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Résumé

Les tumeurs intracanalaires papillaires et muciega pancréas sont découvertes de plus en
plus souvent fortuitement. Le diagnostic reposelauéalisation d’'une TDM, d’une CP-IRM

et d’'une échoendoscopie d’excellente qualité tephni Ce sont des Iésions protéiformes,

kystiques, uniques ou multiples, localisées ouuddb qui peuvent atteindre le canal

pancréatique principal ou les canaux secondairasmise en évidence de leur caractere

communiquant avec les canaux pancréatiqgues assutiagnostic. Les Iésions ne touchant

gue les canaux secondaires sans bourgeon endalgste} pauci-symptomatiques doivent

étre surveillées sans chirurgie de résection. Lraesllance repose sur la réalisation a un

rythme qui reste a déterminer d'une CP-IRM et ers ce signe évolutif, dune

echoendoscopie. La mise en évidence d’une évoldttrconduire a la résection.

Summary

Intraductal papillary mucinous tumours are diagdossore and more often fortuitously.

Initial work-up relies on CT’scan, CP-MRI and endaogic ultrasound of excellent technical
quality. Their aspect might be extremely proteiforimey usually appear as cystic lesion,
unique or multiple, localized or diffuse, involvingain or branch pancreatic duct. The
communication between the cystic lesion and theadlsystem is essential for diagnosis. If
main pancreatic duct is not involved and in abseriagaural nodules, it is recommended not
to resect them and to initiate follow-up. The fallop examination relies on CP-IRM and, in
case of symptomatic or imaging modifications, ordamtopic ultrasound. The interval

between follow-up examinations remains to be ddategth In case of imaging change might

lead to resection.

Conflits d’intérét : aucun



Introduction

Depuis leur premiere description dans les annégsa80tai et al. [1], la place des tumeurs
intracanalaires papillaires et mucineuses (TIPMP3&in des affections pancréatiques n’a fait
gue s’accroitre. Elles sont découvertes de facdnife dans un nombre croissant de cas [2].
Dans les années qui suivirent leur descriptiomplugart des TIPMP était réséquée en raison
de leur potentiel malin. Aujourd’hui, avec les pregydes connaissances de I'histoire naturelle
de cette affection d'une part et de Ilimagerie (balensitométrie, pancréato-IRM,
echoendoscopie, endoscopie endocanalaire) d’aaite ge plus en plus de malades sont
surveillés et non opérés [2-5].

Le but de cette mise au point est de préciserdagittons dans lesquelles le diagnostic doit
étre évoqué, comment arriver a une certitude (ot lm moins a une forte probabilité)
diagnostique, de définir les TIPMP qui peuventediobjet d’'une surveillance et enfin, les

modalités de cette surveillance.

Définition de la TIPMP

La TIPMP est une prolifération anormale de I'églith@ d’un canal pancréatique sécrétant du
mucus. Cette sécrétion est a l'origine des dilateti canalaires. 1l s’agit d'une tumeur
kystique communiquant avec le systeme canalaireartgpmnt au groupe des tumeurs
mucineuses [6].

Une TIPMP peut toucher tout ou partie du systenmale@re pancréatique, étre continue ou
discontinue. Elle peut étre localisée dans le canalcipal, les canaux secondaires ou les
deux. Si le crochet du pancréas est une localisgiréférentielle, tous les secteurs de la

glande peuvent étre atteints.

Circonstances de découverte



Une TIPMP peut se révéler par des douleurs panguést une véritable pancréatite aigué
(exceptionnellement sévere), une stéatorrhée (plakement un diabéete) ou une
symptomatologie de tumeur maligne pancréatiquelédiosi intenses, amaigrissement, ictéere).
Les TIPMP doivent étre une hypothése de premiar pteez un malade de plus de 50 ans
ayant eu une pancréatite (ou plusieurs) non algoelet non biliaire.

De plus en plus souvent (plus de 50 % dans notrge)e les TIPMP sont de découverte
fortuite par une imagerie faite pour des troubleacfionnels intestinaux, une affection
génitale ou urinaire ou dans la surveillance d’aate affection maligne [2].

L’age moyen du diagnostic est d’environ 65 ans alecextrémes en dessous de 20 ans. Le

sex ratio est équilibré.

Risque de transformation maligne

Comme les cystadénomes mucineux, les TIPMP, ieitiaht bénignes, peuvent dégénérer.
Ce risque a été mieux évalué ces dernieres anhé&egrincipal facteur de risque de

dégénérescence est l'atteinte du canal pancréafigneipal. Ce sur-risque lié a cette

condition anatomique n’est pas expliqué.

Cing ans aprés le premier symptéme (ou la décaoelvéine TIPMP, le risque d’avoir au
moins un dysplasie de haut grade est de 15 % surIPMP ne touchant que les canaux
secondaires et de 50 % pour celles atteignant @l garincipal [3]. La taille du canal
secondaire est un parameétre beaucoup plus délmattoe critere prédictif. Il était considéré
gu’un diameétre supérieur a 30 mm était un facteadiptif de malignité. Ce paramétre est
variable d'un examen a 'autre en raison du caraditquidien de la TIPMP. D’autre part, des

travaux ultérieurs n’ont pas confirmé sa valeugdastique pour la malignité [2].



Le meilleur critéere d'imagerie semble étre la pnéged’'un épaississement pariétal et surtout
la présence de bourgeons endokystiques qui devietms spécifiques au-dela de 3 mm de
diametre [5].

Autrement dit, toute TIPMP s’accompagnant soit @'watteinte du canal pancréatique
principal soit de la présence d’'un bourgeon endidays doit faire I'objet d’une résection
chirurgicale. Les autres Iésions, a condition &' @auci-symptomatiques, doivent faire I'objet
d’une surveillance dont les modalités seront péasgplus loin.

Par la suite, nous n'aborderons que le problémeedtUPMP ne touchant que les canaux

secondaires.

Diagnostic radiologique

Quel bilan initial faire ?

Le diagnostic d'une TIPMP peut étre plus ou moinfficde. Il requiert des examens
radiologiques et écho-endoscopiques de qualiténigab irréprochable et faits par des

radiologues ou des gastroentérologues expérimentés.

Tomodensitométrie

La TDM doit comporter des coupes sans injectiorufpercher des calcifications présentes
dans 10-15 % des cas), des coupes au temps adtealtemps portal soit trois hélices au
total. L'opacification digestive doit étre faitel’aau et non pas avec un produit de contraste
baryté ou hydrosoluble. L'épaisseur des coupesoaitepds dépasser 2 mm, au mieux, 1,25
mm comme cela est facile a obtenir aujourd’hui desanachines multibarettes [7].

IRM

L'IRM doit comporter des coupes en Tl avec sataratdes graisses, des séguences

dynamiques avec et sans injection de gadoliniunsueibut des coupes épaisses (2,5 cm)



pondérées en T2 centrées et radiées autour dugaan€eci n’'est possible gu’avec une IRM
ayant un haut champ d’au minimum 1,5 tesla [8].signal digestif doit étre annulé par
absorption d’'un liquide hypointense comme des figstiécrasées ou du jus d’ananas. Les
radiologues ayant beaucoup plus I'habitude des@&aties cholangio-IRM que des pancréato-
IRM, il ne faut pas hésiter a porter cette précisiar la demande d’examen.
Echoendoscopie
L’échoendoscopie est un examen essentiel au diign@ bilan d’extension et a la
recherche de signes de dégénérescence. Aussimigtedendu doit étre précis et complet
comportant le nombre, la localisation, I'état duntemu et surtout la description exhaustive
des parois de toutes les lésions kystiques et dalcprincipal. L'indication d'une
pancréatectomie prophylactique peut ne reposesiguuies données de cet examen.

La ponction sous échoendoscopie a peu de valegnaltique pour les Iésions bénignes.
En effet, le dosage des enzymes pancréatiques ehajueurs tumoraux au sein du liquide
des lésions kystiques ou canalaires montre unedigm beaucoup plus grande que pour les
lésions non communicantes et fermées comme lead®rsbmes mucineux ou séreux. De fait,
leur valeur diagnostique est faible. Il en est dama pour la cytologie qui, si elle est faite a
partir d'une structure purement liquidienne, n‘apeda solution diagnostique que dans 20 %
des cas. En revanche, en présence d’une Iésiatestdi sensibilité de la ponction dépasse
90 % que ce soit pour le diagnostic positif de TRPMu de malignité [9]. Cependant, la
présence d’'une Iésion solide constitue déja erusaitindication chirurgicale quels que soient
les résultats de la ponction. C’est la raison paquelle cette derniére est de moins en moins
faite.
Pancréatographie rétrograde endoscopique
La pancréatographie rétrograde endoscopique (PRE)loagtemps restée I'examen de

référence. Elle a completement été détrébnée p@&HdRM qui montre plus de lésions,



notamment pour l'atteinte des canaux secondairasPRE n’est plus réalisée en routine.
L'intérét des explorations endocanalaires n’est pasore formellement démontré. Les

résultats semblent encore médiocres, peu reprdadiestiie matériel est cher et fragile.

Criteres diagnostigues

L’atteinte des canaux secondaires est le plus swuwlépistée sur un aspect de lésion ronde,
kystique. Il s'agit en tomodensitométrie d’une dééshypodense, bien limitée, ne prenant pas
le contraste. Le caractere communiquant avec lal gamcréatique principal (« branché ») est
rarement affirmé par la tomodensitométrie (TDMpeaucoup plus souvent en IRM avec une
sensibilité de 18 % pour la TDM et 73 % pour I'IRBec séquence de cholangio-
pancréatographie (CP-IRM) [10]. Ce caractére bréanest visualisé sous la forme d'une
structure canalaire hyperintense en T2 reliantdtm kystique ronde au canal pancréatique
(Fig 1).
L'IRM met en évidence une lésion trés fortementdrytense en T2 ce qui est caractéristique
des structures liquidiennes. Cette Iésion est Imgpnse en T1, sans prise de contraste de son
contenu ni de ses parois. La CP-IRM permet d’affirhe caractére multifocal de la TIPMP
des canaux secondaires dans 72 % des cas alols sgenner ne montre cette extension que
dans 50 % des cas [10] (Fig 2).

Un autre travail montre pour I'extension une sefigdbde 100 % et une spécificité de
94 % pour I'IRM, et un diagnostic de localisationea 87 % de sensibilité et 56 % de
spécificité [11].

Une TIPMP des canaux secondaires peut apparais® aaus forme d’une structure
canalaire tubulaire dilatée, ce canal secondail@édpouvant étre d’'une longueur variée

atteignant parfois 25 mm pour un petit diametrguaeques millimetres.



Une TIPMP peut prendre I'aspect d'un groupe dedg/sassemblés et accolés les uns aux
autres. Dans cette situation, la communication d¥em@nal pancréatique principal n'est pas
facile & mettre en évidence. Un argument pour dgriistic de TIPMP est I'existence parmi
ces kystes d'une structure franchement canalaitengge et cylindrique. Le principal
diagnostic différentiel est le cystadénome séreuxsein duquel il n'y pas de structure
canalaire [11] (Fig 3).

L’anomalie en rapport avec la sécrétion de mucusaguu mal a s’évacuer est la
protrusion papillaire. 1l s’agit de la distensior th papille par le mucus qui reste ouverte
mettant en communication permanente le canal pamngue et le duodénum (Fig 4). La
protrusion peut aussi étre diagnostiquée par engascCependant, ce signe n'est présent que
dans 30 % des cas, toutes atteintes confonduesae$, doute, moins en cas d’atteinte
exclusive des canaux secondaires [9].

Une lésion kystique branchée qui évacue du mucns acanal principal peut entrainer
une dilatation du canal principal en aval de cé#son kystique alors qu’en amont de
'abouchement, le canal pancréatique n'est pagédilaig 5). Cette dilatation passive est
difficile a distinguer d’'une atteinte tumorale danal principal. Le canal pancréatique
principal peut aussi se dilater en amont en rag®fiobstacle. C’est la raison pour laquelle
un compte rendu d’examen citant sans plus uneatidat canalaire sans préciser |'état des
parois doit étre considéré comme insuffisammemtrmétif.

En dehors de la présence de bourgeons ou de formeatiolypoides ou encore
d’épaississement pariétal sur les parois du canatipal, il est difficile d’affirmer ou
d’infirmer qu’il est atteint. Son diametre a étéhsméré comme un marqueur mais le seuil au-

dela duquel on peut affirmer qu’il est touché aé&dans la littérature entre 3 et 10 mm.

Surveillance



Qui surveiller ?

Pendant de nombreuses années, le probleme a é& ghisque tous les malades étaient
opérés, quelles que soit la localisation, la talld’'extension des Iésions. Certaines équipes
notamment nord américaines ont encore cette attitmadximaliste. La constatation que les
piéces opératoires ne comportaient que des lédiorspeu inquiétantes sur le plan
histologique a fait changer certains au début deges 2000. Des malades de plus en plus
nombreux se sont vus proposer une surveillanceralson de l'incertitude sur l'histoire
naturelle de cette maladie, la surveillance a d'dlébé trés étroite. La publication récente des
articles résultant de cette attitude a confortétian attentiste montrant que le risque
d’évolution défavorable était faible, voire tresibfa [2-3-13]. La tendance est donc a
I'élargissement des indications de [l'attitude nohirurgicale et plus récemment, a
I'alléegement du rythme de surveillance.

Le choix d'intervenir chirurgicalement ou non edfficile puisqu’il faut déterminer le
plus haut risque entre celui de la dégénérescendesesymptémes d'une part, la morbi-
mortalité opératoire immédiate et retardés d’aptig. A cela s’ajoute le fait que les risques
de cancérisation sont répartis selon le temps gloesceux de la chirurgie sont immédiats !

En dehors des cas ou le terrain n’est pas chiralrgit raison de la présence de comorbidités
importantes, la surveillance ne peut s’appliquet’@at actuel de nos connaissances gu’aux
malades ayant une atteinte exclusiles canaux secondaires sans aucun critere pgjemati
imagerie (cf. plus haut) et pauci-symptomatiques.

Ici aussi, il est difficile de fixer une barriengangible entre le pauci-symptomatique et le
symptomatique. Parmi les symptébmes dus a la TIP8éBles les poussées de pancréatite
aigué sont susceptibles de disparaitre en posttmér. Or, les pancréatites aigués sont rares

et exceptionnellement graves dans ce cadre, nénaati@que moins de 3% des malades



(Pelletier et al. communication personnelle). It e@®nc rare de poser une indication
chirurgicale uniguement en raison de la symptorogtel

Buts de la surveillance

La surveillance des TIPMP des canaux secondaingsua but de dépister la survenue de
nodules intra kystiques qui correspondent le ptussent & du carcinome in situ avant le stade
de carcinome invasif. On sait que le pronostic a@cioome invasif compliquant une TIPMP

n'est pas radicalement différent de celui de l'amé@mcinome classique, a stade égal,

notamment quand les ganglions sont envahis [14].

Rythme de la surveillance

Aucune stratégie de surveillance n’a démontré geérgurité en termes de rapport coQt-
efficacité. Pour notre part, nous avons utilisétiatégie suivante pendant les 10 dernieres
années [2] :

* bilan initial comportant TDM, CP-IRM et échoendopizo

* répétition de I'échoendoscopie tous les ans pertdaistans

» simultanément et en alternance tous les six m@#$/ du CP-IRM.

Au bout de trois ans, ce rythme était allégé poevedir annuel en ne faisant une
échoendoscopie qu’en cas de symptomes nouveaux ouodifications sur I'imagerie non
invasive. C’est cette stratégie qui a abouti adscdption plus précise de I'histoire naturelle
de cette maladie.

Nous avons décidé récemment, compte tenu de naisatésd’alléger encore ce protocole
de surveillance et de tenir compte de la tailldadiésion la plus grosse. Ce nouveau schéma
de surveillance doit étre validé dans les proctsaamnées (Fig 6)

Parallélement a ces recommandations, un groupeperex dirigés par des collegues

japonais s’est réeuni a Sendai en 2005 et a émiseedemmandations connues sous le nom de
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« Consensus de Sendai » et publiées en 2006 danseel@logy [15]. Pour les TIPMP de
moins de 1 cm, une IRM ou une TDM tous les anegtgiréconisées. Pour un diameétre entre
1 et 3 cm, une IRM ou une TDM tous les 3 a 12 reigient étre faites. Les TIPMP de plus
de 3 cm de diametre devaient faire I'objet d’'ungecdion. Apres 2 ans sans modification, le
délai de suivi pouvait étre allongé sans plus aeipion. Un nouveau panel d’experts est a
nouveau constitué pour actualiser le consensus.

Lors de la surveillance des TIPMP des canaux sets] si on prend comme critére un
diamétre ayant augmenté de plus de 5 mm entrerBens le risque cumulé de malignité est
de 38 % alors que si la Iésion est stable le risqueulé de malignité n’est que de 8 % [2].
Une augmentation réguliere de taille doit donc ptige en considération.

Les images de bourgeon dans les canaux secondpjasaissent sous forme de nodules
tissulaires en tomodensitométrie, épaississemeali$e et rond mural dans un kyste. En IRM
ce nodule apparaitra sous forme d’'une hypointeesitéurée d’hyperintensité liquidienne en
imagerie pondérée en T2. L'imagerie pondérée epdrait peu sensible pour visualiser ces
nodules, cependant aprés injection de produit ddéraste un meilleur rehaussement du
parenchyme pancréatique autour du kyste peut pgemdeé mettre plus facilement en
évidence des formations intra Iésionnelles.

Cependant, la visualisation d'un nodule hypointesis& 2 dans une lésion kystique peut
étre en rapport soit avec un bourgeon tissulaiittas@c une boule de mucus déshydraté. Il
semble que I'échoendoscopie soit plus spécifiquatrant I'origine muqueuse d’'un nodule

mural et montrant le caractére flottant et mobiland bille de mucus.

Conclusion

Le diagnostic de TIPMP repose sur la connaissaasesigines pouvant les révéler et surtout

sur une excellente connaissance de la sémiolodielogique. Ce dernier critére n'est pas
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toujours atteint en dehors des centres spécialisézut obtenir des examens d’excellente
gualité technique. A défaut, ceux-ci doivent étefaits car les enjeux sont lourds
(pancréatectomie prophylactique). Le bilan initi@pose sur la TDM, la CP-IRM et
I'échoendoscopie.

Les malades n’ayant aucun critere péjoratif de négegscence doivent étre surveillés a
intervalle régulier. La durée séparant deux coegrdl’est pas encore déterminée. Elle tend a
s’allonger avec l'expérience accumulée. Néanmaingge faut pas perdre de vue que le
pronostic des TIPMP dégénérées n’est pas bon gtngufaut surtout pas arriver a I'extréme
Opposé qui consisterait a laisser dans la natusamt surveillance les malades atteints de

TIPMP des canaux secondaires.
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Légende des figures

Figure 1.

Figure 2.

Figure 3.

Figure 4.

Petite TIPMP d’'un canal secondaire du crochetyvoih parfaitement le canal
faisant communiquer la lésion avec le canal paaticpée principal. Pour
mémoire, présence d'un pancréas divisum. (paneli@dMopondérée en T2 avec
coupes épaisses de 2,5 cm)

Little IPMN in a branch duct of the uncus. The cammating duct is easily
visible. Pancreas divisum (T2 P-MRI with thick sli2.5 cm).

Multiples canaux secondaires dilatés, répartis aoulong de la glande répondant
a une TIPMP diffuse (pancréato-IRM pondérée enviet @oupes épaisses de 2.5
cm)

Multiple cystic branch ducts all along the panciieagjland corresponding to
diffuse branch duct IPMN.

Lésion polycyclique de l'isthme dont le diagnosst difficile différentiel avec un
cystadénome séreux. La présence d'une structuralaien sur son bord droit
permet d’affirmer le diagnosic de TIPMP (pancré®® pondérée en T2 avec
coupes épaisses de 2,5 cm)

Polycyclic lesion of the pancreatic neck. Difficuliagnosis with serous
cystadénome. The presence of a ductular structarésoright side helps to the
diagnosis of IPMN (T2 P-MRI with thick slice: 2.m)c

Protrusion papillaire. La papille reste constanmouverte. Tomodensitométrie
en coupes fines (1,25 mm) au temps artériel

Papulous papilla. The ampulla remains constanthergga. (CT'scan with thin

(1.25 mm) width).
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Figure 5. Dilatation passive du canal pancréatique pradcgn aval d’'une TIPMP d’'un

canal secondaire de la téte du pancréas (pandiéstgpondérée en T2 avec

coupes épaisses de 2,5 cm)

Passive dilation of the main pancreatic duct dowean of a branch duct IPMN

of the pancreatic head (T2 P-MRI with thick sli2eb cm).
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Figure 6 Recommandations de surveillance des TIPMP nehsoucque les canaux
secondaires (Hopital Beaujon, Clichy)

Recommendation of follow-up of brand duct intradug@apillary mucinous tumours of the

pancreas.

Taille< 10 mm 10 < Taille < 30 mm Taille = 30 mm
6 mois - TDM TDM
1an IRM EE+IRM EE+IRM
2 ans - IRM TDM
3 ans IRM IRM EE+IRM
4 ans - - TDM
5 ans IRM IRM EE+IRM
Au dela IRM /2 ans IRM /2 ans idem en

alternant /an

Bilan initial : TDM + IRM + EE

La surveillance ultérieure tient compte de la¢ailu canal secondaire le plus volumineux.
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