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RESUME
Les tumeurs germinales a localisation cervico-faciale sont rares. Nous rapportons I'observation d’une une fillette de 7 ans
porteuse d’une tumeur maligne a cellules germinales de I'espace para-pharyngé droit traité par chimiothérapie. Les par-
ticularités étiopathogéniques, thérapeutiques, et pronostiques de cette tumeur sont rappelées aprés une revue des don-
nées de la littérature.

Mots clés : tumeurs germinales, tumeur para-pharyngé.

SUMMARY
Extragonadal germ cell tumors of the head and neck are very rare. We report the case of a 7-year-old girl with malignant
germ cell tumor of the right parapharyngeal space treated by chemotherapy. Etiopathogenic, therapeutic, and prognostic

characteristics of this tumour are recalled after a review of the literature data.
Key words : Extragonadal germ cell tumors, parapharyngeal tumors.

INTRODUCTION
Les tumeurs germinales sont des tumeurs issues de la
transformation des cellules primitives destinées a donner
les ovules chez la femme et les spermatozoides chez
’homme. Elles sont classiquement localisées aux organes
génitaux. Les localisations exta-gonadiques sont essentiel-
lement représentées par le cerveau, le médiastin et la
région sacro-coccygienne. Cing pour cent des tumeurs ger-
minales extra-gonadiques sont localisées au niveau de la
téte et du cou [1, 2, 3]. Ces tumeurs s’observent préféren-
tiellement chez le nourrisson et le jeune enfant.

Les signes cliniques dépendent du siége de la tumeur. Au
niveau cervico-facial le diagnostic est le plus souvent tardif;
il est fait au stade des complications neurologiques.
Limagerie constitue une étape indispensable au diagnos-
tic; elle précise la topographique de la tumeur et son exten-
sion. Le diagnostic de ces tumeurs repose sur I'association
des données cliniques, biologiques et anatomopatholo-
giques.

Le traitement de ces tumeurs est basé sur la chirurgie etla
chimiothérapie ; leur pronostic est réserve.

Les auteurs rapportent I'observation d’une une fillette de
7 ans porteuse d’'une tumeur maligne a cellules germi-
nales de l'espace para-pharyngé droit. lls discutent a
cette occasion les particularités étiopathogéniques, théra-
peutiques et pronostiques de cette tumeur avec revue de
la littérature.
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OBSERVATION
Enfant &gée de 7ans, vaccinée, hospitalisée au service ORL
pour une formation tumorale de la région parotidienne droite.
Le début de sa maladie remonte a trois semaines marqué
par linstallation d’ hémicranies droites, asthénie et trouble de
I'équilibre. Cette symptomatologie est suivie par I'apparition
d’'une formation tumorale de la parotide droite ayant augmen-
té rapidement de volume. L'examen clinique a noté au niveau
de la région parotidienne droite une tuméfaction soulevant le
lobule de T'oreille, douloureuse et infiltrant la peau en regard.
L'examen de 'oropharynx et du cavum a objectivé un bom-
bement de la paroi postéro-latérlale et un refoulement de I'he-
mivoile du méme coté ; la muqueuse est réguliere. Le reste
de 'examen O.R.L. est normal, il n’existe pas d’adénopathie
cervicale.

L’examen neurologique montre une paralysie faciale périphé-
riqgue compléte droite avec atteinte d’autres nerfs craniens (V,
IX, X, XI) du méme coté et une ataxie cérébelleuse.
L'examen de 'abdomen est normal, il n’y a ni splénomégalie
ni hepatomégalie ni masse pelvienne.

Le scanner du massif facial et de la région parotidienne cou-
plé a I'IRM a mis en évidence I'existence d’'un volumineux
processus tumoral expansif et invasif occupant 'espace para-
pharyngé droit ; ce processus mesure 4cm de grand axe de
densité hétérogéne avec des zones de nécrose intra-tumo-
rales (fig. 1) ; il s’étend a I'endocrane a travers une importan-
te lyse osseuse (fig. 2). Cette tumeur envahit également 'es-
pace preéstylien, la fosse infra-temporale et la parotide (fig. 3).
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Fig. 1 : TDM du massif facial en coupe axial :
volumineux processus tumoral expansif de I’espace para
pharyngé droit avec extension a la fosse infra-temporale.

Fig. 2 : TDM de la base du crane :
envahissemen tendocranienne.

Fig. 3 : IRM des espaces para pharyngés :
envahissement de la parotide et de fosse infra-temporale.

La biopsie de la tumeur a été faite par incision de Redon
sous anesthésie générale. Le prélévement est constitué d’un
tissu friable et nécrosé.

L'examen anatomopathologique montre une prolifération
tumorale faite de nappes de cellules polyédriques qui ont par
place un cytoplasme abondant clair contenant par endroits
des globules fortement éosinophiles d’aspect hyalin. Ces
cellules se disposent souvent autour des axes vasculaires
réalisant des images rappelant les corps de Schiller-Duval
(fig.4). Lensemble de ces critéres histologiques conclut au
diagnostic de tumeur germinale maligne appelé encore
tumeur du sac vitellin de I'espace para- pharyngé.
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Fig. 4 : Prolifération en nappe de cellules claires
ou amphophiles avec des globules hyalins
intracytoplasmiques (HE x 200)

La recherche des marqueurs tumoraux spécifiques notam-
ment l'alpha-foeto-protéine (ou AFP) et I'antigene carcino-
embryonnaire (ou ACE) est négative.

Le bilan d’extension, échographie abdominale et scintigra-
phie osseuse, est normal.

Vu I'étendu de la tumeur, le traitement chirurgical n’était pas
envisageable; une chimiothérapie a été instaurée permettant
ainsi une légere fonte de la masse tumorale. La malade
décede aprés la deuxiéme cure.

DISCUSSION
Les tumeurs germinales sont des tumeurs rares, s’obser-
vant surtout chez le nourrisson et le jeune enfant. Ces
tumeurs sont malignes dans environ 50% des cas. La loca-
lisation extra-gonadique de ces tumeurs peut étre cérébra-
le [4], médiastinale [5], retro-péritoniale [6] ou sacro-coccy-
gienne. La localisation cervico-faciale ne représente que
5% de I'ensemble de ces tumeurs extra-gonadiques [1, 2,
3].

Les tumeurs germinales font partie d’'un ensemble de
tumeurs dominé par le tératome bénin. Les formes
malignes sont représentées par le tératome malin, le téra-
tome immature, le choriocarcinome, le germinome et le
carcinome embryonnaires infantile. Ce dernier décrit pour
la premiere fois par SCHILLER en 1940 et par TEILIUM en
1944, a recu plusieurs appellations : adénocarcinome
embryonnaire, tumeur du sac vitellin, tumeur du sinus
endodérmique et Yolk sac tumor. Il s’agit d’'une tumeur dif-
férenciée dans le sens extra-embryonnaire en reproduisant
des structures évocatrices du sac vitellin de ’'homme ou du
sinus endodermique du rat. Leur caractére extra gonadique
est retenu devant I'absence d’anomalie scrotale a la palpa-
tion et des foyers échogénes a I'’échographie testiculaire ou
ovarienne [6]. Plusieurs théories sur lorigine de ces
tumeurs germinales extra gonadiques ont été évoquées.
La plus couramment reconnue est le défaut de migration de
cellules germinales primitives le long de I'axe médian au
cours de la vie embryonnaire [6]. Au niveau de la téte et du
cou de multiples localisations sont décrites, orbite [1],
région temporomandiblaire [7, 8], muqueuse gingivale [9],
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sinus maxillaires, cavité nasale [10, 11] et glandes sali-
vaires [12, 13, 14]. Les localisations oropharyngées et
nasopharyngées sont exceptionnelles [2] ; la localisation
para-pharyngée est encore plus rare.

Les signes cliniques dépendent de la localisation de la
tumeur. L'atteinte des nerfs craniens peut étre la premiére
manifestation de la tumeur, en particulier I'atteinte du V, VII,
IX, X et XIl. Notre patiente a présenté d’emblée une attein-
te des nerfs créaniens.

Au scanner ces tumeurs sont spontanément hyperdenses
et se rehaussent aprés injection de produit de contraste
iodé; elles sont isointenses en T1 et hyperintenses en T2 a
I"IRM [15].

Le diagnostic de certitude repose sur la biopsie et le dosa-
ge des marqueurs sériques spécifiques notamment I'alpha-
foeto-protéine (A.F.P). Un taux sérique d’A.F.P supérieur a
1000 kUI/l permet a lui seul d’affirmer la présence d’une
tumeur embryonnaire & composante vitelline [5]. Ce dernier
constitue également un élément fiable de surveillance
apres le traitement. Pour les tumeurs non sécrétantes, la
preuve histologique est indispensable au diagnostic.

Ces tumeurs germinales se distinguent par leur grande
hétérogéinité architecturale ; a 'examen anatomopatholo-
gique ; plusieurs aspects peuvent exister (réseau lache,
kystes, tubules massifs) rendant difficile la reconnaissan-
ce du type histologique. Les corps de Schiller-Duval : for-
mations périvasculaires d’aspect gloméruloide, ressem-
blant aux sinus endodermiques du placenta chez le rat et
les globules éosinophiles intra et extracellulaires (PAS+ et
A.F.P+) sont inconstants et revétent un intérét au diagnos-
tic [16].
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