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ABSTRACT

Purpose: study clinical features of adenoid cystic carcinomas of cervico-facial location and to discuss the therapeutic
modalities of this type of tumor.

Patients and methods: This is a descriptive retrospective study that collected 11 cases of patients with adenoid cystic
carcinoma (CAK) of the accessory salivary glands treated in our department over a period of 20 years (2000 -2020).
Results: The mean age of our patients was 51 years (23-73 years) with a sex ratio of 0.83. The tumor site was the
oral cavity in 3 cases (2 palates, tonsil), the facial mass in 5 cases (3 maxillary sinuses, 2 pterygopalatine regions),
trachea and larynx in 2 cases, cavum in one case. The reasons for consultation varied according to the tumor site.
Peri neural extension was found in 3 cases. The treatment was surgical followed by radiotherapy in 5 patients.
Exclusive radiotherapy was indicated in 3 patients and concomitant radio chemotherapy was performed in 3 cases.
A mean follow-up of 42 months was obtained for 10 patients. A patient was lost sight of. The outcome was favorable
with no local recurrence in 8 patients.

Conclusion: The standard treatment remains extensive excisional surgery for optimum local control, followed by
adjuvant radiotherapy. The imagery is essential for the assessment of locoregional and remote extension which
conditions the therapeutic attitude.

Keys words: Adenoid cystic carcinoma — Accessory salivary glands- Imaging — Surgery - Radiotherapy

RESUME
Objectif: Etudier les particularités cliniques des carcinomes adénoides kystiques des glandes salivaires accessoires
et discuter les modalités thérapeutiques de ce type tumoral.

Patients et méthodes: Il s’agit d’'une étude rétrospective descriptive ayant colligé 11 patients présentant un carcinome
adénoide kystique (CAK) des glandes salivaires accessoires (GSA) pris en charge dans notre département sur une
période de 20 ans.

Résultats: L’age moyen de nos patients était de 51 ans avec un sex ratio a 0,83. Le délai moyen de consultation
était de 20 mois. Le site tumoral était: la cavité buccale dans 3 cas, le massif facial et le cavum dans 6 cas, la trachée
et le larynx dans 2 cas. Les motifs de consultation étaient variables selon le site tumoral. L’extension péri neurale
était objectivée dans 3 cas. Le traitement était chirurgical suivi de radiothérapie chez 5 patients. Une radiothérapie
exclusive a été indiquée chez 3 patients et une radio chimiothérapie concomitante dans 3 cas. Un recul moyen de 42
mois a pu étre obtenu pour 10 patients. Une patiente a été perdue de vue. L’évolution était favorable avec absence
de récidive locale chez 8 patients.

Conclusion: Le traitement de référence reste une chirurgie d’exérése large, suivie de radiothérapie adjuvante.
L’imagerie estindispensable pour le bilan d’extension locorégional et a distance qui conditionne I'attitude thérapeutique.
Mots-clés: Carcinome adénoide kystique — Glandes salivaires accessoires - Imagerie-Chirurgie - Radiothérapie.

[1]. Le CAK représente le premier type histologique

INTRODUCTION: parmi les tumeurs malignes des GSA. Sa localisation
Les tumeurs des glandes salivaires accessoires (GSA) au niveau des GSA pose une double problématique:
sont rares. Elles sont malignes dans 50 a 60% des cas sa croissance lente et indolore retardant souvent le
et nécessitent une prise en charge précoce et adéquate diagnostic, et la difficulté voire I'impossibilité d’'une
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exérese carcinologique avec des marges d’exérese
larges et saines, seul garant d’un contréle local optimal
de la tumeur [2].

Les objectifs de ce travail sont d’exposer les difficultés
diagnostiques des carcinomes adénoides kystiques
des glandes salivaires accessoires et de discuter les
modalités thérapeutiques de ce type histologique dans
cette localisation.

Matériel et méthodes: Il s’agit d’'une étude rétrospective
descriptive ayant inclus tous les patients présentant
un carcinome adénoide kystique (CAK) des glandes
salivaires accessoires (GSA) pris en charge dans notre
département sur une période de 20 ans. Ont été exclu
3 patients présentant un CAK des glandes salivaires
principales (2 cas de la glande parotide et un cas de
la glande sub-mandibulaire). Tous les patients ont
été explorés par une imagerie. La confirmation était
histologique dans tous les cas.

Nous avons calculé des fréquences simples et des
fréquences relatives (pourcentages) pour les variables
qualitatives. Pour les variables quantitatives, nous
avons calculé les moyennes et les écart-types.

RESULTATS:

Onze CAK des GSA ont été colligés parmi 29 cas
des tumeurs des GSA dont 17 patients avaient une
tumeur maligne, soit une prévalence de CAK de 37%.
L’dge moyen dans notre série était de 51 ans avec
des extrémes allant de 23 a 73 ans. Notre étude a
comporté 5 hommes et 6 femmes, soit un sex ratio de
0,83. Le délai moyen de consultation était de 20 mois
avec des extrémes allant de 6 mois a 5 ans. Les motifs
de consultations étaient variables selon la localisation
et les extensions tumorales.

Le tableau | résume les différentes localisations
tumorales et les principaux signes fonctionnels
retrouvés dans notre série.

Tableau I: Motifs de consultation selon la localisation tumorale

Tableau II: Les données de I’examen physique
en fonction de la localisation

Localisation Données de 'examen physique l\(ljombre
e cas
Formation charnue blanchatre saignante arrivant a 1
la téte du cornet inférieur gauche
Sinus . . . .
maxillaire Formation polyploide comblant le méat moyen droit 1
Formation polyploide charnue comblant la totalité 1
de la fosse nasale gauche
- Exophtalmie gauche + paralysie de la llleme paire ;
cranienne

 Fosse - Hypoesthésie dans les territoires du V1, V2 droits

pérygopalatine | _ processus tumoral sous muqueux 1
hypervascularisé comblant la totalité de la fosse
nasale droite

- Lésion ulcéreuse de 1 cm du palais, NO
Palais - Formation bourgeonnante de 2 cm du palais dur, 2
NO
Lésion ulcérobourgeonnante de 3 cm du pilier

Amygdale | postérieur gauche étendue au sillon amygdalo- 1

glosse gauche (figure1)

Trachée diplégie en fermeture 1
Larynx - Paralysie récurrentielle gauche 1
Cavum Bombement irrégulier de la paroi postérolatérale 1

droite du cavum (figure 2)

o ) ) Nombre
Localisation Motif de consultation e
Obstruction nasale gauche/Anosmie/ 1
Rhinorrhée
Sinus Obstruction nasale droite/Rhinorrhée/ 1
maxillaire Epistaxis
Obstruction nasale gauche /Exophtalmie / 1
Empattement génien gauche
Algies hémi craniennes gauche/Diplopie 1
Fosse

ptérygopalatine | Obstruction nasale / Epistaxis/Hypoesthésie ’
des territoires V1 et V2 droits/Hyposmie

Palais Tuméfaction du palais / Odynophagie 2
Amygdale Odynophagie 1
Trachée Dyspnée inspiratoire 1
Larynx Dyspnée / Troubles de la déglutition 1
Cavum Céphalées / Rhinorrhée sanguinolente 1

Le tableau Il résume les données de I'examen
physique retrouvées chez nos patients en fonction de
la localisation tumorale.
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Fig.1: Laryngocopie indirecte montrant une Iésion ulcéro-
nécrotique du sillon amygdalo-glosse gauche.

Fig.2: Endoscopie nasale montrant un bombement irrégulier de la
paroi postérieure du cavum latéralisé a droite (CAK du cavum).
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L’examen des aires ganglionnaires n’a pas révélé
des adénopathies cervicales palpables chez tous les
patients.

La laryngoscopie directe a montré dans la localisation
laryngée un processus tumoral sous muqueux avec
bombement sous glottique, et dans la localisation
trachéale deux cordes vocales en position paramédiane
sans image de processus tumoral évident.

Une imagerie (TDM+/- une IRM) était systématique
chez tous nos patients. Le tableau Il résume les
données de l'imagerie de nos patients. Les figures
3 et 4 illustrent les localisations au niveau du sinus
maxillaire et du cavum.

Tableau lll: Données de I'imagerie en fonction
de la localisation tumorale

Localisation d’ehfgﬁzzon Données de I'imagerie
1 . Processus tissulaire du sinus maxillaire gauche
er cas: . s AP
DM étendu a I_a_ fossel nasale gauche avec érosion
de la paroi inter sinuso nasale
Sinus \ Processus expansif maxillaire droit qui
maxillaire 2eme cas: envahit toute la fosse nasale, le plancher de
; TDM + IRM | l'orbite droit et la paroi postérolatérale du
(Figure 3) ) o )
sinus maxillaire droit
38me cas: Plrocessuslexpansif tissulaire centré sur le
IRM * | sinus maxillaire gauche avec des signes
d’agressivité locale
Processus tissulaire expansif de la FPP
. gauche avec extension aux muscles
ler cas: A g At A o B
TDM = IRM ptérygoidiens médial et Iatera], ext“ensmn a
la BDC, lyse de I'apophyse ptérygoide et du
corps du sphénoide
FPP
Processus tissulaire infiltrant centrée sur
R la FPP droite avec extension a la FIT,
ngl\r?e 8. | ondocranienne et a la fosse nasale droite
+IRM . g ot
avec lyse de la paroi postéro médiale et
supérieure du sinus maxillaire droit
1er cas: Nodule du palais mou de 2 cm de la partie gauche
TDM + IRM | du palais hypodense & la TDM, en hypersignal T2
Palais
2éme cas: | Masse tissulaire homogéne bien limitée de 2
TDM cm de grand axe sans lyse osseuse
Processus tissulaire nécrotique de la loge
amygdalienne gauche envahissant le sillon
amygdalo-glosse, la base de la langue, paroi
Amygdale IRM latérale de [I'hypopharynx, avec prise de
contraste le long du trajet distal du V2 gauche,
Adénopathies centimétriques des secteurs I,
IIl gauches
Masse infiltrante de la trachée cervicale
Trachée DM étendue sur 6 cm avec extension au cartilage
+IRM N - P o
et a la glande thyroide réduisant la lumiere
trachéale a 50%
Processus tumoral suspect laryngé gauche
Larynx étendu a I'hypopharynx, cesophage, trachée,
TDM + IRM | extension péri vasculaire, adénopathies des
secteurs llb et Il gauches faisant 1,5 cm
chacune
Processus tumoral nasopharyngé postéro
Cavum DM latéral droit localement avancé avec
- +IRM ) ’ . AN
(Figure 4) extension intra cranienne, méningée et
caverneuse

FPP: fosse ptérygopalatine, BDC: base du crane, FIT: fosse
infra temporale

Figure 3: IRM du massif facial en coupes coronale
séquence T2 FAT SAT (A) et axiale en séquence T1 FAT SAT
aprés injection de gadolinium (B) montrant un processus
expansif centré sur le sinus maxillaire gauche (étoile) en iso
signal T2 hétérogene avec envahissement du plancher de
I'orbite (fleche)

7] _
Figure 4: TDM (A,B,C,D) et IRM du massif facial en séquence
T2 fat sat (E,F) en coupes axiales montrant un processus
tumoral aux dépens de la paroi postéro latérale droite du
nasopharynx comblant la fossette de Rosen Muller et la
trompe d’eustache a droite (fleche rouge) avec envahissement
des muscles ptérygoidiens (étoile rouge), extension a la
FIT, envahissement des foramen lacerum, ovale, du sinus
caverneux droits (fleche jaune) et engainement de la carotide
dans ses portions intra pétreuse et intra caverneuse (fleche
bleue)

La confirmation diagnostique a été histologique dans
tousles cas: paranalyse du fragment biopsique dansles
localisations laryngotrachéales, fosse ptérygopalatine,
amygdale, cavum, et par analyse de la piece opératoire
dans les localisations au niveau du palais et du sinus
maxillaire. Le type histologique prédominant était le
CAK cribriforme dans 9 cas (81,8% des cas),

Au moment du diagnostic, 72,8% des patients étaient
classés T3, T4 et 27,2% avaient un stade T1, T2. Un
envahissement ganglionnaire unilatéral a été noté dans
les 2 cas de localisations amygdalienne et laryngée.
Aucun de nos patients n’avait des métastases
secondaires aprés un bilan d’extension a distance
comportant une radio thorax, échographie abdominale,
et une scintigraphie osseuse faite pour 6 patients.
Une TDM thoraco abdominale a été demandée pour 5
patients dans notre série.

Tous les dossiers de patients étaient discutés en
réunion de concertation pluridisciplinaire (RCP) avant
chaque décision de prise en charge thérapeutique.
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Le tableau IV illustre les modalités thérapeutiques
utilisées dans notre série.

Tableau IV: Modalités thérapeutiques dans notre série

Classification

Localisation TNM Modalités thérapeutiques

T1NOMO Exérése tumorale large (limites saines) +
T2NOMO RT adjuvante post opératoire

Palais

Maxillectomie médiane + RT post

ilNoge opératoire (59 Gy)
T3NOMO Mgggegggi& médiane + RT
Sinus maxillaire P P
Maxillectomie médiane (limites
tumorales) + RT post opératoire (70 Gy
PN sur le lit tumoral et 56-63 Gy sur l'aire
cervical gauche prophylactique)
Trachée T3NOMO BT ) exclusive (70 Gy) (Tumeur
inopérable)
FPP (2 cas) T4NOMO RT exclusive (74 Gy)
Larynx T4aN2bMO RT-CT concomitante (Laryngectomie

totale refusée)

Amygdale T4aN2bMO | RT-CT concomitante (Extension au SAG)

Cavum T4NOMO RT-CT concomitante

La radiothérapie exclusive a été indiquée dans 3
cas jugés inopérables (localisation trachéale et 2
localisations au niveau de la fosse ptérygopalatine).
La radio chimiothérapie concomitante a été indiquée
chez 3 patients présentant: un CAK laryngé (ou la
chirurgie a été refusée par la patiente, une localisation
amygdalienne inopérable avec atteinte ganglionnaire
justifiant I'association d’une chimiothérapie, et dans
le cas de la localisation nasopharyngée aprés réunion
de concertation pluridisciplinaire. La chimiothérapie
utilisée était a base de cisplatine, mitoxantrone et
épirubicine.

Un recul moyen de 42 mois (6 mois 14 ans) a pu
étre obtenu pour 10 patients. Le patient présentant
une localisation ptérygo palatine a été perdu de vue.
L’évolution était favorable avec absence de récidive
locale chez 8 patients. La patiente présentant un
CAK du palais de type solide a présenté aprés 7 ans
d’évolution, une métastase pulmonaire unique qui a été
opérée avec une bonne évolution ultérieure. L’évolution
dans la localisation trachéale a été marquée, 4 ans
apres la fin du traitement, par 'apparition d’'une sténose
cesophagienne séquellaire post radique traitée par
des dilatations, puis le patient a été décédé par suite
d’'une pneumopathie. La patiente présentant un CAK
du larynx est décédée au cours de la chimiothérapie.

DISCUSSION:

Le CAK est une tumeur maligne rare, représentant
1% des tumeurs malignes cervico-faciales et 10% des
tumeurs des glandes salivaires. Elle se développe
le plus souvent aux dépens des glandes salivaires
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accessoires [1]. Le CAK survient généralement
autour de la cinquieme décennie [1]. D’apres cherifi
et al [1], il existe une discrete prédominance féminine
(60%) pour toutes les localisations ORL confondues
et particulierement pour la localisation au niveau des
GSA [2]. Dans notre série, 55% des patients étaient de
sexe féminin.

Le délai de consultation dans la littérature varie de 25 a
30 mois [3,4]. Ce diagnostic tardif aggrave le pronostic
des CAK des GSA comparativement aux glandes
salivaires principales (GSP). Dans notre série, ce délai
était de 20 mois [6 mois a 5 ans].

La symptomatologie fonctionnelle n’est pas spécifique
etdépenddelalocalisation et des extensions tumorales.
La douleur, bien que caractéristique du CAK, n’est
présente que dans la moitié des cas [2]. Il peut s’agir
d’'une masse a croissance lente ou de paresthésies qui
peuvent dominer la symptomatologie clinique [3,5]. Au
niveau nasosinusien, la tumeur peut se manifester par
une épistaxis, une obstruction nasale, une rhinorrhée ou
un trouble de I'odorat [6]. Des signes ophtalmologiques
peuvent dominer le tableau clinique en particulier lors
de I'envahissement de sinus caverneux ou le cavum
de Merkel par un CAK de la fosse ptérygopalatine [7].
La localisation laryngo trachéale est décrite dans la
littérature, révélée généralement par une dyspnée
inspiratoire d’évolution progressive [2,4].

La localisation préférentielle de CAK des GSA dans
notre série était le sinus maxillaire dans 28% des cas.
Ceci concorde avec la littérature ou des localisations
au niveau du palais, langue, sinus paranasaux, cavités
nasales, larynx et trachée ont été décrites [2,8,9,10].
D’autres localisations plus rares étaient décrites dans
la littérature tel que le conduit auditif externe, les
glandes lacrymales et I'orbite [9].

Sur le plan histologique, il existe trois sous types
histologiques des CAK: tubulaire, cribriforme et
solide [11]. La forme cribriforme est la forme la plus
fréquente dans 50 a 60 % des cas, elle a été la forme
prédominante dans notre série. Un seul patient de
notre série avait un sous type solide. Le CAK se
caractérise par son expansion sous muqueuse et en
profondeur expliquant ainsi la découverte de la tumeur
a des stades localement avancés [11].

L’imagerie est d’'une aide précieuse dans la démarche
diagnostique, le bilan d’extension locorégional et a
distance et dans la détection de I'extension péri neurale
qui est frequemment asymptomatique [9,12] et qui est
présente dans 60% des cas [13].

Ala TDM, Le CAK se traduit par une masse tumorale
expansive bien ou mal limitée, volontiers hétérogéne
apres injection de PDC. L’invasion péri neurale est
directement visible aprés injection ou par la présence
de signes indirects tels que I'élargissement foraminal
ou une convexité anormale de la paroi latérale de sinus
caverneux [14,15].

A I'IRM, la Iésion est habituellement en iso signal T1,
rehaussée aprés injection de gadolinium. Dans les
séquences T2, le signal est variable selon le type
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histologique [16]: la forme cribriforme se traduit par un
hyper signal T2 alors que la forme solide se traduit par
un hyposignal T2.

L’IRM est plus sensible que le scanner pour apprécier
I’extension sous muqueuse longitudinale notamment
dans les localisations laryngo trachéales et mieux
détecter I'extension péri neurale notamment chez les
patients asymptomatiques [17].

Dans notre série, I'extension péri neurale a été
objectivée a I'lRM dans trois cas: V2 pour le CAK de
I’lamygdale et le SAG, sinus caverneux pour le CAK de
la RPP et le cavum.

Le bilan d’extension a distance doit étre exhaustif
a la recherche d’adénopathies cervicales ou de
métastases a distance. Il doit comporter une TDM
cervico-thoracique, une échographie abdominale
ou au mieux un scanner abdomino pelvien et une
scintigraphie osseuse qui sont réalisés a la moindre
suspicion clinique [18].

La chirurgie constitue le traitement de référence des
CAK. Son objectif est de réaliser une exérese tumorale
complete [19, 20]. Il n’a y pas de consensus évident
concernant les limites et la profondeur d’exérése.
Ces limites varient en fonction de la localisation et les
conséquences fonctionnelles de I'exérese [21].

En effet, les localisations au niveau des GSA sont
reconnues comme des localisations moins favorables
comparativement aux glandes salivaires principales
tenant compte de leur diagnostic plus tardif, de
I'inaccessibilité a la chirurgie et des difficultés d’obtenir
des marges d’exérése saines notamment pour les
localisations au niveau du massif facial [9].
Cependant, une exérese méme incomplete, dans
les cas les plus défavorables (tumeurs classées T4)
améliore lasurvie globale comparativement aux patients
non opérés recevant un traitement non chirurgical
(chimiothérapie) [22]. L’évidement ganglionnaire
cervical n’est pas systématique vu la faible lymphophilie
des CAK a I'exception de quelques localisations riches
en lymphatiques tel que le pharyngo-larynx et la base
de la langue [23,24].

La chirurgie dexérése tumorale associée a la
radiothérapie adjuvante post opératoire est le gold
standard dans le traitement des CAK de la téte et du
cou [18,25,26]. La radiothérapie post opératoire est
systématique pour les patients ayant des facteurs
de risque de récurrence locale, de métastases
ganglionnaires ou a distance: CAK de haut grade et de
grade intermédiaire, les marges d’exérése tumorales,
invasion péri neurale et vasculaire, la présence des
adénopathies [18]. La dose délivrée a la tumeur
est de 60-75 Gy sur le lit tumoral en fonction de la
qualité d’exérése et le statut ganglionnaire [18,25,26].
L’invasion péri neurale propre au CAK impose d’inclure
dans les volumes irradiés les trajets des nerfs craniens
adjacents jusqu’a leur émergence de la base du crane.
Dans notre série, la radiothérapie adjuvante post
opératoire a été indiquée pour tous les patients opérés.
La place de la chimiothérapie dans le traitement des

carcinomes adénoides kystiques reste controversée.
Les traitements systémiques (chimiothérapie, thérapies
ciblées) peuvent étre indiqués dans les cas des CAK
localement évolués, récidivants ou métastatiques chez
les patients en bon état général car ils permettent une
stabilisation prolongée de la maladie de l'ordre de 6
mois [1,22]. L’avenement de 'immunothérapie permet
également d’élargir les possibilités thérapeutiques
dans le traitement des CAK et des études ont montré
I’efficacité de Nivolumab et du Pembrolizumab dans
les CAK localement évolués ou récurrents seule ou en
adjuvants [1,22,27,28]

Le CAK représente une maladie lentement évolutive,
caractérisée par des récurrences locales et des
métastases adistance. Dans notre série, une métastase
pulmonaire est apparue apres 7 ans de suivi d’'un CAK
du palais. La survie globale est de 55 a 90% a 5 ans et
de 30 a70% a 10 ans [10]. Le pronostic a 5 ans varie en
fonction du stade TNM, du sous type histologique, des
possibilités thérapeutiques et du contrdle locorégional
[29,30]. L’évolution était favorable avec absence de
récidive locale chez 8 patients.

Le potentiel évolutif du CAK impose une surveillance
a long terme. Une surveillance trimestrielle est
recommandée la premiére année (pendant 2 ans pour
les formes de haut grade) puis semestrielle pendant 3
ans (5 ans pour les formes de haut grade).

CONCLUSION:

Le CAK est une tumeur épithéliale maligne rare des
glandes salivaires accessoires de pronostic sombre.
L’imagerie (TDM+IRM) constitue un standard dans la
prise en charge actuelle de ces tumeurs aussi bien
pour la démarche diagnostique que thérapeutique et la
surveillance ultérieure. Le traitement de référence reste
une chirurgie d’exérese large suivie de radiothérapie
adjuvante post opératoire. Les thérapies ciblées
et limmunothérapie permettant une stabilisation
prolongée de la maladie. Ces thérapies restent un
domaine promoteur de recherche.
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