Tumeurs kystiques pancréatiques (TKP)
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Objectifs pédagogiques

— Connaitre I'histoire naturelle des
principales tumeurs kystiques du
pancréas

— Connaitre les modalités diagnos-
tiques de ces tumeurs

— Connaitre le principe de la prise en
charge de ces tumeurs

Conflits d’intéréts
Aucun

Connaitre ’histoire naturelle
des principales TKP

Les lésions kystiques du pancréas (LKP)
sont fréquentes puisque leur préva-
lence est estimée a 3 % a 50 ans, entre
10 et 15% a 75 ans et a plus de 20 %
apres 80 ans [1]. Il s’agit avant tout de
TIPMP des canaux secondaires, de
pseudo-kystes et de cystadénomes
séreux.Il est primordial de différencier
les différentes LKP car certaines sont
des lésions pré-cancéreuses (TKPPC) :
TIPMP, cystadénome mucineux, rares
TNE kystiques tandis que pour d’autres,
le risque de dégénérescence est nul ou
exceptionnel (TKP bénigne) : cystadé-
nome séreux, pseudo-kyste pancréa-
tique, lymphangiome kystique, rare
kyste simple et exceptionnel kyste
lympho-épithélial. Quant a la tumeur
solide et pseudo-papillaire (TSPP), elle
est avant tout solide avec quelques
plages liquidiennes nécrotiques.
Lhistoire naturelle des TKPPC est mal
connue. Une réunion d’experts qui a
repris et mis a jour, un travail compa-
rable effectué en 2006 a publié ses

conclusions en 2012 et défini des
signes qui permettent d’'estimer le
risque d'évolution vers le cancer de ces
TKPPC ainsi que les modalités de sur-
veillance [2].

Ces signes ont été classifiés en deux
groupes distincts : les signes dits
« inquiétants » et les signes dits « a
haut risque de malignité » (Tableau I).
Depuis cette publication, ces signes ont
été évalués et ils ont montreé leur limite
puisque 60 a 80 % des patients présen-
tant des signes « inquiétants » et qui
ont été opérés n’avaient pas de lésion
cancéreuse [3]. De plus, 97 % des
patients présentant ces mémes signes
« inquiétants » et qui n’avaient pas été
opérés étaient vivants sans cancer pan-
créatique, a cinq ans [4]. A contrario,les
patients ayant des signes « a haut-
risque de malignité » avaient effective-
ment un fort risque d’évolution vers le
cancer a quatre ans [4]. Le processus
évolutif amenant les TKPPC bénignes
vers le cancer est vraisemblablement
lent (supérieur a 5 ans), et son risque
de survenue a 10 ans a été évalué a
10 % pour les TIPMP des canaux secon-
daires [5]. Malgré ce risque faible, les

Tableau I : les critéres de mauvais pronostic des TKPC
selon les recommandations actualisées du groupe d’experts de la société
internationale de pancréatologie

Tumeurs kystiques pré-cancéreuses (TKPC)

Les signes « inquiétants »

Diametre du canal pancréatique principal
entre 5 et 9 mm

Kyste > 3 cm de diametre

Nodule mural intra-kystique prenant le
contraste < 5 mm de diametre

Elévation inexpliquée du CA 19-9

Les signes « a haut risque »

Diametre du canal pancréatique principal
>10 mm

Ictere associé a un syndrome de masse de la
téte du pancréas
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TKPPC diagnostiquées chezles patients
opérables nécessitent une surveillance
aulong cours, car c’'estla seule maniére
de prévenir la survenue du cancer pan-
créatique dans cette population, en
proposant une chirurgie prophylac-
tique en cas d’évolution péjorative.

Connaitre les modalités
diagnostiques des tumeurs
kystiques pancréatiques

Les TKP sont diagnostiquées le plus
souvent fortuitement au décours d'une
imagerie abdominale (échographie ou
TDM, plus rarement IRM ou écho-
endoscopie) effectuée pour un autre
motif. Le contexte clinique peut orien-
ter : une femme jeune par exemple,
chez qui est mise en évidence une volu-
mineuse lésion kystique et solide dela
queue du pancréas, est vraisemblable-
ment porteuse d'une tumeur solide et
pseudo-papillaire du pancréas (TSPP).
La découverte d'une LKP dansles suites
d’'une pancréatite aigué ou chez un
patient ayant une pancréatite chro-
nique douloureuse, doit évoquer en
premier lieu un pseudo-kyste.

Limagerie peut étre caractéristique de
tel ou tel diagnostic de TKP : la CP-IRM
permet d’affirmer le diagnostic de
TIPMP des canaux secondaires
lorsqu’elle met en évidence une ou plu-
sieurs images kystiques qui se rac-
cordent, parl'intermédiaire d'un canal
communicant, au canal pancréatique
principal. Il faut cependant se méfier
des surestimations de communication
entre une lésion kystique du pancréas
et le canal pancréatique principal a la
CP-IRM, lorsque le canal communicant
entre la formation kystique et le canal
pancréatique principal n'est pas clai-
rement visible et qu’il y a simplement
un contact entre la formation kystique
et le canal pancréatique principal. Une
dilatation réguliére de plus de 6 mm de
diametre du canal pancréatique prin-
cipal surtout si elle est suspendue
évoque fortement une TIPMP du canal
pancréatique principal. Uaspect en nid
d’abeille observé en échographie ou au
scanner injecté est extrémement évo-
cateur d'un cystadénome séreux.

Lorsque le contexte clinique etl'aspect
radiologique ne permettent pas de
conclure et que le diameétre de la for-
mation kystique est supérieur ou égal
a 15 mm, une écho-endoscopie avec
prélevement et analyse du liquide

recueilli est souvent indiquée, lorsque
cela concerne un patient en bon état
général susceptible d'étre opéré s’il en
était besoin. L'analyse du liquide
recueilli est en faveur d'une lésion
mucineuse (TIPMP ou cystadénome
mucineux) lorsque ce liquide est épais
et visqueux (string test positif) et/ou
que le dosage de I'ACE est supérieur a
200 ng/ml. A contrario, lorsque le
liquide est clair, eau de roche, fluide et
que I'ACE est inférieur a 5 ng/ml, le dia-
gnostic de cystadénome séreux macro-
kystique ou oligokystique est plus vrai-
semblable [6]. Cependant, 1a précision
diagnostique de ce bilan associant IRM,
écho-endoscopie et dosage biochi-
mique du liquide intra-kystique pour
différencier une TKP bénigne d’'une
TKPPC est loin d’étre parfaite, de l'ordre
de 70 % [6]. Quant a I'étude cytologique
du liquide recueilli, elle est rarement
contributive (30 %) en 'absence de
nodule mural, ou de paroi épaissie que
l'on peut biopsier une fois la formation
kystique vidangée. Lendo-microscopie
confocale, réalisée au cours de la ponc-
tion, pourrait améliorer le diagnostic
des cystadénomes séreux macro-kys-
tiques qui est le principal diagnostic
différentiel des TIPMP sans canal com-
municant visualisé ou des cystadeé-
nomes mucineux a paroi fine. La pré-
cision diagnostique, la sensibilité, la
spécificité et les valeurs prédictives
positives et négatives de cette méthode
étaient respectivement de 87 %, 69 %,
100 %, 100 % et 82 % dans une étude
publiée, qui démontrait également une
excellente corrélation inter-observa-
teurs (K = 0,77) [7]. Enfin, 'analyse des
mutations de 'ADN retrouvé dans le
liquide kystique est vraisemblable-
ment trés intéressante bien qu’absolu-
ment pas de pratique courante actuel-
lement, puisqu’elle permettrait de
différencier les TKP bénignes des
TKPPC dans plus de 90 % des cas [8].

Connaitre le principe
de la prise en charge des TKP

La prise en charge des TKP varie selon
leur nature et donc leur pronostic.
Lorsque le risque d’évolution néopla-
sique est nul (kyste simple, pseudo-
kyste, kyste lympho-épithélial, lym-
phangiome kystique) ou exceptionnel
(cystadénome séreux), il n'y a a priori
aucune indication opératoire sauf en
cas de compression d'une structure
noble, notamment la voie biliaire prin-
cipale ou le canal pancréatique princi-

pal, avec un retentissement biologique
(choléstase chronique) ou clinique
(ictére, pancréatite aigué a rechute
associée a un obstacle canalaire pan-
créatique). Habituellement donc, une
simple surveillance par imagerie non
irradiante (échographie lorsque cela
est possible ou IRM si besoin) est pro-
posée avec des intervalles de 3 ans. Une
révision récente [9] du consensus de
2012 [2] par le méme groupe d’experts
de la société internationale de pancréa-
tologie a été récemment publiée. Les
TKPPC de moins de 5 mm de diameétre
de découverte fortuite ne nécessitent
aucun complément d’examen. Un
contréle par imagerie non irradiante
sera proposé tous les trois ans s'iln’y a
pas de modification significative au
cours de I'évolution. En cas de TKPPC de
plus de 5 mm de diameétre, une IRM
pancréatique avec CP-IRM est indiquée.
Quant a 'écho-endoscopie, elle n’est
indiquée que lorsque la TKPPC s’asso-
cie a un ou plusieurs signes « inquié-
tants » :un diametre du canal pancréa-
tique principal entre 5 et 9 mm, un
kyste de plus de 3 cm de diametre, un
épaississement de la paroi kystique
prenant le contraste, 'existence d'un
nodule mural intra-kystique prenant
le contraste mais mesurant moins de
5 mm de diametre, une évolution
rapide de la taille du kyste dont le dia-
metre augmente de plus de 5 mm en
deux ans, une modification abrupte du
diametre du canal pancréatique prin-
cipal avec atrophie du parenchyme
d’amont, I'existence d'une adénopa-
thie supracentimétrique en imagerie,
ou bien une élévation inexpliquée du
CA19-9.Unerésection chirurgicale doit
étre proposée d'emblée en cas de signe
de « haut-risque de malignité » : dia-
metre du canal pancréatique principal
supérieur a 10 mm, présence d’'un
nodule mural prenant le contraste de
plus de 5 mm de diameétre, présence
d'unicteére s’il s’associe a un syndrome
de masse de la téte du pancréas. Les
modalités de surveillance sont compa-
rables a celles proposées en 2012 [2].
En cas de TKPPC de moins d'un cm de
diameétre, une IRM avec CP-IRM doit
étre réalisée six mois plus tard, puis
tousles deuxans enl'absence de modi-
fication significative. En cas de TKPPC
de 142 cm de diametre, une IRM avec
CP-IRM a six mois, puis tous les ans
pendant deux ans, puis tous les deux
ans estindiquée enl’absence de modi-
fication significative. En cas de TKPPC
mesurant entre 2 et 3 cm, une écho-
endoscopie doit étre réalisée a trois ou
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six mois puis une IRM avec CP-IRM doit
alterner avec une écho-endoscopie réa-
lisée 'année suivante, chacun des exa-
mens étant réalisé tous les deux ans.
Un traitement chirurgical doit étre
envisagé sans urgence chezles patients
jeunes en bon état général dont on sait
que la surveillance devra étre tres pro-
longée.En cas de TKPPC de plus de 3 cm
de diametre, une IRM avec CP-IRM doit
étre proposée en alternance avec une
écho-endoscopie tous les six mois. Un
traitement chirurgical prophylactique
est fortement recommandé chez les
patients a longue expérience de vie.
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LEs CINQ POINTS FORTS

Les tumeurs kystiques pancréatiques sont fréquentes et le plus souvent
de découverte fortuite.

L'IRM avec CP-IRM parfaitement techniquée a un role majeur pour le
diagnostic et la surveillance des TKP.

L'écho-endoscopie avec prélévement est indiquée en cas de doute
diagnostique pour des lésions kystiques de plus de 15 mm de diameétre
et lorsqu’il existe des signes inquiétants a I'imagerie.

Les signes dits « inquiétants » ne sont pas trés performants pour
évaluer le pronostic des TKP. En revanche, les signes a « haut-risque de
malignité » sont trés prédictifs d'une évolution péjorative.

Les patients présentant une tumeur kystique ayant un potentiel de
dégénérescence, doivent faire I'objet d’'une surveillance par imagerie,
au mieux non irradiante, tant qu'une chirurgie prophylactique du
risque de dégénérescence peut étre proposée.
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