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RESUME

Introduction : Les carcinomes adénoides kystiques (CAK) cervico-faciaux sont des tumeurs épithéliales malignes, déve-
loppées au niveau des glandes salivaires. L'envahissement du sinus caverneux et de la base du crane a été rapporté
dans la littérature. Il serait essentiellement da a une extension péri-neurale.

Observations : Nous rapportons dans cet article deux observations de CAK envahissant le sinus caverneux. Le premier
s’est développé au niveau de la glande parotide gauche, a envahi la fosse infra temporale gauche puis a emprunté la
voie trij¢minale pour atteindre le sinus caverneux homolatéral. Le deuxiéme cas était un CAK de la glande submandi-
bulaire gauche. Une exérese chirurgicale étendue a été réalisée suivie d’'une chimio-radiothérapie mais I'évolution a été
émaillée par l'atteinte du sinus caverneux homolatéral aprés deux ans de la fin du traitement.

Discussion : Le CAK est une tumeur maligne de haut grade, a agressivité surtout locorégionale avec une forte tendan-
ce a la récidive. L'infiltration péri-nerveuse constitue une voie d'extension typique pour le CAK. Les nerfs mandibulaire,
maxillaire et facial sont les plus fréquemment incriminés dans cette modalité extensive vers le sinus caverneux et la base
du crane. L'IRM permet, avec une haute sensibilité et spécificité, de mettre en évidence la diffusion le long des gaines
vasculo-nerveuses. La chirurgie, en cas d'atteinte du sinus caverneux, est refutée par la majorité des auteurs. La radio-
thérapie est une alternative thérapeutique. La place de la chimiothérapie est minime. Le pronostic des CAK envahis-
sant la base du crane est en général mauvais vue la fréquence des récidives locales et le risque majeur de dissémina-
tion systémique.
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SUMMARY

Introduction: Head and neck adenoid cystic carcinoma (ACC) is a malignant epithelial neoplasm, developing from sali-
vary gland tissue. Cavernous sinus and skull base invasion by perinervous spread is a particular behavior of this tumor
entity. We report two cases of cavernous sinus invasion.

Cases report: The first one was originated in the parotid gland, invaded infratemporal fossa and extended to cavernous
sinus through perineural infiltration along trigeminal nerve. Second case of ACC was developed in submandibular gland.
An invasion of cavernous sinus was observed two years later despite a surgical resection with post operative chemo-
radiotherapy.

Discussion: ACC is characterized by locally aggressive invasion and a strong tendency to recur. Perineural spread
extension is common in ACC, as a precursor of skull base invasion and cavernous sinus involvment along the mandibu-
lar, maxillary and facial nerves. Magnetic resonance imaging (MRI) has a higher sensitivity and specificity in detecting per-
ineural spread.

Surgical therapy is the choice treatment although complete resection is not possible in all cases due to the infiltration and
perineural spread. So, radiation therapy is considered effective, and has been used successfully in ACC invading caver-
nous sinus. The place of chemotherapy has yet to be determinate.

The prognosis of these extensive tumors is bad because high frequency of local recurrence and distant metastases.
Key-words: adenoid cystic carcinoma, cavernous sinus, skull base, perineural invasion.

INTRODUCTION géne.
Les carcinomes adénoides kystiques cervico-faciaux sont A travers deux observations, nous discutons les méca-

des tumeurs épithéliales malignes qui se développent,
essentiellement, au niveau des glandes salivaires princi-
pales et accessoires.

L'envahissement du sinus caverneux et de la base du
crane a été rapporté dans la littérature. Il serait di soit a
une extension de proche en proche de la tumeur, soit a
une extension péri-neurale empruntant principalement la
voie trigéminale, soit a une extension par voie hémato-
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nismes d'atteinte du sinus caverneux et de la base du
crane dans les carcinomes adénoides kystiques.

OBSERVATIONS
Observation 1

Monsieur Z.B. 4gé de 56 ans, tabagique a 30 paquet-
années, s’est présenté en Mai 2006 pour une tuméfaction
parotidienne gauche apparue depuis quatre mois, ayant
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rapidement augmenté de taille et s’est associée depuis
deux mois a une asymétrie faciale. L'examen clinique a
trouvé une tuméfaction de la région parotidienne gauche
dure, fixe et indolore, faisant six centimetres de grand
axe, une paralysie faciale périphérique gauche grade IV
de HOUSE, et un bombement dur de la paroi antérieure
du conduit auditif externe gauche.

Une exploration radiologique en vue d'une chirurgie a été
décidée mais le patient a été perdu de vue pendant cinq
mois pour revenir en Novembre 2006 avec une augmen-
tation du volume tumoral et une perméation cutanée (fig.
1). L'IRM a montré un volumineux processus expansif
parotidien gauche touchant les lobes superficiel et pro-
fond, en isosignal T1, hypersignal T2 et prenant le
contraste de fagon intense et hétérogene. Cette Iésion
présente une extension périneurale le long du nerf facial
(V) et du trijumeau (V) gauches avec invasion du sinus
caverneux gauche a travers le foramen ovale ainsi que la
fosse infra temporale (fig. 2, 3, 4).

Fig. 1 : Enorme tumeur parotidienne avec perméation cutanée.

Fig. 2: IRM en séquence T2, coupe axiale :
volumineux processus expansif parotidien gauche
touchant les lobes superficiel et profond.

Fig. 3: IRM en séquence T1, coupe axiale apreés injection de
Gadolunium : prise de contraste intense et hétérogene de la
tumeur, extension périneurale jusqu’ au sinus caverneux gauche
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Fig. 4: IRM en séquence T1, coupe coronale aprés Gado:
Extension tumorale péri neurale (le long du V3) et envahissement
du sinus caverneux gauche a travers le foramen ovale.

La biopsie a permis d’établir le diagnostic de carcinome
adénoide kystique dans sa variante solide de la glande
parotide gauche. La radiographie du thorax a objectivé un
aspect en lacher de ballon avec une pleurésie droite de
moyenne abondance (fig. 5) en faveur de métastases pul-
monaires.

FFig. 5 : Radiographie thoracique de face: métastases pulmonaires
en lacher de ballon avec pleurésie droite.

Observation 2

Monsieur W.M. &4gé de 55 ans originaire de Gafsa, alcoo-
lo-tabagique a 30 PA, a été admis le 15/05/2006 pour
tuméfaction submandibulaire gauche apparue depuis

2 ans, et ayant augmenté rapidement de taille depuis
1 mois. L'interrogatoire a révélé la notion d’hypogueusie
gauche causant des morsures fréquentes de I'hémi-
langue gauche et une otalgie homolatérale.

L’examen clinique a objectivé une tuméfaction submandi-
bulaire gauche faisant cinq centimétres de grand axe,
dure, douloureuse, et fixe. La peau en regard était saine.
Le palper bidigital a mis en évidence un bombement de la
masse au niveau du plancher buccal en postéro latéral
gauche qui envahissait la base de la langue et le pilier
antérieur gauche.

L’examen des paires craniennes a objectivé une atteinte
des nerfs : lingual, du rameau mentonnier, du nerf facial,
et de I'hypoglosse gauches.

L'IRM cervicale a montré une formation tissulaire bien
limitée aux dépens de la glande sous maxillaire gauche
en hypo signal T1, hyper signal T2 avec réhaussement
intense apres injection de Gadolinium. Cette masse
refoulait en dedans le plancher buccal, la partie posté-
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rieure de la langue, ainsi que la filiere para pharyngée.
La cytoponction de la masse était en faveur d'un carcino-
me adénoide kystique. La radiographie du thorax était
normale.

Le patient a été opéré le 07/06/2006. Il a eu une bucco-
pharyngectomie transmaxillaire et une mandibulectomie
interruptrice permettant une submandibulectomie gauche
avec exérése tumorale large. Un curage cervical fonc-
tionnel complet gauche a été réalisé. La reconstruction a
utilisé un lambeau musculo-cutané du grand pectoral.
L'étude anatomopathologique de la piece opératoire a mis
en évidence un aspect histologique en faveur d’un carci-
nome adénoide kystique de la glande submandibulaire
gauche infiltrant les tissus fibro-musculaires avoisinants.
Les limites chirurgicales étaient envahies avec présence
de nombreuses images d’engainement péri nerveux et
péri vasculaires. Des métastases ganglionnaires ont été
retrouvées dans un ganglion sous digastrique et un gan-
glion jugulo- carotidien moyen gauches sans effraction
capsulaire.

En postopératoire, on a complété par une chimio-radio-
thérapie concomitante a la dose de 64 Gy sur le lit tumo-
ral et 50Gy sur les aires ganglionnaires cervicales per-
mettant un bon contréle locorégional.

L’évolution ultérieure a été marquée par I'apparition, deux
ans apres la fin du traitement, de céphalées et de diplo-
pie. L'IRM a mis en évidence un processus expansif aux
dépens du sinus caverneux gauche (fig.6). Un nouveau
bilan d'extension a objectivé des métastases pulmonaires
et hépatiques.

Fig.6: IRM en séquence T1 apres injection de Gadolinium, coupe
coronale et axiale : processus expansif aux dépens du sinus
caverneux gauche.

Une chimiothérapie associée a une irradiation de la base
du crane a été ainsi indiquée.

DISCUSSION :
Le CAK est une tumeur maligne de haut grade qui touche
les glandes salivaires principales et accessoires. |l
touche, essentiellement, la glande parotide. La glande
submandibulaire est atteinte dans 30 (1) a 42% des cas
(2). En dehors des glandes salivaires principales, plu-
sieurs autres localisations ont été décrites : cavum, mas-
sif facial, glandes lacrymales, arbre laryngo-trachéal...

Sur le plan histologique, le CAK se caractérise par une
invasion péri-neurale qui est retrouvée dans 52% des
pieces opératoires (3,4). Cette infiltration péri-nerveuse
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constitue une voie d'extension typique (5).

Le traitement de choix des carcinomes adénoides kys-
tiques est la chirurgie. Une récurrence locale apres traite-
ment est retrouvée dans plus de 40% des cas (6,7). Les
métastases a distance, aprés contréle loco-régional, se
voient dans 39% des cas (7). Elles siegent essentielle-
ment au niveau du poumon dans plus de 70% des cas (8),
mais aussi au niveau du foie et de I'os. Des localisations
métastatiques exceptionnelles ont été décrites rapportées
au niveau de la peau, des tissus sous-cutanés, de la thy-
roide, et de la plévre (8).

L'atteinte de la base du crane et du cerveau est plus fré-
quente. En effet, I"incidence de l'atteinte de la base du
crane varie de 4 (3,6,7,4) a 22% (9). Les régions les plus
atteintes sont la région du chiasma optique, la région du
ganglion de Gasser et le sinus caverneux (7,4,6).

Les mécanismes d'envahissement de la base du crane
par le carcinome adénoide kystique cervico-facial sont
soit par un envahissement de proche en proche, soit par
une extension périneurale, soit par métastase hématoge-
ne. De loin, la voie la plus fréquente est la gaine vasculo-
nerveuse (3,10,4) car elle constitue une zone de moindre
résistance (8).

L'infiltration de la gaine nerveuse est retrouvée dans 20 a
80% (10). Elle permet l'extension a des régions non
contigues sans qu'il y ait une continuité macroscopique
avec la tumeur primitive (5,10). Le nerf mandibulaire (V3),
le nerf maxillaire (V2), et le nerf facial (VII) sont les plus
incriminés dans cette modalité extensive vers I'endocrane
(7,8,9).

La gaine vasculaire constitue aussi une voie d'extension
du CAK. En effet, Kazumoto, en rapportant des méta-
stases cérébrales multiples hémorragiques, a suggéré la
diffusion métastatique a partir de la gaine vasculaire (11).
D'autres voies d'extension a la base du crane ont été
décrites : la trompe auditive (3,7,9, 6,7), et l'artére caroti-
de interne (6,7,8). A l'intérieur du crane, le CAK peut res-
ter extra-dural, comme il peut infiltrer la dure-meére et
gagner I'espace sous-dural (8).

Chez nos deux malades, l'atteinte de la base du crane a
été au niveau du sinus caverneux. Pour le premier mala-
de, la tumeur a envahi la fosse infra-temporale puis elle a
emprunté la voie trigéminale pour atteindre le sinus caver-
neux.

Pour le deuxiéme, I'atteinte du sinus caverneux a été dia-
gnostiquée deux ans apres la fin du traitement. S'agit-il
d'une métastase hématogene ou d'une infiltration péri-
neurale microscopique empruntant la voie trigéminale?
Les deux mécanismes nous semblent possibles. Malgré
I’'absence de continuité macroscopique évidente entre le
site primitif de la tumeur et le processus du sinus caver-
neux, le mécanisme par infiliration péri-nerveuse n'est
pas exclu d'autant plus que les limites d'exérese chez ce
malade étaient envahies, et I'atteinte caverneuse était
homolatérale au site tumoral primitif.
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Tous les auteurs s'accordent que l'infiltration péri-nerveu-
se constitue un facteur pronostique important (10). Pour
cela, tout bilan radiologique d'un CAK, doit rechercher les
signes d'infiltration péri-nerveuse ce qui permettra une
exérese chirurgicale la plus compléte et une meilleure
définition du champ d'irradiation. L'IRM permet, avec une
haute sensibilité et spécificité (12), de mettre en évidence
la diffusion le long des gaines vasculo-nerveuses. Les
signes d'une infiltration péri-neurale sont I'épaississement
global d'un nerf, I'expansion concentrique des trous de la
base, la disparition de I'hypo-signal de la citerne trigémi-
nale remplacée par un iso- signal tumoral, I'atrophie des
muscles masticateurs et la disparition de la graisse dans
la fosse ptérygo-palatine (13,10,14). Le PET-scan permet
de reconnaitre l'invasion péri-nerveuse infra-clinique (16).
Pour le CAK de la région caverneuse, 'IRM ne permet
pas toujours de trancher entre CAK et méningiome, d’au-
tant plus que le signe de la queue d'implantation durale,

Sur le plan thérapeutique et pour les lésions caverneuses,
Gormley et al. ont soulevé, sur un plan éthique, I'intérét
d’une chirurgie lourde cranio-faciale pour une maladie
réputée incurable quelles que soient les modalités théra-
peutiques (6). L'exérese totale a visée carcinologique est
discutée. En effet, la résection de la carotide, avec ou
sans by-pass premier carotido- sylvien, n'a pas permis de
diminuer l'incidence des récidives ni d'améliorer la survie
avec des risques ischémiques importants (6). De méme,
La résection des branches du nerf trijumeau dans un
sinus caverneux envahi et du ganglion de Gasser ne sont
pas garants d’un contréle local absolu de la maladie, ni
surtout du développement de métastases a distance (8).

La radiothérapie reste donc, I'alternative thérapeutique de
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