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I-INTRODUCTION :

Le carcinome adénoide kystique est une tumeur maligne des glandes salivaires
principales et accessoires.[1] Elle a été décrite pour la premiere fois par Theodor
Bilroth en 1856 sous le nom de « cylindrome » a cause de ses caractéristiques
histologiques du fait de la présence de nombreuses cellules cylindriques [2]. En
1954, ce carcinome a été baptisé par (Foot et Frozell) sous le nom de carcinome
adénoide kystique [2]. Le carcinome adénoide kystique est une tumeur rare,
représentant environ 5 a 10% de tous les néoplasmes des glandes salivaires [3].
Il s'agit d'une tumeur a croissance lente avec une évolution naturelle de longue
durée, assez agressive localement, qui a une tendance a la recidive locale et
méme a des métastases a distance (dont le premier site métastatique est le
poumon).[4] Triantafollidou K et coll [5] ont recense 02 cas de carcinome
adénoide kystique du palais mou sur une période de 15 ans avec une série de 22
patients atteints de carcinome adénoide kystique des glandes salivaires. Dans
beaucoup de series, il a été démontré la survenue de métastase a distance sans
récidive locale.[6] Ce carcinome se developpe dans 50 a 60 % des cas sur les
glandes salivaires mineures qui sont disseminées sur la joue ; les levres; le
palais.[7]. L’atteinte du palais représente 10 a 12 % des cas se développant sur la
partie postéro-latérale du palais.[8]. La présentation clinique est polymorphe
allant d’une croissance lente indolente voire d’une douleur palatine avec une
invasion périneurale qui peut se faire a un stade précoce.[9] Cette invasion
périneurale est propre au carcinome adénoide Kkystique. Sur le plan
histopathologique ; il existe trois sous-types qui peuvent exister isolement ou
coexister ensemble qui sont : solide ; cribriforme et tubulaire. Le type solide a un
mauvais pronostic contrairement au type cribriforme qui a un pronostic

intermédiaire et le type tubulaire qui a le meilleur pronostic.[10].
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Le traitement de choix reste chirurgical souvent associé a une radiothérapie
adjuvante selon le stade d’évolution (stade III et IV).[11] Il n’est quasiment pas
chimio sensible [12]. C’est une tumeur tenace et le taux de survie a 05 ans est de
70% ; apres 10 ans 50 % et apres 20 ans 25%.[13]. Les facteurs pronostiques les
plus importants sont la taille de la lésion primaire (T), la localisation
anatomique, la présence ou l'absence de métastases (M) au moment du

diagnostic, l'invasion du nerf facial et le grade histopathologique (G).[14]
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Il - OBJECTIF
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Nous rapportons un cas de carcinome adénoide kystique non meétastatique
évoluant depuis six mois. A travers ce cas nous voulions mettre en exergue

I’aspect diagnostique et thérapeutique.
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[1I-RAPPELS

MEMOIRE DES ORL-CCF 2019-2020 DR DICKO IBRAHIM 12



Carcinome adénoide kystique du palais mou : Revue de la littérature

111-RAPPELS [2,20]

GENERALITES

1. DEFINITION : L'Organisation mondiale de la santé (OMS) définit le
carcinome adénoide kystique comme une « tumeur basaloide constituée
de cellules épithéliales et myoépithéliales dans diverses configurations
morphologiques, y compris des modeles tubulaires, criblés et solides. »
C’est une tumeur maligne a croissance le plus souvent lent, se
développant aux dépens des glandes salivaires accessoires.

2. RAPPELS ANATOMIQUES:

Le palais constitue la paroi supérieure de la cavité buccale est divisee en
02 parties ; les 2/3 antérieurs représentent le palais dur car osseux et le 1/3
postérieur le palais mou ou voile du palais constituée de muscles et d’une
aponevrose.

Le palais osseux est formé par la réunion des lames horizontales
(processus palatins) des 02 os maxillaires et de la réunion des lames
horizontales des os palatins.

Le palais mou fragile constitué par la réunion des fibres des muscles du
muscle tenseur, élévateur du voile du palais et des muscles uvulaires ;
palato-glosse et palato-pharyngien.

Son extrémité posterieure supporte la luette (uvula) et mobile grace a ses
muscles notamment lors de la déglutition afin d’empécher un reflux nasal
des aliments vers les choanes et assure aussi la fermeture de 1’isthme
pharyngo-nasal lors de la phonation et la respiration.

L’innervation des muscles du palais est la suivante : le muscle tenseur du
voile du palais innerve par le nerf mandibulaire (V3) via le ganglion

otique d’Arnold ; les autres muscles par le nerf IX et X.
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3-RAPPELS CLINIQUES :

Le diagnostic positif repose sur les données de I’examen clinique et I’examen

paraclinigue mais le diagnostic de certitude reste histologique.
-Circonstance de découverte (CDD) :

> Fortuite
» Lors d’une consultation ORL ou lors d’une manifestation clinique

-Examen clinique : composé de I’interrogatoire et de I’examen physique avec
ses 04 temps essentiels (inspection, palpation, auscultation) ; la percussion
n’ayant pas trop d’intérét dans la sémiologie des tuméfactions et sanctionné par

un examen genéral

> Interrogatoire : recherche les données socio-démographiques (age ;
sexe)

v' L’histoire de la maladie renseigne :

++ Signes fonctionnels :

= La date de début du signe princeps (dysphagie aux solides ; douleur locale
; saignement local, paralysie faciale ; trouble de 1’élocution) qui sont
fonction du siége ou de la localisation de la Iésion ;

= Le caractere d’évolution croissante et lente de cette masse ;

o Les antécédents personnels du malade : surtout la notion de premiere
apparition ou de récidive ; le nombre de chirurgies effectuées, la notion
d’irradiation ;

e Les comorbidités sous-jacentes (hypertension artérielle ; diabéte ; asthme
; drépanocytose ; ulcére gastro-duodénal)

+ Le mode de vie: Tabac ; alcool ; pratique sexuelle oro-génitale ;
traumatisme local n’a aucune relation rapportée dans la survenue du
carcinome adénoide kystique ; néanmoins leur recherche peut servir

d’orientation pour certaines pathologies.
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-Signes généraux :
L’examen général renseigne sur :

-I’état général du malade dont le plus utilisé en carcinologie est 1’indice de

mobilité ou d’activité OMS

-les parametres physiques : température ; pouls ; indice de masse corporelle
(IMC) ; fréquence respiratoire (FR) ; fréquence cardiaque (FC) ; la tension
artérielle ou pression artérielle (TA) ; la surface corporelle ; les signes de

deshydratation, de dénutrition

4.1.1.2EXAMEN PHYSIQUE :

-Signes physiques :

A la buccopharyngoscopie :

4.1.1.2.1Inspection : preécise

-la présence d’une masse ou tumeéfaction a croissance lente circonscrite ou non
-le siege ou localisation de la lésion

-le caractere bourgeonnant ou ulcéreux de la lésion

-la présence de saignement local

-la présence de communication bucco-nasale

-les limites de la masse

-I’extension de la masse locale ; loco-régionale et générale

-’aspect ou coloration (rouge ; grisatre ; hyperhémié, saine ; ulcéré) de la

muqueuse de recouvrement
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4.1.1.2.2La palpation nous preécise :

-la consistance de la masse (molle ou rénitente ; dure ; ferme)
-la notion de douleur exquise a la palpation

-la présence de saignement au contact de la Iésion

-le caractére battant ou pulsatile qui permet d’emblée de distinguer les

tuméfactions d’origine vasculaire

-les mensurations de la masse (diametre du grand axe)

-la mobilité et la fixité de la masse par rapport aux plans superficiel et profond
4.1.1.2.3Auscultation :

La présence de souffle a 1’auscultation avec le stéthoscope permet de distinguer

d’emblée les masses vasculaires.

+ On finira toujours par un examen physique ORL complet (otoscopie ;
rhinoscopie antérieure ; aires ganglionnaires ; paires craniennes ; peau
cervico-faciale), cependant la rhinoscopie postérieure garde sa place pour
apprécier I’extension de la masse au niveau du cavum ou le rhinopharynx
et I’examen des autres appareils (pulmonaires ; cardiaques ; abdomen ;
systéme nerveux)

% DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

v L’adénome pléomorphe du voile du palais :

L’adénome pléomorphe est une tumeur salivaire bénigne, constituée par une
prolifération cellulaire double, de cellules épithéliales et de cellules
myoépithéliales. L'adénome pléomorphe est la plus fréquente des tumeurs
d'origine salivaire (50% des tumeurs salivaires), dont 2/3 des tumeurs de la
parotide et 50% des tumeurs des glandes salivaires accessoires (palais). L'age

moyen de survenue est de 43 ans avec une prédominance féminine. Une
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formation tumorale non vascularisée de la cavité buccale, développée sous une
mugqueuse saine, évoque une lésion bénigne ou maligne d’une glande salivaire
accessoire. La biopsie est proscrite et la cytoponction permet une orientation du
caractére bénin ou non. L’exérése tumorale est systématique et la surveillance
est prolongée du fait du risque élevé de récidive. La présence dans de petites
biopsies de cellules myo-épithéliales polygonales avec cytoplasme pale et
éosinophilique avec un aspect dit '‘plasmacytoide’ ou ‘hyalin’, est caractéristique
et méme pathognomonique de 1’adénome pléomorphe des glandes salivaires

accessoires.
v L’adénocarcinome polymorphe de bas grade (APBG)

L’APBG survient fréquemment chez les patients entre 30 et 70 ans, ’age moyen
des patients étant de 58 ans, ce qui n’est pas le cas de la patiente présentée. La
prédominance féminine est nette, surtout les femmes d’une quarantaine et une
cinquantaine d’années, avec une sex-ratio de deux femmes pour un homme.
L’APBG se présente typiquement comme une masse ou un nodule dont la taille
peut aller de 0,5 a 4 cm. Il est indolore, de progression lente et recouvert par une
muqueuse d’aspect normal intact, non ulcérée, pouvant étre adhérente au plan
profond dans certains cas. Le risque d’ulcération reste rarissime et peut-étre dd a
un traumatisme par morsure ou simplement iatrogéne suite & une biopsie. A
I’inspection et a la palpation, la description de la Iésion reportée dans notre
observation clinique ne différe pas de ce qui est décrit dans la littérature. A ce
stade, le diagnostic différentiel se pose avec 1’adénome pléomorphe (AP) qui est
la principale tumeur des GSA et qui se localise aussi au palais dans la plupart
des cas et montre un comportement clinique similaire a celui de I’APBG,
d’autant plus que ce dernier peut apparaitre de novo ou se développer sur des
adénomes pléomorphes. Il se pose aussi avec le carcinome adénoide kystique
(CAK) qui d’ailleurs est la principale tumeur maligne qui touche les GSA et,

essentiellement localisé au palais, est cependant plus agressif. Le CAK est de
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croissance géneralement plus rapide et avec un haut degré de métastases.
L’abcés sous-périosté peut poser un probléeme mais une étiologie dentaire
infectieuse doit étre retrouvée. L’imagerie radiologique de I’APBG reste non
spécifique. Elle peut étre non significative et ne révéler aucune Iésion comme
c’est le cas de notre patiente, comme elle peut montrer des résorptions osseuses,
des infiltrations médullaires ou un engainement des nerfs et des embols des
vaisseaux sanguins avoisinants d’ou I’intérét du Cone Beam CT et de 'IRM
dans le bilan d’extension de la tumeur, en particulier au niveau des sinus
maxillaires, de la cavité nasale et de 1’os palatin méme si ce dernier est rarement
atteint. Sur le plan histologique, I’APBG est une lésion circonscrite non
encapsulée, moyennement infiltrante, caractérisée par un bas grade et différents
modeles de croissance : trabéculaire, canalaire, lobulaire, papillaire, cribriforme,
microkystique, fasciculaire et papillaire kystique avec des proportions variables.
Le polymorphisme architectural, la cytologie monomorphe et le mode de
croissance infiltrant restent les criteres majeurs sur lesquels se base le diagnostic
histologique de ’APBG. Histologiquement, le diagnostic de I’APBG est tres
délicat et constitue un véritable challenge sur les petites biopsies. Cette difficulté
est rencontrée en particulier avec I’AP et le CAK surtout pour les lésions
possedant un grand nombre de cellules, une petite matrice et dépourvues de
capsule fibreuse. Contrairement a ’APBG, I’AP n’est pas toujours bien
circonscrit et se caracterise par une proliferation épithéliale, myoeépithéliale et
par un stroma essentiellement chondromyxoide. La distinction entre I’APBG et
le CAK est basée essentiellement sur 1’aspect cytologique, le CAK comporte des

cellules d’aspect basaloide qu’on ne retrouve pas dans I’APBG.

Une publication faite par Schwarz et al montre une grande ressemblance au
niveau des parametres clinico-pathologiques entre I’APBG et le CAK avec un

plan de traitement qui reste presque identique.
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4-RAPPELS HISTOLOGIQUES :
-Aspects macroscopiques :
L’aspect macroscopique typique est celui d’un bourgeon charnu polypoide.

Ce sont des nodules le plus souvent bien circonscrite et encapsulé de consistance
ferme et de coloration rose. La tranchée de section peut étre homogene avec des

remaniements microkystiques.
-Aspects microscopiques :

Le carcinome adénoide kystique est composé¢ d’un meélange de cellules
myoépitheliales et de cellules canalaires qui peuvent présenter plusieurs types

d’arrangements. Il existe trois arrangements cellulaires majeurs :
-Cribriforme
-Tubulaire

-Solide
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L’arrangement cribriforme est la forme classique et il est le plus reconnu. Il est
caractériseé par des Tlots de cellules épithéliales basaloides qui contiennent

plusieurs espaces cylindriques ressemblant un peu a un fromage suisse.

Ces espaces contiennent une substance basophile mucoide, une substance

éosinophile hyaline ou une combinaison d’apparence mucoide-hyaline.

L

Figure 2 : Photo 1 : Vue montrant les cellules tumorales basaloides isomorphes

dans le cas du type cribriforme aprés coloration a 1’hématoine -Eosine (HE). [3]
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Figure 3 : Photo 2: Une photomicrographie montrant de petites cellules
sombres avec un cytoplasme peu abondant disposé dans des nids fenétrés des
espaces ronds ovales et invasion perineurale (fleche) apres coloration a

I’hematoine -€osine [4]

Parfois, il est possible que cette substance hyaline entoure les Tlots ou que des
petites sections de la tumeur se voient emprisonnées par cette méme substance.
Les cellules tumorales sont petites et cuboides avec des noyaux basophiles
accompagnes de tres petits cytoplasmes. Les cellules sont uniformes et les

activités mitotiques sont rares.

MEMOIRE DES ORL-CCF 2019-2020 DR DICKO IBRAHIM 22



Carcinome adénoide kystique du palais mou : Revue de la littérature

Il est important de se rappeler que d’autres tumeurs de glandes salivaires comme
I’adénocarcinome polymorphe de bas grade peuvent démontrer cette

morphologie cribriforme.

L’arrangement tubulaire présente des cellules tumorales similaires, mais elles
forment plusieurs petits canaux ou tubules dans un stroma hyalin. La lumiére
tubulaire est bordée par plusieurs couches de cellules et parfois il est possible de

voir une combinaison de cellules myoépithéliales et canalaires.

L’arrangement solide présente des ilots beaucoup plus larges ou des plaques de
cellules tumorales qui forment trés rarement des canaux ou des espaces
kystiques. Contrairement aux formes cribriformes et tubulaires, il est possible
d’observer du pléomorphisme cellulaire, de 1’activité mitotique et méme de la
nécrose focale au centre des Tlots de cellules tumorales. Une caracteéristique tres
particuliere du carcinome adénoide kystique est qu’il a une tendance a présenter
une invasion périneurale. C’est probablement cette tendance qui mene a la
douleur ressentie par les patients. Parfois les cellules semblent entourer le nerf
en formant des structures en tourbillons. Cependant cette invasion périneurale
n’est pas seulement retrouvée dans le carcinome adénoide kystique, on peut la
voir dans d’autres Iésions affectant les glandes salivaires comme

1’adénocarcinome polymorphe de bas grade.
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-Apports de ’immunohistochimie :

La réaction positive pour les marqueurs CD43 et c-kit (CD117) dans le
carcinome adénoide Kkystiqgue est une caractéristique tres utile pour le
différencier de 1’adénocarcinome polymorphique de bas grade, de 1’adénome a
cellules basales et de 1’adénome canaliculaire. Les marqueurs de la vimentine,
du collagene 1V, de la laminine, des intégrines, du Ki-67, de 1’actine retrouvée
dans les cellules musculaires lisses et des cytokératines peuvent aussi étre utiles

au diagnostic.

e A e

Figure 4 :Photo 3 :Une photomicrographie montrant la reaction positive au
marqueur CD117 (x100) a I'immunihistochimie caractéristique du carcinome

adénoide kystique
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-La Classification de la tumeur :

La tumeur est classée selon Szanto et al. [20] cribriforme ou tubulaire (grade 1),

moins de 30% de solide (grade I1) ou plus de 30% de solide (grade I11).
5-RAPPELS IMAGERIQUES :

Constitué par I’imagerie [lI’échographie ; la tomodensitométrie (TDM) ;
I’imagerie par résonnance magnétique (IRM) ;le TEP scan ;la radiographie
thorax de face] qui précise le si¢ge, I’extension locorégionale ; la mensuration
de la 1ésion et surtout les signes indirects ou d’orientation d’une invasion péri-
neurale a la TDM et a I’'IRM et joue un role capital dans le suivi du carcinome
adénoide kystique surtout les formes récidivantes L’imagerie est d’une aide
précieuse dans la détection de I’extension péri neurale qui est fréquemment

asymptomatique .
-ECHOGRAPHIE :

L’échographie est fréquemment utilisée en premicre intention devant une
tuméfaction des glandes salivaires principales. Cependant, il n’existe pas des
particularités échographiques permettant de distinguer un CAK des autres

tumeurs cervico faciales.
-Apports de la TDM :

A la TDM, le CAK se traduit par une masse expansive bien ou mal limitée
volontiers hetérogene aprés injection du produit de contraste. L’injection est
indispensable pour rechercher une infiltration des gaines nerveuses intéressant
essentiellement les nerfs maxillaire V2 et mandibulaire V3 pour les localisations
naso-sinusiennes, et le nerf facial en cas de siége parotidien. La TDM permet de
rechercher des signes indirects orientant vers une invasion péri neurale tels que
I’élargissement des foramen (ovale, rond et stylo-mastoidien) ou une convexité

anormale de la paroi latérale du sinus caverneux. Dans certaines localisations
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telle que la localisation laryngo trachéale, Le CAK a une tendance a I’extension
sous muqueuse liee a la disposition des glandes salivaires accessoires, situees
entre le cartilage et la membrane fibro-musculaire trachéale, au niveau de la
paroi posterieure. Leur infiltration circulaire péri-trachéale a souvent été décrite
dans la littérature. 1l se présente sur le scanner comme étant une masse intra
luminale s’étendant a travers la paroi trachéale. Parfois, la lésion peut se
présenter sous forme d'un épaississement pariétal diffus ou circonférentiel. La
TDM permet aussi d’étudier la lyse osseuse et d’établir un bilan d’extension

locorégional précis.
-Apports de PIRM :

L’IRM est la technique d’imagerie optimale grace a son excellent contraste.
Cependant, elle n’est pas spécifique pour différencier les CAK des autres types
histologiques des tumeurs cervico faciales. L’utilisation des coupes axiales et
coronales est utile a la recherche d’un envahissement de la base du crane.
L’injection de Gadolinium et la saturation de graisse permet une étude de
I’envahissement locorégional. Il est préconis¢ de réaliser des coupes fines
millimétriques axiales T1, T2, coronales T2 STIR, axiales et coronales T1 post
injection de Gadolinium avec saturation de la graisse. En T1 la lésion est
habituellement en iso signal, rehaussée apreés injection de Gadolinium. En T2 le

signal est variable suivant le type histologique [8] :

* La forme cribriforme se traduit par un hypersignal T2 pouvant parfois préter
confusion avec d’autres types histologiques tel que 1’adénome pléomorphe dans

les localisations parotidienne et submandibulaire.

* La forme solide se traduit par un hyposignal T2 L’hypersignal T2 a I’'IRM.
L'IRM est également utile en complément a la TDM pour 1’évaluation de la
localisation laryngo trachéale grace a sa meilleure resolution spatiale

(notamment sur les séquences en saturation de graisse et aprées injection de
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gadolinium), permettant de mieux apprécier I’extension sous-muqueuse
longitudinale. L ’intérét majeur de ’IRM réside dans la détection de I’extension
péri neurale grace a sa haute résolution spatiale. Les nerfs le plus communément
envahis sont le nerf facial (VII) et le nerf trigéminé (V) a cause de leur
distribution au niveau des sites ou les CAK se développent fréquemment. Les
branches maxillaires (V2) et mandibulaire (V3) du nerf trigéminal sont les
branches les plus fréquemment atteintes et facilitent 1’infiltration tumorale de la
fosse ptérygo palatine (FPP), le cavum de Meckel et le sinus caverneux. L’IRM
est supérieure au scanner pour la détection de I’extension péri neurale avec une
sensibilité de 95 a 100%. Au total, Les signes radiologiques faisant redouter une

extension péri neurale sont :

* Elargissement/érosion des foramen (ovale ; rond)

*Elargissement avec rehaussement des structures nerveuses

*Infiltration des plans graisseux entourant les nerfs (fosse ptérygo palatine)

*Elargissement avec convexité de la paroi latérale du sinus caverneux

*Rehaussement du cavum de Meckel
*Signes de dénervation musculaire (cedéme, rehaussement puis atrophie)
-Apports du PET/scan :

La valeur diagnostique du PET/scan utilisant le Fluoro 2 Desoxy D Glucose
(FDG) est limitée en matiére des CAK a cause de sa faible activité métabolique.
L'atteinte parenchymateuse pulmonaire est I'atteinte métastatique la plus
fréquente. Un scanner cervico thoracique est un standard dans le bilan

d’extension.
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- Apport de la radiographie standard :

La radiographie standard n’a pas d’intérét dans le diagnostic d’un carcinome
adénoide du palais mou, mais la radiographie thorax de face peut donner des
¢léments d’orientation diagnostique devant une métastase pulmonaire, mais la

TDM reste I’examen de choix pour la détection des métastases pulmonaires.

La biopsie qui n’est pas trop recommandée dans les localisations du palais car il
y’a un risque d’essaimage ou d’effraction capsulaire permettant une extension
rapide de la Iésion ; la biopsie doit étre effectuer au centre de la lésion et non a la
périphérie ou I’exérése compléte de la masse qui acheminée a I’examen

anatomopathologique confirme le diagnostic (diagnostic de certitude).

La cytoponction a I’aiguille fine (PAF) permet d’avoir la cytologie qui joue un
role d’orientation diagnostique, qui n’est pas conseillé pour les glandes
salivaires mineures car peut entrainer un essaimage des cellules liee a une

rupture capsulaire de la Iésion.
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Aprés un examen clinique et paraclinique minutieux ; nous classons notre

masse si I’examen anatomopathologique est en faveur d’une 1ésion maligne

[Carcinome Adénoide Kystique (CAK)] :

En utilisant le systtme TNM, le "T" plus une lettre ou un chiffre (0 a 4) est
utilisé pour décrire la taille et I'emplacement de la tumeur. La taille de la tumeur
est mesurée en centimetres (cm). Un centimeétre équivaut a peu pres a la largeur

d'un stylo ou d'un crayon standard.

Le stade peut également étre divisé en petits groupes qui aident a décrire la
tumeur plus en détail. Les informations spécifiques au stade de la tumeur sont

répertoriées ci-dessous :

Classification TNM Description (constatations ~ opératoires et

anatomopathologiques) [Wittekind 2005]
TX :la tumeur primitive ne peut étre évaluée
TO :1a tumeur primitive n’est pas décelable

T1 : tumeur < 2 cm dans sa plus grande dimension sans extension

extraglandulaire

T2: 2 cm < T < 4 cm dans sa plus grande dimension sans extension

extraglandulaire

T3:4 cm < T < 6 cm dans ses plus grandes dimensions (T3a) ou avec

envahissement extra glandulaire sans atteinte du nerf facial (T3b)

T4 : T > 6 cm dans ses plus grandes dimensions (T4a) et/ou envahissant la base

du crane, le nerf facial (T4b)
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NO : pas de métastase ganglionnaire
N1 : un seul ganglion métastatique homolatéral de diamétre < 3 cm

N2 : un seul ganglion métastatique homolatéral de diameétre est compris entre 3
et 6 cm, ou plusieurs ganglions métastatiques homolatéraux dont aucun n’a un
diamétre > 6 cm, ou métastases ganglionnaires bilatérales ou controlatérales

dont aucune n’a un diameétre > 6 cm

NZ2a : une métastase ganglionnaire unique homolatérale dont le diameétre est

compris entre 3 et 6 cm

N2b : plusieurs métastases ganglionnaires homolatérales dont le diametre est < 6

cm

N2c : metastases ganglionnaires bilatérales ou controlatérales dont le diametre

est<6cm

N3 : métastase ganglionnaire dont le diamétre est > 6 cm
MO : pas de métastase connue

M1 : existence de métastase viscérale a distance.
6-RAPPELS THERAPEUTIQUES :

Le traitement de choix reste chirurgical exclusivement a un stade d’évolution
précoce (Stade I-11) avec marge d’exérése saine souvent associé a une
radiothérapie adjuvante selon le stade d’évolution (stade 111 et IV).[11] et les cas

de marge d’exérése positive.
Il n’est quasiment pas chimio sensible [12].

Pour certains cas de stade avancé dont toute la masse n’est pas accessible a la

chirurgie ; on préconise la radiothérapie exclusive ou la chimiothérapie.
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IV-OBSERVATION
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OBSERVATION :

Il s’agissait de AC agée de 18 ans qui nous a consulté pour une tuméfaction du
palais mou droit. L’anamnése clinique a mis en exergue une dysphagie évoluant
depuis six (6) mois. Elle a évolué de facon progressive et était sélective
(solides). Elle est survenue chez une patiente apyrétique et aucune notion de

douleur associée n’a été notée.

Elle n’a pas d’antécédents personnels médico-chirurgicaux de traumatisme
locale ; de pratique sexuelle oro-génitale ; de chirurgie endo buccale ; ni

d’irradiation locale.

La patiente présente un bon état général (stade 1 de 1’indice de mobilité OMS) ;

conjonctives bien colorees.

L’examen de la cavité buccale retrouve une masse arrondie siégeant sur le palais
mou droit sans depasser la ligne mediane ; indolore ; de consistance dure ; non
saignante au contact ; mesurant environ 04 centimetres sur 03 centimetres ;
faisant effet de masse sur 1’arc palato-glosse droit ou pilier antérieur de
I’amygdale homolatérale ; déviant la luette vers le coté controlatéral ; la

mugqueuse de recouvrement est d’aspect sain.
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Cranial

Gauche

Figure 5 : Photo 4 : Image de la masse au moment de la bucco-pharyngoscopie
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Le reste de I’examen : ORL ; pulmonaire ; cardiaque ; abdominal ;

ophtalmologique sont sans particularité.

Les bilans de la maladie a savoir la tomodensitométrie (TDM) maxillo-faciale ;
thoracique pour le bilan d’extension loco-régional de la lésion; ’'IRM ; la

biopsie pour I’examen anatomopathologique doivent étre de mise.

Néanmoins une radiographie du thorax de face réalisée n’a pas objectivé une

Iésion pleuro-pulmonaire ; ni du cadre osseux thoracique.
Les bilans biologiques d’opérabilité sanguine du malade sont revenus normaux.

Une exeérése chirurgicale a éte réalisée par voie endobuccale sous anesthésie
génerale apres une incision fine muqueuse qui nous a permis d’extirper la masse
et auparavant aprés avoir effectué une infiltration locale a la xylocaine

adrénaline 2%.

Les suites opératoires ont été simples avec une guérison au bout de 10 jours

d’évolution.
Le suivi clinique s’effectue aprés un recul de 03 mois sans récidive.

La patiente n’a pas bénéficié¢ de radiothérapie ; ni de chimiothérapie
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Cranial

Gauche

Figure 6 : Photo 5 : Image de la zone Iésionnelle post chirurgie apres 10 jours

La piece opératoire acheminée a I’examen anatomopathologique est en faveur
d’un carcinome adénoide kystique de type tubulaire et cribriforme sans

composante solide donc grade 1 histopathologique.

MEMOIRE DES ORL-CCF 2019-2020 DR DICKO IBRAHIM 35



Carcinome adénoide kystique du palais mou : Revue de la littérature

Figure 7 : Photo 6 : Image anatomopathologique a faible grossissement (x10)

montrant une prolifération tumorale faite de lobules et de tubes contenant une

substance éosinophile.
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Figure 8 : Photo 7 : Image anatomopathologique a faible grossissement (x10)

montrant des cellules basaloides et atypiques avec un stroma fibro myxoide.
Apres le résultat anatomopathologique ; la tumeur a éte classée T2NOMO.

Le traitement a été exclusivement chirurgical sans radiothérapie adjuvante liée

au stade d’évolution de la maladie.
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V-DISCUSSION :

1. ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES :

Nous avons un seul cas de localisation de carcinome adénoide du palais mou
sur 54 tumeurs de la téte et du cou opérée soit 1,86 % dans le service d’ORL-
CCF du CHU Gabriel TOURE en 2020 ; cela dénote de sa rareté ; méme constat
faite respectivement par Bellulescu IC et coll [9] qui n’a recensé aucun cas de
localisation du palais mou sur 10 ans de 2010 a 2019 sur une série de 32 cas
atteints de carcinome adénoide kystigue des glandes salivaires et par
Triantafollidou K et coll[5] qui a rapporté 02 cas de localisation du palais mou
sur une série de 22 patients sur 15 ans (1985 a 2000).

Notre patiente est de sexe feminin ; dans la littérature il n’y a pas de distribution
égale entre les 02 genres ce qui est corroboré par Bellescu I C [9] qui a retrouvé
60 % de prédominance masculine contrairement a Jang S et coll [12] qui a
retrouvé une prédominance feminine avec 54,3% des cas sur une série de 70

patients sur une période de 22 ans (1991a 2013).

Nous avons noté un cas juvénile (18 ans) ; contrairement a 1’age retrouvé dans

la littérature qui est entre le 5éme et 6°™ décennie de la vie [3,15]
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2. ASPECTS DIAGNOSTIQUES :(voir tableau 1 et 2)

L’évolution clinique de la maladie est insidieuse avec une croissance lente et
souvent asymptomatique [9,17]. Le délai de prise charge a été de six mois dans
notre cas. Le maitre symptome a été la dysphagie aux solides sans douleur
localisée ; contrairement a Tong WJ et coll [16] qui a rapporté des cas de
douleur localisee, soit 50 % de sa série et une douleur localisée associée a une
otalgie reflexe dans la série de Bakouri WE ; Barry B [17]. Beaucoup
d’auteurs ont mis en exergue I’évolution lente et asymptomatique d’ou le plus

souvent son diagnostic tardif.

Dans la série de Bakouri WE ; Barry B [17] le carcinome siégeait au niveau du
palais mou coté gauche avec extension a la ligne médiane ; une douleur localisee
avec une otalgie reflexe. Dans notre observation la localisation a été du co6té
droit ne dépassant pas la ligne médiane avec effet de masse sur 1’arc palato-
glosse avec une muqueuse de recouvrement saine et comme signe d’appel la

dysphagie aux solides.

La consistance est dure ; indolore ; non saignante au contact mesurant 04 cm de

grand diamétre ; non battante ; non pulsatile
-L’examen paraclinique :

A la TDM, le CAK se traduit par une masse expansive bien ou mal limitée
volontiers hetérogene aprés injection du produit de contraste. L’injection est
indispensable pour rechercher une infiltration des gaines nerveuses intéressant
essentiellement les nerfs maxillaire V2 et mandibulaire V3 pour les localisations
naso-sinusiennes, et le nerf facial en cas de siége parotidien. La TDM permet de
rechercher des signes indirects orientant vers une invasion péri neurale tels que
I’élargissement des foramen (ovale, rond et stylo-mastoidien) ou une convexité

anormale de la paroi latérale du sinus caverneux Bouatey R et al [18].

MEMOIRE DES ORL-CCF 2019-2020 DR DICKO IBRAHIM 39



Carcinome adénoide kystique du palais mou : Revue de la littérature

La TDM permet aussi d’étudier la lyse osseuse et d’établir un bilan d’extension

locorégional précis.

L’IRM est la technique d’imagerie optimale grace a son excellent contraste.
Cependant, elle n’est pas spécifique pour différencier les CAK des autres types
histologiques des tumeurs cervico faciales. L’utilisation des coupes axiales et
coronales est utile a la recherche d’un envahissement de la base du crane.
L’injection de Gadolinium et la saturation de graisse permet une ¢étude de
I’envahissement locorégional. Il est préconis¢ de réaliser des coupes fines
millimétriques axiales T1, T2, coronales T2 STIR, axiales et coronales T1 post
injection de Gadolinium avec saturation de la graisse. En T1 la lésion est
habituellement en iso signal, rehaussée apreés injection de Gadolinium. En T2 le

signal est variable suivant le type histologique [8] :

* La forme cribriforme se traduit par un hypersignal T2 pouvant parfois préter
confusion avec d’autres types histologiques tel que 1’adénome pléomorphe dans

les localisations parotidienne et submandibulaire.

* La forme solide se traduit par un hyposignal T2 L’hypersignal T2 a ’'IRM.
L’intérét majeur de I'IRM réside dans la détection de 1’extension périneurale
gréce a sa haute résolution spatiale. L’IRM est supérieure au scanner pour la

détection de I’extension péri neurale avec une sensibilité de 95 a 100%.

La radiographie thorax de face a été réalisée n’ayant pas objectivé de signes de
métastase pulmonaire, nous a servi de bilan d’extension ; mais 1’imagerie de

choix indiquée dans le bilan d’extension tumorale reste la TDM.
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-L.’examen anatomopathologique :

L’examen anatomopathologique est en faveur d’un carcinome adénoide kystique
du palais mou tubulaire et cribriforme sans composante solide donc grade 1
histopathologique (bon pronostic). L’arrangement cribriforme est la forme
classique et il est le plus reconnu. Il est caractérisé par des Tlots de cellules
épithéliales basaloides qui contiennent plusieurs espaces cylindriques
ressemblant un peu a un fromage suisse. Ces espaces contiennent une substance
basophile mucoide, une substance éosinophile hyaline ou une combinaison

d’apparence mucoide-hyaline.

Parfois, il est possible que cette substance hyaline entoure les Tlots ou que des
petites sections de la tumeur se voient emprisonnées par cette méme substance.
Les cellules tumorales sont petites et cuboides avec des noyaux basophiles
accompagneés de tres petits cytoplasmes. Les cellules sont uniformes et les
activités mitotiques sont rares. L’arrangement tubulaire présente des cellules
tumorales similaires, mais elles forment plusieurs petits canaux ou tubules dans
un stroma hyalin. La lumiére tubulaire est bordée par plusieurs couches de
cellules et parfois il est possible de voir une combinaison de cellules
myo¢pithéliales et canalaires. L’arrangement solide présente des ilots beaucoup
plus larges ou des plaques de cellules tumorales qui forment trés rarement des
canaux ou des espaces kystiques. Contrairement aux formes cribriformes et
tubulaires, il est possible d’observer du pléomorphisme cellulaire, de 1’activite
mitotique et méme de la nécrose focale au centre des ilots de cellules tumorales.
Une caractéristique tres particuliére du carcinome adéenoide Kystique est qu’il a

une tendance a presenter une invasion périneurale.

Le principal diagnostic difféerentiel qu’il faut évoquer devant une tuméfaction du
palais mou, indolore ; de consistance dure, avec une muqueuse de recouvrement
saine est I’adénome pléomorphe bénin, constituée par une prolifération cellulaire

double, de cellules épithéliales et de cellules myoépithéliales.
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L’une des caractéristiques histologiques de 1’adénome pléomorphe des glandes
salivaires accessoires est la présence dans de petites biopsies de cellules
myoépithéliales polygonales avec cytoplasme péale et éosinophilique avec un

aspect dit ‘plasmacytoide’ ou ‘hyalin’.

Notre cas a été diagnostiqué au stade T2NOMO qui est un stade de diagnostic
précoce, ce qui est corroboré par la série de Ouyang DQ et coll [15] qui a
rapporté 103 cas (45,2%) de diagnostic au stade T2 sur une série de 228 patients

soit la plus grande fréguence de sa série.
3.ASPECTS THERAPEUTIQUES :(voir tableau 3)

Le traitement de choix reste 1’exérése chirurgicale avec les marges d’exérése a

0,5 centimétres saines.

Nous avons diagnostiqué un stade précoce T2NOMO qui a necessité une
chirurgie exclusive en marge d’exérése saine ; elle n’a pas bénéficié de
radiothérapie ; méme constat faite par Tong WJ et coll [16] ; sur une série de
228 cas ;a recensé 124 patients ayant béneficié exclusivement de la chirurgie
d’exérése et 104 patients qui ont recu en plus la radiothérapie cela est fonction
du stade de la tumeur (I11 et V) ;de la marge d’exérése de la tumeur

positive ;de I’invasion perineurale et des métastases ganglionnaires a distance.

Dans la série de Bakouri WE,Barry B [17] ;il a rapporté un cas de carcinome
adenoide kystique tubulo-cribiforme avec invasion péri-neurale ce qui a
nécessité une chirurgie d’exérese associée a une radiothérapie adjuvante du fait

de I’invasion périneurale.
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Dans la série de Ouyang DQ et coll [15] qui sur 228 cas rapportés a recense 71
patients ayant une invasion périneurale, 96 cas de marge d’exérése positive ; qui
ont regu tous une radiothérapie adjuvante a la chirurgie d’éxerése ;12 cas de

métastases ganglionnaires qui ont subi une chimiothérapie ;

167 cas de type histologique cribriforme ou tubulaire qui ont bénéficié d’une
chirurgie exclusive ;67 cas de type solide qui ont recu une radiothérapie

adjuvante a la chirurgie.
4 ASPECTS PRONOSTIQUES :

Dans la série de Ouyang DQ et coll [15] qui sur 228 cas rapportés a recensé 71
patients ayant une invasion périneurale, 96 cas de marge d’exérése positive ;12
cas de métastases ganglionnaires ;167 cas de type histologique cribriforme ou
tubulaire ;67 cas de type solide, contrairement a Bakoury W E, Barry B [17]
qui a rapporté un cas de carcinome adénoide kystique tubulo-cribiforme du voile
du palais avec invasion péri-neurale. Dans notre cas nous avons révelé un cas de
carcinome adénoide kystique tubulo-cribriforme grade 1 histopathologique du
palais mou sans métastase ganglionnaire ; ni d’invasion périneurale et une marge
d’exérése négative qui lui confére un facteur de bon pronostic .Apres une revue
de la littérature les facteurs pronostiques, les plus importants sont la taille de la
lésion primaire (T), la localisation anatomique, la présence ou l'absence de
métastases (M) au moment du diagnostic, lI'invasion du nerf facial et le grade

histopathologique (G)
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Conclusion :

Le CAK du palais mou est une tumeur maligne des glandes salivaires
principales et accessoires. C’est une tumeur tenace, avec un taux de survie a 10
ans dimunié de moitié. Elle est rare selon son incidence. On doit y penser devant
toute tuméfaction du palais mou indolore ; d’aspect hyperhémié ne dépassant
pas la ligne médiane refoulant la luette du coté controlatéral et faisant effet de
masse sur ’arc palato-glosse homolatéral et mesurant 04 cm de grand diameétre
avec une muqueuse de recouvrement d’aspect saine et hyperhémiée avec comme

signe d’appel la dysphagie aux solides.
Le diagnostic et la chirurgie précoce sont gage de bon pronostic.

Le traitement est bien codifié et est fonction du stade de classification TNM de
la lésion allant d’une chirurgie d’exérése exclusive en marge saine ou une

chirurgie d’exérése associée a une radiothérapie adjuvante.
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ANNEXE :

Tableau 1 : Tableau comparatif de I’aspect clinique du carcinome adénoide

kystique de notre cas avec certains auteurs sur les ¢léments de I’interrogatoire :

Auteurs Délai de | Douleur Dysphagie | Saignement | Otalgie
consultation aux solides | local réflexe

Bakouri WE ; | 08 mois + - - +

Barry B [17

Bouatey R 10,5 mois - - - -

Tong WJ et| 12 mois + - - -

coll [16]

Notre cas 06 mois - + - -
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Tableau 2 : Tableau comparatif de I’aspect clinique du carcinome adénoide

Kystique de notre cas avec certains auteurs sur les ¢éléments de [’examen

physique :
Auteurs Localisation Lésion Lésion Mugqueuse de
bourgeonnante | ulcéreuse recouvrement
Saine | Ulcéreuse
Bakouri Voile du palais + - + -
WE ;
(01 cas)
Barry B
[17]
Bouatey R Voile du palais + + + +
etal [18
[18] (02 cas) (01 cas) (Olcas) | (Olcas) | (01 cas)
Kumar P Région du raphé + + + -
et al [2] ptérygomandibulaire
(01 cas)
Notre cas Voile du palais + - + -
(01 cas)
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Tableau 3 : Tableau comparatif de I’aspect thérapeutique de notre cas avec ceux
d’autres auteurs en fonction du stade d’évolution :

Traitement Stade Chirurgie | Radiothérapie Evolution
d’évolution | exclusive
Auteurs Année Exclusive | Adjuvante | Récidive
ala
chirurgie
Ouyang DQ | 2017 | T1(58) + - -
et coll [15] Non
T2(103) + - -
Non
T3(46) - - + Oui
T4(21) - - + Oui
Tong WJet | 2019 | T1-T2(124) + - - Non
coll {1} T3-T4(04) | - : n Oui
Bakouri W | 2003 | T3(1) - - + Oui
E; Barry B
[17]
Notre cas |2020 |T2(1) + - - Non
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RESUME
Introduction : Le carcinome adénoide kystique du palais baptisé carcinome
adénoide kystique en 1954 par Foot et Frozell est une tumeur maligne des
glandes salivaires principales et accessoires. Elle est rare et représente 5a 10 %
des néoplasmes des glandes salivaires. La présentation clinique est polymorphe
avec une croissance clinique lente asymptomatique voire une douleur palatine et
sa principale caractéristique est I’invasion péri-neurale.
OBJECTIF : rapporter un cas de carcinome adénoide Kkystiqgue non
métastatique du palais mou ; a travers ce cas mettre en exergue 1’aspect

diagnostic et thérapeutique et une revue de la littérature
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OBSERVATION :il s’agit d’une patiente AC sans antécédents médico-
chirurgicaux particuliers qui nous consulte pour une dysphagie sélective
évoluant depuis 06 mois sans autres signes associés et 1’ examen physique
retrouve une masse du palais mou de 04 cm de grand diametre ,indolore ;ferme
,Siégeant au niveau du palais mou droit ne dépassant pas la ligne médiane ; avec
une mugueuse de recouvrement saine et hyperhémiée.Apres un examen clinique
et d” imagerie la tumeur ¢ été classé stade T2NO MO .Une exeérése chirurgicale a
été effectué sous AG et une guérison locale de la plaie a été obtenue apres 10
jours post opératoire. L’examen anatomopathologique est en faveur d’un
carcinome adénoide kystique du palais mou tubulo-cribriforme sans composante
solide donc grade 1 histopathologique avec une marge d’exérése saine. Aucune
récidive n’a €té noté apres 03 mois de suivi.

Conclusion : Le diagnostic et la chirurgie précoce sont gages de bon pronostic.
Mots clés : carcinome adénoide kystique ; palais mou ; croissance lente ;
invasion péri- neurale ; métastase pulmonaire, récidive ; chirurgie ; marge

d’exérése positive ; radiotherapie adjuvante
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ABSTRACT:

Introduction: Adenoid cystic carcinoma of the palate named adenoid cystic
carcinoma in 1954 by Foot and Frozell is a malignant tumor of the main and
accessory salivary glands. It is rare and represents 5 to 10% of neoplasms of the
salivary glands. The clinical presentation is polymorphic with slow
asymptomatic clinical growth and even palatal pain and its main feature is peri-
neural invasion,

OBJECTIVE: to report a case of non-metastatic adenoid cystic carcinoma of
the soft palate; through this case highlight the diagnostic and therapeutic aspect
and a review of the literature

OBSERVATION: this is an AC patient eighteen-year-old with no particular
medico-surgical history who consults us for selective dysphagia evolving for 06
months without other associated signs and the physical examination finds a mass
of the soft palate of 04 cm in large diameter, painless; firm, sitting at the level of
the right soft palate not exceeding the midline; with a healthy covering mucosa
and hyperhemia. After a clinical examination and imaging the tumor was
classified stage T2 NO MO. Surgical excision was performed under GA and local
healing of the wound was obtained after 10 days postoperatively.

The pathological examination is in favor of an adenoid cystic carcinoma of the
tubulocribriform soft palate without solid component, therefore
histopathological grade 1 with a healthy excision margin. No recurrence was
noted after 03 months of follow-up.

Conclusion: Diagnosis and early surgery guarantee a good prognosis.

Key words: adenoid cystic carcinoma; soft palate; slow growth; perineural
invasion; pulmonary metastasis, recurrence; surgery; positive excision margin;
adjuvant radiotherapy
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