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Preface

Apres son remarquable ouvrage didactique consacré au scanner des urgences ab-
dominales, Eric Delabrousse et ses collaborateurs proposent, dans la méme veine,
un travail tout aussi précieux consacré au scanner des tumeurs abdominales.
Comme le veut I'évolution conceptuelle actuelle, cet ouvrage englobe non seule-
ment la pathologie du tube digestif et de ses glandes annexes mais également celle
des organes rétro péritonéaux, ce qui est parfaitement logique tant d'un point de
vue clinique qu'en ce qui concerne leur exploration par l'imagerie en coupes.
Apres une premiere partie consacrée aux problemes généraux de l'exploration
scanographique abdominale comportant en particulier des éléments anatomopa-
thologiques précis et précieux sur la classification histologique des tumeurs abdo-
minales, les auteurs détaillent les techniques scanographiques en insistant sur les
relations entre dose délivrée et facteurs de qualité de 1'image. La radio-anatomie
et en particulier la cartographie précise du systeme de drainage lymphatique de
I'abdomen et du rétropéritoine sont étudiés de facon analytique et minutieuse. Le
chapitre de sémiologie scanographique générale des tumeurs de I'abdomen permet
de rappeler les criteres de définition précis des éléments sémantiques utilisés au
quotidien dans les comptes-rendus.

Pour chaque variété de tumeur, bénigne ou maligne, sont envisagés de fagon systé-
matique les principales données épidémiologiques, les éléments anatomopatholo-
giques macroscopiques et microscopiques avec chaque fois que cela est nécessaire
les apports récents de I'immunohistochimie et de la biologie moléculaire. Ces don-
nées «fondamentales» sont devenues extrémement précieuses et indispensables
pour guider le raisonnement et I'orientation diagnostique du radiologue, en com-
plément de la lecture analytique des images. Sont ensuite abordés les principaux
éléments de révélation clinique, la sémiologie scanographique, la hiérarchisation et
la place relative du scanner par rapport aux autres méthodes d'imagerie, les prin-
cipaux diagnostics différentiels, I'évolution naturelle, le pronostic et les grandes
lignes de la prise en charge thérapeutique.

L'ouvrage se présente donc comme une suite de fiches techniques trés completes
qui permettent de connaitre tous les aspects d'une pathologie tumorale donnée en
un minimum de temps et avec le maximum de précision.

Le livre d'Eric Delabrousse est, comme celui consacré au scanner des urgences abdo-
minales , un outil pratique, compagnon du travail quotidien, qui n'a pas pour voca-
tion d'enrichir de fagon plus ou moins ostentatoire les rayons d'une bibliotheque
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mais qui va trouver sa place tres rapidement a proximité immédiate des écrans de
lecture des images et dont on va voir rapidement la couverture et la reliure témoi-
gner , par les irréparables outrages d'une utilisation intensive , de tout l'attrait qu'il
aura suscité aupres des utilisateurs.

Remercions donc a nouveau Eric Delabrousse de son esprit analytique et métho-
dique qui préside a la rédaction de tout ouvrage didactique. Rendre les choses plus
claires, plus faciles 2 comprendre et plus rapidement accessibles constitue un ser-
vice immense qu'a n'en pas douter, le succes de cet ouvrage aupres des radiologues,
jeunes et moins jeunes, viendra confirmer.

Denis Régent, CHU Nancy-Brabois
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Classiﬁqation
histologique des.
tumeurs abdominales

C H A P 1 T R E

Le terme de tumeur, autrefois accepté pour toute augmentation de volume d'un organe
quelle qu'en soit I'étiologie, est actuellement uniquement utilisé comme synonyme
de néoplasie. Il désigne une masse tissulaire issue d'une prolifération cellulaire anor-
male et dont la croissance est désordonnée et excessive au regard d'un tissu normal.
Le développement des tumeurs est secondaire a de multiples événements génétiques,
s'étalant sur une période variable et dont le résultat est I'obtention par la tumeur de
nouvelles capacités dont une résistance aux inhibiteurs de croissance, la capacité d'in-
filtration des tissus adjacents et le développement d'une néovascularisation.

Une tumeur est constituée de cellules tumorales proliférantes et d'un stroma au
sein duquel passent les vaisseaux de la tumeur. Une tumeur est définie sur le plan
anatomopathologique par des critéres macroscopiques et microscopiques. Une
tumeur peut étre bénigne ou maligne. Les tumeurs bénignes ont un développe-
ment local, dans le tissu ot elles ont pris naissance. Elles sont généralement bien
limitées, de croissance lente. Elles ne récidivent pas ou peu et ne sont pas respon-
sables de métastases. Elles sont d'évolution favorable apres exérese. Les tumeurs
malignes, a I'opposé, sont mal limitées, a caractere infiltrant, a croissance plus
rapide. Les récidives sont fréquentes. Ces tumeurs donnent des métastases et sont
de mauvais pronostic.

La classification des tumeurs repose, au sein d'un organe donné, sur 1'étude du
type histologique de la tumeur, qui reconnait les aspects morphologiques parti-
culiers des cellules tumorales mais également du stroma. Cette étude permet au
final de donner aux tumeurs une terminologie précise qui les définira. Les classifi-
cations tumorales sont spécifiées au niveau international par I'OMS. En pratique,
les tumeurs sont classées en fonction de l'organe dont elles proviennent puis en
fonction de leur type histologique.

Le nom d'une tumeur est composé d'une racine et d'un suffixe parfois associés a
un adjectif. La racine définie la différenciation de la tumeur. Dans une tumeur les
cellules présentes, soit :

— reproduisent la structure et la fonction du tissu normal dont elles proviennent
(tumeurs bien différenciées);
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— perdent pour tout (tumeurs indifférenciées) ou partie (tumeurs moyennement
ou peu différenciées) de I'aspect morphologique du tissu dont elles dérivent, voire
dans certains cas créent un tissu completement différent (tumeurs métaplasiques).

Le caractere bénin ou malin d'une tumeur est précisé dans son nom par le suffixe qui
varie en fonction de la bénignité, de la malignité, mais également du caractere unique
ou multiple de la tumeur. Le suffixe -OME est généralement utilisé pour dénommer
les tumeurs bénignes (exemples : adénome, léiomyome). Le suffixe -ATOSE désigne la
présence de tumeurs multiples ou diffuses (exemples : angiomatose, adénomatose). Le
terme de CARCINOME désigne une tumeur maligne d'origine épithéliale (exemple :
adénocarcinome). Le terme de SARCOME désigne une tumeur maligne d'origine
conjonctive (exemple : liposarcome). Le suffixe -BLASTOME désigne une tumeur
d'origine embryonnaire (exemple : néphroblastome). Certaines tumeurs malignes
font exception a la regle et possedent le suffixe -OME (exemples : lymphome ou méla-
nome). Pour ces tumeurs, l'adjectif MALIN est parfois accolé au nom de la tumeur
pour en préciser le caractere (exemple : corticosurrénalome malin). Enfin, un adjectif
peut venir s'ajouter a la notion de différenciation notamment pour en préciser le degré
(MOYENNEMENT ou PEU différencié) voire l'aboutissement final qui correspond a la
maturation cellulaire (exemple : carcinome épidermoide bien différencié kératinisant).

CLASSIFICATION HISTOLOGIQUE
DES TUMEURS ABDOMINALES

Tumeurs épithéliales

Les tumeurs épithéliales sont des tumeurs dont le tissu d'origine est épithélial :
malpighien, transitionnel ou glandulaire. Les tumeurs épithéliales peuvent étre
bénignes ou malignes.

TUMEURS EPITHELIALES BENIGNES

— Tumeur a différenciation malpighienne (épidermoide) : il s'agit des tumeurs
des revétements malpighiens des muqueuses, situées donc plutot en extra-
abdominal (papillome cesophagien, des VADS...).

— Tumeur a différenciation glandulaire (ou adénome) :

+'aspect des adénomes peut étre tres variable;

+au sein des organes creux (TD, voies biliaires), les adénomes apparaissent
comme des polypes. Sur le plan microscopique, trois sous-types sont décrits :
(1) les adénomes tubuleux sont constitués de glandes; (2) les adénomes vil-
leux sont formés d'une prolifération végétante constituée de fines digitations
de I'épithéliome de revétement; (3) les adénomes tubulovilleux associent les
deux aspects architecturaux. Les adénomes développés a partir du revétement
épithélial des muqueuses glandulaires (TD) sont considérés comme des lésions
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précancéreuses (exemple : adénome tubuleux colique avec dysplasie de bas ou
de haut grade) qui évoluent fréquemment vers des cancers invasifs;

« dans les parenchymes, qu'ils soient endocrines ou exocrines, I'adénome prend
l'aspect d'un nodule. Sur le plan microscopique, l'architecture de I'organe por-
teur de la tumeur est en général conservée. Certains adénomes portent dans
leur nom un suffixe qui précise leur aspect macroscopique, ainsi le cystadé-
nome correspond a un adénome kystique bordé par un revétement glandulaire.
D'autres tumeurs sont caractérisées par leur stroma.

— Tumeur a différenciation urothéliale (ou papillome) : la tumeur papillaire uro-
théliale, ou papillome urothélial, se développe a partir des épithéliums transi-
tionnels revétant les voies excréto-urinaires.

TUMEURS EPITHELIALES MALIGNES

— Tumeur maligne a différenciation malpighienne (ou carcinome épider-
moide) : il s'agit des carcinomes développés a partir des revétements malpighiens
des muqueuses. Plus rarement, un carcinome épidermoide se développera dans
un organe bordé par un revétement glandulaire qui est le siege de lésions de
métaplasie malpighienne. Citons parmi les tumeurs «abdominopelviennes» les
carcinomes épidermoides du col utérin ou du canal anal ou les exceptionnels
carcinomes épidermoides de la vésicule biliaire développés sur métaplasie.

— Tumeur maligne a différenciation glandulaire (ou adénocarcinome) : 1'adéno-
carcinome peut parfois étre qualifié en fonction du degré de sa différenciation
(exemples : adénocarcinome mucineux ou colloide; carcinome endocrine).

— Tumeur maligne transitionnelle (ou carcinome transitionnel) : ces tumeurs
malignes se développent aux dépens del'urothélium des voies excrétrices urinaires.

Quelques cas particuliers existent qui font exception a la classification. Ainsi, cer-
taines tumeurs portent un nom qui ne répond pas aux critéres classiques mais tient
compte soit de l'aspect de son stroma, soit de la variété cellulaire (exemple : carci-
nome a cellules claires du rein) ou encore de leur histogenese (exemples : corticosur-
rénalome malin, carcinome hépatocellulaire, cholangiocarcinome intra-hépatique).
D'autres tumeurs malignes encore répondent a des noms propres (exemples :
tumeur de Grawitz, tumeur de Klatskin, tumeur de Kruckenberg).

Tumeurs mésenchymateuses bénignes ou malignes

Les tumeurs mésenchymateuses (ou des tissus conjonctifs) comprennent des
tumeurs issues de tissus mous ou durs non hématopoiétiques dont certains sont
communs et d'autres spécialisés. Comme pour les autres classes de tumeurs, le pré-
fixe définit la différenciation de la tumeur et quelquefois le tissu d'origine pour les
tumeurs différenciées (exemple : lipome). Dans une méme tumeur mésenchyma-
teuse peuvent coexister plusieurs tissus conjonctifs (exemple : angiomyolipome).

CLASSIFICATION HISTOLOGIQUE DES TUMEURS ABDOMINALES 3



Les tumeurs mésenchymateuses bénignes abdominales peuvent étre de nature vas-
culaire (hémangiome, lymphangiome), musculaire lisse (léiomyome), fibroblas-
tique (fibromatose), nerveuse (schwannome, neurinome), etc.

Les tumeurs mésenchymateuses malignes sont des sarcomes a différenciation
adipeuse (liposarcome), vasculaire (angiosarcome), nerveuse (schwannosarcome
ou MPNST pour tumeurs malignes des gaines nerveuses périphériques), etc.
Certaines lésions a malignité intermédiaire, ou de pronostic incertain, font partie
d'un spectre lésionnel allant de la tumeur bénigne a la tumeur maligne (exemple :
hémangio-endothéliome épithélioide).

Tumeurs des tissus particuliers

Ces tumeurs bénignes ou malignes proviennent de tissu non épithélial et non conjonctif.
On distingue des tumeurs hématopoiétiques (exemple : lymphome), des tumeurs
mélaniques (exemple : mélanome), des tumeurs mésothéliales (exemple : mésothé-
liome péritonéal), des tumeurs germinales et embryonnaires (exemples : tératome
de l'ovaire, choriocarcinome) et des tumeurs neuro-ectodermiques (exemples :
paragangliome, phéochromocytome).

CLASSIFICATION OMS DES TUMEURS
DE L'APPAREIL DIGESTIF

La classification des tumeurs du tube digestif de I'Organisation mondiale de la
santé (OMS) a été mise a jour en 2010. Elle décrit 1'ensemble des types histolo-
giques rencontrés dans chaque organe. Voici des exemples des principales tumeurs
rencontrées en fonction de I'organe concerné (liste non exhaustive) :

—estomac, duodénum, intestin gréle, iléon : adénome, carcinome, tumeur
neuro-endocrine, tumeurs mésenchymateuses (léiomyome, GIST), lymphome,
métastases;

— appendice : adénome, carcinome, tumeur neuro-endocrine;

— cblon, rectum : adénome, carcinome (forme sporadique ou avec prédisposition
génétique), tumeur neuro-endocrine, lymphome B, tumeurs mésenchymateuses
(GIST, léiomyome, sarcome de Kaposi);

—canal anal : condylome, néoplasie intra-épithéliale anale, carcinome, tumeur
neuro-endocrine;

—foie : HNF, adénome hépatocellulaire, carcinome hépatocellulaire (CHC),
adénome des canaux biliaires, cholangiocarcinome, tumeur de blasteme
(hépatoblastome), néoplasie kystique mucineuse du foie, tumeurs mésenchy-
mateuses (angiomyolipome, hémangiome, lymphangiome, tumeur fibreuse
solitaire, hémangio-endothéliome épithélioide, angiosarcome), tumeur germi-
nale (tumeur vitelline), lymphomes hépatiques (lymphome B diffus a grandes
cellules, lymphome T hépatosplénique), métastases;
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— vésicule biliaire et canaux biliaires extra-hépatiques : néoplasie intra-épithé-
liale, carcinomes (ADK, tumeur mucineuse, carcinome épidermoide, carcinome
indifférencié), tumeur neuro-endocrine, tumeurs mésenchymateuses (tumeur
a cellules granuleuses) ;

— pancréas : cystadénome séreux, PanIN, TIPMP (tumeur intracanalaire muci-
neuse et papillaire), tumeurs mucineuses, carcinomes (adénocarcinome cana-
laire, carcinome a cellules acineuses, cystadénocarcinome séreux), tumeur solide
et papillaire du pancréas, tumeur neuro-endocrine, métastases;

— péritoine : mésothéliome, pseudo-myxome péritonéal, carcinome séreux primitif;

—etc.

CLASSIFICATION PTNM DES TUMEURS
ABDOMINALES

La classification pTNM des tumeurs validée par I'UICC (Union internationale
contre le cancer) a été mise a jour en 2009. Cette révision apporte un certain
nombre de nouvelles classifications (mises a jour substantielles ou créations) dans
plusieurs organes comme les carcinomes de la jonction cesogastrique, les tumeurs
stromales gastro-intestinales (GIST), les carcinomes de l'appendice, les tumeurs
neuro-endocrines (estomac, intestin, appendice, pancréas, poumons), le cholan-
giocarcinome intra-hépatique, les tumeurs de la corticosurrénale, etc.

La catégorie T correspond a la tumeur (T0 a T4 en fonction de la taille tumorale ou du
degré d'invasion) ; la catégorie N est le reflet du statut ganglionnaire et la catégorie M du
statut métastatique. Les criteres pour les T et les N sont propres a chaque classification.
La classification TNM du cancer gastrique est présentée a titre d'exemple dans le
tableau 1-1.

TABLEAU 1.1 : CLASSIFICATION TNIM DU CANCER GASTRIQUE (7¢ EDITION; 2009)

T T1 Envahissement du chorion ou de la sous-muqueuse :
T1a Chorion
T1b Sous-muqueuse
T2 Envahissement de la musculeuse
T3 Envahissement de la sous-séreuse
T4a Perforation de la séreuse
T4b Atteinte des structures adjacentes
N N1 1 a 2 ganglions métastatiques
N2 3 a 6 ganglions métastatiques
N3a 7 a 15 ganglions métastatiques
N3b 16 ganglions métastatiques ou plus
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Le stade est la combinaison des seules catégories T, N et M.

Le groupe pronostique associe le stade T, N, M a d'autres facteurs pronostiques
(TNM et localisation anatomique pour le carcinome épidermoide de I'cesophage,
TNM et grade histologique pour les adénocarcinomes de I'cesophage...).
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Technique TDM

en pathologie |
tumorale abdominale

C H A P 1 T R E

La TDM occupe une place centrale en pathologie tumorale abdominale. Elle pos-
séde des indications aux différents stades du bilan de la maladie avec des objectifs
différents, ce qui oblige le radiologue a connaitre et a adapter la technique de l'exa-
men TDM au type de tumeur afin d'en réaliser une analyse optimale. La TDM
peut étre un examen de dépistage avec des protocoles particuliers en fonction
de la tumeur recherchée. Elle permet de caractériser de maniere fiable de nom-
breuses tumeurs sans avoir nécessairement recours a I'1RM ou a l'échographie de
contraste. Elle est I'examen de référence dans le bilan d'extension préthérapeu-
tique des tumeurs abdominales du fait de sa grande sensibilité et de sa capacité a
explorer les étages thoracique, abdominal et pelvien. Elle est également souvent
l'examen de référence pour le suivi post-thérapeutique (chirurgie, chimiothérapie,
radiothérapie, traitements percutanés), a la recherche principalement d'un résidu
tumoral, d'une récidive, d'ADN ou de métastases, et pour suivre la réponse théra-
peutique sur des examens successifs. Pour finir, le radiologue averti sait combien
il est fréquent de découvrir de maniere fortuite une tumeur abdominale lors d'un
examen réalisé pour une tout autre indication. Ainsi, la bonne connaissance de la
technique TDM est un prérequis indispensable au bilan des tumeurs abdominales.
Les objectifs de ce chapitre sont donc de présenter les bases physiques de la TDM,
les régles de prise en charge du patient, les techniques d'acquisition et de recons-
truction, les notions de radioprotection, les techniques de préparation et d'opaci-
fications digestives, les notions importantes concernant les produits de contraste
iodé, les protocoles d'acquisition, et les principaux post-traitements en rapport
avec la pathologie tumorale abdominale.

RAPPELS PHYSIQUES

La TDM (ou scanner) signifie littéralement la mesure des densités en coupes. Cette
méthode d'imagerie repose, comme la radiographie, sur la mesure de l'atténuation
de rayons X traversant un volume anatomique.

TDM des tumeurs abdominales
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Le principe de la TDM repose sur deux propriétés essentielles :

—la mesure de la densité des tissus biologiques a partir de l'absorption d'un fais-
ceau de rayons X

— la reconstitution d'une image en coupe du corps humain a partir des différentes
projections transversales obtenues par le systeme constituant l'appareillage, ce
qui permet d'accroitre la résolution en densité de I'image par rapport a celle de la
radiologie conventionnelle par sommation.

Le procédé a été utilisé en astronomie des la fin des années 1950, et les bases
mathématiques ont été exprimées par Radon deés 1917.11 a valu a ses concepteurs,
A. Cormack et G. Hounsfield, le prix Nobel de médecine en 1979. Le scanner est
une chaine radiologique avec un tube & rayons X et un ensemble de détecteurs
disposés en couronne. Le tube et les détecteurs tournent autour du volume a exa-
miner. Pour une coupe axiale, le principe repose sur la mesure de l'atténuation
du faisceau de rayons X suivant des angles de rotation différents. Les mesures
ainsi obtenues sont échantillonnées et numérisées. Les données sont rétroproje-
tées sur une matrice de reconstruction puis transformées en images numériques
ou analogiques (fig. 2-1).

Figure 2-1.
Principe de fonctionnement
d'un scanner a rayons X.
L'ensemble tube-détecteurs
acquiert les profils
d'atténuation (ou projections)
durant sa rotation autour
du volume a explorer. a : pour
chaque projection, les valeurs
enregistrées correspondent
a la somme des densités
élémentaires traversées

a par le faisceau de rayons X.
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Figure 2-1.

Suite.

b : elles permettront

lors de la coupe de

calculer les densités

de chaque pixel de la
matrice image. b

PRISE EN CHARGE DU PATIENT

Certaines regles doivent étre respectées pour une information et une prépara-
tion optimales du patient. Elles seront parfois adaptées en fonction du contexte
(urgence ou non) ou de l'indication de I'examen.

Accueil du patient

L'accueil du patient doit étre poli et rassurant. Les explications concernant le
déroulement de la procédure doivent étre apportées de facon claire, ce qui permet
notamment d'éviter les artéfacts de flou cinétique liés aux mouvements intempes-
tifs. Une information concernant le caractere irradiant du scanner doit étre délivrée.

Interrogatoire

Le but de l'interrogatoire est d'éliminer les contre-indications a la réalisation de

'examen et a l'injection de produit de contraste iodé.

Les points suivants doivent étre vérifiés :

— grossesse : la possibilité d'une grossesse doit étre écartée chez toutes les femmes
en 4ge de procréer;

— allergie : les réactions d'histaminolibération peu séveres favorisées par l'atopie
peuvent étre prévenues par l'administration préalable d'un anti-histaminique de
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type H1 et par le recours a un produit de contraste non ionique. Néanmoins,
la prémédication n'empéche pas les réactions graves. Chez un patient qui a pré-
senté antérieurement une réaction d'hypersensibilité immédiate aux produits de
contraste et qui a bénéficié d'un bilan allergologique, le(s) produit(s) de contraste
non réactif(s) en test(s) cutané(s) peut(vent) étre proposé(s) pour les injections
ultérieures. S'il n'a pas bénéficié de bilan allergologique, celui-ci devra étre pro-
posé si I'examen n'est pas urgent. Dans le cadre de 1'urgence, soit une autre tech-
nique d'imagerie est proposée, soit un produit de contraste que le patient n'a
jamais recu peut étre proposé (ce qui n'exclut pas la survenue d'une réaction);

— insuffisance rénale : les facteurs de risque de l'insuffisance rénale induite par
les produits de contraste iodés doivent étre recherchés systématiquement =
insuffisance rénale préexistante, diabete, hypoperfusion rénale, médicaments
néphrotoxiques, myélome avec protéinurie, injection de produit de contraste
iodé dans les 3 jours précédents, 4ge > 65 ans. Une hydratation adaptée doit
encadrer l'injection. Si la clairance de la créatinine est inférieure a 30 mL/
min, l'injection de produit de contraste iodé est a priori récusée sauf nécessité
absolue. Entre 30 et 60 mL/min, une alternative a l'injection de produit de
contraste iodé devra étre recherchée et les produits a basse osmolalité seront
préférés;

— antidiabétiques oraux dérivés de la metformine (Glucophage®, Glucinan®,
Stagid® et génériques) : arréter le traitement antidiabétique oral le jour de I'exa-
men. La reprise est possible a 48 heures apres un contrdle de la créatininémie;

— B-bloquants : leur prise doit étre connue car elle nécessite des doses d'adrénaline
plus importantes en cas de réanimation pour arrét cardiaque.

Le respect du jetne strict n'est pas recommandé. Aucun médicament ne doit
étre interrompu au motif du jetine. Pour la plupart des examens, la prise d'un
repas léger est permise, associée a la consommation de boissons non alcoolisées
a volonté.

Voie veineuse

Le patient doit disposer d'une voie veineuse périphérique sure et de calibre suf-
fisant pour permettre une injection en bolus (3 ou 4 mL/s). Cette voie veineuse
doit étre testée manuellement avant toute injection par injecteur automatique, et
surveillée lors du début de l'injection a la recherche de signes d'extravasation.

Installation du patient

Le patient est installé en décubitus dorsal, les bras relevés au-dessus de la téte afin
d'éviter de générer des artéfacts de durcissement a I'étage abdominal. Cette condi-
tion peut étre plus difficile a obtenir chez les patients agés, mais il faut, autant que
possible, essayer de s'y plier en s'aidant si nécessaire de systémes de contention.

10 Technique TDM en pathologie tumorale abdominale



TECHNIQUE D'ACQUISITION
ET DE RECONSTRUCTION

Actuellement, les scanners multibarrettes se sont généralisés. Ils offrent des temps d'ac-
quisition extrémement courts, I'ensemble de la cavité abdominopelvienne pouvant
étre explorée en quelques secondes. Les délais d'injection et les temps d'acquisition
doivent donc étre parfaitement maitrisés, afin d'obtenir une opacification optimale. Les
détecteurs assurent en routine l'acquisition d'un volume de coupes natives inframilli-
métriques avec une résolution quasi isotropique, c'est-a-dire dont la résolution spatiale
est identique dans les trois dimensions. Cela permet la réalisation de post-traitements,
avec en premier lieu des reconstructions multiplanaires (MPR) d'excellente qualité.

Acquisition hélicoidale
L'acquisition hélicoidale a été rendue possible en 1989 avec l'apparition du premier

scanner a rotation continue.
Elle s'est généralisée car elle permet de :

— améliorer la résolution temporelle du scanner, donc diminuer le temps d'acquisition;;

— reconstruire des coupes chevauchées, limitant l'artéfact de volume partiel et
améliorant la qualité des reconstructions multiplanaires.

Acquisition volumique séquentielle

Le retour récent a une acquisition volumique séquentielle de type step and shoot a
été motivé par des raisons de radioprotection afin de s'affranchir de 1'irradiation
inutile des zones situées en début et en fin d'hélice. Le scanner ayant actuellement
la plus grande zone de couverture (320 barrettes) réalise 'acquisition de la région
abdominopelvienne par paliers de 16 cm.

Champ de vue et matrice

Le champ de vue (ou FOV) doit étre adapté au plus pres des contours du patient au
cours de la reconstruction des coupes. La technologie actuelle offre la possibilité de
travailler en pratique courante avec des matrices de 512 x 512 pixels. Pour un FOV
de 35 cm, la taille des pixels est de 0,7 mm?.

Constantes

Les parametres techniques (kV, mAs) sont souvent prédéfinis dans les protocoles
d'acquisition fournis par les constructeurs. Il est parfois nécessaire de les modifier
lors de I'exploration de sujets obeses pour lesquels un rayonnement plus énergé-
tique est nécessaire. Les mAs sont adaptés durant 'acquisition afin de réduire 1'ir-
radiation. Ces parametres peuvent étre diminués pour des acquisitions multiples
chez des sujets jeunes et minces.
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Acquisition en mode double énergie

Le coefficient d'atténuation (UH) des tissus dépend de sa densité et de I'éner-
gie délivrée. L'acquisition simultanée d'images a deux niveaux d'énergie (80 ou
100kV et 140kV) permet de calculer la différence d'atténuation induite entre ces
deux niveaux qui est caractéristique de certaines molécules. Apres acquisition,
l'algorithme de reconstruction permet l'obtention d'images monochromatiques et
d'images de densité de matiere. Apres post-traitement, des images polychroma-
tiques (ou spectrales) peuvent étre obtenues.

En pathologie tumorale, cette technique d'acquisition permet de reconstruire une
série virtuellement non injectée a partir d'une acquisition d'emblée injectée et une
série de cartographies de 1'iode. Seules les structures rehaussées apres injection
seront visibles sur cette cartographie (fig. 2-2). Cela permet d'éviter de recourir
a une acquisition spécifique non injectée pour, par exemple, distinguer un kyste
rénal dense d'une masse rénale.

Figure 2-2.

Acquisition TDM double
énergie sans injection
IV de contraste réalisée
4 semaines aprés une
deuxiéme cure de
chimio-embolisation pour
métastases hépatiques
d'une lésion endocrine.
a : acquisition a 100kV.
b : acquisition a 140kV.
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Figure 2-2.

Suite.

¢ :sur la cartographie

de l'iode, la rate est
hypodense, les métastases
traitées sont tres denses et
le foie droit est Iégérement
hyperdense témoignant
d'une imprégnation
lipiodolée persistante
depuis la derniére cure.

d : la coupe sans contraste
virtuelle permet d'éliminer
la contribution du lipiodol.

Modes de reconstruction

Lors de l'acquisition, les projections sont échantillonnées et numérisées. Pour
reconstituer un objet a partir des projections, on procede a une reconstruction.
Elle s'effectue par méthode dite algébrique (reconstruction par itérations) ou
plus couramment par méthodes analytiques de rétroprojection filtrée, incluant la
méthode de la transformée de Radon et la méthode de la transformée de Fourrier.

METHODE ALGEBRIQUE : RECONSTRUCTION PAR ITERATIONS

Cette méthode consiste a poser une solution premiere dans la matrice de recons-
truction, a la comparer avec les projections et a effectuer des corrections succes-
sives, itératives, par calculs simples, jusqu'a I'obtention d'une solution définitive
qui soit la plus proche possible du modele parfait. Les principaux défauts de cette
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méthode sont I'impossibilité de débuter les calculs avant 1'obtention complete de
toutes les projections, et la complexité des calculs pour les matrices de grande taille.
Les calculs de reconstruction sont donc longs et ne peuvent commencer qu'a la fin
de l'acquisition, ce qui fait que les méthodes analytiques de rétroprojection filtrée
lui ont été préférées jusqu'a ces dernieres années. Récemment, grace a I'augmenta-
tion de la puissance de calcul des ordinateurs, cette méthode de reconstruction a
été remise au golt du jour par les constructeurs car elle apporte une amélioration
du rapport signal sur bruit de l'image qui permet in fine de diminuer les doses
délivrées. Néanmoins, les temps de reconstruction restent nettement supérieurs a
ceux des méthodes analytiques de Fourrier.

METHODES ANALYTIQUES DE RETROPROJECTION FILTREE : RADON ET FOURRIER
Celles-ci comportent principalement deux opérations :

— une rétroprojection consistant a projeter les valeurs numériques obtenues sur le
plan image, en leur attribuant des coordonnées spatiales correspondant a celles
qu'elles avaient dans le plan de coupe examiné;

— une déconvolution (ou filtrage). Cela permet d'améliorer la qualité d'image de
l'objet reconstruit pour le rapprocher du modele initial. A 1'étage abdomino-
pelvien, un filtre dit « mou » est appliqué dans le but d'améliorer le contraste des
parenchymes étudiés.

Epaisseur de coupe

Les coupes inframillimétriques offrent une résolution spatiale utile pour les post-
traitements. En pratique, des reconstructions en coupes plus épaisses (3 mm par
exemple) sont en général réalisées pour les correspondants, car le chargement de
I'examen depuis un CD-Rom est plus rapide.

NOTIONS DE RADIOPROTECTION

La TDM comme toute technique d'imagerie utilisant les rayons X suppose une
connaissance de l'emploi de ces rayonnements ionisants et des risques qu'ils
peuvent faire courir aux patients. L'article 1333-11 du Code de santé publique
indique que les radiologues doivent bénéficier d'une formation théorique et pra-
tique, initiale et continue, relative a la protection des personnes exposées a des fins
médicales. L'arrété du 18 mai 2004 précise que cette formation doit étre renouvelée
tous les 10 ans.

L'estimation de la dose regue par le patient doit étre indiquée dans le compte
rendu. En TDM, les grandeurs utiles pour 1'évaluation de la dose sont I'index de
dose scanographique (CTDI, Computed Tomography Dose Index, en mGy), et le
produit dose longueur (PDL ou DLP, Dose Length Product, en mGy.cm). Le CTDI a
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été défini initialement comme la dose normalisée a la largeur du faisceau mesurée
sur 14 coupes successives de 7 mm (100 mm au total). Le CTDI, (CTDI pondéré)
a ensuite été défini car il est indépendant de la largeur de coupe utilisée et reflete la
moyenne de la dose entre la périphérie et le centre du volume exploré sur une lon-
gueur de 100 mm. Désormais, les constructeurs affichent le CTDI, | qui est calculé
selon la formule CTDI = CTDI /pitch.

Le PDL reflete la dose totale regue par le patient et est calculé selon la formule :
PDL = CTDI ; X Longueur (mGy.cm). Il doit étre noté sur le compte rendu car il
permet d'estimer la dose effective par multiplication avec le facteur de conversion
correspondant a la zone explorée (0,015 pour I'étage abdominopelvien). C'est dans
cette grandeur que sont exprimés les niveaux de référence diagnostiques (NRD),
qui sont de 650 mGy.cm pour I'étage abdominal, 450 mGy.cm pour 1'étage pelvien
et 1100 mGy.cm pour une acquisition abdominopelvienne.

Parametres influencant la dose délivrée

Intensité : la diminution de l'intensité (mAs) réduit la dose délivrée de manieére
linéaire et diminue le rapport signal sur bruit (RSB) d'un facteur égal a la racine
carrée du facteur de réduction de charge. En pratique, si la charge est diminuée
de 50 9%, le RSB chute d'environ 30 %. Néanmoins, pour 1'étude de la densité des
parenchymes a 'étage abdominal, on ne peut pas trop diminuer la charge en raison
d'une dégradation du contraste.

Tension : le fait d'abaisser la tension de 100 kV a 80 kV divise la dose environ par
deux, et peut étre recommandé chez les enfants ou les sujets minces (< 50kg). Le
contraste est d'ailleurs amélioré apres injection d'iode car I'absorption du faisceau
par l'iode est plus importante a ce niveau d'énergie.

Pas : 'augmentation du pas de 'hélice, donc du pitch, diminue d'autant la dose
délivrée. Le choix du pas dépend essentiellement de 1'indication de I'examen, de la
vitesse de réalisation souhaitée et de la nécessité de réaliser des reconstructions. En
imagerie abdominopelvienne, il est en regle prédéfini dans les protocoles d'acqui-
sition fournis par les constructeurs et est de I'ordre de 1.

Nombre d'acquisitions : la rapidité d'acquisition des scanners actuels a rendu
facile la répétition des séries sur un méme volume, avec pour conséquence une
multiplication de la dose délivrée. A contrario, la répétition de séries n'apporte
souvent pas de réel gain diagnostique, d'ot1 la nécessité d'adapter les protocoles en
fonction des indications, et d'assurer la surveillance des examens directement a la
console pour arréter 1'examen dés que possible.

Dispositifs permettant de réduire la dose délivrée

Dans un souci constant de radioprotection, les constructeurs ont développé ces
dernieres années des dispositifs matériels et logiciels dont 1'objectif est de diminuer
la dose délivrée tout en préservant la qualité de I'examen. Ces dispositifs sont sou-
vent couplés et permettent des gains de dose substantiels.
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Les dispositifs actuellement les plus utilisés sont les suivants :

— modulation angulaire de la dose en temps réel : en plus de la modulation de dose
calculée a partir des données fournies par le topogramme, l'appareil module la
dose en continu lors de la rotation en fonction de I'absorption;

—amélioration de la sensibilité des capteurs : le développement de capteurs plus
sensibles et plus rapides, spécialement congus pour la tomodensitométrie,
comme la technologie fondée sur le cristal de grenat (Gemstone®), permet de
diminuer la dose délivrée;

— bouclier adaptatif : il permet d'annuler 1'exposition inutile des zones situées en
début et fin d'une acquisition hélicoidale. Le pourcentage de réduction de la dose
générée est d'autant plus important que la longueur du volume exploré est petite.
Il est d'environ 10 % lorsque l'acquisition mesure 30 cm de long;

— reconstruction itérative : du fait de I'amélioration du RSB qu'elle génere, elle
permet de réaliser a RSB constant des acquisitions moins irradiantes.

INJECTION IV DE PRODUITS
DE CONTRASTE IODES

Produits de contraste 1odés

Dans la mesure du possible, il faut avoir recours a des produits a haute concentra-
tion (=300 mgl/mL chez I'adulte), non ioniques et a faible osmolalité afin de dimi-
nuer au maximum les sensations désagréables de chaleur ou de gott métallique
lors de l'injection, et les complications rénales ou hémodynamiques. L'injection IV
de produit de contraste iodé ne se congoit qu'apres avoir vérifié lors de l'interroga-
toire l'absence de toute contre-indication et les antécédents allergiques du patient.
En pathologie tumorale, en dehors des contre-indications a l'injection, le rapport
bénéfice-risque de l'injection est d'une maniere générale acceptable étant donné
'apport de l'injection dans la détection et la caractérisation des lésions.

Conduite a tenir en cas d'intolérance aux produits
de contraste 10dés

Les réactions d'hypersensibilités immédiates surviennent dans 75 % des cas dans
les 10 a 15 minutes qui suivent l'injection, mais peuvent apparaitre de facon
retardée jusqu'a 1 heure, exceptionnellement plus. Elles doivent étre différen-
ciées des effets secondaires comme le malaise vagal ou la sensation de chaleur
post-injection.

Elles sont responsables de manifestations cutanéomuqueuses, cardiovasculaires,
respiratoires et digestives classées en quatre grades selon Ring et Messmer :
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—grade 1 — signes cutanéomuqueux : érytheme et/ou urticaire, avec ou sans
angio-cedeme;

— grade 2 — atteinte multiviscérale modérée : on observe en plus hypotension arté-
rielle, tachycardie, toux, dyspnée, sibilants, nausées, vomissements, diarrhée;

— grade 3 — atteinte mono- ou multiviscérale grave : bronchospasme, signes diges-
tifs, collapsus cardiovasculaire, troubles du rythme cardiaque, tachycardie. Une
bradycardie et la survenue retardée des signes cutanéomuqueux sont des facteurs
aggravants;

— grade 4 — arrét cardiaque.

Ces manifestations nécessitent en fonction de leur degré de gravité une surveil-
lance clinique, un traitement symptomatique ou des manceuvres de réanimation
lourdes. Le diagnostic étiologique repose sur : 1'association d'une symptomatologie
évocatrice; la mesure des concentrations plasmatiques d'histamine et tryptase; la
réalisation d'un bilan allergologique avec tests cutanés idéalement entre 6 semaines
et 6 mois.

Matériel d'injection

L'injection IV du produit de contraste iodé s'effectue par une voie d'abord vei-
neuse périphérique ou centrale de bon calibre et dont la perméabilité est systémati-
quement vérifiée par un contrdle manuel préalable. L'injection se fait a I'aide d'un
injecteur automatique : 2 mL/kg d'un produit de contraste contenant au moins
300 mgI/mL. Les débits peuvent varier en fonction du type d'injections : injection
d'un bolus (3 a 4 mL/s) pour une opacification électivement artérielle, couplée a
un logiciel de détection automatique du bolus (bolus tracking) ; injection plus lente
(2 2 3 mL/s) pour un rehaussement parenchymateux et des parois digestives. Les

débits élevés (supérieur a 4 mL/s) exposent a un risque important d'extravasation
de produit de contraste et ne sont pas requis en imagerie abdominale.

PROTOCOLES D'ACQUISITION

Le topogramme (ou scout view) de face est la premiére étape systématique de l'ac-
quisition tomodensitométrique. Il permet le bon positionnement des acquisitions
volumiques. Il est parfois utile a I'analyse globale de la répartition gazeuse des anses
ou a l'identification des corps étrangers denses, surtout métalliques.

Du fait de leur rapidité, les scanners actuels permettent de réaliser plusieurs acqui-
sitions volumiques successives avant et apres injection de produit de contraste, dans
le but d'améliorer I'analyse vasculaire, la détection ou la cinétique de rehaussement
tumorale. Il est néanmoins impératif de garder a l'esprit les principes de radio-
protection, ce qui conduit a optimiser les protocoles afin de ne réaliser que les
acquisitions strictement utiles en fonction de l'indication de I'examen.
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Série sans injection

Une série sans injection est utile lorsqu'une étude précise du rehaussement apres
injection est nécessaire (exemple : caractérisation d'une lésion kystique rénale).
Cette série est également utile pour 'analyse des structures calcifiées (exemples :
lithiase biliaire, urinaire; calcification vasculaire; calcification d'une paroi kys-
tique) ou des structures spontanément denses (exemple : kyste rénal dense).

Série au temps artériel

Typiquement, le temps artériel est obtenu apres un délai de 25 a 30 secondes post-
IV ou détecté grace a un logiciel de bolus tracking et permet :

— un rehaussement de 1'aorte abdominale et de ses branches;
— un rehaussement électif du cortex rénal (néphrographie précoce);

—d'améliorer la détection de certaines tumeurs hypervascularisées (tumeur
endocrine);

— d'observer classiquement un rehaussement tigré de la rate et un début de rehaus-
sement segmentaire en plages du foie.

11 existe une spécificité concernant le choix du temps d'acquisition de la premiere
hélice en cas de suspicion de tumeur pancréatique : celle-ci doit débuter entre
40 et 50 secondes apres IV afin d'optimiser le rehaussement artérioveineux et le
contraste tumeur—pancréas sain.

Série au temps porto-parenchymateux

La série au temps portal est habituellement réalisée 60 a 70 secondes apres IV.
Le temps parenchymateux ou d'équilibre est obtenu 70 a 110 secondes apres IV.
Une série au temps portal ou parenchymateux est indispensable et est la seule a
étre systématiquement recommandée. Elle permet 1'étude du rehaussement des
parenchymes, des parois digestives, de I'opacification artérielle et veineuse et de la
néphrographie. Au temps portal, on note :

— une opacification optimale de la lumieére de la veine splénique et de la veine
porte;

— un parenchyme splénique devenant homogene;
— un rehaussement encore légerement hétérogene du parenchyme hépatique.

Au temps parenchymateux, le rehaussement des parenchymes hépatiques et splé-
niques est homogene, de méme que le rehaussement corticomédullaire rénal.
L'opacification de 'aorte, de la veine cave inférieure et du systeme porte est alors
identique.

18 Technique TDM en pathologie tumorale abdominale



Série au temps tardif

Une série au temps tardif (6-10 min) est parfois réalisée pour :

— étudier le rehaussement de certaines lésions hépatiques vasculaires (exemple :
hémangiome) ou présentant un contingent fibreux (exemple : cholangiocarci-

nome) (fig. 2-3);

— analyser les voies urinaires (temps excrétoire rénal) ou le wash-out des nodules

surrénaliens (15 min post-IV).

Certaines conditions pathologiques modifient la cinétique normale de rehausse-
ment : les délais et les temps d'opacification sont allongés en cas d'insuffisance car-
diaque et de bas débit circulatoire. En cas de défaillance rénale, la néphrographie
est absente au temps artériel et il existe un retard ou une absence complete d'opa-

cification des cavités excrétrices.

Figure 2-3.

Série au temps tardif

de l'injection IV de produit
de contraste iodé.

Lésion tumorale hypodense
des segments IV

et V correspondant

a un cholangiocarcinome
intra-hépatique.

a : rehaussement
hétérogéne au temps
portal. b : majoration au
temps tardif du

fait du contingent

fibreux caractéristique

de cette lésion.

PROTOCOLES D'ACQUISITION
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INTERPRETATION ET POST-TRAITEMENTS

La matrice image est un tableau constitué de # lignes et de n colonnes définissant
un nombre de carrés élémentaires ou pixels (picture element). A chaque pixel de
la matrice de reconstruction correspond une valeur d'atténuation ou de densité.
En fonction de sa densité, chaque pixel est représenté sur 1'image par une certaine
valeur dans 1'échelle des gris. Les coefficients de densité des différents tissus sont
exprimés en unités Hounsfield (UH). L'éventail variait initialement de —1000 a
+1000 UH, avec par convention la valeur de 0 pour I'eau, —1000 pour l'air et +1000
pour le calcium. Depuis, I'échelle de Hounsfield a été étendue.

L'ceil humain ne distinguant qu'une vingtaine de niveaux de gris, les paliers de
I'échelle de densité ne peuvent étre vus simultanément sur 1'écran, d'ou la notion
de fenétre : elle correspond aux densités qui seront effectivement traduites en
niveaux de gris a 'écran, et permet d'adapter le contraste de 1'image a la structure
a étudier sur I'image.

Deux parametres modulables définissent la fenétre utile de densités :

— le niveau (level) ou centre : valeur centrale des densités visualisées;

—la largeur de la fenétre (width) : elle détermine la plage de valeurs de densité
correspondant a la totalité de la palette de gris. En augmentant la largeur de la
fenétre, le contraste diminue entre les structures de l'image. En diminuant la
largeur de la fenétre, le contraste augmente.

Les fenétrages sont en général prédéfinis sur les consoles d'interprétation. Ils sont
résumés dans le tableau 2-1.

L'épaisseur des coupes et la taille des voxels diminuant, le nombre d'images & inter-
préter a été multiplié par un facteur 10. Les examens TDM sont constitués d'une
somme allant jusqu'a 1000 images, sinon plus, a analyser. Grice aux récents pro-
gres techniques, les acquisitions TDM ne sont plus interprétées uniquement dans
le plan de coupe d'acquisition, mais peuvent étre traitées de maniére volumique,
c'est-a-dire en ne considérant plus I'examen comme une succession de coupes,

TABLEAU 2.1 : PRINCIPAUX TYPES DE FENETRAGES ET LEUR INTERET

TYPE DE FENETRAGE WIDTH LEVEL INTERET
Parenchymateux 350 50 Améliore le contraste et 'analyse des lésions
parenchymateuses
Osseux 2000 400 Meilleure analyse des structures osseuses
(métastases), des calcifications et des lithiases
Aérique 500 —-50 Meilleure détection de bulles d'air

extradigestives, d'une pneumatose pariétale,
d'une aéroportie, d'une aérobilie

Pulmonaire 1600 - 600 Meilleure analyse des reliefs muqueux et tube
digestif et du contenu intraluminal
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mais comme un volume 3D. Il en découle une évolution des pratiques qui fait
qu'aujourd'hui les radiologues n'interpreétent plus les examens sur films, mais sur
des consoles informatiques. Les post-traitements utilisés le plus souvent sont les
reconstructions multiplanaires (multiplanar reconstruction — MPR) et la projec-
tion du pixel de maximum d'intensité (maximum intensity projection — MIP). La
technique du rendu de volume (volume rendering technique — VRT) a en pratique
quasiment remplacé le rendu de surface (surface shaded displays — SSD).

Reconstructions MPR

A partir des données volumiques I'opérateur peut reconstruire une image dans un
plan quelconque de 1'espace, autre que celui de 1'acquisition. Par convention, on
définit les plans de coupe axial, coronal et sagittal, qui sont des reconstructions
perpendiculaires de référence. Des reconstructions MPR peuvent également étre
réalisées dans un plan oblique : elles sont obtenues par rotation du volume autour
des axes Ox, Oy et Oz du volume (fig. 2-4).

Figure 2-4.

Coupe MPR.

Entéro-scanner acquis 40s aprés
injection IV de produit de contraste iodé
avec mise en évidence d'une tumeur
neuro-endocrine du gréle. a : lésion
tissulaire hypervascularisée enchassée
sur la paroi de I'iléon (fleche). b :
coupe MPR parasagittale permettant
d'analyser la lésion (téte de fleche) par
rapport a I'anse gréle coupée selon son
grand axe.
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Reconstructions MIP

Tous les voxels du volume ayant la plus forte valeur Hounsfield sont projetés sur
un plan afin de former une image en deux dimensions. Cette technique est trés
employée pour les études vasculaires car, en utilisant une injection de produit de
contraste, les vaisseaux correspondent souvent aux pixels d'intensité maximale. Le
MIP fin correspond a la réalisation d'un MIP mais sur une tranche du volume,
choisie par 'opérateur, et est utile pour exclure de la projection des structures
osseuses se projetant sur les vaisseaux a mettre en évidence (fig. 2-5a).

Figure 2-5.

Coupes MIP et VRT.

a : coupe MIP coronale. Neuroblastome gauche (fleche) refoulant I'aorte vers la droite, avec
engainement ganglionnaire péri-aortique (tétes de fleche). b : coupe VRT. Le chirurgien a une vue
d'ensemble de la Iésion (fleche) qui refoule la rate et la veine splénique vers le haut (téte

de fleche), et le rein gauche vers la droite (fleche creuse).

Reconstructions volumiques

Le VRT est basé sur l'utilisation d'un logiciel de «classification de pourcentage » déve-
loppé par la firme Lucas® pour le cinéma : sur I'histogramme des densités Hounsfield,
les différents tissus se répartissent selon des pics gaussiens. La fonction de classification
par pourcentage estime la probabilité pour un tissu d'étre présent de fagon homogene
al'intérieur du voxel, et lui attribue une couleur en fonction de cette probabilité.

Elle permet une imagerie multitissus de qualité. Son intérét a également été
démontré dans les études vasculaires. La technique VRT est souvent utilisée dans
les bilans préchirurgicaux car elle donne au chirurgien une image d'ensemble de
'examen (fig. 2-5b).
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Coloscopie virtuelle

La lecture d'un examen de coloscopie virtuelle s'effectue a I'aide de logiciels dédiés.
Ils permettent au minimum de synchroniser l'interprétation en 2D et 3D des
séries réalisées en procubitus et décubitus. La reconstruction 3D du c6lon simule
les images obtenues par vidéocoloscopie, d'out son appellation de coloscopie vir-
tuelle (fig. 2-6a). D'autres outils permettent de déplisser la paroi colique (fig. 2-6b).
Les logiciels d'aide au diagnostic sont une aide a la détection des lésions mais ne
remplacent pas l'interprétation attentive du radiologue expérimenté. Le plus sou-
vent, la détection des lésions se fait sur les reconstructions 3D, mais pour la carac-
térisation il est impératif d'analyser les images en 2D.

Figure 2-6.

Coloscopie virtuelle.
Polype centimétrique

du célon. a : vue 3D
endoluminale du polype.
b : repérage en noir du
polype par le CAD sur une
vue de dissection virtuelle.
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Evaluation de la réponse tumorale sous traitement

Un des intéréts des systemes d'archivage PACS est de permettre la comparaison des
examens tomodensitométriques successifs des patients et de suivre 1'évolution de
leur pathologie tumorale. L'évaluation tumorale selon les criteres RECIST (response
evaluation criteria in solid tumors) repose sur la comparaison de la taille des 1ésions
avant et apres traitement. Une lésion cible est une 1ésion mesurable dont le plus grand
diametre en coupe axiale est supérieur ou égal a 10 mm (15 mm pour les adéno-
pathies). Les Iésions plus petites ou non mesurables (osseuse, péritonéale, kystique...)
sont appelées des lésions non-cibles. Le plus grand diametre de chaque lésion cible est
mesuré, et la somme de ces diametres est calculée. Ceci permet, par comparaison avec
l'examen de référence (examen prétraitement ou examen sur lequel a été enregistrée
la meilleure réponse en cas de progression), de définir les criteres de réponse suivants :

— réponse complete : disparition de toutes les 1ésions cibles;

— réponse partielle : diminution de la somme des plus grands diametres supérieure
ou égale a 30 % par rapport a I'examen préthérapeutique;

— progression : augmentation de la somme des plus grands diameétres supérieure
ou égale a 20 % par rapport a l'examen sur lequel a été enregistrée la meilleure
réponse (nadir) ;

— stabilité : diminution de moins de 30 % ou augmentation de moins de 20 % de la
somme des plus grands diametres par rapport a I'examen de référence.

En fonction de I'évaluation des lésions non-cibles (réponse compleéte, non-réponse
complete, progression), la réponse globale pourra également étre évaluée de
maniere fiable.

Dans certains types de lésions tumorales comme les tumeurs stromales gastro-
intestinales (GIST), et avec l'apparition des nouvelles thérapeutiques ciblées
(exemple : imatinib) ayant peu d'effets sur la taille tumorale, les criteres de surveil-
lance habituels ont été remis en question. Dans ce cadre, les criteres de Choi ont
été proposés. Ils sont fondés sur la mesure de la densité moyenne des lésions sur
une TDM injectée, puis le calcul du pourcentage de modification de la densité sous
traitement. La réponse est définie par la diminution au minimum de 15% de la
densité ou 10 % de la taille lésionnelle. La non-réponse est définie comme l'absence
de diminution de la densité ou l'augmentation de 20 % de la taille lésionnelle, ou
l'apparition d'une nouvelle lésion. Certains pieéges sont néanmoins a connaitre :
une tumeur peut tres légerement augmenter en taille précocement du fait de sa
nécrose, et des fausses nouvelles 1ésions peuvent apparaitre car elles deviennent
visibles (hypodenses) sous traitement.

Segmentation et volumétrie

La segmentation (manuelle ou automatique) est utile en pathologie tumorale car
elle permet de délimiter en 3D une ou plusieurs tumeurs et d'en calculer préci-
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sément le volume. L'appréciation de la volumétrie globale des lésions cibles sera
ainsi plus précise qu'avec les criteres RECIST et est utilisée pour les tumeurs solides
pédiatriques et les lymphomes. La progression est définie comme une augmen-
tation du volume supérieure a 40 %, et la régression comme une diminution du
volume supérieure ou égale a 65 %.
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Radio-anatomie
TDM de 'abdomen

et du pelvis

C H A P 1 T R E

L'utilisation de la représentation anatomique en coupes est ancienne et clas-
sique. Elle possede pour base celles de la dissection cadavérique. Pendant long-
temps, la radiologie n'a pu fournir aux cliniciens qu'une imagerie en projection
qui était tres éloignée de ce modele. Avec l'avenement des techniques d'imagerie
moderne, telles que I'échographie, le scanner et I'IRM, l'anatomie en coupes a
connu un essor considérable. Une image TDM de la cavité abdominopelvienne
devient aujourd'hui aussi précise qu'une coupe anatomique, voire plus précise
pour certaines structures mal visibles sur les coupes anatomiques fixées, tels les
fascias, les aponévroses ou les espaces de diffusion des collections intrapérito-
néales. L'augmentation du parc d'IRM et de TDM spiralées multidétecteurs
oblige les radiologues a une bonne connaissance de ce type d'anatomie, non plus
simplement dans le plan axial, mais également dans les plans coronal et sagit-
tal. Ces coupes multiplanaires sont notamment extrémement utiles pour I'étude
des structures tubulaires de l'organisme (gros vaisseaux, voies urinaires, systeme
bronchique). Une connaissance précise de la radio-anatomie normale dans ces
trois plans de l'espace est impérative pour appréhender et diagnostiquer des
pathologies dont les machines offrent des images de plus en plus précises.

L'atlas présenté ici fournit les données anatomiques normales de la cavité abdomino-
pelvienne dans les trois plans d'étude fondamentaux et devient en cela un outil
indispensable pour une interprétation de qualité des images TDM des tumeurs
abdominales.

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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A1-A15 - Coupes TDM
axiales.
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C1-C10 — Coupes TDM coronales.
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S$1-S11 - Coupes TDM sagittales.
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Cartographie TDM des

chaines ganglionnaires

C H A P 1 T R E

L'étude ganglionnaire abdominopelvienne reste un parent pauvre de l'imagerie
oncologique. Quand les aires ganglionnaires cervicales ou thoraciques bénéficient
d'une cartographie bien systématisée pour un apprentissage didactique interdis-
ciplinaire, aucun consensus n'est adopté a 1'étage sous-jacent du tronc. Cela tient
sans doute a la complexité des voies de drainage a cet étage. Pourtant, la multipli-
cité des organes et la fréquence des atteintes carcinologiques en font une probléma-
tique quotidienne. Et c'est donc bien la qu'une connaissance minimale s'impose,
pour qu'un staging ganglionnaire précis fasse place a un compte rendu descriptif,
et pour que le radiologue se fasse comprendre du clinicien. Pour une description
pertinente, on ne peut malheureusement se contenter d'une description simple,
qui ne manquerait pas de retomber dans la schématisation inopportune habituelle.
Le terme de ganglion lymphatique est remplacé dans la nouvelle nomenclature par
celui de lymphonceud (LN). La terminologie de ganglion est dés lors réservée a
I'é¢tude du systeme sympathique.

Les LN viscéraux de I'abdomen sont le plus souvent satellites des arteres, le long
du tronc cceliaque et de ses branches, des arteres mésentériques supérieure et
inférieure. Seuls certains, dans le pédicule hépatique, semblent plutdt présenter
un rapport biliaire ou porte. Aussi, la reconnaissance des LN passe par une bonne
connaissance de l'anatomie artérielle.

ANATOMIE ARTERIELLE

Le tronc ceeliaque nait de la face antérieure de 1'aorte, immédiatement sous 1'ori-
fice aortique du diaphragme. Il donne naissance a trois branches terminales : I'ar-
tére gastrique gauche, l'artére splénique et l'artere hépatique commune.

L'artere gastrique gauche prend un court trajet ascendant, au sein du pli gastro-
pancréatique (anciennement faux coronaire). Puis elle se dirige en avant et vers le
bas le long de la petite courbure pour s'anastomoser avec l'artére gastrique droite.
L'artere splénique descend en bas et a gauche sur le bord supérieur du corps pan-
créatique. Juste avant la queue, elle passe sur la face antérieure du pancréas puis
dans le ligament pancréaticosplénique et enfin dans le hile splénique. L'artere
gastro-épiploique gauche nait d'une branche terminale de l'artere splénique au

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
ANATOMIE ARTERIELLE 41



sein du hile splénique. Elle se dirige, par le biais du ligament gastrosplénique, vers
l'estomac. Elle descend alors le long de la grande courbure ou elle s'anastomose
avec l'artére gastro-épiploique droite.

L'artére hépatique commune descend en bas a droite jusqu'au-dessus de la pre-
miére portion du duodénum, ot elle se divise en deux branches terminales, 'artere
gastroduodénale et I'artere hépatique propre.

L'arteére gastroduodénale descend verticalement en arriere de la charniere limitant la
premiére portion du duodénum et le pylore. Au bord inférieur de cette charniére, elle
se termine en donnant 'artére gastro-épiploique droite ainsi qu'une branche pour le
cercle anastomotique péripancréatique. L'artere gastro-épiploique droite se dirige en
avant, sous le pylore, puis longe la grande courbure gastrique pour rejoindre l'artere
gastro-épiploique gauche et former le cercle artériel de la grande courbure.

L'arteére hépatique propre, outre sa division finale dans le hile hépatique en artere
hépatique droite et artere hépatique gauche, donne naissance a une collatérale,
l'artere gastrique droite (non vue au scanner). Celle-ci chemine au bord supérieur
du pylore (en donnant une collatérale, I'artere pylorique), puis le long de la petite
courbure pour s'anastomoser avec l'artére hépatique gauche et former le cercle
anastomotique de la petite courbure.

Il est important de remarquer la disposition des branches de l'artére hépatique
commune autour du pylore : artére gastrique droite (et artere pylorique) supra-
pylorique, artére gastroduodénale rétropylorique, artére gastro-épiploique droite
sous-pylorique.

L'artéere mésentérique supérieure nait de la face antérieure de l'aorte. Elle chemine
successivement a la face postérieure du corps du pancréas, en avant de I'uncus pan-
créatique puis en avant de la troisieme portion du duodénum. Apres un trajet dans
la racine du mésentere, elle péneétre le mésentere et décrit alors une large courbe
concave a droite pour finir a droite de la ligne médiane, sur le bord mésentérique
d'une anse iléale (environ 60 cm en amont de la valve iléocacale).

Sa premiere branche est I'artére pancréaticoduodénale qui nait théoriquement
de son bord postérogauche, puis croise en arriere I'AMS, pour participer au cercle
anastomotique péripancréatique avec l'artere gastroduodénale (arteres pancréati-
coduodénales antérosupérieure, postérosupérieure, antéro-inférieure et postéro-
inférieure mal distinguées au scanner).

Au-dela, les branches destinées au gréle naissent du bord gauche, et les branches
a destinée colique naissent du bord droit.

A droite : I'artére colique droite nait en avant de la troisieme portion du duodénum,
juste avant la pénétration de 'AMS dans le mésentere. Elle chemine dans le méso-
colon transverse jusqu'a I'angle colique droit, ot elle se divise en une branche criniale,
pour le tiers droit du colon transverse, et une branche caudale, pour le c6lon droit
(difficiles a identifier en TDM). Une branche inconstante, mais fréquente, nait en aval
a proximité : I'artére colique droite moyenne. Dans la portion terminale de I'AMS
nait I'artere iléocolique. Elle rejoint la valve iléoceecale a proximité de laquelle elle se
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divise en une artere iléale terminale et une artere caecale (difficiles a distinguer en
TDM). Cette derniere monte le long du bord mésocolique du c6lon droit pour former
une arcade anastomotique avec la branche caudale de I'artere colique droite.

A gauche : du haut vers le bas naissent alternativement les branches a destinée
jéjunale puis a destinée iléale.

L'artére mésentérique inférieure nait a la face antérogauche de l'aorte en arriere
de la troisieme portion du duodénum. Elle chemine d'emblée dans le mésocdlon
gauche, pour finir dans la branche verticale de la racine du mésosigmoide.

Elle donne naissance en premier lieu, sur son bord gauche, a I'artére colique
gauche qui rejoint l'angle colique gauche. Celle-ci se divise alors en une artere cra-
niale, pour les deux tiers gauches du colon transverse, et une artere caudale pour
le colon gauche.

ORGANISATION LYMPHATIQUE
MODALE ABDOMINALE

Les lymphatiques des membres inférieurs sont drainés vers les chaines pelviennes
puis vers les chaines abdomino-aortiques. Tous les LN abdomino-aortiques sont
reliés entre eux par de nombreux lymphatiques, formant un plexus autour de l'aorte
et de la VCI. En haut naissent de ce plexus deux troncs lombaires (droit et gauche).
Le tronc lombaire gauche drainant en grande partie les LN mésentériques supérieurs
et cceliaques, il est habituellement de plus gros calibre. La hauteur de réunion des
deux troncs lombaires en arriére des gros vaisseaux est variable, depuis L2 jusqu'a
D11, pour former le canal thoracique. Ce dernier peut donc présenter une origine
abdominale ou médiastinale. Cette origine présente parfois un renflement ampul-
laire nommé citerne de Pecquet, latéralisée a droite par rapport a l'aorte. Le plus
souvent, le canal thoracique franchit le diaphragme a travers le hiatus aortique en
rétro-aortique. Apres un cheminement médiastinal postérieur, il se jette dans 1'angle
veineux gauche (réunion du tronc jugulaire et du tronc sous-clavier). La description
classique fait ainsi du canal thoracique la voie essentielle de drainage de I'étage sous-
diaphragmatique. Cependant, certaines voies de drainage transdiaphragmatique
échappent peut-étre a la voie de drainage classique par le canal thoracique.

LYMPHON@EUDS ABDOMINO-AORTIQUES

Les groupes de LN abdomino-aortiques se disposent autour de l'aorte depuis la hau-
teur approximative des artéres rénales jusqu'au niveau de la bifurcation aortique en
quatre groupes : les LN pré-aortiques, les LN latéro-aortiques gauches, les LN rétro-
aortiques et les LN latéro-aortiques droits. Ce dernier groupe se répartit au pourtour
dela VCI en quatre localisations : interaortico-cave, pré-cave, latéro-cave et rétro-cave.
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Lymphonceuds annexés aux branches
du tronc ceeliaque

Les LN satellites des branches du tronc cceliaque se drainent dans le méme sens
que le flux artériel. A proximité du tronc cceliaque, les LN hépatiques, gastriques
gauches et spléniques sont reliés entre eux et se drainent vers les ganglions abdo-
mino-aortiques voisins, ou directement vers le tronc lombaire gauche.

CENTRE LYMPHATIQUE CCELIAQUE

Il n'existe pas a proprement parler de LN cceliaques. En effet, les LN en contact
immédiat avec le tronc cceliaque semblent présenter un rapport plus étroit avec
les arteres gastrique gauche et hépatique, étant alors décrits au sein des aires
ganglionnaires gastrique gauche et hépatique. Cependant la littérature médicale
oncologique reconnait des LN cceliaques. Par abus de langage, et a l'encontre de
la conception anatomique stricte, on retiendra alors comme LN cceliaques, les LN
dont le rapport avec le tronc cceliaque est étroit.

CENTRE LYMPHATIQUE GASTRIQUE GAUCHE

Le centre lymphatique gastrique gauche comprend trois groupes de LN. Deux de
ces trois groupes sont satellites de 'artere gastrique gauche. Le groupe de LN du pli
gastropancréatique (proximal) ainsi que le groupe de LN de la petite courbure
(distal) sont satellites de l'artere gastrique gauche. Ils se distinguent en fonction du
segment artériel auquel ils sont rattachés, les premiers étant situés depuis 1'origine
de l'artere jusqu'a son arrivée a proximité de la petite courbure (au sein du pli
gastropancréatique), lorsque les seconds sont au voisinage de l'artere cheminant
le long de la paroi gastrique. Le groupe de la petite courbure reste en principe
étagé dans la partie haute de la petite courbure, sans dépasser vers le bas le milieu
approximatif de la distance cardia—pylore. Ces deux groupes sont identifiés au sein
du petit épiploon (limité en coupe axiale par la petite courbure, le foie et le pédi-
cule hépatique). Le troisiéme groupe, intramusculaire ou sous-séreux, est nommé
groupe de LN juxtacardiaux, car il est le plus souvent retrouvé a proximité du car-
dia. Dans le sens du courant lymphatique, les chaines juxtacardiales et de la petite
courbure se drainent dans la chaine du pli gastropancréatique.

CENTRE LYMPHATIQUE SPLENIQUE

Le centre lymphatique splénique est essentiellement décrit au bord supérieur
du pancréas, le long de l'artere splénique, puis en distalité au sein du ligament
pancréaticosplénique jusqu'au hile splénique. Cependant, il se poursuit sou-
vent en avant du hile, le long de l'artére gastro-épiploique gauche (au sein du
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ligament gastrosplénique). Aussi, on distingue successivement dans le sens du
flux trois groupes de LN : les LN gastro-épiploiques gauches, les LN du hile,
les LN suprapancréatiques.

CENTRE LYMPHATIQUE HEPATIQUE

La chaine ganglionnaire hépatique est située le long de l'artere hépatique com-
mune et de ses branches de division, se subdivisant ainsi en six groupes de LN :

— le groupe de LN de l'artere hépatique commune est développé le long de l'artere
hépatique commune;

— le groupe de LN de I'artére gastroduodénale (ou rétropylorique) s'étend le long
de l'artere gastroduodénale, dans son trajet rétropylorique ou rétroduodénal. Les
LN sont alors identifiés entre le pylore et le pancréas;

— le groupe de LN de I'artére gastro-épiploique droite fait suite au groupe de l'ar-
tere gastroduodénale. Il s'étage le long de son artére en deux portions, I'une sous-
pylorique immédiatement sous-jacente a la premiere portion du duodénum et
au pylore, la seconde au-dessous de la grande courbure;

—le groupe de LN de l'artere pylorique (non visualisée en scanner) est dis-
posé en suprapylorique. Au total, on distingue donc des LN supra-, rétro- et
sous-pyloriques;

—le groupe de LN pancréaticoduodénaux est disposé de part et d'autre de la téte
du pancréas, satellite des arteres pancréaticoduodénales (difficilement et incom-
pletement visualisées en scanner). Les LN pancréaticoduodénaux antérieurs
sont plus volontiers disposés a proximité de 1'anse duodénale adjacente, en par-
ticulier pres de la premiere portion du duodénum et de la moitié supérieure
du deuxiéme duodénum. La distinction de ce groupe et du groupe rétropylo-
rique est difficile. Les LN pancréaticoduodénaux postérieurs sont préférentielle-
ment situés en arriere de la téte a proximité du cholédoque. L'un d'eux, nommé
ganglion rétro-duodénopancréatique supérieur, est visualisé de facon quasi
constante en scanner, en dehors et a droite de la portion initiale de la veine porte.
Visualisé en avant de la VCI, il ne présente pourtant pas de rapport anatomique
direct avec cette derniére, dont il est séparé par le foramen de Winslow;

— le groupe de LN du pédicule hépatique contient des éléments attenants au réseau
artériel hépatique et a la voie biliaire sur toute la hauteur du pédicule.

Lymphonceuds annexés aux arteres mésentériques

Deux groupes de LN sont annexés aux arteres mésentériques, le groupe de LN
mésentériques et le groupe de LN coliques. Il est a noter que contrairement a
ce que son nom suggere, l'artere mésentérique inférieure ne chemine pas dans le
mésentere, et les LN du mésentére sont donc bien satellites de l'artére mésenté-
rique supérieure.
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GROUPE DU MESENTERE

Le groupe de LN mésentériques est étagé le long de l'artére mésentérique
supérieure et de ses branches intestinales en trois rangées. Les LN mésentériques
périphériques sont disposés prés du bord mésentérique intestinal, sur le trajet de
la derniere arcade artérielle. Les LN mésentériques centraux, dans la racine du
mésentere, siegent autour du tronc de 'artere mésentérique supérieure (et de la
veine mésentérique supérieure). Les LN mésentériques moyens, a mi-hauteur du
mésentere, se situent entre les deux groupes précédents. Il est a noter que ces trois
étages sont tres difficiles a distinguer a I'origine du jéjunum. Le drainage lympha-
tique intestinal s'effectue vers le groupe de LN mésentériques périphériques, puis
moyens, et enfin centraux. Le groupe de LN mésentériques centraux recoit, outre
la lymphe en provenance du groupe moyen, la lymphe en provenance du cdlon
droit. Il se draine ensuite le plus souvent vers le tronc lombaire gauche.

GROUPE COLIQUE

Les LN coliques répondent a la distribution de la vascularisation artérielle. Pour
la vascularisation artérielle colique, I'artere mésentérique supérieure donne deux
branches, l'artere iléocolique et 'artere colique droite (rarement l'artere colique
droite moyenne, inconstante). L'artere mésentérique inférieure, quant a elle, donne
naissance aux arteres coliques gauches, au tronc artériel sigmoide et a I'artere rectale
supérieure. La systématisation ganglionnaire obéit a cette distribution vasculaire, et
se divise ainsi en groupes de LN iléocoliques, de LN coliques droits, de LN coliques
gauches, de LN sigmoidiens et de LN pararectaux. Sans impact sur le staging gan-
glionnaire, on distingue, pour les groupes de LN coliques droits, coliques gauches et
sigmoidiens, depuis la distalité jusqu'en proximal, des LN épicoliques, paracoliques,
intermédiaires et principaux. Compte tenu de leur proximité, le groupe des LN
coliques droits principaux est difficile a distinguer du groupe des LN mésentériques
centraux. Les LN iléocoliques et coliques droits se drainent vers le groupe de LN
mésentériques centraux, tandis que les LN coliques gauches, sigmoidiens et pararec-
taux déversent leur lymphe dans les LN pré-aortiques et latéro-aortiques gauches.

Lymphonceuds iliopelviens

Les LN iliopelviens se disposent a droite et a gauche en trois groupes principaux
de LN : les LN iliaques internes, les LN iliaques externes et les LN iliaques primi-
tifs. Les organes pelviens se drainent essentiellement dans le groupe interne, mais
également, a moindre degré, dans le groupe externe. Les groupes de LN iliaques
internes et externes sont anastomosés entre eux, mais leur drainage commun défi-
nitif s'effectue dans les LN iliaques primitifs.

LYMPHONCEUDS ILIAQUES EXTERNES

Les LN iliaques externes se répartissent en trois chaines de LN : les chaines externe,
moyenne et interne.
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La chaine externe (ou artérielle), le long du bord externe de l'artere, s'insinue entre
l'artere et le muscle psoas. La chaine moyenne (ou artérioveineuse), en antéro-
interne, présente un rapport interne a l'artére, et antérieur a la veine. La chaine
interne (ou sous-veineuse), en postéro-interne, se situe en arriere de la veine iliaque
externe. Cette chaine est également nommée chaine obturatrice dans la littérature
anglo-saxonne, compte tenu de la proximité de l'artére du méme nom. Aussi peut-on
s'étonner de son rattachement a la chaine iliaque externe, mais ce rattachement est
en réalité d'ordre fonctionnel, et s'oppose, en ce point, a la systématisation artérielle.

LYMPHONCUDS ILIAQUES INTERNES

Les LN iliaques internes se répartissent prés de l'origine des branches artérielles
de division de 'artere iliaque interne (dont ils empruntent souvent le nom). Cette
répartition est responsable d'une segmentation d'avant en arriere. La description
exhaustive de chacune des branches n'a pas d'intérét pratique. Deux groupes prin-
cipaux de LN sont reconnus. Un groupe antérieur (ou antéro-interne), entre l'ori-
gine des arteres obturatrice et ombilicale, est repéré en TDM en arriere de 1'origine
de l'artere obturatrice (elle-méme repérée a retro depuis le foramen obturateur).
Un groupe postérieur regroupant les LN sacrés latéraux, se dispose le long de l'ar-
tére sacrée latérale, et se repére en scanner en avant des trois premiers trous sacrés.

LYMPHONCEUDS ILIAQUES PRIMITIFS

Les LN iliaques primitifs sont répartis en trois groupes de LN : un groupe externe,
un groupe interne et un groupe moyen. Le groupe externe poursuit le groupe de
la chaine iliaque externe. Il se place sur le muscle psoas, le long du bord externe de
l'artere iliaque primitive. Le groupe interne est également nommé «groupe du pro-
montoire». Il occupe, avec son homologue controlatéral, 'angle d'écartement des
arteres iliaques primitives. On le visualise, en haut, en avant de la veine iliaque primi-
tive gauche, puis, en bas, en avant de la partie basse du corps vertébral de la cinquieme
vertebre lombaire. Le groupe moyen (ou rétrovasculaire) se dispose en arriere des
arteres iliaques primitives. Il se repere dans une fosse quadrilatere limitée : en médial
par le bord latéral du corps de la cinquiéme vertebre lombaire, en arriére par l'aileron
sacré, en latéral par le muscle psoas et en avant par 'artere iliaque primitive.

LYMPHONEUDS SURRENALIENS, RENAUX
ET DES VOIES EXCRETRICES

Lymphonceuds surrénaliens

Le drainage s'effectue le plus souvent vers les LN latéro-aortiques homolatéraux,
plus rarement en intrathoracique vers des LN prévertébraux ou médiastinaux
postérieurs.
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Lymphonceuds rénaux

A droite comme a gauche, les collecteurs lymphatiques des reins se répartissent le
long des vaisseaux rénaux en trois groupes : un groupe antérieur, un groupe pos-
térieur et un groupe moyen, en fonction de leur position en avant ou en arriere
des vaisseaux, ou encore entre l'artere et la veine. Puis, le drainage s'effectue vers les
LN latéro-aortiques homolatéraux.

Lymphonoceuds des voies excrétrices rénales

Le drainage lymphatique varie en fonction du niveau. Ainsi, de haut en bas, le
drainage intéresse les LN latéro-aortiques homolatéraux, les LN iliaques primitifs,
les LN iliaques internes et externes.
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Semiologie TDM
elementaire des.
tumeurs abdominales

C H A P 1 T R E

La sémiologie TDM abdominale est excessivement riche et repose sur l'analyse des
différents organes et constituants de la cavité abdominale. Cette analyse répond a
des criteres bien définis, tels que 1'aspect morphologique des organes, la densité
élémentaire des tissus, le mode de rehaussement des parenchymes lors de l'injec-
tion de produit de contraste IV et la topographie des différents éléments consti-
tutifs de 'abdomen. La sémiologie élémentaire des tumeurs abdominales répond
bien str & ces criteres d'analyse classiques, mais possede également certains signes
qui lui sont propres et qui correspondent a des modifications des caractéristiques
sémiologiques de normalité. Ces modifications sont le reflet de modifications
lésionnelles qui traduisent l'apparition des tumeurs. Une bonne connaissance des
signes diagnostiques et étiologiques élémentaires des tumeurs abdominales, asso-
ciée a une étude rigoureuse de I'ensemble des coupes TDM, permet le plus souvent
d'arriver a un diagnostic tumoral et a un bilan d'extension précis.

CALCIFICATIONS (CALCIFICATIONS)

— Description TDM (fig. 5-1) : images souvent amorphes, punctiformes ou
volumineuses, spontanément denses (d = 500 UH), situées de fagon variable en
région centrale ou périphérique de la tumeur.

— Souvent présentes dans :

« carcinome rénal;

« cystadénome séreux pancréatique;

* CHC fibrolamellaire;

* tumeur stromale gastrique;

* tumeur stromale du gréle;

« tumeur neuro-endocrine (non fonctionnelle) pancréatique;

TDM des tumeurs abdominales
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Figure 5-1.

Calcifications (dans carcinome
surrénalien). Sans injection.
Plusieurs images amorphes et
spontanément hyperdenses (fleches)
situées en région centrotumorale.

* carcinome surrénalien;

« tumeur neuro-endocrine du gréle;

+ tumeurs mucineuses de l'appendice;
+ léiomyome utérin;

* tératome ovarien.

CAPSULE PERIPHERIQUE (PERIPHERAL CAPSULA)

— Description TDM (fig. 5-2) : liseré périlésionnel correspondant soit a une
authentique enveloppe fibreuse soit a un tassement parenchymateux péritumo-
ral trompeur (pseudo-capsule).

— Souvent présente dans :

+ adénome hépatocellulaire;

+ CHC;

+ oncocytome rénal;

« cystadénome séreux pancréatique;
« tumeur papillaire et solide du pancréas;
+ kyste multiloculaire rénal;

* carcinome rénal;

+ myélolipome surrénalien;

+ schwannome rétropéritonéal ;

+ cystadénome séreux de 'ovaire;

* tératome ovarien.
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Figure 5-2.

Capsule périphérique (dans
oncocytome rénal).

Temps tardif. Fin liseré péritumoral
(tétes de fleche) conservant le produit
de contraste iodé jusque tardivement
apres l'injection.

CICATRICE CENTRALE (CENTRAL SCAR)

— Description TDM (fig. 5-3) : zone tissulaire (non liquidienne) située au centre
d'une lésion, dont l'aspect évoque celui d'une cicatrice, et dont le rehaussement
prolongé jusque tardivement differe en général du reste de la tumeur.

— Souvent présente dans :

* HNF;
« CHC fibrolamellaire;

Figure 5-3.

Cicatrice centrale (dans HNF).

Temps porto-parenchymateux. Zone
centrale d'une tumeur qui présente un
aspect de cicatrice (tétes de fleche) et
dont le rehaussement est retardé par
rapport a celui du reste de la Iésion.
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« cystadénome séreux pancréatique;
* oncocytome rénal.

CONTINGENT GRAISSEUX (FAT CONTENT)

— Description TDM (fig. 5-4) : plage intralésionnelle, plus ou moins bien circons-
crite, de densité graisseuse pathognomonique (d = — 100 UH).

— Souvent présent dans :

« lipome hépatique;

+ lipome gastrique;

* lipome du gréle;

« lipome colique;

« angiomyolipome hépatique;

« angiomyolipome rénal;

+ myélolipome surrénalien;

« liposarcome rétropéritonéal.

Figure 5-4.

Contingent graisseux

(dans myélolipome surrénalien).
Temps tardif. Région intratumorale
de densité graisseuse pure :

d =- 100 UH (étoile).

CONTINGENT KYSTIQUE (CYSTIC CONTENT)

— Description TDM (fig. 5-5) : partie d'une lésion délimitée par une paroi et dont
le contenu est liquidien (d = 10 UH).
— Souvent présent dans :

« cystadénome séreux du pancréas;
« cystadénome mucineux du pancréas;
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Figure 5-5.

Contingent kystique (dans
carcinome ovarien).

Temps porto-parenchymateux.
Région intratumorale délimitée par
une paroi (étoile) et de contenu
liquidien (d = 10 UH).

+ cystadénome séreux de l'ovaire;

+ cystadénome mucineux de 'ovaire;
* cystadénome biliaire;

* carcinome ovarien.

EXTENSION INTRAVASCULAIRE (INTRAVASCULAR
EXTENSION)

— Description TDM (fig. 5-6) : comblement tissulaire d'une lumiere vasculaire qui
peut étre distingué d'un thrombus cruorique par son rehaussement (néanmoins
variable) apres injection IV de produit de contraste iodé.

— Souvent présente dans :

* CHG;

e carcinome rénal;

« léiomyosarcome rétropéritonéal;

« angiomyolipome rénal (extension graisseuse).
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HEMORRAGIE (BLEEDING)

Figure 5-6.

Extension intravasculaire

(dans carcinome rénal).

Temps porto-parenchymateux.
Comblement de nature tumorale
d'une lumiére vasculaire (étoile).

— Description TDM (fig. 5-7) : plage spontanément dense (d = 60 UH) en situation
intralésionnelle ou périlésionnelle. Une extravasation du produit de contraste
iodé peut y étre associée en cas de saignement actif.

— Souvent présente dans :

+ adénome hépatocellulaire;
+ angiosarcome hépatique;

Figure 5-7.

Hémorragie

(dans angiomyolipome rénal).

Sans injection. Plage spontanément
dense (d = 60 UH) au sein (étoile) et en
périphérie (tétes de fleche) de la lésion.
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+ angiosarcome splénique;
* CHC hépatocellulaire;

+ angiomyolipome rénal;

* kyste rénal;

* phéochromocytome;

* carcinome surrénalien.

NECROSE CENTRALE (CENTRAL NECROSIS)

— Description TDM (fig. 5-8) : plage centrolésionnelle de densité liquidienne
(d = 10 UH), le plus fréquemment séquellaire de remaniements au sein des tu-
meurs les plus volumineuses.

— Souvent présente dans :

+ hémangiome caverneux géant hépatique;

«CHC;

* phéochromocytome;

* tumeur neuro-endocrine (non fonctionnelle) pancréatique;

s carcinome surrénalien;

» métastases surrénaliennes;

« tumeur stromale gastrique;

* tumeur stromale du gréle;

« léiomyosarcome rétropéritonéal (dans sa forme extravasculaire).

Figure 5-8.

Nécrose centrale (dans
phéochromocytome).

Temps porto-parenchymateux. Plage
centrotumorale de densité liquidienne
(d = 10 UH) séquellaire de remaniements
hémorragiques (étoile).
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REHAUSSEMENT CENTRIFUGE (CENTRIFUGAL
ENHANCEMENT)

— Description TDM (fig. 5-9) : remplissage lésionnel du centre vers la périphérie
apres injection IV de produit de contraste iodé.
— Souvent présent dans :
* HNF;
+ oncocytome rénal.

Figure 5-9.

Rehaussement centrifuge (dans HNF).
Temps artériel. Remplissage lésionnel
depuis une artére centrotumorale
(fleche) vers la périphérie de la lésion.

REHAUSSEMENT CENTRIPETE (CENTRIPETAL
ENHANCEMENT)

— Description TDM (fig. 5-10) : remplissage [ésionnel de la périphérie vers le centre
apres injection IV de produit de contraste iodé.
— Souvent présent dans :
+ hémangiome hépatique;
+ angiosarcome hépatique;
« cholangiocarcinome intra-hépatique.
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Figure 5-10.

Rehaussement centripéte (dans
hémangiome hépatique).

Temps artériel. Remplissage
lésionnel débutant en périphérie
de la lésion (tétes de fleche) puis
progressant vers le centre.

REHAUSSEMENT HOMOGENE (HOMOGENOUS
ENHANCEMENT)

— Description TDM (fig. 5-11) : remplissage strictement égal au sein de toute la
lésion apres injection IV de produit de contraste iodé.

— Souvent présent dans : HNF.

Figure 5-11.

Rehaussement homogéne (dans HNF).
Temps artériel. Remplissage égal (tétes
de fléche) de I'ensemble de la lésion.
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REHAUSSEMENT PRECOCE (EARLY ENHANCEMENT)

— Description TDM (fig. 5-12) : cinétique de remplissage lésionnel, important des
le temps artériel suivant l'injection IV de produit de contraste iodé.

— Souvent présent dans :
* HNF;
*CHC;
* carcinome rénal;
+ oncocytome rénal;
+ phéochromocytome;
« tumeur neuro-endocrine du pancréas;
+ tumeur neuro-endocrine du gréle.

Figure 5-12.

Rehaussement précoce

(dans oncocytome rénal).

Temps artériel. Remplissage
tumoral important (tétes de fleche)
des le temps artériel.

REHAUSSEMENT PROLONGE (DELAYED
ENHANCEMENT)

— Description TDM (fig. 5-13) : cinétique de remplissage d'une lésion, progressive
et prolongée jusque tardivement apres injection IV de produit de contraste iodé,
hautement caractéristique des tumeurs possédant un contingent hémangio-
mateux ou fibreux.

— Souvent présent dans :

+ hémangiome hépatique;
+ angiosarcome hépatique;
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Figure 5-13.

Rehaussement prolongé (dans
hémangiome hépatique).

Temps tardif. Remplissage tumoral
progressif et prolongé (tétes de fleche)
jusque tardivement.

« cholangiocarcinome intra-hépatique;
« cholangiocarcinome hilaire;

« CHC fibrolamellaire;

+ léiomyome utérin.

RETRACTION CAPSULAIRE (CAPSULAR
RETRACTION)

— Description TDM (fig. 5-14) : réduction, souvent focale, de I'épaisseur d'un
organe possédant une capsule, sous I'effet d'une tumeur fibreuse.

— Souvent présente dans :

« cholangiocarcinome intra-hépatique;
+ hémangio-endothéliome épithélioide;
+ CHC fibrolamellaire.
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Figure 5-14.

Rétraction capsulaire (dans
cholangiocarcinome intra-hépatique).
Temps porto-parenchymateux.
Rétraction focale de la capsule

du foie (fleche) au contact de la lésion.

RUPTURE TUMORALE (TUMOR RUPTURE)

— Description TDM (fig. 5-15) : déchirure et perte des contours d'une lésion suite
a d'importants remaniements intratumoraux.

— Souvent présente dans :

* CHC;

+ adénome hépatique;

+ angiomyolipome rénal;

+ cystadénome mucineux de I'appendice;
+ cystadénome mucineux de l'ovaire.

Figure 5-15.

Rupture tumorale (dans CHC).

Temps artériel.

Discréte perte des contours externes

de la lésion (fleche) du fait de sa rupture
en péritoine libre et présence associée
d'un hémopéritoine (étoile).
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Foie

C H A P 1 T R E

Le foie est la plus volumineuse des glandes digestives de l'organisme et se situe en
position sous-diaphragmatique droite. La vascularisation du foie est double, avec
sur son versant afférent l'artere hépatique et le tronc porte et sur son versant effé-
rent les veines hépatiques. Sur le plan anatomique, le foie est classiquement scindé
en un lobe droit et un lobe gauche qui sont séparés par la scissure principale. Une
découpe segmentaire reposant sur la systématisation vasculaire du foie a été pro-
posée par Cournand qui distingue huit segments. Sur le plan fonctionnel, le foie
possede un double rdle, avec une fonction exocrine correspondant a la production
de bile et une fonction métabolique de désintoxication des produits d'élimination
des visceres intra-abdominaux. La pathologie tumorale qui affecte le foie peut se
développer a partir de tous les types tissulaires existants. Les 1ésions bénignes sont
fréquentes, le plus souvent de découverte fortuite et affectent principalement la
femme jeune. Les tumeurs malignes, quant a elles, sont le plus souvent secondaires
a des troubles métaboliques ou a des inflammations ou intoxications chroniques
du foie.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Adénome hépatocellulaire (hepatocellular adenoma)

L'adénome hépatocellulaire est une tumeur primitive bénigne du foie hor-
mono-induite. Moyennement fréquente, sa prévalence est 2 fois moindre que
celle de I'HNE. Rarissime chez I'homme, elle est présente presque exclusive-
ment chez la femme qui utilise une contraception orale. Une corrélation entre
la durée d'utilisation de cette contraception orale et le risque de développe-
ment d'un adénome a été démontrée. La découverte survient le plus fréquem-
ment entre 20 et 40 ans. La taille moyenne au diagnostic est de 8 cm mais peut
aller jusqu'a 20 cm.

Une localisation sous-capsulaire hépatique droite est classique (75 % des cas). Des
formes pédiculées ont été décrites (< 10 %). Une forme particuliere associant de
multiples adénomes (n > 10) est dénommée adénomatose hépatique.

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, I'adénome hépatocellulaire est un nodule bien limité,
de 1 a 20 cm, richement vascularisé, de méme couleur que le parenchyme hépa-
tique adjacent ou de couleur différente selon la présence de nécrose, de stéatose,
d'hémorragie.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une prolifération d'hépatocytes réguliers
disposés en travées entourant le sinusoide, sans atypie ni mitose. Cette tumeur
possede des cellules de Kupffer ainsi que de nombreuses arteres isolées mais ne
présente aucune branche veineuse portale ni de voies biliaires. Il existe quatre sous-
types histologiques : I'adénome lié & une inactivation du géene HNFla, souvent
stéatosique, 1'adénome lié a une activation de la B-caténine, I'adénome inflamma-
toire et 'adénome inclassé.

CONTEXTE CLINIQUE

L'adénome hépatocellulaire est asymptomatique lorsqu'il est de petite taille (20 %
des cas), mais quand il est de grande taille, il peut induire une HMG et une sen-
sation de pesanteur au niveau de 'HCD. En regle générale, seuls les adénomes
spontanément hémorragiques (40 %) sont découverts dans le cadre d'un tableau
d'abdomen aigu. Des signes de déglobulisation peuvent étre associés a une hémo-
rragie importante, notamment en cas d'hémopéritoine. Le volvulus d'un adénome
pédiculé est quant a lui rarissime.

Sur le plan biologique, seuls les adénomes rompus peuvent induire des anomalies
notables de la NFP.

TDM
La sémiologie TDM de I'adénome hépatocellulaire (fig. 6-1) associe :
— une lésion tissulaire bien définie, spontanément hypodense au reste du foie;

— un aspect de pseudo-capsule;

— de fréquentes plages de nécrose (30 %) ou d'hémorragie (d = 60 UH) centro-
lésionnelles (30 %)

— de rares calcifications;
— une densité graisseuse possible (en cas de sous-type stéatosique);

— un rehaussement important et relativement précoce des zones non nécrotiques
apres injection IV de produit de contraste iodé;

— un lavage lésionnel modéré a un temps plus tardif.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion bien définie, d'allure encapsulée et
d'échogénicité variable selon I'importance des remaniements intralésionnels.
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Figure 6-1.

Adénome hépatocellulaire.
a : temps artériel.

Lésion hétérogene et
hyperartérialisée (tétes de
fleche). b : temps porto-
parenchymateux. Vidange
lésionnelle importante et
précoce avec des contours
bien visibles et un aspect
discrétement encapsulé
(tétes de fleche).

L'IRM retrouve une lésion en discret hypersignal T1 et discret hypersignal T2, en
raison du contenu graisseux intracellulaire présent dans pres de 75 % des cas, asso-
ciée a un rehaussement important et souvent homogene des zones non nécrotiques
et non hémorragiques apres injection IV de gadolinium. Il n'existe aucun rehausse-
ment a la phase tres tardive (1 h 30) apres injection d'un produit de contraste
hépatospécifique.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'HNF possede une prise de contraste plus intense et une cicatrice centrale souvent
évocatrice lorsqu'elle est présente.

L'hémangiome hépatique posséde une cinétique évocatrice avec présence de
«mottes» périphériques, puis un remplissage lésionnel lent et centripete jusque
tardivement.

Le CHC est le plus souvent présent et découvert sur un foie de cirrhose et possede
une vidange au temps portal évocatrice.
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Le cholangiocarcinome intra-hépatique est une tumeur qui possede également
une prise de contraste progressive jusqu'a un temps tardif compte tenu de son
caractere fibreux. Aucun aspect en «mottes» périphériques n'est par contre visible.
De plus, une rétraction capsulaire hépatique peut étre tres évocatrice lorsqu'elle
est présente.

Les métastases hépatiques hypervasculaires sont habituellement multiples et
entrent dans un contexte tumoral souvent déja connu.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle de I'adénome hépatocellulaire est variable avec un risque
accru d'hémorragie pour les tumeurs supérieures a 5 cm (20 % des cas). Ces mémes
lésions volumineuses comportent également un risque de dégénérescence maligne
(< 10 % des cas).

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

L'arrét des contraceptifs oraux est la régle absolue. L'exérese chirurgicale des adé-
nomes reste a ce jour le gold standard, surtout en cas de lésions supérieures a 5 cm
du fait du risque hémorragique et du risque de dégénérescence non nul.

ITEMS CLES

Foie — femme de 30 ans — contraception orale — tumeur nodulaire bien définie — pseudo-capsule —
risque hémorragique — risque dégénérescence — exérese nécessaire.

Angiomyolipome hépatique (hepatic
angiomyolipoma)

L'angiomyolipome hépatique est une tumeur bénigne mésenchymateuse rare
du foie. Une localisation hépatique droite est classique. L'd4ge moyen au
moment de la découverte est de 50 ans. Une nette prédominance féminine est
notée pour cette tumeur avec un sex-ratio M : F de 1 : 3. La taille au diagnostic
est extrémement variable, allant de 1 cm a plusieurs dizaines de centimeétres. La
possibilité de complications hémorragiques est réelle pour les Iésions les plus
volumineuses. L'association a une sclérose tubéreuse de Bourneville est com-
munément admise.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la lésion est nodulaire, bien limitée, de taille tres
variable.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une tumeur hépatique mésenchymateuse
bénigne. La lésion associe une composante lipomateuse faite d'adipocytes matures,
une composante vasculaire avec des vaisseaux dystrophiques a parois épaissies et
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une composante musculaire lisse plus ou moins bien différenciée, a cellules fusi-
formes ou épithélioides, marquées par 'HMB45 en immuno-histochimie. Les
contingents sont en proportion variable, intimement mélés, et le diagnostic n'est
pas toujours facile, d'autant plus lorsqu'il s'agit d'un matériel biopsique.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie de 1'angiomyolipome hépatique varie en fonction de la taille
lésionnelle. Bien que majoritairement asymptomatiques, des douleurs ou une
pesanteur de I'HCD peuvent révéler les 1ésions les plus volumineuses. De rares cas
de choc hémorragique traduisent la rupture lésionnelle.

Le bilan biologique hépatique est normal dans la tres grande majorité des cas.

TDM

La sémiologie TDM de 'angiomyolipome hépatique (fig. 6-2) associe :
— une lésion unique de taille variable et d'allure nodulaire;

— un aspect souvent hétérogene avec des zones de densités variables;

—un contingent graisseux de densité négative (d = — 100 UH) hautement
caractéristique;

— une prise de contraste variable avec de possibles formations pseudo-anévrysmales
intralésionnelles mises en évidence au temps artériel de l'injection IV de produit
de contraste iodé;

— l'absence de vidange lésionnelle au temps porto-parenchymateux.

Figure 6-2.
Angiomyolipome
hépatique.

Lésion volumineuse
hépatique droite, de
contours bien définis
(tétes de fléche) et de
contingent mixte avec
présence de plages de
densité graisseuse pure
(d = - 100 UH) (étoile)
pathognomonique.
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AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie peut montrer une lésion intra-hépatique unique, de taille variable,
bien limitée, d'allure majoritairement hyperéchogene, et pour laquelle un renforce-
ment postérieur des échos est parfois observé en cas de contingent vasculaire
dominant.

L'IRM met en évidence une lésion d'allure hétérogéne avec un hypersignal T1
caractéristique du contingent graisseux de la tumeur. Les zones non graisseuses
sont en hyposignal T1. Les séquences avec saturation de graisse (FatSat) permettent
d'affirmer le caractere graisseux intralésionnel. Le signal en T2, de méme que le
rehaussement apres injection IV de gadolinium, est variable selon I'importance des
différents contingents constitutifs de la tumeur.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Devant une image tumorale unique du foie, toutes les autres lésions primitives et
hétérogenes doivent étre évoquées, a commencer par le CHC et le cholangiocarci-
nome intra-hépatique dans lesquels un contingent graisseux macroscopique n'est
pas présent et dont le diagnostic différentiel reste donc le plus souvent aisé.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle de I'angiomyolipome hépatique se fait vers la stabilité lésion-
nelle dans le temps. Une hémorragie peut néanmoins compliquer les tumeurs les
plus volumineuses. Le caractere strictement bénin de I'angiomyolipome hépatique
en fait une Iésion de bon pronostic.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge dépend de la taille 1ésionnelle. En cas de 1ésion symptomatique,
le recours a la chirurgie avec exérese tumorale est le plus souvent nécessaire.

ITEMS CLES

Foie — femme de 50 ans — tumeur nodulaire mixte & contingent graisseux macroscopique caracté-
ristique — localisation hépatique droite dominante — association possible a la sclérose tubéreuse de
Bourneville.

Cystadénome biliaire (bile duct cystadenoma)

Le cystadénome biliaire est une tumeur rare, trés majoritairement intra-hépatique,
a point de départ des voies biliaires canaliculaires (85 % des cas). Dans de rares
cas, il peut atteindre l'arbre biliaire extra-hépatique (15 % des cas) y compris la
vésicule biliaire. Le cystadénome biliaire représente 5 % de la totalité des tumeurs
kystiques intra-hépatiques d'origine biliaire. Une localisation hépatique droite
est majoritaire. Rarement diagnostiqué avant 1'age de 30 ans, le pic d'incidence se
situe autour de 50 ans. Le sex-ratio M : F est de 1 : 4. Il semble par ailleurs exister
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une prépondérance marquée pour la population blanche de type caucasien. La
taille 1ésionnelle au diagnostic est comprise entre 2 et 20 cm et est presque toujours
supérieure a 5 cm.

La transformation maligne en cystadénocarcinome biliaire est importante, d'ott
I'étiquette de tumeur prémaligne qui lui est attachée.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la 1ésion est généralement unique, de grande taille
(> 5 cm), kystique, multiloculaire et cloisonnée, a contenu liquidien clair et mu-
coide. La présence de végétations endokystiques ou de nodules solides pariétaux
traduit la dégénérescence maligne.

Sur le plan microscopique, les cavités sont bordées par un épithélium cubique ou
cylindrique mucosécrétant, bien mis en évidence par la coloration du bleu alcian.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du cystadénome biliaire associe des douleurs abdo-
minales, un ictere et, dans pres de 90 % des cas, une masse palpable au niveau de
I'HCD.

La biologie est en général non remarquable.

DM

La sémiologie TDM du cystadénome biliaire (fig. 6-3) associe :
— une lésion volumineuse d'allure multiloculée;

— un contenu de densité liquidienne (d = 10 UH);

Figure 6-3.

Cystadénome biliaire.
Lésion d'allure bilobée,

de contours bien définis,
de contenu liquidien avec
présence de septa internes
(tétes de fleche).
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— une localisation droite fréquente;

— la présence de fins septa se rehaussant apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Le bilan TDM du cystadénome biliaire cherche a mettre en évidence des nodules

muraux ou des septa épais ainsi que l'apparition de macrocalcifications traduisant

la dégénérescence maligne en cystadénocarcinome biliaire. Le bilan d'extension

comporte la recherche d'ADN hilaires hépatiques et de métastases principalement

parenchymateuses pulmonaires.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une Iésion volumineuse souvent multiloculée, de
contours bien définis et de contenu anéchogene. La présence de nodules internes et
l'apparition de macrocalcifications sont évocatrices de la transformation maligne
de la tumeur.

L'IRM montre une lésion multiloculée, de contenu liquidien, en hypersignal T2
pur et qui possede soit un hypersignal T1 en cas de contenu liquidien mucoide,
soit un hyposignal T1 en cas de contenu liquidien séreux. Lors de 'injection IV de
gadolinium, un rehaussement de la capsule et des septa est notable. Les nodules
traduisant la malignité sont également bien visibles lorsqu'ils sont présents.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le kyste hépatique (ou kyste biliaire) compliqué d'hémorragie ou d'infection peut
présenter un aspect voisin, mais il n'existe pas de rehaussement des septa et jamais
de nodule tissulaire.

L'abces hépatique a pyogenes est souvent entouré d'un halo hypodense et la cap-
sule périphérique est souvent épaisse et prend fortement le produit de contraste.
Par ailleurs, le tableau septique est souvent dominant et un foyer infectieux pro-
fond est parfois retrouvé.

Les métastases hépatiques kystiques sont souvent multiples et principalement
d'origine ovarienne. Le caractere multiple differe de I'aspect multiloculé et permet
généralement de redresser le diagnostic en faveur du caractere secondaire de ces
lésions.

Le kyste hydatique peut générer une vaste lésion kystique avec des septa, mais la
présence d'une membrane proligere et le contexte different largement.

EVOLUTION NATURELLE

Le cystadénome biliaire peut se compliquer de rupture dans le péritoine ou le
rétropéritoine.

Le pronostic est principalement lié au risque de dégénérescence maligne en cys-
tadénocarcinome biliaire. Il est a noter par ailleurs un taux assez important de
récidives apres chirurgie.
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale est la régle lorsqu'elle est possible.

ITEMS CLES

Foie — femme de 50 ans — lobe droit — Iésion volumineuse kystique multiloculée — macrocalcifica-
tions, septa épais et nodules évocateurs de transformation maligne.

Hémangiome hépatique (hepatic hemangioma)
L'hémangiome hépatique est la tumeur bénigne la plus fréquence du foie (80 %).
L'incidence de I'hémangiome hépatique est de 5 a 7 % de la population. Il n'existe
pas de tranche d'age particulierement concernée. Le sex-ratio M : F est de 1 : 5.
L'hémangiome hépatique est plus fréquent en cas de multiparité. De plus, il peut
croitre en taille voire se rompre au cours d'une grossesse ou au décours d'un traite-
ment cestrogénique. La taille moyenne d'un hémangiome hépatique au diagnostic
est inférieure a 4 cm (90 % des cas) mais peut varier de quelques millimetres a plus
de 30 cm. Il prend alors le nom d'hémangiome caverneux géant. Fréquemment
isolé, 'hémangiome hépatique est parfois associé a une HNF (20 % des cas).

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les hémangiomes se présentent sous la forme de 1é-
sions lobulées de couleur rouge sombre. Ils sont multiples dans 20 % des cas. Ils
mesurent de quelques millimetres a 30 cm. A la coupe, ils sont faits de petites cavi-
tés remplies de sang. Certains peuvent également présenter des foyers de nécrose,
de fibrose ou des calcifications. On peut observer des formes a consistance molle et
des formes a consistance dure selon leur composante majeure.

Sur le plan microscopique, I'hémangiome est généralement bien limité, composé
de cavités vasculaires dilatées gorgées d'hématies, bordées par un revétement endo-
théliforme, et séparées par des septa fibreux d'épaisseur variable. L'hémangiome
est presque toujours un hémangiome de type caverneux (larges espaces vas-
culaires), les autres formes étant beaucoup plus rarement rencontrées (héman-
giome sclérosant ou hémangiome de type capillaire).

CONTEXTE CLINIQUE

De découverte le plus souvent fortuite lorsqu'ils sont de petite taille (70 % des cas),
les hémangiomes peuvent entrainer une HMG induisant une sensation de pesan-
teur ou des douleurs de 'HCD lorsqu'ils sont treés volumineux. La rupture avec
hémopéritoine massif est exceptionnelle.

Sur le plan biologique, en dehors de la thrombopénie du rarissime syndrome de
Kasabach-Merritt secondaire a un hémangiome caverneux géant, il n'existe en
regle générale aucune anomalie notable.
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TDM

La sémiologie TDM de I'hémangiome hépatique (fig. 6-4) associe :

— une lésion souvent ovalaire, bien limitée, spontanément hypodense au reste du
foie;

— une prise de contraste pathognomonique avec apparition de « mottes » périphé-
riques au temps artériel de l'injection IV de produit de contraste iodé;

— un remplissage centripéte et progressif jusqu'au temps tardif’;

—une densité de rehaussement intralésionnelle similaire a celle mesurable dans
l'aorte abdominale adjacente;

Figure 6-4.

Hémangiome hépatique.

a : temps artériel. Lésion
sous-capsulaire du foie droit
présentant un rehaussement
précoce important et
périphérique (tétes de fleche)
en «mottes». b : temps tardif.
Remplissage lésionnel prolongé
avec conservation jusque
tardivement (fléche) du produit
de contraste iodé.
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— une absence de remplissage centrolésionnel (en cas d'hémangiome caverneux
géant);

—ou a l'inverse un remplissage rapide et complet de la 1ésion des le temps précoce
(en cas d'hémangiome de taille inférieure a 1 cm a flux rapide).

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion ovalaire bien limitée, hyperéchogene
de fagon homogene, avec un discret renforcement postérieur (75 % des cas). 11
n'existe pas d'hypersignal en Doppler.

L'IRM est 'examen de référence qui met en évidence une lésion ovalaire en hypo-
signal T1, en franc hypersignal T2 (pseudo-liquidien) avec une cinétique de prise
de gadolinium superposable a celle décrite pour la TDM.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'HNF est une tumeur bénigne de découverte généralement fortuite mais dont la
prise de contraste est distincte, puisqu'elle est homogene et complete des le temps
artériel précoce, et qui posseéde souvent une cicatrice centrale évocatrice.
L'adénome hépatocellulaire prend le contraste de maniére variable mais sans per-
sistance au temps tardif de l'injection IV de produit de contraste iodé.

Le CHC est le plus souvent découvert sur un foie de cirrhose et posséde un rem-
plissage des le temps artériel avec une vidange caractéristique au temps portal.

Les métastases hépatiques hypervasculaires peuvent également préter a confusion
mais elles sont habituellement multiples et entrent dans un contexte tumoral sou-
vent déja connu.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle de 'hémangiome hépatique se fait vers la stabilité lésionnelle
lorsqu'il est inférieur a 4 cm. Au contraire, les hémangiomes caverneux supérieurs
a4 cm peuvent grossir, générer un syndrome de Kasabach-Merritt, ou encore deve-
nir la cause d'hémorragies gravissimes (4 %), notamment en cas de traumatisme
hépatique. Aucune dégénérescence maligne n'est décrite.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Du fait de sa nature strictement bénigne, I'hémangiome hépatique ne requiert
aucune prise en charge spécifique. En cas de tumeurs volumineuses symptoma-
tiques, un geste d'embolisation artérielle ou une résection chirurgicale peuvent
étre envisagés.

ITEMS CLES

Foie — tumeur fréquente — découverte fortuite — femme jeune — « mottes » artérielles périphériques
— remplissage lent et centripéte — densité identique a celle de l'aorte abdominale a tous les temps
de l'examen.
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Hyperplasie nodulaire focale (focal

nodular hyperplasia)

L'hyperplasie nodulaire focale (HNF) est une tumeur bénigne hyperartérialisée du
foie correspondant a une hyperplasie lésionnelle secondaire a une malformation
artérioveineuse congénitale. L'HNF est la deuxiéme tumeur bénigne hépatique la
plus fréquente. Présente chez 5 % de la population adulte, elle représente pres de
5 % de toutes les tumeurs du foie. Si la contraception orale n'est pas considérée
comme causale d'une HNF, elle est clairement admise comme favorisant sa crois-
sance. Une localisation au lobe hépatique droit est la plus fréquente. Une forme
pédiculée existe mais demeure rare (< 10 % des cas). L'dge moyen au moment du
diagnostic est de 30 ans. Le sex-ratio M : F est de 1 : 4, tres largement en faveur du
sexe féminin. La taille au diagnostic est inférieure a 5 cm dans pres de 90 % des cas.
L'association a un hémangiome hépatique (20 % des cas) est fréquente.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, I'HNF est une tumeur nodulaire lobulée mais non
encapsulée qui possede une cicatrice fibreuse centrale évocatrice.

Sur le plan microscopique, ' HNF est caractérisée par des travées hépatocytaires organi-
sées en nodules et séparées par des septa fibreux fusionnant au centre de la 1ésion pour
engainer les vaisseaux artériels centrolésionnels. Au sein des tractus fibreux, sont
observés de nombreux vaisseaux artériels centrolésionnels anormaux, a parois épaissies,
associés a une hyperplasie ductulaire. Il n'est pas retrouvé d'artere isolée intralobulaire.

CONTEXTE CLINIQUE

L'HNF est découverte le plus souvent fortuitement (75 % des cas), méme si les plus
volumineuses d'entre elles peuvent générer une HMG, voire une vague douleur et/
ou une pesanteur (10 % des cas) au niveau de 'HCD.

La biologie est non remarquable.

TDM
La sémiologie TDM de I'HNF (fig. 6-5) associe :

— une lésion nodulaire de contours pommelés, bien limitée, mais non encapsulée;
— un aspect généralement faiblement hypodense au parenchyme alentour;

— une taille inférieure 2 5 cm;

— une cicatrice centrale trés évocatrice (70 % des cas);

— un rehaussement précoce intense et homogene au temps artériel de I'injection IV
de produit de contraste iodé;

—une homogénéisation au reste du parenchyme hépatique au temps d'équilibre
porto-parenchymateux;

— un rehaussement évocateur de la cicatrice centrale au temps tardif.
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Figure 6-5.

Hyperplasie nodulaire focale.
a: coupe coronale au temps
artériel. Lésion présentant
un rehaussement précoce et
homogéne avec une zone
de cicatrice centrale (fleche)
hautement caractéristique.
b : coupe axiale au temps
porto-parenchymateux.
Densité lésionnelle voisine
de celle du parenchyme
adjacent et aspect trés
circonscrit (tétes de fleche)
de la lésion.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion nodulaire souvent difficilement visible
compte tenu de son caractere iso-échogeéne ou faiblement hyperéchogene (33 %
des cas) au parenchyme hépatique. La cicatrice centrale, lorsqu'elle est visible
(20 % des cas), est un élément évocateur, surtout s'il existe en son sein un vaisseau
possédant un spectre artériel de basse résistance.

L'IRM est l'examen gold standard de la caractérisation de I'HNF notamment du
fait de la possibilité d'injection de gadolinium hépatospécifique a excrétion biliaire.
En isosignal T1 (95 % des cas) et en discret hypersignal T2 (95 % des cas), 'HNF
est caractérisée par la mise en évidence de sa cicatrice centrale hyperintense en
pondération T2 (visible dans 75 % des cas). Le rehaussement par le gadolinium
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possede la cinétique décrite au scanner avec une cicatrice centrale se rehaussant a
la phase tardive de I'injection. Sur les séquences réalisées tres tardivement (1h 30)
apres l'injection d'un gadolinium hépatospécifique a excrétion biliaire, la 1ésion
apparait en fort hypersignal T1 par la stagnation intratumorale du produit du fait
de canaux biliaires intralésionnels borgnes.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le CHC fibrolamellaire est généralement de grande taille et posseéde une vaste zone
cicatricielle centrale avec des calcifications typiques et s'accompagne d'une AEG
souvent marquée.

L'adénome hépatocellulaire possede un rehaussement artériel moins important,
une capsule évocatrice, des remaniements hémorragiques fréquents et surtout ne
présente pas de cicatrice centrale.

L'hémangiome hépatique présente une cinétique de rehaussement trés distincte,
méme si certains petits hémangiomes a flux rapide peuvent générer un doute
diagnostique.

Le CHC est une tumeur le plus souvent découverte sur un foie de cirrhose avec
dans les formes les plus nodulaires une couronne de prise de contraste tardive asso-
ciée a une vidange au temps portal caractéristique de la lésion.

Les métastases hépatiques hypervasculaires sont généralement multiples et entrent
dans un contexte tumoral souvent connu.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle de I'HNF se traduit par une classique stabilité lésionnelle
méme si une augmentation de taille peut se voir en cas de traitement contraceptif
oral ou au décours d'une grossesse. L'hémorragie est exceptionnelle et le volvulus
de la forme pédiculée rarissime.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

En cas de diagnostic positif formel, I'abstention thérapeutique est la regle. Les plus
grosses HNF, lorsqu'elles sont symptomatiques, peuvent nécessiter une embolisa-
tion artérielle lésionnelle ou un geste de résection chirurgicale.

ITEMS CLES

Foie — découverte fortuite — femme jeune — tumeur hyperartérialisée homogene — contours pom-
melés — cicatrice centrale.

Kyste hépatique (hepatic cyst)
Le kyste hépatique (ou kyste biliaire) est la seconde tumeur bénigne du foie la plus

fréquente apres I'hémangiome hépatique. Le kyste biliaire est une Iésion congénitale
qui correspond a un développement anormal des canaux biliaires intra-hépatiques.
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La taille de ces kystes varie de quelques millimetres a plus de 20 cm, avec une taille
moyenne au diagnostic de 1 a 2 cm. Dans la plupart des cas, il existe de multiples
kystes biliaires répartis sur la quasi-totalité du foie (60 % des cas). Le kyste biliaire
solitaire existe mais reste une entité rare. La prévalence de ces kystes est de 5 %
et augmente progressivement avec l'adge. L'age de découverte du kyste biliaire est
habituellement situé entre 50 et 80 ans. Le sex-ratio révele une nette prédominance
féminine. Une association a la sclérose tubéreuse de Bourneville et a la polykystose
rénale autosomique dominante (30 % ont des kystes hépatiques) est classique.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les kystes hépatiques sont de taille variable, porteur
d'une capsule fibreuse et posseédent un contenu liquidien pur.

Sur le plan microscopique, les kystes hépatiques sont des cavités bordées par un
revétement épithélial cubique ou cylindrique bas. Le revétement n'est pas de type
mucineux, biliaire ou cilié. La paroi est fine, sans stroma ovarien ni inflammation.

CONTEXTE CLINIQUE

Les kystes hépatiques sont presque toujours asymptomatiques et de découverte
fortuite. Dans de rares cas, notamment lorsqu'ils sont trés nombreux, trés volumi-
neux ou encore hémorragiques, ils peuvent étre responsables d'une HMG (40 %),
des douleurs de I'HCD (30 %), voire d'un ictére (< 10 %).

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM des kystes hépatiques (fig. 6-6) associe :

— une ou plusieurs lésions arrondies, de taille variable quoique le plus fréquem-
ment centimétrique;

— une densité liquidienne pure (d = 10 UH);

Figure 6-6.

Kyste hépatique.

Lésion centimétrique a
paroi fine, d'allure bilobée
et de contenu liquidien

pur (d = 10 UH) (fleche) en
situation centro-hépatique.
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— une répartition souvent diffuse a I'ensemble du foie;

— une absence compléte de rehaussement apres injection IV de produit de contraste
iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est le meilleur examen pour le diagnostic positif des kystes hépa-
tiques, qui met en évidence une ou plusieurs lésions intra-hépatiques rondes, ané-
chogenes avec une paroi fine et un large renforcement postérieur caractéristique.
En IRM, les kystes possedent un hyposignal T1, un hypersignal T2 liquidien extré-
mement caractéristique associé a une absence de rehaussement apres I'injection IV
de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les kystes hépatiques de taille infracentimetrique peuvent poser un probleme de
diagnostic différentiel avec de toutes petites métastases hépatiques (< 1 cm) hypo-
denses ou nécrotiques.

En cas de kyste hépatique volumineux et/ou hémorragique, toutes les autres
tumeurs kystiques, mais aussi les maladies parasitaires kystiques, devront étre élimi-
nées par un geste de ponction et/ou de biopsie a visée cytologique, histologique ou
parasitologique.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

La stabilité 1ésionnelle des kystes hépatiques au cours du temps est la régle. Pour
autant, certains kystes peuvent grossir de facon parfois importante et sans raison
apparente. Le pronostic est bon, les kystes hépatiques demeurant des 1ésions stric-
tement bénignes.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

L'abstinence thérapeutique est la régle en dehors des kystes hépatiques sympto-
matiques trés volumineux qui peuvent bénéficier d'une chirurgie ou d'une scléro-
thérapie apres vérification de l'absence de communication avec les voies biliaires
intra-hépatiques.

ITEMS CLES

Foie — femme > 50 ans — découverte fortuite — taille trés variable — souvent multiples — contenu
liquidien pur — aucun rehaussement apres injection IV de produit de contraste iodé.

Lipome hépatique (hepatic lipoma)
Le lipome hépatique est une tumeur exceptionnelle du foie qui survient de fagon
sporadique. Elle est habituellement localisée en périphérie du foie. La taille au dia-
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gnostic du lipome hépatique varie de quelques millimetres a plus de 10 cm. Une
association a la sclérose tubéreuse de Bourneville est communément admise.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la Iésion est nodulaire, bien limitée, de petite taille.
Sur le plan microscopique, I'aspect est celui d'un lipome conventionnel, identique
a ceux décrits dans d'autres localisations. Il s'agit d'une lésion d'architecture lobu-
lée, refoulant le parenchyme hépatique normal, bien vascularisée, constituée d'adi-
pocytes matures, sans atypie cytonucléaire ni mitose. Il n'existe pas de prolifération
de nature vasculaire ou musculaire associée.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lipome hépatique est le plus souvent asymptomatique compte tenu d'une taille
le plus souvent assez réduite de la tumeur.
La biologie est non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du lipome hépatique (fig. 6-7) associe :

— une image nodulaire, homogene et tres bien définie;

— une densité graisseuse négative (d = — 100 UH) pathognomonique;
— une situation sous-capsulaire fréquente;

—une complete absence de rehaussement lors de l'injection IV de produit de
contraste iodé.

Figure 6-7.

Lipome hépatique.

Lésion ronde centimétrique
de densité graisseuse

pure (d =- 100 UH) en
situation sous-capsulaire
postérieure (fleche).
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AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une Iésion hyperéchogene, homogene, trés bien
définie, en situation sous-capsulaire du foie.

L'IRM retrouve une lésion nodulaire bien définie, en hypersignal T1 marqué
compte tenu du contingent graisseux. Les séquences de suppression de graisse
(FatSat) permettent d'affirmer la nature purement graisseuse de la 1ésion. Il n'existe
pas de rehaussement lésionnel lors de l'injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La stéatose nodulaire focale est habituellement située au niveau du segment IV
du foie le long du ligament falciforme du foie ou encore au contact de la vésicule.
L'angiomyolipome hépatique est une tumeur a contingent mixte, en partie grais-
seux, mais d'allure globalement hétérogene, avec des zones de rehaussement cor-
respondant & du muscle lisse et a des vaisseaux a parois épaisses.

La métastase hépatique d'un liposarcome est rarissime et la tumeur primitive est
en général présente et largement évocatrice au moment du diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle du lipome hépatique se traduit par une parfaite stabilité
lésionnelle. Le pronostic est bon compte tenu du caractére purement bénin de la 1ésion.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Dans la tres grande majorité des cas, le lipome hépatique ne nécessite aucune prise
en charge particuliere compte tenu de sa petite taille et de son caractere strictement
asymptomatique.

ITEMS CLES

Foie — tumeur nodulaire homogene — densité graisseuse pure (d = — 100 UH) pathognomonique —
topographie sous-capsulaire — possible association a la sclérose tubéreuse de Bourneville.

TUMEURS MALIGNES

Angiosarcome hépatique (hepatic angiosarcoma)

L'angiosarcome hépatique (ou hémangiosarcome hépatique) est une tumeur
maligne dérivant des cellules endothéliales. La prévalence est faible, estimée a
0,2 par million. Il s'agit néanmoins des tumeurs mésenchymateuses du foie les plus
fréquentes. Il correspond a 2 % de la totalité des tumeurs malignes hépatiques.
L'age moyen a la découverte est tardif, situé entre 60 et 70 ans, avec une trés impor-
tante prédominance masculine de I'ordre de 4 : 1. Sur le plan causal, I'exposition
au chlorure de polyvinyle majore le risque d'angiosarcome hépatique avec une
période de latence clinique de 5 a 30 ans. Le thorotrast de méme que les dérivés de
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l'arsenic, que I'on trouve dans certains pesticides, sont également retenus comme
des facteurs favorisants fréquents. Dans de plus rares cas, 1'angiosarcome hépatique
peut étre secondaire a une radiothérapie. L'angiosarcome hépatique est unifocal
ou plurifocal (70 % des cas). La taille 1ésionnelle moyenne a la découverte est supé-
rieure & 5 cm. Des pathologies associées a la présence d'un angiosarcome hépatique
sont classiques dont 'hémochromatose et la maladie de von Recklinghausen.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la Iésion est uni- ou plus souvent multifocale, mal limi-
tée, rouge foncée, hémorragique.

Sur le plan microscopique, on observe une infiltration du parenchyme hépatique
par une prolifération tumorale maligne, peu différenciée, formant des structures
vasculaires irrégulieres bordées par des cellules endothéliales fusiformes ou épi-
thélioides, s'insinuant entre les travées hépatocytaires résiduelles. Les atypies
cytonucléaires sont marquées. Les mitoses sont nombreuses. L'étude immuno-
histochimique est souvent nécessaire pour confirmer la nature vasculaire des cellules
tumorales qui expriment les marqueurs endothéliaux (CD34 et CD31).

CONTEXTE CLINIQUE

La plupart du temps, l'angiosarcome hépatique se traduit par un tableau d'AEG,
d'amaigrissement et de douleurs abdominales associés & une HMG et parfois a un
ictére et une ascite. Un hémopéritoine spontané peut étre révélateur dans pres d'un
cas sur quatre.

Sur le plan biologique, une anémie et une thrombocytopénie sont fréquemment
retrouvées. L'o.FP est normale.

TDM

La sémiologie TDM de 'angiosarcome hépatique (fig. 6-8) associe :

— une ou plusieurs lésions hépatiques hétérogenes;

— une fréquente hétérogénéité;

— de possibles zones d'hyperdensité spontanée (d = 60 UH) correspondant a des
remaniements hémorragiques intralésionnels;

—la présence fortement hyperdense de thorotrast résiduel en périphérie de la
lésion (rare mais tres évocatrice lorsqu'elle est présente) ;

— un rehaussement hétérogene et centripeéte de type hémangiomateux apres injec-
tion IV de produit de contraste iodé;

— un hémopéritoine en cas de rupture spontanée.

Le bilan TDM d'extension de l'angiosarcome hépatique cherche a mettre en évi-
dence une thrombose portale, une atteinte ganglionnaire du hile hépatique, une
carcinose péritonéale, et de fréquentes et précoces métastases spléniques (15 %),
pulmonaires ou osseuses.
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Figure 6-8.

Angiosarcome hépatique.
Vaste |ésion hétérogéne

et de contours mal définis
(tétes de fléche) du

foie droit avec atteinte
lésionnelle de méme nature
au niveau du lobe gauche
et du segment I.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une ou plusieurs lésions nodulaires le plus sou-
vent hyperéchogenes et souvent hétérogenes, en rapport avec des remaniements
hémorragiques intralésionnels. L'envahissement portal et 'hémopéritoine sont
également détectables en échographie lorsqu'ils sont présents au diagnostic.
L'IRM montre une ou plusieurs lésions hépatiques en hyposignal T1, ou possédant
un hypersignal T1 en rapport avec des zones d'hémorragie intralésionnelle. Un
hypersignal T2 tumoral est habituel et un aspect franchement hétérogene avec de
possibles images de niveau liquide-liquide est également classique. L'injection IV
de gadolinium entraine un rehaussement de type plutot centripete.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'hémangiome hépatique est assez classiquement défini par un rehaussement cen-
tripéte synchrone avec celui de 1'aorte abdominale adjacente et possédant une prise
de contraste en mottes périphériques assez évocatrice. Par ailleurs, I'hémangiome
hépatique est souvent isolé, le contexte clinique strictement différent et sa décou-
verte fortuite dans la majorité des cas.

Le CHC possede une cinétique de rehaussement distinct avec un remplissage arté-
riel précoce et une vidange au temps portal. Une cirrhose sous-jacente est souvent
présente.

L'adénome hépatocellulaire peut générer une difficulté diagnostique compte tenu
des remaniements hémorragiques fréquemment visibles dans les lésions les plus
volumineuses. Néanmoins, la plupart du temps ces adénomes sont isolés et sont
principalement découverts chez des jeunes femmes.
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EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle de l'angiosarcome hépatique se caractérise par une multi-
focalité 1ésionnelle avec apparition rapide de nombreuses métastases et, en cas de
chirurgie, des récidives lésionnelles fréquentes. Au-dela de la progression tumorale,
I'hémorragie avec rupture capsulaire hépatique et hémopéritoine massif est une
complication fréquente (20 % des cas). Le pronostic est extrémement mauvais et
la plupart des patients décedent 1 an apres le diagnostic. La médiane de survie est
d'environ 6 mois.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chirurgie est la régle lorsqu'elle est possible, a savoir lorsque la ou les tumeurs
sont confinées a un seul lobe hépatique et qu'il n'existe pas de métastase. Méme
en cas de résection, la survie a 5 ans ne dépasse pas 40 %. La chimiothérapie
intra-artérielle hépatique ou systémique est envisageable, notamment a base de
drogues anti-angiogéniques. La transplantation hépatique n'est aujourd'hui plus
retenue compte tenu de I'importance des récidives et du faible taux de survie a
court terme.

ITEMS CLES

Foie — homme de 70 ans — chlorure de polyvinyle, arsenic et thorotrast — Iésions multiples et hémor-
ragiques — invasion portale fréquente — métastases spléniques — médiane de survie a 6 mois.

Carcinome hépatocellulaire (hepatocellular
carcinoma)

Le carcinome hépatocellulaire (CHC) est la tumeur la plus fréquente des tumeurs
malignes primitives du foie. Il représente 80 % de toutes les tumeurs primitives
hépatiques. Le CHC survient majoritairement sur un foie cirrhotique ou sur une
hépatite chronique virale ou alcoolique. Les causes principales retenues sont la cir-
rhose (60 & 90 %) qui peut étre secondaire & une hépatite chronique virale B ou C
ou d'origine alcoolique, mais également a des carcinogeénes comme les aflatoxines,
ou a des troubles du métabolisme tels que I'hémosidérose, 'hémochromatose,
la maladie de Wilson ou encore le déficit en al-antitrypsine. L'incidence la plus
importante est retrouvée en Asie, en Afrique ou la cause majoritaire est l'atteinte
hépatique d'origine virale ou liée aux aflatoxines. Dans les pays occidentaux, I'inci-
dence est moindre et le facteur étiologique prédominant est ['hépatite chronique
alcoolique. L'age moyen dépend des zones géographiques avec dans les zones de
forte incidence une moyenne située a 40 ans, tandis que cette moyenne se situe a
60 ans dans les pays de moindre incidence. Il existe dans tous les cas un sex-ratio
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en faveur du sexe masculin, cette prédominance est plus importante dans les zones
de haute incidence. Le CHC peut apparaitre sous la forme d'une lésion unique
(50 9% des cas), d'une forme diffuse (25 % des cas) ou encore de multiples nodules
(25 % des cas).

En cas de lésion unique, 'atteinte du lobe hépatique droit est prédominante. La
taille moyenne varie selon la forme tumorale, la forme nodulaire ayant une taille
moyenne au diagnostic de 3 c¢m, tandis que les formes diffuses sont souvent de
taille plus importante.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la(les) Iésion(s) est(sont) nodulaire(s), limitée(s) par une
capsule fibreuse sur foie cirrhotique, mal limitée(s) sur foie sain. Le nodule principal
est souvent entouré de petits nodules satellites. Les 1ésions sont de couleur beige-rosé
ou jaunatre, de consistance plus molle que le parenchyme adjacent. L'aspect macros-
copique varie selon la taille des lésions et la présence de stéatose ou de nécrose.

Sur le plan microscopique,le CHC classique est d'architecture trabéculaire, acineuse
ou compacte. Les travées hépatocytaires sont épaissies. La modification de la trame
réticulinique est bien visible sur la coloration de Gomori. La néovascularisation
sinusoidale-like est abondante. Les agencements cellulaires sont parfois pseudo-
glandulaires, en rosettes ou microkystiques. Une production intracytoplasmique
de bile peut se voir. Les atypies cytonucléaires sont variables. Il existe des variants
cytologiques (a cellules pléomorphes, a cellules claires, a cellules fusiformes...).
En fonction des critéres architecturaux et cytologiques, on distingue le CHC bien
différencié, moyennement différencié, peu différencié et le CHC indifférencié.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du CHC est variable selon les zones géographiques.
Dans les pays occidentaus, il s'agit le plus souvent d'une AEG, d'un amaigrisse-
ment voire d'une douleur de 'HCD chez un patient aux antécédents de cirrhose
ou d'hépatite chronique connue.

Sur le plan biologique, il existe une modification des enzymes hépatiques et de
possibles modifications du bilan de coagulation en rapport avec une baisse de pro-
duction de certains facteurs de coagulation d'origine hépatique. L'0.FP est en regle
général élevée, mais ce signe bien que spécifique est peu sensible.

TDM
La sémiologie TDM du CHC (fig. 6-9) associe :

— dans sa forme nodulaire :

+ une lésion hypodense de taille variable,
« une possible nécrose centrale,

+ de possibles calcifications (< 10 %),

* un caractere bien circonscrit,
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Figure 6-9.
Suite.
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Figure 6-9.

Carcinome hépatocellulaire.

a : forme nodulaire. Temps artériel. Rehaussement précoce et hétérogene de la lésion (fleche).

b : forme nodulaire. Temps porto-parenchymateux. Nette vidange lésionnelle avec persistance
d'une capsule périphérique (tétes de fleche) conservant le produit de contraste. ¢ : forme diffuse.
Temps artériel. Vaste plage d'infiltration lésionnelle touchant la totalité du lobe gauche et du
segment | présentant un rehaussement important et précoce (fleche). d : forme diffuse.
Temps porto-parenchymateux. Nette vidange lésionnelle (fleche).

+un rehaussement hétérogene et précoce et important au temps artériel de
l'injection IV de produit de contraste iodé,

+ une vidange rapide deés le temps portal,

+ une persistance de rehaussement d'une capsule périphérique,

« des signes de cirrhose associant une dysmorphie hépatique et des signes d'HTP;

— dans sa forme multifocale :

+ de multiples 1ésions hypodenses de petite taille,
+ un rehaussement artériel précoce et important des lésions au temps artériel de
l'injection IV de produit de contraste iodé,
+ une vidange rapide des le temps portal,
« des signes de cirrhose fréquemment associés a type de dysmorphie hépatique
et de signes d HTP;

— dans sa forme diffuse :
+ une infiltration lésionnelle hypodense en plages,
+ un rehaussement hétérogene et précoce lors de l'injection IV de produit de
contraste iodé,
+ une vidange précoce avec une densité moindre que le parenchyme hépatique
alentour au temps portal,
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* une possible rétraction capsulaire,
+ des signes associés de cirrhose a type de dysmorphie hépatique ou de signe
d'HTP.

Le bilan d'extension du CHC cherche a mettre en évidence une thrombose por-
tale (30—40 % des cas), des VSH (10 % des cas) mais également des ADN hilaires
hépatiques, des Iésions hépatiques satellites fréquentes en cas de 1ésion nodulaire et
de rares métastases a distance, notamment pulmonaires (< 10 % des cas), surréna-
liennes, osseuses et/ou cérébrales.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence, la plupart du temps au sein d'un foie clairement
dysmorphique et micronodulaire de cirrhose, une lésion d'échogénicité variable
en cas de forme nodulaire unique ou des multiples nodules le plus souvent
hyperéchogenes en cas de forme multinodulaire. La forme diffuse est souvent plus
difficile a analyser et seule une rétraction capsulaire associée permet parfois de
la soupconner. Une thrombose portale associée, une ascite et la présence d'ADN
hilaires sont également mises en évidence assez facilement en échographie.

L'IRM est l'examen gold standard qui met en évidence, sur un foie généralement
dysmorphique de cirrhose, soit une lésion unique, soit de multiples lésions
focales centimétriques, ou encore une infiltration lésionnelle en plages. Ces lésions
présentent un hyposignal T1, un hypersignal T2 de type tumoral et possedent un
rehaussement caractéristique, important au temps artériel de l'injection IV de
gadolinium, avec une vidange précoce au temps portal, et pour les 1ésions nodulaires
bien circonscrites une capsule conservant le contraste plus tardivement. Ces [ésions
sont en hypersignal marqué sur les séquences de diffusion.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le cholangiocarcinome intra-hépatique peut mimer un CHC nodulaire unique.
Il existe néanmoins une rétraction capsulaire souvent franche, une dilatation de
petites branches canalaires biliaires périphériques et surtout il posséde un rehaus-
sement distinct avec une conservation du produit de contraste jusque tardivement
en raison de son caractere fibreux.

L'HNF possede un rehaussement artériel également important au temps artériel,
mais la vidange n'est pas présente au temps portal, il n'existe pas de capsule et le
terrain est bien souvent largement différent.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le CHC peut connaitre une évolution naturelle aigué en cas de rupture (8 % des
cas), notamment dans les formes uniques nodulaires sous-capsulaires avec appari-
tion brutale d'un hémopéritoine. Le pronostic du CHC est sombre puisqu'il existe
un taux de mortalité supérieur a 90 % et un taux de résécabilité inférieur a 20 %.
La survie a 5 ans est estimée a 30 % des cas toutes formes confondues.
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La radiofréquence et autres traitements par thermo-ablation ont remplacé I'alcoo-
lisation et possedent une indication dans les tumeurs nodulaires uniques de taille
inférieure a 3 cm. La résection chirurgicale se limite le plus souvent au CHC apparu
sur foie sain. La chimio-embolisation intra-artérielle hépatique et le traitement par
anti-angiogéniques possedent une indication dans les tumeurs non réséquables
multifocales. La greffe hépatique pour CHC est le plus souvent peu indiquée en
raison du risque de récidive et du manque de greffons disponibles.

ITEMS CLES

Foie — homme de 60 ans — cirrhose sous-jacente — Iésion unique nodulaire ou multinodulaire ou
diffuse — rehaussement artériel précoce et vidange portale rapide — traitement curatif uniquement
pour les lésions uniques (ou trés peu nombreuses) de petite taille — thrombose portale tumorale.

Carcinome hépatocellulaire fibrolamellaire
(fibrolamelar hepatocellular carcinoma)

Le carcinome hépatocellulaire fibrolamellaire (ou CHC fibrolamellaire) est une
tumeur maligne hépatocellulaire rare qui présente des caractéristiques cliniques,
morphologiques et d'imagerie trés distinctes du CHC. Le CHC fibrolamellaire
représente entre 1 et 10 % de la totalité des CHC. Il n'existe pas de facteurs de
risque particuliers et, habituellement en tout cas, aucune hépatite chronique ou
cirrhose sous-jacente. L'4ge moyen a la découverte est de 23 ans (90 % des cas avant
35 ans). Il n'existe pas de prédominance liée au sexe. La taille moyenne au diagnos-
tic est de 13 cm, mais varie de 4 a 20 cm. Bien qu'il soit majoritairement situé en
plein parenchyme hépatique (90 % des cas), quelques formes pédiculées de CHC
fibrolamellaire ont été décrites.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la tumeur est unique et bien limitée, centrée par une
plage de fibrose parfois calcifiée.

Sur le plan microscopique, la tumeur se développe sur foie sain, indemne de lésion
d'hépatopathie chronique. Une importante fibrose disposée en bande dissocie les
travées hépatocytaires tumorales, qui sont constituées d'hépatocytes de grande
taille, du cytoplasme éosinophile abondant et du noyau nucléolé, d'aspect onco-
cytaire. Les cellules contiennent des globules hyalins et des corps intracytoplasmiques
pales tres évocateurs. La coloration de Perls souligne les pigments biliaires intra-
cytoplasmiques. D'un point de vue immuno-histochimique, il existe une expres-
sion des cytokératines hépatocytaires (CK 8 et 18) et de la cytokératine 7 (négative
dans le CHC non fibrolamellaire).
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CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du CHC fibrolamellaire associe une HMG, des
douleurs et une masse palpable de 'HCD. Une AEG est fréquente. Un ictere (5 %
des cas) existe lorsque les voies biliaires sont comprimées ou envahies.

Sur le plan biologique, le taux d'0.FP est en regle générale normale méme s'il existe
dans de rares cas (< 10 % des cas) une élévation importante comme pour le CHC
classique.

TDM
La sémiologie TDM du CHC fibrolamellaire (fig. 6-10) associe :

— une lésion (>4 cm) spontanément hétérogene et hypodense;
— un aspect encapsulé (90 % des cas);

— une importante cicatrice fibreuse centrale (50 % des cas);

— des fines calcifications intracicatricielles (50 % des cas);

— une rétraction capsulaire hépatique;

— un rehaussement souvent hétérogéne apres injection IV de produit de contraste
iodé avec un rehaussement de la cicatrice fibreuse centrale au temps tardif (25 %
des cas).

Le bilan TDM d'extension du CHC fibrolamellaire cherche a mettre en évidence
une thrombose portale (< 5 % des cas), une atteinte biliaire, des lésions satellites
périphériques, des ADN régionales présentes dans plus de la moitié des cas au dia-
gnostic et des métastases principalement pulmonaires et péritonéales.

IMAGERIE COMPLEMENTAIRE

L'échographie met souvent en évidence une Iésion volumineuse unique et isolée,
bien définie et lobulée, d'échogénicité variable avec une cicatrice fibreuse centrale
hyperéchogene (50 % des cas).

L'IRM est intéressante par I'hypersignal T2 tumoral de la tumeur et par la spécifi-
cation du caractere fibreux de la cicatrice centrale en raison d'un rehaussement par
le gadolinium retardé et conservé jusque tardivement.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'HNF est le principal diagnostic différentiel compte tenu de 1'age de découverte,
de la cicatrice centrale et du type de rehaussements. Néanmoins, les calcifications
de la cicatrice sont rarissimes dans I'HNF et, en cas de doute, une IRM avec injec-
tion d'un gadolinium hépatospécifique a excrétion biliaire permet le plus souvent
de rétablir le diagnostic.
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Figure 6-10.

Carcinome hépatocellulaire
fibrolamellaire.

a : coupe axiale. Temps artériel. Lésion
de 4 cm présentant un aspect encapsulé
(tétes de fleche) et un rehaussement
précoce et hétérogeéne. b : coupe
sagittale. Temps artériel. Présence
d'une volumineuse cicatrice centrale
hypodense (fleche) avec rétraction
capsulaire focale associée.

Le CHC dans sa forme classique doit étre distingué, il survient le plus souvent sur
un foie d'hépatite et/ou de cirrhose et dans une population nettement plus 4gée.
L'hémangiome hépatique caverneux géant peut étre ressemblant compte tenu de
sa nécrose centrale et de sa taille importante. Il n'existe néanmoins pas de cicatrice
fibreuse centrale et le type de rehaussements centripetes avec présence d'images en
«mottes» périphériques permet souvent de redresser le diagnostic.

Le cholangiocarcinome intra-hépatique ne possede pas de cicatrice centrale, mais
un contingent fibreux pouvant parfois étre ressemblant. Le terrain est néanmoins
celui de personnes, treés souvent, beaucoup plus agées.
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EVOLUTION NATURELLE

Le pronostic du CHC fibrolamellaire reste meilleur que celui du CHC classique
compte tenu de l'absence d'insuffisance hépatique sous-jacente. Néanmoins,
I'évolution naturelle est globalement mauvaise d'oti 'importance de la chirurgie
lorsqu'elle est possible. Le taux de résécabilité est voisin de 50 %. La récidive tumo-
rale est fréquente. La médiane de survie est de 3 ans. La survie a 5 ans est estimée
apres de 70 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Les lésions uniques, méme volumineuses, doivent bénéficier d'une résection
chirurgicale. En cas d'inopérabilité, une chimiothérapie est la régle.

ITEMS CLES

Foie — tres jeune adulte — douleurs abdominales et AEG — 1ésion unique > 4 cm — aspect encapsulé
— cicatrice centrale avec fines calcifications — chirurgie impérative.

Cholangiocarcinome intra-hépatique (intrahepatic
cholangiocarcinoma)

Le cholangiocarcinome intra-hépatique (encore appelé cholangiocarcinome péri-
phérique) est un adénocarcinome a développement intra-hépatique pur dont le
point de départ est 1'épithéliome des canaux biliaires périphériques. Il correspond
a la seconde tumeur maligne primitive du foie derriere le CHC. Il ne représente
que 8 a 10 % des cholangiocarcinomes lesquelles sont bien plus fréquemment
extra-hépatiques et notamment hilaires (tumeur de Klastkin). L'4ge moyen de sur-
venue se situe entre 50 et 60 ans. Le sex-ratio M : F montre une discréte prédomi-
nance masculine. La taille 1ésionnelle est souvent importante lors de la découverte,
comprise entre 5 et 20 cm. Des Iésions satellites sont présentes au diagnostic dans
plus de 60 % des cas. Une localisation au lobe hépatique droit est majoritairement
rencontrée. Les facteurs favorisants sont nombreux, a savoir principalement la CSP
mais aussi les cholangites récurrentes ou chroniques, la maladie de Caroli, I'intoxi-
cation au thorotrast. La survenue d'un cholangiocarcinome intra-hépatique sur
cirrhose, bien que non commune, n'est pas exceptionnelle.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, on distingue la forme massive et la forme multi-
nodulaire, diffuse (plus rare). Il s'agit le plus souvent d'un nodule principal dur,
blanchatre, bien limité mais non encapsulé, entouré de multiples petits nodules
satellites. Des calcifications sont possibles.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'un adénocarcinome tubuleux avec stroma
fibreux abondant. Il est bien, moyennement (le plus fréquent) ou peu différencié.
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Il n'existe pas de sécrétion de bile, alors que le pdle apical des cellules tumorales
est fréquemment souligné sur la coloration du bleu alcian (mucosécrétion
acide). On peut observer des lésions dysplasiques des canaux biliaires en périphé-
rie. L'immunophénotype le plus fréquent est CK7 +/CK20—. Il existe aussi une
expression de la CK19 et de 'EMA et un marquage cytoplasmique avec l'anti-ACE.
Le diagnostic différentiel sur le plan histologique est la métastase d'un adéno-
carcinome, qui souvent ne peut pas étre éliminée formellement sur le seul examen
anatomopathologique, surtout sur des préléevements biopsiques, sauf si l'immuno-
phénotype oriente vers une origine en particulier (TTF1 pour le poumon, récep-
teurs hormonaux pour le sein).

CONTEXTE CLINIQUE

Le cholangiocarcinome intra-hépatique est découvert, dans une grande majo-
rité de cas, sur des douleurs abdominales (50 % des cas), une perte de poids, une
masse palpable de 'HCD (20 % des cas) et plus rarement un ictere (seulement
10 % des cas). Ces symptdmes apparaissent alors méme que la tumeur est souvent
volumineuse.

Sur le plan biologique, une hyperleucocytose et une élévation des transaminases et
de I'ACE peuvent exister.

TDM

La sémiologie TDM du cholangiocarcinome intra-hépatique (fig. 6-11) associe :
— une lésion volumineuse hypodense de contours lobulés;

— une topographie fréquemment hépatique droite;

— d'assez rares calcifications centrolésionnelles (< 20 % des cas);

— une rétraction capsulaire de contact fréquente;

— une possible dilatation des canalicules biliaires autour de la tumeur (évocatrice);

— un rehaussement lésionnel tout d'abord périphérique, puis lentement centripete
apres injection IV de produit de contraste;

— un rehaussement prolongé jusque tardivement du fait du caractere fibreux de la
lésion.
Le bilan d'extension du cholangiocarcinome intra-hépatique cherche a mettre en

évidence des ADN hilaires et des métastases, principalement satellites hépatiques
(souvent synchrones) et pulmonaires.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion volumineuse d'homogénéité variable
possédant des contours d'allure lobulée et de fréquents nodules hépatiques satel-
lites. De petites dilatations biliaires périphériques associées sont également souvent
présentes et évocatrices.

106 Foie



Figure 6-11.
Cholangiocarcinome
intra-hépatique.

a : temps artériel. Lésion
volumineuse hétérogene
du foie droit (tétes de
fleche) avec un aspect de
rehaussement périphérique
précoce. b : temps
porto-parenchymateux.
Remplissage progressif de
la lésion (tétes de fléche)
et rétraction capsulaire
périphérique évocateurs.

L'IRM met en évidence une lésion souvent volumineuse et hétérogene en signal,
en T1 comme en T2. Il existe souvent un hypersignal T2 périphérique. Lors de
l'injection IV de gadolinium, la périphérie de la lésion se rehausse dans un premier
temps, le remplissage est ensuite classiquement centripete, et un rehaussement
prolongé jusque tardivement est tres évocateur.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le CHC est hyperartérialisé et présente un lavage précoce du produit de contraste
tout a fait inverse a ce qui est constaté pour le cholangiocarcinome intra-hépatique.
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Une cirrhose sous-jacente est de plus presque toujours la régle et une thrombose
tumorale portale peut étre évocatrice lorsqu'elle est présente.

Le CHC fibrolamellaire posséde une cicatrice centrale pouvant prendre le contraste
jusque tardivement, mais le terrain est strictement différent, avec des patients d'age
inférieur a 30 ans au diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le cholangiocarcinome intra-hépatique est une tumeur maligne qui présente une
propension importante & une extension locale et métastatique au sein méme du
foie. Son pronostic est sombre puisque moins de 20 % de ces tumeurs sont résé-
cables. La survie moyenne a 5 ans se situe autour de 30 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale reste le traitement principal du cholangiocarcinome
intra-hépatique lorsqu'elle est réalisable. Un traitement adjuvant par radiothérapie
et chimiothérapie est le plus souvent envisagé. Les voies biliaires peuvent bénéficier
de techniques de drainage ou stenting lorsque cela est nécessaire. La transplan-
tation hépatique n'est pas retenue du fait du nombre des récidives lésionnelles
rencontrées.

ITEMS CLES

Foie — lésion volumineuse de contours lobulés — rétraction capsulaire de contact — rehaussement
lésionnel prolongé jusque tardivement évocateur — petites dilatations biliaires périphériques évoca-
trices — Iésions satellites hépatiques synchrones.

Hémangio-endothéliome épithélioide hépatique
(epithelioid hemangioendothelioma)

L'hémangio-endothéliome épithélioide est une tumeur maligne primitive du foie
d'origine vasculaire et mésenchymateuse. Son incidence est rare et son étiologie
exacte inconnue. L'age de découverte moyen est de 45 ans. Le sex-ratio M : F révele
une prédominance féminine de 1 : 2. Certains facteurs de risque sont retenus tels
une exposition au chlorure de polyvinyle et la prise de contraceptifs oraux.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la Iésion est multinodulaire, péle, de consistance ferme.
Les lésions sous-capsulaires présentent une ombilication évocatrice. Les 1ésions
uniques ont une taille moyenne de 5-6 cm et les lésions multiples sont constituées
de nodules de 0,2 2 14 cm.

Sur le plan microscopique, la tumeur est constituée typiquement de cellules épi-
thélioides, de cellules dendritiques et de cellules intermédiaires. Les cellules épithé-
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lioides présentent parfois une vacuole intracytoplasmique ou une différenciation
vasculaire a I'échelon cellulaire et infiltrent les sinusoides. Les cellules dendritiques
sont fusiformes ou étoilées. L'index mitotique peut étre nul ou élevé. L'immuno-
histochimie évocatrice montre un marquage avec les anticorps anti-CD31, anti-
CD34 et antifacteur VIIL.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle de 'hémangio-endothéliome épithélioide associe
des douleurs abdominales (80 % des cas), un ictere et une HMG. Dans de plus
rares cas, la découverte est fortuite lors d'un examen d'imagerie.

Sur le plan biologique, seule existe bien souvent une discréte augmentation des
enzymes hépatiques. L'oFP et I'ACE sont normaux.

TDM

La sémiologie TDM de I'hémangio-endothéliome épithélioide hépatique (fig. 6-12)
associe :

— dans sa forme multinodulaire :

+ de multiples lésions nodulaires hypodenses et parfois coalescentes,
+ un rehaussement variable avec un aspect Iésionnel classique en « ceil de beeuf»
apres injection IV de produit de contraste iodé;

— dans sa forme infiltrante :

- une lésion mal définie et infiltrante,

« une topographie périphérique sous-capsulaire typique,

« une rétraction capsulaire évocatrice,

+ de possibles calcifications centrales,

« une atrophie du lobe hépatique atteint associée a une hypertrophie compen-
satrice de 'autre lobe hépatique,

«un rehaussement périphérique variable apres injection IV de produit de
contraste iodé.

Le bilan TDM de I'hémangio-endothéliome épithélioide cherche a mettre en évi-
dence une thrombose portale et/ou sus-hépatique, des ADN hilaires hépatiques et/
ou mésentériques, des métastases péritonéales et des 1ésions métastatiques, notam-
ment spléniques, pulmonaires et osseuses.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence, dans la forme multinodulaire, de multiples nodules
habituellement hypo-échogenes et de topographie périphérique et, dans la forme
diffuse, une plage lésionnelle périphérique avec rétraction capsulaire avec hyper-
trophie du lobe hépatique non atteint.

L'IRM met en évidence de multiples lésions nodulaires en hyposignal T1 avec un
hypersignal T2 central fréquent et un aspect en cible assez fréquent apres injection IV de
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Figure 6-12.
Hémangio-endothéliome
épithélioide (observation
M. Lewin - Paris).

Forme infiltrante.

a : lésion infiltrante et mal
définie (tétes de fleéche)
du lobe hépatique droit
avec rétraction capsulaire
(fleche) évocatrice.

b : lésion infiltrante
(fleche) du lobe gauche et
autre lésion d'allure plus
nodulaire (tétes de fleche)
du lobe droit du foie.

gadolinium. Une infiltration parenchymateuse en hyposignal T1 et en hypersignal
T2 de type tumoral, associée a une rétraction capsulaire et a une hypertrophie
compensatrice, est typique de la forme diffuse.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le cholangiocarcinome intra-hépatique, qui possede également une rétraction
capsulaire, doit étre distingué de la forme diffuse. Néanmoins, s'y associent alors
fréquemment des lésions satellites et des dilatations périphériques biliaires souvent
évocatrices.

Les métastases hépatiques sont le diagnostic différentiel de la forme multinodu-
laire. Un contexte tumoral malin, s'il existe, permet de rectifier le diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle conduit a 'apparition de complications a type d'insuffisance
hépatocellulaire, de syndrome de Budd-Chiari par envahissement vasculaire et/ou
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de rupture tumorale rare avec hémopéritoine. Sur le plan pronostic, la majorité des
patients traités demeure en vie 5 ans apres le diagnostic d'hémangio-endothéliome
épithélioide, mémesienviron 20 % d'entre eux décedent dansles deux premieresannées.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Compte tenu d'une chimiorésistance majeure de cette tumeur, la résection chirurgi-
cale radicale ou la transplantation hépatique s'imposent lorsqu'elles sont possibles.

ITEMS CLES

Foie — exposition au chlorure de polyvinyle — femme de 45 ans — douleurs abdominales et ictere —
multiples 1ésions nodulaires périphériques ou infiltration sous-capsulaire en plages — rehaussement
en «ceil de beeuf» pour la forme multinodulaire — rétraction capsulaire et calcifications centrales
possibles dans la forme diffuse.

Lymphome hépatique (hepatic lymphoma)

Le lymphome hépatique correspond a une tumeur développée a partir de cel-
lules lymphocytaires. Le lymphome hépatique peut étre primitif (rare). Sa forme
secondaire est de loin la plus fréquente. L'atteinte hépatique est présente dans
60 % des cas de lymphome de Hodgkin et 50 % des cas de LMNH. La topo-
graphie de l'atteinte prédomine dans les zones périportales du fait de l'impor-
tance des tissus lymphatiques situés dans ces zones anatomiques. L'association
a un terrain immunodéprimé (principalement celui du SIDA et des traitements
immunosuppresseurs pour greffe d'organes) est communément admise. L'dge
moyen de survenue est variable selon le type de lymphomes, plus jeune (40 ans)

en cas de lymphome de Hodgkin et largement plus agé (> 60 ans) en cas de
LMNH.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de lymphome doit étre adressé
au service d'anatomie pathologique immédiatement et a I'état frais pour faire
I'objet d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie
moléculaire.

Sur le plan macroscopique, la lésion est solitaire dans sa forme primitive et le plus
fréquemment multinodulaire ou diffuse en cas d'atteinte lymphomateuse secon-
daire. La lésion est d'aspect « chair de poisson », de couleur blanc-rosé.

Sur le plan microscopique, la plupart des lymphomes hépatiques primitifs sont
des lymphomes diffus a grandes cellules B ou des lymphomes du MALT extragan-
glionnaire (classification OMS 2008). Le lymphome T hépatosplénique atteint le
foie mais infiltre également la rate et la moelle osseuse au moment du diagnos-
tic. Il existe une infiltration diffuse des sinusoides hépatiques par des lymphocytes
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CD3 +/CD56 +/CD4 —/CD8 —/CD5—. Enfin, l'atteinte hépatique secondaire des
lymphomes ganglionnaires montre préférentiellement une infiltration des espaces
portes, quel que soit le type de lymphomes, et présente les aspects morphologique
et immunophénotypique de chaque entité.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lymphome hépatique peut étre asymptomatique ou se révéler par une douleur
de I'HCD, voire par une HMG sensible. Une AEG, une perte de poids et/ou un
ictere sont possibles.

Sur le plan biologique, il existe une élévation des enzymes hépatiques dans plus de
50 % des cas.

TDM

La sémiologie TDM du lymphome hépatique (fig. 6-13) associe :
— dans sa forme multinodulaire :

* plusieurs nodules hypodenses de contours bien définis,

«un rehaussement faible et homogene apres injection IV de produit de
contraste,

+ I'association possible d'ADN et/ou d'une SMGj;

— dans sa forme diffuse :

+ une plage isodense (ou discrétement hypodense) au foie normal,

+un rehaussement extrémement discret lors de l'injection IV de produit de
contraste iodé,

+ I'association possible d'ADN et/ou d'une SMG.

Figure 6-13.

Lymphome hépatique.
Forme nodulaire. Lésion
nodulaire centimétrique,
hypodense et de contours
bien définis (fleche),
associée a une importante
coalescence ganglionnaire
de la racine du mésentére
et de I'ERP médian.
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AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence de nombreuses petites lésions hypo-échogenes en
cas de forme multinodulaire. Dans la forme diffuse, les 1ésions sont souvent diffi-
ciles a mettre en évidence au sein du foie normal.

L'IRM, dans la forme multinodulaire, montre des 1ésions souvent nombreuses en
hyposignal T1 et discret hypersignal T2 de type tumoral. Dans la forme diftuse, il
existe un hypersignal T2 tumoral évocateur. Les séquences de diffusion sont extréme-
ment utiles mettant en évidence des lésions méme difficilement visibles pour des
raisons de taille ou de contours mal définis. Un tres faible rehaussement lésionnel
est classique apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les métastases hépatiques sont le diagnostic différentiel principal de la forme mul-
tinodulaire du lymphome. Néanmoins, leur rehaussement est en général plus mar-
qué, avec un aspect en cocarde évocateur et un contexte souvent différent, la tumeur
primitive pouvant étre déja connue, et I'absence de SMG et/ou d'ADN associées
permettant de douter du caractere lymphomateux secondaire de l'atteinte.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle de l'atteinte hépatique du lymphome s'integre dans celle de la
maladie générale lymphomateuse. Le pronostic est meilleur pour les atteintes liées
a une maladie de Hodgkin que pour celles secondaires a un LMNH.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chimiothérapie est le traitement de référence du lymphome dans sa forme géné-
rale mais également hépatique.

ITEMS CLES

Foie — maladie de Hodgkin et LMNH - atteinte secondaire le plus souvent — forme multinodu-
laire et forme diffuse — tres faible rehaussement apres injection IV de produit de contraste iodé
— chimiothérapie.

Métastases hépatiques (hepatic metastases)

Les métastases hépatiques sont des lésions malignes du foie secondaires a une
tumeur maligne primitive d'un autre organe. Le foie est le site le plus fréquent
des métastases apres l'atteinte ganglionnaire régionale. L'incidence des métastases
est 20 fois supérieure a celle des tumeurs primitives. Les métastases hépatiques
représentent 20 % des lésions hépatiques diagnostiquées chez un patient porteur
d'une tumeur maligne connue. L'atteinte se fait par voie hématogene, par voie por-
tale ou par voie artérielle et/ou lymphatique. Les principaux cancers pourvoyeurs
de métastases hépatiques en nombre absolu sont les cancers du colon (40 %), de
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'estomac (25 %), du pancréas (20 %), du sein (15 %) et du poumon (12 %) et
les mélanomes. L'age moyen a la découverte ainsi que le sexe des patients sont
extrémement variables, en rapport avec le type et 'origine de la tumeur primitive.
Les métastases hépatiques sont multiples dans plus de 90 % des cas et touchent les
deux lobes du foie (75 % des cas). La taille au diagnostic est inférieure a 2 cm dans
presque la moitié des cas. Les métastases peuvent, selon leur origine, étre hypo-
vascularisées (colon, estomac, pancréas, poumon, sein), hypervascularisées (ADK
rénal, carcinome neuro-endocrine du pancréas ou du gréle, mélanome, thyroide),
calcifiées (principalement colon et estomac de type mucoide) ou encore kystiques
(ovaire, sein, mélanome).

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, l'atteinte métastatique est unique, multiple (le plus
fréquent) ou diffuse. Les métastases sont de taille variable, la localisation est sous-
capsulaire ou intraparenchymateuse. Les remaniements hémorragiques se voient
plus souvent dans les métastases des tumeurs neuro-endocrines et des cancers du rein.
Les métastases des cancers colorectaux sont classiquement le siege d'importantes
plages de nécrose.

Sur le plan microscopique, I'aspect histologique est généralement similaire a celui
de la tumeur primitive.

CONTEXTE CLINIQUE

Les métastases hépatiques, lorsqu'elles sont nombreuses, peuvent étre responsables
d'une HMG (70 % des cas) parfois douloureuse.

Le bilan biologique est souvent perturbé, avec une élévation des enzymes hépa-
tiques présente dans 50 a 75 % des cas.

TDM

La sémiologie TDM des métastases hépatiques (fig. 6-14) associe :
— dans leur forme hypovasculaire (la plus fréquente) :

* plusieurs lésions nodulaires (< 3 cm),
« une HMG (75 % des cas) en cas d'atteinte multiple,
« des calcifications rares (2 % des cas),
« un rehaussement périphérique en cocarde au temps artériel de l'injection IV
de produit de contraste iodé,
+ puis un caractere hypodense au parenchyme hépatique adjacent au temps
d'équilibre porto-parenchymateux;
— dans leur forme hypervasculaire :

* plusieurs lésions nodulaires (< 3 cm),

« une HMG (75 % des cas) en cas d'atteinte multiple,

+ un rehaussement important au temps artériel de l'injection IV de produit de
contraste i0dé,
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Figure 6-14.

Métastases hépatiques.

a : forme hypovasculaire.
Multiples lésions nodulaires
hypodenses au parenchyme
hépatique (fleche). b : forme
hypervasculaire. Lésions
nodulaires présentant un
rehaussement hétérogeéne,
important et précoce (tétes
de fleche). ¢ : forme kystique.
Lésions nodulaires de densité
liquidienne (d = 10 UH)
parfois regroupées

en grappes (fleche).
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sun caractére isodense au parenchyme hépatique adjacent au temps
porto-parenchymateux;

— dans leur forme kystique :

* plusieurs lésions nodulaires (< 3 cm),

+ un caractere kystique avec une densité liquidienne (d = 0-10 UH),

« une HMG (75 % des cas) en cas d'atteinte multiple,

+ une absence de rehaussement apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension des métastases hépatiques cherche a mettre en évidence
la tumeur primitive mais également des ADN et/ou des métastases au niveau
d'autres organes.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie révele des images multiples, avec un aspect classique en cocarde. Ces
lésions sont majoritairement hypo-échogeénes au foie mais peuvent parfois apparaitre
hyperéchogenes (colon, prostate, ovaire) ou kystiques (ovaire, sein, mélanome).
L'IRM est d'intérét similaire avec la mise en évidence de lésions en isosignal ou
hyposignal T1, hypersignal T2 de type tumoral et qui apres injection IV de gado-
linium possedent un rehaussement variable selon le type de la Iésion primitive.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les abces hépatiques a pyogenes ainsi que les abcees fungiques sont en général mul-
tiples mais apparaissent dans un contexte infectieux souvent parlant.

Le lymphome hépatique dans sa forme multinodulaire peut posséder un aspect
voisin des métastases hypovasculaires mais, en général, le contexte et le terrain
restent souvent tres différents.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic est variable bien que sombre en général, la présence de métastases
hépatiques signant le plus souvent le stade avancé d'une maladie tumorale.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Les métastases hépatiques sont souvent traitées dans le cadre d'un cancer large-
ment avancé sur le plan métastatique et bénéficient d'une chimiothérapie adaptée
ala tumeur primitive. La chirurgie d'exérése, la destruction lésionnelle par thermo-
ablation et la radiothérapie externe sur une (ou quelques) lésion(s) isolée(s) pos-
sédent des indications spécifiques et ciblées.

ITEMS CLES

Foie — lésions nodulaires multiples < 3 cm — type de rehaussements en rapport avec la tumeur pri-
mitive — stade avancé d'un cancer.
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Voies biliaires

C H A P T T R E

Les voies biliaires sont habituellement divisées en voies biliaires intra-hépatiques et
extra-hépatiques. Sur le plan physiologique, les voies biliaires correspondent a des
canaux permettant I'évacuation de la bile depuis le foie jusque dans le tube digestif.
La vésicule biliaire est placée en dérivation par rapport au systeme biliaire principal et
possede une fonction de stockage et de concentration de la bile. Les tumeurs des voies
biliaires sont majoritairement malignes et peuvent toucher I'ensemble du systeme
canalaire. Compte tenu de l'importante proximité anatomique et de l'intrication phy-
siologique du foie et des voies biliaires, les tumeurs biliaires intra-hépatiques sont en
général assimilées a des tumeurs hépatiques. Pour ce qui est des voies biliaires extra-
hépatiques, leur pathologie tumorale entraine presque toujours des retentissements
dépassant largement la seule excrétion biliaire, parce que la région du hile hépatique
et que celle de 'ampoule de Vater sont riches de convergences vasculaires et canalaires.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Adénome vésiculaire (gallbladder adenoma)

L'adénome vésiculaire correspond a une tumeur polypoide de la paroi vésiculaire.
Il s'agit de la tumeur bénigne la plus fréquente de la vésicule biliaire. Elle est prin-
cipalement rencontrée chez la femme de plus de 50 ans. On retient une association
fréquente a la présence de calculs vésiculaires (> 50 % des cas). La taille moyenne
au diagnostic est inférieure a 2 cm. Si l'adénome vésiculaire est en général une
lésion isolée, des cas d'adénomes associés a une PAF ou a un syndrome de Peutz-
Jeghers ont été rapportés dans la littérature.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, l'adénome vésiculaire se présente comme un polype
naissant de la paroi vésiculaire, généralement unique.

Sur le plan microscopique, les adénomes vésiculaires sont classés selon leur architec-
ture, de type tubuleux, papillaire (villeux) ou tubulopapillaire (tubulovilleux), et selon
le type cytologique de ['épithélium (pylorique, intestinal, fovéolaire ou biliaire). Le type
pylorique est le plus fréquent. Les adénomes de type intestinal et de type pylorique
peuvent présenter des foyers de dysplasies de haut grade ou de carcinomes i situ.

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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CONTEXTE CLINIQUE

L'adénome vésiculaire est quasiment toujours de découverte fortuite, principale-
ment au décours d'une échographie abdominale.
La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM de I'adénome vésiculaire (fig. 7-1) associe :
— une lésion pariétale en général unique et inférieure a 2cm;

— un aspect sessile ou pédiculé;

— une absence d'épaississement de la paroi vésiculaire;

— un possible calcul vésiculaire associé (50 % des cas) ;

— un rehaussement souvent peu marqué apres injection IV de produit de contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est un excellent examen pour la détection et I'analyse de I'adénome
vésiculaire. Il apparait comme une lésion le plus souvent isolée, pédiculée, d'écho-
structure voisine de celle du foie, immobile, solidaire de la paroi et ne présentant
pas de cone d'ombre postérieur.

L'TRM (et notamment la bili-IRM) permet de mettre en évidence une lésion nodu-
laire appendue a la paroi vésiculaire, souvent aisément détectable du fait de I'hy-
persignal T2 marqué du contenu biliaire environnant de la vésicule.

Figure 7-1.
Adénome vésiculaire.
Petite lésion pariétale
centimétrique d'allure
sessile (fleche).
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les polypes cholestéroliques sont en général inférieurs a 1 cm et sont le plus sou-
vent multiples.

Les lithiases pigmentaires, non calcifiées, se distinguent par leur caractere déclive.
Le lipome de la paroi vésiculaire possede une densité graisseuse pathognomonique.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'adénome vésiculaire est une tumeur bénigne qui posséde un potentiel dégénéra-
tif faisant I'objet d'une controverse. Pour certains auteurs, les adénomes supérieurs
a 1 cm auraient un risque non nul de transformation cancéreuse.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

L'adénome vésiculaire, bien que bénin mais a faible potentiel dégénératif, peut faire
indiquer une cholécystectomie. Celle-ci est en regle générale suffisante lorsque le
diagnostic d'adénome non dégénéré est confirmé a l'examen histologique de la
piéce d'exérese.

ITEMS CLES

Vésicule biliaire — femme > 50 ans — tumeur polypoide de la paroi vésiculaire < 2 cm — association
fréquente a des calculs vésiculaires — potentiel dégénératif discuté.

Hamartomes biliaires (multiple bile duct
hamartoma)

Les hamartomes biliaires (ou complexes de von Meyenburg) sont des malforma-
tions du systeme biliaire. Ils correspondent a des malformations embryologiques
entrainant une involution des canaux biliaires responsables de dilatations kystiques
borgnes des voies biliaires. L'incidence des hamartomes biliaires est de 1 a 3 %.
La taille moyenne au diagnostic est de 0,5 mm (0,1 a 10 mm). Une association a la
polykystose hépatique est communément admise.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, il s'agit de petits nodules de quelques millimetres (moins
de 1 cm), multiples, au contact des espaces portes, pouvant contenir de la bile.

Sur le plan microscopique, la Iésion est constituée de multiples canaux biliaires
ronds ou anfractueux, bordés d'un épithélium cubique ou aplati, sans atypies cyto-
nucléaires, au sein d'un stroma fibreux dense. Les canaux peuvent renfermer un
contenu liquidien protéique ou des concrétions biliaires. La localisation est portale
ou périportale.
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CONTEXTE CLINIQUE

Les hamartomes biliaires sont asymptomatiques et presque toujours de découverte
fortuite. La biologie est non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM des hamartomes biliaires (fig. 7-2) associe :

— de multiples petites images (< 1cm);

— une densité liquidienne (d = 10 UH);

— une atteinte diffuse au foie;

— une topographie sous-capsulaire souvent prédominante;

— une absence de communication avec le systéme canalaire biliaire;

— une totale absence de rehaussement apres injection IV de produit de contraste
iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie montre de multiples petites images nodulaires, hypo-échogenes a
hyperéchogenes selon les cas, avec présence d'artéfacts en « queue de comete », dif-
fusément réparties au foie.

L'IRM reléeve de multiples Iésions en hyposignal T1 franc et en hypersignal T2 franc
de type liquidien. La bili-IRM permet d'affirmer le caractére non communiquant
de ces Iésions avec le systeme canalaire biliaire.

Figure 7-2.
Hamartomes biliaires.
Multiples petites images
infracentimétriques de
densité liquidienne

(d = 10 UH) réparties a
I'ensemble du foie.
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les kystes hépatiques multiples sont de taille souvent supérieure a 1,5 cm et leur
nombre, méme élevé, n'est jamais aussi important que celui des hamartomes biliaires.
Le syndrome de Caroli est une malformation des canaux biliaires eux-mémes, les
dilatations kystiques étant souvent volumineuses.

Les métastases hépatiques kystiques sont rares et le contexte tumoral est souvent
connu.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic des hamartomes biliaires est bon puisqu'il s'agit de lésions malforma-
tives normalement toujours bénignes, méme si quelques cas rarissimes de dégéné-
rescence maligne ont été décrits dans la littérature.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Aucune prise en charge n'est en regle générale nécessaire.

ITEMS CLES

Foie — découverte fortuite — multiples lésions kystiques (< 1 cm) diffuses au foie — pas de communi-
cation avec le systeme canalaire biliaire.

TUMEURS MALIGNES

Carcinome ampullaire (@mpullary carcinoma)

Le carcinome ampullaire est une tumeur maligne épithéliale glandulaire a point
de départ des cellules de 'ampoule de Vater. Il représente 0,5 % de I'ensemble des
tumeurs du tube digestif.

Aucune étiologie n'est retenue de facon spécifique. Des mutations du géne APC et
du gene KRAS ont été observées. Des facteurs favorisants tels le tabac et le diabete
sont classiquement admis. Le carcinome ampullaire est également associé a la PAF,
ou son variant le syndrome de Gardner (risque X 100), et au cancer colique. L'age
movyen a la découverte se situe au-dela de 60 ans. La taille au diagnostic est infé-
rieure a 3cm. Le sex-ratio M : F de 2 : 1 est discretement en faveur de I'homme.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, il s'agit d'une tumeur centrée sur I'ampoule de Vater,
excluant les adénocarcinomes du duodénum ou du pancréas envahissant I'ampoule.
La lésion est exophytique, visible au niveau de la papille, ou ulcérée et infiltrante.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'un adénocarcinome d'architecture tubuleuse.
On décrit deux grands types histologiques : le type intestinal (70 %) généralement
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développé sur adénome et le type pancréatobiliaire (20 %) ressemblant a I'adéno-
carcinome canalaire pancréatique. Un petit nombre enfin est de type mixte, asso-
ciant les deux.

CONTEXTE CLINIQUE

Le carcinome ampullaire se présente le plus souvent dans le cadre d'un ictere clas-
siquement intermittent (70 %), une AEG avec amaigrissement, des douleurs abdo-
minales transfixiantes, et plus rarement un méléna (< 5 % des cas).

Sur le plan biologique, il existe une augmentation des PAL ainsi que du taux de
bilirubine sérique. L'ACE et le CA 19-9 peuvent étre élevés, isolément ou ensemble,
ce qui constitue un facteur de mauvais pronostic.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome ampullaire (fig. 7-3) associe :

— une lésion tissulaire (< 3 cm) d'allure lobulée, centrée sur la région de I'ampoule
de Vater;

— une fréquente dilatation «en canon de fusil» du cholédoque et du canal pancréa-
tique principal de Wirsung;

— un rehaussement en général modéré apres injection IV de produit de contraste,
donnant un aspect souvent hypodense a la lésion par rapport au parenchyme
pancréatique avoisinant.

Le bilan d'extension du carcinome ampullaire cherche a mettre en évidence des
ADN locorégionales ainsi que des métastases hépatiques et/ou pulmonaires.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie peut, dans le meilleur des cas, mettre en évidence la lésion de la
région ampullaire, mais surtout révele la dilatation de la voie biliaire principale,
des voies biliaires intra-hépatiques et du canal de Wirsung. Elle permet également
de visualiser les métastases hépatiques si elles existent.

L'TRM met en évidence une lésion supérieure a 3 cm, centrée sur la région ampul-
laire et d'allure lobulée. Cette lésion est en isosignal au pancréas en T1. Le signal
T2 est intermédiaire et I'injection IV de gadolinium note un hyposignal relatif au
parenchyme pancréatique adjacent assez caractéristique. La bili-IRM est par ailleurs
tres performante pour authentifier la nature ampullaire de la 1ésion avec la dilata-
tion importante des voies biliaires et du canal pancréatique en amont de I'obstacle.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'adénome ampullaire, en imagerie, ne peut pas étre distingué du carcinome
ampullaire. De fait, seules les caractéristiques anatomopathologiques permettent
le diagnostic différentiel.
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Figure 7-3.

Carcinome ampullaire.

a : lésion nodulaire hypodense de

la région de I'ampoule de Vater
(fleche). b : coupe coronale. Lésion
nodulaire intracanalaire (fleche)
responsable d'une dilatation du
cholédoque et dont le rehaussement
est plus faible que celui du
parenchyme pancréatique voisin.

Le carcinome pancréatique, dans sa localisation céphalique, est le principal dia-
gnostic différentiel a évoquer parmi les tumeurs malignes. Il s'agit également sou-
vent d'une lésion peu vascularisée et hypodense apres injection IV de produit de
contraste. La double dilatation canalaire est également présente et seule une locali-
sation lésionnelle plus centrée sur la téte du pancréas que sur la région ampullaire
permet parfois de redresser le diagnostic.

Le carcinome duodénal peut également atteindre la région du deuxieme duodé-
num para-ampullaire, mais il n'y a pas de double dilatation canalaire ou alors
beaucoup moins marquée. Le méléna est par contre plus fréquemment retrouvé.
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EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle et le pronostic du carcinome ampullaire dépendent de 1'at-
teinte ganglionnaire et métastatique a distance au moment du diagnostic. Le pro-
nostic a 5 ans est d'environ 40 % en cas de chirurgie possible.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La DPC est la regle lorsqu'elle est possible.

ITEMS CLES

Ampoule de Vater — homme > 60 ans — lésion lobulée et hypodense — double dilatation canalaire
d'amont.

Carcinome vésiculaire (gallbladder carcinoma)

Le carcinome vésiculaire est une tumeur maligne de la vésicule biliaire. Il s'agit de la
sixieme tumeur digestive maligne en fréquence (3 % des cas) et de la tumeur la plus
fréquente de toutes les tumeurs malignes biliaires. L'dge moyen de découverte est de
73 ans. Le sex-ratio M : F est de 1 : 4, ce qui en fait une tumeur majoritairement fémi-
nine. Le sexe féminin, le statut postménopausique, le surpoids, le tabagisme, mais sur-
tout une vésicule porcelaine (5 a 60 % selon les études) et/ou une vésicule lithiasique
(>80 % des cas) sont des facteurs de risque avérés du carcinome de la vésicule biliaire.
Une association a la CSP, aux anomalies congénitales des voies biliaires, comme la
maladie de Caroli, a la PAF et aux MICI est également communément admise.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, il s'agit d'une masse blanchatre mal limitée infiltrant
I'épaisseur de la paroi vésiculaire.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'un adénocarcinome (de type biliaire, intes-
tinal, fovéolaire gastrique, a cellules claires, mucineux ou a cellules en bagues a
chaton), d'un carcinome épidermoide, d'un carcinome adénosquameux, d'un car-
cinome indifférencié, d'un carcinome cribriforme ou d'un carcinosarcome.

CONTEXTE CLINIQUE

Longtemps asymptomatique, le carcinome vésiculaire peut, a un stade évolué,
générer des douleurs abdominales de 'HCD, associées a une AEG avec anorexie et
amaigrissement, voire parfois un ictere lorsqu'il existe une extension au systeme
canalaire biliaire principal. Un contexte de vésicule lithiasique est trés souvent
retrouvé (> 50 % des cas).

En dehors des cas d'obstruction biliaire, il n'existe pas de signes biologiques
notables. Une élévation de I'ACE est par contre parfois notée.
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TDM

La sémiologie TDM du carcinome vésiculaire (fig. 7-4) associe :
— un épaississement focal et irrégulier de la paroi vésiculaire (30 % des cas);

— plus fréquemment, un comblement lésionnel diffus et polylobé de la loge vési-
culaire (70 % des cas);

— un macrocalcul centrant la lésion;
— une extension locale au foie contigu;;

— une possible dilatation des voies biliaires intra-hépatiques en cas d'infiltration
canalaire hilaire;

— un rehaussement lésionnel souvent hétérogene et prolongé lors de I'injection IV
de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension du carcinome vésiculaire cherche a mettre en évidence
envahissement tres fréquent des organes adjacents (foie, duodénum, pancréas) par
extension directe, ainsi que des ADN régionales, des lésions métastatiques (75 %
des cas au moment du diagnostic) dont des métastases péritonéales.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie, lorsqu'elle est réalisée, révele la présence fréquente d'un macro-
calcul vésiculaire, associé a une paroi largement épaissie de fagon irréguliere ou a
un véritable comblement lésionnel de la loge vésiculaire. Les métastases hépatiques
synchrones sont également décelables lorsqu'elles sont présentes.

L'IRM montre une lésion d'allure polylobée, irréguliere en hyposignal T1 et
hypersignal T2, pénétrant la paroi de la vésicule, jusqu'a envahir completement la
loge vésiculaire, et pouvant entourer une image vide de signal correspondant a la
présence d'un macrocalcul. Le rehaussement apres injection IV de gadolinium est
souvent prolongé compte tenu du caractere fibreux de la tumeur.

Figure 7-4.

Carcinome vésiculaire.
Infiltration Iésionnelle
d'allure polylobée de la
loge vésiculaire centrée
sur un macrocalcul (fleche)
avec extension hépatique
par contiguité (tétes de
fleche).
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La cholécystite chronique possede un aspect irrégulier de la paroi et des lithiases
intravésiculaires, mais il n'existe pas de lésions infiltrantes du foie et encore moins
de lésions hépatiques synchrones.

L'adénomyomatose vésiculaire correspond & un épaississement le plus souvent
localisé du fond vésiculaire, avec des images diverticulaires intramurales corres-
pondant aux sinus de Rokitansky-Aschoff.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le carcinome vésiculaire possede une croissance montante asymptomatique. Il est
le plus souvent découvert a un stade symptomatique pour lequel la chirurgie d'exé-
rése totale n'est possible que dans moins de 10 % des cas. Sur le plan pronostic, la
survie a 5 ans du carcinome de la vésicule biliaire est de 5 a 10 % avec une moyenne
de 6 mois a partir du diagnostic.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge est chirurgicale lorsque cela est possible (< 25 % des cas). Les
tumeurs localement avancées ou métastatiques peuvent bénéficier d'un traitement
symptomatique avec notamment une dérivation des voies biliaires lorsque celles-ci
sont envahies par la tumeur. Le pronostic est sombre avec une moyenne de survie
de 6 mois. La survie a 5 ans est estimée a 6 %.

ITEMS CLES

Vésicule biliaire — femme > 60 ans — vésicule macrolithiasique — 1ésion comblant la loge vésiculaire —
importante atteinte de contiguité — rehaussement prolongé jusque tardivement du fait du caractere
fibreux de la tumeur — métastases synchrones.

Cholangiocarcinome hilaire (hilar
cholangiocarcinoma)

Le cholangiocarcinome hilaire (plus communément appelé tumeur de Klatskin)
est une tumeur maligne a point de départ de 1'épithélium des canaux de la conver-
gence biliaire ou de la voie biliaire principale proximale. L'atteinte hilaire repré-
sente 70 % des cholangiocarcinomes et la vaste majorité des cholangiocarcinomes
non intra-hépatiques. Les facteurs favorisants classiquement décrits sont la CSP, les
cholangites récurrentes ou chroniques, les MICI et la maladie de Caroli. L'dge de
découverte se situe entre 60 et 70 ans.

Il existe une discrete prédominance du sexe masculin.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la Iésion est hilaire, blanche, irréguliere, non encapsu-
lée, infiltrante. Une nécrose ou une cicatrice centrale sont fréquentes.
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Sur le plan microscopique, la plupart des cholangiocarcinomes hilaires sont de
type tubuleux. Les tubes sont composés de cellules cubiques ou cylindriques, de
taille moyenne. Le noyau est finement nucléolé. Le cytoplasme est pale, faiblement
éosinophile. Plus le cholangiocarcinome est bien différencié, plus l'aspect est celui
de ductules bilaires. Un stroma fibreux abondant est caractéristique, souvent pré-
dominant au centre de la tumeur. Les cellules carcinomateuses expriment les cyto-
kératines 7 et 19,'EMA, MUCI, 2 et 3 et 'ACE.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du cholangiocarcinome hilaire est dominée par un
ictere et une AEG.

Sur le plan biologique, il existe une fréquente élévation du taux de bilirubine et
des PAL.

TDM

La sémiologie TDM du cholangiocarcinome hilaire (fig. 7-5) associe :
— une lésion infiltrante située dans la région du hile hépatique;

— une dilatation souvent importante des VBIH ;

— une absence de dilatation du cholédoque sous-1ésionnel;

— une possible atrophie hépatique (15 % des cas);

—un rehaussement modéré au temps portal de l'injection IV de produit de
contraste i0odé;

— un rehaussement important et prolongé jusque tardivement apres injection IV
de produit de contraste iodé du fait du caractére fibreux de la tumeur.

Le bilan TDM d'extension du cholangiocarcinome hilaire cherche & mettre en évi-
dence une atteinte artérielle ou portale en région hilaire, la présence d'ADN régio-
nales et de métastases a distance, notamment au niveau du foie et du poumon.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion infiltrante mal définie de la région
hilaire associée a une dilatation souvent majeure des VBIH et a un cholédoque
fin. Lorsqu'elles sont présentes, les métastases hépatiques sont également
décelables.

L'IRM montre le méme caractere infiltrant de la lésion qui apparait en hyposignal
T1, hypersignal T2 prédominant en périphérie, et qui se rehausse modérément
mais de facon prolongée jusque tardivement apres injection IV de gadolinium,
affirmant le caractere fibreux de la tumeur. La bili-IRM permet I'analyse précise de
|'envahissement biliaire et la caractérisation du stade de la tumeur dans la classifi-
cation de Bismuth (tableau 7-I).
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Figure 7-5.

Cholangiocarcinome hilaire.

a : coupe axiale. Dilatation des VBIH et de la voie biliaire principale qui présente un aspect épaissi
et rehaussé aprés injection de produit de contraste (tétes de fleche). b : coupe coronale. Lésion
nodulaire intracanalaire de la voie biliaire hilaire (fleche) produisant une dilatation des VBIH
d'amont tandis que le canal cholédoque d'aval est fin.
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TABLEAU 7-1 : CLASSIFICATION DE BISMUTH

Typel Atteint la convergence biliaire primaire sans
I'obstruer

Type Il Atteint et obstrue la convergence biliaire
primaire

Type III Atteint et obstrue la convergence secondaire
droite (Illa) ou gauche (IIIb)

Type IV Atteint et obstrue les convergences secondaires
droite et gauche

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome pancréatique, notamment lorsqu'il est haut situé, peut mimer un cho-
langiocarcinome hilaire, du fait de I'importante dilatation des VBIH. Néanmoins,
le cholédoque est le plus souvent envahi et le Wirsung dilaté.

La CSP est un diagnostic différentiel difficile. Cette pathologie évolue pour elle-
méme mais peut dégénérer en cholangiocarcinome hilaire. De fait, la surveil-
lance de la CSP doit étre impérative afin de détecter la transformation lorsqu'elle
survient.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le cholangiocarcinome hilaire est le plus souvent de pronostic sombre, mais dépend
de son stade dans la classification de Bismuth (voir tableau 7-I). La moyenne de
survie est de 6 mois. La survie a 5 ans est inférieure a 3 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale doit étre réalisée lorsque cela est possible, ce qui est le
cas dans pres de 20 % des cas. Radiothérapie et stenting biliaire sont en général
indiqués en cas de tumeur non réséquable. La transplantation hépatique n'est pas
retenue compte tenu de I'importance des récidives et du pronostic de la maladie.

ITEMS CLES

Voies biliaires — homme de 60 ans — lésion infiltrante hilaire — dilatation majeure des VBIH —
rehaussement prolongé jusque tardivement traduisant le caractere fibreux de la lésion —classifica-
tion de Bismuth.
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Rate

C H A P11 T R E

La rate est un organe lymphopoiétique appartenant au systeme de défense de 1'or-
ganisme, au méme titre que les ganglions lymphatiques. Outre les rares tumeurs
embryonnaires ou congénitales de découverte le plus souvent fortuite au décours
d'un examen d'imagerie, les tumeurs spléniques correspondent trés majoritaire-
ment a des atteintes lymphomateuses ou métastatiques. La richesse du contingent
vasculaire de la rate en fait également un site important de tumeurs bénignes ou
malignes de nature hémangiomateuse.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Hamartome splénique (splenic hamartoma)

L'hamartome splénique (anciennement dénommé splénome) est une lésion
congénitale rare, composée des différents tissus normaux de la rate. Du fait de sa
latence clinique habituelle, I'hamartome splénique est fréquemment découvert a
l'age adulte. Il n'existe pas de déséquilibre en termes de sex-ratio. Des lésions de
méme nature peuvent étre mises en évidence de fagon synchrone dans d'autres
organes dans le cadre général d'une sclérose tubéreuse de Bourneville.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la lésion est unique, solide, de couleur rouge sombre,
de taille variable. Elle est bien limitée en périphérie, comprimant le parenchyme
splénique adjacent.

Sur le plan microscopique, I'hamartome splénique est plus difficile a caractériser. Il
est constitué d'un mélange désorganisé des différents constituants de la pulpe rouge
normale, sans pulpe blanche associée. Les structures vasculaires ne présentent pas
d'atypies cytonucléaires. Le stroma est richement cellulaire, parfois plus fibreux.

CONTEXTE CLINIQUE

L'hamartome splénique est asymptomatique et de découverte fortuite dans la trés grande
majorité des cas. La possibilité de tableau hémorragique aigu par rupture splénique
demeure exceptionnelle. En dehors d'un épisode de complication hémorragique ot des
signes traduisant la déglobulisation existent, la biologie est strictement non remarquable.

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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TDM

La sémiologie TDM de ['hamartome splénique (fig. 8-1) associe :

— une tumeur intrasplénique le plus souvent isodense (ou discretement hypodense)
au parenchyme splénique;

—de possibles calcifications secondaires a des remaniements hémorragiques
intralésionnels;

— un rehaussement artériel hétérogene, précoce et plutdt périphérique, suivi d'une
relative homogénéisation apres injection IV de produit de contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie retrouve une lésion tissulaire hétérogene, plutot hyperéchogene, et
d'allure pseudo-angiomateuse, avec parfois quelques lacunes kystiques internes et
quelques calcifications identifiables a leur cone d'ombre postérieur.

L'IRM montre habituellement une lésion unique en hypersignal T2 relatif, de
signal variable en T1 en fonction des remaniements hémorragiques présents, un
rehaussement hétérogene apres injection IV de gadolinium avec une homogénéi-
sation habituelle sur les séquences réalisées plus tardivement.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'hémangiome splénique posseéde une cinétique de rehaussement typique avec
notamment présence de « mottes» périphériques lors de 1'injection IV de produit
de contraste iodé.

Le lymphangiome splénique est classiquement d'allure multikystique.

Une métastase splénique peut également poser un probleme, mais les métastases
sont fréquemment multiples et s'intégrent le plus souvent dans un tableau d'at-
teinte multiviscérale.

Figure 8-1.

Hamartome splénique.
Lésion volumineuse de
contours bien définis (tétes
de fleche) avec présence de
plages de nécrose et d'une
macrocalcification.
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EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'hamartome splénique est une tumeur strictement bénigne dont le pronostic est
par conséquent toujours favorable en dehors des cas rarissimes de rupture splénique.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

En dehors d'un épisode hémorragique aigu secondaire a la rupture splénique,
aucun geste chirurgical n'est a envisager pour cette tumeur.

ITEMS CLES

Rate — découverte le plus souvent fortuite — lésion unique a rehaussement hétérogene — possibles
calcifications centrales — Association possible a d'autres hamartomes dans le cadre d'une sclérose
tubéreuse de Bourneville.

Hémangiome splénique (splenic hemangioma)

L'hémangiome splénique est la tumeur primitive bénigne la plus fréquente de la
rate. Son incidence est de 1 a 15 % selon les séries rapportées dans la littérature.
L'age moyen au moment de la découverte est de 40 ans. Le sex-ratio est discrete-
ment en faveur de I'homme.

La taille moyenne au diagnostic est inférieure a 4 cm mais peut dépasser 15 cm
dans de rares cas. L'hémangiome splénique peut s'intégrer dans le cadre d'une
angiomatose généralisée comme dans le syndrome de Klippel-Trenaunay-Weber
ou encore le syndrome de Turner. L'hémangiomatose splénique est une pathologie
particuliere correspondant a la présence de trés nombreux hémangiomes diffusé-
ment répartis a la glande splénique.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, I'hémangiome splénique est plus souvent unique que
multiple, de taille variable, bien limité mais non encapsulé, de couleur rouge.

Sur le plan microscopique, on distingue, comme dans les autres organes, les
hémangiomes de type caverneux et de type capillaire selon la taille des structures
vasculaires observées, les hémangiomes caverneux étant les plus fréquents. Les
espaces vasculaires sont anastomosés les uns aux autres, gorgés d'hématies et bordés
par un revétement endothélial non atypique marqué par les anticorps anti-CD31
et anti-CD34.

CONTEXTE CLINIQUE

La découverte de 'hémangiome splénique est le plus souvent fortuite compte tenu
de son caractére hautement asymptomatique. Dans de rares cas, notamment en
cas de 1ésion volumineuse, des douleurs de 'HCG, une SMG ou encore une masse
palpable de I'HCG peuvent étre retrouvées.

La biologie est non remarquable.
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TDM

La sémiologie TDM de I'hémangiome splénique (fig. 8-2) associe :

— une lésion tissulaire homogene nettement hypodense;

— des calcifications punctiformes centrales et/ou curvilignes périphériques (en cas

de Iésion volumineuse);

— un rehaussement hautement caractéristique, de type hémangiomateux, avec un
remplissage rapide et en « mottes» de la périphérie lésionnelle, puis progressive-
ment central apres injection IV de produit de contraste iodé.
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Figure 8-2.

Hémangiome splénique.

a : temps artériel.

Lésion nodulaire avec
rehaussement précoce et
périphérique en « mottes »
(tétes de fleche). b : temps
portal. Homogénéisation
de la lésion qui conserve le
produit de contraste iodé
(tétes de fleche).



AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion classiquement hyperéchogene et homo-
gene, quand elle est inférieure a 4 cm, et souvent plus hétérogene lorsqu'elle est plus
volumineuse.

L'IRM met en évidence une lésion en hyposignal T1 et en franc hypersignal T2
(pseudo-liquidien). Le rehaussement apres injection IV de gadolinium se fait de
maniere centripete et progressive.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'hamartome splénique est une tumeur congénitale qui posséde un rehaussement
variable avec homogénéisation tardive.

Le lymphangiome splénique est classiquement d'allure multikystique.

Une métastase splénique peut également poser un probleme mais les métastases
sont fréquemment multiples et s'intégrent le plus souvent dans un tableau d'at-
teinte multiviscérale.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'hémangiome splénique est d'excellent pronostic compte tenu de sa nature
bénigne. Des complications restent possibles, bien qu'exceptionnelles, en cas de
lésion volumineuse notamment a type de rupture splénique et d'hémopéritoine.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale n'est a envisager qu'en cas de 1ésion symptomatique.

ITEMS CLES

Rate — lésion unique a rehaussement centripéte et progressif de type hémangiomateux — fines cal-
cifications possibles.

Kyste splénique (splenic cyst)

Le kyste splénique correspond a une Iésion de contenu liquidien pur de la rate. Le
kyste vrai de la rate est d'origine congénitale. La topographie habituelle du kyste
splénique est au pole inférieur et en grande majorité en situation sous-capsulaire
(> 50 % des cas). Sa taille varie, mais est la plupart du temps supracentimétrique.
L'age moyen au diagnostic est de 30 ans. Il n'existe pas de réelle prédominance en
termes de sex-ratio.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la lésion est généralement unique, uni- ou multilocu-
laire, de localisation sous-capsulaire, bien limitée par une capsule fibreuse d'épais-
seur variable. La face interne est blanche, lisse avec des trabéculations nettes.
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Sur le plan microscopique, le kyste vrai est bordé par un revétement épithélial
(ce qui n'est pas le cas des faux kystes). Le kyste repousse le parenchyme splé-
nique sans le détruire. Sa paroi est fibreuse, d'épaisseur variable et parfois le siege
de remaniements hémorragiques. Le kyste est bordé par un revétement de type
malpighien (KL1+, calrétinine—, CD31 —) ou de type mésothélial (KL1+, calréti-
nine+, CD31 —). Ce revétement épithélial souvent abrasé doit étre recherché sur de
multiples niveaux de coupe.

CONTEXTE CLINIQUE

La découverte du kyste splénique est le plus souvent fortuite compte tenu de son
caractere habituellement asymptomatique. En cas de kyste volumineux, une SMG
peut parfois générer une masse palpable dans 'HCG.

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du kyste splénique (fig. 8-3) associe :

— une lésion le plus souvent unique, sphérique et uniloculaire;
— un contenu de densité liquidienne (d = 10 UH);

— des contours lésionnels tres bien définis;

— de possibles calcifications pariétales arciformes;

— une paroi fine pas ou trés peu rehaussée apres injection IV de produit de contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une image lésionnelle anéchogene, de contours
bien définis, sans septa ni nodule interne.

Figure 8-3.

Kyste splénique.

Lésion uniloculaire a paroi
fine (fleche) et de contenu
liquidien pur (d = 10 UH).
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L'IRM retrouve un aspect lésionnel similaire avec un hyposignal T1 franc et un
hypersignal T2 marqué de type liquidien. Ni cloison ni nodule ne sont visibles. Il
n'existe pas ou peu de rehaussement de la fine paroi kystique apres injection IV de
gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'abces splénique a pyogeénes présente le plus souvent une couronne périphérique,
fortement rehaussée lors de l'injection IV de produit de contraste iodé, et possede
un contenu hétérogene de densité liquidienne élevée.

Les abces fungiques de la rate sont en général de petite taille, multiples et sont sou-
vent associés a des atteintes synchrones du foie.

Le kyste hydatique posseéde en regle générale une membrane proligere interne bien
visible et des vésicules filles associées. Par ailleurs, d'autres organes sont fréquem-
ment atteints.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic du kyste splénique est bon en l'absence de complications a type d'hé-
morragie, de rupture ou de surinfection. Il n'existe par ailleurs aucun risque de
dégénérescence maligne.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Aucun traitement n'est requis en cas de kyste splénique de petite taille et/ou
asymptomatique.

Les kystes les plus volumineux et/ou les kystes spléniques symptomatiques
requierent souvent un geste chirurgical. Une regle tres largement débattue voudrait
que tout kyste supérieur a 6 cm soit opéré.

ITEMS CLES

Rate — jeune adulte — découverte fortuite — Iésion unique de contenu liquidien pur.

Lymphangiome splénique (splenic lymphangioma)

Le lymphangiome splénique est une tumeur bénigne primitive splénique rare.
De topographie le plus souvent sous-capsulaire, il peut étre solitaire ou multiple.
La plupart des lymphangiomes spléniques sont de découverte précoce a la fin de
'enfance ou chez le jeune adulte. En cas d'atteinte multiple, le terme de lymph-
angiomatose splénique est utilisé.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la lésion est multikystique de localisation sous-
capsulaire. L'aspect macroscopique est identique a celui des hémangiomes
spléniques.
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Sur le plan microscopique, les kystes sont de taille variable, contenant un maté-
riel séreux amorphe éosinophile péle, pauvre en hématies. Ils sont bordés par un
revétement endothéliforme ou cubique non atypique, exprimant les marqueurs
vasculaires (CD31 ou CD34). Les kystes sont séparés par de fins tractus fibreux.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lymphangiome kystique est en regle générale de découverte fortuite a moins
qu'il ne soit volumineux, multiple et qu'il génere alors une douleur de I'HCG, une
SMG ou une masse palpable a I'examen clinique.

La biologie est non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du lymphangiome splénique (fig. 8-4) associe :
+ une lésion d'allure multikystique;
+ des parois fines et des contours lésionnels lobulés;
+ un contenu de densité liquidienne (d = 10 UH);
* une situation sous-capsulaire presque exclusive;
+ un rehaussement mural modéré apres injection IV de produit de contraste
iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion d'allure multikystique, anéchogene, avec
de possibles échos internes en rapport avec du matériel protéique. Une SMG est
fréquente.

Figure 8-4.
Lymphangiome splénique.
Vaste lésion kystique de
contours polylobés (tétes
de fléche) et de contenu
liquidien pur (d = 10 UH).
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L'IRM montre une lésion en hyposignal T1 et en franc hypersignal T2 liquidien
compte tenu du caractere kystique de la 1ésion. Le rehaussement des parois kys-
tiques et d'éventuels septa peut étre noté apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'hémangiome splénique est de nature tissulaire et possede un rehaussement cen-
tripete et progressif, de type hémangiomateux, hautement évocateur.
L'hamartome splénique est tissulaire avec des calcifications fréquentes et des densi-
tés variables en fonction des différents contingents formant la lésion.

Une métastase splénique peut également poser un probleme, mais les métastases
sont fréquemment multiples et s'intégrent le plus souvent dans un tableau d'at-
teinte multiviscérale.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic du lymphangiome splénique est bon compte tenu de la nature primi-
tive et bénigne de la lésion. Rupture et hémorragie sont possibles en cas de lésion
volumineuse ou de lésions multiples avec SMG.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale est la régle en cas de lésion symptomatique et/ou
volumineuse.

ITEMS CLES

Rate — adulte jeune — lésion multikystique de contours lobulés — situation habituellement
sous-capsulaire.

TUMEURS MALIGNES

Angiosarcome splénique (splenic angiosarcoma)

L'angiosarcome splénique est une tumeur primitive maligne de la rate dérivant des
cellules endothéliales vasculaires. Il s'agit d'une tumeur extrémement rare (< 100
cas dans la littérature). Contrairement a 'angiosarcome hépatique, une exposition
au thorotrast, a I'arsenic ou au chlorure de polyvinyle n'est pas retrouvée comme
facteur favorisant. L'dge moyen au diagnostic est de 60 ans. Une prédominance
masculine est notée.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, on observe une splénomégalie souvent supérieure a
1kg. La rate est multinodulaire et hémorragique.

Sur le plan microscopique, il existe une prolifération vasculaire infiltrante mal
limitée, faite de nombreux vaisseaux irréguliers anastomosés, d'architecture tantot
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kystique de type caverneux, tant6t plus massive. Les cellules sont fusiformes ou
épithélioides. Les mitoses sont nombreuses. Il existe une expression du CD31 et
du CD34.

CONTEXTE CLINIQUE

Le tableau clinique de l'angiosarcome splénique associe une AEG marquée avec
amaigrissement et parfois la palpation d'une SMG douloureuse de I'HCG. Un
état de choc hémorragique peut traduire une rupture splénique spontanée avec
hémopéritoine.

La biologie est souvent non remarquable en dehors du cas de rupture splénique
spontanée inaugurale ot des signes de déglobulisation sont présents.

TDM

La sémiologie TDM de 'angiosarcome splénique (fig. 8-5) associe :
— une ou plusieurs lésions focales nodulaires de contours irréguliers;

— une densité variable des1ésions qui sont parfois spontanément denses (d = 60 UH),
en rapport avec de possibles remaniements hémorragiques intralésionnels;

—un rehaussement variable, quoique parfois pseudo-hémangiomateux, apres
injection IV de produit de contraste iodé;

— la présence au moment du diagnostic de signes de complications a type d'héma-
tome sous-capsulaire de rate ou plus généralement de rupture splénique (30 %
des cas).

Le bilan TDM d'extension de 'angiosarcome splénique cherche a mettre en évi-
dence des lésions métastatiques principalement situées au foie (70 %), mais égale-
ment possibles plus a distance et notamment au niveau pulmonaire.

Figure 8-5.
Angiosarcome splénique.
Lésion tumorale
volumineuse d'allure
extrémement hétérogene
(tétes de fleche) avec
présence de contingents
nécrotiques et de plages
de rehaussement tissulaire
pseudo-hémangiomateux.
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AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une ou plusieurs lésions solides d'échogénicité
variable du fait des fréquents remaniements hémorragiques internes.

L'IRM montre une ou plusieurs lésions de signal variable en T1 et T2 compte tenu
de la présence ou non de remaniements hémorragiques internes. L'injection IV
de gadolinium entraine un rehaussement variable, parfois important et pseudo-
angiomateux, mais le plus souvent assez peu spécifique.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les métastases spléniques sont a éliminer en premiére intention. Dans ce cadre,
la tumeur primitive est souvent connue et la présence de métastases associées au
niveau du foie ou des poumons est la regle.

L'hémangiome splénique, I'hamartome splénique et le lymphangiome splénique
ne s'accompagnent pas d'AEG.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic de I'angiosarcome splénique est extrémement sombre avec des méta-
stases multiples et diffuses de facon assez précoce. La survie globale des patients est
de 20 % a 6 mois et quasi nulle apres 1 an.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale s'exerce lorsque cela est possible. Néanmoins, compte
tenu de la forte dissémination métastatique deés un stade évolutif précoce, le traite-
ment est actuellement principalement a visée symptomatique.

ITEMS CLES

Rate — homme de 60 ans — SMG avec lésions multiples et hémorragiques — rupture splénique fré-
quente — métastases diffuses et précoces — survie < 1 an.

Lymphome splénique (splenic lymphoma)

Le lymphome splénique est une tumeur maligne de la rate développée a partir de
cellules lymphocytaires. Il s'agit de la tumeur la plus fréquente des tumeurs de la
rate. Le lymphome peut étre primitif mais s'avere plus fréquemment secondaire.
Il s'agit plus souvent de LMNH que de lymphome de Hodgkin. Il est important
de noter que la rate est considérée comme un lymphonceud dans la maladie de
Hodgkin et comme un organe extranodal en cas de LMNH.

L'age de découverte est variable, plus jeune en cas de lymphome primitif
que de lymphome secondaire. Un terrain immunodéprimé est un facteur
favorisant notable.
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ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de lymphome doit étre adressé
au service d'anatomie pathologique immédiatement et a l'état frais pour faire
I'objet d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie
moléculaire.

Sur le plan macroscopique, la rate est augmentée de volume dans son ensemble
et pese plus de 250g (volontiers plus de 1kg). A la coupe, le parenchyme splé-
nique est finement moucheté ou plurinodulaire, d'aspect variable selon le type de
lymphomes.

Sur le plan microscopique, les lymphomes primitifs de la rate sont des lymphomes B
a petites cellules : lymphome B de la zone marginale (avec ou sans lymphocytes
villeux) ; leucémie a tricholeucocytes; plus rarement lymphome splénique B diffus
de la pulpe rouge, a petits lymphocytes B. Il peut s'agir également d'une localisa-
tion splénique d'un lymphome ganglionnaire de bas grade (lymphome lympho-
plasmocytique, lymphome folliculaire, lymphome du manteau) ou de haut grade
(lymphome B diffus a grandes cellules). Les lymphoproliférations de phénotype T
sont plus rares.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lymphome splénique se traduit en regle générale par une fievre, une perte de
poids, des malaises et sueurs possibles associées a une SMG, voire une masse pal-
pable de 'HCG.

La biologie est le plus souvent non remarquable.

TDM
La sémiologie TDM du lymphome splénique (fig. 8-6) associe :

—une ou plusieurs lésions nodulaires infiltrantes et nettement hypodenses
(10-20 UH);

Figure 8-6.

Lymphome splénique.
SMG et lésion nodulaire
hypodense mal définie
(fleche).
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— une SMG homogene;

— un rehaussement extrémement faible apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Le bilan TDM d'extension du lymphome splénique cherche a mettre en évidence

des ADN du hile splénique (50 % des cas) et/ou rétropéritonéales.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une SMG globalement hypo-échogene avec une ou
plusieurs lésions infiltrantes mal définies et parfois hétérogenes.

L'IRM retrouve la SMG et est souvent prise a défaut compte tenu d'un signal T1
et T2 du lymphome assez voisin de celui de la rate environnante en cas de forme
infiltrante.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les métastases spléniques peuvent mimer une forme nodulaire de lymphome,
méme si le contexte est souvent existant et d'autres lésions secondaires sont pré-
sentes au niveau des autres organes habituellement cibles, comme le foie et les
poumons.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic du lymphome splénique est bon dans les stades précoces et s'assom-
brit dans les stades plus tardifs.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Chimiothérapie et irradiation sont la regle. Une chirurgie est envisageable en cas
de Iésion isolée de la rate.

ITEMS CLES

Rate — terrain immunodéprimé — une ou plusieurs lésions infiltrantes hypodenses — SMG — ADN
fréquemment associées — surtout secondaire a LMNH.

Métastases spléniques (splenic metastases)

Les métastases spléniques sont des atteintes malignes de la rate issues d'un cancer
primitif d'un autre site ou organe. Il s'agit de lésions plutdt multiples et solides
de la rate. L'atteinte peut étre hématogene par voie artérielle ou par voie veineuse
splénique ou lymphatique. Les principaux cancers pourvoyeurs de métastases splé-
niques sont les cancers du sein (20 %), du poumon (20 %), de 'ovaire (10 %), de
l'estomac (5 %) et les mélanomes (10 %). Les métastases spléniques sont présentes
a l'autopsie dans environ 5 % des patients porteurs d'un cancer. Les métastases du
sein, de 1'ovaire ou issues d'un mélanome peuvent posséder un caractere kystique
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évocateur. L'age de découverte ainsi que le sexe des patients sont extrémement
variables puisqu'ils sont en rapport avec le type de la tumeur maligne primitive. La
taille au diagnostic varie d'un a plusieurs centimetres.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les métastases, uniques ou multiples, sont des 1ésions
nodulaires bien limitées pouvant présenter des remaniements kystiques ou hémor-
ragiques. L'aspect macroscopique rappelle généralement la tumeur primitive (de
consistance dure et fibreuse pour les cancers du sein, de couleur marron pour le
mélanome si pigmenté...).

Sur le plan microscopique, les métastases sont généralement histologiquement
similaires a la tumeur d'origine, tant par l'aspect morphologique que par les don-
nées immuno-histochimiques.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle des métastases spléniques associe une SMG, voire
des douleurs de 'HCG en cas de 1ésions nombreuses et volumineuses.

TDM

La sémiologie TDM des métastases spléniques (fig. 8-7) associe :

— une (ou plusieurs) Iésion(s) nodulaire(s) de taille variable;

— un possible caractere kystique (en cas de lésions secondaires a un néo du sein, de
'ovaire ou a un mélanome) ;

— une SMG en cas d'atteinte multiple;

— des calcifications rares;

— un rehaussement variable selon le type de la tumeur primitive apres injection IV
de produit de contraste iodé.

Figure 8-7.

Métastases spléniques.
Multiples Iésions nodulaires
centimétriques hypodenses
(tétes de fléche).
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Le bilan TDM d'extension des métastases spléniques cherche a mettre en évidence
la tumeur primitive si elle n'est pas connue au diagnostic, mais également des ADN
locorégionales et/ou des métastases a d'autres organes.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie révele des images le plus souvent multiples possédant un aspect
classique en cocarde. Les 1ésions sont plutét hypo-échogenes méme si elles peuvent
apparaitre hyperéchogenes en cas de mélanome, de cancer de la prostate ou de
carcinome ovarien.

L'IRM met en évidence des lésions en isosignal ou hyposignal T1, hypersignal T2
de type tumoral, qui possedent un rehaussement variant selon le type de la tumeur
maligne primitive.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le lymphome splénique survient sur un terrain immunodéprimé et comporte une
ou plusieurs lésions infiltrantes hypodenses. Une SMG et des ADN sont par ail-
leurs fréquemment associées.

Les abces spléniques a pyogenes ainsi que les abces fungiques sont en général mul-
tiples et s'inteégrent dans un contexte infectieux souvent dominant.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Les métastases spléniques peuvent étre responsables d'une thrombose de la veine
splénique ou encore d'une rupture splénique secondaire a la SMG. Le pronostic
des métastases spléniques est globalement sombre puisqu'il traduit un stade sou-
vent avancé de la maladie cancéreuse.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Les métastases spléniques sont souvent traitées dans le cadre d'un cancer large-
ment avancé sur le plan métastatique et bénéficient d'une chimiothérapie adaptée
a la tumeur primitive. Chirurgie et radiothérapie sur une lésion isolée trouvent de
rares indications.

ITEMS CLES

Rate — lésions nodulaires souvent multiples — SMG en cas d'atteinte multiple — rehaussement en
rapport avec le type de la tumeur primitive — souvent découvertes a un stade avancé d'un cancer.
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Pancreas

C H A P 1 T R E

Le pancréas est une glande digestive, a la fois exocrine et endocrine, d'une extréme
importance sur le plan digestif. Sa situation particuliére, au carrefour du duo-
dénum et des voies biliaires, fait que les tumeurs qui s'y développent provoquent
des problemes dépassant de loin ceux de la seule glande pancréatique. Par ailleurs,
la grande majorité des tumeurs pancréatiques sont malignes (au premier rang des-
quelles le carcinome pancréatique) ou a potentiel malin. Le pancréas peut égale-
ment étre le siege d'atteintes secondaires lymphomateuse ou métastatique, qui bien
que rares ne sont pas exceptionnelles.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Cystadénome mucineux pancréatique (pancreatic
mucinous cystadenoma)

Le cystadénome mucineux du pancréas correspond a une tumeur bénigne a risque
de dégénérescence maligne comportant une a, au maximum, six formations kys-
tiques de contenu mucineux et de taille supérieure a 2 cm. C'est une tumeur primi-
tive du pancréas assez rare, qui représente 10 % des 1ésions kystiques pancréatiques
et 1 % de la totalité des tumeurs pancréatiques. Le siege de la tumeur situe au
niveau du pancréas caudal dans 90 % des cas. L'dge moyen lors de la découverte est
de 50 ans et il existe une tres nette prédominance féminine avec un sex-ratio M :
F de 1:19. La taille 1ésionnelle moyenne au diagnostic est de 10 cm mais varie de
2 cm a plus de 30 cm.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le cystadénome mucineux pancréatique est le plus sou-
vent unique, de grande taille, bien limité par une fine capsule, multiloculaire a
la coupe (plus rarement uniloculaire), a contenu mucoide, parfois hémorragique
ou nécrotique. Il n'existe généralement pas de communication avec les canaux
pancréatiques.

Sur le plan microscopique, la 1ésion est entourée par une capsule conjonctive colla-
génique. Les kystes sont limités par un épithélium cylindrique haut mucosécrétant.

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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Le noyau est au pole basal et le cytoplasme au poéle apical, clair, coloré par le bleu
alcian. Les septa délimitant les kystes présentent au moins focalement un stroma
de type ovarien, parfois hyalinisé. Les mitoses sont absentes ou rares. Des lésions
de PanIN peuvent s'observer dans le parenchyme adjacent. La lésion peut présenter
des foyers de dysplasie, multifocaux, avec une transition nette par rapport a 1'épi-
thélium adjacent, ou s'associer & un contingent carcinomateux infiltrant (dans un
tiers des cas).

CONTEXTE CLINIQUE

Le cystadénome mucineux du pancréas est le plus souvent asymptomatique. Dans
de rares cas, il est responsable de douleurs épigastriques, d'anorexie, voire d'une
masse palpable en cas de 1ésion volumineuse.

Sur le plan biologique, il existe souvent une élévation de I'ACE.

TDM

La sémiologie TDM du cystadénome mucineux pancréatique (fig. 9-1) associe :
— une lésion multikystique (< 6 kystes) de 10 cm;

— des contours lésionnels tres bien définis;

— une capsule périphérique;

— des macrocalcifications périphériques (15 % des cas) ;

— la présence de fins septa (< 2 mm) intrakystiques surtout visibles aprés injection
IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension du cystadénome mucineux pancréatique cherche a
mettre en évidence la thrombose fréquente de la veine splénique, l'invasion non
rare des organes de voisinage et les possibles atteintes métastatiques issues des
formes dégénérées.

Figure 9-1.
Cystadénome mucineux
pancréatique.

Lésion volumineuse d'allure
mixte et encapsulée de

la queue du pancréas
présentant un contingent
kystique prédominant
(tétes de fleéche) et un
contingent tissulaire
hétérogene (fleche).
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AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une Iésion multikystique pancréatique possédant
de fins septa et/ou échos intrakystiques.

L'IRM met en évidence le caractére mucineux du contenu des kystes, lequel peut
apparaitre en hypersignal T1 (évocateur) et franc hypersignal T2. L'injection
de gadolinium permet la visualisation des septa intrakystiques et les atteintes
vasculaires et/ou organiques de voisinage.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le pseudo-kyste du pancréas ne possede en regle générale pas de septa intralésion-
nels et s'observe dans un contexte clairement établi de pancréatite.

Le cystadénome séreux pancréatique comporte de trés nombreux microkystes, une
cicatrice centrale et des calcifications centrales évocatrices. Il est de plus presque
toujours rencontré chez la femme a partir de 60 ans.

La TIPMP pancréatique associe des dilatations sacciformes d'allure kystique des
canaux secondaires dont le rattachement au canal principal et/ou l'association a
une dilatation du canal principal permettent le diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle du cystadénome mucineux pancréatique peut tout d'abord
se faire vers des complications a type d'effet de masse, d'occlusion ou de compres-
sion des voies biliaires méme en cas de tumeur bénigne. Au-dela, et en 'absence
de prise en charge chirurgicale, cette évolution est immanquablement mauvaise
puisque tout cystadénome mucineux pancréatique tend presque inéluctablement
a dégénérer en cystadénocarcinome. Le pronostic reste néanmoins assez bon en cas
de chirurgie complete, avec un taux de survie a 5 ans voisin de 90 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge du cystadénome mucineux pancréatique repose sur une exérese
chirurgicale complete.

ITEMS CLES

Pancréas — femme de 50 ans — lésion multikystique (< 6 kystes) de 10 cm — macrocalcifications
périphériques — localisation pancréatique caudale — dégénérescence maligne imposant la chirurgie.

Cystadénome séreux pancréatique (pancreatic
serous cystadenoma)

Le cystadénome séreux pancréatique est une tumeur microkystique bénigne, déve-
loppée aux dépens des cellules acinaires du pancréas. Cette tumeur représente 1 a 2 %
de toutes les tumeurs exocrines et 50 % de toutes les tumeurs kystiques du pancréas.
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Le terrain caractéristique de cette tumeur est la femme 4gée de plus de 60 ans (80 % des
cas). Le sex-ratio M : F est de 1 : 4. La localisation préférentielle de la tumeur est la téte
du pancréas. Sa taille moyenne au diagnostic est de 5 cm en moyenne mais varie de 1 cm
a plus de 20 cm. Les microkystes sont en général innombrables et leur taille individuelle
est comprise entre 1 et 20 mm. La forme la plus classique est solitaire méme si des formes
multiples existent, notamment en association a la maladie de von Hippel-Lindau.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le cystadénome séreux pancréatique est une tumeur
unique, bien limitée, d'aspect spongieux, en «rayons de miel», laissant s'écouler
un liquide séreux (clair).

Sur le plan microscopique, les kystes sont bordés par un revétement d'une seule
couche de cellules cubiques sans atypie ni mitose, dont le cytoplasme est riche
en glycogeéne. Les kystes sont séparés les uns des autres par des septa fibreux ou
hyalins, parfois calcifiés. Il existe classiquement une cicatrice fibreuse centrale. On
décrit des variantes histologiques : adénome séreux de forme solide, cystadénomes
séreux multiples ou tumeur mixte séreuse—neuro-endocrine.

CONTEXTE CLINIQUE

Le cystadénome séreux pancréatique est asymptomatique et de découverte fortuite
dans 10 a 30 % des cas. Une pesanteur abdominale et un amaigrissement voire, dans
de rares cas, un ictere sont parfois révélateurs des tumeurs les plus volumineuses.
La biologie est non remarquable en I'absence de compression des voies biliaires
qui lorsqu'elle existe peut se traduire alors par des anomalies du bilan hépatique.
L'ACE est toujours négatif.

TDM

La sémiologie TDM du cystadénome séreux pancréatique (fig. 9-2) associe :

— une lésion hypodense d'environ 5 cm;

— des contours lésionnels bien définis et souvent lobulés;

— un aspect de capsule périphérique;

—un aspect typique en «rayons de miel» traduisant la présence d'innombrables
microkystes (1 2 20 mm) séparés par de fins septa;

— une cicatrice centrale d'allure stellaire caractéristique;

— des macrocalcifications centrales (33 % des cas);

— un rehaussement progressif et prolongé jusque tardivement de la cicatrice cen-
trale fibreuse apres injection IV de produit de contraste iodé;

— une atrophie relative du pancréas en amont de la tumeur;

— une rare dilatation des canaux biliaires et du canal pancréatique principal lorsque
la 1ésion est située en région céphalique.
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Figure 9-2.

Cystadénome séreux pancréatique.
a : coupe axiale. Lésion volumineuse
de contours bien définis (tétes de
fleche), d'allure polylobée et a
centre nécrotique (fleche).

b : coupe coronale. Calcification
(fleche) centrolésionnelle

et aspect hypodense

et microkystique évocateur.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion pancréatique globalement hyperécho-
geéne, présentant un aspect caractéristique en «rayons de miel», avec un renforce-
ment postérieur paradoxal en rapport avec la présence de multiples microkystes.

L'IRM met en évidence une lésion en hyposignal T1 possédant une cicatrice cen-
trale et des calcifications repérables du fait de leur absence complete de signal.
En T2, la tumeur présente un hypersignal liquidien caractéristique en rapport
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avec les microkystes et de fréquentes zones privées de signal en rapport avec
les calcifications au niveau de la cicatrice centrale. La cicatrice centrale fibreuse
conserve le gadolinium jusque tardivement apres I'injection.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le cystadénome mucineux pancréatique est une tumeur dont les kystes sont moins
nombreux (< 6 kystes) et beaucoup plus volumineux (> 2 cm). Les macrocalcifi-
cations présentes sont habituellement périphériques et la 1ésion se situe plutdt au
niveau de la queue du pancréas.

Le pseudo-kyste pancréatique se présente comme une image d'allure kystique soli-
taire. Un antécédent de pancréatite aigué est presque toujours retrouvé qui permet
de redresser le diagnostic.

La TIPMP dans sa forme purement secondaire et lorsqu'elle est localisée a la seule
région céphalique du pancréas, peut semer le doute. La mise en évidence de com-
munications entre les dilatations d'allure kystique des canaux secondaires et le
réseau canalaire pancréatique permet de redresser le diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle du cystadénome séreux pancréatique se fait vers une stabilité
lésionnelle qui ne nécessite pas de suivi. Le pronostic est bon en l'absence de dégé-
nérescence maligne retenue.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Le cystadénome séreux pancréatique de petite taille et/ou asymptomatique ne
nécessite pas de chirurgie d'exérese si un diagnostic de certitude est obtenu. En cas
de tumeur symptomatique ou de tumeur volumineuse, une résection chirurgicale
est envisageable.

ITEMS CLES

Pancréas — femme > 60 ans — localisation au pancréas céphalique — tumeur microkystique de 5 cm
— aspect typique en «rayons de miel » — cicatrice centrale fibreuse — macrocalcifications centrales —
Possible association a la maladie de von Hippel-Lindau.

Kyste congénital pancréatique (pancreatic cyst)

Le kyste congénital pancréatique est une tumeur bénigne rare du pancréas. De
nature dysgénétique, il est présent des la naissance. La taille moyenne au diagnostic
est souvent faible, entre 1 et 2 cm. Il est en général uniloculaire et solitaire et corres-
pond a 1 % de la totalité des Iésions kystiques ou pseudo-kystiques pancréatiques.
Le kyste congénital pancréatique lorsqu'il est multiple peut s'intégrer dans la mala-
die de von Hippel-Lindau ou dans la polykystose rénale autosomique dominante.
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ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, il s'agit d'une Iésion kystique généralement unique, de
petite taille, bien limitée, mais sans capsule épaisse.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une formation kystique uniloculaire, bordée
par un revétement d'une seule couche de cellules cubiques non mucosécrétantes,
ressemblant a 1'épithélium canalaire normal, mais le kyste ne communique pas
avec les canaux pancréatiques. Le parenchyme pancréatique adjacent est mor-
phologiquement normal. Le kyste rétentionnel est le diagnostic différentiel histo-
logique mais ce dernier est souvent multiple et associé a des Iésions de pancréatite.
Le pseudo-kyste n'est pas bordé d'un revétement épithélial et est entouré d'une
épaisse capsule fibro-inflammatoire.

CONTEXTE CLINIQUE

Le kyste pancréatique, compte tenu de sa petite taille et de sa situation profonde,
est en général asymptomatique.
La biologie est non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du kyste pancréatique (fig. 9-3) associe :
— une lésion kystique ronde (<2 cm);
— un contenu de densité liquidienne (d = 10 UH);

—un caractére solitaire (sauf dans la maladie de von Hippel-Lindau et dans la
polykystose rénale autosomique dominante);

— un rehaussement a peine visible de la fine paroi périphérique du kyste apres
injection IV de produit de contraste iodé.

Figure 9-3.

Kyste congénital
pancréatique.

Lésion ronde centimétrique
de contenu liquidien pur (d
=10 UH) (fleche).

La présence synchrone de
nombreuses lésions de
méme nature est évocatrice
d'une maladie

de von Hippel-Lindau.
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AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion ronde (< 2 cm) située en plein paren-
chyme pancréatique et dont le contenu est strictement anéchogene.

L'IRM, lorsqu'elle est réalisée, confirme le caractere purement kystique de la lésion
avec un hypersignal T2 de type liquidien et un hyposignal T1 franc. Il n'existe sou-
vent pas de rehaussement perceptible apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le pseudo-kyste pancréatique est le diagnostic différentiel le plus fréquent. En
général, un contexte de pancréatite existe qui permet de rattacher la lésion au
diagnostic.

Le cystadénome séreux pancréatique présente un aspect en « rayons de miel » assez
typique, tres loin du caracteére uniloculaire et de la petite taille du kyste pancréa-
tique simple.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le kyste pancréatique simple (< 2 cm) ne se complique jamais et nécessite une
simple surveillance.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

L'abstention thérapeutique est la régle et I'exérese chirurgicale ne peut s'envisager
qu'en cas (rarissime) de lésion symptomatique.

ITEMS CLES

Pancréas — Iésion kystique pure < 2cm — intégration possible dans un syndrome de von Hippel-
Lindau ou dans la polykystose rénale autosomique dominante.

TIPMP du pancréas (pancreatic IPMT)

La tumeur intracanalaire pancréatique mucineuse et papillaire (TIPMP) du
pancréas correspond a une tumeur intraductale papillaire et mucineuse. 1l
s'agit d'une tumeur de bas grade de malignité, a point de départ des cellules
épithéliales du canal pancréatique principal ou des canaux secondaires avec
production excessive de mucine. La TIPMP peut se développer au niveau du
seul canal principal, des seuls canaux secondaires ou de fagon mixte. La locali-
sation privilégiée pour la tumeur du canal principal est le corps ou la queue du
pancréas, tandis que la région de la téte du pancréas et le processus unciforme
sont le site préférentiel des TIPMP des canaux secondaires. La taille moyenne
au diagnostic des TIPMP du canal principal est de 54 20 mm. L'4ge moyen a la
découverte est supérieur a 60 ans et il existe une prédominance masculine au
niveau du sex-ratio.
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ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la cathétérisation et I'ouverture du canal de Wirsung
permettent de montrer une lésion intracanalaire, végétante du canal principal ou
des canaux secondaires. Les canaux atteints sont dilatés, remplis de mucus, d'as-
pect multikystique en grappes dans les atteintes des canaux secondaires.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une prolifération intracanalaire d'architecture
papillaire plus ou moins complexe, avec dysplasie. Les cellules cylindriques pro-
ductrices de mucine s'agencent le long d'axes conjonctivovasculaires et présentent
une différenciation de type gastrique, intestinal, pancréatobiliaire ou oncocytaire.
Les TIPMP non invasives sont classées en TIPMP avec dysplasie de bas grade, dys-
plasie de grade intermédiaire ou dysplasie de haut grade. La présence d'un contin-
gent infiltrant, qui doit étre scrupuleusement recherché sur des prélevements
multiples, conduit & un diagnostic de TIPMP avec carcinome infiltrant associé.
L'immunophénotype est celui des proliférations canalaires (CK7+, CK19+, ACE +).
L'expression des différentes mucines est fonction du sous-type morphologique.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle de la TIPMP du pancréas associe des douleurs épi-
gastriques, un amaigrissement, un possible tableau diarrhéique et dans de rares cas
une pancréatite aigué.

La biologie est en général non remarquable a moins que l'atteinte du pancréas soit
suffisamment importante pour générer une hyperglycémie secondaire a un diabete.

TDM

La sémiologie TDM de la TIPMP du pancréas (fig. 9-4) associe :
—en cas de TIPMP du canal principal :

« une lésion intracanalaire d'allure parfois polypoide,

« une dilatation marquée, tortueuse du canal pancréatique principal,

- de rares calcifications 1ésionnelles,

+ un rehaussement trés modéré de la Iésion intracanalaire apres injection IV de
produit de contraste iodé;

— en cas de TIPMP des canaux secondaires :

« I'absence fréquente de mise en évidence de la 1ésion intracanalaire,

- une dilatation sacciforme et multiloculée de canaux secondaires,

« une topographie classiquement céphalique et/ou du processus unciforme,
+ un rehaussement faible des fines parois lésionnelles.

—en cas de TIPMP mixte :

+ une lésion intracanalaire du canal principal,

« une dilatation et un aspect tortueux du canal pancréatique principal,

« une ou plusieurs dilatations sacciformes des canaux secondaires branchés sur
le canal principal,
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+ un rehaussement modéré de la Iésion du canal principal et des parois lésion-
nelles des canaux secondaires apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM de malignité et d'extension de la TIPMP du pancréas cherche a
mettre en évidence des dilatations (> 3 ¢cm) des canaux secondaires associées a la
présence de nodules tissulaires au sein des cavités sacciformes ou encore des septa
épais, évocateurs de malignité. La recherche d'ADN locorégionales et de métas-
tases, notamment hépatiques et pulmonaires, est impérative en cas de TIPMP du
canal principal ou de TIPMP des canaux secondaires présentant des signes évoca-
teurs de malignité.
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Figure 9-4.

TIPMP pancréatique.

a : forme du canal principal. Coupe
axiale. Dilatation marquée et
moniliforme du canal de Wirsung
(tétes de fléche). Lésion tissulaire
hypodense au sein du canal
pancréatique (fleche). b : forme
des canaux secondaires. Coupe
coronale. Dilatation sacciforme de
canaux secondaires (tétes de fleche)
branchés sur un canal pancréatique
principal (fleche) demeurant fin.



AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie montre la dilatation du canal principal ou la présence d'images d'al-
lure kystiques en grappes, notamment au niveau de la région de la téte du pancréas
et de I'uncus.

L'IRM (et notamment la bili-IRM) met en évidence des dilatations différentes
du canal principal et/ou des canaux secondaires pancréatiques avec un carac-
tere branché de ces lésions sacciformes évocateur du diagnostic. Le nodule
intracanalaire du canal principal et d'éventuels nodules ou septa suspects de
malignité au sein des canaux secondaires peuvent également ressortir sur cet
examen.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La pancréatite chronique peut donner une dilatation moniliforme du canal pan-
créatique principal, mais elle est le plus souvent calcifiante et un contexte de pan-
créatite est souvent connu.

Le carcinome pancréatique entraine une dilatation fréquente du canal pancréa-
tique principal, mais la lésion est en général hypovasculaire et de taille souvent
supérieure a 3 cm, dépassant les contours de la glande.

Le cystadénome mucineux du pancréas est une lésion volumineuse située le plus
souvent au niveau de la queue du pancréas et ne donnant pas de dilatation du canal
pancréatique principal.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Un tableau de pancréatite aigué peut compliquer une TIPMP du canal principal.
Le pronostic de la TIPMP du pancréas est variable en fonction du type d'atteinte.
Il est bon en cas d'atteinte isolée des canaux secondaires sans signe de malignité
surajoutée. Il est moins bon en cas de tumeur du canal pancréatique principal ou
de tumeur mixte. En cas d'atteinte localement avancée et métastatique, le pronostic
devient extrémement sombre.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Une surveillance par IRM et écho-endoscopie est préconisée en cas de TIPMP des
canaux secondaires isolée, asymptomatique. En cas de tableau symptomatique ou
d'une TIPMP du canal pancréatique principal ou mixte, la chirurgie est la regle si
elle peut étre réalisée.

ITEMS CLES

Pancréas — patient 4gé — image intracanalaire et dilatation isolée du canal de Wirsung en cas de
TIPMP du canal principal — images sacciformes en cas d'atteinte des canaux secondaires — associa-
tion des deux en cas de TIPMP mixte — pronostic variable selon le type de TIPMP et I'extension de
la tumeur.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE DE MALIGNITE) 167



Tumeur solide et papillaire du pancréas (pancreatic
solid and papillary carcinoma)

La tumeur solide et papillaire du pancréas (ou tumeur de Frantz) est une tumeur
mixte, solide et kystique de faible malignité. Elle représente 1 a 3 % de toutes les
tumeurs exocrines pancréatiques. L'dge moyen au moment de la découverte est
jeune, voisin de 25 ans. Le sex-ratio M : F de 1 : 9 est tres nettement en faveur
de la femme. Une prédilection existe pour les individus d'origine africaine et/
ou asiatique. La topographie de I'atteinte pancréatique est variable avec une tres
discrete prédominance pour la région caudale de la glande. La taille Iésionnelle
moyenne au diagnostic est de 10 cm.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, il s'agit d'une masse généralement unique, volumi-
neuse et bien limitée. De consistance mi-solide, mi-kystique, molle a la coupe, de
couleur blanc-gris a jaune dans les zones solides, la tumeur présente des cavités
remplies d'un matériel friable et des plages hémorragiques typiques.

Sur le plan microscopique, les zones solides contiennent des nids, massifs ou
papilles de cellules polygonales monomorphes, éosinophiles, peu atypiques et
accompagnées d'une vascularisation fine, sans formation glandulaire. Les mitoses
sont rares. La lésion s'accompagne de suffusions hémorragiques. Des calcifications
peuvent s'observer en périphérie.

CONTEXTE CLINIQUE

Le tableau clinique le plus fréquent de la tumeur solide et papillaire du pancréas
associe une sensation de pesanteur abdominale voire des douleurs épigastriques a
des signes généraux de type AEG, anorexie et amaigrissement.

TDM

La sémiologie TDM de la tumeur solide et papillaire du pancréas (fig. 9-5) associe :
— une lésion tumorale de 10 cm;;

— une capsule périphérique;

— des calcifications le plus souvent punctiformes (30 % des cas) ;

— de possibles zones d'hyperdensités intrakystiques (d = 60 UH) correspondant a
des remaniements hémorragiques internes;

— un rehaussement progressif apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan d'extension de la tumeur solide et papillaire du pancréas est nécessaire

compte tenu de son caractere malin. Il tend a rechercher la présence d'ADN régio-

nales péripancréatiques et celle de métastases (5 % des cas) classiquement hépa-

tiques et omentales.
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Figure 9-5.

Lésion solide et papillaire
du pancréas (observation M.
Lewin - Paris).

Lésion volumineuse et
encapsulée (tétes de fleche)
présentant des calcifications
périphériques et des

plages de remaniements
internes (étoile).

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion de nature mixte avec une bonne analyse
des parties tissulaires, kystiques et des zones de nécrose. L'absence de répercussions
sur le canal pancréatique principal est également aisément vérifiable.

L'IRM est un excellent examen de caractérisation de ce type de lésions mixtes.
Les zones tissulaires sont bien distinguées des zones kystiques. Les remaniements
hémorragiques sont aisément caractérisés par leur hypersignal T1. La bili-IRM
permet par ailleurs d'affirmer 1'absence de communication de la tumeur avec le
canal pancréatique principal.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le cystadénome mucineux pancréatique se distingue par son aspect multikystique
ainsi que par ses macrocalcifications périphériques. Par ailleurs, la population tou-
chée est en général plus agée.

Le pseudo-kyste compliqué d'hémorragie survient le plus souvent dans un contexte
connu de pancréatite.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic de la tumeur solide et papillaire du pancréas est relativement bon en
cas de chirurgie et d'exéreése tumorale compléte. Le taux de guérison est alors supé-
rieur a 95 %. Il est par contre défavorable en cas d'extension métastatique ainsi que
chez les rares patients d'dge avancé.
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chirurgie d'exérese tumorale est la regle absolue.

ITEMS CLES

Pancréas — femme de 25 ans — pesanteurs ou douleurs épigastriques — lésion encapsulée de
contingent mixte — calcifications punctiformes fréquentes — métastases rares.

TUMEURS MALIGNES

Carcinome pancréatique (pancreatic ductal
carcinoma

Le carcinome pancréatique (communément nommé cancer du pancréas) corres-
pond a une tumeur maligne pancréatique a point de départ de I'épithélium cana-
laire du pancréas exocrine.

Il s'agit de la tumeur du pancréas la plus fréquente (75 % des cas) et de la cin-
quieme cause de mortalité par cancer. La localisation tumorale peut se faire au
niveau de la téte (60 % des cas), du corps (20 % des cas), de la queue (5 % des cas)
ou encore étre diffuse a la glande (15 % des cas). La taille moyenne au diagnostic
est de 2 a 3 cm. Il existe néanmoins des tumeurs pouvant dépasser les 10 cm. L'age
moyen a la découverte est de 55 ans. Le sex-ratio M : F de 2 : 1 montre une dis-
crete prédominance du sexe masculin pour cette tumeur. L'alcoolisme chronique
(4 % des cas), le tabagisme (risque X 2) et le diabéte (risque X 2) sont des facteurs
favorisants admis. Il existe également un facteur racial avec une incidence plus
importante chez les patients de race noire. Au moment de la découverte, 65 % des
patients ont une tumeur localement avancée avec des métastases associées, 21 %
ont une maladie localisée aux seules ADN régionales et 14 % ont une tumeur pan-
créatique isolée. Les sites métastatiques les plus fréquents sont le foie (35 % des
cas), les ADN régionales (25 % des cas), le péritoine (10 % des cas) et les poumons
(5 % des cas).

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le carcinome canalaire du pancréas est une lésion d'en-
viron 3 cm de diameétre, ferme, fibreuse, mal limitée, de couleur blanc ou blanc
jaunatre, détruisant le tissu pancréatique normal.

Sur le plan microscopique, la tumeur est composée de structures ductulaires ou
glandulaires anguleuses, plus ou moins bien différenciées, infiltrant le parenchyme
pancréatique normal, et associées a un stroma desmoplasique. Les carcinomes
canalaires sont bien, moyennement ou peu différenciés. L'immunophénotype clas-
sique est le suivant : CK7+, CK19+, CK20—, MUC1+, MUC2—, MUC3+, ACE+,
avec une surexpression de p53.
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CONTEXTE CLINIQUE

Le carcinome pancréatique est habituellement asymptomatique jusqu'a un
stade ou il est tres avancé tant localement qu'a distance. Dans tous les cas, il
existe une AEG importante avec un amaigrissement pouvant dépasser les 10 kg
en quelques mois. En cas de tumeur au niveau de la téte, il existe un ictere
obstructif (75 % des cas), tandis qu'en cas de tumeur située au niveau du corps
et de la queue cet ictére manque. Des douleurs épigastriques transfixiantes
traduisent une extension locale vers la profondeur. La décompensation d'un
diabete existant est possible.

Sur le plan biologique, le bilan hépatique peut étre largement perturbé en cas de
syndrome obstructif biliaire. Par ailleurs, il existe une élévation fréquente des mar-
queurs tumoraux que sont I'ACE et le CA 19-9.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome pancréatique (fig. 9-6) associe :

— une lésion hypodense et mal définie de 2 a 3cm;

— une dilatation souvent importante du canal pancréatique principal de Wirsung;
— une atrophie relative du pancréas en amont de la tumeur;

— une possible dilatation des voies biliaires extra-hépatiques et intra-hépatiques en
cas de tumeur céphalique;

— un rehaussement faible et hétérogene apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Figure 9-6.

Carcinome pancréatique.

Coupe coronale. Lésion hypodense
et de contours mal définis

(tétes de fleche) de la téte du
pancréas générant une dilatation
importante des voies biliaires
intra- et extra-hépatiques ainsi
que de la vésicule biliaire et du
canal de Wirsung.
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Le bilan TDM d'extension du carcinome pancréatique cherche a mettre en évi-
dence : des ADN régionales (25 % des cas); un engainement vasculaire et
notamment du tronc coeliaque (10 % des cas), de I'artere hépatique (10 % des cas)
et de l'artere mésentérique supérieure (30 % des cas) ; un engainement veineux au
niveau de la veine mésentérique supérieure (10 % des cas) ou du tronc porte; un
envahissement de la veine splénique (30 % des cas) ; des métastases, principalement
au niveau du foie mais également du poumon, et une carcinomatose péritonéale.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie peut dans le meilleur des cas mettre en évidence une lésion hypo-
échogene déformant discretement les contours de la glande. En cas de tumeur
céphalique, une dilatation des voies biliaires extra- et intra-hépatiques est mise en
évidence. Dans tous les cas, le canal de Wirsung est dilaté.

L'IRM montre une lésion en hyposignal T1 par rapport au parenchyme pancréa-
tique normal.

Il existe un hypersignal T2 tumoral relatif. Le rehaussement apres injection IV
de gadolinium est souvent faible et hétérogene. Une bili-IRM, si elle est réalisée,
met en évidence la dilatation du canal de Wirsung ainsi que la dilatation de l'en-
semble des canaux biliaires extra- et intra-hépatiques, y compris la vésicule biliaire
lorsqu'elle est encore en place.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La pancréatite chronique peut générer une dilatation moniliforme du canal pan-
créatique et un aspect atrophique de la glande pancréatique. Des nodules de
pancréatite chronique peuvent mimer une tumeur. Néanmoins un contexte de
pancréatite est souvent connu et il n'existe pas d'AEG aussi marquée.

La tumeur neuro-endocrine du pancréas se rehausse trés fortement et précoce-
ment lors de l'injection IV de produit de contraste iodé. Par ailleurs, il n'existe pas
de dilatation du canal pancréatique principal.

Les métastases pancréatiques peuvent étre hypovasculaires ou hypervasculaires
mais ne dilatent que rarement le canal pancréatique principal.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le carcinome pancréatique peut générer des thromboses veineuses, notamment
spléniques, voire des hémorragies digestives. Le pronostic est extrémement mau-
vais avec une survie a 5 ans de 20 % en cas de chirurgie possible et de moins de 5 %
en l'absence de chirurgie.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale complete n'est possible que dans moins de 15 % des cas.
En cas de tumeur céphalique, une DPC est la regle. En cas de tumeur de la queue,
une splénopancréatectomie caudale est indiquée. La radiothérapie du site tumoral
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est parfois réalisée. Une chimiothérapie est le plus souvent mise en place. S'il y a un
ictere, un stenting par voie endoscopique ou radiologique s'impose souvent, qui en
cas d'impossibilité peut étre remplacé par un by-pass chirurgical. Un traitement de
la douleur par alcoolisation splanchnique est parfois nécessaire.

ITEMS CLES

Pancréas —homme de 55 ans — lésion de 2 a 3 cm — site pancréatique variable — tumeur tres avancée
au diagnostic — fréquent envahissement vasculaire — pronostic extrémement sombre méme en cas
de chirurgie.

Tumeurs neuro-endocrines pancréatiques
(pancreatic neuroendocrine tumors)

Les tumeurs neuro-endocrines pancréatiques sont des tumeurs a point de départ
des cellules endocrines du pancréas. Ces tumeurs peuvent étre fonctionnelles (ou
sécrétantes) dans 80 % des cas ou non fonctionnelles (ou non sécrétantes) le reste
du temps. Parmi les tumeurs fonctionnelles, I'on distingue l'insulinome, le gluca-
gonome, le gastrinome et le vipome. L'insulinome est la tumeur la plus fréquente
des tumeurs neuro-endocrines devant le gastrinome et les tumeurs non fonction-
nelles. Le gastrinome peut entrer dans le cadre d'une NEM de type I. L'age de
découverte des tumeurs neuro-endocrines du pancréas se situe entre 40 et 60 ans
et il existe un sex-ratio en faveur de I'homme pour le gastrinome et en faveur
de la femme pour l'insulinome. La taille moyenne au diagnostic est inférieure a
2 c¢m en cas de tumeur fonctionnelle et supérieure & 5cm en cas de tumeur non
fonctionnelle.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la plupart des tumeurs neuro-endocrines du pan-
créas sont bien limitées, uniques, de couleur blanc-jaune a beige-rosé, de consis-
tance molle. Les remaniements fibreux ou hémorragiques peuvent se voir dans
les tumeurs de grande taille. Les remaniements kystiques sont rares. Les tumeurs
fonctionnelles sont de plus petite taille que les tumeurs non fonctionnelles au
moment du diagnostic.

Sur le plan microscopique, les tumeurs neuro-endocrines bien différenciées ont
une architecture trabéculaire, tubulo-acineuse ou en nids. Les cellules sont mono-
morphes, au cytoplasme moyennement abondant, éosinophile, finement granu-
leux, et au noyau rond, central, a la chromatine finement mottée, d'aspect « poivre
et sel». Par définition, l'index mitotique est inférieur a vingt mitoses pour dix
champs a fort grossissement. Il s'agit de tumeurs neuro-endocrines G1 ou G2
dans la classification OMS 2010. Les carcinomes neuro-endocrines du pancréas
ont par définition un index mitotique supérieur a vingt mitoses pour dix champs
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a fort grossissement et correspondent a des carcinomes neuro-endocrines a
grandes cellules ou a petites cellules selon la classification OMS 2010 (carcinomes
neuro-endocrines G3). Les foyers de nécrose sont alors fréquents. Quel que soit le
grade, il existe une expression immuno-histochimique de la chromogranine et de
la synaptophysine. Une expression immuno-histochimique des peptides hormo-
naux est généralement mise en évidence dans les tumeurs fonctionnelles (méme
si le caractere fonctionnel des tumeurs doit étre retenu sur les signes cliniques
uniquement).

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie des tumeurs neuro-endocrines pancréatiques varie selon le
caractere fonctionnel ou non des tumeurs. En cas d'insulinome, 'hypoglycémie
domine le tableau avec des palpitations, des sueurs et des maux de téte. En cas de gas-
trinome, un tableau diarrhéique ou un ulcere peptique est classique. En cas de glu-
cagonome, diarrhées, diabete et érytheme migrant sont habituels. En cas de tumeur
non fonctionnelle, le caractere asymptomatique est la régle et dans de rares cas, le
volume de la tumeur peut étre responsable d'un ictéere ou de douleurs.

Sur le plan biologique, certains dosages hormonaux permettent de faire le diagnos-
tic positif des tumeurs fonctionnelles.

TDM

La sémiologie TDM des tumeurs neuro-endocrines pancréatiques (fig. 9-7)
associe :

— en cas de tumeur fonctionnelle :

* une lésion inférieure a 2 cm,

+ des contours tres bien définis,

+ un rehaussement important et précoce au temps artériel de I'injection IV de
produit de contraste iodé;

— en cas de tumeur non fonctionnelle :

+ une lésion supérieure a 5cm,

+ une possible nécrose centrale,

+ des calcifications fréquentes,

+ un rehaussement précoce et hétérogene au temps artériel de l'injection IV de
produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension des tumeurs neuro-endocrines pancréatiques cherche
a mettre en évidence une thrombose portale ou une atteinte des vaisseaux arté-
riels régionaux, et surtout des métastases hépatiques synchrones évocateurs de
malignité.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence la Iésion pancréatique si sa taille est suffisante. Les
1ésions secondaires hépatiques sont également accessibles a cet examen.
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Figure 9-7.

Lésion neuro-endocrine
pancréatique.

a : tumeur fonctionnelle.
Lésion de 2cm, de contours
bien définis (tétes de
fleche) présentant un
rehaussement fort et
précoce aprés injection de
produit de contraste iodé.
b : tumeur non
fonctionnelle. Lésion
volumineuse, polylobée, de
contours mal définis (tétes
de fleche) possédant un
rehaussement précoce et
hétérogéne ainsi que des
plages de nécrose (fleche).

L'IRM, en cas de tumeur fonctionnelle, retrouve une tumeur inférieure a 2 cm, en
hyposignal T1 et hypersignal T2, avec un rehaussement artériel souvent important
apres injection IV de gadolinium. Les tumeurs non fonctionnelles, quant a elles,
apparaissent plus volumineuses, avec un centre nécrotique et possédent un rehaus-
sement un peu moins marqué au temps artériel.

L'octréo-scanner est un examen clé qui permet la confirmation par le marquage de
ces lésions fonctionnelles et la mise en évidence possible de sites ectopiques.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome pancréatique est une tumeur hypovasculaire qui entraine une
dilatation importante du canal pancréatique principal et des voies biliaires
lorsque sa situation est céphalique. Il n'existe par ailleurs pas de syndrome
sécrétoire clinique.

TUMEURS MALIGNES 175



Le cystadénome mucineux du pancréas est une tumeur a contingent macro-
kystique évocateur.

Le cystadénome séreux du pancréas possede un aspect microkystique en «rayons
de miel» tres distinct.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic de l'insulinome est plutdt bon, tandis que celui du gastrinome est plu-
tdt mauvais. Les tumeurs non fonctionnelles sont souvent découvertes a un stade
avancé avec une survie a 5 ans inférieure a 50 %. Les patients peuvent néanmoins
vivre a un stade métastatique pendant plusieurs années.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

L'insulinome doit bénéficier d'une chirurgie curative si elle est possible. Le gastri-
nome peut étre opéré de fagon curative dans 30 % des cas. Un traitement médical,
associé a une protection gastrique et un cytotoxique, est souvent indiqué. Les tu-
meurs neuro-endocrines non fonctionnelles doivent étre réséquées autant que pos-
sible. Les métastases hépatiques, lorsqu'elles sont présentes, peuvent bénéficier d'une
chirurgie et de gestes de chimio-embolisation intra-artérielle qui visent a stabiliser la
maladie et a améliorer la symptomatologie clinique en cas de tumeur fonctionnelle.

ITEMS CLES

Pancréas — tumeur fonctionnelle hyperartérialisée < 2cm — tumeur non fonctionnelle > 5cm et
nécrotique — pronostic variable selon les cas — chirurgie et chimio-embolisation intra-artérielle des
métastases hépatiques.

Lymphome pancréatique (pancreatic lymphoma)

Le lymphome pancréatique est une tumeur maligne du pancréas issue de cellules
lymphocytaires. Le lymphome pancréatique peut étre primitif (extrémement rare)
et sa forme secondaire est de loin la plus fréquente, par extension directe depuis
des ADN péripancréatiques. L'atteinte pancréatique est présente dans 30 % des
lymphomes généralisés.

L'association a un terrain immunodéprimé (principalement celui du SIDA et
des traitements immunosuppresseurs pour greffe d'organes) est communément
admise. L'4ge moyen de survenue est variable selon le type de lymphomes, plus
jeune (40 ans) en cas de lymphome de Hodgkin et largement plus 4gé (> 60 ans)
en cas de LMNH.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de lymphome doit étre adressé
au service d'anatomie pathologique immédiatement et a 1'état frais pour faire 1'objet
d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie moléculaire.
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I n'existe pas d'aspect macroscopique spécifique. L'atteinte est plus souvent diffuse.
Sur le plan microscopique, les lymphomes les plus fréquents sont de phénotype B
(lymphome folliculaire, lymphome du MALT et lymphome diffus & grandes
cellules B). Le diagnostic différentiel entre lymphome du MALT et pancréa-
tite auto-immune est parfois difficile et I'on s'aidera de 'aspect morphologique
(infiltrat inflammatoire polymorphe péricanalaire et images de véinulite dans
la pancréatite auto-immune; infiltrat lymphoide destructeur dans le lymphome
du MALT) et de la biologie moléculaire (présence d'un réarrangement clonal des
genes des immunoglobulines dans le lymphome).

CONTEXTE CLINIQUE

Le lymphome pancréatique posséde une clinique non spécifique avec l'association
de douleurs épigastriques dans plus de la moitié des cas, un amaigrissement fré-
quent, un possible ictere et un tableau de nausées et de vomissements. Une symp-
tomatologie générale a type d'hyperthermie, de sueurs nocturnes et d'AEG est
présente dans 10 a 50 % des cas.

Une élévation du taux de LDH, lorsqu'elle est présente, est évocatrice d'une atteinte
lymphomateuse.

TDM

La sémiologie TDM du lymphome pancréatique (fig. 9-8) associe :
— une lésion hypodense et homogene;

— une infiltration souvent diffuse de la glande mais pouvant prédominer en région
céphalique;

Figure 9-8.

Lymphome pancréatique.
Infiltration tissulaire
homogeéne et de contours
mal définis de la téte du
pancréas (tétes de fleche).
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— l'absence de dilatation du canal pancréatique principal de Wirsung;

— un rehaussement généralement faible mais homogene lors de l'injection IV de
produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension du lymphome pancréatique cherche a mettre en évi-
dence des ADN péripancréatiques et/ou régionales et une SMG.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie peut mettre en évidence un processus tissulaire généralement homogene
au niveau de la glande pancréatique avec une SMG et des ADN associées fréquentes.
L'IRM retrouve une lésion infiltrante de la glande, en hyposignal T1 et discret
hypersignal T2, avec un faible rehaussement lors de l'injection IV de gadolinium.
En bili-IRM, le canal pancréatique principal de Wirsung est non dilaté et reste
simplement refoulé ou laminé par l'infiltration tumorale.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome pancréatique génere une atteinte tumorale hétérogene avec une obs-
truction marquée du canal pancréatique principal. Des métastases hépatiques syn-
chrones sont fréquentes.

La pancréatite aigué possede un tableau clinique distinct et il existe des collections
liquidiennes ou nécrotiques péripancréatiques assez évocatrices.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic du lymphome pancréatique est plutot bon en cas de traitement bien
conduit, avec un taux de guérison estimé a pres de 50 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge du lymphome pancréatique repose sur la combinaison de la
radiothérapie et de la chimiothérapie.

Le traitement chirurgical, méme en association, demeure non indiqué pour la plu-
part des auteurs.

ITEMS CLES

Pancréas — lésion infiltrante hypodense — rehaussement tumoral faible — pas de dilatation du
Wirsung — ADN et SMG associées.

Métastases du pancréas (pancreatic metastases)

Les métastases pancréatiques sont des tumeurs secondaires rares du pancréas.
On ne les retrouve qu'a des stades avancés de la tumeur, souvent longtemps apres
le diagnostic initial de la tumeur primitive. L'incidence des métastases pancréa-
tiques est estimée a environ 5 %. Elles sont uniques dans plus de 75 % des cas.
Les tumeurs primitives responsables les plus fréquemment rencontrées sont le
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carcinome rénal a cellules claires (30 % des cas), le carcinome bronchique (25 %
des cas), le carcinome mammaire (12 % des cas), le mélanome (5 %), le carci-
nome colorectal (5 % des cas) et les sarcomes. L'atteinte du pancréas se fait par
extension directe ou par dissémination hématogene ou lymphatique. La taille au
diagnostic est de 1 a 2 cm.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les métastases, uniques ou multiples, sont des lésions
nodulaires bien limitées pouvant présenter des remaniements kystiques ou hémor-
ragiques. L'aspect macroscopique rappelle souvent la tumeur primitive (de couleur
marron pour le mélanome si pigmenté, de couleur jaune-orangé pour le carci-
nome a cellules claires du rein).

Sur le plan microscopique, les métastases sont histologiquement similaires
a la tumeur d'origine, tant par l'aspect morphologique que par les données
immuno-histochimiques.

CONTEXTE CLINIQUE

Le tableau clinique des métastases pancréatiques s'inscrit dans celui de la maladie
métastatique. En dehors des signes généraux a type d'anorexie, d'AEG, d'amaigris-
sement, I'apparition d'un ictere peut traduire une localisation secondaire pancréa-
tique de topographie céphalique.

DM

La sémiologie TDM des métastases pancréatiques (fig. 9-9) associe :
— une lésion tissulaire ovoide de taille comprise entre 1 et 2cm;

— un caractere multiple dans seulement 20 % des cas;

Figure 9-9.

Métastase pancréatique.
Lésion nodulaire
centimétrique de la téte
du pancréas (tétes de
fleche) présentant un
rehaussement important et
précoce en raison de son
origine rénale.
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—une dilatation du canal pancréatique principal de Wirsung et/ou des voies
biliaires en cas de localisation céphalique;

— un rehaussement habituellement hétérogene et variable selon la tumeur primi-
tive apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan d'extension des métastases pancréatiques cherche a mettre en évidence des
ADN (30 % des cas) et/ou des métastases associées au foie (35 % des cas) et aux
surrénales (30 % des cas).

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie montre une ou plusieurs lésions le plus souvent hypo-échogenes au
reste de la glande.

L'IRM révele une ou des lésions nodulaires de signal variable selon la tumeur pri-
mitive. En cas de carcinome rénal (le plus fréquent), ces métastases apparaissent en
hyposignal T1, hypersignal T2, et se rehaussent fortement des le temps artériel de
l'injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome pancréatique est une lésion hypovascularisée unique, a contours
mal définis, et qui induit une obstruction canalaire pancréatique souvent
majeure.

Les tumeurs neuro-endocrines du pancréas sont en général fortement hyperar-
térialisées et associées a une symptomatologie clinique bruyante lorsqu'elles sont
fonctionnelles.

Le lymphome pancréatique se traduit plutot par une infiltration diffuse de la
glande pancréatique.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Les métastases pancréatiques affirment le caractére évolué de la maladie. Leur
pronostic est globalement mauvais sauf en cas de métastases d'apparition
tardive et possiblement résécables d'un carcinome rénal ou d'un carcinome
mammaire.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Elle est fonction de la tumeur primitive. Il s'agit le plus souvent de chimiothérapie.
La résection chirurgicale peut étre proposée dans de rares indications, notamment
en cas de métastases isolées et tardives d'un carcinome rénal ou d'un carcinome
mammaire.

ITEMS CLES

Pancréas — lésion ovoide centimétrique unique — carcinome rénal a rechercher en priorité.
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Reins et voies
uriaires

C H A P 1 T R E

Les reins sont des organes rétropéritonéaux, pairs et symétriques, qui ont pour role
principal de produire et concentrer l'urine, afin d'éliminer hors du corps humain
les substances toxiques issues de la dégradation organique. Le reste du systeme
urinaire, qui correspond aux voies excrétrices, est un simple systeme canalaire et
de stockage de l'urine. La tres grande diversité des tissus constituant les reins en
fait un site tumoral extrémement riche et histologiquement varié. Au niveau du
systéme canalaire excréteur, le carcinome urothélial est largement prédominant et
la vessie est son site d'atteinte principal.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Angiomyolipome rénal (renal angiomyolipoma)

L'angiomyolipome rénal est une tumeur mésenchymateuse bénigne du rein,
constituée de tissu adipeux, de tissu musculaire lisse et de vaisseaux sanguins. Il
s'agit d'une tumeur assez courante qui posseéde une prévalence de 0,3 & 3 % selon
les séries autopsiques. L'angiomyolipome rénal est typiquement unique (80 % des
cas). Le sex-ratio M : F de cette tumeur est de 1 : 4, nettement en faveur de la femme.
L'age moyen lors de la découverte est 40 ans, mais varie de 25 a 75 ans. La taille au
diagnostic est variable pouvant parfois aller jusqu'a 10 cm. Des angiomyolipomes
multiples et bilatéraux peuvent également étre rencontrés dans le cadre de la sclé-
rose tubéreuse de Bourneville (20 % des cas). Dans ce cadre, la découverte se fait a
un age généralement plus précoce (< 20 ans) et la répartition est alors homogene
entre les deux sexes. Plus rares, les associations a une lymphangiomyomatose et a
une maladie de von Hippel-Lindau sont également rapportées dans la littérature.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, I'angiomyolipome rénal mesure de quelques millimetres
a plusieurs centimetres, il est solitaire dans 80 % des cas, bien limité mais non
encapsulé. Les contingents graisseux, de couleur jaune, sont souvent bien visibles en
macroscopie et sont situés indifféremment au centre ou en périphérie de la tumeur.

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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Sur le plan microscopique, le diagnostic est généralement aisé. Il s'agit d'un hamar-
tome constitué en quantité variable de muscle lisse, de vaisseaux sanguins et de
graisse. Le diagnostic peut s'avérer plus difficile en cas de biopsie exigué, de contin-
gent musculaire prédominant ou de variante épithélioide. On observe de maniere
caractéristique une positivité avec les anticorps anti-HMB45 et anti-CD117.

CONTEXTE CLINIQUE

L'angiomyolipome rénal, lorsqu'il est de petite taille, est asymptomatique et de
découverte fortuite en imagerie (60 % des cas). Les angiomyolipomes supérieurs a
4 cm sont symptomatiques dans plus de 85 % des cas et peuvent saigner dans plus
de 50 % des cas. Les plus volumineux d'entre eux peuvent méme se compliquer
d'un choc hémorragique majeur et spontané (syndrome de Wunderlich) qui peut
étre révélateur de la tumeur (20 % des cas).

La biologie est strictement normale en dehors des épisodes hémorragiques oll sont
notés des signes de déglobulisation plus ou moins marqués selon les cas.

TDM

La sémiologie TDM de 'angiomyolipome rénal (fig. 10-1) associe :

— une lésion bien circonscrite;

— un contingent intratumoral graisseux pathognomonique (d =—-100 UH);

— de rares extensions nodulaires graisseuses au sein de la veine rénale et/ou de la VCI;

— un rehaussement assez important et hétérogene des contingents vasculaires et
musculaires de la tumeur apres injection IV de produit de contraste iodé;

— la présence d'anévrysmes artériels intrarénaux évocateurs.

Figure 10-1.
Angiomyolipome rénal.
Lésion volumineuse, de
contours bien définis (tétes
de fléche) et possédant
une composante graisseuse
(étoile) pathognomonique.
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AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie révele une lésion tissulaire bien circonscrite et typiquement hyper-
échogene. La Iésion est quelquefois d'aspect hétérogene mais ne possede classique-
ment ni formation kystique ni calcification. La mise en évidence d'une extension
tumorale hyperéchogene endoveineuse est possible, bien que rare, et il faut alors
savoir la distinguer d'une thrombose cruorique ou d'une extension tumorale
maligne.

L'IRM, si elle est réalisée, retrouve une tumeur bien circonscrite, qui possede
un hypersignal spécifique de la graisse sur les séquences en pondération T1 et
T2, et un effondrement caractéristique de ce signal sur les séquences réalisées
avec saturation de graisse (FatSat) et sur la séquence T1 en opposition de phase.
L'injection IV de gadolinium révele l'aspect hypervascularisé et mixte de la
tumeur.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Un carcinome rénal possédant une composante graisseuse peut poser un pro-
bleme de diagnostic différentiel. Ce type de 1ésions demeure néanmoins extréme-
ment rare et leur contingent graisseux est beaucoup plus faible que celui de
'angiomyolipome.

Un liposarcome rétropéritonéal possede parfois un aspect voisin et un contingent
graisseux macroscopique. En cas de doute, une ponction—biopsie sous guidage de
l'imagerie est toujours possible.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'angiomyolipome rénal est une tumeur strictement bénigne, de croissance tumo-
rale lente, de bon pronostic et dont la seule vraie complication est I'hémorragie
spontanée lorsque sa taille est supérieure a 4 cm.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

L'angiomyolipome rénal non compliqué et dont la taille est inférieure a 4 cm n'im-
pose qu'une surveillance simple de la taille Iésionnelle. En cas de taille supérieure a
4 c¢m, une néphrectomie partielle est recommandée par la plupart des auteurs. En
cas de complication hémorragique, I'embolisation artérielle en urgence constitue
aujourd'hui le traitement initial, complété dans un second temps d'une chirurgie,
une fois le patient stabilisé.

ITEMS CLES

Rein — femme de 40 ans — découverte fortuite — lésion mixte a contingent graisseux pathognomo-
nique — hémorragie si > 4 cm — multiples dans le cadre d'une sclérose tubéreuse de Bourneville.
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Kyste multiloculaire rénal
(multilocular cystic renal tumor)

Le kyste multiloculaire rénal est décrit chez 1'adulte, alors que le terme de néphrome
kystique est maintenant plutot réservé a l'enfant. Il s'agit d'une tumeur bénigne
rare, en régle générale unique et d'étiologie inconnue. La localisation préférentielle
est le pole inférieur du rein. La taille moyenne au diagnostic est de 10 cm. Il s'agit
d'une pathologie possédant deux pics de fréquence : 1'un dans la petite enfance,
l'autre a 1'age adulte. Chez l'adulte, I'4ge a la découverte se situe autour de 50 ans.
Le sex-ratio M : F de 1 : 7 est alors clairement en faveur du sexe féminin (a I'inverse
des cas pédiatriques).

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le kyste multiloculaire rénal (ou néphrome kystique)
est par définition une lésion unilatérale, unikystique et multiloculaire, avec des
loci séparés par de fins tractus conjonctifs, sans communication avec les calices ni
intrication avec le parenchyme rénal. Le kyste est encapsulé et le parenchyme rénal
adjacent est normal.

Sur le plan microscopique, les cavités sont bordées par une seule couche de cel-
lules endothéliformes, cubiques ou cylindriques. Les cellules «en clou de tapis-
sier» ont un cytoplasme éosinophile. Le stroma entre les cavités est constitué d'un
tissu conjonctif dense, mature, peu ou modérément cellulaire, parfois myxoide. Les
plages blastémateuses ne sont jamais rencontrées dans la forme adulte. La présence
de cellules blastémateuses ou peu différenciées dans les septa chez I'enfant fait clas-
ser la 1ésion en néphroblastome partiellement différencié kystique.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du kyste multiloculaire rénal associe une douleur
et une masse palpable du flanc. Une hématurie ou une infection urinaire peuvent
également étre a l'origine de la découverte.

Sur le plan biologique, la présence d'hématies voire de leucocytes au niveau de la
bandelette urinaire et/ou de 'ECBU est possible.

TDM

La sémiologie TDM du kyste multiloculaire rénal (fig. 10-2) associe :
— une lésion multikystique du rein;

— un aspect classique en «nids d'abeille »;

— une taille de 10 cm;

— des contours trés bien définis;

— une capsule fibreuse périphérique souvent épaisse;
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Figure 10-2.

Kyste multiloculaire rénal.
Lésion de contours bien
définis (tétes de fleche),
d'allure polylobée, avec
présence de septa internes
(fleche) caractéristiques.

— des calcifications septales et/ou de la capsule;

— un rehaussement souvent marqué des septa apres injection IV de produit de
contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie retrouve une lésion multikystique avec des septa hyperéchogenes et
une capsule périphérique épaisse.

L'IRM retrouve le caractére multiloculé de la Iésion qui posséde un franc hypo-

signal T1, un franc hypersignal T2 de type liquidien et dont les septa et la capsule
se rehaussent apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La polykystose rénale autosomique dominante est en général bilatérale et touche
la totalité du rein.

Les kystes rénaux, corticaux et parapyéliques, ne présentent en général ni capsules
ni septa.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Les complications du kyste multiloculaire rénal sont 'hémorragie et la surinfec-
tion. Le pronostic de cette tumeur par ailleurs strictement bénigne est bon. La réci-
dive est possible en cas d'exérése chirurgicale incomplete.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale a type de néphrectomie partielle ou compleéte est la régle.
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ITEMS CLES

Reins — femme de 50 ans — lésion multikystique de 10 cm — aspect en «nids d'abeille » — capsule et
septa épais — calcifications possibles.

Kyste rénal (renal cyst)

Le kyste rénal est une tumeur bénigne rénale a contenu purement liquidien. Il
s'agit d'une tumeur bénigne extrémement fréquente puisque présente chez plus
de la moitié des patients adultes. Le kyste rénal est de localisation corticale ou
parapyélique. L'4ge moyen a la découverte se situe apres 50 ans. Le kyste rénal est
rare avant 30 ans. Il existe une prédominance masculine en termes de sex-ratio.
Le kyste rénal peut se compliquer d'hémorragie, d'infection, de rupture voire de
transformation maligne dans de tres rares cas.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le kyste est typiquement sous-capsulaire, mesurant de
quelques millimeétres a plusieurs centimetres, plus souvent unique que multiple,
uni- ou bilatéral. Le kyste est uniloculaire, a paroi fine, translucide. Le contenu est
liquidien clair, séreux, plus sombre en cas de remaniement hémorragique.

Sur le plan microscopique, le kyste est bordé par un épithélium cubique ou aplati
et entouré d'une paroi fibreuse. Il n'existe ni atypie cytonucléaire, ni proliféra-
tion épithéliale papillaire endokystique, ni structures épithéliales dans 1'épaisseur
de la paroi.

CONTEXTE CLINIQUE

Le kyste rénal est le plus souvent asymptomatique et de découverte fortuite au
cours d'un examen d'imagerie. Lorsqu'il est volumineusx, il peut étre responsable
d'une douleur voire d'une masse palpable du flanc. En cas de kyste infecté, une
fievre s'y associe témoignant du syndrome infectieux. En cas d'hémorragie, une
douleur aigué du flanc peut étre révélatrice.

La biologie est le plus souvent non remarquable, & moins qu'elle ne traduise la
complication infectieuse.

TDM

La sémiologie TDM du kyste rénal (fig. 10-3) associe :
— une lésion kystique;

— un contenu de densité liquidienne (d = 10 UH);

— une localisation corticale ou parapyélique;

— un caractere fréquemment bilatéral;

— une possible hétérogénéité de contenu en cas de surinfection;
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Figure 10-3.

Kyste rénal.

a : kyste simple. Lésion de
contours trés bien définis (fleche)
et de contenu liquidien pur

(d = 10 UH). b : kyste atypique.
Lésion bien définie (fleche)

de topographie corticale avec
présence de septa. ¢ : cancer
kystique. Lésion volumineuse

de contours bien définis,

a paroi épaisse (tétes de fleche)
et présence associée de nodules
tissulaires intrakystiques (fleche)
hautement suspects.
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— une possible hyperdensité de contenu en cas d'hémorragie (d = 60 UH);
— de rares calcifications en cas de kyste ancien;
— un faible rehaussement périphérique apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM de malignité et d'extension du kyste rénal cherche a mettre en évidence
des septa ou des nodules tissulaires au sein du kyste, traduisant la transformation
maligne (types Il et IV dans la classification de Bosniak : tableau 10-I) et la présence
d'ADN et/ou de lésions de type secondaire au niveau notamment hépatique et pul-
monaire, lorsque le kyste rénal possede des signes évocateurs de malignité.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion ronde, purement anéchogene, corticale
ou parapyélique avec une fine paroi périphérique. Le contenu est strictement ané-
chogene, 2 moins qu'une infection ou une hémorragie existent pour lesquelles le
contenu devient hétérogene et hyperéchogene. En cas de transformation maligne,
des septa voire des nodules tissulaires sont également facilement mis en évidence.
L'IRM retrouve, pour le kyste rénal non compliqué, une image strictement liqui-
dienne en hypersignal T2 franc et hyposignal T1 marqué. Il n'existe pas de rehausse-
ment notable par l'injection IV de gadolinium. En cas d'hémorragie intrakystique,
il existe un hypersignal T1 évocateur tandis que l'infection intrakystique se mani-
feste par des hétérogénéités de signal. La présence de septa ou de nodules tissulaires
est également bien visible apres injection IV de gadolinium, ce qui traduit la trans-
formation maligne du kyste rénal.

TABLEAU 10-I : CLASSIFICATION DE BOSNIAK

Typel Kyste simple :

densité hydrique (—=10-20 UH), homogene, limite réguli¢re sans parois
visibles, pas de rehaussement

— bénin, aucun suivi

Type Il Kyste atypique :

cloisons fines, fines calcifications pariétales, kyste hyperdense (> 50 UH),
pas de rehaussement (< 10 UH)

— anomalies minimes, pas de surveillance

Type II F (follow-up) Kyste avec atypie importante
—> suivi

Type II1 Kyste suspect :

cloisons nombreuses et/ou épaisses, parois épaisses, limites irrégulieres,
calcifications épaisses et/ou irrégulieres, contenu dense (> 20 UH),
rehaussement de la paroi ou des cloisons

— exploration chirurgicale

Type IV Cancer kystique :

parois épaisses et irrégulieres, végétations ou nodules, rehaussement
de la paroi ou des végétations (> 50 UH)

— néphrectomie partielle ou élargie
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome rénal a cellules claires est tissulaire et, bien que pouvant présenter
une nécrose centrale, ne possede jamais de contingent kystique.

L'abces a pyogenes rénal possede le plus souvent une coque périphérique impor-
tante et fortement rehaussée apres injection IV de produit de contraste iodé. Par
ailleurs, le contexte clinique differe.

Les métastases kystiques rénales sont rares mais parfois treés hypodenses et ce sont
I'échographie ou I'RM qui permettent alors de redresser le diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le kyste rénal peut se compliquer d'hémorragie ou d'infection intrakystique. La
rupture est plus rare. Le pronostic est excellent hormis en cas de transformation
maligne o1y, selon le stade dans la classification de Bosniak, le pronostic varie avec
la possibilité d'une chirurgie rénale.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Le kyste rénal simple ne nécessite aucune prise en charge particuliere. En cas d'hé-
morragie ou de surinfection, un geste thérapeutique chirurgical ou de drainage
radiologique peut étre envisagé. En cas de 1ésion suspecte de malignité (Bosniak III
ou IV), la chirurgie s'impose lorsqu'elle est possible.

ITEMS CLES

Rein — lésion kystique pure a contenu liquidien — caractere fréquemment bilatéral — topographie
corticale ou parapyélique — hémorragie, surinfection et transformation maligne possibles —
classification de Bosniak.

Oncocytome rénal (renal oncocytoma)

L'oncocytome rénal est une tumeur bénigne du rein développée a partir des cel-
lules intercalaires des tubes collecteurs. Il représente environ 5 % de I'ensemble des
tumeurs rénales. L'age moyen de découverte est de 65 ans. Le sex-ratio M : F est
de 2 : 1, discretement en faveur du sexe masculin. La taille moyenne au diagnostic
est de 7cm. La présence d'une mutation de I'ADN mitochondrial est considérée
comme le facteur étiologique responsable du développement de cette tumeur.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, 1'oncocytome rénal est généralement unique, bien
limité, de taille variable (de quelques millimetres a plusieurs centimetres), de cou-
leur brun acajou, centré par une cicatrice fibreuse étoilée.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une tumeur homogene, d'architecture alvéo-
laire (ou en nids) composée entierement de cellules oncocytaires caractéristiques,
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au noyau rond central avec un fin nucléole et au cytoplasme abondant éosinophile
granuleux correspondant a la présence de nombreuses mitochondries. Les cellules
ne sont pas atypiques. Les mitoses sont absentes ou exceptionnelles. La cicatrice
centrale est faite d'un tissu collagéne intéressé par des remaniements kystiques et
hémorragiques. La plupart des cellules n'expriment pas la CK7.

CONTEXTE CLINIQUE

L'oncocytome rénal est une tumeur presque toujours asymptomatique et par
conséquent de découverte fortuite. Une HTA peut néanmoins étre révélatrice dans
de rares cas.

La biologie est non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM de I'oncocytome rénal (fig. 10-4) associe :
— une lésion tumorale supérieure a 5cm;

— un caractere encapsulé marqué;

— une cicatrice centrale typique (30 % des cas);

—un rehaussement important et typiquement centrifuge en «rayons de roue»
(> 80 % des cas) au temps artériel de l'injection IV de produit de contraste
iodé;

— une homogénéisation au temps d'équilibre parenchymateux.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion tissulaire plutot hypo-échogene du rein
de découverte fortuite.

Figure 10-4.

Oncocytome rénal.

Lésion encapsulée (tétes

de fleche) présentant une
discrete cicatrice centrale

et un rehaussement

précoce en «rayon de roue».
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L'IRM met en évidence une lésion en hyposignal ou isosignal T1, hypersignal T2
relatif avec un fort rehaussement au temps artériel de l'injection IV de gadolinium.
La disposition caractéristique en «rayons de roue» des vaisseaux intratumoraux,
lorsqu'ils sont présents, permet le diagnostic.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome rénal tres différencié est le principal diagnostic différentiel. Compte
tenu de la fréquence de cette tumeur maligne, un geste de caractérisation histo-
logique reste impératif.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'oncocytome rénal, de nature strictement bénigne et de croissance extrémement
lente, est de bon pronostic. Les disséminations métastatiques antérieurement
décrites dans la littérature étaient tres probablement le fait de carcinomes rénaux a
cellules chromophobes mal étiquetés.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale est la reégle du fait de la difficulté a différencier un onco-
cytome d'un carcinome rénal.

ITEMS CLES

Rein — homme de 65 ans — lésion encapsulée > 5 cm — cicatrice centrale typique — rehaussement
artériel en «rayons de roue » caractéristique — chirurgie nécessaire pour diagnostic différentiel.

TUMEURS MALIGNES

Carcinome rénal (renal carcinoma)

Le carcinome rénal (ou ADK rénal) correspond a la tumeur maligne rénale la plus
fréquente. La variété a cellules claires en est le sous-type histologique majoritaire
(80 % des cas), loin devant les sous-types papillaire (15 %) et chromophobe (5 %).
Il s'agit d'une tumeur maligne assez fréquente représentant 2 % de I'ensemble des
cancers. Il représente a lui seul 80 % des tumeurs rénales malignes. L'dge de surve-
nue se situe entre 50 et 70 ans. Le sex-ratio M : F de 1,6 : 1 montre une prédomi-
nance masculine pour ce cancer. La taille moyenne au diagnostic est de 3 cm. Des
facteurs de risque existent dont un facteur génétique dans le cadre de la maladie
de von Hippel-Lindau (15 % des cas), le tabac, ['hémodialyse (2 %) et certaines
intoxications a des produits chimiques.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les carcinomes rénaux a cellules claires sont localisés
dans la corticale, solitaires, bien limités par rapport au parenchyme adjacent mais
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non encapsulés. Les 1ésions sont multifocales dans 4 % des cas et bilatérales dans
moins de 3 % des cas et s'observent alors dans le cadre de la maladie de von Hippel-
Lindau. L'aspect est hétérogene a la coupe avec des foyers de nécroses, d'hémorra-
gies, des remaniements kystiques et des calcifications.

Sur le plan microscopique, la lésion est d'architecture alvéolaire ou en nids séparés
par un réseau de sinusoides tres développé. Les cellules sont de grande taille, a
limites nettes, au cytoplasme clair, riche en lipides (mis en évidence apres réac-
tion au rouge Soudan) et en glycogene (gouttelettes intracytoplasmiques PAS-
positives). Les noyaux sont ronds et uniformes. Le grading de Fuhrman (grades I
aIV), utilisé pour grader les tumeurs rénales malignes, tient compte de la taille et
de la forme du noyau, de I'aspect de la chromatine et de la présence de nucléoles.
L'immunophénotype le plus fréquent des cellules tumorales est : CK8+, CK18+,
CD14-, 34BE12—, EMA+, MUCI1+, CD68+, CD10 + .

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du carcinome rénal associe une hématurie macro-
scopique dans 60 % des cas, une douleur lombaire dans 40 % des cas, une masse
palpable du flanc dans 30 a 40 % des cas. Des signes moins spécifiques a type
d'AEG, de fievre ou de manifestations paranéoplasiques (érythrocytose, hyper-
calcémie) sont parfois retrouvés. Trente pour cent des cas demeurent de décou-
verte fortuite au cours d'un examen d'imagerie.

La biologie est le plus souvent non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome rénal (fig. 10-5) associe :

— une lésion souvent tres bien délimitée;

— un aspect encapsulé;

— une structure hétérogene si la taille de la Iésion est supérieure a 3 cm;
— des contours du rein modifiés par la Iésion;

— des calcifications (10-30 % des cas);

— une fréquente infiltration cedémateuse de la graisse périrénale;

—un rehaussement important et hétérogene des le temps artériel de l'injection
IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension de la tumeur cherche a mettre en évidence une exten-
sion tumorale a la veine rénale (25 % des cas) et a la veine cave inférieure (5 % des
cas). Des ADN locorégionales (35 %) ou des métastases a distance, principalement
localisées au foie (35 %), aux poumons (55 %), mais également a 'os (30 %), aux
surrénales (10 %), au rein controlatéral (10 %) et au cerveau (5 %), doivent étre
recherchées. Une lésion de méme nature au rein controlatéral doit étre systémati-
quement recherchée.
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Figure 10-5.

Carcinome rénal.

a : coupe axiale. Lésion hétérogene,
de contours mal définis (tétes de
fleche) déformant les contours du

rein gauche et présentant quelques
microcalcifications (fleche). b : coupe
coronale. Lésion hétérogene dépassant
les limites du rein gauche et plongeant
dans I'espace graisseux pararénal
inférieur (tétes de fleche).

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est un bon examen pour la détection des lésions supérieures a
2 cm. La masse lésionnelle est en général hétérogene, le plus souvent hyperécho-
gene (60 % des cas) au parenchyme rénal. Il existe une modification des contours
du rein et un liseré périphérique anéchogene faisant parler de pseudo-capsule.
L'examen doppler permet d'attester de l'extension a la veine rénale ou a la veine
cave inférieure.

L'IRM retrouve le processus tumoral qui présente un isosignal T1 et un discret
hypersignal T2 au reste du rein. Il existe une pseudo-capsule périphérique en
hyposignal T1 et hyposignal T2. Apres injection de gadolinium, le rehaussement
est en général moins important que celui du parenchyme avoisinant et I'extension
aux structures veineuses est également analysable.
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'oncocytome rénal est une tumeur bénigne mais dont l'aspect en imagerie est par-
fois assez voisin. Une cicatrice centrale est parfois évocatrice. Dans la majorité des
cas, la résection chirurgicale reste recommandée pour le diagnostic de certitude.
L'angiomyolipome rénal posséde un contingent graisseux pathognomonique.

Le carcinome médullaire rénal possede un aspect plus infiltrant avec un engaine-
ment du systeme pyélocaliciel trés distinct de ce qui est rencontré dans le carci-
nome rénal.

Les métastases rénales sont généralement multiples, hypovascularisées et le
contexte tumoral est habituellement connu.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle est mauvaise avec un pronostic qui varie selon le stade tumo-
ral lors de la découverte. Le taux de métastases est directement proportionnel a
la taille de la tumeur au diagnostic. La survie a 5 ans va de 67 % dans les stades
initiaux a 10 % dans les stades les plus avancés avec des métastases. L'atteinte bila-
térale ou multiple greve le pronostic. Le taux de récidive est de 11 % apres 10 ans.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La néphrectomie totale élargie est le traitement habituellement requis (2 % de
mortalité opératoire). Une néphrectomie partielle thérapeutique est envisagée
en cas de tumeur inférieure a 4 cm, en situation périphérique et sans extension
vasculaire ou métastatique. La destruction percutanée par agent physique (essen-
tiellement radiofréquence et cryoablation) est réservée aux petites 1ésions sur rein
unique. L'intérét de I'hormonothérapie et de la chimiothérapie est extrémement
restreint. L'immunothérapie peut étre associée.

ITEMS CLES

Rein — homme de 60 ans — Iésion hétérogene hyperartérialisée de 3cm — calcifications (30 %)
— atteinte bilatérale fréquente — extension veineuse rénale et cave — tabac et maladie de von
Hippel-Lindau.

Carcinome rénal médullaire (renal medullary
carcinoma)

Le carcinome médullaire rénal est une tumeur maligne, hautement agressive dont
le point de départ est I'épithélium des calices. Il s'agit d'une tumeur extrémement
rare (1 % des tumeurs malignes du rein) dont I'origine est génétique. L'age de dé-
couverte est extrémement précoce avec une moyenne autour de 20 ans. Il existe une
discrete prédominance du sexe masculin avec un sex-ratio de 3 : 1. L'incidence est
plus grande dans la race noire. Une association a la drépanocytose est bien établie.
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ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la tumeur de couleur gris-blanc, située au niveau de la
médullaire rénale, est mal limitée et infiltre la graisse péri-hilaire. Il existe souvent
des nodules satellites.

Sur le plan microscopique, l'architecture est généralement cribriforme, ou encore
trabéculaire, alvéolaire, microkystique ou massive. Les cellules sont pléomorphes,
au noyau souvent fortement nucléolé. On note parfois une cytologie rhabdoide.
La tumeur est infiltrée par des éléments inflammatoires chroniques ou aigus avec
nombreux polynucléaires neutrophiles.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du carcinome médullaire rénal associe une héma-
turie macroscopique, une douleur ou une masse palpable du flanc. Une AEG et une
fievre sont parfois associées.

La biologie est souvent non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome médullaire rénal (fig. 10-6) associe :

— une infiltration Iésionnelle intramédullaire ;

— des contours mal définis;

— de fréquentes plages de nécrose dues a des remaniements intralésionnels;
— une possible extension au sinus du rein;

— un rein globuleux mais de contours non modifiés;

— un rehaussement hétérogene apres injection IV de produit de contraste iodé.

Figure 10-6.

Carcinome médullaire rénal.
Infiltration tumorale
médiorénale hypodense (étoile)
rendant le rein (tétes de fléche)
globuleux, tout en respectant
ses contours.
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Le bilan TDM d'extension du carcinome médullaire rénal cherche a mettre
en évidence une extension a la veine rénale et a la VCI, des ADN locorégio-
nales et rétropéritonéales ainsi que de possibles métastases hépatiques et/ou
pulmonaires.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est de faible intérét compte tenu du caractere infiltrant. L'aspect
globuleux du rein peut étre noté ainsi que 'envahissement veineux lorsqu'il est
présent au diagnostic.

L'IRM montre l'infiltration lésionnelle rénale, I'augmentation de volume du rein et
les atteintes veineuses lorsqu'elles sont présentes.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome rénal se présente le plus souvent comme une masse bien définie en
situation corticale, déformant les contours du rein.

L'angiomyolipome rénal possede un contingent graisseux pathognomonique.

Les métastases rénales sont souvent bilatérales et multiples et le contexte tumoral
primitif est souvent connu lors de la découverte.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic du carcinome médullaire rénal est extrémement sombre avec une
moyenne de survie inférieure a 6 mois.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La néphrectomie est le traitement de référence en cas de tumeur non métastatique.
Chimiothérapie et irradiation posseédent un intérét limité dans les cas avancés.

ITEMS CLES

Rein — jeune homme de race noire — infiltration lésionnelle médullaire avec plages de nécrose — rein
globuleux aux contours respectés — rehaussement hétérogene — extension veineuse et métastatique
précoce — pronostic extrémement sombre.

Carcinome vésical (urinary bladder carcinoma)

Le carcinome vésical (ou carcinome a cellules transitionnelles de la vessie) est
une tumeur maligne développée a partir de l'urothélium de la vessie. 1l s'agit
de la tumeur maligne la plus fréquente du tractus urogénital (tres loin devant
le carcinome des voies excrétrices rénales hautes). Cette tumeur n'est pas rare,
puisqu'elle est la quatrieme cause de cancer chez 'homme et la dixieme cause de
cancer chez la femme. Le tabagisme (risque X 3), certaines infections urinaires
chroniques (schistosomiases, cystite chronique), des causes iatrogenes (cyclo-
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phosphamides, irradiation pelvienne), l'appartenance a la race blanche et une
consommation excessive de café sont des facteurs de risque clairement établis.
L'age moyen de découverte est de 70 ans et se situe presque toujours a partir de
50 ans. Le sex-ratio M : F est de 3 : 1, ce qui montre une nette prédominance
de cette tumeur chez 'homme. Les tumeurs végétantes sont nettement plus fré-
quentes (85 % des cas) que les tumeurs infiltrantes. Une atteinte synchrone des
voies excrétrices rénales est fréquente.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la tumeur est papillaire, plus souvent développée a la
base vésicale et solitaire, ou bien plane et infiltrante.

Sur le plan microscopique, la tumeur est d'architecture papillaire. La cytologie est
monomorphe avec des cellules régulieres, au cytoplasme peu abondant. Le noyau est
rond et la chromatine finement granuleuse. La tumeur de haut grade présente une
cytologie plus pléomorphe avec des atypies cytonucléaires et de nombreuses mitoses.
Il est recommandé aujourd'hui de distinguer les tumeurs vésicales n'infiltrant pas
le muscle vésical (TVNIM), de stade pTa, pTis ou pT1, des tumeurs vésicales infil-
trant le muscle vésical (TVIM), de stade pT2 ou plus dans la classification pTNM
UICC.

La référence actuelle pour le grading des tumeurs urothéliales est la classification
OMS 2004 qui différencie la tumeur de faible potentiel de malignité, le carcinome
urothélial de bas grade et le carcinome urothélial de haut grade.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du carcinome vésical est une hématurie macro-
scopique indolore.

Sur le plan biologique, il existe parfois une anémie microcytaire ou normocytaire
et la bandelette urinaire est fréquemment positive.

DM

La sémiologie TDM du carcinome vésical (fig. 10-7) associe :

— une lésion tissulaire sessile ou pédiculée faisant saillie dans la lumiere vésicale
(85 % des cas);

— un fréquent épaississement de la paroi en regard;

— un atteinte plutot latérale de la paroi vésicale;

— un rehaussement lésionnel modéré apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Le bilan TDM d'extension du carcinome vésical cherche a mettre en évidence un

carcinome synchrone des voies excrétrices rénales hautes (non rare), des ADN
régionales et de possibles métastases, notamment osseuses.
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Figure 10-7.

Carcinome vésical.

Lésion sessile faisant

saillie dans la lumiére
vésicale (tétes de fleche)

et provoquant une
rétraction focale de la paroi
latérale de la vessie (fleche).

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie permet la mise en évidence d'un épaississement focal de la paroi
vésicale avec une lésion parfois pédiculée, faisant saillie dans la vessie, et bien
visible compte tenu de son environnement anéchogene liquidien.

L'IRM met en évidence une lésion qui possede un signal voisin de celui de la
paroi vésicale. En T2, la 1ésion est bien visible si elle fait saillie dans la lumiere par
opposition au franc hypersignal de l'urine alentour. L'atteinte ganglionnaire ou
aux organes adjacents, tels les vésicules séminales, est également analysable.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Une tumeur extrinseque d'origine rectale, ovarienne ou utérine venant envahir
la vessie peut simuler un carcinome vésical. Les études multiplanaires actuelle-
ment permises par le scanner permettent néanmoins de rectifier le plus souvent
le diagnostic.

La cystique chronique peut générer un épaississement mural et parfois une héma-
turie. Le caractere plus diffus de l'atteinte pariétale et I'absence de réelle 1ésion
focale different néanmoins.

Un caillotage intravésical peut mimer un processus endoluminal, mais 1'absence de
rehaussement du caillot apres injection IV de produit de contraste et le contexte
sont souvent 1 pour redresser le diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic du carcinome vésical est variable selon le stade tumoral et I'extension
métastatique. Le risque de 1ésion associée synchrone et/ou de récidive du carci-
nome a un autre niveau des voies excrétrices est important (70 % des cas). La
survie a 5 ans en moyenne est de 82 % tous stades confondus.
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection par voie endoscopique est la reégle pour les petites tumeurs. Au-dela,
la cystectomie radicale ou la radiothérapie sont la reégle. Pour les stades les plus
avancés, chimiothérapie et radiothérapie, plus ou moins chirurgie palliative, sont
préconisées.

ITEMS CLES

Vessie — homme de 70 ans — lésion sessile ou pédiculée de la paroi — tabac et irritation chronique de
la vessie en facteurs favorisants.

Lymphome rénal (renal lymphoma)

Le lymphome rénal est une tumeur maligne du rein développée a partir de cellules
lymphocytaires. Six pour cent des patients avec un lymphome rénal ont un lym-
phome connu lors de la découverte. L'atteinte rénale correspond a un LMNH dans
une proportion 10 fois supérieure a celle du lymphome de Hodgkin. Le lymphome
rénal est primitif dans de tres rares cas (3 % des cas), alors que l'atteinte rénale
secondaire des lymphomes ganglionnaires est fréquente (10 a 50 % des cas). Le
lymphome rénal est bilatéral la plupart du temps (40 a 60 % des cas). L'age moyen
a la découverte est variable en fonction du type de lymphomes.

Il n'existe pas de sex-ratio significatif. Un terrain immunodéprimé est un facteur
favorisant majeur.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de lymphome doit étre
adressé au service d'anatomie pathologique immeédiatement et a 1'état frais
pour faire I'objet d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de
biologie moléculaire.

Sur le plan macroscopique, la Iésion est nodulaire, de consistance molle («chair de
poisson»), de couleur gris-rosé.

Sur le plan microscopique, les lymphomes primitifs du rein, exceptionnels,
sont généralement des lymphomes de phénotype B de haut grade (lymphome
B diffus a grandes cellules). Les atteintes rénales secondaires concernent tous
les types de lymphomes, plus souvent les LMNH de phénotype B ou T que les
lymphomes de Hodgkin.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lymphome rénal est habituellement asymptomatique (> 50 % des cas). Dans de
rares cas, il peut étre découvert sur une hématurie, une douleur du flanc ou une
masse palpable. Une AEG et un amaigrissement sont également possibles.

La biologie est en général non remarquable.
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TDM

La sémiologie TDM du lymphome rénal (fig. 10-8) associe :
— dans sa forme multinodulaire :

+ des lésions homogenes et hypodenses (d = 20 UH),
* une atteinte bilatérale (40 a 60 % des cas),
« un rehaussement faible ou inexistant apres injection IV de produit de contraste
i0dé;
— dans sa forme infiltrante :

+ une lésion périrénale engainante,

- une infiltration du sinus rénal,

« une atteinte bilatérale fréquente,

« un rehaussement faible ou inexistant apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Figure 10-8.

Lymphome rénal.

a : forme multinodulaire.
Nombreuses lésions hypodenses
centimétriques bilatérales
(fleches). b : forme infiltrante.
Atteinte lésionnelle engainante
du rein et infiltration du sinus
rénal (étoile). Noter la présence
d'ADN rétropéritonéales
associées.
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Le bilan TDM d'extension du lymphome rénal cherche a mettre en évidence de
fréquentes ADN hilaires et rétropéritonéales associées (25 % des cas), des ADN a
distance et une SMG en cas d'atteinte secondaire.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie retrouve une ou plusieurs lésions hypo-échogenes au parenchyme
rénal, plus ou moins des ADN et une SMG en cas d'atteinte rénale secondaire. La
forme infiltrante est en général plus difficile a diagnostiquer.

L'IRM met en évidence dans la forme multinodulaire, une ou plusieurs lésions en
discret hyposignal T1, hyposignal T2 avec un rehaussement extrémement faible
apres injection IV de gadolinium; et dans la forme infiltrante, un engainement
périrénal et une infiltration intrasinusale évocatrice.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome rénal apparait en général comme une Iésion unique qui posseéde une
nécrose centrale, si elle est supérieure a 3 cm, et surtout un fort rehaussement apres
injection IV de produit de contraste iodé.

L'angiomyolipome rénal est une lésion unique de taille variable, déformant les
contours du rein et dont le contingent graisseux est pathognomonique.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le lymphome rénal posséde un taux de rémission complete voisin de 50 % apres
traitement. Le taux de survie a 5 ans est d'environ 40 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Une chimiothérapie plus ou moins associée a une radiothérapie est la regle. Une
néphrectomie est quelquefois envisageable en cas de lymphome nodulaire de petite
taille et unique.

ITEMS CLES

Rein — lésions nodulaires hypodenses ou alors engainement périrénal avec infiltration intrasinusale
— tres faible rehaussement — ADN et SMG associées — surtout secondaire a LMNH.

Métastases rénales (rénal metastases)

Les métastases rénales sont des lésions secondaires issues de tumeurs primitives
malignes d'autres organes. Elles sont les tumeurs malignes le plus fréquentes au
niveau rénal (deux fois plus fréquentes que les tumeurs primitives malignes rénales).
Les métastases rénales sont en général de petite taille, multiples et bilatérales. Les
reins sont le cinquieéme site d'atteinte métastatique apres le poumon, le foie, I'os et
les surrénales. Les tumeurs malignes en cause sont par ordre décroissant : le carci-
nome bronchique, le carcinome mammaire, le carcinome gastrique, le mélanome,
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le carcinome rénal du rein controlatéral, puis, de fagon moins importante, les
carcinomes coliques, ovariens, pancréatiques et prostatiques. De rares sarcomes
peuvent également donner des lésions secondaires rénales. L'age de découverte
ainsi que la prédominance sexuelle est variable en fonction de la tumeur primitive
responsable.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les métastases, uniques ou multiples, sont des 1ésions
nodulaires bien limitées pouvant présenter des remaniements kystiques ou hémor-
ragiques. L'aspect macroscopique rappelle souvent la tumeur primitive (de consis-
tance dure et fibreuse pour le carcinome mammaire, de couleur marron pour
le mélanome si pigmenté, de couleur jaune-orangé pour le carcinome a cellules
claires du rein...).

Sur le plan microscopique, les métastases sont le plus souvent histologiquement
similaires au cancer primitif, tant par 1'aspect morphologique que par les données
immuno-histochimiques.

CONTEXTE CLINIQUE

Les métastases rénales sont habituellement asymptomatiques. Dans de rares cas,
une douleur du flanc, voire une hématurie, peut étre révélatrice.
La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM des métastases rénales (fig. 10-9) associe :
— plusieurs lésions nodulaires;

— un caractere fréquemment bilatéral;

— une topographie intraparenchymateuse pure;

— une rare déformation des contours du rein;

— un rehaussement variable selon le type de la tumeur primitive apres injection IV
de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension des métastases rénales cherche a mettre en évidence
la tumeur primitive si elle n'est pas connue, mais également d'autres sites méta-
statiques tels que le poumon, le foie, I'os et les surrénales.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie retrouve plusieurs petites 1ésions nodulaires, d'échogénicité variable
selon la tumeur primitive, sans déformation rénale et le plus souvent situées au
niveau des deux reins.

L'IRM montre de petites 1ésions multiples et bilatérales qui apparaissent en hypo-
signal T1, hypersignal T2 de type tumoral et dont le rehaussement apres injection
IV de gadolinium dépend de la tumeur primitive.

206 Reins et voles urinaires



Figure 10-9.

Métastase rénale.

a : lésion nodulaire centimétrique

et hypodense (tétes de fleche).

b : coupe coronale. Lésion nodulaire
hypodense déformant discrétement

(tétes de fleéche) les contours du pdle
inférieur du rein droit.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome rénal est en général unique, possede une nécrose centrale et déforme
fréquemment les contours du rein.

Le lymphome rénal, qui peut étre bilatéral, est en général de contours mal définis
avec une infiltration du parenchyme mais également du sinus rénal. Il existe par
ailleurs des ADN et une SMG associées souvent évocatrices.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Les métastases rénales sont le signe d'une tumeur primitive évoluée. Les complica-
tions propres aux métastases peuvent associer une obstruction rénale, une hémor-
ragie intrarénale ou périrénale, voire une insuffisance rénale lorsque l'atteinte est
importante et bilatérale. Le pronostic est souvent sombre, les reins étant envahis en
général apres les principaux autres organes.
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Une chimiothérapie systémique ou un traitement palliatif sont en général requis
en cas de métastases rénales. La néphrectomie n'a que peu d'indications, a l'excep-
tion de la métastase rénale unique ou en cas de circonstances particuliéres telle une
hémorragie rénale majeure.

ITEMS CLES

Reins — multiples petites lésions nodulaires — atteinte bilatérale — rehaussement variable selon le
type de la tumeur primitive — carcinome bronchique et mammaire — pronostic sombre.
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Surrénales

C H A P 1 T R E

Les deux surrénales, qui sont annexées au pdle supérieur des reins, possedent une double
fonction endocrine (production de substances corticoides mais aussi minéralocorti-
coides). Les tumeurs surrénaliennes bénignes, et la plupart du temps non sécrétantes,
que sont les adénomes sont tres fréquentes et de découverte souvent fortuite au décours
d'un examen d'imagerie (d'ou le terme parfois utilisé d'incidentalome). Les autres
tumeurs surrénaliennes induisent des troubles endocriniens plus ou moins marqués.
En ce qui concerne les tumeurs primitives de la surrénale, le caractére malin est souvent
directement lié a la taille des lésions. Les surrénales sont par ailleurs un site métastatique
extrémement classique de certains cancers primitifs tels que celui du poumon.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Adénome surrénalien (adrenal adenoma)

L'adénome surrénalien correspond a une tumeur bénigne a point de départ des cel-
lules glandulaires surrénaliennes. Il n'existe pas de cause réellement connue a l'ap-
parition de cette tumeur. La plupart des adénomes surrénaliens sont de découverte
fortuite au décours d'un examen d'imagerie et on utilise généralement pour eux le
terme d'incidentalome. La prévalence est importante dans la population générale,
puisque des séries autopsiques retrouvent un adénome surrénalien dans pres de 5%
des cas. La grande majorité de ces adénomes surrénaliens ne sont pas fonctionnels,
méme s'il existe de rares cas d'adénomes hyperfonctionnels sécrétant du cortisol,
de l'aldostérone (syndrome de Conn) ou des androgenes. L'adénome surrénalien
semble augmenter en nombre avec 1'dge des patients. Le pic de découverte est situé
entre 60 et 70 ans. La taille moyenne au diagnostic est inférieure a 2 cm.

Des anomalies 1ésionnelles associées existent parfois, 'adénome surrénalien pou-
vant s'intégrer dans le cadre d'une néoplasie endocrine multiple (NEM).

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la lésion est unique, de petite taille, intraglandulaire,
bien limitée par rapport au parenchyme adjacent. Il n'existe pas de différence
macroscopique entre les adénomes non sécrétants et les adénomes sécrétants.
L'adénome dans le cadre d'un aldostéronisme primaire peut apparaitre jaune

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE DE MALIGNITE) 213



brillant et bien limité mais non encapsulé, alors que 1'adénome dans le cadre d'un
syndrome de Cushing est jaune foncé et encapsulé.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une prolifération adénomateuse faite de travées
ou de nids de cellules régulieres, monotones, non atypiques. Les deux types cellu-
laires observés sont des cellules au cytoplasme clair contenant d'abondantes goutte-
lettes lipidiques et des cellules au cytoplasme éosinophile dense. La vascularisation
est abondante. Le diagnostic différentiel histologique est le carcinome surrénalien.

CONTEXTE CLINIQUE

L'adénome surrénalien est le plus souvent asymptomatique et de découverte for-
tuite au cours d'un examen TDM (1 % des scanners réalisés). Dans de rares cas, un
adénome sécrétant peut s'intégrer dans le cadre d'un syndrome de Conn ou d'un
syndrome de Cushing.

Sur le plan biologique, ces adénomes sécrétants sont alors identifiés par une éléva-
tion plasmatique du taux d'aldostérone, de cortisol ou d'androgenes.

TDM

Un bilan TDM de caractérisation lésionnelle d'une tumeur surrénalienne doit tou-
jours comprendre une acquisition sans injection suivie d'un temps portal et d'un
temps tardif a 10 minutes aprés injection IV de produit de contraste iodé.

La sémiologie TDM de 1'adénome surrénalien (fig. 11-1) associe :

— une lésion nodulaire (< 2 cm), de contours réguliers et bien définis;
— un respect de la forme globale de la glande;

— une densité lésionnelle inférieure a 10 UH en cas d'adénome surrénalien riche en
lipides (70 % des cas) affirmant a elle seule le diagnostic positif;

— une densité lésionnelle spontanée comprise entre 10 et 30 UH en cas d'adénome
surrénalien pauvre en lipides (30 % des cas) ;

— une atteinte bilatérale fréquente;

— un rehaussement précoce avec un lavage rapide apres injection IV de produit de
contraste iodé;

— une vidange a4 10 minutes supérieure a 50 % (UH portal — UH tardif x 100/UH
portal — UH sans injection) qui permet également d'affirmer le diagnostic d'adé-
nome surrénalien quelle que soit sa composante lipidique.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est souvent prise a défaut compte tenu de la petite taille des adé-
nomes surrénaliens. Seules les plus grosses lésions sont visibles.

L'TRM révele une lésion surrénalienne nodulaire inférieure a 2 cm qui possede un signal
variable en T1 et en T2 (largement dépendant de sa richesse en lipides), et présente un
effondrement du signal en opposition de phase, caractéristique des adénomes riches
en lipides, et une cinétique de rehaussement superposable a celle décrite au scanner.
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Figure 11-1.

Adénome surrénalien.

a 1 sans injection. Lésion
nodulaire de 2 cm (fleéche)
dont la densité est

inférieure a 10 UH. b : temps
porto-parenchymateux.
Rehaussement modéré de la
lésion (fleche) apres injection
de produit de contraste iodé.
¢ : temps tardif. Vidange
importante de la Iésion
(fleche) 10 minutes apres

la fin d'injection.
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les métastases surrénaliennes peuvent étre unilatérales ou bilatérales et possedent
souvent un centre nécrotique. Un contexte tumoral est le plus souvent présent lors
du diagnostic. La déformation de la glande est la regle.

Le carcinome surrénalien est rare, de taille importante et envahit complétement la
surrénale.

Le phéochromocytome est une tumeur supérieure a 3cm en général qui possede
une hyperartérialisation caractéristique.

L'hyperplasie surrénalienne correspond a I'élargissement des deux surrénales, sans
masse ni nodule mis en évidence.

Le myélolipome surrénalien posseéde un contingent graisseux macroscopique
pathognomonique (d = —100 UH) aisément détectable au scanner.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic de 'adénome surrénalien est excellent lorsque celui-ci est non sécré-
tant, de petite taille et de découverte fortuite.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Aucun traitement n'est requis en cas d'adénome surrénalien de petite taille et de
découverte fortuite.
Une chirurgie est par contre a envisager en cas d'adénome surrénalien sécrétant.

ITEMS CLES

Surrénale — incidentalome — lésion nodulaire < 2 cm — respect de la forme globale de la glande —
non sécrétant ou plus rarement sécrétant — diagnostic formel si densité spontanée < 10 UH et/ou si
vidange PDC > 50 9% a 10 minutes.

Kyste surrénalien (adrenal cyst)

Le kyste surrénalien est une tumeur rare de la surrénale. Sa prévalence est estimée a
0,2 %. Plus fréquent chez la femme, son sex-ratio M : F est de 1 : 3. Il peut survenir
a tout age, mais il est plus fréquemment découvert apres 30 ans. Souvent unique, il
est néanmoins bilatéral dans preés de 10% des cas. La taille au diagnostic est infé-
rieure a 5cm dans plus de la moitié des cas, mais il peut parfois atteindre 20 cm.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, il s'agit d'une lésion bien limitée, a paroi fine, de taille
variable, a contenu parfois hémorragique.

Sur le plan microscopique, on distingue trois types principaux classés du plus fré-
quent au plus rare :
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— les lymphangiomes (ou plus rarement les hémangiomes) sont des kystes bordés
par un revétement endothéliforme, a contenu chyleux (ou hématique), de nature
hamartomateuse ou étant le reflet d'une stase vasculaire;

— les pseudo-kystes, souvent de nature hémorragique, ne sont pas bordés par un
revétement et présentent des signes de résorption sidérophagique. L'examen
histologique permet d'éliminer une forme kystique et hémorragique de phéo-
chromocytome (exceptionnelle);

— les kystes parasitaires représentés essentiellement par le kyste hydatique sont
rares. L'aspect histologique est identique a celui du kyste hydatique dans d'autres
localisations. Le diagnostic histologique est porté devant la mise en évidence du
parasite ou de ces constituants (scolex ou membrane proligere).

CONTEXTE CLINIQUE

Il est asymptomatique et de découverte fortuite dans la trées grande majorité des
cas. Un antécédent de douleur aigué en rapport avec 'hémorragie causale peut
également étre noté.

La biologie est non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du kyste surrénalien (fig. 11-2) associe :
— une lésion (< 5 cm) de contours réguliers;
— une densité liquidienne (d = 10 UH);

— une paroi kystique mince et réguliere en cas de kyste épithélial;

Figure 11-2.

Kyste surrénalien.

Lésion d'allure bilobée,
de contours bien définis
(tétes de fleche), a

paroi fine et de contenu
liquidien pur (d = 10 UH).
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— une paroi plus épaisse avec de possibles calcifications en cas de kystes d'origine
parasitaire ou post-hémorragiques;

— un rehaussement uniquement mural apres injection IV de produit de contraste
iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie, lorsqu'elle met en évidence la 1ésion, releve une lésion de contenu
purement liquidien, anéchogene, avec de possibles calcifications en cas de cause
parasitaire ou hémorragique.

L'TRM met en évidence une lésion surrénalienne arrondie, de contours réguliers,
en franc hyposignal T1, en hypersignal T2 marqué de type liquidien. Seul la paroi
se rehausse apres injection IV de gadolinium. Il est & noter qu'un contenu en
hypersignal T1 est possible en cas de remaniements hémorragiques internes.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les petites tumeurs solides, lorsqu'elles sont largement nécrotiques, peuvent géné-
rer un doute diagnostique. Leur paroi est alors souvent irréguliere et fortement
rehaussée apres injection IV de produit de contraste iodé.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le kyste surrénalien ne posseéde pas de modifications en critere de taille sur des
examens répétés. Le pronostic est excellent et aucun bilan d'extension ou de sur-
veillance n'est nécessaire.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Aucun traitement n'est nécessaire en cas de diagnostic bien établi.

ITEMS CLES

Surrénales — femme > 30 ans — découverte fortuite — lésion kystique pure — parfois bilatéral — pos-
sibles calcifications — absence d'évolutivité.

Myélolipome surrénalien (adrenal myelolipoma)

Le myélolipome surrénalien est une tumeur bénigne constituée par du tissu adi-
peux mature et du tissu hématopoiétique. Il s'agit d'une tumeur rare retrouvée dans
moins de 1% des cas. L'origine de cette tumeur est mal connue et il pourrait s'agir
d'une métaplasie de cellules parenchymateuses ou d'une hyperplasie de cellules
myéloides ectopiques. Cette tumeur ne secrete pas d'hormone surrénalienne, méme
si sa présence est constatée en association avec des perturbations endocriniennes
séveres comme un syndrome de Cushing (7 %) qui peut stimuler son développe-
ment. Le plus fréquemment unilatérale, elle est parfois bilatérale (< 10 % des cas).
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La taille moyenne au diagnostic est de 10 cm. Des localisations extrasurrénaliennes
associées ou isolées (rétropéritonéales ou intrathoraciques) sont également pos-
sibles (15% des cas).

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le myélolipome surrénalien est constitué de petits
foyers de couleur jaune pale, tachetés de rose, mal limités.

Sur le plan microscopique, deux contingents sont présents : un contingent hémato-
poiétique abondant représenté par les trois lignées hématopoiétiques, intimement
mélé a un contingent d'adipocytes matures. La [ésion refoule généralement le tissu
corticosurrénalien adjacent.

CONTEXTE CLINIQUE

Le myélolipome surrénalien est le plus souvent asymptomatique et de découverte
fortuite.

Il peut, dans de rares cas et lorsque sa taille est importante, se manifester par un
tableau de douleurs ou de pesanteurs plutdt lombaires, en rapport avec des phéno-
menes compressifs ou des remaniements hémorragiques intralésionnels. Une
complication hémorragique demeure exceptionnelle.

La biologie est non remarquable en dehors des rares épisodes d'hémorragie
intralésionnelle.

TDM

La sémiologie TDM du myélolipome surrénalien (fig. 11-3) associe :
— une lésion surrénalienne de taille variable;

— un aspect hétérogene avec une composante graisseuse caractéristique prédomi-
nante (d =-100 UH);

— des contours tumoraux réguliers;
— un aspect le plus souvent encapsulé;
— de rares calcifications punctiformes plutot périphériques;

—un rehaussement souvent modéré des zones tissulaires non graisseuses apres
injection IV de produit de contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est assez évocatrice compte tenu du caractere largement hyperécho-
gene et homogene a contours réguliers de la lésion surrénalienne.

L'IRM est également un bon examen de caractérisation qui montre un contingent
graisseux en hypersignal T2 et hypersignal T1 franc s'effagant lors des séquences
avec suppression de graisse (FatSat). Un rehaussement assez discret des zones non
graisseuses est noté apres injection IV de gadolinium.
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Figure 11-3.

Myélolipome surrénalien.

a : coupe axiale. Lésion de contours
bien définis et de densité graisseuse
pure (d =— 100 UH) (étoile).

b : coupe coronale. Contingent
lésionnel mixte avec présence de
graisse (étoile) et d'une plage de
densité tissulaire se rehaussant
discrétement apreés injection de
produit de contraste iodé.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Compte tenu du caractére mixte et du contingent graisseux largement évocateur,
les diagnostics différentiels sont quasiment inexistants.

Seuls des lipomes ou liposarcomes rétropéritonéaux a localisation suprarénale
peuvent, dans de rares cas, étre la source d'erreurs diagnostiques.
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EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle est simple.
Le pronostic du myélolipome surrénalien est excellent compte tenu de la nature
bénigne de la 1ésion.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Le traitement du myélolipome surrénalien reste classiquement chirurgical en rai-
son du volume tumoral et/ou de la présence d'une symptomatologie douloureuse.
La tendance actuelle progresse vers une abstention thérapeutique avec une simple
surveillance des lésions, notamment chez les personnes d'age avancé pour les-
quelles le diagnostic positif est formel.

ITEMS CLES

Surrénale — tumeur mixte a contingent graisseux pathognomonique — localisations extrasurréna-
liennes associées possibles.

Phéochromocytome (pheochromocytoma)

Le phéochromocytome est une tumeur issue des cellules chromaffines de la médul-
laire surrénalienne. L'incidence du phéochromocytome des séries autopsiques est
de 0,1 %. Dans 10 % des cas, le phéochromocytome est bilatéral. L'4ge de décou-
verte se situe entre 30 et 50 ans. Il n'existe pas de prédominance masculine ou
féminine établie. La taille moyenne au diagnostic est de 5cm. Les tumeurs les plus
volumineuses possédent un caractere malin (10 % des cas). Dans 10 % des cas, un
terrain familial avec une transmission autosomale dominante est retrouvé. Dans ce
cas, une association a d'autres pathologies (telles que le syndrome de von Hippel-
Lindau, la neurofibromatose de type I, les NEM de type IIA et de type IIB, une
sclérose tubéreuse de Bourneville, un syndrome de Sturge-Weber) est possible.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la lésion mesure généralement entre 3 et 5 cm mais
peut atteindre 10 cm. Elle est intraglandulaire, bien limitée, parfois encapsulée. Les
remaniements hémorragiques ou nécrotiques sont possibles.

Sur le plan microscopique, 1'architecture est alvéolaire, trabéculaire ou mixte.
Les cellules rappelant les cellules chromaffines normales ont un noyau souvent
nucléolé et un cytoplasme granuleux, éosinophile pale ou clair contenant classi-
quement des globules hyalins PAS positifs. Il existe souvent un pléomorphisme
cellulaire et nucléaire marqué mais les mitoses sont rares. L'immunophénotype
confirme le diagnostic morphologique avec une expression de la chromogranine
A par les cellules tumorales qui sont entourées de cellules sus-tentaculaires expri-
mant la PS100.
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Les signes de malignité sont macroscopiquement une tumeur de plus grande
taille, bosselée, multinodulaire avec nécrose ou hémorragies plus étendues. Sur le
plan microscopique, les criteres de malignité sont au nombre de quinze : invasion
capsulaire, emboles vasculaires, envahissement du tissu adipeux périglandulaire,
architecture diffuse, nids confluents, cellularité élevée, nécrose, pléomorphisme
cellulaire et nucléaire marqué, monotonie cellulaire, cellules fusiformes, noyaux
hyperchromatiques, macronucléoles, index mitotique élevé, mitoses atypiques,
globules hyalins absents. Aucun critére pris isolément n'est prédictif d'une évolu-
tion défavorable.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du phéochromocytome est le plus souvent épiso-
dique avec des paroxysmes a type de crises hypertensives (0,1 % des HTA) générant
des céphalées, des palpitations, des sueurs, une tachycardie, des arythmies.

Sur le plan biologique, il existe une fréquente élévation du niveau des VMA (55 %
des cas) dans les urines de 24 h.

TDM

La sémiologie TDM du phéochromocytome (fig. 11-4) associe :
— une lésion globalement ronde, d'environ 5cm;
— des contours bien définis;

— un possible centre de densité liquidienne correspondant a une zone de nécrose
centrale;

— des plages hyperdenses en cas d'hémorragie intralésionnelle;

— un rehaussement souvent marqué des le temps artériel de l'injection IV de pro-
duit de contraste iodé.

Figure 11-4.
Phéochromocytome.
Lésion ronde de contours
trés bien définis (tétes de
fleche) et possédant un
rehaussement hétérogene
lui donnant un aspect
«poivre et sel » évocateur.
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Le bilan TDM d'extension du phéochromocytome cherche a mettre en évidence
d'autres lésions similaires. Le phéochromocytome est en effet associé dans 10 %
des cas a des atteintes extrasurrénaliennes voire extra-abdominales qui prennent le
nom de paragangliomes.
En cas de tumeur d'allure maligne, la recherche d'ADN régionales et de métastases
a distance est impérative.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une masse de la loge surrénalienne souvent bien
définie et d'échogénicité variable selon le type de remaniements internes.

L'IRM est I'examen de choix pour la caractérisation Iésionnelle. Elle révele une
lésion surrénalienne souvent bien définie en isosignal au muscle en T1, avec une
possible hétérogénéité de signal en rapport avec des remaniements hémorragiques
ou de la nécrose cantrolésionnelle. La Iésion possede surtout un hypersignal en T2
extrémement marqué et tres caractéristique. Lors de l'injection IV de gadolinium,
il existe un aspect «poivre et sel» caractéristique en rapport avec l'importante
vascularisation 1ésionnelle. Le rehaussement peut étre extrémement précoce mais
également se prolonger sur des séquences plus tardives.

La scintigraphie aux MIBG met en évidence une hyperfixation marquée apres 24 h.
Cette scintigraphie est extrémement intéressante pour la détection des lésions a
distance ou des 1ésions associées extra-abdominales.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'adénome surrénalien est beaucoup plus fréquent et de taille souvent inférieure.
Sa densité spontanée est faible et son rehaussement caractéristique.

Le carcinome surrénalien est beaucoup plus rare, fonctionnel, ou non fonctionnel
et possede de fréquentes calcifications et un rehaussement extrémement hétéro-
gene treés distinct du phéochromocytome.

Les métastases surrénaliennes entrent dans un contexte différent avec une tumeur
primitive souvent connue issue du poumon, du sein ou du rein.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le phéochromocytome peut générer des complications liées aux crises hyperten-
sives (accident vasculaire cérébral) ou des complications majeures au cours de la
grossesse. Le phéochromocytome peut étre malin dans preés de 10 % des cas et le
pronostic est alors a l'extension métastatique. En cas de 1ésion non invasive et non
métastatique, le pronostic est bon. En cas de pathologie maligne et métastatique, la
survie a 5 ans est inférieure a 50 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Un traitement médical est nécessaire avant, pendant et apres la chirurgie avec o- et
B-bloquants. La résection chirurgicale est néanmoins nécessaire que la 1ésion soit
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bénigne ou maligne. Une chimiothérapie s'applique en cas de malignité découverte
a l'examen anatomopathologique.

ITEMS CLES

Surrénale — HTA — Lésion de 5cm aux contours bien définis — remaniements hémorragiques pos-
sibles — rehaussement majeur lors de l'injection IV de produit de contraste — malignité dans 10 %
des cas — métastases a distance ou paragangliomes extra-abdominaux associés.

TUMEURS MALIGNES

Carcinome surrénalien (adrenocortical carcinoma)

Le carcinome surrénalien, encore appelé corticosurrénalome malin, est une
tumeur épithéliale maligne a point de départ des cellules corticales de la surrénale.
Il s'agit d'une tumeur rare qui représente 0,1 a 0,2 % du total des cancers. Il peut
étre associé a certains syndromes génétiques (NEM type I). L'age a la découverte se
situe entre 40 et 70 ans. Le sex-ratio est clairement en faveur des femmes. Le car-
cinome surrénalien peut étre hyperfonctionnel (50 % des cas) ou non fonctionnel
(20 % des cas), les tumeurs fonctionnelles étant plus fréquentes chez la femme. La
topographie est en général, unilatérale avec une prédominance pour le coté gauche.
La taille moyenne au diagnostic est de 12 cm et presque toujours supérieure a 5cm.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, il s'agit d'une masse de plus de 5 cm, d'aspect inhomo-
géne avec des foyers nécrotiques et hémorragiques, parfois des calcifications.

Sur le plan microscopique, la tumeur tente de reproduire I'architecture normale de la
glande, avec le plus souvent des cellules agencées en nids ou travées, séparées par un
fin réseau de sinusoides. Le cytoplasme est soit éosinophile dense, soit clair. Les atypies
cytonucléaires et 'index mitotique sont variables. De maniére inattendue, ces carci-
nomes peuvent ne pas (ou peu) exprimer les cytokératines et 'EMA. Plusieurs sys-
temes utilisés pour différencier les tumeurs corticosurrénaliennes bénigne et maligne
integrent les criteres histologiques suivants : architecture, hémorragie/nécrose, aty-
pies nucléaires, index mitotique, invasion capsulaire, emboles vasculaires. ..

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle de la tumeur est distincte selon que la tumeur soit
fonctionnelle ou non. En cas de tumeur non fonctionnelle, les principaux symp-
tomes sont des douleurs abdominales, voire une masse palpable. Néanmoins, la
plupart du temps, la tumeur est décelée fortuitement lors d'un examen d'ima-
gerie. En cas de tumeur fonctionnelle, un syndrome de Cushing (30% des cas),
un syndrome de virilisation (30 % des cas) ou encore un syndrome de Conn sont
possibles.
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Sur le plan biologique, les tumeurs fonctionnelles peuvent étre décelées par une
augmentation sanguine dans le sang du cortisol, des androgenes, de l'aldostérone
ou encore par une hypoglycémie, selon les cas.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome surrénalien (fig. 11-5) associe :
— une lésion volumineuse suprarénale de 5 a 10 cm;
— des zones internes de nécrose;

— des zones internes d'hyperdensité (d = 60 UH) correspondant a des remanie-
ments hémorragiques intralésionnels;

Figure 11-5.

Carcinome surrénalien.

a : coupe axiale. Lésion volumineuse
polylobée (tétes de fleche) et de
contingent mixte tissulaire, kystique
et calcifié. b : coupe sagittale.

La présence de calcifications
amorphes (fleche) est évocatrice

de méme que celle de plages

de nécrose (étoile) secondaires

a des remaniements intralésionnels.
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— des fréquentes calcifications (30 % des cas);

— un rehaussement hétérogene et plutdt périphérique (80 % des cas) apres injec-
tion IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension du carcinome surrénalien cherche & mettre en évidence une

extension locale a la veine rénale voire a la VCI. Des ADN locorégionales ou encore des

métastases pulmonaires, hépatiques, rénales et cérébrales sont également a rechercher.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion volumineuse hétérogéne en situation
suprarénale.

L'IRM révele une lésion volumineuse suprarénale en fréquent hypersignal T1 (du
fait des remaniements hémorragiques), en hypersignal T2 souvent mixte (tumoral
et liquide de nécrose) et qui se rehausse de facon largement hétérogene et plutdt
périphérique apres injection IV de gadolinium. L'extension vasculaire a la veine
rénale et a la VCI ainsi que les ADN locorégionales peuvent également étre mises
en évidence.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'adénome surrénalien est en général de petite taille, de découverte fortuite (inci-
dentalome) et de densité inférieure a 20 UH.

Les métastases surrénaliennes sont en général bilatérales, de taille inférieure a 5 cm,
avec un contexte de tumeur primitive notamment pulmonaire souvent connu.

Le myélolipome surrénalien est de taille variable, de découverte fortuite, et possede
un contingent graisseux (d = —100 UH) pathognomonique.

Le phéochromocytome est une tumeur hypervascularisée qui possede également
des zones d'infarcissement ou de nécrose interne. La distinction d'avec le carci-
nome surrénalien est en général clinique et biologique et repose sur la présence
d'un tableau extrémement différent, dominé par une HTA et une élévation des
catécholamines urinaires.

Le carcinome a cellules claires du pdle supérieur du rein est en général assez facile-
ment distingué, notamment sur les reconstructions multiplanaires.

EVOLUTION NATURELLE

La taille et la présence de calcifications sont des criteres de malignité. L'évolution natu-
relle du carcinome surrénalien est globalement mauvaise avec une extension locale et a
distance importante. Les tumeurs déja métastatiques lors de la découverte représentent
pres de 20 % des cas. La moyenne de survie est de 18 mois. La survie a 5 ans est nulle.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection radicale élargie au rein est la régle. La résection de métastases,
lorsqu'elles sont présentes, est également envisageable. Une chimiothérapie asso-
ciée est la regle en cas de tumeur localement avancée ou métastatique.
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ITEMS CLES

Surrénale — femme de 60 ans — tumeur non fonctionnelle ou fonctionnelle — lésion volumineuse
nécrotique et souvent hémorragique — calcifications fréquentes — topographie suprarénale plutot
gauche — extension veineuse rénale et a la VCI.

Lymphome surrénalien (adrenal lymphoma)

Le lymphome surrénalien est une tumeur maligne issue de cellules lympho-
cytaires. Le lymphome surrénalien primitif est exceptionnel, tandis que les formes
secondaires sont les plus fréquentes. Une atteinte lymphomateuse est retrouvée au
niveau surrénalien dans 25 % des cas de lymphomes a l'autopsie. Le LMNH est
plus fréquent (4 % des LMNH ont une atteinte surrénalienne visible en imagerie)
au niveau surrénalien que le lymphome de Hodgkin. L'atteinte peut étre diffuse
ou nodulaire. Le caractere bilatéral est présent dans 50 % des cas. L'age moyen de
découverte est variable en fonction du type de lymphomes. Il n'existe pas de dif-
férences significatives en termes de sex-ratio. Un terrain immunodéprimé est un
facteur favorisant.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de lymphome doit étre adressé
au service d'anatomie pathologique immédiatement et a I'état frais pour faire
I'objet d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie
moléculaire.

Sur le plan macroscopique, il existe une augmentation de la taille et du poids de
la(des) surrénale(s) qui est(sont) le siege d'une ou plusieurs lésions nodulaires.
Sur le plan microscopique, le lymphome surrénalien primitif est le plus souvent
un lymphome B diffus a grandes cellules (classification OMS 2008). Tous les types
de lymphomes peuvent se rencontrer dans le cas d'une atteinte secondaire : lym-
phomes B a petites cellules (lymphome folliculaire, lymphome du manteau...),
LMNH de phénotype B de haut grade, lymphomes de phénotype T, lymphomes
de Hodgkin...

CONTEXTE CLINIQUE

Le lymphome surrénalien est la plupart du temps silencieux sur le plan clinique.
Seules des infiltrations importantes et bilatérales peuvent générer une insuffisance
corticosurrénalienne (maladie d'Addison). Dans ce cas, un amaigrissement, une
altération de 'état général, une anorexie, des nausées et des vomissements ainsi
qu'une hypotension et une pigmentation cutanée sont présents.

La biologie est en général non remarquable, a moins qu'il n'existe une insuffisance
corticosurrénalienne avec présence d'une baisse du cortisol, de I'aldostérone et des
androgenes, tandis qu'il existe une augmentation de I'ACTH. Des troubles ioniques
sont également associés dans ce cas.
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TDM

La sémiologie TDM du lymphome surrénalien (fig. 11-6) associe :
— une lésion nodulaire ou diffuse de la glande;

— une préservation de la forme de la glande;

— une hypodensité marquée (d =20 UH);

— un caractere bilatéral fréquent;

— un rehaussement extrémement faible apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Le bilan TDM d'extension du lymphome surrénalien cherche a mettre en évidence

des ADN régionales et/ou une SMG associées.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une atteinte lésionnelle en général homogene
et hypo-échogene. La glande surrénalienne est augmentée de volume mais non
déformée.

L'IRM met en évidence des lésions en hyposignal T1, hyposignal T2 et de faible
rehaussement apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'adénome surrénalien est nodulaire et possede une atténuation extrémement
faible spontanément. Par contre, il existe un rehaussement notable apres injection
IV de produit de contraste iodé. Par ailleurs, ces adénomes sont de découverte for-
tuite dans la grande majorité des cas, ce qui fait parler d'incidentalome.

Le myélolipome surrénalien est souvent de taille plus importante, unilatéral, et
possede un contingent graisseux pathognomonique.

Figure 11-6.
Lymphome surrénalien.
Infiltration lésionnelle
bilatérale (fleches) de
densité homogeéne et
de rehaussement faible.
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Les métastases surrénaliennes sont en général bilatérales et déforment les contours
glandulaires. Par ailleurs, elles entrent presque toujours dans un contexte pluri-
métastatique connu lors du diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Une insuffisance corticosurrénalienne est possible en cas d'atteinte bilatérale et
de plus de 90% du tissu surrénalien. Le pronostic est en rapport avec celui du
lymphome.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Chimiothérapie et suivi évolutif du lymphome sont la regle générale.

ITEMS CLES

Surrénale — atteinte nodulaire ou diffuse de la glande — atteinte bilatérale — hypodensité et tres faible
rehaussement apres injection — ADN et SMG associées.

Métastases surrénaliennes (adrenal metastases)

Les métastases surrénaliennes sont des tumeurs malignes secondaires des surré-
nales a point de départ d'un cancer primitif d'un autre organe. Les surrénales sont
le quatrieme site de métastases apres le poumon, le foie et I'os. Pour autant, seuls
30 % des lésions surrénaliennes rencontrées chez un patient porteur d'un cancer
s'averent au final étre des métastases. Les tumeurs primitives les plus fréquemment
rencontrées sont les cancers du poumon (40 % des cas) et du sein (20 % des cas),
les mélanomes, les cancers du rein, de la thyroide et du colon. L'atteinte peut étre
unilatérale ou bilatérale. La taille moyenne au diagnostic est variable de 1 a 10 cm
pour les plus volumineuses. L'4ge a la découverte, ainsi que le sexe des patients
porteurs de métastases surrénaliennes sont extrémement variables et en rapport
avec le type de la tumeur primitive responsable. La taille moyenne au diagnostic
est supérieure a 3 cm.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les métastases, plus souvent uniques que multiples, sont
des Iésions nodulaires bien limitées pouvant présenter des remaniements kystiques
ou hémorragiques. L'aspect macroscopique rappelle souvent la tumeur primitive
(de consistance dure et fibreuse pour le carcinome mammaire, de couleur marron
pour le mélanome si pigmenté, de couleur jaune-orangé pour le carcinome a cel-
lules claires du rein, avec foyers de nécrose pour le cancer du colon...).

Sur le plan microscopique, les métastases sont en général histologiquement simi-
laires a la tumeur d'origine, tant par l'aspect morphologique que par les données
immuno-histochimiques.
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CONTEXTE CLINIQUE

Les métastases surrénaliennes sont asymptomatiques le plus souvent. Seules des
masses surrénaliennes bilatérales volumineuses peuvent générer une insuffisance
corticosurrénalienne (maladie d'Addison). Dans ce cadre, qui nécessite une atteinte
de plus de 90 % des tissus surrénaliens, une AEG, un amaigrissement, une anorexie,
des nausées et vomissements ainsi qu'une hypotension et une pigmentation cuta-
née sont mis en évidence.

La biologie est en regle générale non remarquable & moins qu'une insuffisance cor-
ticosurrénalienne existe avec baisse du cortisol, de l'aldostérone et des androgenes
et élévation de I'ACTH. Habituellement, des troubles ioniques s'y associent.

TDM

La sémiologie TDM des métastases surrénaliennes (fig. 11-7) associe :
— une lésion souvent supérieure a 3 cm, de contours mal définis;

—un aspect hétérogene avec des zones de nécrose et/ou d'hémorragie (en cas de
lésion volumineuse);

— de possibles calcifications;
— une glande qui n'est souvent plus distinguée;
—un caractere fréquemment bilatéral de l'atteinte;

— un rehaussement variable et lié a la nature de la tumeur primitive apres injection
IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension des métastases surrénaliennes cherche a mettre en évi-
dence une extension locale aux organes adjacents et d'autres métastases au niveau

Figure 11-7.

Métastases surrénaliennes.
Atteinte lésionnelle
bilatérale (fleches)

et asymétrique.
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notamment du foie, des poumons et de 1'os. La recherche de la tumeur primitive
est impérative lorsque celle-ci n'est pas connue au moment du diagnostic.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion hétérogene souvent supérieure a 3 cm
déformant la glande surrénalienne. La lésion est généralement hypo-échogene a la
graisse environnante. Une atteinte bilatérale ainsi que des métastases hépatiques
associées sont a rechercher de principe.

L'IRM met en évidence une Iésion nodulaire souvent supérieure a 3 cm qui déforme
les contours de la glande. En fonction de la présence ou non de zones de nécrose et/
ou d'hémorragie, le signal en T1 et T2 est variable. Le rehaussement par I'injection
IV de gadolinium est fonction du type de la tumeur primitive.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'adénome surrénalien posseéde en général une atténuation faible (< 10 UH) et ne
génere pas de dysmorphie glandulaire. Par ailleurs, la cinétique de rehaussement
differe largement apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le carcinome surrénalien est rare, unilatéral et possede un rehaussement extréme-
ment important et hétérogene apres injection IV de produit de contraste iodé. Sa
taille est en général supérieure a 6 cm et son extension locale est importante.

Le lymphome surrénalien peut étre bilatéral mais l'infiltration est en général dif-
fuse, et il existe un rehaussement extrémement faible aprés injection IV de produit
de contraste iodé.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Seules les métastases surrénaliennes envahissant plus de 90 % du volume surréna-
lien peuvent induire une insuffisance corticosurrénalienne. Le pronostic des méta-
stases surrénaliennes est globalement sombre puisqu'il traduit un stade souvent
avancé de la maladie cancéreuse.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chimiothérapie est le plus souvent la regle dans les cancers métastatiques aux
surrénales, elle doit étre adaptée a la nature de la tumeur primitive.

ITEMS CLES

Surrénale — lésion > 3 cm déformant les contours glandulaires — caractere bilatéral fréquent — pos-
sible nécrose centrale — rehaussement en rapport avec la tumeur primitive — poumon et sein le plus
souvent en cause — fréquentes métastases synchrones au sein d'autres organes.
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Estomac
et duodénum

C H A P 1 T R E

Le tube digestif correspond a I'ensemble des organes creux;, allant de la bouche a l'anus,
dont la fonction générale regroupe l'ingestion et la transformation alimentaire, la
digestion et I'absorption des substances apportées par cette alimentation et enfin 1'éli-
mination dans les selles des déchets non utilisés par 1'organisme. A 1'étage abdominal,
le tube digestif débute par l'estomac et le duodénum. Les tumeurs bénignes y sont rares
tandis que dominent les carcinomes et le lymphome. Point également important, 1'es-
tomac est le site de prédilection des tumeurs stromales du tube digestif (GIST).

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Lipome gastrique (gastric lipoma)

Le lipome gastrique est une tumeur bénigne a contenu graisseux mature située au
sein de la paroi gastrique. L'estomac est un site de fréquence intermédiaire. Par
ordre de fréquence décroissant, les lipomes du tube digestif sont présents comme
suit : c6lon > duodénum > iléon > estomac > jéjunum > cesophage. Le lipome
gastrique représente 2 % des tumeurs bénignes de I'estomac. L'dge de découverte
est extrémement variable. La taille moyenne au diagnostic est de 2 cm. Au niveau
gastrique, la localisation est presque toujours antrale.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la 1ésion est sous-muqueuse, bien limitée, molle, de
couleur jaunatre.

Sur le plan microscopique, 1'aspect classique du lipome conventionnel associe
une prolifération d'architecture lobulée, faite d'adipocytes matures, sans atypie ni
mitose, sans nécrose. Ces lésions sont trés rarement observées du fait d'un aspect
caractéristique en imagerie et de I'abstention thérapeutique en regle générale.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lipome gastrique est habituellement asymptomatique et de découverte fortuite
au cours d'un examen d'imagerie (principalement un scanner). De rares crampes
TDM des tumeurs abdominales
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digestives et/ou de vagues douleurs épigastriques sont exprimées par certains patients.
La biologie est non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du lipome gastrique (fig. 12-1) associe :
— une lésion de taille comprise entre 1 et 3cm;

— des contours extrémement réguliers;

— une situation sous-muqueuse pure;

— une densité graisseuse pathognomonique (d =—-100 UH);

— une absence de rehaussement apres injection IV de produit de contraste iodé.
AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est en général prise en défaut pour ce diagnostic.

L'IRM peut découvrir de fagon fortuite un lipome gastrique. Il apparait alors
comme une lésion bien définie, en situation intrapariétale, qui possede un hyper-
signal T1 franc, un hypersignal T2 relatif et surtout un effondrement de son signal
en T1 lors de I'application de séquences en saturation de graisse (FatSat). Aucun
rehaussement n'est par ailleurs notable apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Compte tenu de la nature purement graisseuse et homogene, aucun diagnostic
différentiel du lipome gastrique n'est a évoquer.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le lipome gastrique est une tumeur strictement bénigne et aucune dégénérescence
en liposarcome n'est rapportée.

Figure 12-1.

Lipome gastrique.

Lésion extrémement bien
circonscrite, de densité
graisseuse (d = -100 UH)
pathognomonique, en
situation sous-muqueuse
de I'estomac (fleche).
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Pour les tumeurs de petite taille et asymptomatiques, aucun traitement n'est
requis. La chirurgie de résection tumorale est envisageable en cas de tumeur consi-
dérée comme symptomatique.

ITEMS CLES

Estomac — lésion antrale de 2 cm — densité graisseuse pure (d = — 100 UH) pathognomonique —
situation strictement sous-muqueuse.

Tumeur stromale gastrique (gastric stromal tumor)

La tumeur stromale gastrique (ou GIST gastrique) est une tumeur de la sous-
muqueuse gastrique a point de départ des cellules de Cajal, couvrant tout le spectre
allant des tumeurs bénignes aux tumeurs malignes. Il s'agit de la tumeur mésen-
chymateuse la plus fréquente de I'ensemble du tractus digestif et le site gastrique
est le site le plus fréquemment atteint de tous les sites digestifs. Des pathologies
associées sont connues, comme au sein de la triade de Carney avec un chondrome
pulmonaire et un paragangliome extrasurrénalien, ou encore avec la maladie
de von Recklinghausen. L'age a la découverte se situe habituellement autour de
60 ans. Il n'existe pas de prédilection en rapport avec le sexe. La taille moyenne au
diagnostic est de 5 cm, mais les tumeurs les plus volumineuses peuvent dépasser
les 10 cm.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la tumeur est nodulaire, bien limitée, exophytique a la
face externe de I'estomac lorsqu'elle est de grande taille, parfois ulcérée a la surface
de la muqueuse. A la coupe, les plages hémorragiques sont fréquentes, alternant
avec des plages solides de couleur brun-rosé.

Sur le plan microscopique, on décrit la tumeur stromale de type fusiforme (60 %),
de type épithélioide (20 %) ou de type mixte (20 %). La classification de Miettinen,
pour apprécier le potentiel évolutif des GIST, tient compte de :

— la localisation : estomac, intestin;
—la taille de la tumeur : <2 cm;>2-<5cm;>5-<10;> 10 cm;
— l'index mitotique : < 5 mitoses/50 champs X 400; > 5 mitoses/50 champs x 400.

Sur 1'étude immuno-histochimique, les cellules tumorales sont positives
avec les anticorps anti-cKIT (90 %), anti-CD34 (60 %), DOG1 (90 %). Les
mutations de ¢-KIT et de PDGFRa. sont recherchées dans les tumeurs avancées
puisqu'il est décrit une mauvaise réponse au traitement par imatinib pour les
mutations de l'exon 9 et une bonne réponse a 'imatinib pour les mutations de
'exon 11.
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CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle de la tumeur stromale gastrique associe une douleur
abdominale, plus ou moins un syndrome de masse en cas de tumeur volumineuse.

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM de la tumeur stromale gastrique (fig. 12-2) associe :

— une lésion souvent volumineuse et de contours bien définis;

— une situation sous-muqueuse;
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Figure 12-2.

Lésion stromale gastrique.

a : coupe axiale. Lésion volumineuse
aux contours lobulés et bien définis
(tétes de fleche) et de rehaussement
hétérogeéne aprés injection de
produit de contraste iodé. b : lésion
présentant des plages de nécrose
(étoile) et une ulcération muqueuse
de I'estomac en regard de la lésion
(fleche) extrémement évocatrice.



— un centre nécrotique;

— des calcifications (25 % des cas);

— une ulcération muqueuse gastrique au contact de la tumeur;

— un rehaussement souvent important apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension de la tumeur stromale gastrique cherche a mettre en évi-
dence des Iésions de type secondaire, notamment au niveau hépatique, pulmonaire
et a la cavité péritonéale.

Il est a noter qu'il n'existe pas d'atteinte lymphatique pour cette tumeur.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence lorsque c'est possible une lésion a point de départ
sous-muqueux gastrique assez volumineuse et hétérogene. Cette tumeur apparait
vascularisée a I'échodoppler.

L'IRM, lorsqu'elle est réalisée, retrouve une masse sous-muqueuse gastrique volu-
mineuse, qui est en hyposignal T1, hypersignal T2 tumoral avec des zones hétéro-
geénes et parfois en hypersignal T2 franc liquidien en cas de nécrose. Il existe un
rehaussement important apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome gastrique exophytique est rare et peut mimer une tumeur stromale.
Néanmoins, la présence de ganglions adjacents et l'atteinte de la muqueuse gas-
trique permettent souvent de rectifier le diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

La tumeur stromale gastrique peut dans de rares cas se compliquer d'hémorragie
digestive, voire de rupture lésionnelle. Le pronostic tumoral dépend de la taille de
la tumeur, de sa localisation et de 1'index mitotique (classification de Miettinen)
ainsi que du type de mutations observé. Le pronostic est excellent en cas de tumeur
bénigne completement réséquée, il est plus sombre en cas de tumeur de taille supé-
rieure a 5 cm avec atteinte métastatique d'emblée. La taille est a préciser au patho-
logiste lors des biopsies a visée diagnostique.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge repose sur une chirurgie en bloc de la tumeur avec gastrectomie
totale ou subtotale. Un traitement par inhibiteur de la tyrosine kinase (Glivec®) est
la régle pour les tumeurs métastatiques.

ITEMS CLES

Estomac —lésion volumineuse réguliére et lobulée — nécrose centrale et calcifications fréquentes — situation
sous-muqueuse caractéristique — ulcération muqueuse gastrique en regard — pas d'atteinte lymphatique.
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Carcinome duodénal (duodenal carcinoma)

Le carcinome duodénal est la tumeur épithéliale maligne primitive de la muqueuse
duodénale. 11 s'agit d'une tumeur rare qui représente moins de 1 % de toutes les
tumeurs du TD. Son incidence augmente avec 1'4ge. Le carcinome duodénal est dé-
couvert en général apres 60 ans avec une discrete prédominance masculine. Le carci-
nome duodénal nait le plus souvent de la transformation d'un polype adénomateux.
Les facteurs de risque communément admis sont la PAF, la maladie de Crohn, la
maladie ceeliaque, le tabagisme et l'alcoolisme. Le carcinome duodénal est le plus
fréquemment localisé au niveau des deuxieme ou troisieme portions du duodénum.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la 1ésion est circonférentielle et infiltrante, souvent
découverte a un stade avancé, ou bien polypoide, ulcérobourgeonnante.

Sur le plan microscopique, cet adénocarcinome présente des similitudes mor-
phologiques avec l'adénocarcinome colorectal : il existe un dépassement de la
musculaire muqueuse et une infiltration de la sous-muqueuse par les glandes adé-
nocarcinomateuses, alors que l'adénome sous-jacent est parfois encore visible de part
et d'autre. Les adénocarcinomes sont bien, moyennement ou peu différenciés. Le
phénotype varie, avec une expression de la CK7 dans 50 % des cas et de la CK20+
dans 40 % des cas.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du carcinome duodénal associe des douleurs abdo-
minales, plus ou moins associées a un syndrome occlusif haut. Des nausées, des
vomissements, une perte de poids voire une hémorragie digestive peuvent parfois
étre associés. Un ictere obstructif peut révéler une atteinte de la région ampullaire.
Sur le plan biologique, une anémie peut étre retrouvée.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome duodénal (fig. 12-3) associe :

— une lésion ulcérobourgeonnante et infiltrante;

— une atteinte préférentielle du D2 ou du D3;

— un caractere volontiers sténosant avec distension digestive d'amont;
— un rehaussement apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension du carcinome duodénal cherche a mettre en évidence
des ADN régionales (60 % des cas), une atteinte de la graisse ou des organes adja-
cents et des métastases a distance.
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Figure 12-3.
Carcinome duodénal.
Lésion volumineuse
infiltrante et
bourgeonnante (tétes
de fleéche) du D3.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est en général difficile mais peut mettre en évidence un épaississe-
ment circonférentiel en « pseudo-rein » du duodénum.

L'IRM retrouve 1'épaississement localisé et souvent sténosant de la lésion avec un
rehaussement modéré apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome pancréatique et le carcinome ampullaire sont a exclure entrainant une
dilatation importante et caractéristique des voies biliaires et du canal de Wirsung.
Une tumeur stromale peut mimer le carcinome duodénal mais n'est en général pas
sténosante étant a point de départ sous-muqueux.

L'ulcere duodénal peut posséder un aspect pseudo-tumoral mais le contexte en
général differe et 'endoscopie et les biopsies permettent de redresser le diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le bilan d'extension cherche a mettre en évidence une atteinte par contiguité des
organes adjacents mais également des ADN régionaux et des métastases a distance.
Le pronostic est globalement sombre mais dépend des caracteres de résécabilité de
la tumeur primitive et de l'atteinte ganglionnaire et métastatique au diagnostic.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chirurgie est la regle pour les 1ésions résécables. Il s'agit alors d'une DPC en cas
d'atteinte du premier ou du deuxieme duodénum et d'une duodénectomie seg-
mentaire avec anastomose en cas d'atteinte de la troisieme ou de la quatrieme por-
tion du duodénum. En cas de tumeur non résécable, le traitement est palliatif avec
chimiothérapie, radiothérapie et stenting digestif.
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ITEMS CLES

Duodénum — homme > 60 ans — lésion plutot ulcérobourgeonnante — D2 ou D3 — caractere sténo-
sant responsable d'une occlusion haute — fréquente atteinte locorégionale.

Carcinome gastrique (gastric carcinoma)

Le carcinome gastrique est une tumeur épithéliale maligne développée a partir
de la muqueuse gastrique. Il s'agit de la troisieme tumeur maligne du tube diges-
tif apres le cancer colorectal et le cancer pancréatique. Il s'agit d'un ADK dans
95 % des cas. Sa fréquence diminue dans les pays occidentaux, tandis qu'il est
fréquent en Asie et en Amérique du Sud. Des facteurs de risque sont aujourd'hui
bien connus, a savoir la présence intragastrique d’Helicobacter pylori, une gas-
trite atrophique, une anémie pernicieuse, des polypes adénomateux, une maladie
de Ménétrier, une gastrectomie partielle et une intoxication tabagique. Une ali-
mentation riche en nitrites ou nitrates est également incriminée (aliments salés
ou fumés). La localisation préférentielle se situe sur la petite courbure gastrique
(60 % des cas), soit au cardia soit au dernier tiers de l'antre gastrique. L'age de
découverte est variable allant de 50 & 70 ans. Il s'agit d'un cancer plus fréquem-
ment rencontré chez I'homme.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le carcinome gastrique infiltrant est ulcérobourgeon-
nant ou infiltrant. La forme clinique particuliere de linite gastrique retrouve une
mugqueuse parfois rigidifiée mais sans formation tumorale individualisable.

Sur le plan microscopique, la classification de Laurén décrit deux types histo-
logiques principaux (types intestinal ou diffus), alors que la classification de 'OMS
décrit essentiellement 1'adénocarcinome de type tubuleux, papillaire ou mucineux,
le carcinome peu cohésif (ou a cellules indépendantes) incluant la variété de carci-
nomes a cellules en bagues a chaton et le type mixte. Le compte rendu d'anatomie
pathologique, comme dans toute tumeur maligne, doit préciser le degré de diffé-
renciation, le niveau d'infiltration, la présence d'emboles vasculaires ou d'infiltra-
tions périnerveuses, la qualité de l'exérese.

CONTEXTE CLINIQUE

Le carcinome gastrique peut étre purement asymptomatique ou s'exprimer par
une anorexie avec perte de poids, des douleurs épigastriques, une anémie et parfois
un méléna.

Sur le plan biologique, une anémie microcytaire hypochrome est fréquemment
présente. Le test hémocult est positif.
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TDM

La sémiologie TDM du carcinome gastrique (fig. 12-4) associe :
— dans sa forme végétante :
+ une lésion polypoide,
+ un épaississement pariétal gastrique,
+ un rehaussement souvent important apres injection IV de produit de contraste
i0dé;
— dans sa forme de linite :
+ un épaississement circonférentiel et important de la paroi gastrique générant

une perte de volume global de I'organe,
+ un rehaussement homogene apres injection IV de produit de contraste iodé;

— dans sa forme de cancer du cardia :

- une lésion d'allure lobulée et sténosante du cardia,

+ un rehaussement souvent important apres injection IV de produit de contraste

iodé.
Le bilan TDM d'extension du carcinome gastrique cherche a mettre en évidence
des ADN régionales ainsi que des métastases hépatiques, pulmonaires, péritonéales
voire ovariennes par voie transpéritonéale (tumeur de Krukenberg).

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie et 'TRM ne possedent pas d'indications.

Le TOGD peut mettre en évidence un aspect d'irrégularité de la paroi gastrique
avec souvent une perte de volume et un aspect d'ulcere ou de lacune irréguliere
correspondant a la tumeur.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'ulcere peptique est en général localisé, plutot au niveau du bulbe duodénal, et
correspond a une érosion focale sans épaississement pariétal associé.

Les différentes gastriques érosives granulomateuses et éosinophiles ou de Ménétrier
entrent dans un contexte différent et sont fréquemment de diagnostic différentiel
facile en endoscopie.

La tumeur stromale gastrique est a point de départ sous-muqueux avec une exten-
sion plutot extragastrique qu'intragastrique.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Des complications mécaniques a type d'occlusion digestive haute peuvent étre
rencontrées.

Le pronostic du carcinome gastrique varie selon son stade avec une survie a 5 ans
située entre 85 et 100 % en cas de cancer gastrique précoce (intramuqueux) et de
3221 % en cas de cancer invasif.
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Figure 12-4.

Carcinome gastrique.

a : forme végétante. Lésion
polypoide (tétes de fleche)
faisant saillie dans la
lumiére gastrique. b : forme
de linite. Epaississement
circonférentiel et important
(tétes de fleche) du corps
gastrique lui conférant un
aspect tubulaire et rigide.

¢ : forme de cancer du
cardia. Lésion infiltrante

et sténosante de la région
oesogastrique (tétes de
fleche).



PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chirurgie repose sur une gastrectomie totale ou subtotale. Une radiothérapie et
une chimiothérapie peuvent étre associées en cas de cancer infiltrant.

ITEMS CLES

Estomac — Asie et Amérique du Sud — homme > 50 ans — nombreux facteurs de risque — lésion
végétante ou épaississement tubuliforme.

Lymphome gastrique (gastric lymphoma)

Le lymphome du gréle correspond a une tumeur maligne développée a partir
du tissu lymphoide de I'estomac. L'estomac est le site le plus fréquent (50 % des
cas) des lymphomes du tube digestif. Le lymphome gastrique primitif représente
524 10 % de toutes les tumeurs gastriques malignes. La grande majorité des lym-
phomes sont des LMNH de phénotype B : les deux LMNH de type B observés dans
plus de 90 % des cas sont le lymphome diffus a grandes cellules B (de haut grade) et
le lymphome de la zone marginale extraganglionnaire du tissu lymphoide associé
aux muqueuses ou lymphome du MALT (de bas grade). L'dge moyen de décou-
verte est variable et il n'existe pas de prédominance sexuelle pour cette tumeur. Les
lymphomes gastriques sont associés a une infection a Helicobacter pylori.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de lymphome doit étre adressé
au service d'anatomie pathologique immédiatement et a 1'état frais pour faire
l'objet d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie
moléculaire.

Sur le plan macroscopique, la muqueuse est ulcérée, décolorée ou plurinodulaire
dans les LMNH de bas grade ou peut mimer un carcinome gastrique avec une
masse ulcérée dans le lymphome de haut grade.

Sur le plan microscopique, le lymphome du MALT est constitué d'une prolifération
lymphoide de cellules B d'allure centrocytique responsables de lésions lympho-
épithéliales (destruction des glandes gastriques). Le lymphome diffus a grandes
cellules B est une prolifération monotone de cellules de taille moyenne a grande,
il est morphologiquement similaire a celui survenant dans d'autres sites. Il est
observé de novo ou dans 1'évolution d'un lymphome du MALT. Les autres types de
LMNH (lymphome du manteau, lymphome de Burkitt, lymphome de phénotype
T) et les lymphomes de Hodgkin se distinguent a partir de caractéristiques mor-
phologiques et immunophénotypiques. La recherche d'un réarrangement clonal
des immunoglobulines par biologie moléculaire est effectuée en cas de difficulté
pour différencier un infiltrat lymphoide réactionnel, dans une gastrite d'intensité
sévere associée a Helicobacter pylori, et un lymphome du MALT débutant.
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CONTEXTE CLINIQUE

Le lymphome gastrique peut étre asymptomatique ou engendrer des douleurs
abdominales, une AEG, voire une masse palpable. Dans de rares cas, un tableau
aigu peut survenir a type d'hématémese, de méléna ou de perforation.

La biologie est en général non remarquable en dehors des complications.

TDM

La sémiologie TDM du lymphome gastrique (fig. 12-5) associe :

— une lésion infiltrante et hypodense;

—une atteinte de tout 1'estomac (50 % des cas);

— un épaississement marqué (>4 cm) et circonférentiel de la paroi gastrique;
— un élargissement des gros plis gastriques;

—une lumiere gastrique irréguliere (60 % des cas);

— un faible rehaussement aprés injection IV de produit de contraste iodé.
Le bilan TDM d'extension du lymphome gastrique cherche a mettre en évidence
des ADN régionales et une SMG.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie montre un estomac aux parois épaissies associé a des ADN régio-
nales et parfois a une SMG.
L'TRM n'a pas d'indication.

Figure 12-5.
Lymphome gastrique.
Lésion infiltrante
circonférentielle et
hypodense de I'estomac
(tétes de fléche) avec un
faible rehaussement apres
injection de produit de
contraste iodé. Noter la
présence de nombreuses
ADN associées.
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome gastrique est une lésion d'allure plutot végétante et focale dont 1'as-
pect differe le plus souvent nettement.

La tumeur stromale gastrique est une lésion volumineuse réguliere et lobulée qui
possede une nécrose centrale et de fréquentes calcifications. Sa situation sous-
muqueuse est caractéristique et aucune ADN n'est associée.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le lymphome gastrique peut se compliquer d'hématémese et de méléna, voire de
perforation.

Le pronostic de la maladie est sombre (sauf en cas de MALT). La survie a 5 ans est
estimée a 55 % en cas de traitement.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Chimiothérapie et résection chirurgicale des lésions induisant des complications
aigués sont la regle.

ITEMS CLES

Estomac — lymphome le plus souvent primitif — lésion infiltrante et hypodense — épaississement
marqué de la paroi gastrique — faible rehaussement apres injection — ADN et/ou SMG.

Métastases duodénales (duodenal metastases)

Les métastases duodénales sont des Iésions duodénales secondaires a une tumeur
maligne primitive issue d'un autre organe. La localisation est préférentiellement
pylorique et bulbaire. La taille au diagnostic varie de 1 a 5 cm. Le caractere multiple
n'est retrouvé que dans moins de 30 % des cas. Les tumeurs malignes responsables
sont par ordre décroissant de fréquence : le mélanome; les cancers du sein, du pou-
mon, du c6lon, du pancréas et du rein. L'4ge moyen a la découverte et le sex-ratio
sont variables selon le type de la tumeur primitive.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les métastases duodénales, le plus souvent uniques, sont
des 1ésions nodulaires bien limitées enchéssées dans la paroi duodénale, située dans
la musculeuse ou la sous-muqueuse, ulcérant parfois la muqueuse. L'aspect macros-
copique peut rappeler la tumeur primitive (de couleur marron pour le mélanome
pigmenté, de consistance dure et fibreuse pour le carcinome mammaire...).

Sur le plan microscopique, les métastases sont le plus souvent histologiquement
similaires au cancer primitif, tant par 1'aspect morphologique que par les données
immuno-histochimiques.
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CONTEXTE CLINIQUE

Les métastases duodénales peuvent étre responsables de douleurs abdominales, de
nausées, de vomissements et d'une AEG. Une masse palpable et/ou une hémorra-
gie digestive sont parfois révélatrices.

Le bilan biologique est le plus souvent non remarquable en dehors des épisodes
d'hémorragie digestive.

TDM

La sémiologie TDM des métastases duodénales (fig. 12-6) associe :

— une (plus rarement plusieurs) Iésion(s) de 1 4 5cm;

— une topographie pylorique ou bulbaire préférentielle;

— une occlusion digestive haute (en cas de lésion volumineuse et sténosante) ;

— un rehaussement variable selon le type de la tumeur primitive apres injection IV
de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension des métastases duodénales cherche a mettre en évidence
des ADN régionales et/ou des métastases a d'autres organes.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE
L'échographie est souvent prise a défaut.
L'TRM n'est en général pas indiquée.
DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le carcinome duodénal est unique et sténosant. Il inaugure presque toujours le
tableau clinique tandis que les métastases duodénales interviennent le plus souvent
a un stade avancé d'un cancer par ailleurs connu.

Figure 12-6

Métastase duodénale.
Lésion nodulaire sténosante
du D3 (tétes de fléche).
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EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic des métastases duodénales est variable selon le type de la tumeur
primitive mais est en général assez sombre puisqu'il traduit un cancer souvent lar-
gement avancé.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chimiothérapie est la reégle. Une chirurgie de dérivation digestive est parfois
nécessaire en traitement palliatif.

ITEMS CLES

Duodénum — Iésion le plus souvent unique de 1 a 5cm — localisation pylorique ou bulbaire — type
de rehaussement en rapport avec la tumeur primitive — stade avancé d'un cancer.
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Intestin gréle

C H A P 1 T R E

Le tube digestif correspond a l'ensemble des organes creux, allant de la bouche a
l'anus, dont la fonction générale regroupe l'ingestion et la transformation alimentaire,
la digestion et I'absorption des substances apportées par cette alimentation et enfin
I'élimination dans les selles des déchets non utilisés par I'organisme. A I'étage abdomi-
nal, le gréle fait suite a I'estomac et au duodénum. La pathologie tumorale y est majo-
ritairement maligne. En dehors du classique carcinome du gréle, les tumeurs malignes
sont principalement représentées par les tumeurs neuro-endocrines (encore appelées
tumeurs carcinoides) et des métastases principalement issues du mélanome malin.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE DE MALIGNITE)

Lipome du gréle (intestinal lipoma)

Le lipome du gréle est une lésion bénigne a contingent graisseux pur, développée
au sein de la paroi de l'intestin gréle. Le lipome du gréle est plus souvent retrouvé
au niveau de 1'iléon que du jéjunum. L'age lors de la découverte est extrémement
variable. Il n'existe pas de sex-ratio particulier.

ANATOMOPATHOLOGIE
Sur le plan macroscopique, le lipome est bien limité, d'aspect adipeux, de couleur jaune.
Sur le plan microscopique, 1'aspect classique du lipome conventionnel associe

une prolifération d'architecture lobulée, faite d'adipocytes matures, sans atypie ni
mitose, sans nécrose ni remaniement inflammatoire.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lipome du gréle est le plus souvent asymptomatique et de découverte fortuite
au cours d'un examen d'imagerie (principalement TDM). Dans de tres rares cas, il
peut étre découvert dans le cadre d'une complication a type de syndrome obstruc-
tif du gréle et/ou de I'TIA.

La biologie est non remarquable en 1'absence de complications.

TDM

La sémiologie TDM du lipome du gréle (fig. 13-1) associe :
— une image lésionnelle de 1 a 3cm;
— des contours lésionnels extrémement bien définis;

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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Figure 13-1.

Lipome du gréle.

Lésion centimétrique de
contours trés bien définis
(fleche) et de densité
graisseuse pure (d =—100 UH)
pathognomonique.

— une densité graisseuse pure pathognomonique (d = -100 UH);

— une absence de rehaussement apres injection IV de produit de contraste.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est non contributive.

L'IRM (et plus stirement I'entéro-IRM) peut mettre en évidence un lipome du gréle.
Celui-ci apparait comme une Iésion bien définie, en situation intrapariétale, qui pos-
sede un hypersignal T1 franc, un hypersignal T2 relatif et surtout un effondrement de
son signal en T1 lors de I'application de séquences en saturation de graisse (FatSat).
Aucun rehaussement n'est par ailleurs notable apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Compte tenu de la densité graisseuse pure et de la situation intramurale du lipome
du gréle, aucun autre diagnostic n'est en général évoqué.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le lipome du gréle est une tumeur strictement bénigne qui ne dégénere jamais en
liposarcome. L'évolution naturelle peut cependant se faire sur un mode de compli-
cation aigué a savoir une occlusion aigué du gréle ou une IIA.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Les tumeurs de petite taille, asymptomatiques ne requierent pas de traitement.
Les tumeurs plus volumineuses et/ou responsables de complications imposent un
geste de résection chirurgicale.
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ITEMS CLES

Intestin gréle — lésion de 1 a 3 cm de contours réguliers — densité Iésionnelle graisseuse pure patho-
gnomonique — occlusion et ITA possibles.

Tumeur stromale du gréle (intestinal stromal
tumor)

La tumeur stromale gastro-intestinale (GIST) localisée au gréle est une tumeur
a point de départ de la sous-muqueuse pariétale intestinale. La GIST est la plus
fréquente des tumeurs primitives intramurales digestives et 25 % d'entre elles sont
localisées a l'intestin gréle. L'age de découverte est en général supérieur a 50 ans.
Il n'existe pas de sex-ratio significatif. La taille au diagnostic est supérieure a 5 cm
dans plus de la moitié des cas. Une association pathologique existe avec la maladie
de von Recklinghausen. Sur le plan étiologique, les GIST sont liées & une mutation
du gene codant la protéine KIT (CD117), dans une grande majorité de cas, ou a
une mutation du géne PDGFRo.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la tumeur est nodulaire, bien limitée, exophytique a la
face externe du gréle lorsqu'elle est de grande taille, parfois ulcérée a la surface de
la muqueuse. A la coupe, les plages hémorragiques sont fréquentes, alternant avec
des plages solides de couleur brun-rosé.

Sur le plan microscopique, on décrit la tumeur stromale de type fusiforme (60 %),
de type épithélioide (20 %) ou de type mixte (20 %). La classification de Miettinen,
pour apprécier le potentiel évolutif des GIST, tient compte de :

— la localisation : estomac, intestin;
—la taille de la tumeur : <2 cm;>2-<5cm;>5-<10;> 10 cm;
— I'index mitotique : £ 5 mitoses/50 champs X 400; > 5 mitoses/50 champs X 400.

Les particularités des GIST intestinales sont une association plus fréquente avec la
maladie de von Recklinghausen, la présence de fibres skénoides caractéristiques sur
l'examen microscopique, une moindre expression du CD34 (40 %), un plus grand
nombre de tumeurs ne présentant pas de mutation des genes KIT ou PDGFRa, ou
présentant une mutation du gene KIT surl'exon 9 (moins bonne réponse al'imatinib).

CONTEXTE CLINIQUE

La GIST du gréle est le plus souvent asymptomatique méme si une hémorra-
gie digestive, une invagination ou une masse palpable sont parfois causes de sa
découverte.

Sur le plan biologique, une anémie est possible en cas de saignement digestif.
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TDM
La sémiologie TDM de la GIST du gréle (fig. 13-2) associe :

— une lésion de contours réguliers et lobulés;

— une taille souvent supérieure a 5cm;

— une situation sous-muqueuse caractéristique;

— une ulcération focale muqueuse en regard de la 1ésion;

— l'absence d'occlusion digestive;

— une nécrose centrale fréquente;

— de possibles calcifications (5 % des cas);

— un rehaussement souvent important apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Le bilan TDM d'extension d'une GIST du gréle cherche a mettre en évidence des

lésions secondaires notamment au niveau du foie.
Il est & noter qu'il n'existe pas de dissémination lymphatique pour ce type de tumeurs.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie n'est pas contributive.
L'IRM n'est en général pas indiquée.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les métastases du gréle sont d'origine colique ou secondaires a un mélanome. Le
contexte tumoral est le plus souvent connu. Les [ésions sont souvent multiples et
étagées et un syndrome occlusif est la regle.

Figure 13-2.

Lésion stromale du gréle.
Lésion de contours
lobulés (tétes de fleche) a
centre nécrotique (étoile)
possédant un contact
intime avec l'intestin gréle
adjacent.
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Le carcinome du gréle possede un aspect circonférentiel et sténosant avec une
occlusion souvent marquée.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

La GIST du gréle peut se compliquer d'IIA, de rupture ou d'hémorragie digestive.
Le pronostic est globalement bon pour les tumeurs inférieures a 5 cm, tandis que
des métastases sont possibles pour les tumeurs les plus volumineuses (5 a 10 cm).
Il est a noter que les GIST du gréle sont plus agressives que les GIST gastriques a
taille équivalente.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale plus ou moins associée a une chimiothérapie anti-
angiogénique (imatinib — Glivec®) en cas d'atteinte métastatique associée est la regle.

ITEMS CLES

Intestin gréle —1ésion volumineuse tissulaire a centre nécrotique — possibles calcifications — situation
sous-muqueuse — ulcération muqueuse en regard — pas de syndrome occlusif.

TUMEURS MALIGNES

Carcinome du grele (small bowel carcinoma)

Le carcinome du gréle correspond a la tumeur primitive issue des cellules de la
muqueuse de l'intestin gréle. L'adénocarcinome (40 % des tumeurs) est le type
histologique le plus fréquent des tumeurs malignes du gréle méme s'il demeure
50 fois moins fréquent que celui du colon. La plupart des carcinomes proviennent
d'un polype adénomateux. La prévalence de cette tumeur est de 1 a 3 pour 10000
individus. Des facteurs de risque tels que la maladie de Crohn, la sprue, la maladie
cceliaque, le syndrome de Peutz-Jeghers, la duplication intestinale et la chirurgie
du gréle sont classiquement retenus. Le carcinome de l'intestin gréle est une tu-
meur du sujet 4gé de plus de 60 ans. Une prédominance masculine est notée. La
situation tumorale préférentielle est le jéjunum et tout particulierement sur ses
trente premiers centimeétres. La localisation iléale est nettement moins fréquente et
ne dépasse pas 15 % des cas.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la 1ésion est polypoide ou plane, infiltrante, circonfé-
rentielle et sténosante.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une prolifération d'architecture glandulaire,
pour laquelle on décrit le grade de différenciation (bien, moyennement ou peu
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différencié), le niveau d'infiltration de la paroi (pT), la présence d'emboles vascu-
laires ou d'infiltration périnerveuse, la présence de métastases ganglionnaires et
1'état des sections chirurgicales.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du carcinome du gréle associe des douleurs abdo-
minales et/ou un syndrome occlusif (90 % des cas). Un méléna ou une anémie sont
également parfois retrouvés. Une masse palpable est quelquefois diagnostiquée.
Sur le plan biologique, une anémie est parfois révélatrice.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome du gréle (fig. 13-3) associe :
— une lésion tissulaire circonférentielle;

— un caractere irrégulier et sténosant évocateur;

— une distension intestinale d'amont;

— un rehaussement souvent modéré apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Le bilan TDM d'extension du carcinome du gréle cherche a mettre en évidence des

ADN mésentériques et/ou une infiltration de la graisse péridigestive. Des métastases

hépatiques, pulmonaires ou encore une carcinose péritonéale sont a rechercher.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est le plus souvent prise a défaut.
L'IRM donne peu d'indications dans ce cadre, méme si une entéro-IRM peut étre
intéressante pour la détection des plus petites 1ésions.

Figure 13-3.

Carcinome du gréle.

Lésion circonférentielle et
sténosante (fleche) prenant
fortement le produit

de contraste iodé et
provoquant un syndrome
occlusif d'amont sur le
gréle.
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le lymphome du gréle se distingue par une dilatation importante de la lumiere
digestive qui est évocatrice.

La tumeur stromale du gréle (GIST) est exophytique et non occlusive du fait de sa
situation strictement sous-muqueuse.

La tumeur neuro-endocrine du gréle est hyperartérialisée, présente des calcifica-
tions et induit une réaction fibreuse rétractile locorégionale souvent évidente.

Les métastases du gréle sont, en regle générale, issues d'une tumeur colique ou
d'un mélanome. Les 1ésions sont alors souvent multiples et étagées sur I'ensemble
de l'intestin.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le carcinome du gréle peut générer des complications a type d'occlusion méca-
nique du gréle, d'TIA, d'hémorragie digestive ou de perforation (rare). Le pronostic
est intermédiaire avec une survie a 5 ans de 50 % en cas de carcinome jéjunal et de 20 %
en cas de carcinome iléal.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale est la regle en cas de tumeur localisée. Une chimiothérapie
est indiquée en cas de maladie étendue ou disséminée.

ITEMS CLES

Intestin gréle — patient > 60 ans — lésion irréguliere et sténosante — syndrome occlusif.

Tumeur neuro-endocrine du gréle (intestinal
neuroendocrine tumor)

La tumeur neuro-endocrine (ou tumeur carcinoide) du gréle est une tumeur a
point de départ des cellules entérochromaffines. Dans son acceptation la plus
restreinte, le terme de tumeur carcinoide est réservé actuellement a la tumeur
neuro-endocrine bien différenciée associée a un syndrome carcinoide cli-
nique di a I'hypersécrétion de sérotonine (tumeur dite fonctionnelle). II s'agit
d'une tumeur rare, correspondant a 2 % des tumeurs gastro-intestinales. Des
anomalies associées sont communément admises, notamment cardiaques
(60 a 70 %) ou encore l'association possible a d'autres tumeurs malignes dans le
cadre d'une NEM1. Quarante-cinq pour cent des TNE du TD sont situées dans
l'intestin gréle (dont la moitié dans I'iléon). L'incidence des TNE dans I'iléon est en
augmentation constante, alors que l'incidence du carcinome du gréle diminue.
La TNE du gréle est multiple dans 10 % des TNE jéjunales proximales et dans 30 %
des TNE jéjunales distales et iléales. La taille lésionnelle varie d'un a plusieurs centi-
metres. L'age de survenue se situe entre 50 et 70 ans. Le sex-ratio M : Festde 2 : 1.
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ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, on observe une lésion nodulaire bien limitée, enchéssée
dans la paroi intestinale, de localisation muqueuse et sous-muqueuse.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une tumeur neuro-endocrine le plus souvent
bien différenciée, d'architecture endocrinoide typique, en petits nids ou travées
avec agencement en pseudo-rosettes. La cytologie est réguliere avec des cellules
au noyau rond avec une chromatine «poivre et sel» et un cytoplasme éosinophile
peu abondant. La vascularisation est riche. La nouvelle classification OMS 2010
des TNE distingue les TNE en fonction de l'index mitotique et du type de peptides
sécrétés (gastrinome et somatostatinome dans le gréle proximal; TNE produisant
la sérotonine dans le gréle distal).

CONTEXTE CLINIQUE

La tumeur neuro-endocrine du gréle peut soit étre asymptomatique (> 50 % des cas)
soit se traduire par un syndrome carcinoide (< 10 % des cas) avec notamment des épisodes
de flush cutané et des diarrhées. Une masse palpable (20 % des cas), des douleurs abdo-
minales et/ou un syndrome occlusif (20 % des cas) peuvent également étre révélateurs.
Sur le plan biologique, il existe une augmentation évocatrice du taux de sérotonine,
de 5-hydroxytryptophane ainsi qu'une élévation importante du 5-HIAA (acide
5-hydroxyindolacétique) dans les urines de 24 h.

TDM

La sémiologie TDM de la tumeur neuro-endocrine du gréle (fig. 13-4) associe :
— une lésion de la paroi du gréle souvent de petite taille;

— une atteinte tumorale mésentérique associée (> 70 % des cas);

Figure 13-4.

Lésion neuro-endocrine

du gréle.

Lésion pariétale (fleche)
associée a une atteinte
mésentérique de voisinage
et aspect rétractile et
spiculé du mésentere (tétes
de fleche) extrémement
évocateur.
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— un aspect hautement rétractile et spiculé de l'atteinte mésentérique;
— des calcifications fréquentes et évocatrices;
— un aspect rigidifié et rétracté des anses digestives autour de la zone tumorale;

— un rehaussement artériel important pathognomonique lors de I'injection IV de
produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension de la tumeur neuro-endocrine du gréle cherche a mettre
en évidence des ADN régionales, des lésions secondaires au foie (90 % des cas lors
de syndrome carcinoide), visibles au mieux au temps artériel de l'injection IV de
produit de contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie et I'TRM sont souvent de peu d'intérét diagnostique.
L'octréo-scanner (au I-123 MIBG) est un examen scintigraphique extrémement
pertinent qui montre la 1ésion primitive et les éventuelles atteintes mésentériques
et métastatiques a distance associées.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les métastases de I'intestin gréle sont le fait du cancer du c6lon et du mélanome.
Elles sont souvent multiples, étagées et responsables d'occlusion. Le contexte
tumoral est en général connu.

La tumeur desmoide mésentérique se situe plus fréquemment au niveau de la
racine du mésentere et possede des caractéristiques assez voisines de la tumeur car-
cinoide. L'octréo-scanner est alors négatif, ce qui permet de redresser le diagnostic.
La mésentérite rétractile est extrémement rare et de fait est un diagnostic d'exclu-
sion absolu.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

La tumeur neuro-endocrine du gréle possede un pronostic extrémement variable
selon son degré d'extension lors de sa découverte. Son pronostic est excellent en cas
d'atteinte localisée sans atteinte ganglionnaire ou métastatique hépatique associée.
La survie a 5 ans est dans ce cas-1a de plus de 90 %. En cas de métastases hépatiques,
la survie a 5 ans tombe a 50 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale du segment digestif ainsi que de son mésentere, plus ou
moins associée a une hémicolectomie, est la regle. Les métastases hépatiques peuvent
bénéficier de chirurgie palliative. La chimio-embolisation voire les techniques de
thermo-ablation peuvent étre associées. La chimiothérapie par voie veineuse ne pos-
séde aucune indication sauf en cas de rarissimes métastases osseuses. Sur le plan symp-
tomatique, un traitement par analogue de la somatostatine est généralement instauré.
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ITEMS CLES

Intestin gréle — tres petite lésion pariétale — trés importante réaction tumorale mésentérique asso-
ciée — aspect spiculé et rétractile du mésentere — calcifications mésentériques — hyperartérialisation
caractéristique de la tumeur primitive et des métastases hépatiques — octréo-scanner.

Lymphome du gréle (intestinal lymphoma)

Le lymphome du gréle correspond a une tumeur maligne de l'intestin gréle issue de
cellules lymphocytaires. Il s'agit de la tumeur la plus fréquente des tumeurs malignes
de l'intestin gréle. Un tiers de tous les lymphomes extraganglionnaires touche 1'in-
testin gréle. Le gréle est le deuxieme site du TD le plus fréquemment atteint par
des lymphomes apres I'estomac. Au sein de l'intestin gréle, I'iléon est touché dans
51 % des cas, le jé¢junum dans 47 % des cas. Dans plus de 50 % des cas, le lymp-
home de 'intestin gréle est primitif, il s'agit en grande majorité d'un LMNH. L'age
moyen de découverte est variable et il n'existe pas de prédominance sexuelle pour
cette tumeur. Les facteurs de risque sont les maladies inflammatoires chroniques de
l'intestin et I'immunodépression pour les lymphomes B et la maladie coeliaque pour
les lymphomes T.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de lymphome doit étre adressé
au service d'anatomie pathologique immédiatement et a l'état frais pour faire
I'objet d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie
moléculaire.

Sur le plan macroscopique, il peut exister un épaississement diffus de la paroi, une
atteinte plurinodulaire, avec des nodules de couleur blanc-rosé, d'aspect «chair de
poisson » dans la paroi, ou des ulcérations de la muqueuse.

Sur le plan microscopique, les lymphomes primitifs de l'intestin sont dans la majo-
rité des cas des lymphomes de phénotype B, essentiellement des lymphomes B
diffus a grandes cellules et des lymphomes du MALT (tissu lymphoide associé aux
mugqueuses). Les autres lymphomes de phénotype B rencontrés sont le lymphome
du manteau, le lymphome folliculaire ou le lymphome de Burkitt.

Le lymphome de phénotype T le plus fréquent est le lymphome intestinal a cel-
lules T associé a une entéropathie. Il est diagnostiqué devant une infiltration de la
paroi intestinale par une prolifération monotone de cellules lymphoides de taille
moyenne, aux noyaux ronds ou anguleux, nucléolés et aux cytoplasmes éosino-
philes moyennement abondant; il est associé a une lymphocytose intra-épithéliale
CD3+/CD4—/CD8-.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lymphome du gréle peut étre asymptomatique ou engendrer des douleurs
abdominales, une perte de poids, voire une masse palpable. Malabsorption et
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diarrhée sont également envisageables. Dans de rares cas, un tableau aigu peut
survenir a type d'occlusion intestinale ou de perforation.
La biologie est en général non remarquable.

DM

La sémiologie TDM du lymphome du gréle (fig. 13-5) associe :
— dans sa forme infiltrante (la plus fréquente) :

+ une lésion circonférentielle du gréle supérieure a 5cm de long,
+ une densité homogene et faible de la 1ésion,

+ une dilatation pseudo-anévrysmale du tube sur son versant antimésentérique,
+ un tres faible rehaussement apres injection IV de produit de contraste iodé;

Figure 13-5.

Lymphome du gréle.

a : coupe axiale. Atteinte
circonférentielle avec épaississement
pariétal important et homogéne
(tétes de fleche). b : coupe coronale.
Epaississement pariétal homogéne
(tétes de fleche) s'étendant sur 5 cm
et responsable d'un feces sign dans
la lumiére du gréle d'amont.
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— dans sa forme polypoide :
+ une lésion polypoide,
+ une ulcération muqueuse,
+ un rehaussement tres faible apres injection IV de produit de contraste iodé;

— dans sa forme mésentérique :

+ de trées nombreuses ADN entourant les vaisseaux mésentériques,

+ un aspect en « sandwich »,

+ une lésion volumineuse mésentérique déplagant les anses digestives,

« une infiltration de la graisse mésentérique,

+ un rehaussement modéré des 1ésions apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension du lymphome du gréle cherche & mettre en évidence des
ADN rétropéritonéales et/ou mésentériques et une SMG.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

Ni I'échographie, ni 'TRM ne trouvent une indication dans cette pathologie.

Une entéro-IRM permet d'analyser au mieux le nombre et 1'étendue des lésions
ainsi que les ADN associées.

L'entéro-scanner possede également un intérét en cas de non-distension suffisante
du TD au scanner pour une analyse pertinente des lésions.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Un hématome pariétal digestif peut étre évoqué, possédant une hyperdensité spon-
tanée en rapport avec le saignement frais et entrant dans un contexte de trouble de
la coagulation innée ou acquise.

Une vascularite intestinale, telle que le purpura rhumatoide, le lupus érythémateux
disséminé (LED), peut donner une atteinte du gréle parfois trompeuse. Néanmoins,
le tableau clinico-biologique differe souvent largement. La maladie de Crohn peut étre
facilement distinguée du fait de ses sténoses cicatricielles et de son atteinte cedéma-
teuse lors des poussées. Par ailleurs, les fameux signes du peigne et la sclérolipomatose
ainsi qu'une atteinte possible d'autres segments digestifs que le gréle peuvent s'ajouter.
La tumeur neuro-endocrine du gréle peut ressembler a la forme mésentérique du
lymphome mais elle possede un aspect spiculaire et rétractile souvent évocateur.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le lymphome du gréle peut se compliquer d'hémorragie digestive, de perforation
ou d'occlusion digestive. Le pronostic global de la maladie est pauvre, en rapport
avec l'atteinte du gréle mais aussi des atteintes associées.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Chimiothérapie et résection chirurgicale des lésions induisant des complications
aigués sont la regle.
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ITEMS CLES

Intestin gréle — lymphome primitif (> 50 % des cas) —lésion circonférentielle polypoide ou infiltrante
selon les cas — hypodensité franche et faible rehaussement apres injection — ADN mésentériques,
rétropéritonéales et SMG.

Métastases du gréle (intestinal metastasis)

Les métastases de l'intestin gréle sont des localisations secondaires d'un cancer pri-
mitif d'un autre organe ou d'un autre site du tractus gastro-intestinal. Le mode de
diffusion des métastases est variable et peut se faire soit par diffusion intrapérito-
néale, soit par voie hématique ou lymphatique. Dans de rares cas, il peut exister
une extension directe d'une tumeur primitive contigué. Les tumeurs primitives,
qui donnent des métastases de l'intestin gréle, les plus fréquemment rencontrées
sont les mélanomes, les tumeurs testiculaires, les carcinomes du sein, de 1'ovaire
et des poumons. L'invasion directe est plutot liée aux cancers d'origine gynéco-
logique ou aux cancers pancréatiques. La taille moyenne au diagnostic est extré-
mement variable. L'dge a la découverte ainsi que le sexe des patients porteurs de
métastases de l'intestin gréle sont extrémement variables et en rapport avec le type
de la tumeur primitive responsable.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la 1ésion, développée dans 1'épaisseur de la paroi, s'étend
dans le chorion muqueux pour ulcérer parfois le revétement muqueux en surface.
Sur le plan microscopique, l'aspect morphologique et l'immunophénotype des
métastases sont fonction de la tumeur primitive. La localisation des métastases est
typiquement le chorion sous-muqueux et/ou la musculeuse, avec plus ou moins
invasion du chorion muqueux. L'épithélium adjacent n'est pas dysplasique.

CONTEXTE CLINIQUE

Les métastases du gréle peuvent étre asymptomatiques ou responsables de dou-
leurs abdominales, d'amaigrissement voire de masse palpable abdominale pour les
plus volumineuses. Des syndromes de malabsorption ou des épisodes de diarrhées
peuvent étre révélateurs. Dans de rares cas, un abdomen aigu par syndrome occlu-
sif ou perforation peut étre a I'origine de leur découverte.

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM des métastases du gréle (fig. 13-6) associe :
— une (ou plusieurs) lésion(s) nodulaire(s);

— un caractere étagé des lésions sur le gréle lorsqu'elles sont multiples;
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Figure 13-6.

Métastase du gréle.
Lésion nodulaire, centrée
sur une anse iléale (tétes
de fleche), se rehaussant
de fagon marquée aprés
injection de produit

de contraste iodé et
directement responsable
d'un syndrome occlusif
mécanique d'amont.

— un possible syndrome occlusif d'amont;

— un rehaussement variable, dépendant de la tumeur primitive responsable, apres
injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension des métastases du gréle cherche & mettre en évidence des
ADN mésentériques associées, des 1ésions secondaires au niveau d'autres organes
tels que le foie ou les surrénales, ou encore une ascite et la présence de métastases
péritonéales. En cas de tumeur primitive non connue (ce qui est exceptionnel),
celle-ci doit impérativement étre recherchée.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est souvent prise a défaut en dehors des lésions métastatiques les
plus volumineuses responsables d'occlusion.

L'IRM n'est en général pas indiquée. Une entéro-IRM pourrait, si elle est réalisée,
mettre en évidence des1ésions tissulaires de l'intestin gréle, étagées et de rehaussement
variable apres injection IV de gadolinium selon la tumeur primitive responsable.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Certaines vascularites de l'intestin gréle, tels le purpura rhumatoide ou le LED,
peuvent générer des lésions solides de l'intestin gréle. Néanmoins, le terrain et le
contexte different généralement de facon importante.

La tumeur neuro-endocrine du gréle, bien que pouvant étre multifocale dans de
rares cas, posséde un aspect spiculaire et rétractile souvent évocateur.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Les métastases de l'intestin gréle peuvent se compliquer d'hémorragie, de perfora-
tion ou de syndrome occlusif du gréle. Le pronostic est en général mauvais, leur
présence témoignant d'un stade évolué du cancer primitif.
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chimiothérapie est en général la regle. La résection chirurgicale des métastases
de l'intestin gréle est envisageable en cas de complications de type hémorragique
ou occlusif.

ITEMS CLES

Intestin gréle — lésions nodulaires de taille et de rehaussement variables selon le stade et la tumeur
primitive — hémorragie et occlusion possibles — mélanome malin — fréquentes lésions secondaires
a d'autres organes.
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Colon et rectum

C H A P 1 T R E

Le tube digestif correspond a I'ensemble des organes creux, allant de la bouche a
l'anus, dont la fonction générale regroupe l'ingestion et la transformation alimen-
taire, la digestion et 'absorption des substances apportées par cette alimentation et
enfin I'élimination dans les selles des déchets non utilisés par 1'organisme. Derniéres
portions du tube digestif, le colon et le rectum sont le siege de deux des principaux
cancers digestifs de I'adulte que sont le carcinome colique et le carcinome du rectum.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Lipome colique (colonic lipoma)

Le lipome colique est une lésion bénigne, a contingent graisseux pur, qui se
développe dans la paroi du colon. L'dge moyen a la découverte est extrémement
variable. Il n'existe pas de sex-ratio remarquable.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le lipome est bien limité, d'aspect adipeux, de couleur
jaune.

Sur le plan microscopique, l'aspect classique du lipome conventionnel associe une
prolifération de l'architecture lobulée, faite d'adipocytes matures, sans atypie ni
mitose, sans nécrose ni remaniement inflammatoire.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lipome colique est le plus souvent asymptomatique et découvert au cours d'un
examen d'imagerie. Dans des cas exceptionnels, le lipome colique peut étre décou-
vert dans le cadre d'une complication a type d'TIA.

La biologie est non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du lipome colique (fig. 14-1) associe :
— une image lésionnelle de 1 a 3 cm;

— des contours lésionnels extrémement bien définis;

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE DE MALIGNITE) 271



Figure 14-1.

Lipome colique.

Lésion centimétrique

de densité graisseuse
pure (d =-100 UH)
pathognomonique, située
au niveau du ceecum
(fleche).

— une densité graisseuse pure pathognomonique (d = —100 UH);

— une absence de rehaussement apres injection IV de produit de contraste.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est en général prise a défaut.

L'IRM (et plus encore l'entéro-IRM) peut révéler un lipome du gréle. Celui-ci
apparait comme une lésion bien définie en situation intrapariétale et qui possede
un hypersignal T1 franc, un hypersignal T2 relatif et surtout un effondrement de
son signal en T1 lors de l'application de séquences en saturation de graisse (Fat-Sat).
Aucun rehaussement n'est mis en évidence apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Compte tenu de la densité graisseuse pure et de la situation intramurale du lipome
colique, aucun autre diagnostic n'est a évoquer.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le lipome colique est une tumeur strictement bénigne, ne dégénérant jamais en
liposarcome.

L'évolution naturelle du lipome colique peut cependant se faire sur un mode de
complication aigué mais exceptionnelle a type d'TIA.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Les lipomes coliques de petite taille et asymptomatiques ne requierent aucun trai-
tement. Les tumeurs plus volumineuses et/ou responsables de complications im-
posent un geste le plus souvent de résection chirurgicale.

ITEMS CLES

Colon —lésion de 1 a 3 cm de contours réguliers — densité lésionnelle graisseuse pure (d =—100 UH)
pathognomonique — ITA exceptionnelle.

272 Célon et rectum



Tumeurs mucineuses de 'appendice (mucinous
appendiceal neoplasms)

Les tumeurs mucineuses de I'appendice forment un spectre continu allant de
néoplasies non invasives de bas grade jusqu'a des néoplasies invasives. Elles
représentent 70 % des causes de mucocele appendiculaire. Le terme de muco-
cele appendiculaire est un terme macroscopique désignant un appendice dilaté
rempli de mucus, quelle qu'en soit la cause. Les néoplasies mucineuses de bas
grade sont les 1ésions épithéliales néoplasiques les plus fréquentes de 1'appen-
dice. Elles représentent environ un tiers des néoplasies épithéliales appendicu-
laires et sont découvertes dans environ 0,3 % des appendicectomies. La forme
bénigne kystique correspond au cystadénome mucineux de l'appendice. L'age
moyen lors de la découverte est de 55 ans. Le sex-ratio M : F est de 1 : 4. La rup-
ture du cystadénome mucineux est gravissime puisqu'elle entraine la formation
d'un pseudo-myxome péritonéal. La dégénérescence maligne en cystadénocar-
cinome mucineux est estimée a 10 % des cas. Son association pathologique au
cystadénome mucineux de l'ovaire (dont certains auteurs pensent qu'il s'agirait
presque toujours d'une propagation a 'ovaire de la tumeur appendiculaire) et
au carcinome du c6lon (risque X 6) est communément admise.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la taille lésionnelle moyenne au diagnostic est de 5 a
10 cm. L'appendice est renflé et la lumiere est dilatée, remplie de mucus. L'examen
macroscopique doit s'attacher a rechercher attentivement une effraction de la séreuse.
Sur le plan microscopique, les tumeurs mucineuses de I'appendice ont en commun
de comporter un épithélium néoplasique constitué par des cellules mucosécré-
tantes, colorées par le PAS et le bleu alcian. Les cellules sont classiquement cylin-
driques hautes, avec une sécrétion de mucus bien visible. La classification OMS
2010 distingue :
— les tumeurs mucineuses appendiculaires de bas grade : architecture villeuse ou
festonnée, dysplasie de bas grade, polarité cellulaire conservée avec vacuoles
intracytoplasmiques, mitoses rares, absence de stroma desmoplasique;

— les adénocarcinomes mucineux : aspect invasif avec stroma réaction desmo-
plasique, dysplasie de haut grade, mitoses plus fréquentes.

CONTEXTE CLINIQUE

Les tumeurs mucineuses appendiculaires de bas grade sont asymptomatiques dans
25 % des cas. Des douleurs chroniques en FID sont fréquentes. Une masse est pal-
pable dans 50 % des cas.

La biologie est non remarquable.
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TDM

La sémiologie TDM des tumeurs mucineuses appendiculaires de bas grade (fig. 14-2)
associe :

— une lésion arrondie et bien délimitée d'environ 5 cm;
— une situation paraceecale;

— un contenu de densité liquidienne (d = 10 UH);

— des calcifications arciformes périphériques évocatrices;

— un rehaussement souvent marqué de la paroi apres injection IV de produit de
contraste iodé.

Le bilan TDM de la tumeur cherche a mettre en évidence un épaississement ou
des nodules tissulaires de la paroi évocateurs d'une dégénérescence en adénocarci-
nome mucineux. Dans ce cadre, la recherche de métastases est impérative.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion d'allure kystique en situation sous-
cecale. Le contenu peut présenter de fins échos.

L'IRM met en évidence le caractere liquidien du contenu mucineux des kystes,
lequel peut apparaitre en franc hypersignal T1. L'injection de gadolinium permet
de montrer le rehaussement de la paroi de la mucocele.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'appendicite aigué (dans sa forme catarrhale) peut entrainer une distension par-
fois importante de l'appendice. Pour autant, le tableau dominant est infectieux et
il existe une défense en FID.

Figure 14-2.

Lésion mucineuse de
I'appendice.

Distension appendiculaire
majeure (tétes de fleche) en
rapport avec une mucocele
et présence de calcifications
arciformes (fleche) trés
évocatrices.
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EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle des tumeurs mucineuses de bas grade peut tout d'abord se
faire vers des complications aigués a type d'IIA ou de torsion. Plus grave, la rup-
ture de la mucocele appendiculaire, si elle survient, entraine un pseudo-myxome
péritonéal. Par ailleurs, et en I'absence de prise en charge chirurgicale, la dégénéres-
cence en adénocarcinome mucineux assombrit nettement le pronostic.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge des tumeurs mucineuses appendiculaires de bas grade repose sur
une exérese chirurgicale complete prudente du fait du risque de pseudo-myxome
péritonéal.

ITEMS CLES

Appendice — femme de 50 ans — lésion sacciforme de densité liquidienne — situation paracacale
— calcifications arciformes périphériques — ITA et torsion — pseudo-myxome péritonéal en cas de
rupture — dégénérescence maligne imposant la chirurgie.

TUMEURS MALIGNES

Carcinome colique (colon carcinoma)

Le carcinome colique est une tumeur épithéliale maligne développée a partir des
cellules de la muqueuse colique. Son incidence est majeure au sein des pays occi-
dentaux (risque de 5 % pour chaque individu de race blanche au cours de sa vie).
Il s'agit du cancer le plus fréquent du TD et le second cancer le plus fréquent en
termes de mortalité (13 % des déces par cancer). Un ATCD de cancer colique ou
rectal personnel ou familial (risque X 3) est un facteur de risque majeur, de méme
qu'un ATCD personnel de cancer ovarien, du sein ou de I'endometre, les MICI
(apres 10 ans) et la présence de polypes adénomateux (10 % de risque moyen de
dégénérescence). Les polyposes familiales (Peutz-Jeghers, Gardner) sont également
des terrains a risque de méme qu'une obésité et un régime pauvre en fibres et riche
en graisses et en protéines animales. Sur le plan physiopathologique, on considere
que la séquence adénome/carcinome évolue sur environ 10 ans. Un carcinome
colique peut également apparaitre de novo. Parmi tous les cancers coliques, 75 %
sont dits «sporadiques», 20 % sont des cancers avec prédisposition familiale et
5 9% sont des cancers héréditaires (dans lequel la mutation est constitutionnelle),
comme ceux survenant dans le cadre d'un syndrome de Lynch (ou syndrome
HNPCC). Sur le plan topographique, le colon sigmoide représente a lui seul 25 %
des sites de carcinomes coliques. L'dge habituel a la découverte se situe au-dela de
50 ans avec un pic autour de 70 ans. Une prédominance masculine pour ce cancer
existe avec un sex-ratio M : Fde 3: 2.
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ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, l'aspect typique est ulcérobourgeonnant, circonférentiel et/
ou sténosant lorsqu'il est de grande taille, infiltrant la paroi colique. Lorsque le cancer est
développé sur un adénome, la lésion polypoide préexistante peut persister sur les bords.
Sur le plan microscopique, l'aspect morphologique de 1'adénocarcinome colique
le plus fréquent est de type lieberkiihnien, d'architecture glandulaire. Il peut étre
bien, moyennement ou peu différencié, selon le pourcentage de formations glan-
dulaires visibles dans la tumeur. D'autres types histologiques sont décrits : le car-
cinome colloide ou carcinome mucineux (correspondant a un carcinome avec
contingent colloide de plus de 50 % de la surface tumorale) est par définition un
carcinome peu différencié; le carcinome médullaire est associé a une instabilité
des microsatellites, les types festonné, micropapillaire, adénosquameux ou a cel-
lules fusiformes sont rares. Le compte rendu doit préciser le type histologique et le
degré de différenciation, le niveau d'infiltration des différentes tuniques de la paroi
colique (stade pT), le nombre de ganglions envahis (stade pN), la présence d'em-
boles vasculaires et d'infiltrations périnerveuses, la présence d'un résidu tumoral
microscopique (R1) ou macroscopique (R2). Des examens de biologie moléculaire
doivent compléter 'analyse morphologique dans certaines indications : recherche
des mutations du gene KRAS dans les cancers métastatiques susceptibles de béné-
ficier d'un traitement par anti-EGFR; recherche d'un phénotype RER (instabilité
des microsatellites par biologie moléculaire et/ou perte d'expression des protéines
du systeme MMR par immuno-histochimie) selon les criteres d'Amsterdam (pour
rechercher un syndrome de Lynch) ou dans les stades pT3NO et pT4NO (a visée
pronostique). Ainsi, méme si un phénotype RER+ ne correspond que dans moins
de 20 % des cas a un syndrome de Lynch, ce phénotype RER est observé dans plus
de 90 % des cancers colorectaux dans le cadre d'un syndrome de Lynch, alors qu'il
n'est présent que dans 15 % des cancers sporadiques.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du carcinome colique associe des douleurs abdo-
minales, des troubles du transit, des rectorragies ou un tableau d'occlusion colique
(50 % des cas). Une AEG et un amaigrissement sont également la regle.

Sur le plan biologique, le test hémocult est positif dans seulement 5 % des cas, une
anémie microcytaire ou normocytaire peut étre mise en évidence. Un taux d'ACE
supérieur a 2,5 pg/L est un marqueur largement en faveur de ce diagnostic.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome colique (fig. 14-3) associe :
— aun stade précoce :

+ une lésion plate ou discrétement surélevée au niveau de la muqueuse,
« une discrete rigidification pariétale,
+ un rehaussement par l'injection IV de produit de contraste iodé;
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Figure 14-3.

Carcinome colique.

a: coupe axiale. Tumeur

sigmoidienne. Lésion courte

et sténosante de la boucle

sigmoidienne (tétes de fleche) se

rehaussant fortement aprés injection

de produit de contraste iodé.

b : coupe coronale. Tumeur du célon

gauche. Lésion courte, irréguliére et

sténosante (tétes de fléche) trés bien

mise en évidence sur cet examen de
coloscanner a |'eau. b

— a un stade avancé :

« une lésion souvent circonférentielle d'allure végétante ou ulcérante,

* un caracteére sténosant plus ou moins marqué,

« une rigidification pariétale,

- une dilatation du c6lon d'amont,

+ un rehaussement important apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension du carcinome colique cherche a mettre en évidence des
ADN mésentériques (15 %), ainsi que des métastases a distance, principalement au
niveau du foie (75 %), du poumon (30 %) et des ovaires (3 %), et des métastases
péritonéales.
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AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

Le lavement opaque en double contraste est presque abandonné, il met en évidence
une sténose a type «de trognon de pomme » par son aspect court, irrégulier, excen-
tré avec des angles de raccordement brutaux.

La TEP-TDM, si elle est réalisée, met en évidence une hyperfixation tumorale au
niveau de la tumeur primitive et permet parfois la mise en évidence de lésions a
distance.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La sigmoidite aigué diverticulaire peut parfois apparaitre sous un aspect proche
d'une tumeur, notamment lorsque I'extension est courte et qu'il existe un syn-
drome occlusif. Néanmoins, l'importance de l'infiltration péridigestive, la présence
de diverticules et le tableau clinique et biologique sont souvent distincts. Il faut
cependant savoir se méfier d'une diverticulite qui recouvre une tumeur.

La colite infectieuse ischémique ou la RCH touchent souvent un segment colique
important, ne sont en général pas occlusives et présentent un épaississement mural
avec un cedeéme sous-muqueux qui est absent en cas de tumeur.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le carcinome colique est une tumeur dont le pronostic est variable en fonction
du stade. La survie a 5 ans globale est de 50 %, mais se situe entre 80 et 85 % dans
les stades initiaux contre 5 a 10 % dans les stades avancés. Des complications de
la tumeur a type d'hémorragie, de syndrome occlusif, d'IIA, de perforation ou de
fistule sont également possibles.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale complete de la tumeur et son drainage lymphatique et
vasculaire, plus ou moins associés a une chimiothérapie, sont la regle. La prise en
charge des lésions secondaires hépatiques ou pulmonaires par chirurgie ou par
destruction par thermo-ablation est également indiquée dans certains cas.

ITEMS CLES

Colon — homme blanc de 70 ans — facteurs de risque familiaux — régime alimentaire de type
occidental — séquence adénome/carcinome — petite lésion ulcérée plate jusqu'a masse sténosante
volumineuse — topographie sigmoidienne prédominante — occlusion colique d'amont — méta-
stases hépatiques (75 %).

Carcinome rectal (rectal carcinoma)

Le carcinome du rectum est la tumeur maligne dont le point de départ est la
muqueuse rectale.
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Son incidence est majeure au sein des pays occidentaux. Les carcinomes rectaux se
développent dans 90 % des cas sur des polypes adénomateux. Un ATCD de cancer
colique ou rectal personnel ou familial (risque X 3) est un facteur de risque majeur.
Des prédispositions génétiques au carcinome rectal existent également comme la
polypose adénomateuse familiale et le syndrome de Lynch (HNPCC) ainsi que
des facteurs de risque comme la RCH (apres 10 ans). L'incidence du cancer rectal
augmente avec 1'dge, la plupart des carcinomes rectaux survenant apres 50 ans. Une
discrete prédominance masculine existe.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, la lésion est ulcérobourgeonnante, de taille vari-
able, développée au niveau de la muqueuse et infiltrant 1'épaisseur de la paroi
rectale.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'un adénocarcinome de type lieberkithnien
bien, moyennement ou peu différencié. Les autres carcinomes observés sont des
carcinomes colloides ou des carcinomes indifférenciés. L'adénocarcinome rectal
ne differe pas du carcinome colique morphologiquement. Le pathologiste s'atta-
chera a préciser le degré de différenciation, la présence d'infiltration périnerveuse
ou d'emboles vasculaires, les niveaux d'infiltration de la paroi (pT), le nombre de
métastases ganglionnaires (pN) et les marges circonférentielle et distale.

CONTEXTE CLINIQUE

Le carcinome rectal demeure longtemps asymptomatique. Lorsqu'il est sympto-
matique, la rectorragie est le signe le plus fréquent. Des ténesmes ou des douleurs
a la défécation sont possibles. Une AEG et un amaigrissement sont également la
regle.

Sur le plan biologique, le test hémocult est positif dans seulement 5 % des cas, une
anémie microcytaire ou normocytaire peut étre révélatrice. Un taux d'ACE supé-
rieur a 2,5 ig/L est un marqueur largement en faveur du diagnostic.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome rectal (fig. 14-4) associe :

— une lésion ulcérobourgeonnante plus ou moins circonférentielle et sténosante de
la paroi rectale;

— une situation intrapéritonéale (haut rectum) ou sous-péritonéale (bas rectum);

— une atteinte préférentiellement endoluminale et plus ou moins transpariétale
pouvant atteindre l'espace graisseux du mésorectum dans les formes avancées;

— un possible syndrome occlusif colique d'amont en cas de tumeur volumineuse;

—un rehaussement important et hétérogéne par l'injection IV de produit de
contraste iodé.
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Figure 14-4.

Carcinome rectal.

Lésion circonférentielle

et végétante, située a la
face antérieure du haut
rectum (tétes de fleche), et
responsable d'un syndrome
occlusif colique d'amont.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'IRM est aujourd'hui l'examen d'imagerie gold standard pour le bilan local du
carcinome rectal. Elle révele une lésion pariétale ulcérobourgeonnante plus ou
moins circonférentielle, qui présente un hyposignal T1 et un hypersignal T2 de
type tumoral. Lors de l'injection IV de gadolinium, la tumeur se rehausse forte-
ment. L'analyse de la hauteur de l'atteinte et de sa profondeur dans la paroi du
rectum est bien mise en évidence ainsi que l'atteinte du mésorectum adjacent. Les
ADN régionales sont également bien analysées.

La TEP-TDM n'a pas d'intérét particulier en premiere intention mais est le meil-
leur examen pour identifier les récidives au niveau du tissu cicatriciel postopéra-
toire ou postradique.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La tumeur stromale rectale génere un rétrécissement excentré de la lumiere sans
atteinte de la muqueuse.
L'endométriose rectale entraine une compression extrinseéque avec un tableau cli-
nique souvent évocateur.
La RCH présente des ulcérations muqueuses et une atteinte dépassant largement
le rectum pour toucher le plus souvent de fagon presque systématique le sigmoide,
voire le cdlon gauche. Par ailleurs, le diagnostic endoscopique permet rapidement
le diagnostic différentiel.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le bilan d'extension du carcinome rectal passe par 1'analyse précise de l'atteinte loco-
régionale de la tumeur et de son extension aux ganglions régionaux du mésorectum
et des axes iliaques internes et lombo-aortiques. L'atteinte métastatique a distance se
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fait le plus souvent vers le foie et les poumons. Le pronostic du carcinome rectal est
en rapport avec sa classification TNM et notamment avec l'atteinte du mésorectum.
Le taux de récidive locale du carcinome rectal opéré est de 30 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge du carcinome rectal repose sur une résection tumorale avec exé-
rese associée du mésorectum. La radiothérapie et la chimiothérapie néo-adjuvante
sont la regle pour les tumeurs du bas rectum. La radiothérapie et la chimiothérapie
adjuvante sont indiquées dans les cas évolués.

ITEMS CLES

Rectum — homme > 50 ans — lésion ulcérobourgeonnante parfois circonférentielle et sténosante
du rectum — rectorragies — extension au mésorectum — ADN et métastases hépatiques fréquentes.
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Peritoine,
mesentere, parol

C H A P 1 T R E

Le péritoine correspond a une double membrane séreuse qui tapisse la cavité
abdominale, relie les organes intra-abdominaux les uns aux autres en assurant leur
mobilité, contient les structures vasculaires viscérales au sein de mésos et recouvre la
face antérieure du tube digestif par une formation graisseuse appelée grand omen-
tum. Les muscles de la paroi abdominale, le diaphragme et les muscles iliopsoas
constituent le contenant de la cavité abdominopelvienne. La pathologie tumorale
péritonéale est dominée par l'atteinte métastatique que constitue la carcinose péri-
tonéale. Le mésothéliome péritonéal, qui est la tumeur primitive maligne affectant
la séreuse péritonéale, et les tumeurs desmoides, qui sont des tumeurs pariétales
ou mésentériques localement agressives et récidivantes, sont bien moins fréquents.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Kyste d'inclusion péritonéal ( peritoneal
inclusion cyst)

Le kyste d'inclusion péritonéal correspond a une lésion kystique dont le point de
départ est le mésentere ou 'omentum. Il s'agit d'une Iésion rare, dont l'incidence
est de 1 sur 10000 individus. Une chirurgie ou un traumatisme abdominal, une
infection ou inflammation pelvienne et une endométriose, étant de forts pour-
voyeurs d'adhérences péritonéales, représentent des facteurs favorisants connus. Sa
taille varie de quelques millimetres a plus de 30 cm de diametre. Il peut se situer
n'importe o1 au sein de la cavité péritonéale. L'age de découverte se situe a l'age
adulte jeune (50 % avant 20 ans).

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le kyste d'inclusion péritonéal est un kyste a paroi trés
fine, translucide. Il est souvent multiloculaire, a contenu séreux.

Sur le plan microscopique, le kyste est bordé par une seule couche de cellules méso-
théliales non atypiques, exprimant la desmine et la calrétinine, sans expression du

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE DE MALIGNITE) 285



CD31 ou CD34. Les septa fibreux sont fins, sans prolifération musculaire lisse ou
infiltrat lymphoide (contrairement au lymphangiome kystique).

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du kyste d'inclusion péritonéal associe une dis-
tension et des douleurs abdominales, des nausées et vomissements et parfois une
masse palpable. Le tableau abdominal est aigu dans un petit nombre de cas.

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du kyste d'inclusion péritonéal (fig. 15-1) associe :
— une lésion aux contours trés bien définis;

— un contenu de densité liquidienne (d = 10 UH);

— parfois de fines calcifications murales;

— une situation majoritairement pelvienne;

— I'absence de tout nodule ou épaississement pariétal suspect mis en évidence apres
injection IV de produit de contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une structure kystique de contenu anéchogeéne et
possédant quelques fins septa internes. Des débris déclives peuvent parfois étre mis
en évidence au sein du kyste.

Figure 15-1.

Kyste d'inclusion
péritonéal.

Lésion volumineuse

de contours trés bien
définis (tétes de fleéche)
et de contenu liquidien
pur (d = 10 UH) dans un
contexte d'abdomen
multi-opéré.
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L'IRM n'est pas nécessaire mais permet d'affirmer le caractére purement kystique
et l'absence de nodules ou d'épaississement tissulaire suspect apres injection IV de
gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le lymphangiome kystique est fréquent et correspond a une anomalie de dévelop-
pement des vaisseaux lymphatiques. Le lymphangiome kystique est par ailleurs
fréquemment au contact immédiat du tube digestif. Il survient a un plus jeune age
que le kyste du mésentere.

La duplication digestive kystique (kyste entéroide) est au contact du tube digestif et
il existe un rehaussement de sa paroi lors de l'injection de produit de contraste iodé.
Le pseudo-kyste pancréatique se retrouve dans un contexte particulier et évocateur.
Le mésothéliome péritonéal kystique est uniloculaire et sa rareté en fait un dia-
gnostic d'élimination simple.

Le tératome de I'ovaire est une tumeur mixte, avec présence notamment de graisse
et de calcifications hautement évocatrices.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle peut se faire vers des complications a type d'occlusion diges-
tive, d'hémorragie, de rupture, de surinfection ou de torsion. Le pronostic est
néanmoins excellent apres chirurgie, le taux de récidive restant néanmoins élevé
(30 % des cas).

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection complete du kyste, plus ou moins associée a une résection digestive
lorsqu'il existe une contiguité, est la regle.

ITEMS CLES

Mésentere — ATCD de chirurgie pelvienne — lésion kystique pure — paroi fine — calcifications
périphériques — pronostic excellent aprés chirurgie.

Tumeur desmoide (desmoid tumor)

La tumeur desmoide est une lésion bénigne d'origine conjonctive. Elle correspond
au groupe des fibromatoses profondes qui sont des proliférations bénignes mais
localement infiltrantes, tendant a récidiver mais ne donnant pas de métastases. La
tumeur desmoide est une tumeur plutdt rare. Le mésentere et la paroi abdominale
(muscles droits et obliques internes de 'abdomen notamment) sont les sites prin-
cipaux de son développement. La tumeur desmoide survient en général chez des
personnes agées de 20 a 40 ans (70 % des cas). Le sex-ratio M : F de 1 : 3 montre une
discrete prédominance pour le sexe féminin. La taille au diagnostic varie de 5 4 20 cm.
Les facteurs favorisants connus sont une chirurgie abdominale (75 % des cas) avec
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un développement sur la cicatrice pré-existante, un grand nombre de grossesses
et le syndrome de Gardner. Un certain nombre de cas restent néanmoins spora-
diques, pour lesquels ni cause ou ni facteur de risque ne sont retrouvés.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de sarcome doit étre adressé au
service d'anatomie pathologique immédiatement et a I'état frais pour faire I'objet
d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie moléculaire.
Sur le plan macroscopique, la Iésion de plus de 5cm est toujours profonde, sous-
aponévrotique, bien circonscrite, dure, fasciculée, de couleur blanc-nacré.

Sur le plan microscopique, la tumeur (contrairement a l'aspect macroscopique)
apparait mal limitée, avec un caractere infiltrant en périphérie. Il s'agit d'une proli-
fération de cellules fusiformes (fibroblastes et myofibroblastes) disposées en longs
faisceaux. Il n'existe pas de foyers de nécrose. On observe une accumulation intra-
nucléaire de la B-caténine par immuno-histochimie, sans expression du CD117.
Il n'est pas observé de mutation de C-KIT ou de PDGFR en biologie moléculaire.

CONTEXTE CLINIQUE

La tumeur desmoide peut étre asymptomatique mais est découverte la plupart du
temps dans le bilan de douleurs abdominales ou celui d'une masse palpable a I'exa-
men clinique. Dans de rares cas, un syndrome occlusif ou une ischémie digestive
sont des tableaux révélateurs.

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM de la tumeur desmoide (fig. 15-2) associe :
— une lésion souvent mal définie de 5 a 20 cm;

— une densité discretement supérieure a celle des muscles adjacents;

Figure 15-2.

Lésion desmoide.

Lésion volumineuse de
contours bien définis
(tétes de fleche), de
densité discretement plus
importante que celle

des muscles adjacents,
développée aux dépens
des muscles de la paroi
abdominale. Noter une
rétraction et attraction des
anses digestives au contact
en FIG.
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— une localisation au niveau des muscles de la paroi abdominale ou dans la racine
du mésentere;

— une angulation voire une rétraction des structures mésentériques et digestives de
voisinage;

— un assez faible rehaussement lors de l'injection IV de produit de contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une masse pariétale ou mésentérique de contours
parfois mal définis et d'échogénicité variable.

L'IRM met en évidence une masse dont le signal est variable tant en T1 qu'en T2
mais dont le T1 est, en général, discrétement inférieur a celui des muscles adja-
cents. Il n'existe pas de rehaussement notable apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La tumeur neuro-endocrine du gréle est d'origine digestive, principalement locali-
sée a l'iléon. Son aspect spiculaire, la présence de calcifications et un aspect rétrac-
tile sur le gréle sont des caractéristiques évocatrices.

Un lymphome mésentérique peut avoir un aspect assez voisin, méme si le contexte
est souvent différent (notamment concernant l'age des patients qui est plus élevé),
et un aspect souvent polylobé des masses ganglionnaires, lesquelles englobent et
étirent les structures vasculaires mésentériques.

Le mésothéliome péritonéal est une atteinte en général diffuse qui se distingue par
un épaississement péritonéal marqué, une atteinte omentale et mésentérique et,
beaucoup plus rarement, une masse mésentérique isolée et volumineuse.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle de la tumeur desmoide est locale et hautement agressive sur
les tissus adjacents. Les métastases sont rarissimes. Le taux de récidive, y compris
en cas d'exérese complete, est élevé, compris entre 20 et 60 % des cas. Le pronostic
est variable mais reste sombre notamment en cas de tumeur supérieure a 10 cm, a
localisations multiples, localement étendue, ou encore envahissant le tube digestif,
les vaisseaux mésentériques et/ou les ureteres.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Le traitement de choix est la résection chirurgicale large. L'irradiation thérapeutique
est intéressante en cas de tumeur pariétale abdominale. Les stéroides, le tamoxifene
ou encore l'interféron sont quelquefois proposés en complément a la chirurgie.

ITEMS CLES

Mésentere et paroi abdominale — chirurgie abdominale favorisante — Iésion mal définie de 5a 20 cm
— agressivité uniquement locorégionale — récidive fréquente.
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Mésothéliome péritonéal (peritoneal mesothe]ioma)

Le mésothéliome péritonéal est la seule tumeur primitive maligne a point de départ
de la séreuse péritonéale. Il s'agit d'une tumeur rare, puisque son incidence est de
un a deux cas pour un million d'individus. Le facteur étiologique principal est
une exposition a I'amiante. Vingt a 40 ans de latence sont en général notés entre le
début de I'exposition et le diagnostic. Des pathologies associées liées a 1'exposition
a I'amiante peuvent étre rencontrées a type d'asbestose ou de mésothéliome pleu-
ral. Deux formes cliniques sont décrites, une forme desmoplastique encapsulante
et une forme focale nodulaire. L'age de prédilection de découverte du mésothé-
liome péritonéal est situé au-dela de 70 ans. Il existe une prédominance masculine
majeure en rapport avec l'exposition professionnelle. Ces cas font l'objet d'une
déclaration obligatoire et sont recencés par le groupe Mésopath et plus récemment
par le groupe RENAPE (tumeurs rares du péritoine).

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, le mésothéliome péritonéal est multifocal, plurinodu-
laire, infiltrant.

Sur le plan microscopique, on décrit plusieurs sous-types histologiques : mésothé-
liomes fusiforme, épithélioide, mixte. Ces cellules expriment a la fois des marqueurs
mésothéliaux (calrétinine cytoplasmique et nucléaire, HBME1+), avec une perte
del'expression de la desmine, et des marqueurs épithéliaux (KL1+, CK5/6+, CK7+,
CK20 +/—, EMA marquage membranaire, sans expression de 'ACE). L'aspect cyto-
logique sur un liquide d'ascite est évocateur avec des cellules de grande taille, au
cytoplasme abondant, au noyau nucléole, présentant une couronne cytoplasmique
PAS+, sans vacuole intracytoplasmique bleu alcian + .

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du mésothéliome péritonéal associe des douleurs
et une distension abdominale en rapport avec une ascite. Une AEG et un amaigris-
sement important sont fréquemment associés.

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du mésothéliome péritonéal (fig. 15-3) associe :
— des lésions nodulaires péritonéales, mésentériques et omentales;
— un engainement des principaux organes creux et pleins;

— une ascite souvent importante;

— des calcifications focales;

— un rehaussement peu important apres injection IV de produit de contraste iodé.
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Figure 15-3.
Mésothéliome péritonéal.
Epaississement péritonéal

avec présence d'une lésion
nodulaire suspecte (fleche)
et une ascite organisée
(tétes de fléche) associée.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est souvent de faible apport pour ce diagnostic.

L'IRM retrouve l'infiltration tissulaire péritonéale nodulaire et omentale avec une
ascite en hypersignal T2 franc et un rehaussement des infiltrations tissulaires engai-
nantes au niveau des principaux organes apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La carcinose péritonéale est le principal diagnostic différentiel. Il existe une atteinte
omentale et nodulaire péritonéale assez voisine, mais une tumeur digestive, pan-
créatique ou ovarienne est fréquemment sous-jacente.

Le pseudo-myxome péritonéal (ou maladie gélatineuse du péritoine) fait suite a
la rupture d'un cystadénome mucineux le plus souvent appendiculaire. L'absence
d'exposition a I'amiante permet de corriger le diagnostic.

La tuberculose peut mimer une atteinte tumorale péritonéale et omentale.
Néanmoins, le contexte est souvent différent et il existe des ADN importantes et
hypodenses caractéristiques associées a l'atteinte péritonéale ou omentale.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic est extrémement sombre. La médiane de survie est a 6 mois avec un
déces survenant presque toujours dans I'année.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chirurgie de réduction tumorale, avec péritonectomie et chimiothérapie intra-
péritonéale hyperthermique, est parfois proposée sans modifier pour autant le
pronostic.
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ITEMS CLES

Péritoine — homme > 70 ans — antécédent d'exposition a I'amiante hautement évocateur — 1ésions
nodulaires péritonéales et omentales — engainement des organes creux et pleins.

Pseudo-myxome péritonéal ( pseudomyxoma
peri tonei)

Le pseudo-myxome péritonéal (ou maladie gélatineuse du péritoine) correspond a
la présence de mucus dans la cavité intrapéritonéale. Cette situation est secondaire
a la rupture d'une tumeur mucineuse le plus souvent, ou encore d'un mucocele
avec création d'une pseudo-ascite gélatineuse. L'appendice est maintenant reconnu
comme le premier organe responsable, méme si les pseudo-myxomes peuvent
occasionnellement provenir d'adénocarcinomes mucineux d'autres organes (vési-
cule biliaire, estomac, colo-rectum, trompe, ovaire). Un corps étranger peut étre
1'élément responsable de la rupture d'une mucocele appendiculaire. Le pseudo-
myxome péritonéal survient plutot chez la femme entre 50 et 60 ans.

ANATOMOPATHOLOGIE

La classification OMS 2010 distingue le pseudo-myxome péritonéal de bas grade
et le pseudo-myxome péritonéal de haut grade. En général, le pseudo-myxome
péritonéal de bas grade est associé & une tumeur mucineuse appendiculaire de bas
grade dans l'appendice et le pseudo-myxome péritonéal de haut grade a un adéno-
carcinome mucineux de I'appendice, mais des cas discordants ont été observés.
Sur le plan microscopique, le tissu adipeux de I'épiploon ou des mésos est massive-
ment infiltré par de nombreuses flaques de mucus qui sont acellulaires ou associées
a des cellules adénocarcinomateuses isolées flottantes ou agencées en glandes ou
lambeaux épithéliaux. Les atypies cytonucléaires sont légeres, modérées ou séveres
en fonction du grade de la lésion.

CONTEXTE CLINIQUE

Le pseudo-myxome péritonéal se traduit en général par 'association de douleurs
abdominales, d'asthénie, d'amaigrissement et parfois d'une distension abdominale.
La biologie est souvent non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du pseudo-myxome péritonéal (fig. 15-4) associe :

— une infiltration tissulaire et multilobulée de I'ensemble de la cavité péritonéale;
— une densité Iésionnelle spontanée inférieure a 20 UH;;

— un effet de déplacement des organes pleins et creux vers le centre de I'abdomen;;
— un fréquent effet de scalloping des contours du foie et de la rate;

— un faible rehaussement apres injection IV de produit de contraste iodé.
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Figure 15-4.
Pseudo-myxome
péritonéal.

Infiltration Iésionnelle
d'allure polylobée,
développée a I'ensemble de
la cavité péritonéale, dont
la densité est inférieure a
20 UH et qui entraine sur le
foie et la rate un effet de
scalloping (tétes de fleche)
extrémement évocateur.

Le bilan d'extension d'un pseudo-myxome péritonéal cherche a mettre en évidence
la 1ésion primitive appendiculaire ou ovarienne et a authentifier les organes intra-
abdominaux atteints.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence des masses plutot hypo-échogenes et diffuses de la
cavité péritonéale déplacant les principaux organes. Une ascite de moyenne abon-
dance est souvent associée.

L'IRM retrouve le méme aspect général avec des masses en hyposignal T1, hyper-
signal T2 de type tumoral pour les zones tissulaires et hypersignal T2 liquidien pour
l'ascite associée, et un rehaussement faible lors de l'injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

La carcinose péritonéale est le principal diagnostic différentiel. Les tumeurs du
tractus digestif et des ovaires en sont les principales causes. Il existe fréquemment
un aspect de gateau épiploique évocateur. Les masses ou nodules péritonéaux sont
en général rehaussés par l'injection IV de produit de contraste iodé.

Un sarcome péritonéal est rare et souvent de composante mixte, solide et kystique.
La péritonite tuberculeuse peut également générer un aspect assez voisin, méme si
le contexte est en général évocateur et que le tableau clinique n'est pas celui d'une
pathologie tumorale.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pseudo-myxome péritonéal est lentement progressif avec une survie a 5 ans,
variable selon la différenciation tumorale, comprise entre 20 et 80 %. Néanmoins,
tous les patients décedent a plus ou moins court terme de cette maladie.
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chirurgie de réduction tumorale extensive, plus ou moins associée a une chimio-
thérapie hyperthermique intrapéritonéale, est aujourd'hui la regle.

ITEMS CLES

Péritoine — masses confluentes intrapéritonéales de faible densité spontanée — scalloping hépatique
et splénique — mucocele appendiculaire responsable — chirurgie extensive de réduction tumorale.

Métastases péritonéales ( peritoneal metastases)

Les métastases péritonéales (ou carcinose péritonéale) sont des 1ésions péritonéales
ou omentales malignes issues de I'extension d'une tumeur primitive maligne. Les
principales tumeurs malignes pourvoyeuses de métastases péritonéales sont les
cancers du colon, des ovaires, de 'estomac et, plus rarement, du pancréas et de la
vessie. L'age moyen a la découverte ainsi que le sexe des patients sont extrémement
variables, en rapport avec le type et I'origine de la tumeur primitive.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, I'épiploon (ou les fragments de tissu conjonctif adres-
sés séparés) est le siege de nombreuses granulations ou nodules blanchatres, de
taille variable.

Sur le plan microscopique, le tissu fibro-adipeux est massivement envahi par des
amas carcinomateux d'architecture tubuloglandulaire ou massive, en fonction du
cancer primitif en cause. La carcinose péritonéale d'origine colique sera un car-
cinome de type lieberkiithnien présentant classiquement un immunophénotype
CK7-/CK20+. Celle d'origine ovarienne sera d'architecture massive ou glandu-
laire, avec des calcifications psammomateuses possibles, et présentera le phénotype
CK7+/CK20 —/WT1 avec une expression des récepteurs hormonaux (récepteurs
aux cestrogenes et/ou a la progestérone). Un panel d'anticorps est utilisé pour éli-
miner le mésothéliome péritonéal qui peut étre un diagnostic différentiel difficile
sur le seul aspect morphologique et en dehors de renseignements cliniques.

CONTEXTE CLINIQUE

Les métastases péritonéales sont fréquemment associées a la présence d'une ascite.
Le bilan biologique est non spécifique.

TDM

La sémiologie TDM des métastases péritonéales (fig. 15-5) associe :
— un épaississement péritonéal irrégulier;

— plusieurs lésions nodulaires visibles a la surface du péritoine;

— de possibles calcifications péritonéales (en cas de carcinome ovarien);
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Figure 15-5.

Métastases péritonéales.
Epaississement péritonéal
diffus associé a des images
nodulaires péritonéales
(tétes de fleche), a une
rétraction mésentérique
(étoile) et a une infiltration
du grand omentum (fleche)
responsable du fameux
«gateau épiploique ».

— une ascite (notamment présente dans l'arriere-cavité des épiploons);

— un aspect de « gateau épiploique » en cas d'atteinte omentale;

— un scalloping sur le foie et la rate;

— une rétraction de la racine du mésentere;

— un rehaussement péritonéal marqué apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Le bilan TDM d'extension des métastases spléniques cherche a mettre en évidence

la tumeur primitive lorsque celle-ci n'est pas connue, mais également des ADN
et/ou des métastases a d'autres organes.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie révele une ascite, un «gateau épiploique» et des nodules périto-
néaux lorsqu'ils sont volumineux.

L'IRM met en évidence un « giteau épiploique » et un épaississement nodulaire du
péritoine présentant un rehaussement marqué apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le mésothéliome péritonéal est rare et correspond a un contexte d'exposition a
'amiante évocateur.

Le pseudo-myxome péritonéal est la complication gravissime d'un cystadénome
mucineux (appendiculaire ou ovarien) rompu en péritoine libre.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic est presque toujours sombre, la présence de métastases péritonéales
signant le plus souvent un stade tres avancé de la maladie tumorale causale.
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Les métastases péritonéales sont souvent traitées dans le cadre d'un cancer large-
ment avancé sur le plan métastatique et bénéficient d'une chimiothérapie adaptée
a la tumeur primitive.

La chirurgie de réduction tumorale extensive, plus ou moins associée a une
chimiothérapie hyperthermique intrapéritonéale, posseéde des indications précises
et limitées.

ITEMS CLES

Péritoine — épaississement nodulaire du péritoine — ascite — gateau épiploique — scalloping sur le foie
et la rate — rétraction mésentérique — stade avancé d'un cancer.
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Rétropéritoine

C H A P 1 T R E

Le rétropéritoine correspond a l'espace principalement graisseux, vasculoner-
veux et musculaire, anatomiquement situé en arriere de la cavité péritonéale. 11
contient notamment le pancréas, les reins et les gros vaisseaux prérachidiens que
sont l'aorte abdominale et la VCI. En dehors du rare schwannome (ou neurinome)
rétropéritonéal, la pathologie tumorale y est principalement maligne et dominée
par les différents types de sarcomes.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Schwannome rétropéritonéal (retroperitoneal
schwannoma)

Le schwannome rétropéritonéal est une tumeur bénigne dérivée des cellules de
Schwann. Les schwannomes au sens large comptent pour 5 a 10 % de toutes les
tumeurs des tissus mous. La localisation rétropéritonéale du schwannome est fréquente
du fait de la présence de trées nombreuses racines et nerfs d'origine spinale. Le schwan-
nome est en général solitaire et sporadique, mais peut étre multiple lorsqu'il integre
un tableau de neurofibromatose (5 % des cas). La taille au diagnostic est variable mais
reste inférieure a 5 cm. L'4ge moyen a la découverte se situe autour de 30 ans.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de sarcome (lésion > 5 cm) doit
étre adressé au service d'anatomie pathologique immédiatement et a 1'état frais
pour faire 'objet d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de
biologie moléculaire.

Sur le plan macroscopique, la lésion est bien limitée, blanche, dure, fasciculée.

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une prolifération d'architecture fasciculée. Les
longs faisceaux se coupent a angle droit et sont constitués de cellules non atypiques,
fusiformes au cytoplasme éosinophile a limites cytoplasmiques mal visibles et au
noyau allongé, a bouts arrondis, a la chromatine fine. Il n'est observé ni mitose
ni foyers de nécrose. Il existe une expression souvent intense de la PS100. Le 1éio-
myome, autre tumeur bénigne a cellules fusiformes mais exceptionnelle en situa-
tion rétropéritonéale, ne présentera pas le méme immunophénotype (négativité de
la PS100, positivité de la desmine).

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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CONTEXTE CLINIQUE

Le schwannome rétropéritonéal est le plus souvent asymptomatique et de décou-
verte fortuite au décours d'un examen d'imagerie. Dans quelques cas, des douleurs
de type radiculaire peuvent étre révélatrices.
La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du schwannome rétropéritonéal (fig. 16-1) associe :
— une lésion ovoide tres bien délimitée de taille inférieure a 5 cm;
— un aspect discretement encapsulé;

— un rehaussement modéré apres injection IV de produit de contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie est le plus souvent prise a défaut.

L'IRM met en évidence le caractere tres bien délimité de la lésion ovoide rétro-
péritonéale, un signal souvent hétérogene en T1 comme en T2 et un rehaussement
modéré apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Du fait de son aspect bénin et de sa fréquence relative, le schwannome rétropérito-
néal ne pose pas réellement de probleme de diagnostic différentiel.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle se limite a une progression lente de la taille 1ésionnelle dans
le temps.
Le pronostic est excellent.

Figure 16-1.
Schwannome
rétropéritonéal.

Lésion ronde, trés bien
limitée, d'allure encapsulée
(tétes de fléche) et
faiblement rehaussée aprées
injection de produit

de contraste iodé.
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PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

L'exérese du schwannome rétropéritonéal, bien que bénin, demeure la regle. La
chirurgie est assez aisée compte tenu que le nerf n'est presque jamais affecté et qu'il
peut étre tres facilement séparé de sa gaine tumorale.

ITEMS CLES

Rétropéritoine — Iésion solitaire bien délimitée < 5 cm — pronostic excellent — exérese chirurgicale.

TUMEURS MALIGNES

Léiomyosarcome rétropéritonéal (retroperitoneal
léiomyosarcoma)

Le léiomyosarcome rétropéritonéal est une tumeur maligne primitive a point
de départ de cellules des muscles lisses du rétropéritoine. Il s'agit de la seconde
tumeur primitive la plus fréquente du rétropéritoine derriére le liposarcome. Le
léiomyosarcome rétropéritonéal représente 11 % de toutes les tumeurs malignes
rétropéritonéales. La tumeur peut se développer en situation extravasculaire, dans
la lumiere de la VCI ou encore de fagon mixte. L'age de découverte se situe entre 40
et 60 ans. Le sex-ratio M : F de 1 : 6 est nettement en faveur du sexe féminin.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de sarcome doit étre adressé au
service d'anatomie pathologique immédiatement et a I'état frais pour faire I'objet
d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie moléculaire.
Sur le plan macroscopique, la tumeur, d'une taille supérieure a 5 cm, apparait de couleur
blanc grisatre et fasciculée a la coupe, avec parfois des zones d'hémorragie et de nécrose.
Sur le plan microscopique, la 1ésion est d'architecture fasciculée. Les longs faisceaux
se coupent a angles droits. Les cellules fusiformes ont un cytoplasme abondant et
éosinophile. Le noyau est allongé, a bouts ronds. L'index mitotique est supérieur a
quatre mitoses pour dix champs a fort grossissement. Il peut exister des remanie-
ments hémorragiques, myxoides, hyalins ou des foyers de nécrose.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du léiomyosarcome rétropéritonéal associe une
masse palpable, des nausées et vomissements ou une distension abdominale. Un
OMLI, l'apparition de varices sont également des signes précurseurs de la décou-
verte d'une forme intravasculaire ou mixte. Dans de rare cas, un syndrome de
Budd-Chiari peut étre révélateur.

La biologie est non remarquable en dehors d'une atteinte de la VCI rétro-hépatique,
des veines rénales, voire de l'atrium droit.
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TDM

La sémiologie TDM du léiomyosarcome rétropéritonéal (fig. 16-2) associe :

— dans sa forme extravasculaire (60 % des cas) :

+ une lésion supérieure a 10 cm occupant 'espace rétropéritonéal,

+ un aspect lésionnel largement hétérogene,

« la présence de vastes plages kystiques et nécrotiques évocatrices,

+un rehaussement important et hétérogéne apres injection IV de produit de

contraste iodé;

— dans sa forme intravasculaire (5 % des cas) :

« une lésion tissulaire envahissant la lumieére de la VCI,
« une fréquente dilatation des systemes de dérivation azygos,

b
302

Rétropéritoine

Figure 16-2.
Léiomyosarcome
rétropéritonéal dans sa
forme intravasculaire.
a : coupe axiale. Lésion
tissulaire venant
envahir la lumiére

de la VCI (fleche).

b : coupe coronale.
Lésion tissulaire
rehaussée lors de
I'injection de produit
de contraste (téte de
fleche) et moulée par
le produit de contraste
intravasculaire.



Figure 16-2.

(Suite)

C: coupe sagittale. Lésion tissulaire
intraluminale venant déformer la paroi
de la VCl vers I'avant

(téte de fleche).

* une extension intravasculaire pouvant atteindre l'atrium droit,
+ un rehaussement important et hétérogéne apres injection IV de produit de
contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension du léiomyosarcome rétropéritonéal cherche a mettre
en évidence des métastases a distance et notamment au foie, au poumon et au
cerveau, lesquelles sont classiquement nécroticokystiques.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie retrouve une lésion rétropéritonéale volumineuse d'allure hypo-
échogene du fait des contingents nécroticokystiques qui la composent. Une dilata-
tion, voire une thrombose de la VCI, en cas d'atteinte intravasculaire est également
analysable.

L'IRM met en évidence la masse refoulant les organes adjacents et dont les contin-
gents nécrotiques et kystiques apparaissent en franc hypersignal T2. L'injection
de gadolinium permet de mettre en évidence le rehaussement de la masse et la
thrombose de la VCI en cas de prolifération a partir de la paroi de cette derniére.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le liposarcome rétropéritonéal possede le plus souvent un contingent graisseux
évocateur et ne se développe pas aux dépens de la VCI.

Le lymphome rétropéritonéal n'envahit jamais les structures vasculaires qu'il
refoule et engaine.
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EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle est mauvaise avec un fort taux de mortalité dans les 5 ans et
un taux de récidive dépassant les 50 % méme en cas de prise en charge adaptée.
PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale complete, associée a une radiothérapie et une chimio-
thérapie, est la régle. La reprise chirurgicale en cas de récidive s'y associe. Pour au-
tant, ces traitements n'améliorent que peu le taux de survie global de ces patients.

ITEMS CLES

Rétropéritoine — femme de 50 ans — lésion rétropéritonéale volumineuse centrée par la VCI —
contingents nécrotique et kystique.

Liposarcome rétropéritonéal (retroperitoneal
liposarcoma)

Le liposarcome rétropéritonéal est une tumeur maligne primitive & point de départ
du tissu adipeux rétropéritonéal. Il s'agit de la tumeur la plus fréquente des
tumeurs malignes rétropéritonéales et la deuxieéme cause de sarcome chez l'adulte.
Cette tumeur maligne apparait de novo. De croissance lente, elle est souvent supé-
rieure a 10 cm de diametre lors de sa découverte. La topographie la plus fréquente
est prévertébrale et antérieure au muscle psoas. L'age a la découverte se situe entre
40 et 60 ans. 1] existe un sex-ratio en faveur des hommes.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de sarcome doit étre adressé au
service d'anatomie pathologique immédiatement et a I'état frais pour faire I'objet
d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie moléculaire.
Sur le plan macroscopique, la tumeur mesure plus de 10 cm. Elle est bien limitée,
plurinodulaire, de consistance adipeuse, jaune ou beigeatre. Les foyers de nécrose
sont rares.

Sur le plan microscopique, les liposarcomes du rétropéritoine sont essentiellement
de type bien différencié, sclérosant mature. Les plages de tissu adipeux mature
sont séparées par du tissu fibromyxoide lache sur lequel se détachent les cellules
tumorales, éparpillées, étoilées ou multinucléées, prenant l'aspect de flower cells,
et des bandes de collagene ondulées. Il peut aussi s'agir de liposarcomes dédif-
férenciés qui associent un contingent bien différencié et un contingent dédiffé-
rencié, densément cellulaire, sans composante adipeuse mature, ressemblant & un
fibrosarcome (attention a la représentativité des prélevements biopsiques en cas
d'aspect hétérogene).
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CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du liposarcome rétropéritonéal est celle d'une
masse palpable ou d'une distension abdominale sans douleur franche. Un cedeme
des membres inférieurs est parfois source de la découverte.

La biologie est sans particularité.

TDM

La sémiologie TDM du liposarcome rétropéritonéal (fig. 16-3) associe :

— une lésion supérieure a 10 cm de limites mal définies;

— une situation en général antérieure au muscle psoas et a l'axe rachidien;

— un déplacement voire une distorsion des structures et/ou organes de voisinage;

— une hétérogénéité de densité avec des densités graisseuses pathognomoniques
(d =—-100 UH) mais inconstantes;

— de possibles calcifications (12 % des cas);

— un rehaussement hétérogene et intermédiaire apres injection IV de produit de
contraste iodé.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une masse lésionnelle volumineuse en partie écho-
géne et générant un effet de masse sur les structures avoisinantes.

L'IRM retrouve le caractere volumineux et hétérogene en signal. La présence de
graisse est affirmée aisément par les séquences en saturation de graisse ou en phase
et opposition de phase.

Figure 16-3.
Liposarcome
rétropéritonéal.

Lésion volumineuse
hétérogéne envahissant
I'ERP latéral (tétes de
fleche) et au sein de
laquelle la présence d'un
contingent graisseux pur
(étoile) (d =-100 UH)
est pathognomonique.
Noter le refoulement du
rein droit en situation
médio-abdominale.
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

L'angiomyolipome rénal posseéde un contingent mixte et un contingent graisseux
pouvant mimer le liposarcome. Néanmoins, 'origine rénale est souvent facile a
affirmer grace a I'étude multiplanaire.

Le léiomyosarcome rétropéritonéal est hétérogene mais ne comporte pas, en regle
générale, de contingent graisseux. Par ailleurs, il est le plus souvent développé aux
dépens de structures vasculaires et notamment de la VCI.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic est sombre avec une survie a 5 ans d'environ 30 %.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La résection chirurgicale complete est associée a une chimiothérapie et a une
radiothérapie, le liposarcome étant le sarcome des tissus mous le plus radiosen-
sible. Les résections des récidives lorsqu'elles existent sont la regle. Ces traitements
itératifs ne génerent malheureusement pas d'amélioration tres notable de la survie.

ITEMS CLES

Rétropéritoine — lésion > 10 cm — aspect trés hétérogene avec un contingent graisseux pathognomo-
nique lorsque présent — refoulement et distorsion majeure des structures de voisinage.

Lymphome rétropéritonéal (retroperitoneal
lymphoma)

Le lymphome rétropéritonéal est une tumeur maligne rétropéritonéale issue de
cellules lymphocytaires. Il peut s'agir soit d'un LMNH (75 %) soit d'un lymphome
de Hodgkin (25 %). Un terrain immunodéprimé est un facteur favorisant notable.
L'age moyen a la découverte montre un aspect en double pic avec une tranche
d'age entre 20 et 25 ans et une seconde entre 80 et 85 ans selon le type de lym-
phomes responsables. Le sex-ratio M : F révele une discrete prédominance pour le
sexe masculin. Il existe une prédisposition supérieure pour cette tumeur chez les
patients de race caucasienne.

ANATOMOPATHOLOGIE

Tout prélevement biopsique réalisé pour suspicion de lymphome doit étre adressé
au service d'anatomie pathologique immédiatement et a l'état frais pour faire
I'objet d'une congélation, dans la perspective d'éventuels examens de biologie
moléculaire.

Sur le plan macroscopique, la 1ésion est de consistance molle (« chair de poisson »),
de couleur blanc-rosé, plurinodulaire, correspondant a de nombreux ganglions
tumoraux coalescents lombo-aortiques ou abdominaux.
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Sur le plan microscopique, les lymphomes malins non hodgkiniens sont des lym-
phomes soit de phénotype B (de bas ou de haut grade), soit de phénotype T (plus
rares), soit de phénotype nul. Le lymphome de Hodgkin sera :

— un lymphome de Hodgkin classique, subdivisé en sous-types scléronodulaires, a
cellularité mixte, riche en lymphocytes et a déplétion lymphocytaire;

— treés exceptionnellement en rétropéritonéal, un lymphome de Hodgkin nodulaire
a prédominance lymphocytaire.

CONTEXTE CLINIQUE

Le lymphome rétropéritonéal peut étre asymptomatique ou alors se présenter dans
un tableau de fievre, de sueurs nocturnes et d'amaigrissement. Une masse palpable
abdominale est parfois révélatrice.

Le bilan biologique est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du lymphome rétropéritonéal (fig. 16-4) associe :

— des ADN rétropéritonéales;

— un aspect d'engainement en « manteau» de l'aorte abdominale et de la VCI;
— une hypodensité marquée (d = 20 UH) des ADN;

— un rehaussement extrémement faible apres injection IV de produit de contraste
iodé.

Le bilan TDM d'extension du lymphome rétropéritonéal cherche a mettre en

évidence d'autres ADN situées au niveau d'autres sites ganglionnaires comme les

régions axillaires ou inguinales. Une HMG et une SMG sont également a rechercher.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie retrouve l'engainement de l'aorte abdominale et de la VCI dans un
«manteau» hypo-échogene ganglionnaire. Une HMG et/ou une SMG associées
sont également détectées lorsqu'elles sont présentes.

L'IRM met en évidence le méme aspect de coalescence ganglionnaire périvasculaire
avec des ADN en général faiblement rehaussées par I'injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Les sarcomes rétropéritonéaux sont en général plutdt unilatéraux et déplacent les
organes que sont le colon ou le rein. Il existe par ailleurs un rehaussement souvent
marqué hétérogene apres injection IV de produit de contraste iodé. Dans les cas
particuliers du liposarcome, le contingent graisseux est pathognomonique.

La fibrose rétropéritonéale est généralement limitée a une fine couronne tissulaire
en périphérie de l'aorte abdominale et de la VCI, s'étendant de la moitié de la hau-
teur lombaire jusqu'a la bifurcation iliaque.
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Figure 16-4.

Lymphome rétropéritonéal.

a : coupe axiale. Complexe tumoral
volumineux engainant en « manteau»
|'aorte et la VCI (tétes de fleche). Noter
I'étirement et la perméabilité conservée
des vaisseaux (fleche) au sein de la lésion.
b : coupe sagittale. Engainement aortique
homogeéne et peu rehaussé aprés injection
de produit de contraste (tétes de fleche).

La maladie de Castleman correspond a une hyperplasie lymphoide angiofolliculaire
qui possede pour caractéristique une hypervascularisation lésionnelle marquée.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic est variable en fonction du type de lymphomes. En cas de lymphome de
Hodgkin, une rémission complete est obtenue dans 80 % des cas apres chimiothérapie
+ radiothérapie et allogreffe de moelle. En cas de LMNH, le pronostic est variable
selon le stade, mais en général toujours moins bon que pour le lymphome de Hodgkin.
Ce pronostic est d'autant plus sombre que les patients ne répondent pas a la thérapie
premiere et que le lymphome se développe sur un terrain d'immunodépression.

308 Rétropéritoine



PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La chimiothérapie (+ irradiation et allogreffe de moelle) est le traitement initial
du lymphome de Hodgkin rétropéritonéal. Pour le LMNH, la chimiothérapie pre-
miere est le traitement initial, l'allogreffe étant réservée aux récidives ou aux échecs
du traitement premier.

ITEMS CLES

Rétropéritoine — Hodgkin et LMNH — ADN hypodenses — aspect d'engainement en « manteau » de
l'aorte et de la VCI — terrain immunodéprimé.
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Organes génitaux
Internes

C H A P 1 T R E

Les organes génitaux internes (OGI) féminins font partie intégrante de la cavité
abdominopelvienne. Ces organes sont reliés entre eux et forment un tout anato-
mique et pathologique. Si les léiomyomes utérins dominent la pathologie bénigne
des OGI, les tumeurs ovariennes sont en regle générale malignes ou a fort risque
de transformation maligne. Fait trés particulier, les métastases ovariennes issues
d'une propagation tumorale transpéritonéale (tumeurs de Kruckenberg) sont un
grand classique en cas de carcinome gastrique notamment.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE
DE MALIGNITE)

Cystadénome mucineux de l'ovaire (mucinous
ovarian cystadenoma)

Le cystadénome mucineux de 1'ovaire représente 20 % des tumeurs bénignes de
l'ovaire. Son incidence est nettement inférieure a celle du cystadénome séreux.
L'age moyen lors de la découverte est de 40 a 50 ans, tout en étant exceptionnel
avant la puberté et rare apres la ménopause. La taille 1ésionnelle moyenne au dia-
gnostic est de 5 a 10 cm. Un caractere bilatéral est présent dans 5 % des cas. La
dégénérescence maligne en cystadénocarcinome mucineux intervient dans pres
de 10 % des cas. La rupture du cystadénome mucineux est gravissime puisqu'elle
entraine la formation d'un pseudo-myxome péritonéal.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les tumeurs sont volumineuses, kystiques, souvent
multiloculaires. Le kyste contient une quantité abondante de mucus. L'aspect
macroscopique est identique que la tumeur mucineuse soit bénigne ou maligne.
Sur le plan microscopique, l'architecture est papillaire. Les papilles sont bordées
par des cellules mucosécrétantes, non atypiques, sans invasion du stroma. Pour
les tumeurs mucineuses a malignité intermédiaire, 1'épithélium peut former des
touffes, des papilles, étre pluristratifié et présenter des atypies cytonucléaires. Il
peut exister des implants péritonéaux.

TDM des tumeurs abdominales
© 2013, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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CONTEXTE CLINIQUE

Le cystadénome mucineux de l'ovaire est le plus souvent asymptomatique. Dans
de rares cas, il peut étre responsable de pesanteurs pelviennes, d'une douleur
aigué traduisant un phénomene de torsion de l'ovaire tumoral et/ou de rupture
intrapéritonéale.

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du cystadénome mucineux de l'ovaire (fig. 17-1) associe :
— une lésion kystique fréquemment multiloculaire de 54 10 cm;
— des contours lésionnels bien définis;

— la présence de fins septa (< 2 mm) intrakystiques surtout visibles aprés injection
IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM du cystadénome mucineux de l'ovaire cherche a mettre en évidence
des épaississements muraux et/ou des nodules évocateurs d'une dégénérescence
en cystadénocarcinome. Dans ce cadre, la recherche de métastases est impérative.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion kystique multiloculaire possédant de
fins septa et/ou échos intrakystiques.

L'IRM met en évidence le caractere liquidien du contenu mucineux des kystes,
lequel peut apparaitre en franc hypersignal T1. L'injection de gadolinium permet
la visualisation des septa intrakystiques.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le cystadénome séreux de l'ovaire est de taille variable, de contenu liquidien pur et
le plus souvent strictement uniloculaire.

Figure 17-1.
Cystadénome mucineux
de I'ovaire.

Lésion mixte et encapsulée,
a contingent kystique
prédominant (tétes

de fleche).
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EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle peut tout d'abord se faire vers des complications a type d'effet
de masse ou de phénomenes de torsion. En l'absence de prise en charge chirurgi-
cale, le pronostic est mauvais puisque le cystadénome mucineux tend a dégénérer
en cystadénocarcinome mucineux de l'ovaire et/ou a se rompre pour donner un
pseudo-myxome péritonéal.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge du cystadénome mucineux repose sur une exérese chirurgicale
complete et prudente du fait du risque de pseudo-myxome péritonéal.

ITEMS CLES

Ovaire — femme de 50 ans — lésion kystique multiloculaire de 5 4 10 cm — dégénérescence maligne
imposant la chirurgie — pseudo-myxome péritonéal en cas de rupture.

Cystadénome séreux de l'ovaire (mucinous ovarian
cystadenoma)

Le cystadénome séreux de l'ovaire représente 40 % des tumeurs bénignes de
['ovaire. Son incidence est supérieure a celle du cystadénome mucineux de ['ovaire.
La taille lésionnelle moyenne au diagnostic est tres variable. Un caractere bilatéral
est présent dans 10 a 20 % des cas. L'age lors de la découverte varie de 20 a 50 ans
avec un risque majoré de dégénérescence maligne aux ages les plus avancés. Le cys-
tadénome séreux de l'ovaire est une des tumeurs séreuses bénignes de 1'ovaire, mais
il fait partie d'un spectre de lésions pouvant étre bénignes, borderline (a malignité
intermédiaire) ou malignes. La dégénérescence maligne en cystadénocarcinome
séreux de l'ovaire intervient dans pres de 25 % des cas (70 % de l'ensemble des
carcinomes ovariens).

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, il s'agit d'une tumeur de 5 & 20 cm de grand axe, kys-
tique, & développement endophytique. La cavité est remplie d'un liquide clair ou
contenant quelques végétations. L'aspect macroscopique externe ne permet pas
de différencier les tumeurs séreuses bénignes des tumeurs séreuses malignes (les
végétations endokystiques sont constantes, a la surface du kyste parfois).

Sur le plan microscopique, le kyste est bordé par un épithélium de type séreux,
mono- ou pluristratifié, sans atypie cytonucléaire. Les papilles s'accompagnent
de calcifications fréquentes. Il n'est pas observé de caractere invasif. Les tumeurs
séreuses a malignité intermédiaires présentent des atypies cytonucléaires et des
implants péritonéaux qui ne doivent pas étre confondus avec des lésions de carci-
nose péritonéale.
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CONTEXTE CLINIQUE

Le cystadénome séreux de l'ovaire est le plus souvent asymptomatique. Dans de
rares cas, il peut étre responsable de pesanteurs pelviennes, d'une douleur aigué
traduisant un phénomene de torsion de l'ovaire tumoral.

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du cystadénome séreux de l'ovaire (fig. 17-2) associe :
— une lésion kystique fréquemment uniloculaire de 5 a 10 cm;
— des contours lésionnels bien définis;

— la présence rare de tres fins septa surtout visibles apres injection IV de produit de
contraste iodé.

Le bilan TDM du cystadénome séreux de I'ovaire cherche a mettre en évidence des
épaississements muraux ou septaux, des macrocalcifications et/ou des nodules évo-
cateurs d'une dégénérescence en cystadénocarcinome. Dans ce cadre, la recherche
de métastases est impérative.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une lésion kystique uniloculaire possédant de fins
septa et/ou échos intrakystiques.

L'IRM met en évidence le caractere liquidien du contenu séreux des kystes, lequel
peut apparaitre en franc hypersignal T2 mais sans hypersignal T1. L'injection de
gadolinium permet la visualisation des fins septa.

Figure 17-2.

Cystadénome séreux

de I'ovaire.

Lésion kystique volumineuse,
bien circonscrite (tétes de
fleche) de contenu liquidien
pur (d = 10 UH), avec présence
d'une fine cloison (fleche) a sa
partie postérieure.
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DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le cystadénome mucineux de I'ovaire est le plus souvent multiloculaire.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution naturelle du cystadénome séreux de I'ovaire peut tout d'abord se faire
vers des complications a type d'effet de masse ou de phénomenes de torsion. En
l'absence de prise en charge chirurgicale, le pronostic est mauvais puisque le cysta-
dénome tend a dégénérer en cystadénocarcinome séreux.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge du cystadénome mucineux repose sur une exérese chirurgicale
complete.

ITEMS CLES

Ovaire — femme de 20 a 50 ans — lésion kystique uniloculaire — taille variable —dégénérescence
maligne imposant la chirurgie.

Léiomyome utérin ( uterine leiomyoma)

Le léiomyome utérin (encore appelé fibrome utérin) est une tumeur bénigne du
myometre. Il s'agit de la tumeur bénigne gynécologique la plus fréquente. Elle
représente environ 35 % de toutes les tumeurs utérines. L'dge de découverte est
classiquement en période préménopausique. L'incidence majeure est retrouvée
chez les patientes de race noire.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les léiomyomes sont souvent multiples, mesurant de
quelques millimetres a plusieurs centimetres, déformant alors de maniére consé-
quente le corps utérin. Ils sont nodulaires, bien limités mais non encapsulés,
de topographie intramurale (50 % des cas), sous-séreuse (35 % des cas), sous-
muqueuse (5 % des cas) ou cervicale (5 % des cas).

Sur le plan microscopique, il s'agit d'une tumeur d'architecture fasciculée, aux longs
faisceaux enchevétrés les uns aux autres. Les cellules fusiformes ont un cytoplasme
aux limites mal visibles et un noyau allongé a bouts arrondis, a la chromatine fine.
Il n'est pas observé d'atypies cellulaires et les mitoses sont exceptionnelles. Les 1éio-
myomes, surtout lorsqu'ils sont volumineux, peuvent présenter des remaniements
cedémateux, scléro-hyalins ou kystiques.

CONTEXTE CLINIQUE

La symptomatologie habituelle du léiomyome utérin est variable allant d'un
caractére purement asymptomatique dans 50 % des cas (principalement en cas
de léiomyome intramural) jusqu'a un tableau de dysménorrhée majeure avec
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des ménorragies, une infertilité, des fausses couches, voire des compressions
d'organes de voisinage (en cas de fibrome sous-séreux volumineux). Une masse
palpable, des douleurs pelviennes, voire des douleurs aigués en cas de torsion ou
de nécrobiose aseptique sont possibles.

La biologie est en général non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du léiomyome utérin (fig. 17-3) associe :

— une lésion arrondie et de contours bien circonscrits;

— une situation sous-muqueuse, intramurale, sous-séreuse ou cervicale (selon les
cas);

— un aspect calcifié (partiellement ou majoritairement) ;

— de possibles plages hétérogenes intralésionnelles en rapport avec des remaniements;

— un rehaussement faible par rapport au muscle utérin mais prolongé jusque tar-

divement apres injection IV de produit de contraste iodé du fait du caractere
fibreux de la 1ésion.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie met en évidence une masse lésionnelle homogene, hypo-échogene,
avec des calcifications avec cone d'ombre postérieur possiblement associé. La
topographie peut étre également a fournir en cas d'échographie réalisée par voie
endovaginale.

Figure 17-3.

Léiomyome utérin.

Coupe sagittale. Lésion tumorale
trés bien définie (tétes de fleche)
en situation sous-séreuse du fond
de l'utérus.
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L'IRM est un examen clé pour la caractérisation lésionnelle. Le fibrome est en
général en hyposignal T1, hyposignal T2 avec de possibles zones hétérogenes en
signal correspondant a des zones de remaniements intralésionnels. L'injection
de gadolinium est souvent non nécessaire au diagnostic mais peut mettre en évi-
dence une prise de contraste conservée tardivement en rapport avec le contin-
gent fibreux.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le diagnostic est en regle générale facile, et il n'existe pas de réel diagnostic dif-
férentiel avec d'autres tumeurs utérines. Seuls les léiomyomes en situation sous-
séreuse peuvent passer pour des masses ovariennes et le raccordement a l'utérus
doit alors étre recherché pour redresser le diagnostic.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le léiomyome utérin est une tumeur bénigne sans transformation maligne mais
pouvant se compliquer de douleurs pelviennes, de ménométrorragies, de torsion
dans le cas de fibromes séreux pédiculés, voire de nécrobiose aseptique en cas de
léiomyome volumineux.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Un traitement n'est indiqué que pour les léiomyomes utérins symptomatiques.
Un traitement médical hormonal est possible et un geste d'embolisation du
fibrome est également envisageable. Hystérectomie ou énucléation de léiomyome
font également partie de 1'arsenal thérapeutique.

ITEMS CLES

Utérus — lésion arrondie de contours bien circonscrits et de taille variable — topographie sous-
muqueuse, intramurale, sous-séreuse ou cervicale — traitement uniquement si symptome.

Tératome de 'ovaire (ovarian teratoma)

Le tératome de l'ovaire est une tumeur constituée de cellules émanant des
trois feuillets embryonnaires donnant naissance aux différents types de tissus.
Ces tumeurs a contingent mixte peuvent contenir des structures organiques
matures telles que des cheveux ou des dents. La trés grande majorité des téra-
tomes de 'ovaire est bénigne et répond alors parfois aux appellations de kystes
dermoides ou de tératomes matures de 1'ovaire. Dans de rares cas, les tératomes
peuvent étre immatures et correspondent alors a d'authentiques tumeurs
malignes. Le tératome de 1'ovaire est une tumeur assez fréquente. Elle est en géné-
ral découverte au cours de l'adolescence.
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ANATOMOPATHOLOGIE

Deux grands types sont a distinguer : le tératome immature qui contient une pro-
portion variable de tissus immatures de type embryonnaire et le tératome mature
constitué exclusivement de tissus matures dont I'exemple le plus fréquent est le
kyste dermoide.

Sur le plan macroscopique, la tumeur est généralement kystique, bien limitée, de 1
a 40 cm de grand axe, et contient a I'ouverture un matériel sébacé et des phaneéres.
Sur le plan microscopique, l'aspect est le plus souvent celui d'un kyste dermoide :
cavité bordée d'un épithélium malpighien kératinisé avec annexes pilosébacées
dans la paroi. D'autres tissus matures peuvent étre observés : muqueuse intesti-
nale, tissu glial, etc.

CONTEXTE CLINIQUE

Le tératome de l'ovaire est le plus souvent asymptomatique et de découverte for-
tuite chez la la trés jeune femme. Dans de plus rares cas, les tumeurs les plus volu-
mineuses peuvent générer des compressions ou des pesanteurs pelviennes, ou bien
font le lit de torsions d'annexe avec, en cas de rupture, des signes de péritonite.

La biologie est le plus souvent non remarquable.

TDM

La sémiologie TDM du tératome de l'ovaire (fig. 17-4) associe :
— une masse tumorale de I'ovaire a contenu mixte, solide et kystique;

—la présence intratumorale d'un contingent tissulaire graisseux (d = —150 UH)
tres largement évocateur;

—la présence d'éléments extrémement denses pouvant parfois étre reconnus
comme des dents;

— un rehaussement des composantes tissulaires solides et de la coque périphérique
de la 1ésion kystique apres injection IV de produit de contraste iodé.

Figure 17-4.

Tératome de I'ovaire.
Lésion mixte de contours
bien définis (tétes de
fleche), possédant un
contingent graisseux pur
(d =-100 UH) évocateur et
une calcification (fleche)
pouvant correspondre a un
bourgeon dentaire.
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Le bilan TDM du tératome de l'ovaire cherche a mettre en évidence des signes
évocateurs de malignité a type d'extension locorégionale et/ou de métastases a
distance.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie, et notamment 1'échographie endovaginale, est un bon examen
pour la mise en évidence d'un tératome de 'ovaire qui se présente alors comme
une lésion d'allure mixte. L'authentification formelle du contingent graisseux, qui
est le plus évocateur du diagnostic, est moins facile qu'en TDM.

L'IRM permet la mise en évidence de la masse tumorale ovarienne et de ses compo-
santes mixtes caractéristiques, liquidienne en hypersignal T2 et surtout graisseuse
avec un hypersignal T1 effondré lors de l'application de séquences en saturation
de graisse. Les composantes calcifiées ou dentaires qui sont souvent plus difficiles
a distinguer apparaissent comme des images privées de signal sur l'ensemble des
séquences. L'injection par le gadolinium permet la mise en évidence d'un rehaus-
sement des zones charnues de la 1ésion et de la coque périphérique.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le contingent graisseux du tératome de 1'ovaire rend souvent son diagnostic de
certitude aisé. Seul le caractere mature ou immature du tératome kystique ne peut
étre formellement affirmé en imagerie.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

L'évolution d'un tératome de 1'ovaire peut se faire dans de rares cas sur le mode
aigu dans le cadre d'une rupture avec la possibilité d'une péritonite sébacée. Le
tératome de l'ovaire est en regle générale un tératome mature, d'excellent pro-
nostic. Les tératomes immatures qui sont des tumeurs malignes possedent un
pronostic qui varie en fonction du grade de la tumeur primitive et de la présence
ou non de métastases.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

La prise en charge du tératome de I'ovaire est la chirurgie avec un excellent pronos-
tic en l'absence de critéres de malignité découverts au cours du geste chirurgical ou
lors de 'examen histologique de la piece opératoire.

ITEMS CLES

Ovaires — femme jeune — lésion mixte a contingents graisseux et dentaires pathognomoniques —
malignité possible en cas de forme immature.

TUMEURS BENIGNES (ET A BAS GRADE DE MALIGNITE) 319



TUMEURS MALIGNES

Carcinome ovarien (ovarian carcinoma)

Le carcinome ovarien est une tumeur épithéliale maligne développée a partir des
cellules épithéliales de 1'ovaire. Son incidence est importante (risque de 0,8 %
pour chaque femme au cours de sa vie). Il s'agit du deuxiéme cancer féminin
le plus fréquent derriére le carcinome mammaire et le cinquiéme cancer fémi-
nin le plus fréquent en termes de mortalité (risque individuel de 1 % de décé-
der d'un cancer ovarien). Le carcinome ovarien peut étre sporadique dans une
grande majorité des cas et répondre a des facteurs héréditaires (dans 5 % des
cas) —tels qu'un ATCD familial au premier degré de carcinome ovarien (risque
dans la moitié des cas de développer un carcinome ovarien), un ATCD personnel
(risque X 30) ou familial (risque x 2) de cancer du sein ou un syndrome de Lynch
HNPCC (risque X 4) —, une nulliparité, une ménopause tardive, l'appartenance a
la race blanche ou un niveau socio-économique élevé. A I'inverse, une multiparité,
l'utilisation de contraceptifs oraux ou encore l'allaitement sont des facteurs admis
protecteurs contre la survenue d'un carcinome ovarien. La transformation maligne
d'un cystadénome séreux (25 % des cas) ou d'un cystadénome mucineux (10 %
des cas) en cystadénocarcinome est largement admise et représente 70 % du total
des carcinomes ovariens. Le risque de carcinome ovarien augmente avec 1'age (80
% des cas chez les femmes de plus de 50 ans) avec un pic de fréquence maximale
autour de 60 ans. La taille au diagnostic est variable mais presque toujours supé-
rieure a 5 cm.

ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, les aspects sont similaires entre les lésions kystiques
séreuses et mucineuses qu'elles soient bénignes ou malignes. Malgré tout, les cys-
tadénocarcinomes présentent des végétations endokystiques plus nombreuses et
des végétations externes fréquentes. Ils peuvent présenter des remaniements hé-
morragiques ou nécrotiques. Les autres types de carcinomes ovariens sont souvent
mi-solides mi-kystiques.

Sur le plan microscopique, les principaux types de carcinomes ovariens sont le
cystadénocarcinome séreux, le cystadénocarcinome mucineux, l'adénocarcinome
de type endométrioide ou de type papillaire séreux, 1'adénocarcinome a cellules
claires, le carcinome indifférencié...

CONTEXTE CLINIQUE

Le carcinome ovarien est le plus souvent longtemps asymptomatique. Des dou-
leurs abdominales ou pelviennes, une constipation, une pollakiurie peuvent étre
révélatrices. Une AEG, un amaigrissement et l'apparition d'une ascite sont des
signes souvent plus tardifs.
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Sur le plan biologique, une hypercalcémie paranéoplasique est parfois notée. Une
élévation du taux de CA 125 supérieur a 35 U/mL est évocatrice (80 % des cas)
mais demeure non spécifique. La valeur de ce taux est par ailleurs assez bien corré-
lée au stade de la maladie.

TDM

La sémiologie TDM du carcinome ovarien (fig. 17-5) associe :
— une lésion supérieure a 5 cm;

— un aspect typiquement mixte, solide et kystique;

— des contours lobulés;

— la présence de cloisons et de septa épais supérieurs a 3 mm;

— un rehaussement important avec présence de vaisseaux intratumoraux visibles
apres injection IV de produit de contraste iodé.

Le bilan TDM d'extension du carcinome ovarien cherche & mettre en évidence
une extension locorégionale a l'utérus, au sigmoide, a la vessie, aux axes arté-
riels iliaques ainsi que des ADN (parfois calcifiées) et une ascite, des métastases
péritonéales (> 50 % des cas), hépatiques (45 % des cas), pulmonaires (35 % des
cas), surrénaliennes (20 % des cas), pancréatique (15 %), mais aussi spléniques,
osseuses, rénales et cérébrales. En cas de sous-type mucineux, un pseudo-myxome
péritonéal devra étre distingué d'une ascite habituelle.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

L'échographie montre la lésion mixte de 1'ovaire supérieure & 5 cm qui comporte
des cloisons et des septa épais. Une ascite et des métastases péritonéales et hépa-
tiques sont parfois visibles au diagnostic.

Figure 17-5.

Carcinome ovarien.
Lésion mixte volumineuse
de contours bien définis
possédant un contingent
kystique prédominant
(tétes de fleche) et de
nombreux bourgeons
tissulaires intrakystiques
suspects (fleche).
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L'IRM reléve une lésion mixte, solide et kystique (> 5 cm), de signal variable en T1
et T2, avec présence d'épaisses cloisons et un fréquent envahissement pelvien au
diagnostic. Le rehaussement est souvent important et hétérogene apres injection
IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le tératome de I'ovaire est une lésion de la femme jeune, a contingents graisseux et
dentaires pathognomoniques et de malignité possible en cas de forme immature.
Le cystadénome séreux de l'ovaire est une lésion bénigne de la femme de 20 a
50 ans, d'allure kystique uniloculaire et de taille variable.

Le cystadénome mucineux de I'ovaire est une lésion bénigne de la femme de 50 ans,
d'allure kystique et multiloculaire de 54 10 cm.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC

Le pronostic du carcinome ovarien est sombre et non modifié depuis 50 ans. La sur-
vie globale a 5 ans est de 50 % mais se situe entre 80 et 90 % dans les stades initiaux
contre 5 a 10 % dans les stades les plus avancés. La survenue d'un pseudo-myxome
péritonéal greve un peu plus encore le pronostic des sous-types mucineux rompus.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

L'hystérectomie totale élargie aux annexes est préconisée dans les stades initiaux.
L'hystérectomie totale élargie aux annexes associée a une chimiothérapie intrapé-
ritonéale hyperthermique et a six cures de chimiothérapie IV est le traitement des
stades avancés.

ITEMS CLES

Ovaires — femme nullipare blanche de 60 ans — facteurs de risque familiaux — séquence cystadé-
nome/cystadénocarcinome — lésion mixte solide et kystique > 5 cm — extension locorégionale et
péritonéale précoce — possible pseudo-myxome péritonéal — atteinte métastatique ubiquitaire.

Métastases ovariennes (ovarian metastases)

Les métastases ovariennes (ou tumeurs de Kruckenberg) sont des tumeurs secon-
daires principalement issues de tumeurs malignes du tube digestif. Le mode de
propagation métastatique est particulier puisque transpéritonéal. Les tumeurs
malignes causales les plus fréquentes sont le carcinome gastrique et le carcinome
du colon, loin devant le cholangiocarcinome et le carcinome pancréatique. On
estime a 2 % les femmes porteuses d'un carcinome gastrique qui développe des
métastases ovariennes. Fait intéressant, la découverte des métastases ovariennes
précede celle de la tumeur primitive causale dans plus de 20 % des cas. L'atteinte
est le plus souvent bilatérale (80 % des cas). L'age moyen a la découverte se situe
entre 50 et 60 ans. La taille au diagnostic est variable, allant de 2 cm a plus de 10 cm.
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ANATOMOPATHOLOGIE

Sur le plan macroscopique, 1'atteinte est uni- ou bilatérale. L'ovaire est augmenté
en taille. D'importantes plages de nécrose sont fréquentes dans les métastases volu-
mineuses d'origine colorectale.

Sur le plan microscopique, les métastases sont le plus souvent similaires au can-
cer primitif, tant par l'aspect morphologique que par les données immuno-
histochimiques. La présence de cellules en bagues a chaton doit faire éliminer un
carcinome a cellules indépendantes d'origine gastrique (mais ce type cellulaire
peut se voir dans d'autres cancers primitifs). Une architecture lieberkiithnienne et
le phénotype CK7—/CK20+ orienteront vers une origine colorectale. Le phénotype
CK7+/CK20— est celui de trés nombreux adénocarcinomes et ne permettra pas
d'orienter vers une origine en particulier. L'étude immuno-histochimique avec des
marqueurs pouvant orienter la recherche du primitif seront réalisés systématique-
ment (récepteurs hormonaux, anti-TTF1...).

CONTEXTE CLINIQUE

Le tableau clinique s'inscrit dans celui de la maladie métastatique. En dehors des
signes généraux a type d'anorexie, d'altération de I'état général, d'amaigrissement,
'apparition d'un ictére peut traduire une localisation secondaire pancréatique de
topographie céphalique.

TDM

La sémiologie TDM des métastases ovariennes (fig. 17-6) associe :
— une lésion mixte de taille variable;

— un tres fréquent caractere bilatéral (80 % des cas);

Figure 17-6.

Métastases ovariennes.

Lésions tissulaires hétérogenes
et bilatérales (fleches) associées
a une ascite (étoile).
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— des plages kystiques de dégénérescence intralésionnelle;

—un rehaussement habituellement hétérogene apres injection IV de produit de
contraste iodé.

Le bilan d'extension des métastases ovariennes cherche a mettre en évidence des
ADN et/ou des lésions secondaires péritonéales ou organiques associées.

Dans le cas fréquent (> 20 % des cas) out la tumeur maligne responsable n'est pas
connue lors du diagnostic, une analyse ciblée de I'estomac et du célon demeure
impérative.

AUTRES EXAMENS D'IMAGERIE

En échographie, les métastases ovariennes sont d'échogénicité souvent mixte avec
des plages de nécrose kystique fréquentes.

En IRM, les métastases ovariennes posseédent un signal souvent mixte en T2 et un
rehaussement souvent hétérogeéne apres injection IV de gadolinium.

DIAGNOSTIC TDM DIFFERENTIEL

Le cystadénome séreux de l'ovaire est une tumeur bénigne uniloculaire pure.

Le cystadénome mucineux de l'ovaire est une tumeur bénigne et unilatérale.
Aucune atteinte péritonéale associée n'est en général présente au diagnostic.

Le carcinome de I'ovaire est une tumeur maligne primitive qui est en général uni-
latérale et qui possede des septa et des parois kystiques épaisses souvent caracté-
ristiques.

EVOLUTION NATURELLE ET PRONOSTIC
Le pronostic des métastases ovariennes est sombre compte tenu d'une apparition a
un stade souvent largement avancé des carcinomes primitifs dont elles sont issues.

PRINCIPES DE PRISE EN CHARGE

Il s'agit le plus souvent de chimiothérapie. La chirurgie de réduction tumorale
extensive, plus ou moins associée a une chimiothérapie hyperthermique intrapéri-
tonéale, est parfois indiquée.

ITEMS CLES

Ovaire — femme de 50 a 60 ans — lésion mixte de taille variable — caractere bilatéral majeur — carci-
nome gastrique et du cdlon — propagation transpéritonéale — stade avancé.
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F
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Gardner, syndrome de, 127, 275, 288
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— splénique, 139, 143, 147, 149
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— surrénalien, 227, 231

Lynch, syndrome de, 275, 279, 320

M

Maladie

— gélatineuse du péritoine Voir
pseudo-myxome péritonéal
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intestinale, 130, 132, 275

Ménétrier, maladie de, 242, 243

Mésothéliome péritonéal, 4, 287, 289,
290, 295
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— du pancréas, 172, 178, 180
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——du gréle, 65, 71, 241, 255, 259

—— gastrique, 65, 71, 237, 243, 247

Turner, syndrome de, 141

A%

Vipome, 173

von Hippel-Lindau, maladie de, 160, 162,
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