation des -TP=100% 2011
VBIH+VBP -Marqueurs
-Sténose irréguliere Tumoraux :
du bas cholédoque NF

CPRE :

-Papille bombante,
avec de bourgeons,
dilatation des voies
biliaires, lithiase du
cholédoque




N.O ATCDS ET
AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT | ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-11 B.A | 80ans | -RAS -Douleur IDM : CPRE : -BT=128 -Tumeur -Prothése par - - -Angiocholites a
-H -Ictére -Dilatation des -ADK -BD=75 localement voie répétition traitées
-537/ -Prurit VBIH+VBP+VB+ papillaire -PAL=305 évoluée endoscopique endoscopiquement
2010 -Fievre wirsung bien -GGT=213 -Opéré a 43 mois
-AEG -Enorme masse différencié | -GOT=89 d’évolution : ACJ
-Sensibilité pancréatico- -GPT=55 sur anse enY
de I'HCD duodénale -HB=11,6 -Décedé a 50 mois
CPRE : -VGM=85 dans un tableau de
-Papille bombante -CCMH=32 vssts avec DHA et
avec des bourgeons -FR=NL AEG
-PROT=65
-TP=90%
-Marqueurs
Tumoraux :
NF
[ 38




N.O

ATCDS ET

AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-12 B.E | 54ans | -RAS -Douleur ECHO: FOGD : -BT=76 -Tumeur -DPC selon -Carcinome a -Suites -Chimiothérapie
-H -Ictere -Dilatation des -Dysplasie | -BD=60 résécable WHIPPLE cellules simples de 6 cures
546/ -Prurit VBIH+VBP de haut -PAL=328 -Montage indépendantes | -Retrait du -Bonne
2009 -Sensibilité | -Ascite grade -GGT=121 selon CHILD -Limites saines drainaJ+11 évolution
de 'HCD -ADP profondes -Polype -GOT=160 -Jéjunostomie | - ON+/16N -Ablation de la | clinique,
IDM : adéno- -GPT=40 d’alimentation | -pT3NOMx jéjunostomie | biologique et
-Dilatation des villeux -NFS=NL -Drainage -Taille= 3,5 aJ+13 radiologique
VBIH+VBP+wirsung Associé -FR=NL abdominal -EPN : oui -Sortie aJ+10 | -Récidive
-Processus tissulaire -PROT=65 -EVs : oui tumorale a
hétérogene saillant -TP=100% 16mois de
dans Dl -Marqueurs I’intervention,
IRM : Tumoraux : avec vsst,
-Dilatation des ACE= 2,68 DHA+troubles
VBIH+VBP+VB CA19-9= 40,9 métaboliques,

+wirsung

-Sténose du bas
cholédoque, avec
aspect d’'une masse
saillante dans DII.
FOGD :

-Aspect ulcéro-
bourgeonnant de la
papille

décédé a J7 en
réanimation
-Recul de
16mois




N.O ATCDS ET
AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-13 B.M | 58ans | Appendice- | -Douleur IDM : CPRE : -BT=230 -Tumeur -DPC selon -ADK bien -Suites -Récidive locale
-F ctomie -Ictére - Dilatation des -Duodénite | -BD=150 résécable WHIPPLE différencié simples. avec métastases
-751/ -Prurit VBIH+VBP+VB non -PAL=244 -Montage de la papille | -Retraitdu hépatiques et
2010 -AEG -Papille bombante spécifique | -GGT=190 selon CHILD -Limites drain & J+6 vertébrales a
-Sensibilité | IRM : -GOT=190 -Jéjunostomie | saines -Ablation de la | 5mois
de 'HCD - Dilatation des -GPT=42 d’alimentation | - ON /17N jéjunostomie | -Chimiothérapie
VBIH+VBP+VB -HB=10,9 -pT3NOMx aJ+ls palliative : 6
CPRE : -VGM=83 -Taille=2 -Sortie aJ+25 | cures
-Papille ulcéro- -CCMH=28 -EPN : non -Recul de
bourgeonnante -FR=NL -EVs: non 14mois
-PROT=68 -DDN :
-TP=71% Novembre 2011
Marqueurs
Tumoraux
- NF
( ]
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N.O

ATCDS ET

AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT | ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-14 H.A | 34ans -RAS -Douleur ECHO: Non faite | -BT=221 -Tumeur -Exploration : - -Suites -Chimiothérapie
-H -Ictére - Dilatation des -BD=90 résécable Métastases simples palliative de 6
-992/ -Prurit VBIH+VBP+VB -PAL=1458 hépatiques -Sortie a J+8 cures avec
2010 -Lésionsde | TDM : -GGT=472 régression des
grattage -Dilatation des -GOT=154 -Geste : métastases
VBIH+VBP+Wirsung -GPT=80 Double hépatiques
- Masse tissulaire du -NFS=NL dérivation -Bonne
bas cholédoque. -FR=NL bilio-digestive évolution
-Hépatosplénomégalie -PROT=41 suranseen. clinique,
IRM : -TP=100% biologique et
-Dilatation Marqueurs radiologique
bicanalaire+VB Tumoraux: -Recul de
-Sténose irréguliere du NF 12mois
bas cholédoque. -DDN :
ECHO-ENDOSCOPIE : Novembre 2011
-Masse ampullaire
hyperéchogene
d’épaisseur supérieure
a5 mm, avec des
bourgeons intra-
cholédaciens, et une
dilatation bicanalaire.
a




N.O ATCDS ET
AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D'EXTENSION TRAITEMENT | ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-15 K.M 72ans -RAS -Ictére IDM : FOGD : -BT=33 -Tumeur -DPC selon -ADK bien | -Suites -Chimiothérapie
-H -Prurit -Dilatation des ADK papillaire | -BD=11 résécable WHIPPLE différencié | simples non faite
-993/ -Lésions VBIH+VBP+VB bien -PAL=812 -Montage et -Retrait du -Bonne
2010 de - Masse tissulaire du | différencié -GGT=534 selon CHILD infiltrant drain a J+10 évolution
grattage bas cholédoque -GOT=73 -Jéjunostomie | dela -Ablation de la | -Recul de
FOGD : -GPT=71 d’alimentation | papille jéjunostomie | 12mois
-Papille d’aspect -NFS=NL -Drainage -Limites aj+l2
normal -FR=NL abdominal saines -Sortie 4 J+13
-PROT=67 - IN+/1N
-TP=100% -pT3N1MXx
-Marqueurs -Taille= 0,7
Tumoraux : EPN : non
ACE=3,18 EVs: non
CA19-9=89,6
( ]
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N.O ATCDS ET
AGE EXAMENS BILAN SUITES
N.D/ | N.P SEXE TARES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT | ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
ANN ASSOCIEES
-16 Z.F | 80ans | -HTA -Ictere TDM: CPRE: -BT=221 -RAS -Prothése - - -Recul de 6mois
-F Hystérectomie | -Prurit -Dilatation des ADK bien -BD=91 biliaire par
-432/ -AEG VBIH+VBP+VB+wirsu | différencié | -PAL=689 voie
2011 -Grosse ng dela -GGT=82 endoscopique
vesicule IRM : papille -GOT=136
-Dilatation des -GPT=69
VBIH+VBP -HB=10,1
+wirsung -VGM=84
-Sténose serrée -CCMH=32
irréguliere du bas -FR=NL
cholédoque. -PROT=55
CPRE : -TP=100%
-Papille ulcérée avec Marqueurs
sténose bicanalaire Tumoraux
en amont. - NF
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L % )




N.O
AGE | ATCDS ET TARES EXAMENS BILAN SUITES
ENDIG N.P SEXE ASSOCIEES CLINIQUE MORPHOLOGIQUES BIOPSIE BIOLOGIE D’EXTENSION TRAITEMENT | ANAPATH OPERATOIRES EVOLUTION
-17 H.H | 50ans | Cholécystectomie | -Douleur ECHO-ENDOSCOPIE : | CPRE: -BT=92 -Tumeur EXPLORATRICE : - -Suites -Chimiothérapie
-F -Ictére -Processus ulcéro- -Dysplasie | -BD=47 résécable ADP inter- simples en cours
-708/ -Prurit bourgeonnantdela | de haut -PAL=321 aortico-cave -Sortie a J+3 -DDN : Janvier
2011 -Vsst papille. grade -GGT=39 métastatiques a 2012
-Fievre IRM : -GOT=493 I’examen
-AEG -Dilatation des -GPT=340 extemporané
VBIH+VBP -NFS=NL
-Sténose irréguliere -FR=NL
du bas cholédoque -PROT=73
CPRE : -TP=100%
-Papille ulcéro- Marqueurs
bourgeonnante Tumoraux
- NF
( ]
L “ )




. RESULTATS




. Etude épidémiologique :

A. Fréguence :

Durant la période allant de janvier 2005 au mois de novembre 2011, on a pu
relever 17 observations exploitables d’ampullomes vatériens malins aux services de

chirurgie viscérale A et B du CHU Hassan Il de Fes.

B. AqQe et sexe :

L’age moyen des patients a été de 57,4 ans avec un écart-type de 13,1. La
médiane a été de 54 ans avec des extrémes allant de 34 a 80 ans.

Notre série a été faite de 9 femmes et 8 hommes. On a remarqué une légére
prédominance féminine avec un sexe ratio de 1,1. La répartition selon le sexe est

représentée sur le graphique 1.

C. Antécédents et pathologies associées :

Dans notre série nous avons releve les antécédents suivants :
@ Antécédent de cholécystectomie chez 5 patients, soit 29,4% des cas.
@ Antécédent d’appendicectomie chez un seul patient, soit 5,9% des cas.
@ ATCD de tuberculose pulmonaire chez un seul patient, soit 5,9% des cas.
@ Tabagisme chronique chez un seul patient, soit 5,9% des cas.

Des Tares associées ont été retrouvées chez certains malades :
@ Une hypertension artérielle a été retrouvée chez 2 patients, soit 11,8%

des cas.

@ Une hyperthyroidie chez un seul patient, soit 5,9% des cas.

D. Facteurs de risgue :

Aucun de nos patients n’a été suivi pour PAF ou autre facteur prédisposant a

I’AV.

——
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m 8 Hommes

m 9 Femmes

Graphique 1 : Répartition des malades selon le sexe.
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I[I. Etude clinique :

A. Signes fonctionnels : (Tableau 1)

Les signes fonctionnels de nos patients ont été dominés par :

%)

Un ictére rétentionnel chez 16 patients, soit 94,1% des cas. Il a été
associé au prurit chez 9 patients, soit 52,9% des cas.

La douleur abdominale a été présente chez 13 patients, soit 76,5% des
cas.

L’amaigrissement a été retrouvé chez 5 patients, soit 29,4% des cas.

La fievre, qui entrait généralement dans le cadre d’une angiocholite a
été observée chez 5 patients, soit 29,4% des cas.

L’hémorragie digestive a type de melaena a été notée chez un seul

patient, soit 5,9% des cas.

——
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Tableau 1 : Répartition des malades selon la symptomatologie clinique.

SIGNES FONCTIONNELS NOMBRE DE PATIENTS (%)
Ictére rétentionnel 16 (94,1%)
Prurit 9 (52,9%)
Douleur abdominale 13 (76,5%)
Amaigrissement 5 (29,4%)
Fievre 5 (29,4%)
Melaena 1 (5,9%)
[ a0 ]



B. L’examen clinique :

L’examen général de nos patients a trouvé une hypertension artérielle avec
une maxima supérieure & 120 mm de mercure chez 3 patients soit 17,6% des cas.
Deux patients ont été fébriles a ’admission soit 11,8% des cas.

L’état général de nos patient a été bon chez 11 patients soit 64,7% des cas. Il
a été assez bon pour 6 patients soit 35,3% des cas. La répartition de nos malades
selon la classification OMS est représentée sur le tableau 2.

L’examen physique des malades a été globalement pauvre. Ainsi I’ictére a été
retrouvé chez 14 patients soit 82,4% d’entre eux. Un malade était porteur d’une
hépatomégalie et ascite faisant craindre chez lui une maladie métastatique a

I’admission. Les données de I’examen sont résumeées sur le tableau 3.

——
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Tableau 2 : Répartition des malades selon la classification OMS.

CLASSIFICATION OMS NOMBRE DE PATIENTS (%)
0 4 (23,5%)
1 11 (64,7%)
2 2 (11,8%)
3 0 (0%)
4 0 (0%)

NB:

g OMS :

0 : Capable d'une activité identique a celle précédant la maladie, sans

restriction.

1 : Activité physique diminuée, mais malade ambulatoire et capable de

travailler.

2 : Ambulatoire, capable de prendre soin de soi, incapable de travailler, alité

moins de 50 % des heures de veille.

3 : Capable seulement de quelques activités, alité ou au fauteuil de 50 a 99

% des heures de veille.

4 : Incapable de prendre soin de

permanence.

——
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Tableau 3 : Répartition des malades selon les données de I’examen

physique.

Signes physiques

Nombre de patients (%)

Ictere 14 (82,4%)
Sensibilité de I’hypochondre droit 7 (41,2%)
Lésions de grattage 4 (23,5%)
Hépatomégalie avec ascite 1 (5,9%)
Grosse vésicule 1 (5,9%)
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[1l. Etude paraclinique :

A. Bilan biologique :

L’analyse des données biologiques a permis de noter que plus de 80% de nos
malades avaient une cholestase. Une cytolyse a été retrouvée chez plus de 50% des

patients. Les détails des perturbations hépatiques sont représentés sur le tableau 4 :

Tableau 4: Répartition des malades selon les anomalies du bilan

hépatique.

Perturbations biologiques hépatiques Nombre de patients (%)
Bilirubine totale > 3 fois la normale 15 (88,2%)
Bilirubine directe >3 fois la normale 14 (82,4%)

GGT > 3 fois la normale 13 (76,5%)

PAL > 3 fois la normale 5 (29,4%)

GOT > 3 fois la normale 10 (58,8%)

GPT > 3 fois la normale 5 (29,4%)
[ s )



D’autres perturbations biologiques ont été moins fréquemment observées.
Le dosage des marqueurs tumoraux a été réalisé chez 4 patients soit 23,5%

des cas. Le CA 19-9 a été élevé chez 2 patients soit 50% des cas.

Tableau 5 : Répartition des malades selon les anomalies biologiques

associées.

Perturbations biologiques associées Nombre de patients (%)
Hémoglobine < 11g/di 4 (23,5%)
GB>10000/mms3 4 (23,5%)
Protides totaux <60 g/I 4 (23,5%)
Glycémie >1,26 g/I 1 (5,9%)

[ s )



B. Exploration morphologiques :

1. Echographie :

@ Dans notre série I’échographie a été réalisée chez 10 malades soit 58,8%

des cas.

@ Elle a permis de mettre en évidence des signes indirects en faveur d’un

obstacle du carrefour bilio-pancréatique. Ainsi elle a montré :

Une dilatation de la voie biliaire principale et des voies biliaires

intra hépatiques chez 10 patients, soit 100% des cas.
Une dilatation du Wirsung chez 4 patients, soit 40% des cas.
Une distension vésiculaire chez 6 patients, soit 60% des cas.

Une lithiase du cholédoque associée chez un seul patient, soit 10%

des cas.

@ Elle a également objectivé une ascite et des adénopathies profondes

chez un seul patient, soit 10% des cas (Observation N°12).

2. Tomodensitométrie :

@ La TDM a été réalisée chez 14 malades, soit 82,4% des cas. Elle a mis en

évidence :

Une dilatation des voies biliaires chez tous les patients, soit 100%
des cas (Figure 6, 7).
Une distension vésiculaire chez 8 patients, soit 57,1% des cas.

Une dilatation du Wirsung chez 9 patients, soit 64,3% des cas

(Figure 7).
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@ Le diagnostic d’ampullome vatérien a été suspecté chez 10 malades soit
71,4% des cas.
@ Les aspects évocateurs d’un ampullome vatérien a la TDM chez nos
patients ont été soit :
- La présence d’un processus tissulaire bombant a travers la lumiéere
du D2 chez 6 patients (42,9%) (Figure 8).
- La dilatation bicanalaire sur obstacle de densité tissulaire du bas
cholédoque chez 4 patients (28,6%) (Figure 9).
@ Dans le cadre du bilan d’extension, la TDM a montré également :
- Des adénopathies hilaires hépatiques chez 4 patients soit 28,6%
des cas (Figure 10).
- Des adénopathies mésentériques chez un seul patient soit 7,1% des

cas (Observation N°5).
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Figure 6: La fleche montre une dilatation des VBIH (Observation N° 12)
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Figure 7: La fleche blanche montre une dilatation de la VBP. La fleche

noire montre une dilatation du canal du Wirsung (Observation N° 12)
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Figure 8: La fleche blanche montre un processus tissulaire bombant a

travers la lumiere duodénale (Observation N°12)
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Figure 9 : Les fleches noires montrent un processus tissulaire du bas

cholédoqgue (Observation N°15)
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Figure 10: La fleche noire montre une ADP hilaire hépatique

(Observation N°2)
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3. Bili-IRM :
@ La Bili-IRM a été réalisée chez 12 patients, soit 70,6% des cas. Elle a
montreé :
- Une dilatation des voies biliaires dans 100% des cas (Figure 11, 12,
13).
- Une dilatation du wirsung chez 7 patients, soit 58,3% des cas
(Figure 11).
- Une distension vésiculaire chez 5 patients, soit 41,7% des cas.
@ Elle a permis d’évoquer le diagnostic d’ampullome vatérien chez 9
patients, soit 75% des cas.
@ L’aspect évocateur le plus fréquent chez nos patients a été une sténose
serrée irréguliere du bas cholédoque avec dilatation bicanalaire en
amont. Cet aspect a été retrouvé chez 8 patients, soit 66,7% des cas

(Figure 12, 13).
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Figure 11 : Cliché d’IRM réalisé en séquence T1, coupe axiale :

La fleche pointillée montre une dilatation des VBIH.
La fleche continue montre une dilatation du canal de Wirsung.

(Observation N° 12)
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Figure 12 : Cliché d’IRM réalisé en séquence T2, coupe

coronale montrant un aspect évocateur d’ampullome vatérien :
1 : Dilatation des VBIH.
2 : Dilatation de la VBP.

3 : Arrét filiforme au niveau du bas cholédoque. (Observation N° 17)

——
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Figure 13: Clichés de Bili-IRM montrant :

1 : Dilatation des VBIH. 2 : Dilatation de la VBP. 3 : Sténose serrée

irreguliere du bas cholédoque. (Observation N°17)
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4. Duodénoscopie :

La duodénoscopie a été réalisée chez 9 malades soit 52,9% des cas.

@ Les aspects macroscopigues :

La duodénoscopie a retrouvé les aspects suivants (Tableau 6) : (Figures 14, 15, 16)

Tableau 6 : Répartition des malades selon les aspects macroscopiques a

la duodénoscopie.

Aspects macroscopiques Nombre de patients (%)
Une papille bombante avec saillie dans D2 4 (44,4%)
Un aspect ulcéro-bourgeonnant 2 (22,2%)
Un aspect ulcéré 1(11,1%)
Un aspect bourgeonnant 1(11,1%)
Un aspect normal de la papille 1(11,1%)
[ e |



@ Les aspects microscopiques :

La biopsie a été faite chez 7 patients, soit 77,8% des cas.

Elle a objectiveé :
Un adénocarcinome bien différencié chez 5 patients, soit 71,4% des cas
(Figures 17, 18).
Une dysplasie de haut grade chez un seul patient, soit 14,3% des cas
(Observation N°1).
Une dysplasie de haut grade associée a un polype adénovilleux chez un

patient, soit 14,3% des cas (Observation N°12).
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Figure 14: Tumeur bourgeonnante de la papille (Observation N°6).
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Figure 15: Tumeur ulcéro-bourgeonnante de la papille (Observation

N°12).
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Figure 16: Papille bombante (Observation N°5).
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Figure 17 : La papille siége d’une prolifération tumorale carcinomateuse

(Observation N°15).

———

7]



Figure 18 : (Grossissement 200a) : Adénocarcinome papillaire bien
différencié (Observation N° 15) :
§ Prolifération tumorale en tubes.
§ Les cellules tumorales présentent des atypies

cytonucléaires franches.
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5. Cholangiographie rétrograde per-endoscopique :

La CPRE a été réalisée chez 10 malades, soit 58,8% des cas.

@ Les aspects macroscopigues :

Les aspects macroscopiques des ampullomes vatériens a la CPRE chez nos

malades ont été :
Une papille bombante avec des bourgeons et envahissement cholédocien
chez 4 patients, soit 40% des cas.
Un aspect ulcéro-bourgeonnant chez 3 patients, soit 30% des cas.
Une papille ulcérée chez un seul patient, soit 10% des cas.
Une papille villoide chez un seul patient, soit 10% des cas.
Et un aspect normal a été retrouvé chez un seul patient, soit 10% des cas.

@ Les aspects microscopiques :

La biopsie a été faite pour tous les patients.

Elle a posé le diagnostic d’AV malin chez 8 patients, soit 80% des cas en

montrant :
Un adénocarcinome bien différencié chez 5 patients, soit 50% des cas.
Une dysplasie de haut grade chez 3 patients, soit 30% des cas.

La biopsie a été non concluante chez 2 patients, soit 20% des cas (Observation

N°3 et N°13).

6. Biopsie pré-opératoire :

Au total la biopsie a été réalisée en pré-opératoire a la CPRE et/ou a la

duodénoscopie chez 15 patients soit 88,2% des cas.
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L’étude histologique de prélévement a permis de conclure a :
@ Un adénocarcinome chez 10 patients, soit 66,7% des cas.
@ Une dysplasie de haut grade chez 3 patients, soit 20% des cas.
@ Une dysplasie de haut grade associé a un polype adénovilleux chez un
seul patient, soit 6,7% des cas.
La biopsie a été non concluante chez un seul patient soit 6,7% des cas

(Observation N°13).

7. L’échoendoscopie :

L’EE a été réalisée chez 2 patients, soit 11,8% des cas.
Elle a posé le diagnostic d’ampullome vatérien chez un patient en visualisant
une masse ampullaire hyperéchogéne d’épaisseur supérieure a 5 mm, avec des

bourgeons intra-cholédociens, et une dilatation bicanalaire.
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IV. Diagnostic pré-opératoire :

Le diagnostic d’AV malin a été confirmé avec certitude par des données
histologiques concluantes chez 14 malades soit 82,4% des cas. Chez les 3 autres
malades nous avons retenu le diagnostic sur I’'aspect macroscopique fortement
évocateur chez le malade de I’observation N°13 : la dilatation bicanalaire avec papille
bombante a la TDM et un aspect ulcéro-bourgeonnant de la papille a la CPRE étaient
suffisantes pour retenir le diagnostic.

Chez les 2 autres malades de I’observation N°9 et N°14, le diagnostic a été
porté sur I'existence d’une sténose serrée irréguliere du bas cholédoque avec

dilatation bicanalaire en amont en IRM.
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V. Traitement :

A. Préparation du malade :

La préparation a été réalisée par évaluation de I’état général, nutritionnel et
des fonctions vitales chez tous les malades. Elle a comporté :
@ L’administration de la vitamine K chez les tous malades ictériques.
@ La réhydratation et I’équilibration hydro électrolytique en fonction des
résultats de I'ionogramme sanguin.
@ Le traitement symptomatique du prurit et de la douleur.
@ Une antibiothérapie :
Prophylactique chez les patients candidats a la chirurgie.

Et curative chez les malades en angiocholite.

B. Chirurgie :

1. Opérabilité et résécabilité :

@ Sur les données du bilan pré-opératoire 14 malades (82,3%) ont été jugés
opérables.

@ Le bilan d’extension pré-opératoire a comporté une TDM thoraco-abdomino-
pelvienne. La résécabilité a été jugée sur I’absence ou non d’envahissement
artériel et de métastases ganglionnaires ou viscérales a distance. Ainsi la
résécabilité a été retenue chez 76,4% des cas (13patients). Chez le malade
restant (Observation N°2), la tumeur a été jugée non résécable a cause de la
taille tumorale énorme avec envahissement massif de la VBP a la TDM et

impossibilité du traitement endoscopique.
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2. Voies d’abord chirurgicale :

@ Incision sous costale droite élargie en bi-sous costale chez 13 patients
(92,8%).
@ La reprise d’une incision médiane xypho-périombilicale chez une malade qui

a été déja cholécystectomisée.

3. L’exploration chirurgicale :

L’exploration chirurgicale a permis de relever les résultats suivants :

@ Absence de contre-indication a I’exérése chez 11 malades soit 64,7% des

cas. Il a donc été réalisé une DPC.

@ Chez les autres malades, I’exploration a objectivé les éléments suivants :
Chez deux malades candidats a la DPC, on a découvert des contre-
indications per-opératoires :

- Des métastases hépatiques dont la nature a été confirmée a

I’examen extemporané (Observation N°14),

~

- Des adénopathies inter-aortico-cave meétastatiques a I’examen
extemporané (Observation N° 17).

Chez un patient candidat a une dérivation chirurgicale, on a trouvé un

envahissement locorégional massif avec carcinose diffuse (Observation

N°2).

——
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4. Gestes réalisés :

a. DPC:

La DPC a été faite chez 11 patients (64,7%).

Elle a été réalisée selon la technique de WHIPPLE chez 10 patients soit 90,9%
des cas (Figure 19). Un malade a bénéficié de conservation pylorique.

La continuité bilio-pancréatique et digestive a été rétablie selon le montage de
CHILD chez 10 patients (90,9%) (Figure20). Une anastomose pancréatico-gastrique
a eteé réalisée chez un seul malade.

La jéjunostomie d’alimentation a été systématiquement associée a la DPC.

Tous les malades ont eu un drainage abdominal.

Tous les patients ont séjournés en réanimation pour les suites opératoires
immédiates.

La moyenne du séjour hospitalier aprés DPC a été de 16,8 jours avec un écart-
type de 4,1 jours. La médiane a été de 18 jours avec des extrémes allant de 10 a 25
jours.

L’alimentation parentérale a été démarrée a J+2, et I’alimentation orale a J+7.

——
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Figure 19 : Piece de DPC selon WHIPPLE.
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ACJ APJ

Figure 20 : Rétablissement de la continuité selon CHILD.
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b. Traitement chirurgical palliatif :

@ Un malades a eu une double dérivation biliaire et digestive sur anse en Y
(Observation N°14). Le séjour post-opératoire a été de 8 jours.
@ Aucun geste chirurgical n’a été réalisé pour les malades de I’observation

N°2 et N°17.

C. Traitement non chirurqgical :

1. Traitement endoscopigue :

Le traitement endoscopique a été réalisé chez deux malades (33,3%) :

- Un traitement palliatif a été justifié pour le malade de I’observation N°16,
c’était un sujet agé et porteur d’une HTA avec altération de I’état général
manifeste.

- Le malade de I'observation N°11 avait une énorme tumeur pancréatico-
duodénale.

Les deux malades ont bénéficié d’un drainage biliaire par la mise en place
d’une prothése biliaire par voie rétrograde apres sphinctérotomie endoscopique.

Les suites immédiates ont été simples.

2. Chimiothérapie :

Vv On a eu recours a la chimiothérapie adjuvante chez deux patients (18,2%)
apres DPC.
@ Chez le patient de I'observation N°10, la tumeur a été classée
pT3NOMXx. Le patient a recu 6 cures a base de :
GEMZAR 1g/m?2.

J1, 8, J15 reprise a J28.
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@ Le patient de I'observation N°12 ayant eu stade tumoral pT3NOMx a
suivi un protocole de 6 cures a base de :
GEMZAR 1g/m?2.
CIS PLATINE 25mg/m3.
J1, J8 reprise a J28.
v/ Une chimiothérapie palliative a été réalisée chez 2 malades (33,3%).
@ Le patient ayant eu une double dérivation chirurgicale (Observation
N°14) a suivi un protocole de 6 cures a base de :
GEMZAR 1000mg/m?.
CISPLATINE 25mg/m?.
J1, J8 reprise a J28.
@ Le malade de I’observation N°17 ayant eu des ganglions inter-aortico-
cave métastatiques a I’examen extemporané a recu 6 cures a base de :
CISPLATINE 80mg/m?2
GEMCITABINE 1250mg/m=2 :J1, J8

Deuxieéme cure a J28.

3. L’abstention thérapeutique :

L’abstention thérapeutique a été décidée pour la présence d’adénopathies
mésentériques et hilaires hépatiques et des ganglions métastatiques a distance a la

TDM chez le malade de I’'observation N°5.
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VI. Résultats anatomopathologiques :

L’analyse des données anatomopathologiques des pieces de DPC a montré les

résultats suivants :

%)

L’adénocarcinome bien différencié a été le type le plus fréquent chez nos
malades. Il a été retrouvé chez 10 malades, soit 90,9% des cas. Un
carcinome indifférencié a cellules indépendantes a été retrouvé chez un
seul malade.

6 malades ont eu une tumeur de taille supérieure ou égale a 2 cm, soit
54,5% des cas.

La lame rétroportale a été saine pour tous les malades.

Les tranches de section ont été envahies chez un seul malade, soit 9,1%
des cas.

Trois malades ont eu un envahissement ganglionnaire, soit 27,3% des cas.
Un seul malade avait un engainement péri-nerveux et des emboles
vasculaires, soit 9,1% des cas.

La classification et la stadification TNM sont respectivement résumées sur

les tableaux suivants (Tableau 7 et 8) :
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Tableau 7 : Répartition des malades opérés pour DPC selon la

classification TNM.

TNM Nombre de patients (%)
pT3NOMx 4 (36,4%)
pT4NOMXx 2 (18,2%)
PT3N1IMx 2 (18,2%)
pT2NOMx 1 (9,1%)
pT1NlaMx 1 (9,1%)
pT1NOMX 1 (9,1%)

Tableau 8 : Répartition des malades opérés pour DPC selon les stades.

Stades Nombre de patients (%)
IIA 4 (36,3%)
1B 3 (27,3%)
11 2 (18,2%)
1A 1(9,1%)
1B 1(9,1%)
[ e ]



VIl. Evolution :

A. A court et moyen terme :

1. Mortalité opératoire :

Le taux de mortalité est défini par le pourcentage de déces survenues 30 jours
aprés I'intervention ou au cours de la méme hospitalisation.

Dans notre série un patient (9,1% des cas) a présenté une hémorragie
digestive foudroyante et décédé a J+20 de la DPC dans un tableau de choc

hémorragique (Observation N°9).

2. Morbidité opératoire immédiate :

Un seul malade a présenté a J+6 de la DPC une fistule pancréatique qui s’est
tarie spontanément. Tous les autres patients opérés ont eu des suites opératoires

simples.

B. Résultats a lonqg terme :

1. Récidive :

@ Quatre patients ont eu une récidive, soit 40% des malades qui ont eu
une DPC. La récidive est survenue en moyenne 10,2 mois aprés DPC
avec un ET de 5,5 mois. La médiane étant de 10 mois avec des extrémes
allant de 5 a 16 mois. Deux patients ont eu une chimiothérapie palliative
apres la récidive.

@ Les récidives ont été comme suit :

Une récidive locale avec métastases hépatiques et vertébrales apres
5 mois de I'intervention. Le malade a bénéficié d’'une chimiothérapie
palliative (GEMCITABINE + CIS PLATINE). Il a été encore vivant a 14

mois de I'intervention (Observation N°13).
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Une carcinose péritonéale avec métastases pulmonaires diffuses a
14 mois de l'intervention. Le malade a recu une chimiothérapie
palliative (GEMCITABINE puis OXALIPLATINE puis CAPECITABINE). Ce
patient est décédé dans un tableau d’embolie pulmonaire a 27 mois
de I'intervention (Observation N°6).
Une carcinose péritonéale aprées 6 mois de [Iintervention
(Observation N°7).
Une récidive loco-régionale avec envahissement duodénal a 16 mois
de lintervention. Le malade est décédé dans un tableau de
vomissements incoercibles, déshydratation et troubles métaboliques
(Observation N°12).
2. Recul:

@ Apres DPC :
Le recul moyen a été de 29,2 mois avec un ET de 18 mois. La
médiane a été de 24 mois avec des extrémes allant de 12 mois a 66
mois.
Sept patients sont encore vivants respectivement aprés 12 mois, 14
mois, 17 mois, 24 mois, 39 mois, 53 mois et 66 mois de la DPC.
Les 4 malades restants correspondent respectivement au malade
décédé en post-opératoire par hémorragie et aux 3 malades qui ont
présenté des récidives.

@ Apres traitement palliatif :
Le malade qui a recu une chimiothérapie palliative aprés dérivation
chirurgicale a été encore vivant a 12 mois aprés l’intervention

(Observation N°14).
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Le patient ayant bénéficié d’un traitement endoscopique avec mise en
place d’une prothése biliaire a été encore vivant aprés 6 mois
d’évolution (Observation N°16).

Le malade chez qui un traitement endoscopique a été réalisé pour
énorme tumeur pancréatico-duodénale a présenté des angiocholites a
répétition traitées par la mise en place de prothéses biliaires itératives.
La récurrence des épisodes d’angiocholites a motivé la réalisation d’une
ACJ a 43 mois d’évolution. il est décédé a 7 mois de I'intervention dans
un tableau de vomissements avec déshydratation et AEG (Observation
N°11).

Le patient chez qui I’abstention thérapeutique a été décidée pour des
métastases ganglionnaires profondes est perdu de vue (Observation
N°5).

Le patient de I'observation N°2 qui a été candidat a une dérivation
chirurgicale et chez qui on a trouvé un envahissement locorégional

massif avec carcinose diffuse est perdu de vue.

C. Autres:
@ Quatre malades ont eu une éventration dont un a été opéré a 1 an de
I’intervention et a bénéficié d’une cure par plaque.
@ Une autre patiente a été opérée pour lithiase résiduelle a 14 mois de
I'intervention. Elle a eu une extraction de calculs avec dilatation de

I’anastomose cholédoco-jéjunale (Observation N°8).

——
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DISSCUSION




EPIDEMIOLOGIE




. Fréguence :

L’ampullome vatérien est une tumeur rare. Il représente 0,02 a 5% des
tumeurs digestives et environ 20% des cancers des voies biliaires extra hépatiques
(1). 1l se place au 3éme rang des cancers biliaires extra hépatiques, aprés le cancer
vésiculaire et le cancer de la voie biliaire principale (6).

La prévalence globale est de 0,06 a 0,2% dans les études autopsiques de
populations non sélectionnées et de l'ordre de 1 sur 1000 dans les séries
endoscopiques (7).

Dans notre série on n’a relevé aucun cas d’ampullome bénin dans les dossiers

exploités sur une période de 7 ans.

Il. Age:

Le maximum de fréquence de survenue se situe entre 50 et 70 ans. Les AV
atteignent dans 15% des cas des sujets de moins de 50 ans (8). TRAN-QUANG a
rapporté en 1961 I’'observation d’un malade &4gé de 17 ans et porteur d’un
ampullome vatérien (9).

Avec un age moyen de 57 ans, les malades de notre série ont un age

concordant avec celui rapporté dans la littérature.

I1l. Sexe :

L’ampullome vatérien prédomine sensiblement chez I’lhomme (environ 60%) (1).
Dans notre série, on a remarqué une légére prédominance féminine avec un

sexe ratio de 1,1.

——

90 |



IV. Populations a risque :

Les populations a risques sont représentées par les personnes ayant :

A. Un adénome ampullaire :

L’adénome ampullaire est une tumeur bénigne dont la fréquence est estimée a
5% (8).

Il peut étre tubuleux, tubulo-villeux, ou villeux.

La dégénérescence maligne des adénomes ampullaires est actuellement une
notion bien admise. La certitude de la bénignité ne peut étre affirmée que par

I’examen histologique complet de la piece d’exéréese (10).

B. La polypose adénomateuse familiale (PAF):

La PAF est la plus fréquente des polyposes digestives. C’est une maladie
génétique autosomique dominante caractérisée par la présence de multiples polypes
adénomateux sur le célon et le rectum. En lI'absence de traitement, la PAF évolue
toujours vers le cancer colo-rectal.

D'autres localisations digestives dont I’'ampoule de Vater sont décrites. Selon
Sugihara en 1982, le dépistage par biopsie endoscopique de I'ampoule de Vater, a
permis de trouver un adénome chez 50% des patients atteints de polypose familiale
(10).

Dans notre série aucun patient n’a été suivi pour PAF.

C. Le syndrome de Gardner :

Le syndrome de Gardner est une maladie héréditaire autosomique dominante
a expression variable et a pénétrance compleéte. Il est considéré actuellement comme

une variante phénotypique de la polypose adénomateuse familiale. Il associe des
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tumeurs cutanées variées a une polypose colique adénomateuse a tres fort potentiel
de dégénérescence.

Pour Theodore, le risque de cancer péri-ampullaire est de 100 a 200 fois plus
important chez les sujets atteints de syndrome de Gardner que dans la population
générale (11).

Aucun de nos malades n’a été suivi pour le syndrome de Gardner.

D. La maladie de Van Recklinghausen :

Les sujets atteints de la maladie de Van Recklinghausen ont un risque
significatif de développer une tumeur vatérienne. Il s’agit essentiellement de

tumeurs carcinoides, de neurofibromes et de sarcomes (7 ; 12 ; 13).

E. Autres facteurs de risque :

Le tabac, les pesticides, la fumée industrielle et I’alimentation trop riche ou
contenant des additifs et colorants seraient des facteurs prédisposants (14).

Certains auteurs parlent également de I'augmentation du risque de tumeurs
ampullaires en cas d’antécédents de cholécystectomie (7). Dans notre série, 5

malades ont été déja cholécystectomisés.
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V. Associations lésionnelles :

L’association a d’autres pathologies est décrite dans la littérature:

A. L’association avec la lithiase biliaire :

L’association avec la lithiase biliaire est rencontrée avec une fréquence variant
selon les auteurs de 29 a 38% (7).
Dans notre série, I’association avec une lithiase du cholédoque a été retrouvé

chez un seul patient, soit 5,9% des cas.

B. L’association a des cancers digestifs :

Les patients porteurs de tumeurs ampullaires ont un risque plus élevé de
cancer colorectal avec une incidence deux fois supérieure a la population générale.
Une association inverse a également été notée avec une incidence de tumeur
ampullaire multipliée par deux chez les patients développant un cancer colorectal
(15).

Une association avec le cancer gastrique a également été rapportée (16).
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Y

Les tumeurs de la région vatérienne peuvent se développer a partir de
I’'ampoule elle-méme ou a partir de la muqueuse duodénale, pancréatique ou
biliaire.

En fait, les remaniements locaux par extension tumorale et le manque de
spécificité cellulaire rendent I'identification tant macroscopique que microscopique

difficile.

. Macroscopie :

A. Topographie :

Les tumeurs vatériennes sont dans deux tiers des cas a développement
intraduodénal (forme extra-ampullaire). Dans un tiers des cas, elles sont a
développement intra—ampullaire.

1. Tumeurs intra—ampullaires :

Elles sont strictement localisées a I’'ampoule de Vater. Elles peuvent, donc, étre
a juste titre qualifieces d’ampullomes. Le diagnostic est difficile avant la

sphinctérotomie endoscopique et biopsie.

2. Tumeurs intraduodénales :

Elles correspondent soit a des formes évoluées s’extériorisant secondairement
dans le duodénum soit a des tumeurs situées d’emblée au niveau de la muqueuse

duodénale.
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B. Aspects macroscopiques :

Elles peuvent revétir 3 aspects principaux :

1. La forme végétante ou polypoide :

C’est la forme la plus fréquente (30% des cas). La taille tumorale varie de 0,5 a
6 cm de diameétre. Seule I’étude histologique compléte permet le diagnostic
différentiel entre tumeur bénigne et tumeur maligne de I’'ampoule de Vater.

L’examen histologique per opératoire n’est pas toujours fiable dans ces
formes. En effet le caractere dissocié et nécrotique des fragments tumoraux rend

difficile la technique des coupes congelées.

2. La forme sous muqueuse :

C’est une forme moins fréquente (26% des cas). La taille tumorale varie de 2 a
4 cm. La région ampullaire est déformée par une masse qui déplisse la muqueuse et
fait saillie dans la lumiére.

La protrusion de la papille dans le duodénum, jointe a une consistance
indurée peut préter a confusion avec un calcul enclavé dans I’'ampoule.

A la coupe, ces tumeurs sont blanchéatres et leur origine topographique reste

relativement aisée a déterminer.

3. La forme ulcérée :

Elle est moins souvent observée. Elle se traduit par une ulcération plane peu
saillante & base indurée et a bords végétants. Elle détruit la papille ou la région

d’abouchement canalaire.
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I[I. Microscopie :

Les tumeurs de I’AV se développent souvent a partir de [I’épithélium

cylindrique biliaire, pancréatique ou duodénal. On distingue :

A. Tumeurs malignes:

Leur fréquence est estimée a 94%. Il peut s’agir de :
U Carcinomes, dont on distingue selon le degré de différenciation :
Les carcinomes différenciés ou typiques : se sont les adénocarcinomes
ou épithélioma cylindrique qui représentent 85% des carcinomes. lls
sont tres bien différenciés, papillaires ou villeux. Ils peuvent étre,
également, Glanduliformes ou acineux, Lieberkuhniens, Bruneriens ou
Colloides muqueux.
Les carcinomes métaplasiques ou métatypiques, ils sont soit a type de
carcinomes épidermoides soit d’adénoacanthomes.
Les carcinomes indifférenciés ou atypiques qui peuvent étre soit
trabéculaires soit anaplasiques.
U Des cas isolés de sarcomes, neurofibrosarcomes, leiomyosarcomes ont été
rapportés (8).

U Des cas rarissimes de lymphomes, de mélanomes malins primitifs ou
secondaires (6 ; 17), de tumeurs métastatiques a cellules rénales ont été
décrit au niveau de la région vatérienne (18).

Dans notre série, toutes les tumeurs ampullaires ont été malignes. Chez 72,7%
des patients ayant eu une DPC, il s’agissait d’adénocarcinome bien différencié. Dans
18,2% des cas, il s’agissait d’adénocarcinome moyennement différencié. Un
carcinome indifférencié a cellules indépendantes a été retrouvé chez un seul malade

(9,1%).
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B. Tumeurs bénignes :

Leur fréquence est estimée a 5%. Elles sont surtout représentées par :
Les adénomes qui peuvent étre a type de papillomes, adénomyomes ou
de tumeurs villeuses différenciées.

Si non, il peut s’agir de: lipomes, fibromes, neurofibromes,

hamartomes.

Dans notre série, on n’a relevé aucun cas de tumeur bénigne.

C. Autres tumeurs :

Des tumeurs carcinoides sont rapportées dans la littérature, en particulier
chez des patients atteints de la maladie de Van Recklinghausen (19).
Des cas rares de somatostatinomes et de lymphangiomes sont récemment

décrits dans la littérature (20).
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[1l. Biologie moléculaire des tumeurs ampullaires malignes :

Les altérations du gene P53 sont fréquentes dans les ampullomes, que ce soit
au stade d’adénome ou d’adénocarcinome. Elles sont retrouvées dans 49 a 94% des
tumeurs infiltrantes de I’'ampoule de Vater (21 ; 22).

La surexpression de la protéine P53 semble survenir a un stade précoce de la
carcinogénese, et n’apparait pas corrélée au stade d’extension. Sa détection, donc,
sur biopsies endoscopiques d’une tumeur de I'ampoule de Vater s’avére peu
contributive sur le plan diagnostique. Son intérét résiderait dans la distinction entre
Iésion adénomateuse et simple phénomeéne régénératif, en particulier apres
sphinctérotomie (22).

Parmi les adénocarcinomes (ADK) ampullaires, il est possible d’identifier trois
sous-groupes histologiques. En fonction de I’expression des cytokératines au niveau
de la tumeur, on distingue : le type intestinal, bilio-pancréatique et mixte. D’apres
les dernieres études publiées en 2004, le sous-type bilio-pancréatique est
préedominant (7). Le pronostic pourrait différer. Un pronostic favorable a été
rapporté pour le sous type intestinal (23).

La CK7 est habituellement exprimée par les épithéliums canalaires, la CK20
par les muqueuses digestives. Le profil immunohistochimique de ces cytokératines
semble avoir également un impact pronostique dans les ADK ampullaires (23).

En dehors du géne suppresseur de la tumeur P53, peu de marqueurs
oncogéniques ont été étudiés dans les ampullomes. Le géene K-RAS, presque
toujours muté sur le cordon 12 dans les adénocarcinomes canalaires pancréatiques,
serait également altéré dans 30 a 54% des ampullomes (24). De rares mutations du

gene APC ont également été décrites (25).
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V. Extension des tumeurs malignes de I’'ampoule de Vater :

A. Extension locale :

Elle revét une grande importance puisqu’elle conditionne d’emblée les signes
cliniques et radiologiques, et surtout I'attitude thérapeutique.

Le retentissement canalaire surtout cholédocien est précoce. Le canal biliaire
est sténosé par I'infiltration tumorale ou obstrué par des végétations papillaires.

L’oblitération plus tardive du Wirsung est a I’origine de noyaux de pancréatite
péri-lésionnelle responsable de I'induration céphalique. Ensuite La tumeur peut
envahir la paroi duodénale en totalité et réaliser une tumeur circulaire.

La veine porte, l'artére hépatique et les vaisseaux mésentériques sont

longtemps épargnés.

B. Extension lymphatiqgue :

Elle se fait dans les ganglions péri-pancréatiques qui forment le premier
relais ganglionnaire : pancréatico-duodénaux supérieur et inférieur, pancréatiques
supeérieur et inférieur et spléniques.

Les ganglions collecteurs constituent le deuxiéme relais ganglionnaire :
cystigue, ganglions du hiatus de WINSLOW, cceliaques, mésentériques supérieurs,

para-aortiques et lombaires.

C. Métastases a distance

Elles sont essentiellement hépatiques, péritonéales puis pulmonaires.
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V. Classification :

A. Classification TNM :

C’est la plus utilisée, la derniéere révision par I’'UICC a été faite en 2009 :

@ T : Tumeur primitive

Tx : Tumeur primaire ne pouvant étre démontrée.

Tis : Tumeur intra-épithéliale ou carcinome in situ.

T1 : Tumeur limitée & ’'ampoule de Vater ou sphincter d’Oddi.

T2 : Tumeur envahissant la paroi duodénale.

T3 : Tumeur envahissant le pancréas.

T4 : Tumeur étendue aux tissus mous péri-pancréatiques ou aux

organes de voisinage.

@ N : Ganglions lymphatiques régionaux

L’examen d’au moins 10 ganglions est nécessaire a [I’évaluation

correcte du statut ganglionnaire.

NXx : Ganglions lymphatiques régionaux non démontrés.

NO : Absence de métastases dans les ganglions lymphatiques
régionaux.

N1 : Ganglions métastatiques régionaux : péri-pancréatiques,
pyloriques, mésentériques proximaux, cystiques,

péricholédociens.

: Métastases a distance

Mx : Métastase a distance non prouveée.
MO : Absence de métastase a distance.

M1 : Métastase a distance : hépatiques, péritonéales, ganglions

lymphatique de la queue du pancréas et /ou splénique.

——t
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Cette classification permet la stadification de la tumeur comme suit :

Stade O Tis NO MO
Stade IA T1 NO MO
Stade IB T2 NO MO
Stade II1A T3 NO MO
Stade IIB T1,T2,T3 N1 MO
Stade Il T4 Tous N MO
Stade IV Tous T Tous N M1

B. Classification de MARTIN :

MARTIN distingue 4 stades anatomiques en fonction du développement de ces

tumeurs (26) :

@ Stade | :
C’est une tumeur végétante exo ou endo-ampullaire a structure
papillaire ou villeuse sans infiltration des plans profonds.

@ Stade Il :
La tumeur infiltre les parois du sphincter d’Oddi, les voies
biliopancréatiques et/ou la sous muqueuse duodénale.

@ Stade lll :
Il est définit par I'infiltration de la musculeuse duodénale.

@ Stade IV :

Il est caractérisé par I’existence de métastases ganglionnaires ou d’un

envahissement de I’espace péri-duodénal ou pancréatique.

C. Classification japonaise :

Cette classification est basée sur les constatations échoendoscopiques (voir

chapitre échoendoscopie).
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Svymptomatologie fonctionnelle :

La situation anatomique de I’AV et I’extension des Tm ampullaires permettent

de comprendre leur mode expressif. Elles se distinguent, par ailleurs, des autres

néoplasies de la région par un pronostic relativement meilleur (19).

Les principales séries exploitables de tumeurs ampullaires publiées ces

derniéres années sont assez concordantes en ce qui concerne la symptomatologie

clinique.

A.

%)

B.

Signes généraux :

L’asthénie, I'anorexie et I'altération de I’état général sont notées dans 58% des
cas (7).

L’amaigrissement est noté dans 31 a 41% des cas (7). Il peut atteindre 15 a 20
Kg. Son association a un ictere et une diarrhée graisseuse est hautement
évocatrice d’une oblitération canalaire, tant biliaire que pancréatique.

La fievre est I'un des symptomes révélateurs dans 21% des cas (7). Elle peut
étre soit isolée ou s’inscrire dans le cadre d’une angiocholite. Cette fieévre est
souvent d’allure intermittente (27).

L’ensemble de ces signes sont synonymes de malignité (8). Dans notre série
I’asthénie, I’anorexie et I'altération de I’état général ont été retrouvé dans
52,9% des cas. L’amaigrissement a été rapporté par le 1/3 des malades. La

fievre a été notée chez 29,4% des cas sous forme d’acces d’angiocholite.

L’ictere :
L’ictére est le signe le plus constant.

Il est frequemment révélateur de la maladie et est retrouvé dans 70 a 80% des

cas (7).
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L’ictére peut étre inaugural ou d’apparition tardive. Il est de type rétentionnel
avec des urines foncées et des selles décolorées (28). Il est en général indolore,
évoluant progressivement d’une seule tenue. Il évoque, alors, un obstacle du
carrefour bilio-pancréatique.

Plus rarement I’ictére est variable et peut évoluer sur un mode fluctuant. Dans
ce cas, lorsqu’il s’associe a des douleurs avec acces fébrile, il fait évoquer une
angiocholite sur lithiase chlédocienne. L’association des deux n’étant pas
exceptionnelle.

Il est souvent significatif d’'une tumeur maligne (8). Notre série est faite d’AV
malins uniquement ce qui peut expliquer la fréquence de I’ictére qui a été retrouvé

chez 94,1% des cas.

C. Hémorragie digestive :

L’hémorragie jouit d’une grande valeur d’orientation méme si elle n’est
extériorisée que dans 6% des cas. Cependant, ’'anémie peut étre notée dans 33% des
cas (7).

TAURAND rapporte le cas d’une anémie ferriprive chronique isolée révélatrice
d’un ampullome vatérien (29).

L’association d’ictere, de mélaena et grosse vésicule est fortement évocatrice
d’AV. Elle reste exceptionnelle, et n’est retrouvée que dans quelques séries (19 ; 27 ;
28).

Dans notre série, un seul patient (5,9%) a présenté une hémorragie digestive

sous forme de melaena.
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D. Douleur abdominale :

Sa fréquence varie sensiblement d’une étude a I’autre, il est retrouvé dans 30
a 70% des cas de tumeurs malignes (30 ; 31). Elle est en général a type de coliques
hépatiques.

Elle a été notée chez 76,5% des malades de notre série.

E. Le prurit:
Le prurit est constaté chez 17% des patients. Il est de type choléstatique et
précede en général I'ictere de plusieurs semaines (7).

Dans notre série, le prurit a été observé chez 9 malades, soit 52,9% des cas.

F. Autres signes :

La diarrhée est retrouvée dans 23% des cas. Elle prend exceptionnellement
I’allure d’une stéatorrhée qui évoque une oblitération précoce du Wirsung. La
constipation est notée dans 11% des cas (32).

La fréquence des nausées et des vomissements est variable selon les études.
lls sont constatés chez 33 a 65 % des patients (32 ; 33).

La pancréatite aigue peut étre révélatrice de tumeurs ampullaires dans 19%

des cas (31).

II. L’examen clinique :

L’examen clinique permet de confirmer I'aspect plus au moins foncé de
I’ictere.

Il peut retrouver une hépatomégalie dont la fréquence est de 19 a 63% des cas
selon les études (6 ; 34 ; 35).

Une grosse vésicule est observée dans 17 a 25% des cas (34).
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Le toucher rectal permet d’éliminer une autre cause du saignement.

Dans notre série, I’examen clinique a confirmé la présence de l'ictére chez 14
patients (82,4% des cas). Il a objectivé une douleur de I’'HCD chez 7 patients (41,2%
des cas). Des lésions de grattage secondaires au prurit ont été retrouvées chez 4
patients (23,5% des cas). Une hépatomégalie avec ascite ont été notées chez un seul

patient (5,9% des cas). Une grosse vésicule a été retrouvée chez un seul patient.

1. Formes clinigues :

Formes anictériques : elles sont rares, rapportées dans 2 a 5% des cas et

sont marquées surtout par les manifestations douloureuses et /ou
I’altération de I’état général (36).

Formes hémorragiques : elles se manifestent par une anémie ou méléna

dont, seule la duodénoscopie permettant d’évoquer la provenance.

Formes associées : les associations, tumeurs oddiénnes et lithiase

biliaire sont notées dans 8 a 20% des cas (37).

Découverte fortuite : lors du bilan endoscopique de la PAF, ou de la

maladie de Van Recklinghausen.
L’étape clinique a une valeur capitale dans les orientations des examens para
cliniques. Ainsi, suivant les données cliniques, on peut programmer les examens
complémentaires en tenant compte de leur valeur diagnostique, de leur innocuité et

de leur codt.
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. Fibroduodénoscopie :

A. Technique :

L’exploration de I'ampoule n’est pas toujours aisée avec un endoscope a
vision axiale. De ce fait, la duodénoscopie avec un fibroscope a vision latérale est
une méthode de choix pour le diagnostic des tumeurs ampullaires. Celle-ci précéde

systématiqguement la cholangiographie rétrograde lorsqu’elle est nécessaire.

B. Intérét :

1. La visualisation directe de la papille :

Cela est toujours possible sauf dans le cas rare d’une obstruction duodénale
sus papillaire.

Les formes ulcéro-végétantes sont faciles a visualiser et doivent étre
considérées comme des tumeurs malignes. Dans plusieurs études dont celle de
SEYRIG, les tumeurs ulcéro-végétantes se sont toutes révélées étre des cancers quel
que soit le diagnostic histologique préopératoire. Notion confirmée ultérieurement
par d’autres études (6; 38 ; 39). Par contre les formes infiltrantes et le cas
également de tumeur intra-papillaires sont les plus difficiles a reconnaitre sur le
plan endoscopique.

Des pathologies de voisinage telle que la lithiase du bas cholédoque ou une
tumeur de la téte du pancréas peuvent poser aussi des probléemes diagnostiques en
simulant des tumeurs ampullaires.

Dans notre série, la duodénoscopie a été réalisée chez 9 malades soit 52,9%
des cas. Elle a retrouvé des aspects fortement évocateurs qui sont les suivants :

@ Une papille bombante avec saillie dans D2 chez 4 patients, (44,4% des cas).

@ Un aspect ulcéro-bourgeonnant chez 2 patients, (22,2% des cas).

@ Un aspect ulcéré chez un seul patient, (11,2% des cas).
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@ Un aspect bourgeonnant chez un seul patient, (11,1% des cas).

@ Un aspect normal de la papille a été retrouvé chez un seul malade, (11,1%

des cas).

2. Biopsie :

Ces biopsies ne sont directement possibles que dans le cas des tumeurs a
développement extra-ampullaire. Dans les formes intra papillaires le recours a la
sphinctérotomie est indispensable.

L’analyse histologique peut étre difficile en raison de:

La difficulté de diriger les biopsies.

La taille réduite des préléevements.

La richesse histologique de cette région.

Caractere apparemment différencié en surface de certains ampullomes
malins.

En conséquence la fréquence des faux négatifs est importante. Elle est estimée
entre 25 et 42% (6).

Dans notre série, la biopsie sous duodénoscopie a confirmé le diagnostic d’AV
malin chez tous les malades. Elle a objectivé :

Un adénocarcinome bien différencié chez 5 patients, (71,4% des cas).

Une dysplasie de haut grade chez un seul patient, (14,3% des cas).

Une dysplasie de haut grade associée a un polype adénovilleux chez un
patient, (14,3% des cas).

3. La réalisation de macrobiopsies :

Les macrobiopsies sont réalisées a I'anse diathermique pour les tumeurs a
développement intraduodénal. La sphinctérotomie endoscopique permet la
visualisation de tumeurs extra-duodénales et donc de diriger les biopsies. En cas de
négativité, de nouveaux préléevements doivent étre réalisés 8 a 15 jours plus tard

pour éviter les faux positifs (7).
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Certaines formes de carcinomes endocanalaires de ’ampoule de Vater peuvent
ne pas correspondre a des ampullomes mais a des cancers de la téte du pancreéas.
La distinction est impossible car il s’agit dans les deux cas d’adénocarcinomes du
méme type histologique.

4. Le brossage cytologique :

Ce dernier peut étre associé aux biopsies, permettant ainsi de diminuer la
fréquence des faux négatifs lors de I’étude anatomopathologique (34). L’étude
cytodiagnostique du liquide prélevé en intra-ampullaire permet de confirmer les

ampullomes uniquement intra-ampullaires.

lI. CPRE:

Elle n’a pas de place que dans les formes intra-ampullaires. Elle est inutile
dans les tumeurs extra-ampullaires sauf quand un drainage biliaire endoscopique
est indiqué.

Elle a considérablement modifié le diagnostic et le traitement des obstructions
malignes des voies biliaires.

La CPRE peut étre associée a la duodénoscopie ou a une sphinctérotomie. Elle
permet une meilleure détection des tumeurs ampullaires (44).

Elle peut mettre en évidence une sténose ou une lacune ampullaire ou
cholédocienne dans les formes intra papillaires qui passent inapercues a la
duodénoscopie. Elle permet aussi de compléter I’examen par une wirsungographie
éventuelle. L’aspect normal du Wirsung permet notamment d’éliminer un cancer
canalaire du pancréas (41).

Elle peut provoquer des complications a type d’angiocholite et de pancréatite.

Quand elle est pratiquée a bon escient, son apport est considérable.
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La CRPE associée a des biopsies permet de révéler une tumeur oddienne dans
90 a 100% des cas (45 ; 46).
Dans notre série, la CPRE a posé le diagnostic d’AV malin chez 8 patients, soit

80% des patients chez qui cet examen a été réalisé.

[1l. Echoendoscopie :

A. Technique et performances :

L’échoendoscopie est une technique d’imagerie qui couple I’endoscopie et
I’échographie. Cette technique basée sur [I’adjonction d’un transducteur
échographique de haute fréquence a I'extrémité d’un endoscope a vision oblique
antérieur. Le transducteur est, ainsi, positionné au contact des structures biliaires et
pancréatiques. Les fréquences les plus souvent utilisées en échoendoscopie varient
de 5 a 30 MHz (47).

L’échoendoscopie permet le diagnostic positif d’'une tumeur vatérienne dans
90 a 100% des cas (48 ; 49).

L’échoendoscopie posséde la méme sensibilité (90%) que les techniques
d’opacification des voies biliaires dans le diagnostic étiologique des cholestases
extra hépatiques avec I’avantage d’étre dépourvue de complications (8 ; 50).

Dans une série de 133 patients présentant une tumeur ampullaire incertaine
en duodénoscopie, I’échoendoscopie a permis le diagnostic positif d’AV avec une
sensibilité et une spécificité rétrospectives de 92,3% et 72,3% (51).

Toutefois il faut souligner le colt élevé de I'appareillage et la nécessité d’un
apprentissage long et difficile. L’échoendoscopie peut étre confrontée a des
difficultés diagnostiques notamment quand une lithiase biliaire intra-ampullaire

peut simuler le diagnostic de tumeur ampullaire.
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B. Place des minis sondes intracanalaires a haute fréquence :

Il s’agit de minis sondes trés fines de 2 mm de diameétre. Elles peuvent étre
insérées dans les canaux biliaires et pancréatiques lors d’un cathétérisme
rétrograde.

Elles permettent de distinguer le sphincter d’Oddi de la sous muqueuse
duodénale grace a des fréquences élevées jusqu’a 20 MHz. Cette distinction est
d’intérét majeur car le risque d’extension ganglionnaire est nul dans les tumeurs
limitées au sphincter d’Oddi, ce risque s’éléeve a 30% lorsque la sous muqueuse est
envahie (7). Elles permettent également d’évaluer correctement I’extension
endocanalaire (47). Les performances diagnostiques de la mini sonde pour le
staging pariétal était respectivement de 100, 92, 100 et 75% pour les grades |, Il, Il

et IV (7).

C. Intérét : diagnostic et bilan d’extension

1. Diagnostic :

L’aspect échoendoscopique normal de [I'ampoule de Vater est un
épaississement de la deuxiéeme couche hypoéchogene de la paroi duodénale qui
peut atteindre 3 & 5 mm au maximum. Celui-ci est situé a la convergence des
canaux biliaire et pancréatique (Figure 21).

Trois criteres essentiels peuvent étre retenus pour affirmer I’existence d’une
pathologie ampullaire :

L’existence d’une ampoule d’épaisseur supérieure a 5 mm surtout si elle
s’accompagne d’une dilatation bicanalaire.

L’existence d’une hypoéchogénécité diffuse de I'ampoule.

Et surtout la présence de rupture de la couche hyperéchogéne moyenne

SOUS muqueuse.
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Les criteres formels de malignité semblent étre (Figure 22) :

L’existence d’une lésion ampullaire hypoéchogéne, d’épaisseur supérieure
a 10 mm, franchissant la musculeuse duodénale.

La présence de bourgeons intracholédociens.

L’existence d’un envahissement pancréatique.

Dans notre série, I’échoendoscopie a été réalisée chez 2 patients (11,8% des
cas). Elle a posé le diagnostic d’ampullome vatérien chez un seul malade en
visualisant une masse ampullaire hyperéchogéne d’épaisseur supérieure a 5 mm,
avec des bourgeons intra-cholédociens, et une dilatation bicanalaire.

2. Bilan d’extension :

Outre ses capacités diagnostiques, I’échoendoscopie offre la possibilité d’un
bilan d’extension locorégionale des tumeurs de la région vatérienne. Elle permet
d’établir la classification TNM avec une sensibilité supérieure a celle des autres
techniques d’imagerie (échographie, scanner, angiographie) (52 ; 53).

Une nouvelle classification endoscopique en quatre grades, calquée sur la
classification japonaise de tumeurs ampullaires a alors vu le jour en 1997 par ITOH :

Grade | (dO) : tumeur limitée au sphincter d’Oddi.

Grade Il (d1) : tumeur infiltrant la sous muqueuse duodénale.
Grade Il (d2) : tumeur infiltrant la musculeuse propria doudénale.
Grade IV (panc+) : tumeur infiltrant le pancréas.

D’apres les résultats de PALAIIO, TIO, KEREVIN et DEPREZ, la preécision de
I’échoendoscopie est de :

67 a 80% pour le stade T1.
92 a 97% pour le stade T2.
80 a 87% pour le stade T3.

88 a 100% pour le stade T4 (54 ; 55 ; 56 ; 57).
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Le caractére malin peut étre affirmé quand la tumeur dépasse la 4éme couche
hypoéchogéne de la paroi duodénale signant ainsi le franchissement de la
musculeuse (tumeur classée T3) (58).

Dans les tumeurs T4 envahissant le pancréas, aucune technique ne permet de
distinguer un ampullome ayant envahi le pancréas d’une tumeur du pancréas qui
s’étend a I'ampoule. Il est probable que le pronostic a ce stade n’est pas
radicalement différent.

Pour les tumeurs T1 en I’'absence de métastases ganglionnaires ou viscérales,
I’échoendoscopie ne permet pas d’apporter le diagnostic de malignité. Il est donc
difficile de différencier une tumeur stade | d’une pathologie ampullaire
inflammatoire.

Dans le bilan d’envahissement ganglionnaire, la précision diagnostique de
I’échoendoscopie est de : 54 a 73% pour le stade NO et 68 a 76% pour le stade N1
(50 ; 53).

Toutefois I’échoendoscopie ne peut apporter qu’une présomption de la nature
inflammatoire ou maligne d’un ganglion. L’adénopathie métastatique serait
arrondie, bien limitée et hypoéchogene.

Selon ROSH (48), I'’échoendoscopie est trés performante pour le diagnostic
d’envahissement de I'axe veineux meésentérico-porte des tumeurs de la région
vatérienne. Sa sensibilité est de 91% contre 45% pour I’angiographie, 36% pour le
scanner et 9% pour I’échographie. Sa spécificité est de 97% contre 100% pour
I’langiographie, 85% pour le scanner et 11% pour I’échographie.

L’échoendoscopie est moins performante pour reconnaitre un envahissement
artériel. En effet il est difficile de voir correctement le tronc ceeliaque et ses branches
chez 1/3 des malades (54). Cependant aucun malade n’avait un envahissement

artériel sans envahissement veineux (53).
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D. Indications :

L’échoendoscopie admet actuellement les indications suivantes :

@ En cas de pathologie ampullaire incertaine a la duodénoscopie,
I’échoendoscopie est I’examen a réaliser de premiére intention avant le
cathétérisme rétrograde.

@ Dans les tumeurs ampullaires prouvées : I’échoendoscopie a un rble
dans le bilan d’extension, permettant ainsi de choisir le traitement le
plus adapté. Elle est considérée actuellement comme la meilleure
technique d’imagerie pour le diagnostic et le suivi des tumeurs

ampullaires (41).
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Figure 21 : Exploration par mini sonde intra canalaire. 1 : Papille

normale (sphincter d’Oddi) (7).
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Figure 22: Petite tumeur ampullaire T1 (47).
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IV. Echotomographie :

L’ictere choléstatique constitue wune des principales indications de
I’échotomographie abdominale. Par son innocuité, sa simplicité et son coQt
modique, I’échotomographie constitue I’examen de choix réalisé en premiére
intention.

Elle objective une dilatation des vois biliaires dans 67 a 90% des cas. Elle met
en évidence, dans la moitié des cas une dilatation bicanalaire qui est en faveur d’un
obstacle bas situé (46).

Dans notre série I’échographie a été réalisée chez 10 malades, soit 58,8% des
cas. Elle a mis en évidence dans 100% des cas des signes indirects d’un obstacle
biliaire bas situé. Elle a montré également une lithiase du cholédoque associée chez
un seul patient.

L’association de la dilatation de la voie biliaire principale et du canal du
wirsung peut étre évocatrice du diagnostic de tumeur ampullaire. Cependant
I’échographie ne pose le diagnostic que dans 25 a 50% des cas (59 ; 60). Les
tumeurs ampullaires de moins de 2 cm sont exceptionnellement mises en évidence.
Les tumeurs les plus volumineuses sont objectivées mais restent difficiles a
différencier des tumeurs pancréatiques. Lorsque la tumeur est visible, elle réalise un
aspect de masse hypoéchogene entre le duodénum et le bas cholédoque (41).

Par ailleurs I’échographie peut préjuger de I’extension locorégional de la
tumeur et les rapports avec les structures vasculaires. Elle permet de mettre en
évidence les métastases hépatiques lorsqu’elles dépassent un centimetre, et cela

dans 10% des cas (60).
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V. Tomodensitométrie :

A. Technique :

B.

Acquisition hélicoidale, coupes inférieurs & 2 mm d’épaisseur.
Ingestion d’eau.

Etude sans injection puis phase artérielle, pancréatique, portale.

Intérét :

Les aspects évocateurs d’un ampullome au scanner sont :

La présence d’un processus hypodense hétérogene bombant dans la
lumiére duodénale.

La dilatation bicanalaire avec une interruption brusque de la dilatation du
cholédoque et du canal de Wirsung au niveau de la téte du pancréas ou
du duodénum.

La présence d’un obstacle de densité tissulaire du bas cholédoque avec

dilatation des voies biliaires.

Pour SCHWARZ, la TDM permet le diagnostic d’'une tumeur vatérienne maligne

avec une sensibilité et une spécificité rétrospectives de 88 et de 83% des cas (61).

Le scanner a surtout un intérét dans le bilan d’extension. Il peut visualiser les

métastases hépatiques et ganglionnaires et apprécier I’extension locorégionale et a

distance par un complément thoraco-pelvien (62).

Dans notre série, la TDM a été réalisée chez 14 malades, soit 82,4% des cas.

Elle a fait suspecter le diagnostic d’ampullome vatérien chez 10 malades (71,4%)

devant les aspects suivants :

b

La présence d’un processus tissulaire bombant a travers la lumiére
duodénale chez 6 patients (42,9%).
Une dilatation bicanalaire sur obstacle de densité tissulaire du bas

cholédoque chez les autres patients (28,6%).
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VI. Bili-IRM :

L’IRM occupe actuellement une place de plus en plus importante dans le
diagnostic des ampullomes. En fait deux études prospectives récentes ont montré
que I'IRM était supérieure au scanner en ce qui concerne le diagnostic des petites
tumeurs et les envahissements vasculaires (63 ; 64).

En IRM, la tumeur ampullaire est visible dans 93% des cas sous forme d’une
Iésion polypoide se rehaussant tardivement aprés injection (63). Les différentes
couches de la paroi duodénale ainsi que le sphincter d’Oddi pourraient étre
distinguées en IRM d’aprés I’étude de Sugita (65).

La bili-IRM apprécie la topographie et la longueur de I'obstacle avec une
sensibilité supérieure a 95%. En I'absence de masse directement visible, la bili-IRM
permet le diagnostic d’obstruction maligne grace a I'aspect de la sténose. Celle-ci
se présente sous forme d’un arrét franc dit en « culot d’obus » (41).

Dans notre série, I'IRM a permis d’évoquer le diagnostic d’ampullome vatérien
chez 9 patients (75% des cas). L’aspect évocateur le plus fréquent chez nos patients
a été une sténose serrée irréguliére du bas cholédoque avec dilatation bicanalaire en

amont. Il a été retrouvé chez 8 patients, soit 66,7% des cas.
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VIl. Autres examens radioloqgiques :

A. Transit oeso-gastro-duodénal (TOGD) :

L’AV réalise :

§ Une image de lacune : aspect d’une tumeur en saillie dans la lumiére
duodénale.

§ La classique image en epsilon (signe de Frosberg ou en « 3 inverseé »).

§ Un aspect cedémateux de la papille avec impression d’une dilatation
cholédocienne.

§ Une sténose irréguliere du deuxieme duodénum avec élargissement du
cadre duodénal faisant discuter le cancer duodénal.

Le TOGD peut orienter le diagnostic mais reste insuffisant.

B. Les opacifications des voies biliaires :

1. La cholangiographie transhépatique : (CTH)

La CTH est une méthode radiologique pour I’opacification des voies biliaires et
le diagnostic des sténoses.

Elle est réalisée par ponction percutanée par une aiguille fine (aiguille de
CHIBA). La CTH objectivera une dilatation importante des voies biliaires
intrahépatiques et de la voie biliaire principale qui se termine dans sa proportion
pré-oddienne par une sténose bien centrée et pratiquement compléete (40).

Cet examen a un taux de sensibilité de 90%, et une spécificité de 95% des cas
(41).

Elle est contre indiquée en cas de :

- Troubles d’hémostase.

- Suspicion de kyste hydatique.

- Et discutée en présence d’ascite.
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La CTH a un risque d’angiocholite de 3 a 5 % des cas (42).
La CTH n’est pas de pratique courante dans le diagnostic des AV. Elle est
réservée aux échecs de la voie endoscopique (43).

2. La cholangiographie intraveineuse : (CIV)

L’avenement de I’échographie et de la TDM et des autres moyens a limité les
indications de la CIV. Elle montre une dilatation de la voie biliaire principale avec
retard de [I’évacuation. Elle n’apporte que des renseignements indirects tres
insuffisants (41).

La CIV n’est plus utilisée actuellement en pratique courante.

3. La cholangiographie per opératoire : (CPO)

Selon DIARD, c’est un examen capital qui devient systématique quand les
autres techniques ne sont pas réalisables ou non concluantes (66).

En cas de sténose totale, le blocage peut étre rectiligne, concave vers le bas,
ou irrégulier, donnant un aspect flou du bas cholédoque.

En cas de sténose partielle : le canal persistant est le plus souvent irrégulier,
moniliforme.

Un point mérite d’étre signalé, la dilatation cholédocienne est souvent

considérable et peut étre évocatrice.

C. L’anqgiographie :

Il s’agit de Il’angiographie sélective par cathétérisme artériel cceliaque et
mésentérique supeérieur. Elle permet de visualiser les anomalies vasculaires, telle
qu’une sténose ou une rigidité des artéres hépatiques, spléniques et
gastroduodénales.

Le temps du retour veineux est capital dans la mesure ou il permet de mettre
en évidence une compression, un envahissement ou une obstruction veineuse

signant parfois I'inopérabilité du cancer.
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Son intérét diagnostique est d’une faible sensibilité et spécificité (67).

L’intérét de I’artériographie coelio-mésentérique est de s’assurer de la liberté
de I’'axe mésentérico-porte, dont I’envahissement constitue une contre-indication a
I’exérése sauf si I’opérateur a décidé de pratiquer une exérese élargie ou régionale.

Elle permet de préciser la disposition des arteres hépatiques et pancréatiques.
Elle met en évidence une artere hépatique droite naissant directement de I’artére
mésentérique supeérieure. Elle offre les éléments nécessaires pour une dissection

per-opératoire a moindre risque.

VIIl. Les investigations bioloqgiques :

A. Bilan hépatique :

I confirme la cholestase avec :
§ Hyper bilirubinémie a prédominance conjuguée. Son taux varie avec les
poussées d’ictére. Elle est observée dans 62 a 90% des cas (34).
§ Elévation du taux sérique des phosphatases alcalines (PAL), Gamma
glutamyl transférase (GGT), et de la 5 nucléotidase observées dans 67 a
95% des cas. L’association avec I’hyper bilirubinémie est quasi-
constante dans les tumeurs malignes (8).
§ Elévation du taux de cholestérol total, des lipides totaux et des
transaminases.
Dans notre série qui est faite uniquement de tumeurs malignes, plus de 80%

des malades avaient des parametres de cholestase élevées de facon importante.

B. Hyperamylasémie :

Observée dans environ 23% des cas (16).
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C. Bilan d’hémostase :

Le taux de prothrombine est fréquemment abaissé.

D. Numération formule sanquine :

La recherche d’une anémie qui évoque un saignement occulte est d’une
grande importance dans I’orientation du diagnostic. Elle est observée dans 20 a 50%
des cas (42).

L’association d’une anémie avec un ictére choléstatique est plus évocatrice
d’une tumeur maligne (7). Dans notre série, elle a été retrouvée chez 4 patients,

(23,5% des cas).

E. Glycémie a jeun :

Une perturbation de la glycorégulation chez un sujet de plus de 50 ans doit
attirer I'attention sur une pathologie pancréatique ou ampullaire.
Dans notre série, une hyperglycémie a jeun a été retrouvée chez un seul

patient non connu diabétique auparavant.

F. Marqueurs tumoraux :

Le taux élevé de I’ACE et/ou de CA 19-9 préjuge d’un envahissement local ou
métastatique pancréatique. Il constitue pour la plus part des auteurs un élément
pronostique. Son taux sérique normal ne dépasse pas 20 ng/ml (67).

Par manque de sensibilité et de spécificité, ces marqueurs tumoraux ont une
faible valeur diagnostique vu leur élévation chez les patients ictériques a cause de la
cholestase.

Dans notre série, la réalisation de cet examen n’a pas été systématique.

En résumé, la biologie confirme la nature rétentionnelle de I’ictére et détecte

une éventuelle rétention anictérique et une anémie associée.
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. Diagnostic positif :

Une étape clinigue minutieuse a une grande valeur d’orientation dans
I’élaboration du diagnostic et le choix des examens paracliniques.

L’échographie permet I'identification de tumeur péri-ampullaire dont la taille
est supérieure a 1 cm avec une sensibilité de 0 a 50% selon les auteurs (59).

La sensibilit¢é de la duodénoscopie a vision latérale avec
cholangiopancréatographie rétrograde per-endoscopique est de 80 a 90%. La taille
de la tumeur et sa localisation limitent cette sensibilité. La présence d’une lithiase de
I’ampoule de Vater peut égarer le diagnostic.

L’échoendoscopie a une sensibilité voisine de 90%. Les facteurs limitant cette
sensibilité sont les mémes que ceux de la duodénoscopie. Sa résolution nettement
supeérieure a I’échographie et a la TDM rend cet examen capital (57).
L’échoendoscopie évoque le diagnostic mais ne peut affirmer la malignité.
Cependant I’'avenement récent des minis sondes intra canalaires a haute fréquence a
considérablement amélioré la sensibilité de [I’échoendoscopie et permet de
contribuer efficacement au staging tumorale.

L’étude anatomopathologique des fragments prélevés sur biopsie ou apres
brossage cytologique, permet en I’occurrence de confirmer le diagnostic dans 80%
des cas (7).

Le bilan d’extension est établi surtout par [I’échographie et la
tomodensitométrie thoraco-abdomino-pelvienne qui permettent de visualiser des
métastases hépatiques et ganglionnaires et préjuger de I’extension locorégionale de
la tumeur et ses rapports avec les structures vasculaires.

Dans notre série le diagnostic d’AV a été porté sur les données endoscopiques
couplées a la biopsie pour 14 malades (82,4% des cas). Les données
morphologiques et macroscopiques ont été trés évocatrices pour les 3 autres

malades (17,6% des cas).
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I[I. Diagnostic différentiel :

Devant un ictére rétentionnel plusieurs causes peuvent étre évoquées :

A. Causes médicales :

Certaines causes médicales peuvent étre a l'origine d’ictére rétentionnel tel

que les hépatites choléstatiques, la cirrhose et les infections bactériennes graves.

B. Causes chirurgicales :

1. Ictéres rétentionnels non néoplasigues :

Secondaires a une :
§ Lithiase ou traumatisme de la VBP.
§ Dilatation kystique du cholédoque.
8§ Obstacle parasitaire : kyste hydatique, ascardiose ou distomatose.
§ Cholangite sclérosante.
§ Pancréatite chronique.
§ Une sténose inflammatoire de la voie biliaire.
§ Dysfonction du sphincter d’Oddi.
§ Diverticule juxta-ampullaire : favorise la lithiase et donc les erreurs
diagnostiques.
§ Hypertrophie bénigne de la papille.
§ Papille « forcée » aprés migration lithiasique.

2. Ictéres rétentionnels néoplasiques :

§ Cancer de la téte du pancréas.
§ Cancer de la voie biliaire.
§ Compression du bas cholédoque par un cancer du voisinage ou une

adénopathie.
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Dans toutes les circonstances, I’'analyse fine de la sémiologie clinique et para
clinique permet généralement de lever le doute.

Le probleme se pose surtout devant une tumeur ampullaire classée T4. En
effet, le principal diagnostic différentiel est le cancer de la téte du pancréas. Aucune
technique ne permet de distinguer un ampullome ayant envahi le pancréas, d'une
tumeur pancréatique qui s'étend a I'ampoule. Il est probable que le pronostic a ce

stade n'est pas radicalement différent (8).
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TRAITEMENT




|. Buts du traitement :

@ Résection compléte de la tumeur.
@ Curage ganglionnaire en cas d’AV malin.

@ Assurer la continuité biliaire, digestive et pancréatique.

II. Préparation du malade :

A. Bilan préopératoire :

Le bilan préopératoire comporte :
@ Un examen clinique complet.
@ Un bilan biologique avec :
§ lonogramme sanguin.
§ Numeération formule sanguine.
§ Groupage sanguin et une demande de sang.
§ Protidémie et électrophorése des protides.
§ Bilan de crase sanguine.
@ Un électrocardiogramme.
@ Une radiographie du poumon.
Selon le terrain d’autres examens peuvent étre réalisés tels qu’une

échographie cardiaque, ou un échodoppler cervical.

B. Préparation du malade :

La préparation du malade a un intérét capital. Son type et sa durée sont
fonction de I'état général du malade, de son age et surtout des données des

examens complémentaires.
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Elle comporte :

%)

Q 8 8 8 W

Une équilibration hydro électrolytique adaptée en fonction des données

de I’examen clinique et de I'ionogramme.

La correction d’un déficit en vitamine K chez les malades ictériques dont

le taux de prothrombine est bas.

L’antibiothérapie :

- Une antibiothérapie prophylactique chez un malade candidat a la
chirurgie associe une amoxicilline protégée au métronidazole, les 48
premiéres heures du geste chirurgical.

- En cas d’angiocholite, I’antibiothérapie devient curative. Elle est plus
prolongée en associant un aminoside aux molécules précédentes.

La correction d’une anémie sévére par la transfusion sanguine.

Le traitement du prurit pour le confort du patient.

Le traitement de la douleur : antalgiques, antispasmodiques.

Un neurosédatif chez les sujets anxieux est souvent nécessaire.

La mise en route d’une kinésithérapie respiratoire en préparation a une

éventuelle chirurgie, afin de réduire la sévérité des complications

respiratoires.

Le drainage biliaire préopératoire n’est pas systématique en I’'absence

d’indications pour un traitement préopératoire ou néo adjuvant (68).

Une méta-analyse récente a montré qu’il était méme responsable d’un

accroissement de la morbidité aprés duodénopancréatectomie

céphalique (69).
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I1l. Meéthodes thérapeutiques :

A. Méthodes chirurgicales :

1. Résécabilité :

Le taux de résécabilité de tumeurs ampullaires a nettement augmenté ces
derniéres années. Il varie de 53 a 98% selon les études (Tableau 9). Il reste
largement supérieur au taux de résécabilité des tumeurs céphaliques du pancréas
qui est d’environ 20% (70).

Dans notre série le taux de résécabilité a été de 76,4% des cas.
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Tableau 9 : Résécabilité des ampullomes au cours de la DPC (série

meédico-chirurgicale).

Auteurs Année Nombre de cas Taux de résécabilité
WALISH 1957-79 51 88%
NEOPTOLEMOS 1972-84 52 53%
HAYES 1949-85 35 88%
DELCORE 1965-88 28 82%
SHYR 1965-92 117 85%
PICHLMAYER 1971-93 87 98%
BEAUJON 1989-95 40 90%
CAMERON 1969-96 120 88%
BEGER 1982-97 171 84%
BETTSCHART 1990-2001 88 92%
TODOROKI 1977-2003 66 95%
LAZARYAN 1995-2007 72 96%
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Dans notre série, les causes de non résécabilité per-opératoire peuvent étre

résumeées comme suit :

2.

a.

Métastases hépatiques chez un seul malade (50% des cas).
Métastases ganglionnaires a distance chez un seul malade (50%
des cas).

Carcinose péritonéale (0% des cas).

Envahissement vasculaire (0% des cas).

Interventions a visée curative :

Exéreses limitées :

a.l) Papillectomie ou Papillectomie muqueuse :

Elle consiste en une ablation de la papille avec la tumeur sans
désinsertion des canaux biliaire et pancréatique.

Aprés un décollement duodénopancréatique selon la manceuvre de
Kocher, une duodénotomie en regard de la papille est réalisée. Cette
duodénotomie est guidée soit par la tumeur quand elle est palpable soit
par un cathéter introduit par voie transcystique qui permet de repérer la
position de la papille (Figure 23A).

Deux a trois fils traceurs reperent alors la papille et facilitent
I’extériorisation de la tumeur (Figure 23B).

Ensuite une incision circonférentielle de la muqueuse duodénale a un
centimétre au moins des limites de la Iésion est faite.

Le plan de clivage sous muqueux conduit sur le canal commun ou
éventuellement sur I’extrémité distale du cholédoque et du Wirsung qui
sont sectionnés sans étre désinsérés de la paroi duodénale.

Un examen extemporané vérifie que I’exérése passe dans le tissu sain.

La duodénotomie est fermeée a la fin du geste (Figure 23C).
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Figure 23A : Duodénotomie longitudinale centrée sur le massif

ampullaire (74).

Figure 23B : Exposition du massif facial ampullaire et mise en traction

de I’'ampullome par un point en U (74).
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Figure 23C : Fermeture longitudinale de la duodénotomie (74).
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a.2) Papilloduodénectomie ou ampullectomie :

L’incision circulaire péri-tumorale est effectuée avec une marge de
sécurité d’au moins un centimeéetre. La muqueuse puis la musculeuse
duodénales sont progressivement sectionnées (Figure 23D).

L’incision péri-tumorale est poursuivie sur le canal de Wirsung qui est
ensuite sectionné et réimplanté par affrontement de la lumiére du
Wirsung et la muqueuse duodénale (figure 23E).

La paroi cholédocienne est ensuite incisée pas a pas et suturée a la
musculeuse duodénale (figure 23F).

Parfois, il est possible de solidariser le cholédoque et le Wirsung pour

constituer un canal commun.

La duodénotomie est fermée. Il est parfois nécessaire de soulager cette
suture par une anastomose gastro-jéjunale associée ou non a une
exclusion duodénale.

L’ampullectomie chirurgicale couplée a I’histologie extemporanée des
tranches de section biliopancréatiques traite les tumeurs ampullaires
bénignes avec une faible morbidité en obtenant des marges de résection
analysables et saines. C’est une alternative a la DPC et a
I’'ampullectomie endoscopique pour les ampullomes présumés bénins
(71 ; 72).

L’ampullectomie chirurgicale peut provoquer des complications a type

d’hémorragie digestive, angiocholite et de pancréatite (74)
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Figure 23D : Isolement du canal pancréatique principal (74).

Figure 23E : Section du canal de Wirsung (74).
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Figure 23F : Dissection de la voie biliaire principale, de principe 10 a

15mm (74).

Figure 23G : Réimplantation du cholédoque et du wirsung dans la paroi

duodénal (74).
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a.3) L’utilisation du laser Nd YAG :

Le laser Nd YAG est une des méthodes de destruction endoscopique les plus
utilisées. Les faisceaux lasers sont pompés par des lampes flash ou diodes laser de
facon tangentielle a la paroi digestive des tumeurs avec une forme sessile.

Il est considéré un traitement curateur des tumeurs ampullaires bénignes (8).

Cependant cette méthode ne permet pas d’obtenir de piéces de résection et
donc de confirmer la destruction compléte de la lésion (12).

b. Duodénopancréatectomie céphalique : DPC

Elle correspond a I’exérese de la téte du pancréas et d’une partie ou de la
totalité du cadre duodénal. Elle comporte une étape d’exérése et une étape de
rétablissement de continuité.

b.1) Les temps d’exérése :

v L’exploration :

U L’exérése est précédée par I’exploration de I'abdomen a la recherche
des métastases hépatiques, ganglionnaires ou une carcinose
péritonéale.

U L’exploration plus rapprochée de la lésion permet d’évaluer la
résécabilité. Elle nécessite un décollement colo-épiploique et du
cadre duodénopancréatique.

U L’exploration de la région cceliaque et la vérification de la liberté du
pédicule mésentérique supérieur permettent d’écarter des contre-
indications a I’exérese.

U La libération de I’'angle de Treitz permet la vérification de la faisabilité

de la manceuvre de décroisement rétro mésentérique du gréle.
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Vv L’exérése se déroule ensuite comme suit: selon la technique de
Whipple (Figure 24):

U Libération des attaches hépatiques (Figure 25) :

Apres cholécystectomie, le canal hépatique commun est sectionné. L’artére
gastroduodénale est ensuite liée puis sectionnée.

U Section gastrique (Figure 25) :

La DPC selon Whipple emporte le tiers distal de I’estomac. La zone de section
passe a 10 cm en amont du pylore. Son intérét est double :
- Elargir I'’étendue de la résection pour respecter les principes de
base de la chirurgie carcinologique.
- Réduire en partie la sécrétion gastrique acide qui peut étre a
I’origine d’ulcére anastomotique.

U Section pancréatique (Figure 26) :

La section du pancréas est réalisée en regard du bord gauche de I'axe de la
veine porte. Un examen histologique extemporané de la tranche de section
pancréatique permet de vérifier que la section est passée en zone saine.

U Section jéjunale (Figure 27) :

La section se fait & 10 cm environ de I’angle duodéno-jéjunale.

L’extréemité proximale est repérée a I'aide de deux fils qui faciliteront la
manceuvre de décroisement rétro mésentérique. Cette manceuvre amene a I’étage
sus-mésocolique la totalité de la piéce d’exérése encore fixée au pédicule portal par

la lame rétroportale.
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U Section de la lame rétroportale :

Le bloc duodénopancréatique est saisi de maniére a exposer la lame rétro
pancréatique, qui est sectionnée. On réalise en méme temps un curage
ganglionnaire qui comprend a I’ablation des relais ganglionnaires pré et rétro
duodénopancréatiques, une partie de la chaine hépatique et les premiers relais de la

racine du mésenteére.
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Figure 24 : DPC emportant I’angle duodéno-jéjunale (DPC selon

Whipple) (73).
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Figure 25 : Libération des attaches hépatiques et section gastrique

(75).
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Figure 26 : Section de I'isthme pancréatique au bistouri froid (75).
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Figure 27 : Section du ligament de Treitz, ligne de section jéjunale (75).
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v Variantes a I’étape d’exéréese :

U D.P.C épargnant I’angle duodéno-jéjunale :

Y

Cette technique proposée par GUILLEMIN peut s’appliquer a I'exérése des
tumeurs bénignes de I’'ampoule de Vater (76).

U La conservation du pylore (CP) (Fiqure 28) :

Elle doit étre préférée a la gastrectomie chaque fois qu’elle est techniquement
et carcinologiguement réalisable.

Elle permet le maintien de la fonction de vidange gastrique et celle de la lutte
contre le reflux jéjuno-gastrique. La DPC avec conservation pylorique est mieux
tolérée sur le plan fonctionnel et nutritionnel (77).

La CP lors de I'’exérese ne modifie ni la mortalité ni la morbidité de

I’'intervention (70).
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Figure 28 : DPC avec conservation pylorique (75).

——
—

148




b.2) Le rétablissement de la continuité :

Le montage selon CHILD est la technique la plus classique. Ainsi, le jéjunum
proximal draine successivement le pancréas, la voie biliaire puis I’estomac (Figure

29).

149

——
——



Figure 29 : Montage selon CHILD (75).
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U Anastomose pancréatico-jéjunale :

C’est la plus délicate, en raison de la fragilité du tissu pancréatique.

Cette anastomose peut étre :
termino-terminale soit bout a bout, soit par intussusception en
introduisant le pancréas dans I’extrémité jéjunale (Figure 30A).
termino-latérale. L’anse jéjunale déja fermée est amenée au contact du
moignon pancréatique. Un drain intubant le Wirsung peut étre

extériorisé a la VOELKER 10 cm en aval de I’anastomose (Figure 30B).
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Figure 30A : APJ termino-terminale par intussusception (75).
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Figure 30B : APJ termino-latérale (75).
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Des variantes concernant I’anastomose pancréatique peuvent étre réalisées a
type de :

Anastomose wirsungo-jéjunale : si le Wirsung est dilaté.

Anastomose pancréatico-jéjunale sur anse isolée.

Anastomose pancréatico-gastrique (APG).

U Anastomose hépatico-jéjunale :

Elle est confectionnée 20 a 30 cm en aval de I'anastomose pancréatico-
jéjunale. Le canal hépatique commun est implanté sur le bord antimésentérique du
gréle.

U Anastomose gastro-jéjunale :

L’anastomose gastro-jéjunale est réalisée au moins 40 cm en aval de

I’anastomose biliaire.
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3. Interventions a visée palliative :

a. Dérivations biliaires :

Elles ont pour but le traitement symptomatique de la sténose biliaire et/ou
duodénale.
De nombreuses possibilités s’offrent a I’opérateur :
§ L’anastomose cholédoco-duodénale latéro-latérale ou termino-latérale
(Figure 31).
§ La cholédoco-jéjunostomie termino-latérale sur anse en Y constitue la
méthode de choix (Figure 32).
§ La cholécysto-duodénostomie est rarement utilisée car exposée a
I’envahissement tumoral (Figure 33).
§ La cholécysto-jéjunostomie sur anse en Y ou sur anse en omega (Figure

34, 35).

b. Dérivations digestives :

La gastro-jéjunostomie latéro-latérale est de réalisation simple et vise a traiter

une sténose duodénale (Figure 36).
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Figure 31 : Anastomose cholédoco-duodénale (78).
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Figure 32 : Anastomose cholédoco-jéjunale sur anse en Y (78).
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Figure 33 : Anastomose cholécysto-duodénale (78).
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Figure 34 : La cholécysto-jéjunostomie sur anse en Y (78).
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Figure 35 : La cholécysto-jéjunostomie sur anse en oméga (78).
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Figure 36 : La gastro-jéjunostomie latéro-latérale (78).
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B. Méthodes non chirurgicales :

Elles sont utilisées :
Soit comme un traitement palliatif en préopératoire.
Soit dans le cadre du traitement curatif en préparation a une chirurgie
d’exeérese.

1. Traitement endoscopigue :

a. La sphinctérotomie endoscopique (SE) :

La sphinctérotomie endoscopique peut étre proposée comme méthode
diagnostique et/ou thérapeutique.

En effet, la SE contribue au diagnostic grace a la pratique de biopsies au sein
méme de la formation tumorale.

Si I’exérese est contre-indiquée, la SE peut étre un traitement définitif
éventuellement associée a une endoprothése biliaire (79).

En association avec la SE une résection complémentaire de la tumeur par
électrocoagulation ou par photothérapie au laser peut étre proposée (80).

La SE peut étre source de certaines complications qui peuvent étre :
I’hémorragie, la péritonite par perforation duodénale, I’angiocholite et la pancréatite
aigue par obstruction du Wirsung.

b. L’ampullectomie endoscopique :

L’ampullectomie est idéalement précédée d’'une exploration par
échoendoscopie a mini sonde intracanalaire pour éliminer une contre indication.

Elle n’est donc plus réservée seulement aux tumeurs ampullaires bénignes.
L’ampullectomie endoscopique peut étre indiquée actuellement comme alternative a
la chirurgie en cas de tumeurs ampullaires malignes sans envahissement de la sous

muqueuse duodénale et sans extension intracanalaire et ganglionnaire (81 ; 82).

162

——
——t



Y

La résection a l'anse diathermique est effectuée en un temps et la piece
immédiatement fixée sur un support.

Certains auteurs proposent afin de diminuer le risque de pancréatite, la mise
en place d’une prothése dans le canal de Wirsung (80).

Les complications ont une fréqguence égale a celle de I’ampullectomie
chirurgicale et sont a type de pancréatite, hémorragie ou de perforation.

2. Drainage radiologique percutané :

Ce drainage trans-pariétal est réalisé sous guidage radiologique.
I a pour inconvénient la fréquence des obstructions des drains et leur
déplacement. Il peut étre a type de :

@ Un drainage externe : il consiste a introduire un drain dans un canal

biliaire dilaté dont I'extrémité distale multiperforée est placée en amont de
la sténose (Figure 37).

@ Un drainage externe-interne : si la sténose peut étre franchie, le drain est

poussé sur un guide jusqu’a la papille et le duodénum. L’extrémité externe
est alors fixée a la peau (Figure 38).

@ Un drainage interne par endoprothese biliaire : il est réalisé en poussant

une endoprothése de gros diameétre jusqu’a ce que son extrémité distale
ait franchi la sténose et son extrémité proximale soit a son contact (Figure

39).
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Figure 37 : Drainage externe des voies biliaires : aspect radiologique
avec opacification des voies biliaires: la fleche blanche montre

I’extrémité du drain externe en « queue de cochon » se situe dans les

voies biliaires droites (43).
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Figure 38 : Drainage externe-interne : la fleche blanche montre un drain

siliconé (43).
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Figure 39 : Drainage interne : la fleche blanche montre une

endoprothése plastique mise en place a I’aide d’un pousse-prothese

(43).
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3. Radiothérapie :

Elle a une place trés réduite. Les résultats rapportées dans la littérature
portent a la fois sur les tumeurs péri-ampullaires et les tumeurs vatériennes (83).

La radiothérapie peut étre pratiquée isolement pour les tumeurs non
résécables. Elle peut étre délivrée en adjuvant apres résection chirurgicale ayant
comme but d’augmenter la survie (84).

4. La chimiothérapie :

La chimiothérapie seule ou en association avec la radiothérapie utilisée comme
traitement adjuvant ne semble pas avoir d’influence significative sur la survie
globale (84).

Les recommandations actuelles concernent :

U Une chimiothérapie a base de 5-FU ou de GEMCITABINE ou encore
I’association de GEMCITABINE et OXALIPLATINE utilisée en adjuvant.

U Une chimiothérapie adjuvante associée ou non a la radiothérapie
indiquée chez les patients porteurs d’une tumeur résécable.

U Une chimiothérapie associée a une radiothérapie néoadjuvante
pourrait étre discutée chez des patients porteurs d’'une tumeur non

résécable (85).
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IV. Indications :

A. Tumeurs malignes résécables :

1. Malade opérable :

La DPC constitue le traitement de choix méme en présence d’adénopathies
métastatiques lorsque celles-ci ne concernent que les premiers relais ganglionnaires
péripancréatiques. Une DPC avec reconstruction vasculaire en cas d’envahissement
limité de la veine mésentérique supérieure peut étre préconisée. La conservation du
pylore chaque fois qu’elle est techniquement et carcinologiquement réalisable est
possible.

2. Malade inopérable :

Chez le malade présentant un risque anesthésique ou opératoire, une exérese
locale peut étre proposée quand elle est possible. Dans le cas contraire, une
dérivation chirurgicale ou un drainage endoscopique peuvent étre indiqués. Le
drainage percutané est mal toléré par les malades.

3. Cas particulier des Tis :

C’est le cas des tumeurs vatériennes limitées dont on ne peut affirmer avec

certitude la malignité ou la bénignité. On doit en effet, choisir entre deux risques :
Celui de réaliser un geste insuffisant pour une tumeur maligne.
Et celui de pratiquer un geste excessif non dénué de risques pour une
Iésion bénigne.

Certains auteurs sont partisans d’une ampullectomie considérée comme une
véritable exérese-biopsie. Si I’histologie affirme la malignité une DPC pourra étre
réalisée dans un second temps (86 ; 87).

Selon les derniéres recommandations, I’exérese locale doit étre réservée aux

carcinomes in situ Tis ou micro-invasifs ne franchissant pas le sphincter d’Oddi, et

——
——t

168




n’envahissant pas la sous-muqueuse duodénale T1dO. Ce stade tumoral étant
corrélé a I’'absence d’envahissement ganglionnaire.

L’ampullectomie est idéalement précédée d’'une exploration par
échoendoscopie a mini sonde intracanalaire permettant d’éliminer une contre-
indication.

Quand I’examen extemporané des Limites de résection est positif ou les
constatations histologiques a postériori révelent un caractéere invasif de la tumeur, il

faut envisager de réaliser une DPC.

B. Tumeurs malignes non résécables :

Il s’agit d’une tumeur manifestement maligne dont I’envahissement contre-
indique I’exérése. Dans cette situation on doit se contenter d’un geste palliatif visant
a prévenir ou a supprimer les conséquences du cancer: la réalisation d’une
dérivation biliaire notamment une cholédoco-jéjunostomie et d’une anastomose
gastro-jéjunale permettent de traiter la rétention biliaire et une sténose duodénale
associée. Le drainage biliaire non opératoire parait aussi efficace et surtout mieux

toléré.

C. Tumeurs bénignes :

Se sont des tumeurs de taille inférieure a 3 cm et dont la biopsie a confirmé le
caractere bénin. Dans ce cas une papillectomie peut étre indiquée. L'ampullectomie
chirurgicale ou endoscopique peut étre réalisée en cas d’adénome, de tumeur
villeuse ou en cas de somatostatinome vu le risque important de dégénérescence

maligne de ces tumeurs (7).
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V. Résultats :

A. Résultats immédiats :

1. Mortalité :

a. Les interventions a visée curative :

a.1l) La DPC :

Les données récentes de la littérature ont noté une baisse importante de la
mortalité aprées DPC (88).

Sur une série de 1000 DPC pour pathologies bilio-pancréatiques, CAMERON a
retrouvé un taux de mortalité opératoire aprés DPC de 1% (89).

La cause principale de la mortalité et de la morbidité apres DPC est la
désunion de l’anastomose pancréatique. La majorité des études concluent a
I’labsence de différence significative entre I’APJ et I’APG quant au taux de la
mortalité. Il est de 12% apres APG et 10% aprées APJ (90).

L’hémorragie digestive étant une complication rare mais souvent mortelle
aprés DPC (88). Dans notre série un patient (9,1%) a présenté une hémorragie
digestive foudroyante et décédé a J+20 de la DPC dans un tableau de choc
hémorragique.

Les données de la littérature concernant la mortalité aprés DPC pour

ampullome sont résumées dans le tableau suivant (Tableau 10) :
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Tableau 10 : La mortalité opératoire apres DPC pour ampullome dans

différentes séries publiées.

Auteurs Année Nombre de cas | Taux de mortalité
BRENNAN 1983-1995 99 5%
CAMERON 1990-1996 70 0%

BEGER 1982-1997 93 3%
BETTSCHART 1990-2001 78 0%
QIAO 1987-2002 124 10%
TODOROKI 1977-2003 59 0%
KIM 1994-2003 43 0%
HSU 1989-2005 135 3%
BEAUJON 1995-2005 64 0%
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a.2) L’ampullectomie :

L’analyse des données des différentes séries de la littérature permet de noter
que le taux de mortalité apres ampullectomie ne dépasse pas 3%. Il est méme nul
dans la plus part des études validées.

Ces données sont resumées dans le tableau suivant (Tableau 11) :
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Tableau 11 : Mortalité opératoire apres ampullectomie chirurgicale dans

les séries publiées.

Auteurs Année Nombre de cas Taux de mortalité
ASBUN 1993 11 0%
WARSNAW 1996 14 0%
BRANUM 1996 26 0%

BEGER 1999 50 0%
CLARY 2000 21 0%
MASSON 2004 10 0%

DE CASTRO-

2004 25 1%
GOUMA
SA- CUNHA 2005 10 0%
SASTRE-

2006 26 0%
VALLEUR
OUAISSI 2006 26 0%
GROBMYER 2008 29 3%
BEAUJON 2008 39 0%
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b. Les interventions a visée palliative :

b.1) Dérivations chirurgicales :

Il ressort de la littérature que le taux de mortalité opératoire aprés dérivation
chirurgicale a nettement baissé ces derniéres années pour approcher le 1% de
mortalité opératoire.

Le tableau suivant résume les résultats des différentes séries publiées

(Tableau 12) :

Tableau 12 : Mortalité opératoire apres dérivation chirurgicale (Revue

de la littérature)

Auteurs Année Nombre de cas Taux de mortalité

EL KHOURI 1988 70 10%
BARRADA.S 1992 56 9%
P.PESSAUX 2000 120 1,1%
JEAN-MARK

2007 60 1,5%
REGIMBEAU
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b.2) Sphinctérotomie endoscopique :

Les études récentes ont noté une nette amélioration avec baisse importante de
la mortalité apres la SE.
Les données de la mortalité aprés sphinctérotomie endoscopique sont

résumeées dans le tableau suivant (Tableau 13) :

Tableau 13 : Mortalité apres SE.

Auteurs Année Nombre de patients Taux de mortalité
SEYRIG 1985 26 12%
DABRIGEON 1994 13 8%

A, L. PELLETIER 2008 35 1,5%
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b.3) L’ampullectomie endoscopique :

Le taux de mortalité aprés ampullectomie endoscopique est devenu presque
nul ces derniéres années. La mortalité est principalement due aux complications de
I’anesthésie.

La mortalité aprés ampullectomie endoscopique est résumée dans le tableau

suivant (Tableau 14) :

Tableau 14 : Mortalité aprés ampullectomie endoscopie.

Auteurs Année Nombre de patients Taux de mortalité
L.PONCHON 1989 52 0%
B. NAPOLEON 2003 104 0%
L. POINCLOUX 2009 30 0%
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2. Morbidité :
Les complications des autres méthodes thérapeutiques sont traitées plus loin.
Ce chapitre est consacré a la DPC :

a. Complications spécifigues :

a.l) La fistule pancréatique : FP

Elle se définie par une perte par les drains de plus de 50 ml de liquide riche en
amylase pendant plus de 10 jours apres Il'intervention. Elle représente la
complication la plus fréquente et la plus grave aprés DPC (88).

Lorsque le parenchyme pancréatique est fibreux, le taux de fistules
pancréatiques varie entre 10 et 15%. Ce taux peut atteindre 20% en cas de tissu
pancréatique sain (91 ; 92 ; 93 ; 94).

La FP est responsable d’un taux de mortalité qui varie selon les auteurs de 4 a
15% (93 ; 95 ; 96).

Deux grandes études ont montré que les résultats de I’APG et ceux de I’APJ
étaient identiques. Le taux de fistules pancréatiques était de 12 a 16% aprés APG et
de 11 a 20% aprés APJ (88 ; 91).

La FP apres DPC évolue favorablement sous traitement conservateur dans 80 a
90% des cas. Ce dernier repose sur la nutrition parentérale totale, le drainage au
contact de la fistule et ’'administration de somatostatine ou ses analogues (88).

La FP peut mettre en jeu le pronostic vital si elle entraine une péritonite
postopératoire, une érosion artérielle ou un pseudo-anévrysme.

Le pseudo-anévrysme est une complication trés grave qui se manifeste par un
saignement initial s’arrétant spontanément et précédant une récidive souvent
mortelle. Il intéresse fréquemment le moignon de I'artére gastro-duodénale, I’artére
hépatique ou splénique. La tomodensitométrie permet le diagnostic précoce.
L’embolisation radiologique par des stents couverts permet un traitement efficace

dans 80% des cas (102 ; 103 ; 104) (Figure 40).
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Plusieurs procédés ont été proposées pour prévenir la survenue de la FP dont :
- L’intubation du canal de Wirsung qui diminue le taux de FP de 20 a 7%
(97).
- L’invagination de la tranche de section pancréatique dans la lumiere
jéjunale. Elle diminuerait le taux de FP de 7 a 0% (98).
- L’emploi prophylactique de la somatostatine naturelle ou de ses
analogues, (octréotide). lls inhibent la sécrétion exocrine du pancréas ce
qui permet de réduire le taux de fistules pancréatiques aprés DPC de 38
a 9% selon les études (99 ; 100). Cependant un travail prospectif publié
en 2000 par YEO a conclu a I'inefficacité de I’octréotide (101).
Dans notre série, un seul malade (9,1%) a présenté a J+6 de la DPC une fistule
pancréatique qui s’est tarie spontanément.
Le tableau suivant représente le taux de fistules pancréatique aprés DPC pour

ampullome vatérien (Tableau 15) :
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Tableau 15 : Le taux de fistules pancréatiques apres DPC pour

ampullome vatérien.

Taux de fistules

Auteurs Année Nombre de cas
pancréatiques
CAMERON 1990-1996 70 22%
BEGER 1982-1997 93 25%
DUFFY 1988-2001 55 22%
BETTSCHART 1990-2001 78 9%
DE CASTRO 1992-2002 120 25%
QIAO 1987-2002 124 22%
TODOROKI 1977-2003 59 9%
KIM 1994-2003 43 7%
BEAUJON 1995-2005 64 33%
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a.2) La gastroparésie :

Elle se traduit par des vomissements et nécessite de remettre en place une
sonde naso-gastrique. Sa fréquence varie de 14 a 36% (88).

En I'absence de collection au contact de I’estomac, sa survenue peut étre
expliquée par le passage rétromésentérique ou trans-mésocolique de I’'anse jéjunale
anastomosée a I’estomac (105 ; 106).

Le traitement se base sur I'aspiration naso-gastrique. La stimulation de la
motricité et de la vidange gastrique par I’érythromycine est également proposée
(105 ; 107).

Selon OHWADA, I'administration préventive d’érythromycine réduit de 75%
I'incidence de gastroparésie post opératoire et pourrait étre un traitement utile
(108).

a.3) L’hémorragie digestive :

Elle survient dans 4 a 16% des DPC (90 ; 102 ; 109).

Les hémorragies précoces sont intra-péritonéales et peuvent étre secondaires
a une insuffisance dans la technique chirurgicale.

Les hémorragies tardives surviennent au-dela des 72 premiéeres heures
postopératoires. Elles se manifestent par un saignement digestif. La forme tardive
complique dans 75 a 90% des cas une FP (102 ; 103). Elle peut étre également
secondaire a un ulcére anastomotique gastro-jéjunal ou encore a une érosion
artérielle de la tranche de section pancréatique (88).

En plus des mesures de réanimation, les formes précoces nécessitent une
réintervention urgente pour hémostase et décaillotage.

Dans les formes tardives, une réintervention est souvent nécessaire pour le
traitement de la complication anastomotique et assurer I’hémostase artérielle.

L’embolisation radiologique a une place importante, elle permet un traitement

efficace dans 80% des cas (88).
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Sur une série de 1000 DPC, une réintervention était nécessaire chez 2,7% des
patients pour hémorragie postopératoire ou un abceés intra-abdominal (89).

Les hémorragies précoces sont de bon pronostic si la réintervention a été
rapide (102 ; 103). Les hémorragies tardives sont responsables d’une mortalité de
10 a 20% (103 ; 112).

Pour réduire la gravité de ces hémorragies, certains auteurs ont suggéré une
vagotomie tronculaire au moment de la DPC. TREDE a rapporté dans une étude sur
18 cas ayant subi une DPC sans vagotomie, la survenue de l'ulcére anastomotique
chez 3% des malades (110). GRACE ne trouve pas de différence significative entre
deux groupes ayant subi une DPC avec et sans vagotomie associée (111).

L’administration au long cours des inhibiteurs de la pompe a protons est

proposée si une vagotomie n’est pas réalisée (70).
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Figure 40 : Pseudo-anévrysme de I’artéere gastro-duodénale aprés DPC :
La fleche noire montre un hématome hypodense entourant le moignon

de I’artére gastro-duodénale (88).
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a.4) La fistule biliaire :

Son incidence varie selon les auteurs de 1 a 5% (96 ; 113 ; 114).

Elle est souvent bien tolérée et résolue par le drainage post-opératoire. La
réintervention est parfois nécessaire pour une réfection ou une intubation de
I’'anastomose par un drain de Kehr. Un drain percutané trans-hépatique d’une
collection secondaire a la fistule biliaire peut étre réalisé (115).

a.5) Les abceés intra-abdominaux :

Les abcés intra-abdominaux compliquent 5 a 15% des DPC (88).

lls sont secondaires a une désunion anastomotique (116).

lls sont la plupart du temps traités avec succes par un drainage percutané
placé sous contrble échographique ou tomodensitométrique (117).

a.6) La pancréatite aigue du moignon :

Elle est observée dans 2 a 3% des cas (112 ; 115 ; 118).
Les formes nécrosantes peuvent étre graves. La mortalité dans ce cas est de
50% (119).

a.7) complications nutritionnels de DPC :

La DPC pour cancer est associé dans 65 a 80% des cas a un amaigrissement
important (120,121).

La DPC entraine une insuffisance pancréatique exocrine qui se manifeste par
une stéatorrhée clinique. Elle nécessite la prise d'enzymes pancréatiques dans 30 %
a 60 % des cas (121 ; 122 ; 123). D’un autre c6té, la prévalence des troubles de
vidange gastrique varie de 30 a 40% des cas (123 ; 124). L’incidence du dumping
syndrome est de 10 a 15% (125 ; 126). Ces différents troubles contribuent a la
dégradation de I’état nutritionnel.

La DPC avec conservation du pylore semble avoir un bénéfice fonctionnel et

nutritionnel par rapport a la technique de Whipple classique (76).
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Le diabete complique O a 7% des DPC pour cancers (126 ; 127 ; 128).
L’apparition d’un diabéte a distance doit étre guettée. L’anamnése, I’examen
clinique, le contrdle régulier de la glycémie a jelne en permettent le dépistage
(129).

b. Les complications générales :

@ Thrombose portale :
Elles sont rares et surviennent aprés DPC avec résection-anastomose de la
veine porte (127).
@ Abces de la paroi :
BRAASCH a rapporté dans une étude sur 20 cas ayant subi une DPC 40% de
suppurations pariétales (128).
@ Autres complications :
Infection urinaire ou pulmonaire, escarres, thrombophlébite et embolie

pulmonaire.

B. Résultats a lonqg terme :

1. Survie :

a. laDPC:

Le taux de survie aprés DPC pour AV dépend du stade TNM de la tumeur. Plus
le stade est précoce plus le taux de survie est élevé. le taux de survie a 5 ans varie
de 32 a 62% (140).

Le tableau suivant résume les données des différentes études publiées

(Tableau 16) :
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Tableau 16 : Taux de survie a 5 ans aprées DPC pour ampullome.

Auteurs Année Nombre de cas Survie a 5 ans
BEGER 1999 88 42%
TODOROKI 2003 59 52%

RIALL 2006 890 66%
KRISHNAN 2008 90 64%
LAZARYAN 2011 72 61%

——
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Pour BALACHANDRIN en 2006, sur une série de 130 malades, le taux de survie

a 5ans aprés DPC pour ampullome malin a été comme suit (Tableau 17) :

Tableau 17 : Taux de survie a 5 ans apres DPC pour ampullome malin

(130).
Stade Survie a 5 ans
T1 70-90%
T2 50-70%
T3 25%
N+ 23-30%
N- 55-73%
Tous stades confondus 44,6-57,6%
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b. Dérivations chirurgicales :

Selon CHAPUIS, la survie aprés dérivation chirurgicale est en moyenne de 6,3
mois (131).
Le tableau suivant représente le taux de survie aprés dérivations

chirurgicales dans les séries publiées par MOREAUX et VAYRE:

Tableau 18 : Survie apres dérivations chirurgicales.

Auteurs Survie a 1lan Survie a 3ans Survie a 9ans
MOREAUX (53) 81% 27% 9%
VAYRE ET HUREAU (132) 71,5% 25% -

c. Sphinctérotomie endoscopique :

La SE constitue un traitement palliatif aussi efficace que les dérivations
chirurgicales. La survie est cependant légerement plus élevée par rapport aux
dérivations chirurgicales. Elle représente actuellement la meilleure thérapeutique
palliative.

SEYRIG a constaté une survie médiane de I'ordre de 11 mois. Il a établi une
courbe de survie globale des malades qui a montre la suprématie de la DPC par

rapport a la SE et a la dérivation chirurgicale (Figure 41) (6).
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Figure 41 : Courbe de survie globale des malades ayant une tumeur

oddienne traités par :

1 : DPC.
2 : SE.

3 : Dérivation chirurgicale.

188

——
——



2. Récidive :

Apres DPC, la récidive locorégionale a un risque qui varie de 33 a 60% selon
les études (135 ; 136 ; 137).

La récidive tumorale siége dans la loge de résection pancréatique, le foie ou
dans le péritoine (133).

Elle est associée a des métastases a distance dans 50 a 100% des cas (135 ;
137).

La TDM est la méthode de référence pour le diagnostic des récidives (134).

La taille tumorale, I’atteinte ganglionnaire et I’engainement périnerveux avec
des emboles vasculaires sont les principaux facteurs prédictifs de récidive (138 ;
139).

A distance d’une ampullectomie chirurgicale ayant permis la résection
compléte d’un ampullome, le risque de récidive est compris entre 5 et 10% (52 ; 74).
Il est comparable a celui noté aprés ampullectomie endoscopique. Ceci justifie une
surveillance endoscopique réguliere en particulier au cours des 2 ou 3 premiéres
années (80).

Dans notre série, quatre patients ont eu une récidive, soit 40% des malades
qui ont eu une DPC. La récidive est survenue en moyenne 10,2 mois aprés la DPC
avec un ET de 5,5 mois. La médiane étant de 10 mois avec des extrémes de 5 a 16
mois.

@ Les récidives ont été comme suit :
Une récidive locale avec métastases hépatiques et vertébrales apres 5
mois de l'intervention. Le malade a bénéficié d’une chimiothérapie
palliative (GEMCITABINE + CIS PLATINE). Il a été encore vivant a 14 mois

de I'intervention.
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Une carcinose péritonéale avec métastases pulmonaires diffuses a 14
mois de l'intervention. Le malade a bénéficié d‘une chimiothérapie
palliative (GEMCITABINE puis OXALIPLATINE puis CAPECITABINE). Ce
patient est décédé dans un tableau d’embolie pulmonaire a 27 mois de
I’intervention.

Une carcinose péritonéale apres 6 mois de I'intervention.

Une récidive loco-régionale avec envahissement duodénal & 16 mois de
I’intervention. Le malade est décédé dans un tableau de vomissements

incoercibles, déshydratation et troubles métaboliques.
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PRONOSTIC
ET
SURVEILLANCE




l. Facteurs pronostigue :

A. Facteurs pronostiques anatomopathologiques :

Les tumeurs vatériennes se distinguent des autres tumeurs péri-ampullaires
par un pronostic relativement meilleur (140). Ce pronostic est fonction de plusieurs
facteurs et surtout de I’extension locorégionale. Il s’est nettement amélioré grace a
une prise en charge précoce et bien réfléchie.

1. La taille tumorale :

KLEMPNAUER a conclu aprés analyse uni et multivariée que la taille tumorale a
un impact important sur la survie (138).

Pour HSU et YOON, la taille tumorale apparait pas comme un facteur prédictif
de récidive en étude multivariée (139 ; 141).

Pour CHRISTIANN, les tumeurs vatériennes dont la taille est inférieure ou égale
a 2,5 cm ont un pronostic meilleur par rapport a celles faisant 3 cm ou plus (67).

2. L’envahissement ganglionnaire :

L’envahissement ganglionnaire représente le facteur pronostic le plus
significatif. Il n’est contesté par aucune étude. Il réduit la survie considérablement
aprés I'intervention avec un risque de récidive accru (130 ; 135 ; 137).

HSU a conclu que c’est un facteur prédictif de récidive et de survie en analyse
uni et multivariée (139).

Selon les études, la survie a 5 ans est de 39 a 78% s’il n’y a pas d’atteinte
ganglionnaire. Elle est de l'ordre de 0 a 30% s’il existe un envahissement
ganglionnaire (130 ; 135 ; 138).

Les données récentes ont montré que le nombre de ganglions lymphatiques
régionaux positif et non pas leur localisation influence sur la survie a long terme

aprés résection de carcinomes ampullaires (143 ; 144).
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3. Engainement périnerveux et emboles vasculaires :

L’engainement périnerveux et les emboles vasculaires sont des facteurs de
mauvais pronostic pour la survie et la récidive en post-opératoire (142 ; 145 ; 146).

Selon DUFFY, la survie a 5 ans est de 79% s’il n’y a pas d’engainement
périnerveux et emboles vasculaires. Ce taux s’abaisse a 29% s’il existe un
engainement périnerveux et emboles vasculaires (145).

4. Le deqgré de différentiation :

Le pronostic est plus favorable dans les carcinomes différenciés et dans les
carcinomes papillaires que dans les non papillaires. Les tumeurs carcinoides sont de
bien meilleur pronostic que les carcinomes (8).

CHOI, a conclu que c’est un facteur prédictif de récidive aprés analyse uni et
multivariée (147).

DUFFY, a rapporté une survie a 5 ans de 78% si la tumeur a été bien
différenciée alors qu’elle n’était que 58% en cas de tumeur indifférenciée (145).

5. L’envahissement vasculaire :

L’atteinte de I'axe mésentérico-portal n’est pas un facteur d’irrésecabilité
pour toutes les équipes chirurgicales. La résection des cancers localement avancés
avec atteinte veineuse améliore la survie (75).

6. La tranche de section :

Une tranche de section envahie signifie que la résection est incomplete et
prédit un trés mauvais pronostic. Elle réduit la survie considérablement apreés
Iintervention (139). Dans ce cas la radiochimiothérapie peut étre indiquée (148).

ALLEMA, a constaté sur 67 DPC que la survie moyenne a été de 38 mois si la
tranche de section n’était pas envahie alors qu’elle n’était que 7 mois si elle a été
envahie (149).

Dans notre série, plus que la moitié des malades qui ont eu la DPC avaient une

taille tumorale supérieure a 2 cm (54,5%). L’envahissement ganglionnaire a été
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retrouvé chez le 1/3 des malades. Un malade avait des tranches de section envahies.
L’engainement péri-nerveux ainsi que les emboles vasculaires ont été notés chez le
malade qui a un carcinome indifférencié a cellules indépendantes. La majorité des
malades étaient classés stade Il et Il (81,8%).

Nous avons étudié en analyse univariée la valeur prédictive des facteurs
anatomopathologiques (taille tumorale, I’envahissement ganglionnaire, les tranches
de section, le degré de différentiation, I’engainement péri-nerveux et les emboles
vasculaires, le type histologique et le stade tumoral) sur le risque de récidive.

Aucune association statistiqguement significative n’a été trouvée (p>0,05). Ce

résultat est peut étre du au hasard, ou bien il existe réellement une association qui

n’a pas pu étre démontrée a cause du faible effectif de notre série.

B. Autres facteurs :

L’age est un facteur de mauvais pronostic. Les patients agés de plus de 75 ans
ont un risque de mortalité élevé (150).

Le sexe, la durée de I'intervention, la conservation pylorique, la quantité de
sang transfusée lors de I'intervention, I'albuminémie et la chimiothérapie adjuvante
n’ont pas d’effet significatif sur la survie (67 ; 141).

Une bilirubinémie supérieure a 75 pmol/Il est un facteur de mauvais pronostic
(7). Dans notre série plus de 70% des malades réséqués ont une bilirubinémie
supérieure a 75 umol/l. Une étude de facteurs prédictifs de survie incluant le taux
de bilirubine s’impose dans notre contexte afin d’améliorer nos résultats a long
terme.

D’autres études se sont intéressées a certains marqueurs pronostiques dont le

MK-1 qui semblait avoir une relation significative avec la durée de survie (151).
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II. Surveillance :

Le malade est vu en consultation tous les 3 a 6 mois. Un bilan incluant le
dosage de CA 19-9 ainsi qu’une NFS est régulierement réalisé tous les 3 mois. La
radiographie thoracique est faite une fois par an. La réalisation d’une TDM thoraco-

abdomino-pelvienne une fois par an ne fait pas I’objet de consensus.
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CONCLUSION




@ D’un point de vue anatomopathologique :

L’ampullome vatérien est le plus souvent malin.

@ D’un point de vue clinigue :

L’ictére est le maitre symptdme, il est généralement progressif, sans rémission
et d’intensité croissante. |l est souvent accompagné de prurit, douleur de

I’hypochondre droit, fievre et d’amaigrissement.

@ D’un point de vue para clinigue :

L’échographie représente le premier examen a demander en cas d’ictére
obstructif, elle permet de mettre en évidence des signes indirects en faveur d’un
obstacle du carrefour bilio-pancréatique.

La fibroscopie est I'examen de référence pour explorer un obstacle du
carrefour bilio-pancréatique. Elle permet la visualisation et la biopsie des tumeurs
intraduodénales. Le cathétérisme rétrograde peut mettre en évidence une tumeur
intra-ampullaire.

L’échoendoscopie représente un examen semi-invasif qui, en plus de son
intérét diagnostique, permet une bonne évaluation de I’extension locorégionale. Ses
performances ont largement augmentées grace a I’avéenement des minis sondes
intracanalaires.

La tomodensitométrie permet d’établir un bilan d’extension locorégionale et a

distance.

@ D’un point de vue thérapeutigue :

Une prise en charge thérapeutique précoce et bien réfléchie est le seul garant
de bons résultats a court et long terme. Le taux de résécabilité de tumeurs
ampullaires reste largement supérieur au taux de résécabilité des tumeurs

céphaliques du pancréas.
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Le traitement de choix est représenté par la DPC. L’ampullectomie a des
indications restreintes. La chimiothérapie seule ou en association avec la
radiothérapie utilisée comme traitement adjuvant ne semble pas avoir de bénéfice

sur la survie globale.

@ D’un point de vue pronostigue :

Les tumeurs vatériennes se distinguent des autres tumeurs péri-ampullaires
par un pronostic relativement meilleur. La taille tumorale, I'atteinte ganglionnaire et
I’engainement périnerveux avec des emboles vasculaires sont les principaux facteurs

pronostiques.
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RESUMES




RESUME

Notre travail a consisté en I’étude rétro et prospective d’une série de 17 cas

d’ampullome vatérien recueillis aux services de chirurgie viscérale A et B du CHU

Hassan Il de Fes.

L’analyse de notre série a la lumiére des données de la littérature nous a

permis de retenir les points suivants :

%)

Les ampullomes vatériens regroupent les tumeurs malignes ou moins
souvent bénignes issue de la zone du carrefour digestif et biliopancréatique
délimitée par I’appareil sphinctérien d’Oddi.

Les principaux signes cliniques observés sont Iictere rétentionnel
accompagné ou précédé dans 30% des cas d’amaigrissement et de fiévre et
dans 75% des cas de douleurs abdominales.

La duodénoscopie avec biopsies est un examen essentiel au diagnostic. Elle a
permis le diagnostic chez tous les malades qui I’ayant subi dans notre série.
L’échoendoscopie a, en plus de son intérét diagnostic, un intérét majeur
dans I’évaluation de I’extension locorégionale. Elle a été réalisée chez 2
malades de notre série, et a permis de poser le diagnostic d’ampullome
vatérien chez un malade. Le bilan d’extension est essentiellement établi par
la tomodensitométrie.

La duodénopancréatectomie céphalique reste le traitement de choix sauf en
cas de contre-indication. Sa mortalité a nettement diminué ces derniéeres
années et elle a été estimée a 9,1% dans notre série alors que la morbidité
reste dominée par la fistule pancréatique (9,1% sur notre série).

Le pronostic est principalement lié a I’envahissement ganglionnaire. Il est
considérablement amélioré par une attitude thérapeutique précoce et bien
réfléchie.

La survie moyenne a 5 ans est directement liée au stade tumoral et a
I’envahissement ganglionnaire, elle reste nettement supérieure aux autres

tumeurs péri-ampullaires.
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SUMMARY

This retro and prospective study concerne 17 cases of tumors of the ampulla
of Vater collected in Visecral Surgery A and B of the University Hospital Hassan Il in
Fes.

The analyse of our serie and literature data allowed us to deduce the
following:

@ The ampulla of Vater includes malignant or rarely benign tumors in the area of
the intersection of biliopancreatic and digestive tract bounded by the
sphincter of Oddi.

@ An obstructive jaundice accompanied or preceded in 30% of the cases by
impaired general condition and fever, in 75% of the cases by abdominal pain,
are the main clinical signs observed.

@ The fibroscopy coupled with duodenal biopsie is an essentially paraclinical
investigation, it allowed the diagnosis of the ampulla of Vater in all patients
who have undergone in our series. The echoendoscopy has, in addition to its
diagnosis interest, a major interest in the assessment of local and regional
extension, it was realized at 2 patients of our series, and made possible to
pose the diagnosis of the ampulla of Vater at a patient. The scan is essential
for the assessement of extension.

@ The duodenopancreatectomy cephalic remains the treatment of choice except
cons-indication. Its mortality has decreased significantly in recent years and
it’s 9,1% average in our serie, while the morbidity is dominated by pancreatic
fistula (9,1% average in our serie).

@ The prognosis is mainly related to the ganglionic encroachment. Reflected
Attitude and early treatment improves it significantly.

@ The average survival at 5 years is directly related to tumor stage and lymph

node, yet it remains significantly higher than other peri-ampullary tumors.
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ANNEXE
D’ ICONOGRAPHIE




@ TDM :

Figure 7, 8, 9, 10 : Service de radiologie. CHU Hassan Il — Fés.

Figure 11 : TDM réalisée a titre externe.
D IRM
Figure 12, 13, 14 : IRM réalisée a titre externe.

@ DUODENOSCORPIE :

Figure 15, 16, 17 : Service de gastro-entérologie. CHU Hassan Il - Fes.

@ ANATOMIE PATHOLOGIQUE :

Figure 15, 16, 17, 18, 19 : Service d’anatomie pathologique. CHU HASSAN II -

Fes.

@ PIECE DE DPC :

Figure 20, 21 : Service de chirurgie viscérale A.
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