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Les tumeurs kystiques du pancreéas

Introduction :

Les tumeurs kystiques du pancréas constituent une entité de plus en plus fréquente
et occupent actuellement une place importante dans la pathologie pancreéatique.

Elles représentent 5 % des tumeurs du pancréas et 10 a 15 % des lésions kystiques du

pancréas.

Elles peuvent étre symptomatique ou de découverte fortuite sur des examens

d’imagerie, généralement encoupe de types scanner ou IRM.

Le traitement est principalement chirurgical, allant de I’énucléation a la
pancréatectomie totale et concerne les tumeurs frontieres ou malignes et les tumeurs
bénignes symptomatiques.

Le but de ce travail est de rapporter les cas de tumeurs kystiques du pancréas
colligés au service de chirurgie viscérale A et B du CHU Hassan 2 de FES et a pour
objectif de

comparer ces cas aux données de la littérature.

Matériels et méthodes :

Il s’agit d’une étude rétrospective étalée sur 10 ans allant du janvier 2010 a décembre
2020. Elle concerne 20 patients hospitalisés pour tumeur kystique du pancréas au service de
chirurgie viscérale A et B au sein du CHU Hassan Il de Fes. Nous avons exclu de notre étude

tous les patients présentant un Kyste non néoplasique ou un pseudokyste du pancréas.

Reésultats :

L’age moyen était de 58,1ans [27-92 ans] avec une prédominance féminine (80% des
patients). La symptomatologie est dominée par la douleur abdominale, nausée et
vomissement. Le diagnostic est suspecté au bilan morphologique (TDM, IRM) et confirmé
par ’examen anatomo-pathologique. La DPC a été réalisée chez un seul patient, la
splénopancréatectomie corporéo-caudale chez 3 patients, la splénopancréatectomie caudale a
été réalisé chez 4 patients, une pancreatectomie caudale sans splénectomie a été réalisé chez
un seul patient, la pancréatectomie centrale a été réalisée chez un seul malade, et une
pancréatectomie totale a été réalisée chez un seul patient. Sur un recul moyen de 39,5 mois, 4

patients ont été perdu de vue, et 3 malades ont été décedés.

Conclusion :
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Les tumeurs kystiques pancreatiques sont fréquentes et le plus souvent de découverte
fortuite.

La prise en charge des TKP est multidisciplinaire. Le diagnostic de la nature de la
Iésion nécessite des explorations radiologiques de qualité (TDM, IRM) en regle complétée par
une écho-endoscopie, le plus souvent couplée & une ponction pour analyse biochimique et

cytologique du liquide de ponction.

Actuellement il existe trois publications princeps de recommandations pour la gestion
des TKP : européennes, américaines et internationales. Des futures études prospectives

multicentriques sont nécessaires pour fournir les preuves nécessaires pour guider la gestion.
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TIPMP

TIPMP-BD
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TKP
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Tumor Protein 53
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Les tumeurs kystiques pancréatiques (TKP) sont un groupe hétérogéne de kystes
pancréatiques qui incluent les tumeurs intracanalaires papillaires et mucineuses du pancréas
(TIPMP), le cystadénomes mucineux (CM), le cystadénome séreux (CS), et d'autres lésions
kystiques rares, telles que les cystadénocarcinomes, les tumeurs pseudopapillaires et solides
(TPPS), ainsi que les tumeurs neuroendocrines (TNE) a formes kystiques, qui ont toutes des
caractéristiques cliniques, radiologiques et pathologiques différentes [1].

Les TKP constituent une entité de plus en plus fréquente et occupent une place
importante dans la pathologie pancréatique. Cela est di d’une part a I’amélioration des
techniques d’imagerie médicale et d’autre part a une meilleure connaissance de la pathologie et
de ses modes de présentation.

Le diagnostic précoce de ces lésions est primordial étant donné la mutité clinique
initiale prédominante et le risque important de dégénérescence d’un certain nombre d’entre
elles.

Le diagnostic de malignité est le plus souvent difficile a poser en phase préopératoire et
se base essentiellement sur I’imagerie, 1’écho-endoscopie et la biologie. Le traitement est
principalement chirurgical, allant de 1’énucléation a la pancréatectomie totale et concerne les
tumeurs frontiéres ou malignes et les tumeurs bénignes symptomatiques.

Le traitement par voie endoscopique de certaines Iésions est prometteur et en cours
d’étude. La radiothérapie et la chimiothérapie sont réservées aux métastases, aux tumeurs non
résécables ou aux reliquats tumoraux.

Le pronostic post-opératoire est bon malgré des cas de récidive qui
peuvent étre rapporteés.

Le but de ce travail est de rapporter les cas de tumeurs kystiques du pancréas
colligés au service de chirurgie viscérale A et B du CHU Hassan 2 de FES et a pour objectif

de comparer ces cas aux donneées de la littérature.
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l. Type de I’étude :

11 s’agit d’une étude rétrospective descriptive étalée sur 10 ans allant du janvier 2010 a
décembre 2020.

Cette étude concerne tous les patients pris en charge pour tumeur Kystique du pancréas
au service de chirurgie viscérale A et B au sein du CHU Hassan Il de Fés :

Objectifs de I'étude :
*  Objectif principal :

» Décrire les aspects épidémiologiques, cliniques, radiologiques, thérapeutiques, et

évolutifs des tumeurs kystiques du pancréas dans notre contexte.
> Comparer les cas de notre étude aux données de la littérature.
* Objectifs secondaires :
» Stratifier les indications du traitement chirurgical.

» Définir des standards du suivi post opératoire.

Critéres d’inclusion

Ont été inclus tous les patients hospitalisés au sein de nos 2 services de chirurgie
viscérale A

et B au sein du CHU HASSAN II, porteurs d’une tumeur kystique du pancréas.

Les tumeurs kystiques pancréatiques (TKP) sont un groupe hétérogeéne de kystes
pancréatiques qui incluent les tumeurs intracanalaires papillaires et mucineuses du pancréas
(TIPMP), le cystadénomes mucineux (CM), le cystadénome séreux (CS), et d'autres lésions
kystiques rares, telles que les cystadénocarcinome, les tumeurs pseudopapillaires et solides
(TPPS), ainsi que les tumeurs neuroendocrines (TNE) a formes kystiques, qui ont toutes des

caractéristiques cliniques, radiologiques et pathologiques différentes [1].

Dr BELGHALI Houssam
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»  Critéres d’exclusion :

Ont été exclus de notre étude, les pseudokystes du pancréas et les tumeurs kystiques

non néoplasiques.

» Méthode de collecte des données :

Les données cliniques, para cliniques, opératoires et anatomopathologiques seront relevées a
partir du systeme intranet Hosix, des registres d’hospitalisation, des comptes rendu
opératoires et dossiers des patients.

Les patients perdus de vue seront contactés par téléphone pour calculer leur survie.
> Traitement et analyse des données :

Les données recueillies seront reportées sur une fiche d’exploitation, puis analysées sur
logiciel SPSS : Une analyse descriptive sera réalisée pour I’ensemble des variables de 1’étude.
Les variables qualitatives seront présentées en proportion avec intervalle de confiance 95%.
Les variables quantitatives en moyenne + écart type (ou médiane).

Des tests paramétriques (test de Khi2, test de student, ANOVA) seront utilisés pour
tester les éventuelles associations. En cas de faibles effectifs dans certaines strates, nous aurons
recours a des tests non paramétriques

Des modeéles de régression logistique seront utilisés pour déterminer les facteurs de
risque indépendants en ajustant sur les facteurs de confusion potentiels.

La méthode de Kaplan-Meier sera utilisée dans 1’¢tude de survie.

Aspects éthiques :
. L'anonymat des données recueillies sera assuré par 1’attribution de code a
chaque participant.
. Approbation du comité d'éthique.
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1. Fiche d’exploitation :

Informations personnelles & Antécédents

N° de dossier : .........
Service d’hospitalisation : CHA ] CHB []
Date d’entrée :
Date de sortie :
Antécédents Personnels :
Médicaux :  Diabete (1 Obeésite (]  HTATL]
Cardiopathie [1 Hépatite virale [ Ulcére []
Pancréatite chronique [1  Allergie [J
Cancer [
Toxique : Alcool I  Tabac L[]

Chirurgicaux : Cholécystectomie [

Autres: ...........

Dr BELGHALI Houssam
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Gyneco-obstétricaux :non[1  OQuill:sioui:..............

Antecédents Familiaux : Diabéte [1 Cancers [ Pancréatite chronique []

La symptomatologie
Ledébut: .........ooooiiii
Epigastralgie [] Ictere [ AEG [ Amaigrissement [
Vomissement [ Diarrhée [1  Ballonnement abdominal [

Découverte fortuite [

Cliniques
EG: IMC: ...
OMS:

Masse épigastrique [
Ictere cutanéo-muqueux [
Plis de dénutrition [
Sensibilité [
Hépatomégalie []
Splénomégalie ]

Ascite [

Ganglion de Troisier []

Dr BELGHALI Houssam
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Radiologie
v' Echographie : masse kystique : localisation taille
nombre
v' Tomodensitométrie pancréatique : diagnostic  siege taille
extension local ADP
métastase : siege , nombre, taille
v" IRM pancréatique : communication avec le Wirsung

dilatation du Wirsung

v Echo endoscopie pancréatique : localisation taille
bourgeon : oui I non [
ponction : oui LI  non [
caractéristique : ............

v CPRE

v AUtIeS t L,

Biologie

¢ Groupe sanguin : ........

+¢ Bilirubinémie : ........

< NFS: Hb:...... : GB:............ Plq

¢+ lonogramme : Na+, K+, Cl-
o Urée ...... , Créatinine .............

+ Transaminases : ...........
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o TP:......... TCK :..........
+ Bilan nutritionnel : Protidémie : ... Albuminémie :......
¢ Marqueurs tumoraux : ACE :............ , CA19,9:

¢ Cytologie du liquide intra kystique : oui [  non []
Sioui: valeur..................

% Autres: ..............

RCP : tumeur résécable ou non

Traitement

Chimiothérapie : non 1 Qui [ sioui : Néoadjuvante

Protocole ...... Produit ........ Exclusive

Dur¢e ......... Adjuvante
Radio-chimiothérapie : non ..... oui.... Sioui: Néoadjuvante
Protocole..... Produit....... Exclusive
Gray...... Durée ........... Adjuvante

Chirurgie : #Voie d’abord : Laparotomie .... Ceelioscopie .....

Coelio convertie...... : Causes :

#Exploration per op : RAS [1 Carcinose péritonéale ]

Ascite [ Métastase hépatique [
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Envahissement des organes de voisinage : non [ oui

Sioui: Organe:..........

#Type de résection :
= tumeur résécable : Une énucléation
Une pancréatectomie caudale avec
Splénectomie : oui [ non [
Une duodéno-pancréatectomie
céphalique
Une pancréatectomie centrale
Une pancréatectomie totale
= tumeur non résécable : Une dérivation bilio-
digestive
Une dérivation gastro-
jéjunale

traitement endoscopique : non [] ouii []

si oui : Mise en place d’une prothése
Injection d’éthanol sous écho-endoscopie

(alcoolisation)

Préoperatoire [1  palliatif [

Suites post opératoire

e Complications précoces

» Complications non spécifiques : non [1 oui (1, sioui : infection

[]

Dr BELGHALI Houssam



Les tumeurs kystiques du pancreéas

de la paroi [ thrombophlébite [J infection urinaire [J infection

pulmonaire [
» Complications spécifiques : non I oui [J sioui:
Fistule anastomotique [ : type : pancréatique O digestive [ biliaire
Hémorragie post pancréatectomie [ gastroparésie [
Abces intra abdominal 0 Pancréatite aigué post opératoire [
e Complications tardives

Diabéte [1 insuffisance pancréatique exocrine [

e Récidive :non]  ouii [J: Délai/lere intervention :............. mois

e Métastases hépatique métachrones : non ] oui [

TTT : Oui 1 Non (], Si Oui : Métastasectomie [1  Ségmentectomie [

Chimiothérapie [

e Recul ;oo mois
e Perdu de vue : Oui [] Non [
e Deéces: Oui [ Non []
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Les tumeurs kystiques du pancreéas

A. Profil épidémiologique :
1) Eréguence :

-Dans notre série, nous rapportons 20 cas de tumeurs kystiques du pancréas,
I’incidence moyenne est de 2 cas par an. La plus grande fréquence a été enregistrée en 2019
avec 4 cas (20% de la totalité des cas), et la plus faible en 2010, 2011, 2012, 2013, 2017 et

2018 avec seulement 1 cas (5% du total).

-La répartition du nombre de cas sur les 10 années est la suivante :

4,5

3,5

3

2,5

1,5
1

SRR AR
0

2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020

(]

w

Figure 1 : La répartition du nombre de cas sur les 10 années d étude.
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2) Age:

L’ age moyen de nos malades était de 58,1 ans avec des extrémes allant de 27 a 92 ans.

3) Lesexe :

Dans notre série, on a noté une predominance féminine a raison de 80% des cas (16

cas /20), avec un sex-ratio de 0,25.

B Femme

EHomme

Figure 3 : Répartition des cas selon le sexe.

4) Répatrtition selon le siége :

Dans notre étude, la répartition des tumeurs kystiques selon le siege tumoral aprés

examens morphologiques était comme suit :

Céphalique dans 5 cas (30%).
Corporéal dans 5 cas (20%).

Corporéocaudale dans 7 cas (35%).

YV V V V

Caudale dans 3 cas (15%).

Dr BELGHALI Houssam



Les tumeurs kystiques du pancréas

H céphalique
M corporéale
M corporéocaudale

caudale

Figure 4 : Répartition des cas selon le siége.
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5) Antécédents :

v" Personnels :

a) Diabéte:
Le nombre de malades souffrant d’un diabéte est de 6 personnes, soit 30% du total des
malades.
b) HTA:
2 cas de nos malades avaient un ANTCD d’HTA, soit 10% des cas.
c) Tabac:
2 cas de nos malades avaient un ANTCD de tabagisme, soit 10% des cas.
d) Chirurgie:

5 cas de nos malades ont été cholécystéctomises, soit 25% des cas.

Aucun cas de nos malades n’avait un ANTCD de pancréatite chronique ou cancer.
v Familiaux :
a) Diabéte :

3 cas nos malades avaient un ATCD de diabéte, soit 15% des cas.

Aucun cas de nos malades n’avait un ATCD familial de pancréatite chronique ou cancer.

diabete familial
17%

diabete
33%

tabac
11%

Figure 5 : Répartition des différents antécédents pathologiques.
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B. Etude clinique :

1) Signes fonctionnels :

Le delai moyen entre le début de la symptomatologie et le diagnostic était de 9 mois.

Cinq cas (25%) ont été découverts fortuitement suite a un examen radiologique de

routine.

Dans notre étude, la symptomatologie clinique a été dominée par :

- La douleur abdominale dans 15 cas (75%).

- Des Nausées/VVomissements dans 12cas (60%).

- L’amaigrissement dans 10 cas (50%).

- L’ictére dans 4 cas (20%).

16 15
14
12

10

épigastralgie nausée/ vomissement  amaigrissement ictere

Figure 6 : prévalence des signes fonctionnels.
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2) Signes physigues :

L’examen clinique, était sans particularités dans 5 cas. Il a retrouvé :
- Une sensibilité abdominale dans 14 cas.
- Un Ictere cutanéomugueux dans 4 cas.

- Une masse abdominale dans 5 cas.

14
12

10

sensibilité Ictere masse abdominale

Figure 7 : Les différents signes physiques retrouvés chez les patients.
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C. EXAMEN PARACLINIQUE :

1) Biologie :

Neuf de nos patients ont été admis avec un taux d’hémoglobine inférieur a 10 g/dl, soit

45%.

Sept de nos malades ont été admis avec une insuffisance rénale, soit 35%.

Le bilan biologique réalisé a été marqué par la perturbation du bilan de cholestase dans

4 cas, soit 20% des cas, avec une bilirubine totale et directe qui sont supérieur a 3 fois la

normale, et une perturbation du bilan hépatique dans 4 cas, soit 20% des cas, avec des

transaminases qui sont supérieur a 3 fois la normale.

Par ailleurs les marqueurs tumoraux ont été éleves chez 6 malades, soit 30% des cas,

avec des taux de CA 19_9 et ACE qui sont supérieur a 3 fois la normale.

La cytologie du liquide n’a pas été réalisée chez nos malades.

normale

Fréquence Pourcentage
Hémoglobine inférieura 10 | 9 45%
g/dl.
Insuffisance rénale 7 35%
Bilan de cholestase > a 3 4 20%
fois la normale
Transaminases > a3 foisla | 4 20%
normale
CA19-9et ACE>a3foisla |6 30%

Tableau 1 : récapitulation des valeurs biologiques.
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2) Echographie :

L’échographie abdominale a été réalisée chez 9 malades, 45% des cas. Elle a permis
d’évoquer le diagnostic dans 5 cas en retrouvant une masse kystique céphalique dans 1 cas,

corporéo-caudale dans 3 cas et caudale dans 1 cas.

3) Tomodensitométrie :
Elle a été réalisée chez 19 malades de notre série, 95% des cas. Celle-ci a permis de rapporter

le résultat correspondant pour chaque signe morphologique.

Dans notre série 36.84 7. des tumeurs avaient une taille sup & 10 cm avec une taille moyenne

de 78,47 mm et des extrémes allant de 35 mm a 140 mm.
L’aspect macroscopique était prédominant représentant 63,15 7. des cas.
Les septations intra kystiques étaient présentes dans 73,68 7 des cas.

La communication avec le wirsung était présente dans 21.05 7 des cas, et sa dilatation dans

15.78 7 des cas.

La dilatation des canaux secondaires était présente dans 26,31 7. des cas.

H céphalique

corporéale
corporéocaudale

caudale

@

Figure 8 : Répartition des cas selon le siége de la tumeur.
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Le wirsung

Fréquence Pourcentage
Taille du grand axe de la 12 63,15%
tumeur <& 10 cm
Taille du grand axe de la 7 36,84%
tumeur >a 10 cm
Aspect macrokystique 12 63,15%
Aspect microkystique 2 10,52%
Nodule mural 6 31,57%
Septat 14 73,68%
Calcification 6 31,57%
Liquide intra-kystique 9 47,36%
hypodense
Liquide intra-kystique 3 15,78%
hyperdense
Dilatation des canaux 5 26,31%
secondaires
Dilatation du wirsung 3 15,78%
Communication avec 4 21,05%

Tableau 2 : Répartition des cas selon les différents aspects morphologigues au scanner.
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(TNE) a forme kystique

Type de tumeur évoque sur | Fréquence Pourcentage
le scanner

Cystadenome séreux (CS) 2 10,52%
Cystadénome mucineux 3 15,78%
(CM)

Cystadénocarcinome 4 21,05%
mucineux (CKM)

Tumeur intracanalaire 5 26,31%
papillaire et mucineuse du

pancréas (TIPMP)

tumeur solide pseudo 1 5,26%
papillaire pancréas (TSPP)

Tumeur neuroendocrine 4 21,05%

Tableau 3 : Répartition des cas selon le type de tumeur évoqué sur scanner.

Figure 9 : TDM abdominale en coupes axiale et obligue coronale apres injection de PDC

montrant une volumineuse lésion coporéo-céphaligue pancréatigue, de contours lobulés,
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multikystique, avec une cicatrice centrale (étoile) et des calcifications, en rapport avec un

cystadénome séreux [263].

Figurel0 : TDM abdominale en coupes axiales aprés injection de PDC montrant une

formation kystigue de la queue du pancréas a paroi épaisse (fleche) et contenant des cloisons

épaisses (téte de fleche) en rapport avec un cystadénome mucineux [263].

Figure 11 : TIMP des canaux secondaire, TDM abdominale injectée une dilatation

multifocale des canaux secondaires [263].
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Figure 12 : TIPMP mixte avec métastases hépatiques, TIPMP dégénérée [263].

Figure 13 : TIMP du canal principal, TDM abdominale injectée montrant une dilatation du

canal principal avec atrophie pancréatigue, associée a une formation kystigue uniloculaire de

la téte du pancréas (étoile) en rapport trés probablement avec un canal secondaire dilatée
263].
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Figure 14 : TDM abdominale injectée montrant une tumeur solide pseudopapillaire du

pancréas (tumeur de frantz) [263].

Figure 15 : Aspect scannographique d’une tumeur neuroendocrine kystisée [263].

Dr BELGHALI Houssam



Les tumeurs kystiques du pancreéas

Figure 16 : Aspect scannographique d’un cystadénocarcinome mucineux [263].

4) IRM pancréatigue :
Dans notre série, 10 patients ont bénéficié d’une IRM pancréatique. Celle-ci a permis

de confirmer le diagnostic de la 1ésion kystique et d’en préciser le siége, taille, aspect macro
ou microkystique, présence ou non de nodule mural, septat, calcification, et caractéristiques
du liquide intra kystique. Elle a permis aussi d’évoquer le diagnostic d’'une TIPMP en

précisant la dilatation des canaux pancréatiques et la communication avec le wirsung.

H céphalique
M corporéale
corporéocaudale

caudale

Figure 17 : Répartition des cas selon le siege de la tumeur.

Dr BELGHALI Houssam



Les tumeurs kystiques du pancreéas

Fréquence Pourcentage
Taille du grand axe de la 6 60%
tumeur <& 10 cm
Taille du grand axe de la 4 40%
tumeur >a 10 cm
Aspect macrokystique 4 40%
Aspect microkystique 1 10%
Nodule mural 2 20%
Septat 5 50%
Calcification 1 10%
Liquide intra-kystique 3 30%
hypointense
Liquide intra-kystique 1 10%
hyperintense
Dilatation des canaux 5 50%
secondaires
Dilatation du wirsung 4 40%
Communication avec 5 50%
Le wirsung

Tableau 4 : Répartition des cas selon les différentes caractéristigues a I’TRM.
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Type de tumeur évoqué sur | Fréquence Pourcentage
I’IRM

CS 1 14,28%

CM 1 14,28 7.
CKM 1 14,28 7.
TIPMP 2 28,577
TSPP 0 07

TNE a forme kystique 2 28,577

Tableau 5 : Répartition des cas selon le type de tumeur évoqué sur ’IRM.

Figure 18 : Petite masse kystique céphalique, faite de multiples micro kystes, de contours

lobulées, paroi fine non réhausée : Cystadénome séreux dans sa forme typigue [263].
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Figure 19 : Calcification centrale = signe pathognomonique++-> Cystadénome séreux dans

sa forme typique [263].

Figure 20 : Formation macro kystigue corporéale en hyposignal T1, hyper signal T2, pas de

véqgétation, paroi épaisse en hyposignal T2 franc : Cystadénome mucineux uniloculaire
263].

Dr BELGHALI Houssam



Les tumeurs kystiques du pancreéas

Figure 21 : Volumineuse formation kystigue du coprs pancréas, zones en hyper T1

Rehaussement des septas : Un cystadénome mucineux [263].

Figure 22 : Formation kystique céphaligue du pancréas avec végétation endo kystique.

- Cystadénome mucineux probablement dégénéré [263].
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Figure 23 : TIPMP multiples des canaux secondaires [263].

Figure 24 : TIMP mixte, IRM bilio-pancréatique montrant une dilatation du canal principal

(fleche) avec une formation kystique multiloculaire de la téte du pancréas (téte de

fleche) [263].
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Figure 25 : Lésion hétérogéne du corps du pancréas avec des plages hémorragigues en

hypersignal T1, paroi rehaussée apreés injection : Tumeur de frantz [263].

5) Echo-endoscopie :

Sept patients de notre série ont bénéficié d’une écho-endoscopie pancréatique, elle a

permis de :
- Préciser les caractéristiques des tumeurs kystiques (taille, siege, aspect
macrokystique ou microkystique).
- Obijectiver la présence de septat, calcification et de bourgeons intra kystique.
- Retrouver une communication avec le Wirsung.

- Objectiver une dilatation des canaux pancréatiques.
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H céphalique
corporéale
corporéocaudale

caudale

Figure 26 : Répartition des cas selon le siége

Fréquence Pourcentage
Taille du grand axe de la 85,71%
tumeur <a 10 cm
Taille du grand axe de la 14,28%
tumeur >a 10 cm
Aspect macrokystique 57,14%
Aspect microkystique 14,28%
Bourgeon intra kystique 42,85%
Septat 71,42%
Calcification 14,28%
Dilatation des canaux 28,57%
secondaires
Dilatation du wirsung 0%
Communication avec le 28,57%
wirsung

Tableau 6 : Répartition des cas selon les différentes caractéristique écho endoscopigue.
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6) CPRE :

La CPRE a été faite chez 2 malades qui avaient des tumeurs kystiques non résécables

associées a une angiocholite, ils ont bénéfici¢ d’une mise en place d’une protheése.

D. TRAITEMENTS :
1) opérabilité :

3 malades de notre étude n’ont pas été opérable, avec un OMS>2 et un 4ge moyen > 82 ans.

16
14
12

10

OMSao0 OMSa1l OMS a2

Figure 27 : répartition des cas selon ’OMS.

2) Résecabilite :
Les patients avec des tumeurs non résécables représentaient 20% des cas, soit (4 cas).

Les tumeurs résécables représentaient 80% des cas, soit (16 cas).

3) Préparation pré opératoire

Tous les malades qui ont été opéré dans notre étude, ont bénéficié d’une préparation pré

opératoire : respiratoire, colique, antibiothérapie prophylactique, alimentation orale riche en
protides et une alimentation parentérale

4) Le traitement chirurgical :
a. A viseée curatif :

Dans notre série ,15 patients étaient opérables, ayant des tumeurs résécables ont été

opérés d’emblée, 1 seul patient avait une tumeur résécable en faveur d’un CS, dont la décision

était une surveillance.

Dr BELGHALI Houssam -
45



Les tumeurs kystiques du pancreéas

La DPC a été réalisée chez un seul patient, soit 5% des cas, la splénopancréatectomie
corporéo-caudale chez 3 patients, soit 15% des cas, la splénopancréatectomie caudale a été
réalisé chez 4 patients, soit 20% des cas, une pancreatectomie caudale sans splénectomie pour

un CM a été réalisé chez un seul patient, soit 5% des cas.
La pancréatectomie centrale a été réalisée chez un seul malade, soit 5% des cas.
Une pancréatectomie totale a été réalisée chez un seul patient, soit 5% des cas.

La DPC est réalisées pour les tumeurs siégeant au niveau de la téte du pancréas. Elle

comporte deux temps opératoires distincts :

Le temps de résection qui comprend I’exérése monobloc de la téte du pancréas a droite
de I’isthme, de I’antre gastrique, du duodénum, de la premicre anse jéjunale, et de la voie

biliaire principale distale associée a une cholécystectomie systématique.

L’exérése de la lame rétroportale ou « lame pancréatique postérieure » ou « pancréas
rétrovasculaire » est nécessaire pour limiter le taux de résections microscopiquement
incompletes (R1).

La lymphadénectomie est indispensable pour une résection curative des tumeurs

kystiques de pancréas avec un risque de malignité.

Le rétablissement de la continuité se fait dans la plupart du temps selon le montage de
Child qui assure le rétablissement de la continuité pancréatique, biliaire et digestive et c’est la

technique utilisée dans notre service.
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Figure 28 : Piéce opératoire d’une DPC [264].

Figure 29 : Aspect apreés rétablissement de la continuité type Child [264].

Une splénopancréatectomie caudale consiste en la résection monobloc du segment
distal du pancréas a partie de 1’isthme et de la rate enticre, elle est indiquée dans les tumeurs
de la queue et celles corporéocaudales. Elle permet de faire I’exérése des aires ganglionnaires
de l’artére splénique, du hile, de la rate et de la chaine pancréatique inférieure. Les tumeurs du
corps du pancréas sont difficiles a manier et sont généralement réséquée par une SPC.
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Figure 30 : Image de la piéce de résection d’une tumeur pseudo papillaire et Solide

du pancréas aprés splénopancréatectomie caudale [264].

Figure 31 : Image de la piéce de résection d’un cystadénocarcinome mucineux envahissant le
colon transverse, aprés pancréatectomie gauche avec splénectomie associée a une résection
segmentaire du colon transverse [264].
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Figure 32 : Image de la piéce de résection d’un cystadénome mucineux aprés une

pancréatectomie gauche avec une splénectomie [264].

La pancréatectomie médiane est la plus récente des pancréatectomies réglées. Elle est
principalement indiquée pour des tumeurs bénignes ou de malignité réduite (cystadénome,
TNE) qui, du fait de leur volume ou de leur situation au contact du canal du Wirsung, ne sont
pas accessibles a une énucléation. C’est essentiellement une alternative a la pancréatectomie
gauche, surtout si la tumeur intéresse la jonction téte-isthme et son principal intérét par
rapport a cette derniére est de préserver du parenchyme pancréatique pour limiter le risque de
diabéte a distance.

La pancréatectomie totale est d’indication rare, elle a longtemps été réputée comme
une intervention difficile, ayant des suites compliquées et entrainant un handicap sévére du
fait du diabete pancréatoprive qu’elle induit. Au plan chirurgical, son seul avantage est de
supprimer le risque de fistule pancréatique. Toutefois, elle pose des problémes techniques
intéressant en particulier la vascularisation gastrique et splénique, et augmente également le

risque de complications ulcéreuses.

4 malades ont été operés, soit 20 % des cas, mais la tumeur était jugée non résécable a

I’exploration chirurgicale.
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mDPC

B splénopancréatectomie
corporéo-caudale

M splénopancréatectomie
caudale
pancréatectomie caudale

M pancréatectomie centrale

B pancréatectomie totale

Figure 33 : Les différentes méthodes chirurgicales utilisées pour résection tumorale.

b. A visée palliatif :

Dans notre série, 2 malades ont bénéfici¢ d’un traitement chirurgical a visée palliatif,
soit 10% des cas, le premier malade avait un envahissement du duodénum, jéjunum et de
I’artére mésentérique supérieur ayant bénéficié d’une dérivation gastro jéjunale, le deuxiéme
malade avait un envahissement de la VBP, et de de I’artere mésentérique supérieur ayant

bénéficié d’une dérivation bilio-digestive (anastomose cholédoco-duodénal).

5) La chimiothérapie/ radiothérapie :
a. Chimiothérapie adjuvante :

Aucun de nos malades n’a bénéficié d’une chimiothérapie adjuvante.
b. Chimiothérapie néoadjuvante :
Aucun de nos malades n’a bénéficié¢ d’une chimiothérapie néoadjuvante.

c. Chimiothérapie palliative :

Les patients ayant des tumeurs non résécables ont recu une chimiothérapie palliative,
protocole folfox, pour améliorer la qualité de vie et allonger la survie. Leur pourcentage était
de 35% (soit 7 patients).
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d. Radiothérapie :
Aucun de nos malades n’a bénéficié d’une radiothérapie.

5) Traitement endoscopique :

Dans notre série, 2 malades ont bénéficié d’un traitement endoscopique, soit 10 % des cas, par

MEP d’une prothése pour tumeur d’emblée non résécable associés a une angiocholite

E. Les résultats anatomopathologiques :
» Fréquence:

Parmi les 20 cas colligeés, le CS a été retrouves dans 2 cas, le CM dans 4 cas, les TIPMP dans
5 cas, les TSPP dans 1 cas, le CKM dans 4 cas et les TNE a forme kystique dans 4 cas.

HTIPMP
ECM
CKM

mCS
HTSPP

Figure 34 : Répartition des cas selon le type de la tumeur kystique.

> Age:

Pour les TIPMP, I’age moyen des patients de notre série était de 58,6 allant de 53 4 68 ans.
Pour les CM, 1’age moyen des patients était de 52,25 allant de 40 a 62 ans.

Pour les TNEK, I’dge moyen des patients était de 54,7 allant de 30 & 65 ans.

Pour les CKM, I’age moyen des patients était de 73,5 allant de 47 a 92 ans.

Pour les CS, I’age des deux patients était de 60 ans.

Pour les TSPP, I’age du patient était 27 ans.
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> Sexe:

Pour les TIPMP, les 5 cas étaient des femmes.
Pour les CM, 3 cas / 4 étaient des femmes.
Pour les TNEK, 3 cas /4 étaient des femmes.
Pour les CKM, 3 cas / 4 étaient des femmes.
Pour les CS, 1 cas/ 2 était une femme.

Pour les TSPP, le seul cas était une femme.

Figure 35 : Coupe d'un cystadénome séreux micro-kystique montrant un aspect vaguement

spongieux avec cicatrice radiée centrale et d'innombrables microkystes [265].
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Figure 36 : Variante macrokystique du cystadénome séreux montrant une grande cavité

Uniloculaire [265].

Figure 37 : Tumeur kystique mucineuse, aspect kystique, avec mucine scintillante [265].
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Figure 38 : Tumeur kystigue mucineuse avec un carcinome invasif associé (en haut a droite).

Notez que la tumeur ne concerne pas le canal pancréatique (fleche) [265].

Figure 38 : Piece opératoire fermée représentant un volumineux cystadénocarcinome

mucineux [265].
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Figure 39 : TIPMP impliqguant le canal pancréatigue principal [265].

Figure 40 : TIPMP de type canal secondaire. Le canal pancréatigue principal n'est

pas impliqué [265].
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Figure 41 : Image opératoire d’une piece ouverte montrant des zones de nécrose

hémorragigue [265].

F.SUITES ET MORTALITE POST OPERATOIRE :

1). Mortalité post-opératoire :

Dans notre série on n’avait pas de mortalité post opératoire.

2). Complication précoce :

« Complications non spécifigues :

Les complications non spécifiques ont ét¢ dominées par ’infection de la paroi chez 5
malades, soit 25% des cas.

®,

< Complications spécifiques :

Dans notre série un seul patient soit 5% des cas, avait un abces intra abdominal, qui a été
drainé radiologiquement avec une bonne évolution.

2. complications tardives :

Dans notre série, une seule patiente avait comme complication tardive un diabete avec une
insuffisance pancréatique exocrine (ayant bénéficié¢ d’une DPT), elle été mise sous insuline

avec des extraits d’enzymes pancréatiques (Créon 25 000 Ul/jr).
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G. RECUL ET SURVIE :

Cing patients de notre série ont été perdu de vue soit 25% des cas, 3 malades sont

décédés, soit 15% des cas.

Les moyennes pour la durée de survie sont d’une estimation de 7,151 ans, avec des

extrémes de 5.496 et 8.807 ans.

Tant qu’on n’a pas au moins la moitié¢ des malades décédés, donc on ne peut pas

exprimer la médiane, et ¢a se voit sur le tableau qu’on n’a pas de médiane de survie.

Dans notre série la survie globale a 10 ans a été estimée a 72.57 selon la courbe.

Le suivi régulier des patients était basé sur un examen clinique minutieux, ainsi que
sur un examen complémentaire fait d’une TDM abdominale 3 mois apres le traitement

chirurgical puis & 6 mois puis une surveillance annuelle avec les marqueurs tumoraux.

Dans notre série on n’avait pas de cas de récidive tumorale.

Moyenne? Médiane
Intervalle de confiance a 95 % Intervalle de confiance a 95 %
Borne Estimatio Erreur
Estimation  Erreur standard Borne inférieure supérieure n standard Borne inférieure Borne supérieure
7,151 ,845 5,496 8,807

a. L'estimation est limitée a la plus grande durée de survie si elle est censurée.

Tableau 7 : Moyennes et médianes pour la durée de survie.

Valeurs
Moyenne de survie 7,151 ans
Intervalle de confiance 957
Borne inférieure 5,496 ans
Borne supérieure 8,807 ans

Tableau 8 : récapitulation de la moyenne de survie, intervalle de confiance et extrémes.
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Fonction de survie
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Figure 42: la survie globale & 10 ans.
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A. EPIDEMIOLOGIE :

1. Prévalence :

En raison de l'utilisation accrue de I'imagerie transversale et de la sensibilisation
accrue, les tumeurs kystiques du pancréas sont de plus en plus diagnostiquées, souvent
comme découverte fortuite [2]. La prévalence exacte des différentes tumeurs kystiques du
pancréas n'est pas connue. Des études qui ont évalué le taux de prévalence des tumeurs
kystiques asymptomatique a rapporté une prévalence de 2,2 a 2,6% a la TDM [2-3] et une
prévalence de 2,4 % a 49,1% a I’IRM associée a la CPRM [4]. Ce risque augmente avec l'age
[2-5].

On estime que les tumeurs kystiques pancréatiques sont présentes dans 2 a 45% de la
population générale [6,7], elles représentent 5 % des tumeurs du pancréas et 10 a 15 % des

Iésions kystiques du pancréas [2].

Les CS sont les plus fréquents, ils représentent 32 a 39% des tumeurs kystiques du

pancréas [8].

Les CM représentent entre 20% et 30% des TKP [9]. D’aprés une étude menée aux
¢tats unis a I’hdpital Massachusetts General sur 851 cas de tumeurs kystiques du pancréas, les

CM représentent 23% des tumeurs réséquées, les CS 16%, les TIPMP 38% et les TPPS
seulement 3% [19].

Les TIPM représentent 20% a 30% des TKP [8]. Dans une étude de cohorte d’origine
allemande, regroupant plus de 1 600 patients suivis pendant plus de cing ans, la prévalence
des lésions kystiques pancréatiques en population générale (adulte) était extrémement élevée,
estimée a 46 % (pour des Iésions > 2 mm de grand axe). Dans 93 % des cas, ces lésions
¢taient infra centimétriques [14]. Les TIPMP représenteraient plus de 80 % de 1’ensemble de

ces lésions kystiques pancréatiques [15].

Dans une étude en population genérale adulte francaise [16], la prévalence des TIPMP

des canaux secondaires était de 7 %, sachant que ce taux augmente avec 1’age et pourrait étre

supérieur a 10 % au-dela de 60 ans [39, 18].
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Le TPPS constituant moins de 10% des tumeurs kystiques du pancréas, 0,17 4 2,7 %
de I’ensemble des tumeurs exocrines du pancréas [8,9]. Plusieurs auteurs ont rapporté

I’apparition occasionnelle de TSPP :
-Jaksic et al [20] ont rapporté 6 cas de TPPSP sur une période de 20 ans.
- Pasquiou C et al [21] ont rapporté un nombre de 13 cas de TPPSP sur une période de 14 ans,

-Yang et al [22] ont rapporté dans un travail publié en 2009, 26 cas de TSPP parmi 400

tumeurs pancréatiques soit un pourcentage de 6,6% sur une période de cing ans.

La fréquence de cette tumeur est relativement faible, une revue exhaustive de la littérature
anglo- saxonne en 2005 en retrouvait uniquement 718 cas depuis sa description par Frantz en
1959 [23].

Le cystadénocarcinome, principalement le CKM qui est le plus fréquent, représente
moins de 5% des tumeurs exocrines malignes du pancréas et moins de 10% des tumeurs

kystiques du pancréas. [8,9].

Les tumeurs neuroendocrines a forme kystique représentent 7 a 17% de tous les NET
pancréatiques réséqués [10] et une petite minorité (4 a14%) de Iésions kystiques
pancréatiques [11]. Elles sont beaucoup plus fréquentes dans le syndrome NEM1 ou elles
peuvent représenter de 10 a 20 % des lésions pancréatiques selon les séries [34].

Une étude récente a été faite en 2019 sur 347 patient portant une TNEP, 27 % (n : 92)
étaient de type kystique [13].

Dans notre étude, le pourcentage des TIPMP, CM, TSPP et TNE a forme kystique

concordent aux données de la littérature.

2. Répartition selon ’age :

Pour les tumeurs kystiques du pancréas, 1’age moyen au diagnostic différe pour
chaque entité. Il est de 40-60 ans pour les CM [12-17], et vers 1’age de 60 ans pour les TIPMP
[24-25]. 1l est de 50-70 ans pour les CS [9]. Chez le sujet jeune de 20-30 ans pour les TPPS
[26,27]. Le CKM a un pic d’age pendant la 6éme et la 7éme décennie [9]. Pour les TNE a
forme kystique, elles sont diagnostiquées a 1’age de 55-60 [28].
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La moyenne d’age est de 58,1 ans pour tous les types histologiques répertoriés dans

notre série.

3. Répartition selon le sexe :

La répartition selon le sexe varie selon le type de tumeur kystique.

e Les cystadénomes mucineux s’observent dans 95% des cas chez la femme [27,29].
Une étude a été faite a I’'université de Lyon en France a trouvé une prédominance

féminine a raison de 87% pour le CM [30].

e Les cystadénomes séreux sont le plus souvent retrouvés chez la femme a raison de
70% des cas [27,29].

e Plus de 80% des cas de TPPS s’observent chez la femme jeune [31,55].

e Pour les TIPMP, les études publiées ont retrouvé une incidence égale chez
I’homme et la femme. Dans un article publié par ” National Institutes of Health” il
est rapporté un sexe ratio équilibré pour les TIPMP [34], une seconde étude a été
menée au CHU Rangueil a Toulouse a trouvé un sexe ratio homme/femme 2/1
[33]. Des études faites a I’hopital Massachutts General ont retrouvé une légere
prédominance masculine des TIPMP-MD, et une Iégere prédominance féminine
des TIPMP-BD [27,35].

e La prédominance féminine est moins marquée pour les CKM que pour les

cystadénomes mucineux [9,27].

e Les TNE a formes kystiques ont une légére prédominance féminine.
Selon une étude récente faite en 2017 sur 587 TNEP réséquées, 46
étaient de type kystique dont 54% (n : 25) étaient des femmes [36].
Ces derniers résultats étaient concordants avec les nbtres ou on assiste a une

prédominance féminine a raison de 80% des cas.
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4. Reépartition selon la localisation :

Chaque tumeur kystique du pancréas a sa propre localisation préférentielle :

Les CS peuvent sont retrouvés partout dans le pancréas mais a prédominance
surtout dans le corps et la queue du pancréas [27, 29,37].

Les CM et le CKM sont particulierement observés au niveau du corps et de la queue
du pancreéas [27, 29,38].

Pour les TIPMP, touchent tous les segments de la glande pancréatique mais
prédominent dans la téte, dans 70%, mais 20% se produisent dans le corps ou la
queue et 5 a 10% des TPMN sont multifocaux. Les TIPMP-MD sont retrouvées
dans la plupart des cas au niveau de la partie proximale du pancréas et les TIPMP-

BD ont une prédilection pour la partie proximale mais peuvent étre multifocales ou

diffuses [27, 29, 39].

Les TPPS ont une légere préférence pour la queue du pancréas [27, 29, 26].

Les TNE a forme kystique prédominent au niveau du corps et la queue du pancréas

[36,40]. Ces derniers résultats étaient concordants avec les notres.

Dans notre série les tumeurs sont majoritairement corporéo-caudales.

5. Les Facteurs de risques :

1/ Tabagisme :
Il est clairement démontré que la consommation de tabac était un facteur de risque
d’adénocarcinome du pancréas (multiplié par 1,7, IC 95 % 1,61-1,87) [41,42].

Cependant, il n’a pas encore été démontré que le tabac était facteur de risque de
TIPMP. De méme, il n’a pas ét¢ démontré d’augmentation du risque de dégénérescence de la
TIPMP en cas de tabagisme. Cependant, dans une étude rétrospective évaluant le role du
tabagisme dans 1’invasion des TIPMP chez des patients opérés, il a été trouve que des TIPMP
étaient diagnostiquees et opérées a un age plus précoce chez les patients tabagiques, suggérant

que le tabac pourrait accélérer le développement des TIPMP et leur dégénérescence [43].

Dans notre étude 2 cas de nos malades avaient un ANTCD de tabagisme, soit 10% des

cas.
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2/ Diabéte :

Le risque du cancer du pancréas est environ deux fois plus élevé chez les diabétiques
par rapport aux non-diabétiques, les méta-analyses ont montré que le diabete peut étre une
cause ou une manifestation précoce et ce risque varie en fonction du traitement retenu chez le
patient (traitement et la gravité du diabéte) [47, 48]. 1l peut étre inférieur chez les utilisateurs
de metformine versus non utilisateurs. Une méta-analyse a montré que le risque d’une tumeur
du pancréas peut étre inferieur chez les utilisateurs d’insuline par rapport aux non-utilisateurs
[47]. Il existe un lien causal entre le diabéte sucré et la TIPMP. Chez les personnes atteintes
de diabete sucré, le risque de détecter la TIPMP a I'imagerie est augmenté (OR 1,79, IC a
95% 1,08-2,98), en particulier dans le cas de I'utilisation d'insuline (OR 6,03, IC a 95% 1,74—
20,84) [49]. Dans I'ensemble, 10 a 45% des personnes atteintes d'TIPMP souffrent de diabéte
sucré) [50]. Dans notre étude le nombre de malades souffrant d’un diabéte est de 4 personnes,
soit 20% du total des malades.

3/ Obésité :

Les individus ayant un IMC supérieur ou égal a 30 kg/m2 ont un risque supérieur de
développer un cancer du pancréas par rapport a ceux avec un IMC inférieur ou égal a
23kg/m2. Une activité physique réguliére protégerait contre ce risque chez les patients en
surpoids [51]. Ce risque serait di a 1’état d’insulinorésistance que développent les patients en
surpoids et inactifs. Une étude rétrospective ayant mesuré des index graisseux sur des
scanners et des pancréato-IRM a permis de montrer que I’infiltration parenchymateuse
pancréatique est associée a la présence de TIPMP (OR : 0,905 [IC 95 %, 0,851-0,963 ; p =
0,002]), et de maniére indépendante a 1’index de masse corporelle (OR : 0,006 [IC95 %
0,000-0,152 ; p = 0,002]) [52].

6. Antécédents familiaux d’adénocarcinome du pancréas :

La présence de cancers du pancréas dans la famille est un facteur de risque de
survenue de TIPMP (OR : 2,94 ((1,17- 7,39) ; p = 0,022) [55]. De méme, I’apparition d’un
adénocarcinome du pancréas sur TIPMP survient plus freqguemment chez des patients ayant

un antécédent familial au premier degré d’adénocarcinome du pancréas qu’en 1’absence

d’antécédent (17,6 vs. 2,1 %, p = 0,01) [56].
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Il est rapporté 13 % a 20 % de Iésions kystiques pancréatiques chez les patients
répondant a la définition des cancers pancréatiques familiaux (au moins deux apparentés au
premier degré, ou trois a n’importe quel degré ou présence de mutation génétique

prédisposant identifiée), qui ne correspondent cependant pas toutes a des TIPMP [57,58].

Dans notre étude aucun cas de nos malades n’avait un ANTCD familial

d’adénocarcinome du pancréas.

B. DIAGNOSTIC POSITIF :
1. ETUDE CLINIQUE :

Les tumeurs kystiques du pancréas sont de plus en plus fréquemment découvertes

fortuitement a 1’occasion d’un examen radiologique réalisé pour une toute autre cause [59].

Quand la tumeur est symptomatique, le patient peut se présenter avec des signes

cliniques variés [59, 60,32] :

- Douleur abdominale : Epigastrique et le plus souvent révélatrice.
- Douleur dorsale : Transfixiante, mimant une pancreatite aigué.

- Ictére.

- Nausee et vomissements.

- Diarrhée ou Stéatorrhée.

- Pancréatite Aigué.

- Masse palpable.

- Amaigrissement.

Cette symptomatologie n’étant pas spécifique, un examen approfondi est toujours

requis pour exclure des étiologies non pancréatiques.

Dans notre étude seulement 5 cas ont été découverts fortuitement suite a un examen

radiologique de routine, ce qui ne correspond pas aux données de la littérature. Pour les
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patients symptomatiques, la symptomatologie clinique a été dominée par des épigastralgies,

des vomissements et un ictére.

Les patients avec un CM sont symptomatiques dans plus de 50% des cas et se
présentent le plus souvent avec une douleur abdominale. D’autres symptomes moins fréquents
peuvent se voir comme un amaigrissement, une masse palpable a I’examen clinique ou une

pancréatite. Un ictére est rarement retrouvé [27,61].

Pour le CKM la masse abdominale représente un signe révélateur dans 16-25% des cas
en moyenne. A I’examen physique la palpation de la tumeur constitue un signe majeur. Il

retrouve une masse dans 57.2% des cas dans la série de Hodkinson [62].

La douleur représente le signe clinique le plus fréquent et le plus révélateur des
cystadénocarcinomes pancréatiques [62, 63]. Elle est présente dans 33-81% des cas selon les
séries. De siége epigastrique, péri-ombilicale, ou au niveau de I’hypochondre gauche. L’ictére
est un signe qui n’est pas rare dans la présentation clinique des cystadénocarcinomes du

pancréas. 1l est généralement de nature choléstatique par compression des voies biliaires.

La compression de la voie biliaire principale peut étre directe par une tumeur
céphalique, ou des voies biliaires extra-hépatiques par des nodules métastatiques. L’ictére
peut étre aussi dii a une compression des voies biliaires intra-hépatiques par des métastases

hépatiques. L envahissement canalaire est plutot rare [62].

Les cystadénomes séreux du pancréas sont généralement des tumeurs
asymptomatiques. Selon une étude récente du Massachusetts General Hospital, 47% des
patients atteints de CS étaient asymptomatiques [64], une fréquence pouvant aller jusqu'a 80%
[65].

Chez les patients symptomatiques, les symptdmes étaient non spécifiques a type de
douleurs abdominales, dyspepsie, nausées, vomissements, masse abdominale. Moins

fréqguemment, un ictére ou un diabete sont retrouvés [27-65].

La masse abdominale représente un signe révélateur dans 10-24% des cas [66], elle est
habituellement arrondie, ferme, rénitente, mobile avec les mouvements respiratoires, sa nature

kystique étant masqueée par sa position profonde derriére I'estomac ou par sa projection dans
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le méso-c6lon transverse. De siége épigastrique, ou au niveau de I’hypocondre droit ou
gauche [67]. La douleur abdominale représente le signe clinique le plus fréquent et le plus
révelateur des cystadénomes séreux pancreatiques. Elle est présente dans 12-39% des cas
selon les séries. [68, 30,66]. Elle a été généralement située au niveau de I’hypochondre

gauche, parfois irradiante vers le dos.

L’ictére est un signe rare dans la présentation clinique des cystadénomes séreux du
pancréas, En effet, dans I'expérience de la Mayo Clinic, I'obstruction des voies biliaires extra-
hépatiques était inhabituelle, méme en présence d'un grand CS dans la téte/cou du pancréas
[69].

84-87% des patients avec une TPPS sont symptomatiques. Le plus souvent on
retrouve une douleur abdominale, présente dans 84% des cas, une masse abdominale palpable
[27,70], qui selon Avisse [71] elle ne devient perceptible que lorsque son diamétre dépasse 10
cm. La TPPS entraine, rarement, des signes de compression digestifs ou biliaires [72] (des
nausées/vomissements dans 19% des cas). Elle est, rarement, découverte a 1’occasion d’une
complication telle qu’une hémorragie intra tumorale, une rupture intrapéritonéale, une
pancréatite ou une hémorragie digestive. Cependant ces complications peuvent étre
spontanées ou secondaires a un traumatisme abdominal [73]. Denis et al [26] avait rapporté le
cas d’une jeune patiente qui s’est présenté avec une hématémese suite a une rupture de varices
oesogastriques développées dans le cadre d’une cirrhose biliaire secondaire a la compression
biliaire prolongée par la masse pancréatique qui n’était d’autre qu’une tumeur

pseudopapillaire du pancréas.

Une TIPMP peut se révéler par des douleurs pancréatiques, une véritable pancréatite
aigué dans 13 a 35% [74], une stéatorrhée (plus rarement un diabéte) ou une symptomatologie

de tumeur maligne pancréatique (douleurs intenses, amaigrissement, ictére).

Les TIPMP doivent étre une hypothése de premier plan chez un malade de plus de 50
ans ayant eu une pancréatite non alcoolique et non biliaire. Une étude a été faite au service de
pancréatologie-gastro-entérologie a I’hopital Beaujon en France, a rapporté que souvent les
TIPMP sont de découverte fortuite par une imagerie faite pour des troubles fonctionnels
intestinaux, une affection génitale ou urinaire ou dans la surveillance d’une autre affection

maligne [34]. La pancréatite aigué était il y a plus de dix ans le mode de découverte d’une
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TIPMP le plus fréquent, survenant entre 40 et 60 % selon les séries [75]. Le diagnostic de
TIPMP doit étre en particulier posé en cas de pancréatite aigué a priori idiopathique. En effet,

les phénomenes inflammatoires initiaux peuvent masquer la TIPMP.

Les poussées de pancréatite aigué au cours des TIPMP sont parfois de faibles
intensités, bénignes et de résolution rapide, témoin de la levée de I’obstacle muqueux. Le
caractére récurrent est aussi évocateur [76]. A coté des poussées classiques de pancréatite
aigué, les douleurs abdominales évoluant de maniére chronique et moins typiques de douleurs

pancréatiques sont observées dans 20% des cas.

D’autres signes cliniques peuvent étre révélateurs d’une TIPMP : L’ictére est de type
rétentionnel, on le retrouve dans 5 a 20% des cas [77]. La diarrhée traduit le plus souvent une
stéatorrhée qui est le résultat d’une insuffisance pancréatique exocrine. Le diabéte résulte
d’une destruction du parenchyme par la pancréatite chronique d’amont. Il est retrouvé chez 10

a 20% des patients au moment du diagnostic.

La plupart des TNE a forme kystique sont non fonctionnels mais présentent en fait des
symptdmes tels que douleurs abdominales ou dorsales, perte de poids, faiblesse séveére,
anorexie, ictére obstructive, masse palpable, nausées et vomissements, pancréatite [78]. Les
TNE a forme kystique non fonctionnels sécrétent fréequemment un certain nombre d'autres
substances, par exemple, les chromogranines, I'énolase spécifique aux neurones, les sous-
unités de la gonadotrophine chorionique humaine, la neurotensine, mais ces hormones ne sont

pas sécrétées ou ne conduisent pas a un syndrome clinique [79].

2. EXAMENS COMPLEMENTAIRES:

a) Biologie :

Aucun signe biologique n’est spécifique pour différencier le type de kyste pancréatique, des

signes peu spécifiques peuvent étre retrouves :
» Une anémie hypochrome secondaire a une hémorragie intra-kystique.
» Une vitesse de sédimentation accélérée secondaire a 1’infection de la tumeur.

» Une perturbation du cycle glycémique en rapport avec 1’étendue et la localisation de
la tumeur au niveau pancréatique, est inconstante [80].
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Les marqueurs sériques des tumeurs kystiques, y compris I’ACE, et le CA19-9, sont
des marqueurs utiles mais insuffisants pour distinguer les Iésions kystiques mucineuses des
Iésions kystiques non mucineuses et pour prédire la présence d'un composant malin. Souvent

élevés en cas de carcinome invasif associé.

Les taux sériques de I'amylase et de la lipase sont généralement élevés dans les TIPMP

du pancréas [81].
b) Imagerie :
i. ASP:

La radiographie standard a un role trés limité dans I’imagerie du pancréas. Parfois, elle

permet de retrouver des calcifications pancréatiques [69].

ili. Echographie abdominale :

L’échographie abdominale est une technique non invasive tres largement utilisée pour
le bilan de patients souffrant de douleurs abdominales. Elle permet d’évaluer la taille, la
localisation et 1’échogénicité des 1ésions pancréatiques avec une sensibilité et une spécificité
de 75% [33]. Elle reste néanmoins limitée par son opérateur-dépendance et I’interposition de
tissu adipeux ou d’anses intestinales, ne permettant pas ainsi de visualiser correctement la

totalité du pancréas [82,83].

A D’échographie, les cystadénomes séreux apparaissent comme des lésions
anéchogeénes qui peuvent étre percues comme solides si elles sont de tres petite taille. On
compte parmi les principales images retrouvées a 1’échographie et orientant vers un
cystadénome séreux, la présence d’une paroi fine et lobulée, de cloisons internes et de

calcifications centrales [83].

Les cystadénomes mucineux apparaissent a I’échographie sous la forme d’une 1ésion
ronde ou ovoide, faite de kystes uni ou multiloculaires et a paroi épaisse. Des calcifications de
la paroi, des vegétations papillaires, des cloisons et des nodules pariétaux peuvent aussi étre
retrouvés [83,84].

Les TIPMP ont I’aspect de tumeurs kystiques. Le diagnostic peut étre évoqué s’il

existe une dilatation du canal principal ou de plusieurs de ses branches de division sans
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calcification. Ces cavités kystiques sont hypo-échogenes. Parfois, on retrouve de multiples
échos hétérogenes qui traduisent la présence de mucus solidifié pouvant mimer a tort une

tumeur solide [85]. Dans tous les cas, cela doit conduire a la poursuite des explorations.

Le CKM, apparait comme une masse anéchogéne. Le plus souvent multiloculaire,
parfois uniloculaire, avec des kystes de grande taille, plus de 2 cm, ces kystes sont séparés par

des septa ou des cloisons visibles sur I’imagerie échographique.

Les nodules muraux et les végétations apparaissent comme des secteurs

hyperéchogenes. Ces structures peuvent prendre un aspect curviligne [86].

Les septations et les excroissances internes sont mieux vues sur I’échographie, grace a

une meilleure résolution spatiale [87].

L’aspect échographique des TSPP dépend des contingents prédominants au sein de la
tumeur. La lésion peut étre une image solide plutét homogene ou hétérogene mixte avec des

zones kystiques hypoéchogénes [88].

Dans notre étude I’échographie abdominale a ét¢ réalisee chez 9 malades. Elle a
permis d’évoquer le diagnostic dans 5 cas en retrouvant une masse kystique céphalique dans 1

cas, corporéo-caudale dans 3 cas et caudale dans 1 cas.
iii.  Tomodensitométrie pancréatique :

Le Scanner Multi-Barrettes est I’examen d’imagerie le plus utilisé pour le dépistage
des lésions du pancréas. 1l permet de préciser la morphologie de la tumeur, la présence de
cloisons ou de calcifications, I’anatomie des canaux pancréatiques et ses rapports avec les
organes et structures vasculaires de voisinage. D’autres signes indirects peuvent aussi étre mis
en évidence comme une dilatation bi-canalaire, un effet de masse ou une atrophie

parenchymateuse distale [69].

La précision rapportée pour I'identification du type spécifique de TKP se situe entre
40% et 81% pour TDM [89].

A la TDM, les cystadénomes séreux peuvent avoir ’aspect microkystique classique ou
le moins fréquent aspect macrokystique. Le type microkystique comprend plusieurs petits

kystes, separés par des cloisons fines. Ces cloisons proviennent d’une scarification centrale
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calcifiee survenant dans 30% des cas et qui est pathognomonique des cystadénomes sereux
donnant a la tumeur 1’aspect typique en rayon de miel ou en nid d’abeille irrégulier. Il y a un
rehaussement net des zones fibreuses tumorales (parois kystiques), en raison de leur
vascularisation épithéliale abondante, en effet les cystadénomes séreux sont les seules
tumeurs kystiques hypervasculaires, cette caractéristique permet de les différencier des autres
néoplasmes kystiques. Le cystadénome macrokystique est souvent difficile a différencier du
cystadénome mucineux ou de la TIPMP-BD a la TDM. Il peut étre suspecté devant une lésion
uniloculaire de la téte du pancréas, a contour lobulé et dont la paroi ne se rehausse pas a
I’injection de produit de contraste [69,90]. Le CS solide peut étre difficile a le distinguer
d’une TSPP.

Figure 43 :

a/ Image scanographigue démontrant une grande masse kystigue complexe
(fleches) dans la queue du pancréas avec motif «nid d'abeille» typigue de
cystadénome séreux [69].

b/ Image scanographigue montrant une Iésion hypodense dans le cou du
pancréas (fleches blanches) avec calcifications centrales (fleche noire), les
plus courants dans les adénomes microkystiques séreuses [69].
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(i

Figure 44 : Un cystadénome séreux solide impliquant la téte et le cou du

pancréas et entouré par un rebord de calcification (fleche) [69].

Les cystadénomes mucineux apparaissent a la TDM sous forme de larges kystes, bien
limités, a cloisons fines. Ces cloisons sont mieux visualisées apres injection de produit de
contraste. Des calcifications a la périphérie peuvent étre retrouvées et sont hautement
prédictives de malignité [69,90]. Le bilan TDM d'extension du cystadénome mucineux
pancréatique cherche a mettre en évidence la thrombose fréquente de la veine splénique,
I'invasion non rare des organes de voisinage et les possibles atteintes métastatiques issues des

formes dégénérées [91].
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Figure 45 : Aspect TDM d’un cystadénome mucineux pancréatigue [91].

La TDM est utilisée pour décrire la localisation des TIPMP ainsi que leur
communication avec les canaux pancréatiques. Les TIPMP-MD montrent une communication
diffuse ou focale avec le Wirsung. Les TIPMP-BD peuvent étre uniques ou multiples, le plus
souvent situés au niveau de la téte. Une atteinte multifocale peut exister [69]. L'atteinte des
canaux secondaires est le plus souvent dépistée sur un aspect de 1ésion kystique polylobée
hypodense, bien limitée, ne prenant pas le contraste, parfois regroupée, donnant un aspect «

en grappe » séparée par de fins septa [69].

Dr BELGHALI Houssam



Les tumeurs kystiques du pancréas

Figure 46: Coupe scanner avec injection de produit de contraste reconstruction coupe

coronal : tumeur intracanalaire papillaire mucineuse du pancréas du canal

principal. Dilatation du canal de Wirsung sans obstacle (fleche) [108].

Figure 47 : Coupe sagittale d’un scanner abdominal avec injection de produit de contraste :

TIPMP d’un canal secondaire. Canal de Wirsung de diamétre normal (fleche

blanche) ; Iésion kystique du corps du pancréas (fleche noire) = TIPMP canal

secondaire [108].
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Le cystadénocarcinome mucineux apparait avant injection de produit de contraste,
comme une lésion bien limitée, avec une paroi épaisse, et parfois des épaississements focaux
(nodules pariétaux) [93]. Le liquide intra-kystique est généralement hypodense. Quand le
liquide est hémorragique ou infecté, il devient spontanément hyperdense. Les calcifications

pariétales, apparaissent souvent en périphérie, curvilignes en coquille d’ceuf.

Apres injection du produit de contraste, on constate un rehaussement marqué de

toutes les zones solides de la tumeur. Ainsi la capsule apparait mieux visible [93].

Figure 48 : Image scannographique d’un cystadénocarcinome mucineux montrant

les calcifications pariétales /93].
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Les TPPS se présentent sous forme d’une large masse encapsulée, bien limitée, avec
une composante kystique, solide ou hémorragique. La capsule est habituellement épaisse et se

rehausse apres injection. Une calcification centrale est parfois retrouvée [69,90].

Figure 49 : Image scannographique d’'une TPPS de la téte du pancréas [109].

Les tumeurs neuroendocrines a forme kystique apparaissent généralement comme des
Iésions kystiques qui obstruent rarement le canal pancréatique, avec des marges lisses et une
prise de contraste généralement sur les phases artérielle et portale en raison de leur riche
apport sanguin [94]. Bien qu'elle varie avec la taille de la Iésion, la sensibilité rapportée de la
TDM varie de 62 a 83% avec une spécificité de 83 a 100% [95].

Une hypervascularisation périphérique est considérée comme la caractéristique

radiologique la plus évocatrice des TNE a forme kystique [96].
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Figure 50 : Aspect scannographique d’une TNE a forme kystique au niveau de la queue

du pancréas [110].

Dans notre étude les données scannographiques de chague tumeur kystique du
pancréas sont concordants avec celles de la littérature (taille de la tumeur, aspect
macroscopique ou microscpique, septat, calcification, nodule mural, liquide intrakystique,

dilatation et communication avec le wirsung).

Ces données scannographiques sont concordants aussi avec nos résultats
anatomopathologiques des pieces opeératoires vu que les diagnostics qu’ils étaient évoques

au scanner sont les mémes dans les résultats anatomopathologiques des piéces opératoires.

iv. IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE (IRM
PANCREATIQUE) :

L’IRM est devenue indispensable pour le diagnostic des 1ésions pancréatiques grace a
sa tres haute résolution et sa justesse. Ainsi, I’IRM pancréatique et surtout I’IRM avec
cholangiopancréato-IRM (CPIRM) permet d’évaluer avec précision I’anatomie du systéme
canalaire pancréatique, de depister ses anomalies et de retrouver une communication entre
une lésion kystique et un canal pancréatique [92]. Elle est aussi habituellement utilisée pour le

suivi des patients [69].

Le néoplasme séreux est typiquement hypointense en T1, en effet les composantes

kystiques sont classiqguement hypointenses en T1, mais peuvent avoir des zones d'hypersignal
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en cas d’hémorragie intra kystique, les composantes fibreuses sont également hypointenses
sur I'imagerie pondérée en T1. En T2 la tumeur est en hypersignal. En fait, cela est lié a la
teneur hydrique des nombreux kystes qui constituent la lésion. Toutes les zones de
calcification seront hypointenses & la fois sur T1 et T2, si elles sont visibles. Aprés I’injection

de gadolinium, on note un rehaussement des travées fibreuses [108,109].

Figure 51 : Cystadénome séreux du pancréas [110].

(A) Image TDM axiale aprés administration de produit de contraste montrant une grande

masse lobulée, bien circonscrite principalement hypodense avec I'amélioration des parties

fibreuses dans un modéle étoilé.

(B) Imagerie IRM montrant une lésion principalement hyperintense en T2 confirmant la

nature liguide de la lésion. Les cloisons fibreuses sont hypointense.

(C) Image en T1 apres injection de produit contraste montrant une lésion essentiellement

hypo avec I'amélioration des parties fibreuses seulement.
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Les cystadénomes mucineux présentent un hypersignal sur les images pondérées en
T2. Sur les images pondérées en T1 et aprés injection de Gadolinium, la paroi et les cloisons

sont mieux visualisées [90].

Figure 52 : Image IRM en coupe axiale, montrant un cystadénome mucineux de la queue du
pancréas [111].

Pour le cystadénocarcinome. Le modéle décrit sur ’IRM est tout a fait semblable a

celui qui est decrit sur la tomodensitométrie. (Tumeur bien limitée, uniloculaire ou

multiloculaire, avec des septations fibreuses, et parfois des calcifications périphériques) [112].

La cholangiopancréatographie par résonance magnétique est un examen non invasif
[97]. Elle fournit des informations sur les canaux pancréatiques et biliaires. Pour avoir un
argument de plus pour le diagnostic, il est important de montrer la présence de substance
mucoide dans les cavités kystiques et/ou le canal principal. La mucine apparait nettement en
hypersignal en T2. On cherchera a confirmer la communication entre la dilatation kystique et
le canal principal. L’IRM est un bon examen grace a la séquence HASTE en coupe coronale
pour I’analyse du parenchyme pancréatique et notamment pour aider au diagnostic de

malignité en mettant en évidence des nodules muraux intra kystiques [97]. Elle présente une
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grande sensibilité dans la différenciation entre ces nodules muraux et les impactions
mucineuses. Il faut retenir que les nodules muraux sont observés dans 85 % des cas de TIPMP

dégenérées.

Le principal diagnostic différentiel de la TIPMP du canal principal est la dilatation en
amont d'un obstacle (tumeur ou sténose bénigne principalement). On doit la rechercher pour
I'éliminer de facon formelle, en analysant le canal principal sur toute sa longueur, jusqu'a la
papille et la lumiére duodénale. Car le mucus a du mal a s'évacuer et peut entrainer une
béance papillaire qui est la distension de la papille par le mucus, sa lumiére étant typiquement
directement en communication avec la lumiere duodénale, en permanence. Cette image

permet d'affirmer I'absence de sténose de la papille, et le diagnostic de TIPMP.

Un point important est que lI'imagerie en coupe ne permet pas de localiser avec
précision l'origine de la sécrétion de mucus par la TIPMP. Elle ne voit pas la muqueuse
histologiquement anormale, cet épaississement étant trop fin. Elle ne voit que la dilatation par

le mucus [92].

Un canal secondaire atteint de TIPMP peut évacuer du mucus épais stagnant dans le
canal principal et entrainer une dilatation en aval de cette lésion kystique, sans que la

muqueuse du canal principal soit anormale [92].
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Figure 53 : CPRM 2D : un canal secondaire fortement dilaté communique a plein canal avec

le canal principal et vide son mucus dedans, le dilatant : TIPMP d'un canal secondaire. Le

canal principal en aval n'est pas porteur de TIPMP (résection, diagnostic histologigue) mais

il est dilaté, de facon passive (fleche courte). L'imagerie en coupe du canal principal ne fait

pas la différence entre une évacuation du mucus sécrété par le canal secondaire atteint (notre

patient) et du mucus sécrété dans le canal principal lui-méme (qui aurait été une atteinte de

la muqueuse du canal principal, a risque plus important de dégénérescence). Cependant, en

amont, le canal est fin (téte de fleche). Dans le canal dilaté, un bourgeon > 5 mm (fléche), qui

prenait le contraste [92].

Dr BELGHALI Houssam



Les tumeurs kystiques du pancreéas

Figure 54 : Cholangio-pancréatographie-IRM : Tumeur intra-canalaire papillaire mucineuse

du pancréas mixte. Dilatation kystigue globale du canal de Wirsung (fleche blanche)

dilatation kystique d’un canal secondaire au niveau de la queue du pancréas (fleche noire)

[o7].

La TPPS est de signal variable en T1 (souvent hyperintense en raison de 1’hémorragie
fréquente). En T2 des zones d’hyposignal apparaissent en s€quences pondérées, avec une
partie charnue plus ou moins représentée. La capsule est en hyposignal T1 et se rehausse de
facon tardive et prolongée aprés injection intraveineuse de gadolinium. Cette derniére

caractéristique souligne 1’intérét d’acquisitions tardives [98].

Les résultats de I’IRM concordent généralement avec les caractéristiques
anatomopathologiques de la tumeur, la présence d’une hémorragie intra tumorale peut étre la
clé du diagnostic d’une TPPSP, cette derniére dépendra en grande partie de son age

d’apparition.
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TIWI FS-TIWI FS-T2W1 heavily-T2WI

. Gross specimen
Pre-contrast Arterial phase Late phase

Figure 55 : Résultats d’imagerie par résonnance magnétique chez une patiente de 25 ans

atteinte de tumeur solide et pseudopapillaire du pancréas en différente séquences ainsi gue la

piéce anatomigue apreés résection compléte [113].

Pour les tumeurs neuroendocrines a forme kystique, Le signal de I’IRM est
généralement faible dans les séquences pondérées en T1 et élevé dans les séquences
pondérées en T2. Comme indiqué, la sensibilité et la spécificité de I’IRM varient de 75 a
100%.

L’IRM est le plus souvent utilisée lorsque les Iésions sont trop petites pour étre

visualisées sur la TDM [99].
Dans notre série, les données de ’IRM de chaque tumeur kystique du pancréas sont

concordants avec celles de la littérature.
En ce qui concerne la confrontation des résultats TDM, IRM et piéces opeératoires,

les données de I’imagerie (TDM, IRM) permettent d’évoquer des diagnostics en
classant les lésions en fonction de leur caractére communiquant ou non, aspect micro ou
macroscopique, présence non de signe de malignité, mais c’es le résultat
anatomopathologique qui confirme le diagnostic. Dans notre série les résultats de la TDM et

de I’IRM sont concordants avec les résultats des pieces opératoires.
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v. ECHO-ENDOSCOPIE PANCREATIQUE (EUS)

L’écho-endoscopie pancréatique constitue I’examen de premiére intention a réaliser
pour le diagnostic des lésions kystiques du pancréas [100]. L’EUS facilite le diagnostic de
certaines I1ésions kystiques dont la nature n’est pas clairement ¢lucidée par I’imagerie en

coupe [100].

Elle permet grace a sa haute résolution spatiale de fournir des images détaillées des
caractéristiques des lésions kystiques, de dépister les Iésions parenchymateuses et de
déterminer la résécabilité d’ une tumeur kystique maligne. Malgré son utilisation de plus en
plus répandue pour le diagnostic différentiel des tumeurs kystiques, L’EUS reste une
technique invasive, de colt élevé et qui n’est pas disponible dans tous les centres hospitaliers
[84].

A I’EUS, I’aspect typique des cystadénomes séreux se présente sous forme de
multiples petits kystes, de zones anéchogenes et de fines cloisons internes donnant un aspect
feuilleté ou en rayon de miel [90,101]. En cas de cystadénome macro-kystique, ou
uniloculaire, 1’écho-endoscopie est de grande utilité quand elle met en évidence des

microkystes au contact de la lésion plaidant en faveur des lésions séreuses [102].

Figure 56 : Aspect typigue, en rayon de miel, d'un cystadénome séreux a I'écho-
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endoscopie [103].

Les cystadenomes mucineux se présentent sous forme de volumineux kystes a paroi

fine, avec quelques cloisons et sans communication avec les canaux pancréatiques [90,101].

Figure 57 : Image écho-endoscopigue d'un cystadénome mucineux

avec nodule mural [100].

En cas de cystadénocarcinome mucineux, I’écho-endoscopie est utile lorsqu’elle met
en évidence un épaississement pariétal, ou une végétation a point de départ pariétal, dans une
image macrokystique signant le caractere mucineux du macro-kyste. Lorsqu’elle met en
évidence une invasion du pancréas par une formation tissulaire, prenant naissance au niveau

de la paroi du kyste, permettant le diagnostic de cystadénocarcinome [106].
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Figure 58 : Echoendoscopie d’un cystadénocarcinome mucineux (CKM) de la téte

du pancréas [105].

L’EUS permet de visualiser la communication avec les canaux pancréatiques et de
retrouver des signes orientant vers une dégénérescence des TIPMP comme une dilatation du
canal de Wirsung > 10 mm, une taille tumorale > 40mm, des cloisons irrégulieres et/ou une
paroi nodulaire [90,101]. L’EUS avec prise de contraste semble étre la modalité de diagnostic
la plus précise pour la distinction entre les nodules muraux et les caillots de mucine,
produisant un tres faible taux de faux négatifs par rapport aux autres modalités d'imagerie
[130]. L’épaississement localisé des parois des canaux et les nodules muraux sont aussi

visualisés, mesurés et caractérisés avec des hautes fréquences et 1’analyse Doppler [104].
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Figure 98 : Image écho-endoscopigue d'une TIPMP-BD avec dilatation

du canal de wirsung [103].

Les TPPS sont habituellement visualisées sous forme de lésions bien limitées et

hypoéchogenes, des calcifications internes sont retrouvées chez certains patients [90].

Figure 60 : Image écho-endoscopique d'une TPPS [103].
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Les TNE a forme kystique apparaissent généralement comme des lésions bien
circonscrites, soit complétement kystiques, soit avec des composants solides et kystiques,
montrant ainsi une morphologie non spécifique a I'EUS. Les tumeurs neuroendocrines
kystiques présentent plus fréquemment une paroi épaisse que les kystes mucineux a ’EUS
[107].

Dans notre étude les données de 1’écho-endoscopie de chaque tumeur kystique du

pancréas sont concordants avec la littérature.

vi. CYTOPONCTION A L’AIGUILLE FINE SOUS ECHO-
ENDOSCOPIE (EUS-FNA) :

L'EUS-FNA améliore la précision diagnostique des TKP pour différencier la TKP
mucineuse de la non mucineuse, et une néoplasie maligne par rapport a une néoplasie bénigne,
dans les cas ou la tomodensitométrie ou I'IRM ne sont pas claires [114].

Dans les TKP, 'EUS-FNA permet I'examen cytopathologique, l'identification de la
mucine extracellulaire, les analyses biochimiques et I'analyse des biomarqueurs moléculaires
[115].

L'EUS-FNA est une procédure slre avec un faible risque de complications de 2 a 3%.

Les complications potentielles sont des douleurs abdominales, une infection, des

saignements intra-Kystiques ou une pancréatite [116,117].

Analyse du liguide kystique :

A T’examen macroscopique, le signe de chaine « string sign » est I'indicateur le plus
informatif pour faire la différence entre les TKP mucineuses et non mucineuses, car les TKP
mucineux contiennent généralement du liquide kystique tres visqueux [118]. Le signe de la
chaine consiste a placer une goutte de liquide kyste aspiré entre le pouce et I'index et a I'étirer ;
une longueur de chaine> 3,5 mm indique une lesion mucineuse [119], avec une sensibilité et
une spécificité combinée de 58% et 95%, respectivement [119,120]. Les limites du signe de

chaine incluent I'évaluation subjective des résultats du test.
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Cholangiopancréatographie rétrograde endoscopique (CPRE) est une méthode de
diagnostic sensible pour identifier une communication directe entre le canal pancréatique et
une lésion kystique, cependant cet examen est rarement utilisé dans 1’évaluation des
néoplasmes kystiques. Elle montre le plus souvent un refoulement par la tumeur de la voie
biliaire principale et/ou du canal Wirsung. La CPRE peut visualiser une interruption ou une
sténose du Wirsung. Elle a une sensibilité et une spécificité pour l'identification du type de
TKP plus faibles que la radiologie conventionnelle et I'EUS [128].

En duodénoscopie, en cas de TIPMP, une béance de I’ampoule de Vater est présente
dans 38 a 55 % des cas. Il s’agit d’un signe caractéristique de la maladie. Il est surtout
retrouvé lors d’une atteinte du canal principal. L’issue de mucus a travers la papille est
pathognomonique, mais n’est présent que dans 18 a 30 % des cas [129] (il peut étre aussi

visualisé lors d’une échoendoscopie qui a une vision fort oblique a 45¢).

La CPRE reste un examen invasif grevé d’une morbidité non négligeable, évaluée

entre 5 et 7 % de pancréatite aigué toutes indications confondues.

Actuellement, la CPRE est indiquée uniquement pour la prise en charge thérapeutique
avec notamment la mise en place de prothése biliaire en cas d’ictére ou de prothése
pancréatique en cas de pancréatite récidivante secondaire a I’obstruction du canal principal

par du mucus. Aucun de nos malades n’a bénéfici¢ d’'une CPRE diagnostic.

viii. Kystoscopie :

Elle permet d’avoir une vue optique de la face interne du kyste. Une seule série a été

publiée [131] depuis I’étude initiale de Nakai et al en 2015 [132]. Les deux études ont éte

essentiellement observationnelles, recherchant des critéres endoscopiques susceptibles
d’étre

discriminants.

Seule la présence d’un liquide « nuageux » intra-kystique s’est avérée spécifique d’une
Iésion mucineuse. Les autres éléments décrits étaient insuffisamment spécifiques pour étre

utiles. En pratique, I’apport de la kystoscopie était néanmoins quasi nul dans I’étude de Nakai

et al. En effet si les performances pour poser le diagnostic de Iésion mucineuse étaient bien
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supérieures a celles de I’ACE avec un cut-off de 192, elles n’étaient pas supérieures aux

performances du string test. L’avenir de cette méthode parait improbable.

IX. Biopsie intrakystique :

Elle s’effectue a I’aide d’une micro-pince glissée a la place du stylet de ’aiguille 19G.
La pince permet d’effectuer une ou plusieurs biopsies de la paroi, elle peut étre retirée et
réinsérée dans 1’aiguille. Jusqu’en 2016, des cas isolés étaient décrits. En 2018, trois séries
rétrospectives ont été publiees incluant au total 100 patients dont 15 cas opérés [133, 1134].
Le succes technique (ouverture de la pince et extraction de celle-ci apres prélevement) a été
obtenu dans 87 a 100 % des cas. La principale limite était liée a la localisation du kyste et a la
nécessité d’un abord duodénal. L histologie a été analysable dans 50 a 90 % des cas avec un
diagnostic posé dans 36 a 71 % des cas. Trois complications ont été notées dans une série : 2
infections de kyste, une pancréatite aigué modérée. Une série prospective a également été
publiée fin 2018 [135]. Réalisée dans 7 centres aux USA, elle a inclus 114 patients ayant des
Iésions majoritairement supérieures a 3cm. llya eu 2% d’échecs techniques pour sortir la
pince de 1’aiguille pour des lésions céphaliques. La cytologie effectuée sur le liquide prélevé
avant les micro-biopsies a été adéquate (présence de cellules interprétables) dans 37 % de cas
pour seulement 13 % de diagnostic posé. En comparaison les micro-biopsies effectuées (3
passages avec 2 a 3 biopsies a chaque fois) ont été beaucoup plus performantes avec un tissu
analysable histologiquement dans 83% des cas pour 66% de diagnostic porté au total. Dans
deux cas une dysplasie de haut grade dans une TIPMP était mise en évidence sur la micro-
biopsie sans qu’elle n’ait été suspectée en EUS (pas de nodule mural). Vingt-trois patients ont
été opérés. Le diagnostic final a été concordant avec celui porté par les biopsies quand elles
étaient concluantes (21/21). Les complications ont été plus nombreuses qu’attendues avec 6,3
% de saignement actif dans le kyste aprés la biopsie (sans nécessité de transfusion ou de geste
d’hémostase) et 5,3 % de pancréatite aigué. Donc la possible mise en évidence de foyers de
DHG dans les TIPMP pourrait étre déterminante pour 1’utilisation de cette technique dans des

cas sélectionnés.

X. La microscopie confocale (nCLE) :

Elle nécessite, outre la sonde, une console spécifique et 1’injection intra- veineuse de
fluorescéine. Son intérét pour le diagnostic des kystes pancreatiques est étudié depuis une

dizaine d’années. Au total, plus d’une dizaine de séries incluant plus de 600 patients ont éte
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publiées [136,137]. Les séries initiales se sont attachées a décrire les images et a les corréler a
I’histologie, in-vivo et ex-vivo [136,138]. Ainsi, I’aspect de vascularisation typique du CS en
NCLE est directement corrélé a 1’histologie du CS et a sa vascularisation sous-épithéliale
unique dans les Iésions kystiques pancréatiques et de ce fait pathognomonique. Trois séries
ont étudié I’accord intra et inter-observateur. Enfin, une large série prospective multicentrique
francaise a inclus 209 patients dont 78 avec un diagnostic cyto-histologique formel [137]. La
compilation des études publiées a montré que la principale morbidité observeée était la
pancréatite aigué induite dans 2,56 % des cas. Ces résultats sont proches de ceux de la
ponction d’un kyste pancréatique sans nCLE [139]. Un saignement intra- kystique sans
conséquence clinique est survenu dans 0,7 % des cas. Aucun effet secondaire sérieux lié a
I’injection de fluorescéine n’a été relevé. Les performances de la nCLE ont été remarquables
dans 1’étude la plus importante [137] avec 1,5 % d’échec technique et un diagnostic porté
dans 83 % des cas. Concernant les diagnostics de CS et de Iésion mucineuse, la spécificité
était proche de 100 % et la sensibilité autour de 90 %. Les principales limites de la méthode
étaient : une sensibilité de seulement 70 % pour le diagnostic de CM, une spécificité
imparfaite pour le diagnostic de TNE (alors que la sensibilité était parfaite). Dans les séries
ayant comparé la nCLE a I’écho-endoscopie et au taux d’ACE, la nCLE était
significativement plus performante que les autres méthodes pour différencier les lésions
mucineuses des Iésions non mucineuses et pour différencier les tumeurs kystiques bénignes
des tumeurs kystiques ayant un risque d’évoluer vers la malignité [137]. Les accords intra- et

inter-observateurs étaient > 80 % dans 1’étude la mieux conduite [140].

3. ANATOMO-PATHOLOGIE :

a. Cystadénome séreux :

i.  Aspect macroscopique :

Macroscopiquement, les cystadénomes séreux microkystiques ont une taille moyenne
de 6 cm, mais qui peut varier entre 1 et 30 cm. Ces tumeurs sont typiquement bien limitées
par rapport au reste du pancréas et présentent une lésion stellaire centrale et de nombreux
microkystes, ce qui leur confére un aspect spongieux. Cette apparence caracteristique permet

souvent de les diagnostiquer au seul examen macroscopique [144,145].

D’autres variantes de cystadénomes séreux ont été décrites : Le cystadénome séreux

macrokystique, qui est moins bien limité et présente peu de kystes mais de plus grande taille,
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Une variante solide et d’aspect plus homogéne et le cystadénome séreux associé au syndrome
de VHL qui est habituellement multifocal est présente souvent un aspect mixte macro-
microkystique [144- 146].

B OB e

Microcystic type Macrocystic type Mixed type Solid type

Figure 61 : Quatre variantes morphologiqgues de cystadénome séreuse [147].

ii.  Aspect microscopique :

A I’examen microscopique, 1’aspect morphologique des cystadénomes séreux est le méme
pour toutes les variantes. Les locules sont tapissés d’un épithélium fait de cellules cubiques ou

aplaties. Le cytoplasme est abondant, clair et riche en glycogéne [144,146].

Les noyaux sont petits, ronds a ovales et situés au centre, avec une chromatine dense et un
nucléole discret. De fagon caractéristique, il n'y a pas d’atypie cytonucléaire, ni d'activité
mitotique ou de nécrose [146].
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Figure 62 : Aspect histologigue d'un cystadénome séreux avec aspect typique microkystigue,

chaque microkyste est rayé par une seule couche de cellules épithéliales cuboidales a

cytoplasme claire et noyaux hyperchromatiques [146].

iii. Immuhistochimie :

Les cystadénomes séreux expriment plusieurs marqueurs épithéliaux dont des cytokératines et
I’EMA. Les cellules tumorales sont PAS positives, vu la présence de glycogéne et sont

négatives aux CA 19-9, ACE, vimentine et aux marqueurs neuroendocriniens [144].

b. Cystadénome mucineux :

i.  Aspect macroscopique :

Les cystadénomes mucineux sont habituellement des tumeurs uni ou multiloculaires
volumineuses, ayant un diametre moyen de 6,5 cm. Ces tumeurs sont encapsulées par une
paroi fibreuse epaisse, contiennent du mucus en abondance et parfois quelques locules
contiennent du sang ou des débris. Typiquement, les cystadénomes mucineux ne

communiquent pas avec les canaux pancréatiques [90,149].

Des carcinomes associés infiltrants peuvent également infiltrer les organes adjacents

ii.  Aspect microscopique :
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L’épithélium qui tapisse la surface interne de la paroi kystique est de type intestinal et peut
étre aplati ou formé de papilles de différentes tailles. Les cellules sont cylindriques, riches en
mucus et présentent une atypie architecturale et cytonucléaire variable. Différents degrés de

dysplasie coexistent souvent au sein de la méme tumeur.

De fagon caractéristique, 1’épithélium repose sur un stroma trés particulier, de type ovarien, a
cellularité élevée. Ce stroma forme typiguement une bande dense de cellules fusiformes en
dessous de 1’épithelium néoplasique. Des calcifications localisées au niveau de la paroi

kystique ou des travees sont parfois retrouvées [90, 148,149].

Figure 63 : Cystadénome mucineux.

A : Les kystes ne communiquent pas avec le canal pancréatique (fleche).

B : L'épithélium contenant de la mucine présente une dysplasie de bas grade et un stroma
sous- épithélial de type ovarien [151].
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Figure 64 : Cystadénome mucineux [151].

La transition brusque d'une dysplasie de bas grade (en bas a gauche) a haut grade (en haut a

droite).

iii.  Immuhistochimie :

Les cellules de 1’épithélium néoplasique expriment des marqueurs épithéliaux et des mucines.
Le stroma de type ovarien exprime le géne alpha de I’actine des muscles lisses, les récepteurs

de la progestérone et de I’estrogene [149].

c. Cystadénocarcinome mucineux (CKM) :

i.  Aspect macroscopique :

Il est macroscopiquement kystique, multiloculaire, a contenu mucineux et limité par une
pseudocapsule fibreuse d’épaisseur variable. Grossiérement, il est bien circonscrit, de taille

variable allant de 2 4 30 cm.

La surface interne montre des projections papillaires et/ou des nodules, particulierement pour

les tumeurs de haut grade de dysplasie ou le carcinome invasif [152].

ii.  Aspect microscopique :

Les kystes sont bordés de cellules épithéliales cylindriques, sécrétant de mucus avec

occasionnellement des cellules endocrines. Le glycogene est absent.
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La malignité est attestée par la présence de foyers d’infiltration du stroma. En 1’absence de
zones résiduelles de cysadenome mucineux présentant des signes de dysplasie, il est difficile
de distinguer le cystadénocarcinome mucineux d’un adénocarcinome canalaire kystique ou

d’une forme maligne de TIMP [152].

“a g -..\':' Cw N
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Figure 64: Aspect microscopique d’'un cystadénocarcinome mucineux (CKM) invasif [155].

iii. Immunohistochimie :

La plupart des tumeurs expriment les antigénes épithéliaux (Cytokératine 7, 8, 18, 19, et
EMA) et le CEA. Quelques tumeurs peuvent étre positives pour les marqueurs endocrines,
particulierement la sérotonine. Quand la tumeur comporte des aires sarcomateuses ou pseudo
sarcomateuses, elle montre une immunoréativité pour les marqueurs mésenchymateux
(Vimentine, actine muscle lisse) [153].

d. TUMEURS INTRACANALAIRES PAPILLAIRES ET MUCINEUSES
(TIPMP) :

i.  Aspect macroscopique :

A I’examen macroscopique les TIPMP typiques se présentent comme des Iésions kystiques
habituellement multiloculaires, parfois uniloculaires, remplies de mucus et en communication

avec les canaux excréteurs adjacents [148].

Les TIPMP sont classées morphologiquement en 3 sous types basés sur leur localisation et

leur communication avec les canaux pancréatiques [150] :
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- Les TIPMP du canal principal (TIPMP-MD) : Caractérisées par une dilatation localisée

ou diffuse du canal de Wirsung de > 5 mm, sans autre cause d’obstruction.

- Les TIPMP des canaux secondaires (TIPMP-BD): Toutes tumeurs kystiques de > 5 mm

communiquant avec le canal pancréatique principal est considérée comme étant une TIPMP-
BD.

- Les TIPMP mixtes : regroupent les caracteristiques des deux entites.

ii.  Aspect microscopique et immunohistochimique :

Les TIPMP sont définies par le remplacement de 1’épithélium normal des canaux excréteurs
par un épithélium néoplasique, d’architecture le plus souvent papillaire, habituellement muco-
sécretant, susceptible de donner naissance apres une phase de développement in situ, a une
tumeur invasive dont les caractéristiques rappellent celles des adénocarcinomes du pancreéas,
de type classique ou de type colloide. Typiquement, ce remplacement de I’épithélium normal
entraine la dilatation, voir I’ectasie et la kystisation des segments canalaires atteints, dont la

lumiere se remplit de mucus [148].

Quatre types histologiques de TIPMP sont connus et chacun d’entre eux s’associe a des
caractéristiques cliniques et a un potentiel évolutif distinct [156,157]. Leur diagnostic est
morphologique et peut éventuellement s’aider de marqueurs immuno-histochimiques. Par

ordre de fréquence décroissante ces quatre types sont [150] :

- Type intestinal : C’est le type le plus fréquent, associé a un risque de transformation
maligne d’environ 35% et caractérisé par la prolifération de cellules épithéliales muco-
sécrétantes ressemblant aux cellules épithéliales intestinales normales, de type caliciforme et
exprimant le méme profil de cytokératines (CK7-, CK20+). Leur profil d’expression des
mucines est MUC1+, MUC2+, MUCS5AC+. L’architecture est typiquement papillaire. Ces
papilles qui sont souvent epaisses, peuvent former des massifs volumineux faisant saillie dans

la lumiére des canaux kystiseés.

- Type bilio-pancréatique : Caractérisé par une prolifération de cellules ressemblant

aux cellules épithéliales de revétement des canaux biliaires et pancréatiques normaux. Elles

Dr BELGHALI Houssam



Les tumeurs kystiques du pancréas

expriment de la cytokératine CK7 et sont typiquement CK20-. Leur profil d’expression des
mucines est MUC1+/-, MUC2-, MUC5AC+. L’architecture est typiquement papillaire, avec
des papilles relativement délicates et souvent anastomosées. Il existe un risque élevé de

transformation maligne, avec des carcinomes invasifs habituellement de type canalaire
conventionnel, donc aggressifs.

- Type gastrique : La prolifération cellulaire ressemble aux cellules épithéliales muco-
sécrétantes de la muqueuse gastrique. Leur profil d’expression des mucines est MUCI -,
MUC2-, MUC5ACH+. Ce type est presque toujours associé a des atteintes des canaux
secondaires. Les papilles sont courtes, voir absentes et les dilatations canalaires sont peu

importantes. Le risque de transformation maligne est tres faible et une surveillance est
donc souvent proposeée.

- Type oncocytaire : Caractérisé par une prolifération de cellules a cytoplasme
abondant et éosinophile, son architecture est complexe associant des papilles épaisses et
anastomosées et des zones solides. Les atypies sont importantes et 1’aspect est habituellement

celui d’une dysplasie de haut grade ou d’un carcinome in situ.

Il existe des formes de passage entre les trois premiers types histologiques, qui peuvent se
combiner dans une méme lésion [148].

Figure 66 : TIPMP de type intestinal [151].
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A : Cellules cylindriques hautes pseudostratifiées tapissent la papille.

B : Les cellules caliciformes.

Figure 67 : TIPMP de type pancréatobiliaire avec dysplasie de haut grade [151].

Immunomarquage différentiel des sous-types histologiques de

tumeur intracanalaire papillaire mucineuse du pancréas (TIPMP).

Type MUCS

histopathol | MUC1 MUC2 | AC MUC6 |CDX2
ogique

Intestinal - S ++ _ 4y
?gncréatobil I i Gy + -

iaire

Gastrique | - - T - -
Oncocytaire |+ - + T -
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Tableau 9 : Immunomargquage différentiel des sous-types histologigues de tumeurs

intracanalaires papillaires mucineuses du pancréas [151].

- : Pas d'étiquetage
+ : Peut étre positif

++ : Généralement positif

e. TUMEURS PSEUDOPAPILLAIRES ET SOLIDES (TPPS) :

i.  Aspect macroscopique :

Macroscopiquement, les TPPS présentent I’aspect d’une masse ronde, unique, volumineuse et
bien limitée, caractérisée par I’alternance de zones solides de consistance friable et de zones

kystisées, souvent en raison de phénomenes post-nécrotiques [90, 148,158].

ii.  Aspect microscopique :

A I’examen microscopique, on observe des composantes solides, kystiques et
pseudopapillaires. Les zones solides sont formées de cordes de cellules monomorphes

séparées par de petits vaisseaux.

Les structures les plus caractéristiques des TPPS sont des faisceaux fibro-vasculaires
secondaires au manque de cohésion des cellules néoplasiques. La prolifération tumorale
présente un aspect typique, avec des cellules a noyaux incises et a cytoplasme abondant,

contenant fréqguemment des inclusions hyalines [158].
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Figure 68 : Image microscopique montrant une disposition pseudopapillaire des

Cellules [159].

iii. Immunohistochimie :

Le profil immuno-histochimique trés particulier des TPPS peut aider au diagnostic. Les
marqueurs les plus utiles sont I’absence d’expression des cytokératines, I’expression de la
vimentine et de la glutamine-synthétase, la localisation nucléaire de la béta-caténine

[148,158].

Cependant, quelques cas de TPPS expriment une positivité faible et focale pour la
synaptophysine (10 a 15%). Ceci, peut étre considéré comme une preuve de différenciation

neuroendocrine plutot que d’une origine neuroendocrine de la tumeur. [160]
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Figure 69 : Image microscopique aprés étude immunohistochimigue montrant une positivité

pour la vimentine (A) et pour la synaptophysine (B) [161].

f. Les tumeurs neuroendocrines a forme kystique :

i.  Aspect macroscopique :
La lumiére du kyste est constituée par un liquide citrin, séreux, hématique ou nécrotique.

La périphérie est limitée par une coque blanchétre, parfois doublée en dedans de bourgeons

qui bombent dans la lumiére du kyste [162].

ii.  Aspect microscopique :

La coque est constituée en dehors d’un tissu fibreux abondant, et en dedans d’une
prolifération tumorale neuroendocrinienne typique trabéculaire constituée de cellules

monomorphes aux noyaux arrondis [162].

iii. Immunohistochimie :

Les tumeurs sont immunoréactives avec les marqueurs géenéraux des TNE (NSE,
synaptophysine, chromogranine) [162].

APPORTS DE LA BIOLOGIE MOLECULAIRE :

Les techniques d’extraction et d’amplification de 'ADN cellulaire extrait du liquide
intra-kystique se sont développées ces dernicres années. La présence d’altérations génétiques,

en particulier la perte ou I’inactivation des génes suppresseurs de tumeurs donnent des
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orientations diagnostiques et pronostiques de progression vers 1’adénocarcinome [141,142].
Les premiéres techniques de séquencage (technique de Sanger) donnaient des résultats
largement supérieurs a la cytologie et ils se sont encore améliorés avec la derniere génération
de séquencage. Cette dernicre nécessite un pourcentage moins ¢levé d’alléle mutant pour les
détecter. Outre des performances diagnostiques accrues, I’analyse de I'ADN cellulaire requiert
tres peu de liquide. Dans une série prospective sur plus de 600 patients [143] 1’étude de
I'"ADN ¢était possible dans 93 % des cas alors que 1’étude de I’ACE n’était possible que dans
72 % des cas et que la cytologie n’était contributive que dans 40 % des cas.

Dans la série prospective la plus récente [143] qui se confrontait au diagnostic posé
par I’étude histologique de la pieéce opératoire la présence de mutations KRAS et/ ou GNAS
(utilisant la derniére technique de séquencage) était retrouvée dans 96 a 100% des TIPMP et
30% des CM. La sensibilité et la spécificité pour faire le diagnostic de Iésion mucineuse
étaient respectivement de 89 % et 100 % en amélioration par rapport a la technique historique
de Sanger qui n’avait qu’une sensibilité de 65 % (spécificité de 100 % également). On
retrouvait également dans 14 % a 38 % des TIPMP une inactivation du gene suppresseur de
tumeur RNF43 [141]. Les performances du séquencage pour le diagnostic de CS restent a
préciser. Dans les descriptions initiales, la présence d’alléles mutants du géne VHL (Von
Hippel Lindau) était trés spécifique du diagnostic [141]. En fait cette mutation est aussi
retrouvée dans certaines tumeurs neuroendocrines kystiques. De plus, la sensibilité est
probablement plus basse (66 % dans la série de Singhi et al) [143] que cela n’avait été
rapporté initialement [141].

Un intérét supplémentaire de ces techniques d’analyse de I’ADN du liquide de
ponction est le potentiel qu’elles auraient & mettre en évidence le caracteére avancé
(dégénérescence ou DHG) des Iésions mucineuses. Ainsi dans la série de Singhi des
mutations complémentaires de genes (TP53, PIK3CA, PTEN, et/ou AKT1) étaient présentes
dans ces situations avec une sensibilité de 88 % et une spécificité de 97 %.
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CLASSIFICATION
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La classification des tumeurs du pancréas de l’organisation

mondiale de la santé (OMS) 2010 [10] : Cette classification est basée

sur 1’aspect histologique des tumeurs du pancréas. Les tumeurs
kystiques sont listées parmi les tumeurs épithéliales et les entités les

plus fréguentes apparaissent en gras.

- Tumeurs épithéliales
o Bénignes
= Cystadenome a cellules acineuses
» Cystadénome séreux

o Lésions précancéreuses

= Néoplasie intra-épithélial pancréatique de grade
3(PanIN-3)

» Tumeur intracanalaire papillaire et mucineuse
du pancréas (TIPMP) avec dysplasie de bas ou
de moyen grade

= Tumeur intracanalaire papillaire et mucineuse
du pancréas (TIPMP) avec dysplasie de haut
grade

= Tumeur intracanalaire tubulo-papillaire

= Cystadénome mucineux avec dysplasie de bas
et de moyen grade

= Cystadenome mucineux avec dysplasie de haut grade

o Lésions malignes
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Adénocarcinome ductal

Carcinome adénosquameux
Adénocarcinome mucineux
Carcinome hépatoide
Carcinome médullaire
Carcinome a cellules en bague
Carcinome indifférencié

Carcinome indifférencié avec cellules
ostéoclastiques

Carcinome a cellules acineuses

Cystadenocarcinome a cellules acineuses

Tumeur intracanalaire papillaire et

mucineuse (TIPMP) du pancréas avec un

carcinome invasif associé

Carcinome mixte acinaire-canalaire

Carcinome mixte acinaire-neuroendocrine

Carcinome mixte acinaire-neuroendocrine-canalaire

Carcinome mixte canalaire neuroendocrine

Cystadenome mucineux avec carcinome invasif associé

Pancréatoblastome

Cystadénocarcinome sereux

Tumeur pseudopapillaire et solide (TPPS)

- Tératome mature
- Tumeurs mésenchymateuses

Lymphangiome

= Lipome

= Tumeur fibreuse solitaire

= Tumeur a cellules épithélioides périvasculaires
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= Sarcome d’Ewing

» Tumeur désmoplastique a petites cellules rondes
- Lymphomes

» Lymphome diffus a grandes cellules B

= Lymphome folliculaire

» Lymphome du tissu lymphoide associé aux
muqueuses

= Lymphome a cellules T

- Tumeurs secondaires

La classification TNM (AJCC 2017) [163] :

Cette classification est utile en cas de dégenérescence maligne d’une

tumeur kystique.

- Tumeur (T)
o Tx: renseignements insuffisants pour classer
la tumeur primitive.
o TO: pas de signe de tumeur primitive.
o Tis : carcinome in situ (inclue les TIPMP
avec dysplasie de haut grade et les CM
avec dysplasie de haut grade).

o T1:tumeur limitée au pancréas inférieure
ou egale a 2cm dans son plus grand
diametre.

= Tla: Tumeur inférieure ou égale a
0,5cm dans son plus grand
diametre.

= T1b : Tumeur supérieure a 0,5cm

et inférieure a 1cm dans son plus
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grand diameétre.

= T1c: Tumeur entre 1-2cm dans son plus
grand diameétre.

o T2 :tumeur supérieure a 2cm et inférieure
ou égale a 4cm dans son plus grand

diametre.

o T3 : tumeur supérieure a 4cm dans son plus grand
diameétre.

o T4 : Tumeur étendue au tronc cceliaque
et/ou a Dl’artére mésentérique Supeérieure
et/ou a I’artere hépatique commune,

indéependamment de la taille.
- Adénopathies (N) : L’examen d’au moins
10 ganglions est souhaitable.

o Nx : renseignements insuffisants pour classer les
adénopathies.

o NO : pas de métastase ganglionnaire régionale.

o N1 : envahissement de 1 a 3 ganglions lymphatiques
régionaux.

o N2 : envahissement de 4 ganglions
lymphatiques régionaux ou plus.

- Meétastases a distance (M) :
o MO : pas de métastases a distance.
o ML : présence de métastase(s) a distance.

Les stades pronostiques (AJCC 2017) [163] :

- 0:Tis, NO, MO
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- 1A :T1, NO, MO

- 1B : T2, NO, MO

- 1A : T3, NO, MO

- 1B :T1-3, N1, MO

- 11:T1-3,N2, MO/ T4, tout N, MO
- IV :tout T, tout N, M1

pTNM UICC 8™ édition applicable aux tumeurs suivantes

-Adénocarcinome et ses variantes

-Carcinome in situ : PanIN3

-TIPMP et variante type tumeur intra- canalaire tubulaire (haut
grade et invasive)

-Carcinome a cellules acineuses

-Tumeurs mucineuses (haut grade et invasive)
-Cystadénocarcinome séreux

-Pancréatoblastome

-Tumeur pseudopapillaire

-Tumeur mixte

Tableau 10 : Classification pTNM, selon [’'UICC, 8€me édition (2017) [164].
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Tis Carcinome in situ (PanIN-III)
Tla: <0.5 cm
Ti1b: > 0.5 et <
T1 Tumeur <a2cm lcm
Tilc:>1cmet<
2
T cm
T2 Tumeur > 2 2 cm et <4cm
€e Tumeur>4 cm
Tumeur envahissant I’axe ceeliaque,
T4 I’artére mésentérique supérieure et/ou
P’artere hépatique commune.
Nx Les adénopathies régionales ne peuvent
étre évaluées
NO Absence de métastases ganglionnaires
N régionales*
N1 Présence de métastases ganglionnaires
régionales (1 a 3N)
N2 Présence de métastases ganglionnaires
régionales (= 4N)
M0 Absence de métastases a distance
M
M1 , , .
Présence de métastases a distance

* examen d’au moins 12 ganglions lymphatiques. Les ganglions interaortocaves et ganglions
régionaux sont classés en metastases (M1 et non N1)
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DIAGNOSTIC
DIFFERENTIEL
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1. AU STADE CLINIQUE :

a. Devant une douleur épigastrigue :

Une douleur épigastrique peut faire évoquer :

Une pathologie biliaire : cholécystite aigue lithiasique, angiocholite ...

Une pathologie gastroduodénale : pancréatite, ulcére gastrique ...

Une pathologie cardiovasculaire : Angor, ischémie mésentérique, anévrysme de

I’aorte abdominale ...

Une pathologie hépatique : Kyste hydatique, tumeur hépatique ...

Le recours a I’échographie et a I’endoscopie permet de poser le diagnostic.

b. Devant un ictére :

Les formes ictériques peuvent faire évoquer :
- Une pathologie hépatique : Hépatites virales et toxiques, cirrhose ...
- Une obstruction biliaire : Tumeurs des voies biliaires, ampullome vaterien...
La biologie, I’imagerie et I’endoscopie redressent le diagnostic.

c. Devant une masse épigastrique :

Une masse retrouvée a I’examen abdominal peut faire évoquer :
- Une tumeur gastrique.

- Une tumeur Hépatique.
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- Un kyste hydatique.

2. AU STADE RADIOLOGIQUE :
A ce stade, le diagnostic différentiel des tumeurs kystiques du pancréas se pose avec :

- Le pseudokyste du pancréas : Représente a peu pres 20% des Iésions kystiques du
pancréas. A I’imagerie il apparait comme une lésion d’aspect mal défini mais qui évolue pour
devenir ensuite bien limitée. A la TDM, ils apparaissent comme des Iésions hypodenses,
rondes ou ovalaires, dont la paroi se rehausse a 1’injection de produit de contraste [165,166].
A I'IRM, le liquide hémorragique et les débris de nécrose, qui constituent le contenu du kyste,
sont visibles et peuvent montrer un signal hyperintense en T1. La paroi épaisse visible a
I’imagerie correspond a une bordure épaisse faite de tissu granuleux et de fibrose [166,167].
Cet aspect radiologique peut mimer un cystadénome mucineux ou une TIPMP. Le diagnostic

est facilité dans ce cas par le contexte clinique (antécédents de traumatisme abdominal
ou de pancréatite) et par les taux élevés d’amylase [168].

- Les autres lésions kystiques du pancréas : Kyste hydatique ...

- Les tumeurs solides du pancréas : Adénocarcinome pancréatique, tumeurs

neuroendocrines ...
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TRAITEMENT
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La prise en charge des tumeurs Kystiques du pancréas représente un défi pour les praticiens.
Choisir entre la résection et la surveillance radiologique et ou écho-endoscopique nécessite
d’évaluer le risque de mortalité associé a tout geste chirurgical et le risque important de

dégénérescence maligne de certaines tumeurs [169].

1. OBJECTIFS DU TRAITEMENT :
- Traiter les tumeurs kystiques a risque de dégénérescence

- Euviter les récidives

-Améliorer la qualité de vie et la survie.

2. MOYENS:
A. TRAITEMENT CHIRURGICAL :

a/ voies d’abord

e Laparotomie

> Médiane sus ombilicale

> Sous costale

> Bi sous costale

e Ccelioscopie

b/ Chirurgie curative :

Le but de la chirurgie curative est d’obtenir une résection R0, ¢’est-a-dire une marge de

résection saine a I’examen histologique de la piece opératoire. Le geste opératoire nécessaire

dans chaque cas dépend de la localisation de la tumeur, de sa nature, et de ses rapports [170] :

- Duodéno-pancréatectomie céphalique (DPC)

Pancréatectomie gauche avec ou sans splénectomie associée

Pancréatectomie médiane

Enucléation (Tumorectomie)
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- Pancréatectomie totale

La résection chirurgicale est le traitement de choix des patients symptomatiques et des

patients qui présentent des tumeurs kystiques a fort risque de malignité [169,170].

Dans une série récente de 851 cas de tumeurs kystiques réséquées [171], 44% ont nécessité
une pancreatectomie caudale, 43% une DPC, 7% une pancréatectomie centrale, enfin 6% ont
subi une énucléation, un autre type de résection ou une pancréatectomie totale. Les études
menées ont démontré que le risque de mortalité, lorsque la chirurgie est pratiquée dans un
centre spécialisé, reste inférieur a 1% des cas, contrairement au risque de complications qui

est supérieur a 40% [170].

i. Laduodénopancréatectomie céphalique (DPC) :

La duodénopancréatectomie céphalique est réalisées pour les tumeurs siégeant au niveau de la

téte du pancréas. Elle comporte deux temps opératoires distincts :

- Le temps de résection qui comprend 1’exérése monobloc de la téte du pancréas a droite de
I’isthme, de I’antre gastrique, du duodénum, de la premiere anse jéjunale, et de la voie biliaire

principale distale associée a une cholécystectomie systématique.

L’exérése de la lame rétroportale ou « lame pancréatique postérieure » ou « pancréas
rétrovasculaire » est nécessaire pour limiter le taux de résections microscopiquement

incomplétes (R1).

La lymphadénectomie est indispensable pour une résection curative des tumeurs kystiques de
pancréas avec un risque de malignité. Elle peut étre régionale, enlevant les ganglions
péripancréatiques et tous ceux situés au contact de 1’artére hépatique et au bord droit du tronc
ceeliaque et de I’artére mésentérique supérieure. Comme elle peut étre étendue enlevant
¢galement les ganglions situés a gauche du tronc cceliaque et de I’AMS, et les ganglions

latéro-aortiques.
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Figure 70 : Duodénopancréatectomie céphalique [172].

L’extension directe des tumeurs a I’axe veineux mésentéricoporte est fréquente en raison de la
proximité anatomique de cet axe et la téte du pancréas. Une résection veineuse
mésentéricoportale est réalisable en cas d’extension néoplasique isolée a I’axe veineux dans
ces cas de tumeurs pancréatiques, permettant une résection RO avec des résultats immédiats et

a distance comparables a ceux observés en I’absence de résection veineuse de nécessité.

PV-SMV

£ :
involvement % .
7 7 py

Figure 71 : DPC avec reconstruction résection veineuse [173].
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Le rétablissement de la continuité se fait dans la plupart du temps selon le montage de Child
qui assure le rétablissement de la continuité pancréatique, biliaire et digestive et ¢’est la

technique utilisée dans notre service :

1. L’anse jéjunale est successivement anastomosée : au pancreas, I'anastomose pancréatico-

jéjunale peut étre termino-terminale ou termino-latérale.
2. A la voie biliaire principale, I'anastomose bilio-digestive est termino- latérale.

3. Et a I’estomac, une anastomose pancréatico-digestive (pancréaticojéjunale ou pancréatico

gastrique), I'anastomose gastro-jéjunale est termino-latérale.

Figure 72 : Rétablissement de la continuité pancréaticodigestive sur le pancréas
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corporéocaudal. a : anastomose pancréaticogastrigue ; b : anastomose

pancréaticojéjunale sur anse en Y [172].

Il existe d’autres variantes de montages de rétablissement de continuité illustrés dans les

figures 46, 47, 48 et 49.

Figure 73 : Rétablissement de continuité avec conservation pylorigue [174].
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Figure 74 : Rétablissement de continuité avec anastomose au pied de [’anse [174].

Figure 75 : Rétablissement de continuité avec anastomose gastro-jéjunale sous anse montée

enY [174].
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Figure 76 : Rétablissement de continuité avec anastomoses pancréatigue et biliaire sur deux

anses séparées [174].

Un drainage abdominal est habituellement utilisé, le choix du type de drainage (ouvert ou
aspiratif) n’est pas codifié. Deux drains sont utilisés pour drainer la loge pancréatique jusqu’a
la proximité de la zone d’hémostase de la lame rétroportale, le drain supérieur passant en
arriere de 1’anastomose biliodigestive, pour aller dans la région cceliaque a proximité de

I’anastomose pancréaticojéjunale.

Dans les centres chirurgicaux a gros débit, le taux de mortalité est inférieur a 5 %. La
mortalité augmente significativement en fonction de I’dge et de I’existence de comorbidité
(diabéte, bronchopathie chronique obstructive et coronaropathie). La perméabilité du tronc
coeliaque et la persistance d’un flux en sens normal dans ’artére gastroduodénale (du
territoire coeliaque vers la mésentérique supérieure) sont nécessaires pour pratiquer la DPC.

Le taux de morbidité de la DPC est de I’ordre de 20 a 70 %.

> Les principales complications aprés une DPC sont la gastroparésie (20%), la fistule
pancréatique (10 a 15 %). La gastroparésie est d’environ la moitié des cas secondaire a une
complication abdominale qui il faut dépister par scannographie, et traiter spécifiquement ;
lorsqu’ ils sont primitifs, elle disparait en environ 3 semaines sous aspiration gastrique et

prokinétiques. La fistule pancréatique apres une DPC pourrait étre prévenue par un drain
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externalisé temporaire intubant le canal de wirsung ou I’invagination de la tanche
pancréatique dans la lumiére jéjunale. La FP évolue bien apres un traitement conservateur
(reposant en régle sur la nutrition parentérale totale, le drainage au contact de la fistule, et la
somatostatine ou ses analogues), mais elle peut mettre en jeux le pronostic vital si elle entraine

une péritonite post opératoire, une érosion artérielle, ou un pseudo anévrisme.

» Les hémorragies post opératoires : complication qui survient rarement aprés la DPC

(1% a 8% des patients opérés).

» La pancréatite aigué post opératoire est observée dans 1% a 5% des cas.

> Les complications ischémiques de la DPC sont rares (1% a 2%), mais elles sont gravissimes.

» Les complications infectieuses peuvent atteindre 14% a 35 %.

(les abces intraabdominaux et les infections de la paroi abdominale).

> Les complications biliaires faisant suites a une DPC sont : la fistule biliaire, est observée dans

10% a 5% des cas. L’angiocholite et représente 5 a 10 % des DPC.

» La fistule de I’anastomose gastro ou duodéno- jéjunale, complique moins de 3 % des DPC.

ii. Pancréatectomie gauche :

» Splénopancréatectomie caudale :

Une splénopancréatectomie caudale consiste en la résection monobloc du segment
distal du pancréas a partie de I’isthme et de la rate enticre, elle est indiquée dans les tumeurs
de la queue et celles corporéocaudales. Elle permet de faire I’exérése des aires ganglionnaires
de ’artere splénique, du hile, de la rate et de la chaine pancréatique inférieure. Les tumeurs du
corps du pancréas sont difficiles a manier et sont généralement réséquée par une SPC ; En
vertu de cette localisation, 1’extension tumorale au-dela du pancréas résulte souvent en
I’envahissement du tronc cceliaque, de I’artere hépatique commune et de la base de I’artére
splénique a son issu du tronc ceeliaque. L’extension a droite et en arriére engage quant a elle,

la veine porte et la veine mesentérique supérieure et peut aussi infiltrer la jonction de la veine
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splénique avec la confluence des veines VMS et VVP. La détermination de la résécabilité chez

ces patients dépend du degré d’implication de I’axe cceliaque.

Bien que I’envahissement artériel soit considéré comme une extension locale avancée
de la tumeur contre indiquant la résection tumorale, certaines configurations de cet
envahissement permettent une résection curative. C’est le cas des tumeurs envahissant 1’artére
ceeliaque, I’artere hépatique proximale et 1’artére splénique. La résection de ces artéres se fait
en bloc avec le corps et la queue du pancréas ; c’est I’intervention d’Appleby. L’artere
gastroduodénale doit étre préservée puisque la perfusion du foie se fait par flux rétrograde a
travers ce vaisseau vers I’artére hépatique propre. L’intervention nécessite ¢galement une

gastrectomie totale vu que la vascularisation de 1’estomac est compromise.

Encasement
of CHA

Sup. and inf /
pancreatico-
duodenal a

A

Figure 77 : SPC avec reconstruction artérielle [177].

» Pancréatectomie gauche avec conservation de la rate :

La splénectomie de la splénopancréatectomie gauche expose a des complications
tardives. Pour les éviter, la rate peut étre conservée, soit en conservant les vaisseaux
spléniques, soit en les résequant en cas de tumeur kystique bénigne ou a faible risque de

malignité.

1) Pancréatectomie gauche avec conservation de la rate et de ses vaisseaux :
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La PG avec conservation splénique est habituellement plus facile de la droite vers la
gauche (PG) (technique « centrifuge »), que les vaisseaux spléniques soient conservés ou non.

Les premiers temps de 1’opération sont donc identiques a ceux d’une SPG.

Pour conserver le pédicule il faut aborder le pancréas par son bord inférieur en passant
a distance de la 1ésion en cause, il y a intérét a repérer I’artére splénique des le premier temps

de la dissection et de la mettre sur lacs.

La veine splénique est séparée de la face postérieure du pancréas et celui-ci peut alors
étre sectionné par agrafage. Il faut ensuite en maintenant le pancréas relevé, séparer la veine
splénique du corps du pancréas. Les veines pancréatiques doivent étre contrblées et clippées
ou coagulées. Les branches pancréatiques de 1’artére splénique doivent également étre
repérées et sectionnées. Le traitement de la tranche et le drainage sont identiques a ceux de la

SPG mais, du fait de la présence de la rate, I’habitude est de drainer la tranche par la droite.

2) Pancréatectomie gauche avec conservation splénique et sacrifice des vaisseaux

spléniques :

Cette technique peut étre retenue de principe ou de nécessité (échec d’une tentative de
conservation). La encore, I’exérése est techniquement plus facile de la droite vers la gauche

(technique « centrifuge »).

Apres section isthmique, les vaisseaux spléniques sont liés et sectionnés pres de leur
origine. Le pancréas gauche est mobilisé facilement dans le plan d’accolement du mésogastre

posteérieur.

La veine mésentérique inférieure (lorsqu’elle s’abouche dans la veine splénique) et les
vaisseaux gastriques posterieurs (vascularisant la face postérieure de la grosse tubérosité) sont
lies et sectionnés. La piece est pédiculisée sur la queue du pancreéas au contact de laquelle les
vaisseaux spléniques sont liés une deuxieme fois en veillant a ne pas interrompre les

anastomoses entre leurs différentes branches de division.
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Figure 78 : Pancréatectomie gauche sans splénectomie avec résection des vaisseaux
spléniques. [178].

Les pancréatectomies gauches sont grevées d'une morbidité de 10 % a 30 %, dominée
par les fistules pancréatiques (5 a 25 %) et exposent au risque de diabéte postopératoire dans

pres de 10 % des cas.
iii. Pancréatectomie médiane :

La pancréatectomie médiane est la plus récente des pancréatectomies réglées. Elle est
principalement indiquée pour des tumeurs bénignes ou de malignité réduite (cystadénome,
TNE) qui, du fait de leur volume ou de leur situation au contact du canal du Wirsung, ne sont
pas accessibles a une énucléation. C’est essentiellement une alternative a la pancréatectomie
gauche, surtout si la tumeur intéresse la jonction téte-isthme et son principal intérét par
rapport a cette derniere est de préserver du parenchyme pancréatique pour limiter le risque de

diabéte a distance.

La topographie de la tumeur doit étre clairement précisée en pre- et en peropératoire
avant de decider de réaliser une pancreatectomie médiane, et la nature de la tumeur doit étre
confirmée par histologie extemporanée. Il doit étre possible — a droite de la tumeur — de

sectionner le pancréas au flanc gauche de I’artére gastroduodénale, sans Iéser le cholédoque,
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et — a gauche de la tumeur — de conserver une longueur suffisante (6 a 8 cm) de queue du

pancréas.

La reconstruction peut étre faite par anastomose pancréatico-gastrique, qui offre
I’avantage de limiter le geste a 1’étage sus-mésocolique, ou par anastomose

pancréaticojéjunale en Y.
La mortalité est nulle mais le risque de fistule pancréatique est de 15 % [179].

Une revue avec une méta-analyse comprenant 51 études portant sur 1 305 patients
subissant une pancréatectomie centrale a rapporté une morbidité globale de 51% et une fistule

pancréatique chez 35% des patients [202].
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®

Figure 79 : (A, B, C, D) : Pancréatectomie médiane avec rétablissement par anastomose
pancréatico-gastrique [180].
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iv.  Duodénopancreatectomie totale :

D’indication rare, elle a longtemps été réputée comme une intervention difficile, ayant des
suites compliquées et entrainant un handicap sévere du fait du diabéte pancréatoprive qu’elle
induit. Au plan chirurgical, son seul avantage est de supprimer le risque de fistule
pancréatique. Toutefois, elle pose des problémes techniques intéressant en particulier la
vascularisation gastrique et splénique, et augmente également le risque de complications

ulcéreuses.

V. Enucléation :

Il s’agit de la résection de la seule lésion tumorale, en la séparant du parenchyme
pancréatique qui ’entoure. La « cavité » ainsi créée est laissée ouverte, sans

anastomose, et cicatrise progressivement [181,182].

L’énucléation sera, chaque fois que possible, préférée pour des Iésions a priori
bénignes, de petite taille, situées a la surface du pancréas, a distance du canal de
Wirsung pour éviter la constitution d’une fistule pancréatique productive ou

prolongée [181,182].

L’avantage principal de 1’énucléation est la préservation du parenchyme
pancréatique permettant d’éviter le risque de diabéte et d’insuffisance pancréatique

a long terme.

Apres énucléation, la loge de I’exérése est en général drainée. La principale

complication est la fistule (ou collection profonde riche en amylase).
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Figure 80 : Vue opératoire et schéma d’'une énucléation [172].

Dans notre étude, nous avons réalisé majoritairement des pancréatectomies gauches étant
donné la localisation prédominante au niveau corporéo-caudale, avec une voie par une

laparotomie sous costale le plus souvent.

C / chirurgie palliative :

Dans les cas ou la chirurgie d’exérése n’est pas réalisable, un traitement palliatif doit prendre
en charge les symptdmes existants, notamment 1’ictére, les troubles de la vidange gastrique, et
les douleurs solaires. L’objectif d’un traitement palliatif est d’obtenir la rémission la plus
compléte, de limiter au maximum la morbi-mortalité des traitements, ainsi que le nombre de

de procédures et de réhospitalisations.

Le traitement palliatif est possible par des procédés interventionnels de mise en place de

protheses par voie endoscopique, ou plus rarement radiologique.
1) Dérivations:
Dérivation biliaire :

La chirurgie de dérivation programmeée, surtout indiquée en cas d’acces restreint a
I’endoscopie digestive, ou en cas d’échec de cette dernicre, doit étre distinguée de la chirurgie
palliative indiquée au décours d’une intervention initialement prévue a visée curative, en cas
de découverte de contre-indication peropératoire a la duodénopancréatectomie céphalique.
Dans ces situations la double dérivation biliaire et digestive est la régle, ce qui n’est bien siir
pas le cas en présence d’un cancer du pancréas corporéocaudal, ou aucune dérivation n’est

généralement nécessaire.

Sur les voies biliaires, une anastomose biliodigestive peut étre faite sur la vésicule biliaire ou
la voie biliaire principale, cholédoque ou canal hépatique. Sur le tube digestif, I’anastomose
peut se faire sur le duodénum ou sur une anse gréle. La plus fréquente des dérivations biliaires
est I’anastomose cholédocoduodénale latérolatérale et sa variante terterminolatérale. La plus

simple des dérivations est I’anastomose cholécystoduodénale.
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Elles sont faites parfois isolément, mais le plus souvent dans le cadre d’une double dérivation

biliaire et digestive.

Figure 81 : Anastomose cholédocoduodénale latérolatérale [172].

+«+ Double dérivation biliaire et digestive :

La double dérivation biliodigestive la plus simple est I’anastomose cholédocoduodénale

latérolatérale associée a une anstomose gastrojéjunale latérolatérale.

La plus classique est I’anastomose hépatico ou cholédoco-jéjunale sur anse en Y avec

anastomose gastrojéjunale latérolatérale. En plus de la possibilité d’éloigner I’anastomose de
la tumeur, elle a I’avantage par rapport a 1’anastomose cholédocoduodénale, d’éviter le reflux
des aliments dans la voie biliaire. L’inconvénient est qu’elle est plus compliquée et donc plus

longue a réaliser. L’anse montée est le plus souvent une anse en Y de 60 a 70 cm de long.
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Figure 82 : Double dérivation biliodigestive [172].

2) Traitement chirurgical de la douleur :

Une splanchnicectomie peut étre réalisées par voie thoracique ou par voie abdominale, et dans

ce cas la voie transhiatale est la plus simple.

La section directe n’est pas toujours aisée, notamment du fait de I’extension du cancer qui
limite 1’abord de la région. En effet par voie abdominale les nerfs sont profonds et peu
accessibles et il y a un risque d’ouverture pleurale ou de blessure des voies lymphatiques,
pouvant provoquer un chylothorax.

Dans notre série, 2 malades ont bénéficié¢ d’un traitement chirurgical a visée palliatif, soit
10% des cas, le premier malade avait un envahissement duodénal, ayant bénéficié d’une

dérivation gastro jéjunale, le deuxieme malade avait un envahissement de la VBP, ayant

bénéficié d’une dérivation bilio-digestive (anastomose cholédoco-duodénal).

B. TRAITEMENT ENDOSCOPIQUE :

a / Drainage biliaire endoscopique :

Le drainage biliaire par voie endoscopique (CPRE) préopératoire est utile en
préopératoire pour les patients présentant une cholangite, une anomalie hépatique
biologique et ceux a un stade avancé de cholestase avec un prurit. En outre, dans les
cas ou un traitement néoadjuvant est nécessaire, la cholestase doit étre drainée avant
d’entamer une chimio ou une radiothérapie. Le drainage diminue le taux de CA19-

9 permettant une évaluation plus fiable du degré d’obstacle [183].
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La mise en place d’une prothése est aussi utilisée dans le traitement palliatif en cas de tumeur
non résécable. Dans notre série, 2 malades ont bénéficié d’un traitement endoscopique, soit 10
% des cas, par MEP d’une prothése pour tumeur d’emblée non résécable associés a une

angiocholite.

b/ Injection d’éthanol sous écho-endoscopie (alcoolisation) :

La plupart des études menées sur I’ablation des tumeurs kystiques pancréatiques rapportent
I’usage d’éthanol sous diverses concentrations variant de 5 a 99%. L’éthanol est un agent peu
couteux, a faible viscosité, induisant une lyse membranaire, une dénaturation protéique et une

occlusion vasculaire quelques minutes apres son injection [184,185].

Sous EUS, le contenu du kyste est aspir¢, a 1’aide d’une aiguille, par voie trans-gastrique ou
trans-duodénale. Apres 1’évacuation, 1’éthanol est injecté dans la cavité kystique pour un
lavage qui dure 3 a 5 min. Cette méthode est plus complexe dans le cas d’un kyste
volumineux, a paroi épaisse ou multiloculaire [184,185]. Apreés la procédure, les patients sont
suivis cliniquement et radiologiquement. La réponse au traitement est définie par une baisse
de taille ou une résorption de la tumeur kystique. Une méta-analyse publiée en 2015 [186], a
rapporté une résorption compléte du kyste dans 56% des cas et une résorption partielle dans
24% des cas, apres un lavage a 1’éthanol seul. Les complications les plus retrouvées sont la

douleur abdominale dans 6,5% des cas et la pancréatite aigué dans 3,9% des cas [183,184].

¢/ Injection d’éthanol et de paclitaxel sous écho-endoscopie :

Deux ¢études rapportent 1’usage d’un traitement additionnel par injection de Paclitaxel,
apres le lavage a 1’éthanol, comme traitement des tumeurs Kystiques du pancréas
[184,187,188]. Le Paclitaxel est une molécule utilisée en chimiothérapie qui agit en inhibant
la depolymérisation des microtubules, bloquant ainsi le mécanisme de la mitose et induisant

une apoptose [184].

La résorption kystique fut atteinte dans 62 et 79% des cas, d’apres une étude sous
surveillance radiologique [187]. Une étude menee en 2014 a retrouvé une réponse complete

dans 50% des cas, partielle dans 25% des cas et une persistance du kyste chez 25% des
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patients [184, 189]. Malgré ces résultats prometteurs, cette technique nécessite d’autres études

pour évaluer son impact clinico-radiologique et histologique [183, 187,188].

d/ Ablation par radiofréguence sous écho-endoscopie :

L’ablation par radiofréquence utilise un courant alternatif a haute fréquence pour
générer une énergie thermique capable de nécroser les tissus. Cette technique peu invasive est

de plus en plus utilisée dans le traitement des lésions pancréatiques [183, 184,203].

Une étude réalisée sur 6 cas de tumeurs kystiques du pancréas a rapporté une
résorption totale des kystes dans 2 cas et une baisse de plus de 40% de la taille des kystes
dans 3 cas [203].

Neéanmoins, d’autres études multicentriques sont nécessaires pour s’assurer de la
fiabilité de cette procédure dans le traitement des tumeurs kystiques du pancréas [183,
184,203].

C. TRAITEMENT ADJUVANT ET NEO ADJUVANT :

a/ Traitement adjuvant :

La chimiothérapie systémique adjuvante est recommandée pour les TIPMP avec un
carcinome invasif associé avec ou sans statut ganglionnaire positif, car ils ont un
comportement biologique plus agressif [190, 191].

En ce qui concerne les patients atteints d'un cancer du pancréas, un traitement adjuvant
peut également &tre recommandé pour les patients sans atteinte ganglionnaire, mais il n'y a
aucune preuve scientifique a I'appui. Le traitement adjuvant du CM associé a un carcinome
invasif est similaire a I'adénocarcinome pancréatique sporadique, bien gu'aucune preuve ne
soit disponible pour soutenir ou réfuter cette approche.

Aucune recommandation spécifique ne peut étre donnée pour quel agent de
chimiothérapie doit étre utilisé, car il existe une hétérogenéité substantielle entre les études.
Les médicaments les plus couramment utilisés sont le 5-fluorouracile et la gemcitabine,

similaires au traitement adjuvant de I'adénocarcinome pancréatique.
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La chimiothérapie adjuvante améliore la survie et est recommandeée quel que soit le
stade de la maladie. Depuis 2018, la chimiothérapie adjuvante par 6 mois de FOLFIRINOX
est le standard quel que soit le stade de la maladie chez les patients en bon état général
(OMS 0, 1) qui ne présentent pas de contre-indication au 5FU ou a I’irinotecan (Grade A). En
cas d’impossibilité d’administrer une tri-chimiothérapie (mauvais état général ou contre-
indication & un des produits de chimiothérapie), une monochimiothérapie par gemcitabine ou
5FU (dont I’efficacité est équivalente) ou une association gemcitabine + capecitabine doit étre
proposée [200].

Aucun de nos malades n’a bénéfici¢ d’une chimiothérapie adjuvante

b/ Traitement néoadjuvant :

Aucune recommandation ne peut étre faite pour le traitement néo adjuvant de la
TIPMP associé a un cancer invasif ou au CM localement avance, car les données sont
insuffisantes [192, 193].

Deux rapports de cas ont été publiés, soutenant l'utilisation de la chimiothérapie
préopératoire pour TIPMP et CM [194, 195]. Une approche similaire a celle utilisée pour les
patients atteints de cancer du pancréas peut étre envisagée, étant donné les similitudes entre
les deux maladies.

Ltefficacité des traitements antitumoraux (en particulier I’association Folfirinox,
éventuellement complétée par une radio chimiothérapie) permet d’obtenir une résécabilité
secondaire dans 20-25 % des cas [201]. La résécabilité n’est appréciée que secondairement,
parfois apres des traitements prolongeés.

Le traitement néoadjuvant de la TSPP n'est pas systématiquement recommande, car
aucune étude ne prouve son efficacité.

Les seules données concernant le traitement néoadjuvant ou adjuvant pour la TSPP
proviennent de rapports de cas, dont la majorité font état de regimes de chimiothérapie
differents, et dont beaucoup ont été utilisés en milieu palliatif aprés une récidive post-
chirurgicale [196, 197].
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La chimiothérapie palliative systémique pour les tumeurs kystiques malignes non
résécables ou récidivante peut étre envisagée comme pour l'adénocarcinome pancréatique,
bien qu'il n'y ait aucune preuve disponible pour soutenir ou réfuter cette approche [192,
198,199].

Etant donné la similitude avec le cancer du pancréas, une chimiothérapie palliative
peut étre envisagee pour les patients atteints d'une maladie non résécable, récidivante ou
métastatique survenant dans le contexte d'une TIPMP ou CM malin, analogue au cancer du
pancréas.

Dans notre série, Les patients ayant des tumeurs non résecables ont recu une
chimiothérapie palliative, protocole folfox, pour améliorer la qualité de vie et allonger la

survie. Leur pourcentage était de 35% (soit 7 patients).

D. LA RESECTION CHIRURGICALE DES METASTASES OU DE LA RECIDIVE
LOCALE:
Une résection chirurgicale des métastases ou d’une récidive locale ne peut pas étre

recommandée car il n'y a pas d'études évaluant cela [92].

3. INDICATIONS :

Cystadénome séreux :

Le cystadénome séreux est une entité bénigne. Il n'y a essentiellement aucun déces
attribuable a la dissémination ou au comportement malin d'un CS. La mortalité spécifique due
a un CS est presque nulle [204,205].

Les cas signalés comme «malins» [206,207] ne remplissent pas les criteres OMS pour
un CS.

Les patients asymptomatiques présentant des signes radiologiques d'un CS doivent
étre suivis par une IRM pendant 1 an. Aprées un an, un suivi basé sur les symptomes est
recommandé.

Ce n'est que lorsque le diagnostic est incertain qu'un suivi est nécessaire.
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Dans ces cas, un patient doit subir le méme suivi que pour une BD-TIPMP (au cours
de la 1ére année une évaluation clinique, dosage CA19-9, IRM ou EUS tous les 6 mois. Apres
1 an de suivi une évaluation clinique, dosage CA19-9, IRM ou EUS tous les ans).

Lorsque le diagnostic de CS est clair, la chirurgie n'est recommandée que chez les
patients présentant des symptémes liés a la compression des organes adjacents (canal biliaire,

estomac, duodénum, veine porte).

La taille du CS reste stable d'environ 60%. Une augmentation de la taille des kystes est
observée dans 40% mais le taux de croissance est lent et la nouvelle apparition des
symptomes est tres rare [204,208].

Plusieurs alternatives thérapeutiques chez les personnes qui présentent des contre-
indications a la chirurgie (dge avancé, comorbidités), comme 1’injection d’éthanol/Paclitaxel
sous EUS, sont prometteuses malgré des résultats encore faibles (résorption compléte du
kyste dans 30% des cas sous éthanol seul et dans 60% des cas apres lavage a
I’éthanol/Paclitaxel) [209,210].

A. Cystadénome mucineux :

Selon les guidelines européennes [211], un suivi du CM <40 mm sans la présence d'un
nodule mural chez les patients asymptomatiques est recommandé. Contrairement aux
guidelines européennes [211], les guidelines de I’AGA [212] et de I’1AP [121],
recommandent la résection pour tous les patients atteints du CM. La surveillance est
recommandée tous les 6 mois pendant la premiére année, puis tous les ans si aucun
changement n'est observe.

Les patients avec un cystadénome mucineux mesurant <40 mm et sans caractéristiques
ou symptdmes associés doivent bénéficier d'une surveillance a vie tant qu'ils sont aptes a la
chirurgie et prétent a subir une résection si cela est indiqué [213,214]. Cependant, Les
recommandation de I’AGA 48 préconise d'interrompre la surveillance apres une période de
stabilité, ce qui augmente le risque de cancers manquants [215].

Les guidelines de I’AGA 2015 [212] et de I’lAP [121] 2017 recommandent une
résection pour tous les CM, quelle que soit leur taille, tandis que les guidelines européennes
[211] recommande uniquement la résection pour les MCN >40 mm avec des symptomes
(pancréatite aigué ou ictére..) ou avec la présence d'un nodule mural. Des études

rétrospectives et une revue systématique montrent maintenant que les CM de petite taille sans
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symptomes ou signe de malignité, peuvent étre observés en toute sécurité avec lI'imagerie car
ils présentent un faible risque de transformation maligne [216,217]. Ces donneées ont été
publiées apres les guidelines de IAP. Ainsi, nous suivons les recommandations européennes
pour une gestion conservatrice des CM <40 mm. Néanmoins, il convient de mentionner que
ce seuil n'a pas encore été validé dans de grandes études prospectives.

Pour éviter un traitement incomplet du carcinome invasif, une résection
carcinologique standard (pancréatectomie distale dans 90 a 95% des MCN) par laparoscopie,
avec un curage des ganglions lymphatiques et splénectomie est indiquée pour tout
cystadenome mucineux avec des caractéristiques d'imagerie indiquant une dysplasie de haut
grade ou un cancer invasif. [218,219].

Le cystadénome mucineux sans caractéristiques suspectes, a faible risque de malignité
peut étre traité par une résection non carcinologique (pancréatectomie distale avec
préservation splénique avec ou sans préservation des vaisseaux spléniques, ou énucléation).

Une énucléation peut étre envisagée chez certains patients pour diminuer le risque a
long terme de diabéte, a condition que la localisation anatomique soit favorable (GRADE 2C,
accord fort) [220].

L’alcoolisation sous EUS, est une alternative prometteuse mais toujours en cours

d’investigation [218].

B. Tumeur intracanalaire papillaire et mucineuse du pancréas :

Les TIPMP sont des 1ésions précancéreuses de I’adénocarcinome pancréatique. Leur risque de

dégénérescence dépend de plusieurs facteurs [211].

Les facteurs de risque élevé de dégénérescence sont :

— L’atteinte du canal principal avec une dilatation supérieure a 10 mm.

— La présence d’une masse tissulaire parenchymateuse.

— La présence de nodule mural intrakystique de plus de 5 mm et prenant le contraste.

— Un ictére en rapport avec la compression par la 1ésion.

— Une cytologie positive (dysplasie de haut grade/cancer) a la ponction sous échoendoscopie.

Les facteurs de risque relatif de dégénérescence sont :

— L’atteinte du canal principal avec une dilatation comprise entre 5 et 10 mm.

— Une taille supérieure a 40 mm en cas de TIPMP d’un canal secondaire.
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— Une croissance d’un canal secondaire de plus de 5 mm par an.

— La présence d’un nodule mural intrakystique de moins de 5 mm et prenant le contraste.
— Une pancréatite aigiie.

— La découverte d’un diabéte de novo.
— L’¢lévation sérique du CA 19.9.

I1 existe a I’heure actuelle trois publications princeps de recommandations pour la

prise en charge des TIPMP : européennes, américaines et internationales.

Les recommandations américaines sont trés débattues et ne sont pas validées par les
équipes européennes ou japonaises. En effet, la société américaine de gastro- entérologie ne
propose qu’un suivi tous les deux ans en cas de kystes de moins de 3 cm et d’arréter la
surveillance aprés cinq ans en cas de non évolutivité des 1ésions [223]. Il faut garder a I’esprit
qu’il a été clairement démontré que des cancers peuvent survenir apres cing ans de suivi, et

que ce risque augmente avec 1’age.

Dans une étude publiée en 2017, ayant inclus 363 patients suivis plus de cinq ans pour
TIPMP des canaux secondaires, le risque de cancer était de 2,4 % au cours des cinq premiéres
années de suivi et 4,4 % au-dela de cinq ans. Le risque de malignité (Iésion de haut grade ou
invasive) était respectivement de 4,3 % et 5,5 % [221]. Durant le suivi, sur une médiane de
sept ans, une progression était notée chez la majorité des patients, elle concernait
principalement une augmentation de taille (14 mm au diagnostic vs. 20 mm en fin de suivi),
I’apparition d’autres 1ésions (38 % au diagnostic vs. 55 % en fin de suivi), de nodules muraux
(2 % au diagnostic vs. 13 % en fin de suivi), incitant a proposer une surveillance prolongée

aux patients [221].
Les recommandations européennes et internationales sont trés similaires.

Pour les recommandations européennes (figure 56). Les experts ont défini des critéres
qui sont une indication absolue a une résection chirurgicale et des signes d’inquiétude,

indications relatives a une résection chirurgicale.

L’indication chirurgicale doit toujours prendre en considération le risque supposé de

cancer, le patient (age, comorbidités) et le type de chirurgie proposée (morbidité et mortalité).
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On rappelle que les taux de survie a cinq ans sont de 60,2 % en cas de signes a haut risque de

malignité mais supérieurs a 96 % en cas de signes d’inquiétude.

Selon les recommandations européennes, les indications absolues opératoires

correspondent globalement aux critéres a haut risque de malignité (tableau 3) [211, 222].

Les patients présentant des indications relatives a une résection doivent faire 1’objet
soit d’une surveillance trés rapprochée, soit d’une intervention. Le choix entre les deux doit

étre guidé par 1’age et les comorbidités du patient.
Le tableau 4 précise les indications chirurgicales des TIPMP selon les différentes
guidelines [211].

La taille des TIPMP des canaux secondaires a partir de laquelle la chirurgie est
envisagée a été tres débattue. Au-dela de 30 mm, le risque de dysplasie de haut grade ou de
cancer invasif sur la piéce varie de 3,5 a 47 % [224]. Du fait de cette fourchette trés
importante, il est difficile de recommander une résection pancréatique de fagon formelle
uniquement sur la taille. Une taille supérieure a 40 mm a une assez bonne sensibilité de 88 %
mais une mauvaise spécificité de 40 % pour la dysplasie de haut grade ou le cancer [225]. Ce

risque est augmenté en cas d’autres critéres inquiétants [211].

(Jusqu’a 25 % en cas de symptomes : douleurs pancréatiques, de perte de poids. . .)

surviennent sur des TIPMP inférieures a 30 mm [223].

Au-dela de la taille exacte de la TIPMP, la notion d’évolutivité de cette taille est
essentielle. Kwong et al. ont rapporté une augmentation du risque de malignité d’un facteur

20 si la TIPMP augmente de 5 mm par an ou augmente de 10 mm au total [226].

On retiendra que les experts européens ont simplifi¢ le schéma de surveillance qui ne

prend plus en compte, et donc ne varie pas en fonction, de la taille de la Iésion principale.

Ainsi, toute TIPMP ou kyste suspect d’étre une TIPMP chez un patient opérable doit
étre surveillée [211,227]. La surveillance doit étre arrétée quand un patient n’est plus éligible

a un geste de résection.

Apres la découverte d’une TIPMP pour laquelle il n’existe ni critéres d’inquiétude ni

critere a haut risque de malignité, il convient de surveiller de fagon rapprochée la premicre
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année (tous les six mois) puis le suivi sera espacé a une fois par an par IRM ou
¢choendoscopie [211]. Pour les petites Iésions de moins de 1 cm non évolutives apres plus
d’un an de suivi, une surveillance tous les deux ans reste une option raisonnable. En cas de
critéres relatifs d’inquiétude, la résection pancréatique doit étre envisagée en fonction du
nombre de critéres d’inquiétude, des comorbidités du patient et de la morbi-mortalité de la
chirurgie envisagée (duodénopancréatectomie céphalique, pancréatectomie médiane ou
gauche) [211]. Si la prise en charge chirurgicale n’est pas retenue pour ces patients, le suivi

doit étre intensif (IRM ou échoendoscopie tous les six mois) [211].

11 faut garder a I’esprit que la surveillance est synonyme de surveillance du parenchyme
pancréatique dans son intégralité. Il faut savoir détecter de possible cancer pancréatique se

développant a distance de la TIPMP, sur des SKIP Iésions ou des lIésions de PanIN [228].

Le tableau 5 précise les intervalles de surveillance des TIPMP non réséquées selon les

différentes guidelines [211].

Le but de la chirurgie est de réaliser une résection carcinologique de la tumeur avec des
marges d’exérése saines en raison du risque de récidive et de baisse du taux de survie si les
marges présentent une dysplasie de haut grade ou un carcinome invasif [150,219]. L’examen

extemporané est recommandé pour apprécier I’étendue des Iésions [150,219]

Si une dysplasie de haut grade ou un cancer est présent a la marge chirurgicale, une résection
supplémentaire est justifiée, jusqu'a une pancréatectomie totale. En revanche, la présence de
dysplasie bas grade peut ne pas nécessiter de résection supplémentaire. L'extension de la
résection peut étre envisagée chez les jeunes patients en forme, en particulier ceux a risque
accru de cancer (c.-a-d., Cancer pancréatique familial), avec une dysplasie de bas grade a la
marge de résection. L'analyse des coupes congelées est utile pour détecter la propagation
microscopique des lésions cancéreuses mais elle est incapable de détecter la présence de

Iésions discontinues (SKIP), qui surviennent dans 6 a 42% des cas [229].

De plus, une observation détaillée du CPP résiduelle a la pancréatoscopie peropératoire peut
permettre d'identifier les lésions préopératoires non détectées [230,231]. Les patients doivent

toujours étre informés du besoin potentiel d'une pancréatectomie totale

Le traitement des TIPMP-BD multifocales doit étre le méme que celui des TIPMP-BD

unifocales en évitant au maximum une pancréatectomie totale, source de morbidité accrue.
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La Iésion qui présente le plus haut degré de malignité doit de ce fait étre réséquée en premier,
a I’aide d’une pancréatectomie segmentaire avec lymphadénectomie. Les 1ésions restantes,

qui présentent moins de risque, doivent étre surveillées [150,219,232].

Les TIPMP mixtes doivent étre prises en charge comme des TIPMP-MD, en raison du risque
de dégénérescence similaire. Tous les patients sans contre-indication a la chirurgie doivent de

ce fait étre opérés [150,232].

Les procédures d'ablation guidée par I'EUS (éthanol, paclitaxel) et I'ablation par
radiofréquence pour le traitement d’une TIPMP ne sont pas standardisées et leur efficacité
n'est pas claire. En outre, il n'y a pas de marqueurs fiables pour indiquer une ablation réussie

et compléte [233,234].

Patient non éligible
a la chirurgie

Aucoursdelal®eannée

- Bvaluation clinique
- Dosage CA19-9
- IRM ou EUS

TOUS LES 6 MOIS

Apreés 1 an de suivi

- EBvaluation clinique
- Dosage CA19-9
- IRM ou EUS

TOUS LES ANS

Suivipost-opératoire
Sans interruption

A\

Suivi intensif

- Bvaluation clinique
- Dosage CA19-9

- IRM ou EUS

TOUS LES 6 MOIS
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Figure 83 : Schéma de prise en charge des tumeurs intracanalaires papillaires et

mucineuses du pancréas selon les recommandations européennes.

Signes a haut risque de malignité

Indication absolue a une résection chirurgicale

Signes d’'inquiétude
Indication relative a une résection chirurgicale

- Cytologie positive, présence de cellules cancéreuses
- Ictere lié & une masse pancréatique céphalique

- Masse solide pancréatique

- Nodule prenant le contraste >5 mm

- Taille du canal pancréatique principal > 10 mm

- Croissance de la lésion
kystique > 5mm/an

- Taux sérique du CA19-9 >
norme supérieure

- Canal pancréatique principal
de5a9 mm

- Taille de la Iésion principale >
40 mm

- Nodule prenant le contraste <5
mm

- Apparition d’un diabéte recent

- Pancréatite aigué secondaire a la
TIPMP

Tableau 11 : Les indications relatives et absolues de résection chirurgicale

selon les recommandations européennes [211].
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Cyst
Guideline
type
MCN
2015 AGA™®
IPMN
MCN
3
2017 IAP
IPMN
MCN
2018
. 4
uropean
IPMN

absolute indications for surgery®

* MCN

* PD >5 mm (on MRI and EUS) and solid component or

cytology positive for malignancy

* MCN

* Cytology suspicious or positive for malignancy * Jaundice

(tumour-related) * Enhancing mural nodule (>5 mm) < PD

dilatation >10 mm

* Cyst diameter >40 mm ¢ Enhancing mural nodule

Symptoms (that is jaundice (tumour-related),

acute pancreatitis (caused by MCN), new-onset diabetes

mellitus)

» Positive cytology for malignancy or high-grade dysplasia

* Solid mass  * Jaundice (tumour-related) * Enhancing mural

nodule (>5 mm) ¢ PD dilatation >10 mm

relative indications for surgeryb

* Growth rate >5 mm over 2 years * Increased levels of
serum CA19-9 -+ PD dilatation between 5 and 9 mm
Cyst diameter >30 mm * Acute pancreatitis (caused by

IPMN) - Enhancing mural nodule (<5 mm) < Abrupt

change in diameter of PD with distal

pancreatic atrophy ¢ Lymphadenopathy < Thickened or

enhancing cyst walls

* Growth rate >5 mm per year - Increased levels of serum

CA19-9 (>37 U/mL)c * PD dilatation between 5 and 9.9 mm

* Cyst diameter >40 mm « New-onset diabetes mellitus

* Acute pancreatitis (caused by IPMN) < Enhancing

mural nodule (<5 mm)

AGA, American Gastroenterological Association; CA19-9, cancer antigen 19-9; European, European Study
Group on Cystic Tumours of the Pancreas; EUS, endoscopic ultrasound; 1AP, International Association of
Pancreatology; IPMN, intraductal papillary mucinous neoplasm; MCN, mucinous cystic neoplasm; PCN,
pancreatic cystic neoplasms; PD, pancreatic duct. * Absolute indication for resection includes clinical or

radiological factors highly predictive of advanced neoplasia in patients with PCN.

bRelative indication for

resection includes clinical or radiological factors associated with advanced neoplasia in patients with PCN.
¢In the absence of jaundice.

Tableau 12 : Les indications de la résection chirurgicale des tumeurs mucineuses selon les

différentes quidelines [211].
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Cyst
Guideline Cyst size surveillance interval surveillance modalities
type
2015 AGA48 IPMN <30 mm Yearly for 1 year then every 2 yearsa MRI with MRCP
<10 mm Within 6 months then every 2 years CT or MRI with MRCP
3 Every 6 months for 1 year then yearly for 2 years, then every
2017 IAP IPMN  10-20 mm CT or MRI with MRCP
2 years
20-30 mm 3-6 months then yearly EUS, alternating MRI with EUS
IPMN <40 mm Every 6 months for 1 year then yearly CA19-9, EUS and/or MRI
2018 Europv:an4
MCN <40 mm Every 6 months for 1 year then yearly CA 19-9, EUS and/or MR

AGA, American Gastroenterological Association; CA19-9, cancer antigen 19-9; European, European Study
Group on Cystic Tumours of the Pancreas; EUS, endoscopic ultrasound; IAP, International Association of
Pancreatology; IPMN, intraductal papillary mucinous neoplasm; MCN, mucinous cystic neoplasm; MRCP,
magnetic resonance cholangiopancreatography. * The 2015 AGA guideline suggests discontinuing the
follow-up after 5 years if there is no change in size or characteristics of the cyst.

Tableau 13 : Les intervalles de surveillance des tumeurs mucineuses non réséquées selon les

différentes quidelines [211].

C. Tumeur pseudopapillaire et solide du pancréas :

La TPPS est une tumeur a faible potentiel de malignité avec possible dissémination
métastatique [219,232]. Une étude récente a retrouvé un envahissement vasculaire dans 4,6%
des cas, une atteinte ganglionnaire dans 1,6% des cas et des métastases a distance dans 7,7%
des cas [219,235].

Les guidelines de ’AGA 2015 [212], de I'TAP [121] 2017 et les guidelines européennes

[211], recommandent la résection chez les patients atteints de TPPS.

La chirurgie oncologique, avec marges de résection saines, est recommandée étant donné le

risque de récidive qui augmente en cas d’exérése incompléte [219,232].
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Il n’est pas préconisé de lymphadénectomie car les métastases ganglionnaires restent
extrémement rares. La résection chirurgicale synchrone des métastases est justifiée par

I’excellent pronostic a long terme méme en présence de localisations secondaires [236].

En cas de TSPP localement avancé, métastatique ou récidivant, une approche chirurgicale

agressive, avec résection compléte est indiquée.
Les TSPP sont rares et il y a un manque d'études de haute qualité pour guider les prises en
charges. La plupart des études sont de petites séries de cas rétrospectives, ce qui rend la

comparaison entre les études difficile [237,238].

La méthode de résection préconisée dépend de la localisation, de la taille et de

I’envahissement tumoral [219] :

- Une pancréatectomie caudale avec ou sans splénectomie (en fonction de

I’envahissement tumoral) pour les tumeurs de la queue du pancréas.
- Une duodéno-pancréatectomie céphalique pour les tumeurs de la téte du pancreas.
- Une pancréatectomie centrale en cas de tumeur du corps ou de I’isthme du pancréas.

- Une énucléation en cas de tumeur de petite taille.

D. Cystadénocarcinome mucineux :

Devant une lésion franchement envahissante ou fortement suspecte de malignité, une

chirurgie agressive est d’indication formelle [247].

De ce fait les CKM corporéo-caudales sont traitées par une splénopancréatectomie distale
Tandis qu’une duodénopancréatectomie, ou une pancréatectomie totale, sont indiqués pour les

Iésions céphaliques [248].

Une résection prolongée, aux visceres environnants ou a la veine porte, peut étre nécessaire en
cas d’agression de tissu de voisinage, 26% pour la série de Joel le Borgne [247]. En cas de
localisation secondaire, une métastasectomie s’avere nécessaire, si ces métastases sont

résécables.
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La résection est curative, dans 74% des cas [247], car le cystadénocarcinome tend a étre une

tumeur plutdt compressive qu’envahissante, contrairement a 1’adénocarcinome.

La présence de nodules lymphatiques, qui diminue I’espérance de vie, est moins connue pour
le cystadénocarcinome, par rapport a I’adénocarcinome. 25 % des cas pour la série de JOEL
le Borgne [247].

Le pronostic apres la résection pancréatique, est sensiblement meilleur pour les patients qui

présentent un CKM, que pour ceux qui présentent un adénocarcinome pancréatique [247].

Si la tumeur est jugée non résécable, ou en cas d’envahissement tumoral ou de métastases
ganglionnaires, un traitement néo adjuvant associant radio et chimiothérapie est possible [239,
240].

E. Tumeur neuroendocrine a forme kystigue du pancréas :

Selon les guidelines européenne 2018 [211] et les guidelines de la société européenne des
tumeurs neuroendocrines [243], la résection est recommandée (DPC, pancréatectomie distale
ou énucléation (y compris lymphadénectomie), selon la localisation de la tumeur) chez les
patients avec une TNE a forme kystique > 20 mm, une augmentation de la taille> 5 mm par
an ou si la tumeur montre des signes de comportement malin.

La surveillance est recommandée pour les patients atteints de tumeurs neuroendocrines
pancréatiques asymptomatiques <20 mm, y compris les TNE a forme kystique [211,243].
Une méta-analyse a conclu que la TNE a forme kystique a tendance a étre biologiquement
moins agressif que les tumeurs neuroendocrines solides [246].

Plusieurs études ont exploré la faisabilité d'une prise en charge non opératoire pour les
patients asymptomatiques avec une TNEP a forme kystique <20 mm, et une approche
conservatrice semble sire [244].

Cependant la meilleure modalité et intervalle de surveillance, doivent encore étre évalués
dans une grande étude prospective, peut-étre dans le cadre de I'etude PANDORA [245].
L'étude PANDORA est une cohorte d'observation prospective, neerlandaise, a I'échelle
nationale, comprenant 100 patients atteints de tumeurs neuroendocrines pancréatiques < 20
mm qui vise a surveiller les effets a long terme de la gestion non opératoire. La progression et

la survie tumorales sont les principaux résultats de cette étude [245].
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Les résultats d’une exérése chirurgicale carcinologique avec curage ganglionnaire sont
excellents, cette résection peut étre curative dans 60 a 90% [239, 240]. Ces résultats peuvent
étre moins satisfaisants, si la résection n’est pas radicale.
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1. CYSTADENOME SEREUX:

La chirurgie est considérée curative. Aprés résection, le taux de survie dépend uniquement de

la mortalité (1-2%) et des complications post-opératoires (15-30%) [218,249].

La surveillance post-opératoire n’est pas indiquée sauf en cas de cystadénocarcinome sereux

[218, 219,232].
2. CYSTADENOME MUCINEUX :

Une revue systématique comprenant 13 études avec 773 patients n'a trouvé aucun risque de
récidive apres résection du CM sans cancer invasif 150. Ainsi, les patients avec un CM
réséqueé chirurgicalement avec dysplasie de bas grade, de grade intermédiaire ou une

dysplasie de haut grade ne nécessitent pas de surveillance.

Les patients atteints de CM réséqués chirurgicalement avec un cancer invasif ont un risque de
récidive de cancer de 25% 63. Le taux de survie a 5 ans est de 57 a 75% [250,251]. Le rythme
de surveillance recommandé est similaire a celui de I’adénocarcinome pancréatique avec une
TDM pancréatique chaque 6 mois les deux premieres années puis chagque année [218,

219,211].

3. TUMEUR INTRACANALAIRE PAPILLAIRE ET
MUCINEUSE :

Tous les patients présentant une TIPMP doivent étre surveillés apres la résection pour détecter
I’éventuel développement d’une nouvelle TIPMP ou d’un adénocarcinome canalaire
pancréatique concomitant [150, 218, 219,232]. Ces lésions apparaissent habituellement 5 a 10

ans apres la résection initiale [150, 252,254].

Le taux de récidive retrouvé dans la littérature varie de 1% a 20% et le taux de récidive
invasive entre 2% et 7,8% [150, 253,254]. Une étude récente a démontré que chez des
patients ayant bénéficié de la résection d’une TIPMP non invasive, le risque de développer
une nouvelle Iésion aprés 1, 5 et 10 ans était respectivement de 4%, 25% et 62 %. Le risque

de récidive invasive apres 1, 5 et 10 ans était respectivement de 0%, 7% et 38% [150,255].
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Le suivi d’une TIPMP apres une pancréatectomie partielle devrait se poursuivre aussi
longtemps que le patient est apte a la chirurgie et a subir une résection supplémentaire s'il est
indiqué [256]. Le cancer associé a une TIPMP doit étre suivi de la méme maniére qu’un
adénocarcinome du pancréas aprés une pancréatectomie [257, 258].

Les guidelines européennes 2018 recommandent un suivi avec imagerie transversale des
patients avec un pancréas résiduel tous les 6 mois pendant les 2 premiéres années, suivi d'une
surveillance annuelle, pour les TIPMP avec dysplasie de haut grade ou atteinte du canal
principal aprés la pancréatectomie. Une TIPMP avec dysplasie de bas grade, dysplasie
intermédiaire ou TIPMP dans le pancréas restant doit étre suivi de la méme maniére qu’une
TIPMP non réséqué [211].

Contrairement aux guidelines Européennes de 2018, les guidelines de I’lAP 2017 [121]
recommandent un suivi au moins deux fois par an chez les patients ayant des antécédents
familiaux d’adénocarcinome du pancréas, une marge de résection chirurgicale avec dysplasie
de haut grade et une TIPMP réséqué du sous-type non intestinal.

Chez tous les autres patients avec une TIPMP réséquée, un suivi tous les 6 a 12 mois est

recommandé par les guidelines de I’IAP 2017 [121].

4. TUMEUR PSEUDOPAPILLAIRE ET SOLIDE :

Malgreé leur caractere agressif local, les TPPS présentent un pronostic postopératoire
favorable avec des taux de survie a 5 ans > 95%, méme en cas de métastase [218,232]. Le
taux de récidive est < 5% (1-9% apres 50 mois de suivi) et le délai moyen avant 1’apparition

d’une Iésion récidivante est de 4 ans [218].

Il n’existe actuellement aucune recommandation de surveillance aprés résection, mais une

surveillance annuelle pendant au moins 5 ans a été suggérée [218, 219,232].
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5. CYSTADENOCARCINOME MUCINEUX :

Les résultats d’une exérese chirurgicale carcinologique avec curage ganglionnaire sont
excellents, cette résection peut étre curative dans 60 a 90% [239, 240]. Ces résultats peuvent

étre moins satisfaisants, si la résection n’est pas radicale.

Selon une étude de Hodkinson [241], réalisée sur deux groupes de patients. Un groupe ayant
bénéficié d’une résection limitée, et I’autre d’une résection curative d’un CKM. Le taux de
survie a 5 ans était de 14% pour le premier groupe, alors qu’il était de 86% pour le deuxieéme
groupe.

Le CKM a un excellent pronostic par rapport aux autres cancers du pancréas. Ainsi

I’espérance de vie a 5ans dans le cas du CKM est comprise entre 60-90%, selon les séries
[239, 240, 242].

6. LES TUMEURS NEUROENDOCRINES A FORME
KYSTIQUE :

Les tumeurs neuroendocrines a forme kystique ont tendance a avoir un indice Ki-67 inférieur
(Ki - 67<5%) un grade tumoral inférieur, moins de métastases a distance et peut avoir un
meilleur pronostic a long terme par rapport a leur homologue solide. [259,260].

Les données de la littérature concernant la récidive et la survie montrent que les tumeurs
neuroendocrines a forme kystique sont associées a de meilleurs résultats que les tumeurs
neuroendocrines solides [261,262].
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Les tumeurs kystiques du pancréas constituent une entité de plus en plus fréquente.

L’approche diagnostique doit permettre de distinguer les tumeurs kystiques a potentiel malin

nul ou négligeable des tumeurs kystiques a risque de dégenérescence intermediaire ou élevé.

Cette démarche diagnostique nécessite des explorations radiologiques (TDM, IRM) et écho-
endoscopique de qualité, complétées par une EUS-FNA pour analyse biochimique,

cytologique et moléculaire du liquide de ponction.

L’obtention d’un diagnostic préopératoire précis est important car conditionne 1’approche
thérapeutique et la prise décisionnelle : L’abstention avec ou sans surveillance, modalités et
périodicité de la surveillance, indication opératoire ou non, intervention conservatrice ou

radicale.

Une prise en charge multidisciplinaire grace a une bonne collaboration entre chirurgien,
radiologue, écho-endoscopiste, anatomopathologiste, et oncologue est donc nécessaire.
Actuellement il existe trois publications princeps de recommandations pour la gestion des

TKP : européennes, américaines et internationales.

Des futures études prospectives multicentriques sont nécessaires pour fournir les preuves

nécessaires pour guider la gestion.
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