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METHODOLOGIE

Les banques de données MEDLINE et PUBMED ont été interrogées sur la période de 1986 a
2019. Seules les publications de langue francaise ou anglaise ont été retenues. Les
recommandations proposées ont été classées en grade A, B ou C selon un niveau de
preuve scientifique décroissant, en accord avec le guide d'analyse de la littérature et de
gradation des recommandations, publié par ’ANAES (Janvier 2000).

Tableau 1 : Correspondance entre I'évaluation de la littérature et le grade des recommandations (grille adaptée
du score de Sackett).

CORRESPONDANCE ENTRE
L'EVALUATION DE LA LITTERATURE
ET LE GRADE DES RECOMMANDATIONS

(grille adaptée Score de Sackett)

Niveau de preuve scientifique Force des recommandations
fourni par la littérature

TEXTE : Argumentaire Recommandation
Niveau I
Essais comparatifs randomisés de forte puissance Grade A

Méta-analyse d’essais comparatifs randomisés

Analyse de décision basée sur des études bien Preuve scientifique établie
menées

Niveau 2
Essais comparatifs randomisés de faible puissance Grade B

Etudes comparatives non randomisées bien menées

Etudes de cohorte Présomption scientifique

Niveau 3

Etudes cas-témoins

Essais comparatifs avec série historique Grade C

Niveau 4
Etudes comparatives comportant des biais Faible niveau de preuve scientifique
importants

Etudes rétrospectives
Séries de cas

Etudes épidémiologiques descriptives
(transversale, longitudinale)

Toute autre publication (cas report, avis d’expert, etc)

Aucune publication Accord professionnel *

*En l'absence de précision, les recommandations proposées correspondront a un accord
professionnel.

Cette classification a pour but d’expliciter les bases des recommandations. L'absence de niveau
de preuve doit inciter a engager des études complémentaires lorsque cela est possible.

Cependant, I'absence de niveau de preuve ne signifie pas que les recommandations élaborées ne
sont pas pertinentes et utiles (exemple de I'efficacité de la mastectomie dans le cancer du sein,
des antibiotiques dans I'angine,...).

D’aprés le Guide d’analyse de la littérature et gradation des recommandations ANAES / Janvier
2000
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LISTE DES ABREVIATIONS

AD : adénome pléomorphe

GSM : glande submandibulaire

IRM : imagerie par résonance magnétique
PFP : paralysie faciale périphérique

RAP : récidives d’adénomes pléomorphes
TDM : tomodensitométrie

TEP : tomographie par émission de positon
VPN : valeur prédictive négative

VPP : valeur prédictive positive

1 Imagerie dans la prise en charge de I|'adénome
pléomorphe

1.1 Introduction

Les objectifs de l'imagerie en cas de suspicion clinique d’adénome pléomorphe
sont multiples. Il conviendra de renforcer ou d’atténuer la présomption clinique
d’adénome pléomorphe, d’établir I'étendue et la taille de la tumeur, d’infirmer la
présence de ganglions suspects de métastases, d’infirmer la présence d’extension
périneurale, de guider une éventuelle cytoponction (ou microbiopsie) et
éventuellement de distinguer les tumeurs récurrentes des remaniements post-
thérapeutiques.

1.2 Imagerie de dépistage et de caractérisation d’une suspicion
clinique d’adénome pléomorphe de la parotide

La limite de taille en imagerie (imagerie par résonance magnétique (IRM),
tomodensitométrie (TDM), échographie) étant de l'ordre du centimétre, aucun
examen d’imagerie n'est suffisamment sensible et spécifique pour le dépistage et
la caractérisation de lésions salivaires infracentimétriques.

Sous réserve que la lésion soit située dans une localisation analysable en
échographie, celle-ci est I'examen de choix pour éliminer les lésions non tumorales
telles que les ganglions normaux [1] (niveau de preuve 3), les adénites
inflammatoires, les nodules de sialadénite chronique [2] (niveau de preuve 4).
Lorsque la Iésion est visible, I'échographie est I'examen de premiére ligne pour
juger de la non-évolutivité de cette formation aprés 4 a 6 semaines (avis
d’expert). Une cytoponction a l'aiguille fine peut étre envisagée pour les lésions
accessibles [3] (niveau de preuve 2).

Pour les lésions infracentimétriques, I'IRM n’est pas systématique. Quand elle est
pratiquée, elle peut montrer, pour |'adénome pléomorphe, une Iésion en
hypersignal T2 intraglandulaire, bien limitée, sans restriction de la diffusion. Une
Iésion en isosignal ou hyposignal T2 par rapport a la glande n’est probablement
pas en rapport avec un adénome pléomorphe. Sous réserve d’une séquence
interprétable, un coefficient de diffusion inférieur a 1 x 10-3 mm2/s ne semble
pas compatible avec un adénome pléomorphe [4] (niveau de preuve 3). L'IRM ne
permet pas, en routine, de visualiser le nerf facial extracranien.
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La TDM injectée et la tomographie par émission de positons (TEP) n‘ont pas de
place dans cette indication. Si elle est pratiquée, la TDM montre une lésion
rehaussée (non spécifique). Une hyperfixation a la TEP-TDM au 18FDG n’est a
priori pas compatible avec un adénome pléomorphe [3] (niveau de preuve 4).

Comme pour les lésions infracentimétriques, et sous réserve que la lésion soit
accessible en échographie, celle-ci est I'examen de choix pour éliminer les
diagnostics différentiels (voir paragraphe ci-dessus). Dans les autres cas, un
complément d’exploration est nécessaire. Un adénome pléomorphe se présente
habituellement comme une |ésion strictement intraparotidienne, bien limitée, avec
renforcement postérieur [5] (niveau de preuve 3). Une hypervascularisation
diffuse au Doppler ne semble pas compatible avec un adénome pléomorphe. Une
cytoponction a l‘aiguille fine est informative pour les l|ésions accessibles [6]
(niveau de preuve 2). Elle est a pratiquer apres I'IRM pour éviter des artéfacts de
remaniements hémorragiques. L'IRM est I'examen de choix pour déterminer
I'extension locale et la caractérisation d'une masse tumorale parotidienne
comportant idéalement une séquence coronale a la recherche d’adénopathies
cervicales concomitantes ainsi que des séquences de diffusion et de perfusion qui
permettront d’augmenter la spécificité de la caractérisation Iésionnelle.

Un adénome pléomorphe se présente sous forme d’une Iésion intraparotidienne en
hypersignal T2 sans adénopathie satellite [7] (niveau de preuve 4)

Habituellement une fine capsule fibreuse est visible en hyposignal T2, et le
rehaussement est hétérogene, apres injection de produit de contraste. Une Iésion
en isosignal ou hyposignal T2 par rapport a la glande n’est probablement pas en
rapport avec un adénome pléomorphe. Les signes d’envahissement périneural du
nerf trijumeau ou du nerf facial (épaississement et prise de contraste en T1
gadolinium) ne sont pas compatibles avec un adénome pléomorphe. Une
restriction en imagerie de diffusion (ADC) < 1 x 10-3 mm2/s) n’est pas
compatible avec un adénome pléomorphe [4, 8] (niveau de preuve 3). En
perfusion (DCE), un rehaussement progressif dans le temps est le plus habituel
[9] (niveau de preuve 3). Un rehaussement rapide (< 110 s) avec faible lavage
|ésionnel (< 30 %) est moins fréquent [10] (niveau de preuve 4). Un lavage > 30
% ne semble pas compatible avec le diagnostic d’adénome pléomorphe [10]
(niveau de preuve 4).

La TDM n’est pas recommandée en premiere intention. De fagon moins spécifique
gua I'IRM, elle montre une lésion intraparotidienne, bien limitée, rehaussée de
facon hétérogéne [11] (niveau de preuve 4). Un élargissement du foramen
stylomastoidien (évoquant un envahissement du nerf facial) ou la présence
d’adénopathies ne sont a priori pas compatibles avec un adénome pléomorphe. La
TEP-TDM au 18 FDG n’est pas un examen recommandé. Une hyperfixation n’est a
priori pas compatible avec un adénome pléomorphe [12] (niveau de preuve 4).

A ce jour, aucun examen n’est performant pour déterminer la densité cellulaire
des lésions, ni estimer le risque de transformation maligne. Cette derniére devra
étre suspectée devant la présence d‘une extension extraparotidienne ou
périneurale, et la survenue de métastases ganglionnaires ou a distance.
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Recommandation 1

Il est recommandé de réaliser une IRM morphologique comprenant les aires
ganglionnaires cervicofaciales (idéalement avec des séquences de diffusion et de
perfusion) pour la caractérisation et le bilan d’extension des lésions supracentimétriques
parotidiennes. (Grade B.)

La TDM injectée peut étre proposée comme alternative a I'IRM en cas de contre-
indication. (Accord professionnel.)

Pour les petites l|ésions parotidiennes (infracentimétriques), une échographie est
recommandée en premiére intention. (Accord professionnel.)

Il n‘est pas recommandé de réaliser une TEP-TDM au 18FDG de premiére intention pour
une suspicion d’adénome pléomorphe. (Grade C.)

Les récidives d’adénomes pléomorphes peuvent étre uniques ou multiples (jusqu’a
100 éléments nodulaires), habituellement dans la loge de parotidectomie, parfois
sur tout le trajet de la cicatrice [3] (niveau de preuve 3).

L'échographie n’explore pas toujours la totalité de la loge de parotidectomie. Elle
peut étre utile pour les petites récidives superficielles (infracentimétriques). En
effet, la limite de résolution de I'IRM est de I'ordre de 8 a 10 mm. Les récidives
présentent habituellement un aspect semblable a la tumeur primitive : hypo-
échogene, bien limitée, avec renforcement postérieur, sans hypervascularisation
Doppler.

L'IRM est l'examen de choix pour le dépistage des récidives d’adénomes
pléomorphes et I'analyse de leur extension.

Les récidives présentent habituellement un aspect semblable a la tumeur
primitive, en hypersignal T2. Une séquence T2 en saturation de graisse pourrait
aider a les dépister [12] (niveau de preuve 3).

Recommandation 2

L'IRM est I'examen de référence pour surveiller les patients a haut risque de récidive.
(Grade C.)

Il n'est pas recommandé de réaliser une IRM avant au minimum 6 mois, aprés le geste
chirurgical. (Accord professionnel.)

2 Quelle place pour la cytologie dans le bilan d’un
adénome pléomorphe parotidien ?

2.1 Généralités

La cytoponction a laiguille fine est communément pratiquée dans le bilan
préopératoire des lésions des glandes salivaires. Il s’agit d’'un geste simple a
réaliser ; trés peu de complications sont rapportées (hématomes 0,1 %, infection
ou inflammation 0,16 %, douleur 0,1 %) et le risque de lésion du nerf facial est
pratiquement nul [13] (niveau de preuve 2).
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Son intérét est discuté compte tenu de sa faible sensibilité. Cette derniére est
variable selon différents parameétres tels que sa réalisation ou non sous
échoguidage, l'expérience du préleveur et celle du cytopathologiste. De plus,
jusqu’a présent, il n'y avait pas de consensus de réponses cytologiques,
compliquant I'analyse des résultats des différentes études [13, 14] (niveau de
preuve 2). La publication récente du systéeme de Milan permet une classification de
la cytopathologie des glandes salivaires [15] ; cela devrait améliorer la
communication entre cytopathologistes et cliniciens. Il s’agit d'un systeme fondé
sur des preuves de la littérature qui établit un risque de malignité et des
recommandations de prise en charge par catégorie.

Il y a peu d’articles qui traitent spécifiquement de la performance de la cytologie
pour le diagnostic préopératoire de I'adénome pléomorphe. On peut cependant en
extraire les données concernant les tumeurs bénignes des glandes salivaires,
celles-ci étant essentiellement représentées par |'adénome pléomorphe et la
tumeur de Warthin.

2.2 Méthodologie du prélevement

La cytoponction doit étre pratiquée par un opérateur entrainé (clinicien, radiologue
ou cytopathologiste). Une ponction est réalisée a laiguille 23 a 27 G, de
préférence sans aspiration. Il est important de multiplier les passages de facon a
échantillonner la tumeur sur toute sa profondeur et sa largeur. Une aspiration
peut parfois étre nécessaire pour des lésions kystiques ou pour faciliter I'obtention
de matériel. Un examen sur site par le cytologiste (ou un radiologue entrainé)
permet de vérifier la qualité du préléevement et, si nécessaire, de le renouveler
jusqu’a obtention de matériel exploitable [16] (niveau de preuve 4). Cette
condition n‘est que rarement possible en pratique [14] (niveau de preuve 2).

Le matériel est ensuite soit étalé sur lames et séché rapidement a lair, soit
recueilli en milieu liquide (nature variable selon le fournisseur). Dans ce dernier
cas, il est possible de rincer l'aiguille avec le liquide fixateur. En pratique, c’est le
pathologiste qui conseillera la procédure qu'il préfere.

2.3 Indications de la ponction échoguidée

Une question pratique se pose lors du geste de cytoponction : faut-il ponctionner
sous échoguidage ou peut-on prélever directement en se guidant par la
palpation ?

Dans une méta-analyse, Liu [13] (niveau de preuve 2) montre que les études
avec ponction sous échoguidage ont une meilleure sensibilité (0,85 ; intervalle de
confiance [IC] 95 %, 0,76-0,91) et une meilleure spécificité (0,98 ; IC 95 %,
0,95-0,99) que celles réalisées sans échoguidage (sensibilité : 0,78 ; IC 95 %
0,74-0,82, et spécificité : 0,97 ; IC 95 %, 0,96-0,98).

Pour les lésions ORL en général (glandes salivaires, ganglions cervicaux, thyroide),
les ponctions réalisées par des cytopathologistes sous échoguidage montrent
significativement moins de ponctions non diagnostiques que celles guidées par la
palpation (17,1 % versus 6,2 %), ce d'autant que la lésion est infracentimétrique
(38,6 % versus 2,9 %). Le taux de discordance entre la cytologie et I'histologie
postopératoire est significativement plus bas avec la ponction échoguidée (5,4 %)
comparée a la ponction guidée par la palpation (12,8 %) [17] (niveau de preuve
4). En revanche, les pieges conduisant a des erreurs de diagnostic cytologique ne
sont pas modifiés avec I'échoguidage dans I'étude de Consamus et al. [18] (niveau
de preuve 4). Dans ce dernier cas, il s’'agit essentiellement de |ésions difficiles a
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interpréter en cytologie. Kuan et al. [19] (niveau de preuve 4) recommandent la
cytoponction échoguidée pour les lésions profondes et difficiles d’acces.

2.4 Faut-il recommander la cytoponction systématique lors du bilan
préopératoire de I'adénome pléomorphe ?

Une méta-analyse reprenant les performances diagnostiques de la cytologie dans
les lésions des glandes salivaires [14] (niveau de preuve 2) ne permet pas de
proposer des recommandations en raison de I'hétérogénéité de la performance
diagnostique selon les études. Cependant, les auteurs soulignent que la
performance diagnostique de la cytologie est significativement plus élevée pour le
diagnostic des tumeurs bénignes que pour les tumeurs malignes. Liu et al. [13]
(niveau de preuve 2) rapportent une sensibilité de 88 % et une spécificité de 99,5
% de la cytologie pour différencier les tumeurs bénignes des tumeurs malignes a
partir d'une analyse d’études prospectives. Colella et al. [20] (niveau de preuve 3)
rapportent une concordance diagnostique cytologique/histologique de 96 % pour
les tumeurs bénignes et recommandent I'utilisation de la cytoponction.

La concordance cytologique/histologique est de 97 % pour I'adénome pléomorphe
[18] (niveau de preuve 4) ; la méme valeur est retrouvée par Jeong et al. [21]
(niveau de preuve 4).

Dans une série francaise [22] (niveau de preuve 3), 412 adénomes pléomorphes
palpables ont été diagnostiqués par la cytologie a I'Institut Curie ; 376 (91,3 %)
ont été correctement diagnostiqués comme adénomes pléomorphes, 7 (1,7 %)
ont été diagnostiqués comme autres adénomes, 16 (3,9 %) ont été rendus
suspects, ce qui nécessitait une vérification histologique, et 2 (0,5 %) ont été
rendus faussement positifs. Il est a noter que 11 (2,6 %) prélevements ont été
non significatifs. L'analyse plus détaillée en fonction du sous-type histologique a
démontré que des résultats de la cytologie ont été supérieurs dans les sous-types
chondromyxoides a stroma riche que dans les sous-types cellulaires a stroma
pauvre (92,2 % concordant et 1,4 % suspect/faux positif versus 81,8 %
concordant et 11,5 % suspect/faux positif).

Ces études permettent une approche par le risque de malignité. On dispose
actuellement de quelques méta-analyses. En utilisant le systéme de Milan, le
risque de malignité pour les diagnostics cytologiques de tumeurs bénignes est de
3,4 % + 1,3 %, la sensibilité de 95 % et la spécificité de 93 % [23] (niveau de
preuve 2). Des résultats similaires sont retrouvés par Farahani et Baloch [24]
(niveau de preuve 2), avec un risque de malignité de 4 % pour le groupe des
tumeurs bénignes. La performance diagnostique pour I'adénome pléomorphe est
de 97,5 % pour Choy et al. [25] (niveau de preuve 4) et le risque de malignité des
cytologies bénignes de 2,7 %. Stanek et Khariwala [26] (niveau de preuve 4)
considérent que la cytoponction est d’'une aide importante au diagnostic et notent
gue sa performance est augmentée sous échoguidage. Les pieges diagnostiques
pour le diagnostic cytologique d’adénome pléomorphe sont représentés par le
carcinome adénoide kystique, le carcinome ex-adénome pléomorphe, le carcinome
muco-épidermoide et les tumeurs a cellules myoépithéliales [27] (niveau de
preuve 4), [28] (niveau de preuve 2). Le systeme de Milan recommande de
classer en tumeur de malignité indéterminée (salivary tumors of uncertain
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malignant potential [SUMP]) les adénomes pléomorphes qui n‘ont pas un aspect «
classique », ce qui devrait limiter le risque d’erreur de diagnostic.

2.5 Comparaison des performances diagnostiques de la cytologie et
de I'imagerie par résonance magnétique

Pour différencier les tumeurs bénignes des tumeurs malignes, Tryggvason et al.
[29] (niveau de preuve 3), dans une étude rétrospective menée sur 543 patients,
montrent une sensibilité et une spécificité de la cytologie de respectivement 85,7
% et 99,5 % comparativement a celles de I'IRM de 81,8 % et 67,3 %. En ce qui
concerne plus spécifiquement I'adénome pléomorphe, il n'y avait pas de faux
positif sur les 186 cas analysés en cytologie. Sur 71 cas de tumeurs bénignes, 7
d’entre elles ont été diagnostiquées comme malignes en IRM.

Heaton et al. [27] (niveau de preuve 4) ont évalué |'utilité de la cytoponction et de
I'IRM dans les adénomes pléomorphes. La valeur prédictive positive (VPP) de la
cytologie était de 97,8 % et celle de I'IRM de 96,2 %, sans différence significative.
Ils recommandent l'association des deux examens afin d’augmenter la pertinence
diagnostique.

Zaghi et al. [30] (niveau de preuve 4) ont proposé un algorithme en IRM pour
affiner le diagnostic des adénomes pléomorphes. Ils rapportent une sensibilité de
44 % (IC 95 % : 0,29-0,60), une spécificité de 95,1 % (IC 95 % : 0,86-0,99),
une VPP de 85,7 % (IC 95 % : 0,70-1) et une valeur prédictive négative (VPN) de
71,9 % (IC 95 % : 0,62-0,82). La performance diagnostique est de 74,8 % (IC 95
% : 0,66-0,83).

L’association de I'IRM et de la cytologie offre le meilleur taux de performance
diagnostique préopératoire pour I'adénome pléomorphe.

Recommandation 3

La cytoponction a une trés bonne pertinence diagnostique pour les tumeurs bénignes en
général et I'adénome pléomorphe en particulier. (Grade B.)

La cytoponction est particulierement recommandée pour les tumeurs difficilement
caractérisables en IRM (lésion infracentimétrique, ou signal atypique) ou quand le
patient refuse la chirurgie. (Grade B.)

Il est recommandé de pratiquer la cytoponction aprés I'IRM ou a distance pour éviter les
artéfacts d’interprétation de I'imagerie. (Accord professionnel.)

2.6 Place de la microbiopsie échoguidée dans le bilan préopératoire
de I'adénome pléomorphe

La microbiopsie échoguidée est apparue comme une alternative a la biopsie
chirurgicale. Elle est réalisée avec une aiguille de 16 a 19 G, le plus souvent sous
anesthésie locale. Les performances diagnostiques de la microbiopsie a l'aiguille
échoguidée ont été revues dans une méta-analyse par Kim et Kim [31] (niveau de
preuve 3) et montrent d’excellentes sensibilités (94 % ; IC 95 % : 0,92-0,96) et
spécificité (98 % ; IC 95 % : 0,97-0,99). Le taux de microbiopsies non
diagnostiques est faible, de 3,26 %. Les complications rapportées sont
essentiellement a type d’hématome (0,5 %). Il n’a pas été rapporté de
dissémination tumorale (mais le recul dans le suivi des patients est insuffisant) ni
de paralysie faciale. Sa performance n’est pas liée a I'expérience du préleveur,
comme |'est celle de la cytoponction a l'aiguille fine.
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Dans la méta-analyse de Novoa et al. [32] (niveau de preuve 2), la corrélation du
résultat de la microbiopsie avec I'histologie de la piece opératoire, sur des |ésions
de la téte et du cou, est tres bonne pour les tumeurs bénignes (94 %)
comparativement a celle pour les lésions non néoplasiques (non précisé dans
I'article, mais cela doit correspondre a des ganglions réactionnels, des lésions
inflammatoires et/ou dystrophiques ; 75 %). La comparaison de la microbiopsie
avec la cytoponction montre une meilleure spécificité (99 % versus 96 %), une
meilleure pertinence diagnostique (96 % versus 93 %) et une meilleure VPN (95
% versus 90 %) pour détecter la malignité, alors que la sensibilité et la VPP ne
sont pas significativement différentes entre les deux méthodes. En particulier, la
sensibilité de la microbiopsie est significativement plus élevée pour Ia
caractérisation des lymphomes que la cytoponction (92 % versus 74 %), ce qui
est logique puisque le diagnostic de certaines formes de lymphomes ne peut se
faire que sur l'analyse de l'architecture histologique, non évaluable en cytologie.
Cependant, le résultat des études est biaisé, car ces microbiopsies ont été
réalisées apres échec de la cytoponction. Liu et al. [13] (niveau de preuve 2)
indiquent en revanche une spécificité comparable entre les deux techniques. Dans
la méta-analyse de Witt et Schmidt [33] (niveau de preuve 3), la sensibilité et la
spécificité de la microbiopsie des glandes salivaires sont respectivement de 96 %
(IC 95 % : 87-99) et de 100 % (IC 95 % : 84-100). Le risque de survenue
d’hématomes est évalué a 1,6 %. Il n‘est pas montré d’hétérogénéité concernant
la pertinence diagnostique entre les études, contrairement a ce qui pouvait étre
observé pour la cytoponction.

En conclusion, Novoa et al. [32] (niveau de preuve 2) ne recommandent pas la
microbiopsie comme une alternative a la cytologie, mais la recommandent soit en
cas d’échecs répétés de la cytoponction, soit lorsqu’un traitement conservateur est
envisagé ou si le patient refuse la chirurgie.

Recommandation 4

La microbiopsie n’est pas recommandée en premiere intention en remplacement de la
cytoponction. (Grade C.)

Elle peut présenter un intérét lors de cytoponctions non contributives, si le traitement
chirurgical doit étre différé ou s'il est refusé par le patient. (Grade C.)

3 L'examen extemporané lors de la chirurgie d’exérése
d’une tumeur avec suspicion d’adénome pléomorphe

Les performances de I'examen histologique extemporané dans la prise en charge
des tumeurs des glandes salivaires ont été rapportées dans cing études
rétrospectives monocentriques. Ces séries comportaient une majorité d’adénomes
pléomorphes [34-38] (niveau de preuve 4). Elles sont résumées dans le tableau
suivant :
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Performances de I'examen histologique extemporané
dans la prise en charge des tumeurs des glandes salivaires.

Sensibilité pour Sensibilité pour Sensibilité dans le groupe

toutes les tumeurs I'adénome pléomorphe des tumeurs malignes

Wang et al., 86,9 99,4 % 79,7 %

2012 [34] (1019 cas) (551 cas) (148 cas)

Tew et al,, 87,4 % 96,3 70 %

1997 [35] (159 cas) (82 cas) (34 cas)

Chan et al., 91 % ND 70 %

1992 [36] (55 cas) (cas ND)

Ogawa et 91,7 % 100 % 77,7

al., 2018 (48 cas) (27 cas) (18 cas)

[37]

Atula et al.,, 93,75 % 88,8 % 100 %

2017 [38] (16 cas (9 cas) (7 cas)
submandibulaire)

ND : non déterminé.

La sensibilité pour le diagnostic d’adénome pléomorphe était comprise entre 88,8
et 100 %, avec une sensibilité a 99,4 % dans une série de plus de 1 000 patients,
dont 551 cas d’adénome pléomorphe [34] (niveau de preuve 4). La spécificité
pour I'adénome pléomorphe était toujours supérieure a 95 %.

D’une maniere plus générale, I'examen histologique extemporané vise a confirmer
la nature bénigne ou maligne de la tumeur, et a préciser, si cela est possible, le
grade en cas de tumeur maligne. Grace a cette information obtenue avant le réveil
du patient, le chirurgien pourra adapter I'étendue de son geste chirurgical et éviter
dans la mesure du possible une reprise chirurgicale. Il faudra cependant toujours
attendre le contrble histologique définitif de I'examen extemporané pour discuter
de la prise en charge du patient, car la qualité des coupes congelées est inférieure
a celles des coupes en paraffine (qui permettent aussi la réalisation d’examens
immunohistochimiques ou moléculaires).

Il existe un accord professionnel pour indiquer que les erreurs lors de |'examen
extemporané sont minimisées lorsque le pathologiste dispose de la piece
d'exérese entiere (non fragmentée). En effet, un des signes de malignité les plus
fiables est la mauvaise limitation de la tumeur et l'invasion du tissu péritumoral.
Ce critere n’est évaluable que si linterface tumeur-tissu sain peut étre
échantillonnée par le pathologiste. L’énucléation de la tumeur et la fragmentation
de la piece qui compromettent l'analyse de ce critéere sont déconseillées. Elles
risquent d’entrainer un diagnostic bénin/malin non tranché formellement, méme
sur I'examen définitif. Elles peuvent également empécher de préciser la qualité de
I'exérese (marges non visibles, piece non repérable).

Inversement, le pathologiste doit étre suffisamment formé pour savoir que
certains adénomes pléomorphes peuvent étre multinodulaires (en particulier lors
des récidives) ou émettre des nodules satellites a travers leur capsule sans que
cela constitue un signe de malignité.

Des cas cliniques et avis d’experts ont souligné les pieges diagnostiques suivants
autour du diagnostic peropératoire de I'adénome pléomorphe :

e la présence d'une importante métaplasie kératinisante et de nécrose avec
infarcissement dans les adénomes pléomorphes, souvent dans un contexte
de kystisation ou de traumatisme (éventuellement post-ponction
cytologique), peut conduire a proposer des diagnostics de malignité erronés
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comme ceux de meétastase d'un carcinome épidermoide, de carcinome
muco-épidermoide ou d’autres tumeurs malignes des glandes salivaires
[39-43] (accord professionnel) ;

e la présence d'une métaplasie adipocytaire dans un adénome pléomorphe,
en particulier au niveau des glandes salivaires accessoires, peut donner une
fausse impression d’infiltration et conduire a un faux diagnostic de malignité
[44] (accord professionnel) ;

e il est difficile de porter le diagnostic de carcinome myoépithélial ou de
carcinome épithélial/myoépithélial développé sur adénome pléomorphe
quand ces carcinomes restent enclos dans |'adénome pléomorphe initial
(formes non invasives de carcinome sur adénome pléomorphe). Ce
diagnostic peut rester difficle méme sur lI'examen définitif [4] (accord
professionnel) ;

e le caractére trés myxoide et lache de certains adénomes pléomorphes, en
particulier des glandes lacrymales orbitaires, a pu conduire a une
proposition diagnostique erronée de rhabdomyosarcome orbitaire lors de
I'examen extemporané [46] (accord professionnel).

Recommandation 5

En cas de suspicion préopératoire d’adénome pléomorphe, il est recommandé d’effectuer
un examen histologique extemporané sur l'ensemble de la tumeur, incluant le tissu
adjacent, afin de confirmer ou d’infirmer le diagnostic et éventuellement d’adapter le
geste chirurgical en cas de découverte de malignité. (Accord professionnel.)

4 Stratégie de prise en charge

4.1 Stratégie chirurgicale en cas de suspicion d’adénome
pléomorphe de la parotide

L'’adénome pléomorphe est le diagnostic histologique le plus fréquemment
rencontré pour les masses tumorales parotidiennes. Il est possible d’émettre
I'hnypothése de ce diagnostic, en préopératoire, lorsque tous les arguments du
bilan initial sont concordants. Le traitement est exclusivement chirurgical. La
discussion historique entre parotidectomie totale et superficielle a peu a peu
évolué vers celle entre parotidectomie et tumorectomie en dehors de la capsule
tumorale en enlevant du tissu glandulaire sain (parotidectomie extracapsulaire),
ce qui I'oppose a I'énucléation et a la parotidectomie totale [47] (niveau de preuve
4).

La parotidectomie extracapsulaire est une approche tres limitée de Iaire
parotidienne avec ou sans dissection du nerf facial qui vise a l'exérése de la
tumeur en conservant la capsule tumorale et en enlevant si possible du tissu
glandulaire sain. Exceptionnellement, entre des mains expertes, elle peut avoir
une place, mais sa pratique ne saurait étre recommandée comme un standard de
chirurgie de I|'adénome pléomorphe parotidien, compte tenu des risques
chirurgicaux (lésion du nerf facial et du conduit salivaire) et du risque de récidive
[48] (niveau de preuve 4).

Les suites fonctionnelles sont meilleures aprés parotidectomie extracapsulaire
[49-51] (niveau de preuve 2). La réalisation de celle-ci est plus discutée pour le
traitement chirurgical des adénomes pléomorphes, ce qui incite a beaucoup de
prudence en raison du risque de récidive.
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Le traitement chirurgical doit réaliser I’'exérese de la tumeur et de la totalité de sa
capsule avec une marge de tissu parotidien adjacent en évitant I'effraction
capsulaire. Le risque de récidive augmente en cas de marges positives,
d’ouverture de la capsule ou s’il s’agit d'une forme myxoide, mais cette
information n’est obtenue qu’aprés analyse définitive [52] (niveau de preuve 4).
Kadletz et al., a propos d’une série de 894 tumeurs, ne préconisent pas de réaliser
une parotidectomie extracapsulaire en raison d’un taux significativement plus
élevé de récidive et de paralysie faciale [53] (niveau de preuve 4). De telles
conclusions ne sont pas confirmées dans la série de 2 465 patients publiée par
Mantsopoulos et al. [54] (niveau de preuve 4). De méme, Grosheva et al. [51]
(niveau de preuve 2), dans une étude prospective objectivent un lien entre la
gravité de la paralysie faciale postopératoire et le nombre de branches du nerf
facial qui ont été disséquées.

Lorsque I'hypothése préopératoire d’un adénome pléomorphe n’est pas confirmée
en analyse extemporanée et qu’un cancer est affirmé ou suspecté, une
parotidectomie totale en un temps est préconisée, car une résection insuffisante
dégrade le pronostic [55] (niveau de preuve 4). Lorsque l'analyse extemporanée
évoque un carcinome, un évidement ganglionnaire des niveaux IIA, IIB, III et IV
peut étre réalisé [56, 57] (niveau de preuve 4) dans le méme temps ou différé,
sans majoration de la morbidité, dans |'attente de I'analyse anatomopathologique
définitive et de la confirmation de son indication. Lorsque I'analyse extemporanée
est douteuse (grade, type), l'indication de totalisation parotidienne existe, mais il
n'y a pas obligation a réaliser le curage dans le méme temps.

Il n'y a pas de consensus sur |'utilisation du neuromonitorage en chirurgie primaire
de I'adénome pléomorphe parotidien ; il est recommandé dans la chirurgie de
reprise (cf. paragraphe 5 « Prise en charge des récidives de |'adénome
pléomorphe »)

Apres le traitement chirurgical de I'adénome pléomorphe, la surveillance est
essentiellement clinique sans que |'on puisse en préciser les modalités, en
I'absence de données bibliographiques (accord professionnel). L'IRM est réservée
aux suspicions de récidives ou aux situations a risque (cf. Recommandation 2

Recommandation 6

Il est recommandé, devant une suspicion préopératoire d’adénome pléomorphe de la
glande parotide, d’effectuer une exérese compléete de la tumeur en monobloc avec des
marges de tissu sain, lorsque cela est possible, en fonction de la situation anatomique de
la tumeur, tout en respectant le nerf facial. (Grade C.)

Recommandation 7

Il est recommandé de ne pas se limiter a I'exérése au seul contact de la tumeur
(énucléation simple). (Grade C.)
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Recommandation 8

Il n‘est pas recommandé, devant un adénome pléomorphe (confirmé en extemporanée),
de réaliser systématiquement une parotidectomie totale. Celle-ci peut toutefois étre
nécessaire pour l'obtention de marges suffisantes. (Grade C.)

Recommandation 9

Si l'analyse histologique extemporanée réalisée émet un doute sur une lésion
carcinomateuse, il est recommandé de totaliser la parotidectomie dans le méme temps
opératoire. (Accord professionnel.)

Si l'analyse histologique extemporanée confirme la présence d’un carcinome, il est
recommandé de réaliser une parotidectomie éventuellement associée au traitement des
aires ganglionnaires. Le patient doit, au préalable, étre informé de cette éventualité.
(Grade C.)

4.2 Prise en charge des adénomes pléomorphes hors parotide

La fréquence des tumeurs bénignes dans la GSM est la méme que dans la
parotide, autour de 80 % [58] (niveau de preuve 4). L'adénome pléomorphe (AP)
est la tumeur bénigne la plus fréquente [58] (niveau de preuve 4). Chez l'enfant,
I’AP représente les deux tiers des cas et les tumeurs malignes (carcinome muco-
épidermoide) un tiers des cas [59] (niveau de preuve 4). Les AP de la GSM sont
parfois trés volumineux [60] (niveau de preuve 4). Leur caractére multifocal est
parfois rapporté [61] (niveau de preuve 4).

Le diagnostic est évoqué par I'IRM et la cytoponction. L’association des deux offre
le meilleur taux de performance diagnostique préopératoire dans I’AP. Sur des
tumeurs anciennes a risque de transformation maligne, la cytoponction est parfois
prise en défaut et peut évoquer a tort un AP hypercellulaire en cas de carcinome
sur AP [62] (niveau de preuve 4). Les pieges diagnostiques de la cytoponction
sont la transformation de I’AP [63] (niveau de preuve 4) et la présence d’un
carcinome coexistant avec un AP [64] (niveau de preuve 4). Le traitement de
choix de I’AP de la GSM est la résection « en bloc » de la tumeur et de la glande
sans effraction de la capsule tumorale [65] (niveau de preuve 4). La
submandibulectomie ne laisse qu’une faible quantité de parenchyme glandulaire
sain autour de la tumeur, ce qui implique fréguemment des marges étroites et un
risque plus élevé d’exposition potentielle de la capsule de I'’AP. Néanmoins,
plusieurs études ont montré un excellent controle local pour les AP des GSM apres
la chirurgie, ce qui contraste fortement avec le risque de récidive significatif bien
connu pour I’AP de la glande parotide. Les formes totalement encapsulées sont
trés majoritaires, ce qui explique le trés faible taux de récidive [66] (niveau de
preuve 4). Les caractéristiques anatomopathologiques sont les suivantes
pseudopodes 15,3 9%, sous-type classique (mixte) 54,2 %, riche en
stroma/myxoide 25 % et cellulaire 20,8 %. Une couronne compléte de tissu
glandulaire sain enveloppant la tumeur et sa capsule est observée dans seulement
31,9 % des cas.
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L'existence d’erreurs de diagnostic préopératoire et d’associations d’AP avec des
pathologies malignes justifie la réalisation d’une analyse anatomopathologique
extemporanée. En cas de malignité, un curage de principe au minimum du niveau
ganglionnaire I est réalisé [67-69] (niveau de preuve 4).

Recommandation 10

Pour évoquer le diagnostic d'adénome pléomorphe de la glande submandibulaire, il est
recommandé de faire un bilan préopératoire par IRM dédiée (cf. 1.2.2« Formation
parotidienne supracentimétrique - dépistage et caractérisation »), éventuellement
associée a une cytoponction échoguidée. (Grade C.)

Recommandation 11

Devant une suspicion préopératoire d’‘adénome pléomorphe de Ila glande
submandibulaire, il est recommandé de réaliser une submandibulectomie totale.
(Grade C.)

Recommandation 12

Devant une suspicion préopératoire d’adénome pléomorphe de Ila glande
submandibulaire, il est recommandé de réaliser une analyse anatomopathologique
extemporanée et, si besoin, un curage ganglionnaire de principe au minimum du
niveau I chez un patient diment informé. (Grade C.)

La distinction entre le tissu salivaire annexe, accessoire et hétérotopique est
cliniguement importante. Une glande salivaire annexe est une structure
glandulaire détachée d’une glande salivaire principale qui se développe le long des
systemes canalaires externes. La glande salivaire accessoire (minor salivary
gland) est par définition une glande salivaire normale sous-muqueuse de la cavité
orale, au niveau de la muqueuse des lévres, de la face interne des joues, du
palais, du voile et de la langue. Enfin, le tissu salivaire hétérotopique est retrouvé
en dehors des localisations anatomiques précédemment décrites. C'est le résultat
d’'une malposition embryonnaire [70, 71] (niveau de preuve 4).

Les variantes anatomiques de la glande parotide sous forme d’une glande annexe
sont retrouvées dans 21 % des dissections [72] (niveau de preuve 3). La
fréquence d’'une glande submandibulaire annexe n’est pas connue en raison de sa
rareté, et il y a peu de cas rapportés [73] (niveau de preuve 4). Il est probable
que la glande salivaire annexe résulte du développement prématuré d’un systeme
acineux, avec un canal de raccordement qui se draine dans le conduit parotidien
ou submandibulaire principal [74] (niveau de preuve 4).

Les tumeurs sur glandes salivaires accessoires représentent 10 a 25 % des
tumeurs des glandes salivaires [75] (niveau de preuve 4). Les tumeurs sur
hétérotopie salivaire sont observées dans le larynx, la cavité nasale, les sinus
paranasaux et sont principalement répertoriées sous forme de cas cliniques [76]
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(niveau de preuve 4). Seule la série de Kuo et al. en collige 38 cas [77] (niveau de
preuve 4).

L’AP est le néoplasme le plus commun des glandes salivaires non principales, avec
un taux de 56 % pour Yih et al. [78] (niveau de preuve 4). Il est principalement
rapporté au niveau du palais, suivi de la lévre supérieure [79] (niveau de preuve
4). 1l est surtout observé chez les femmes au cours de la quatrieme décennie.
Cependant, il peut étre retrouvé chez les enfants et les personnes agées des deux
sexes [80] (niveau de preuve 4). Chez les enfants et les adolescents, il est décrit
principalement entre 5 et 15 ans [81] (niveau de preuve 4). Cliniqguement, I’AP est
une tumeur ferme indolore a croissance lente, mobile dans des tissus mous ou
fixes au niveau du palais. Il peut devenir géant s’il est négligé. Rarement, les
tumeurs peuvent se présenter par une ulcération muqueuse ou par une
paresthésie consécutive a une compression nerveuse.

Le couple TDM-IRM est intéressant pour le bilan d’extension local et le diagnostic
différentiel (signes de malignité tels que le caractere infiltrant, l'iso- ou
I’hnyposignal T2, la présence d’adénopathie et d’infiltration périneurale, la lyse
osseuse) [82] (niveau de preuve 4).

Histologiquement, I'’AP des glandes salivaires accessoires et sur hétérotopie n’a
pas de différence avec les localisations classiques. Il est divisé en groupe myxoide
(80 % de stroma), cellulaire (80 % cellulaire) et mixte (classique). Les AP sont le
plus souvent non encapsulés, donnant une fausse image d’invasion. La variante
myxoide est ici aussi plus a risque de récidive [83] (niveau de preuve 4). Le
diagnostic préopératoire doit étre réalisé par ponction ou biopsie, afin de prévoir
une chirurgie adaptée [77] (niveau de preuve 4). En cas de biopsie chirurgicale,
celle-ci doit étre limitée et placée de telle facon que la voie d’abord pourra étre
emportée lors de la chirurgie d’exérese pour limiter le risque de récidive locale par
essaimage. Le traitement est uniquement chirurgical, avec une résection complete
en monobloc [77] (niveau de preuve 4). Dans la cavité orale, il est frégquent de
réaliser une reconstruction du palais ou de la levre par lambeau locorégional en
cas de faible perte de substance. En cas de perte de substance plus importante,
un lambeau pédiculé ou libre peut étre nécessaire [77] (niveau de preuve 4). Il
n'y a pas de données pour un traitement adjuvant de principe. Les récidives sont
observées principalement dans les glandes salivaires accessoires et les
hétérotopies, dans 10 % des cas a cause d’une insuffisance de chirurgie initiale
[77] (niveau de preuve 4). La surveillance doit étre prolongée [77] (niveau de
preuve 4).

Recommandation 13

En cas de suspicion d’adénome pléomorphe sur glande salivaire annexe, accessoire ou
sur hétérotopie, il est recommandé d’associer une IRM a la TDM pour préciser le bilan
d’extension et rechercher des diagnostics différentiels de malignité. (Grade C.)
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Recommandation 14

En cas de suspicion d’adénome pléomorphe sur glande salivaire annexe, accessoire ou
sur hétérotopie, il est recommandé pour les tumeurs volumineuses de faire un diagnostic
histologique préopératoire afin de garantir la qualité de l'exérése et la reconstruction
éventuelle. (Grade C.)

Il est recommandé pour les petites tumeurs superficielles de réaliser une exérése
d’emblée en monobloc et une analyse anatomopathologique. (Grade C.)

Recommandation 15

En cas d’‘adénome pléomorphe sur glande salivaire annexe, accessoire ou sur
hétérotopie, il est recommandé une chirurgie d’exérése compléte en monobloc.
(Grade C.)

Recommandation 16

En cas de résection étendue d’adénome pléomorphe de glande salivaire accessoire ou
sur hétérotopie, une chirurgie de reconstruction est recommandée. (Grade C.)

5 Prise en charge des récidives de I'adénome pléomorphe

5.1 Place de la chirurgie dans la prise en charge de la récidive
d’adénome pléomorphe

L'’adénome pléomorphe (AP) est la plus fréquente des tumeurs bénignes de la
glande parotide. Sa fréquence est d’environ 4,5 pour 100 000 personnes en
Europe [84] (niveau de preuve 4). Sa bénignité, rassurante pour les patients, ne
doit pas cacher I'enjeu thérapeutique de cette entité tumorale, caractérisée par
ses rapports intimes avec le nerf facial, par son risque de récidive [85] (niveau de
preuve 4) et par son évolution rare, mais possible vers une transformation
maligne [86] (niveau de preuve 4). En situation de récidive, I’AP est
significativement associé a un taux de cancérisation six fois plus élevé que lors de
sa prise en charge initiale [86] (niveau de preuve 4). Par ailleurs, la difficulté de
dissection et de conservation du nerf facial fait courir un risque fonctionnel pour le
nerf tres significativement supérieur a celui de sa prise en charge initiale. Les
récidives d’adénomes pléomorphes (RAP) restent donc un probléeme d’actualité et
leur prise en charge est souvent complexe, chirurgicalement délicate, mettant en
jeu le pronostic fonctionnel du nerf facial [87] (niveau de preuve 4), [88] (niveau
de preuve 2) alors que la lésion demeure le plus souvent bénigne.

La résection chirurgicale primaire en marges saines est la regle, compte tenu des
risques évolutifs, des connaissances anatomopathologiques de la lésion, en
particulier du déficit capsulaire tumoral a l'origine de récidives [84, 89] (niveau de
preuve 4). Le taux de récidive a diminué de 40 % a moins de 5 % depuis
I'abandon de I’énucléation, au profit d’'une parotidectomie plus ou moins étendue
en fonction de la taille et de la localisation de la tumeur [90] (niveau de preuve
4). Les marges d’exérese incertaines ainsi que le jeune age des patients sont les
principaux facteurs exposant a un risque accru de récidive [84] (niveau de preuve
4).
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Cette section propose de faire le point sur la stratégie de prise en charge des RAP,
en mettant en avant les facteurs pronostiques du risque de récidive et les choix
thérapeutiques. La place des différentes techniques chirurgicales, de leur
indication, les résultats, en particulier fonctionnels (motricité faciale), et la place
d’une éventuelle radiothérapie complémentaire sont discutés.

Dans une série de 2013 concernant une trentaine de cas de récidives d’AP opérés,
I’age médian était de 41,3 + 15,5 ans lors de la récidive [91] (niveau de preuve 4)
pour des patients dont la premiere intervention avait été pratiquée a 31,5 + 11,8
ans. Dans d’autres séries, I'age moyen semble un peu plus élevé avec une
premiere chirurgie en moyenne un peu plus tardive, vers 40 ans [92] (niveau de
preuve 4), mais avec les mémes délais vis-a-vis de la premiere récidive. Ce délai
d’'une dizaine d’années avant récidive est classiquement reconnu et en rapport
avec la lenteur de croissance tumorale de I'AP.

La récidive primaire survient significativement plus rapidement chez les patients
opérés plus jeunes, notamment avant I'age de 25 ans (p < 0,05). Dans cette
derniere série, la récidive survenait en moyenne 5,1 + 2,8 ans apres la premiére
intervention chez les moins de 25 ans contre 15,5 + 10,6 ans aprés 25 ans (p =
0,0084) pour une chirurgie premiere ayant comporté une parotidectomie. Le jeune
age apparait comme un facteur de récidive indépendant. Il est retrouvé dans
d’autres études [89, 93] (niveau de preuve 4), sans qu’une cause claire n’ait pu
étre identifiée ; cet 4ge apparait indépendant du temps de suivi des patients.
Laskawi et al. [94] (niveau de preuve 4) correlent I'age jeune des récidives plus
fréquentes a un caractére d’emblée plus volontiers multinodulaire de la tumeur
initiale. Chilla [95] (niveau de preuve 4) évoque |'hypothése d’une agressivité
supérieure chez le patient plus jeune, sans apporter d’arguments histologiques ni
cellulaires totalement spécifiques de I’AP du sujet jeune. Pour Norman et McGurk
[96] (niveau de preuve 4), I'age du patient pourrait inciter les praticiens a une
exploration chirurgicale plus « prudente », a minima, dans le but de minimiser le
retentissement esthétique et les risques pour le nerf facial. Les risques de récidive
seraient alors plus importants en raison d’'un geste d’exérése moins complet. Ces
suppositions ne reposent cependant pas sur une confirmation par |I'analyse des
pieces opératoires. Ainsi, deux facteurs pourraient expliquer le plus haut taux de
RAP chez les patients jeunes : une tendance de la part du chirurgien a effectuer
un geste plus limité chez des patients jeunes afin de limiter la dissection du nerf
facial et une plus grande agressivité tumorale de I’AP du sujet jeune [97] (niveau
de preuve 3).

Le sex-ratio des RAP est proche de 1. Pourtant, le sex-ratio lors du diagnostic
initial d'un AP parotidien dans la littérature est décrit avec une prédominance
féminine (60 %) : un sex-ratio de 1 au moment des récidives pourrait traduire
une prédominance de risque de récidive chez 'homme [88] (niveau de preuve 2).
Certains auteurs ont émis I’'hypothése d’'une hormonodépendance tumorale. Glas
et al. [98] (niveau de preuve 4) ont étudié dans I'AP les récepteurs aux hormones
sexuelles, l'insulin-like growth factor 1 (IGFR1) et I'antigene Ki-67 (marqueur de
prolifération cellulaire des AP). Ils constataient des taux tumoraux de
progestérone et d'IGFR1 supérieurs chez des patients multirécidivés. Un taux
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anormalement élevé de récepteurs androgéniques est également décrit dans les
localisations secondaires métastatiques [99, 100] (niveau de preuve 3). Ces
travaux n‘ont pas permis d’ouvrir la voie a des thérapeutiques médicales, les
différents essais s’étant révélés décevants.

Contrairement aux tumeurs malignes des glandes salivaires, le site parotidien est
plus enclin a des récidives que les glandes salivaires accessoires [88] (niveau de
preuve 2).

Le risque de récidive apparait directement lié a la qualité de I'exérese initiale : les
marges intralésionnelles ainsi que les marges « incertaines » sont associées a une
hausse du risque de récidive de I'adénome a distance de la chirurgie initiale [89]
(niveau de preuve 4).

Indépendamment de la qualité des marges d’exérése primaires de I'adénome, le
taux de récidive apparait également statistiquement relié a la réalisation initiale
d’'une énucléation par rapport a une parotidectomie [101] (niveau de preuve 4).
L'énucléation, qui est supposée réduire les risques de paralysie faciale, est
associée a un risque de récidive qui peut dépasser 40 % [102] (niveau de preuve
4). Le traitement chirurgical doit réaliser I'exérese de la tumeur et de la totalité de
sa capsule avec une marge de tissu parotidien adjacent en évitant |'effraction
capsulaire (cf. 4.1 «Stratégie chirurgicale en cas de suspicion d’adénome
pléomorphe de la parotide»). Les résultats des études récentes ne montrent en
revanche pas de différence en fonction de la réalisation d’une parotidectomie
totale versus une parotidectomie élargie au tissu adjacent a I|'adénome.
L'indication de la parotidectomie subtotale systématique était historiquement
fondée sur la multifocalité initiale de la Iésion. Cette observation est en fait
exceptionnelle (0,5 % pour Batsakis et al. [103] (niveau de preuve 4) ou infondée
pour d’autres [104] (niveau de preuve 4).

Il est également décrit une diminution de lintervalle avant récidive au fur et a
mesure de I'augmentation du nombre de récidives : dans une série de plus de 30
patients, les délais étaient de 10,4 + 8,6 ans a la premiere récidive, puis
respectivement 5,6 + 4,2 et 3,5 £ 2 ans pour les deuxiemes et troisiemes
récidives [91] (niveau de preuve 4).

Sur le plan anatomopathologique, le taux et la cause des récurrences d’adénome
pléomorphe parotidiens apparaissent liés a trois facteurs initiaux [91, 102, 105-
107] (niveau de preuve 4) :

e la prise en charge initiale par énucléation ;

e |'existence d’une rupture tumorale ou une qualité d’exérese de |'ablation
considérée incompléte, douteuse ou fragmentée (25 % des cas) ;

e la constatation d’une capsule incompléte avec extension tumorale a
distance, sous forme de pseudopodes ou de nodules satellites distants (50
% des cas).

La faible cellularité (hypocellularité et cellularité intermédiaire) est également
décrite comme associée a un plus haut risque de récidive [89, 91, 103] (niveau de
preuve 4). La dissémination tumorale initiale serait statistiquement corrélée a son
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hypocellularité [108] (niveau de preuve 4). Les formes hypocellulaires (a stroma
riche) seraient significativement associées a une finesse de leur capsule tumorale,
a la présence des pseudopodes et nodules satellites. Cette hypothése n’explique
cependant pas le risque de récidive plus important chez les sujets jeunes
Rodriguez et al. [109] (niveau de preuve 4) n’observent en effet pas
d’hypocellularité prédominante chez I’'enfant.

Concernant le risque de transformation maligne des RAP, la littérature retrouve
des pourcentages allant de 2 a 25 % [92, 108] (niveau de preuve 4), Cette
fréquence augmenterait de 1 a 7 % tous les 10 a 20 ans, et avec le nombre de
récidives.

Les taux de PFP définitives retrouvés apres chirurgie de RAP dans la littérature
sont proches de 30 % (15 % de formes séveres, House-Brackmann > 3) et avec
une prédominance pour l'atteinte du territoire inférieur [92, 108] (niveau de
preuve 4). Ce taux a été parfois décrit comme supérieur lors des dissections
rétrogrades, mais de facon non significative, et témoignant probablement de cas
plus difficiles, ou d'une récidive plus importante dans une situation ou la
découverte antérograde du nerf était impossible. Chez les patients multiopérés,
Leonetti et al. [90] (niveau de preuve 4) proposent une section des branches
faciales trop au contact de la tumeur, suivie d’'une réparation immédiate par greffe
nerveuse ou suture. Cette technique est controversée, et Niparko et al. [108]
(niveau de preuve 4) n‘ont pas montré de diminution des récidives malgré cette
chirurgie considérée comme plus radicale. La majorité des équipes n’optent pour
cette attitude qu’en cas d’'impossibilité de disséquer les branches nerveuses de la
tumeur. Le recours au neuromonitorage lors de la chirurgie des RAP permet une
diminution significative du temps opératoire et des séquelles neurologiques. Les
facteurs prédictifs de PFP postopératoire définitives sont les mémes que ceux de la
difficulté de la redissection du nerf facial et de ses branches : Iésions
multirécidivées, multilobulées, type de chirurgie précédente (risque d’autant plus
élevé que la chirurgie a été large et moindre en cas d’énucléation préalable),
nécessité d’une chirurgie étendue au sein de la loge parotidienne [88] (niveau de
preuve 2), [110] (niveau de preuve 4).

L'IRM est incontournable dans le bilan préopératoire des RAP (cf. Figure ci-
dessous). Elle établit la quantité et la répartition du tissu glandulaire résiduel et
tumoral, et met en évidence d’éventuelles récidives multifocales non cliniquement
percues. Cette imagerie est essentielle pour évaluer la stratégie thérapeutique et
réaliser I'exérese chirurgicale qui peut comporter une reprise de parotidectomie,
partielle, ou élargie en fonction de la localisation, du volume et de la focalité
tumoraux. Dans d’autres situations, en particulier s’il existe une récidive limitée,
une simple énucléation de la lIésion peut étre proposée. Sa place est soulignée par
la plupart des auteurs, mais les niveaux de preuve sont faibles et au mieux le fait
de revues rétrospectives de la littérature [87, 101] (niveau de preuve 4). La
décision doit aussi tenir compte de I'age du patient et de ses comorbidités, en lien
avec la cinétique évolutive de son AP récidivé, qui est mis en balance avec les
risques et délais de transformation carcinomateuse [101] (niveau de preuve 4).
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La place de la chirurgie de reprise expose a un risque de séquelles fonctionnelles
pour le nerf facial, malgré le recours au neuromonitorage peropératoire. Ce risque
doit étre parfaitement et le plus honnétement possible explicité au patient, en
adaptant l'information au geste anticipé. Il n'y a pas de recommandation
spécifique concernant la technique de repérage et le mode de dissection de tout
ou partie des branches du nerf. Sans effrayer le patient au point de le dissuader
d’'une reprise si celle-ci est manifestement indiquée, il est honnéte d’annoncer au
patient les taux classiquement reconnus d’atteinte fonctionnelle définitive du nerf
facial proches de 30 % ainsi que la prédominance de l'atteinte du territoire
inférieur [92, 108] (niveau de preuve 4). Bien entendu, les situations sont tres
variables entre une récidive nodulaire limitée a distance des branches du nerf
facial qui fait courir un risque fonctionnel mineur, une récidive nodulaire polaire
qui expose a un déficit partiel focal, et les récidives étendues ou la redécouverte
du nerf facial et sa conservation fonctionnelle peuvent étre difficiles et limitées, et
sont associées a un risque fonctionnel trés supérieur [88] (niveau de preuve 2).

Figure : Patiente de 62 ans présentant une volumineuse récidive
d'adénome pléomorphe parotidien droit 25 ans aprés une chirurgie incompléte.

A. Aspect clinique. Noter la présence d'une cicatrice médiojugale.

B. IRM en coupe coronale. Récidive étendue parotidienne et extraparotidienne multinodulaire en
hyposignal T1.

C. IRM en séquence T1 apres injection de gadolinium montrant le rehaussement hétérogene de
|ésion nodulaire de I'adénome.

Recommandation 17

En cas de récidive d’adénome pléomorphe de la parotide, une chirurgie de reprise
d’exérese compléte est recommandée. (Grade C.)

La décision et le délai de réalisation doivent tenir compte de I'dge du patient et de ses
comorbidités, en lien avec la cinétique évolutive de sa récidive d’adénome pléomorphe. II
faut mettre en balance les risques de progression et de transformation carcinomateuse,
qui sont d’autant plus importants que le patient est jeune. (Grade C.)

Il est recommandé d’utiliser un neuromonitorage pour cette chirurgie de reprise.
Néanmoins, le risque de séquelle fonctionnelle, en retenant les parésies du nerf facial,
est proche de 30 %, et doit étre explicité au patient. (Grade C.)
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Recommandation 18

Il est recommandé de réaliser une IRM pour évaluer la stratégie thérapeutique
chirurgicale avant toute reprise d’exérése d’un adénome pléomorphe de la parotide, en
particulier pour définir I'extension de la récidive et déceler des lésions infracliniques.
(Grade C.)

En fonction de I’extension Iésionnelle, une reprise de parotidectomie sous
neuromonitorage, partielle, totale ou étendue, peut étre proposée. Dans la situation
d’une récidive limitée, une exérése isolée sous neuromonitorage est possible. (Grade C.)

5.2 Place de la radiothérapie postopératoire dans la prise en
charge de la récidive de I'adénome pléomorphe

La place de la radiothérapie est étroitement liée au profil évolutif des AP et aux
limites de la chirurgie. Ainsi, la propension a la récidive des AP apres chirurgie est
estimée entre 0,5 % et 5 % [87] (niveau de preuve 4). De plus, il existe un risque
de transformation maligne décrit entre 1 % et 40 %, risque qui augmente avec la
durée d’évolution, le nombre de récidives et la multifocalité [84, 90, 91, 92]
(niveau de preuve 4). Les carcinomes développés sur AP représentent 12 % des
tumeurs malignes des glandes salivaires [93] (niveau de preuve 4). Par ailleurs,
des cas d’AP non transformés métastatiques ont été rapportés [94] (niveau de
preuve 4).

Une radiothérapie adjuvante, lorsqu’elle est proposée, vise a améliorer le contréle
local (éviter les récidives ou retarder leur apparition) et éviter la multiplication des
interventions chirurgicales qui pourraient s’avérer difficiles ou morbides (haut
risque de paralysie faciale). La radiothérapie dans le cadre de tumeurs bénignes
reste néanmoins tres controversée, car, d'une part, elle complique techniquement
un éventuel geste chirurgical de rattrapage et, d’autre part, le risque de néoplasie
secondaire radio-induite n‘est pas nul chez ces adultes généralement jeunes au
moment du diagnostic. Il est cependant difficile, voire impossible, de distinguer
une transformation maligne spontanée d’une transformation maligne radio-induite
avec les outils moléculaires actuels. Enfin, les délais de nouvelles récidives sont
raccourcis et le risque de transformation maligne augmente avec le nombre
croissant de récidives [111] (niveau de preuve 4).

L'indication d’une radiothérapie postopératoire aprés une chirurgie de reprise
d’ablation d’'une RAP n’est pas univoque. Il n’existe pas, en effet, d’étude
randomisée ou d’étude utilisant des méthodes statistiquement appropriées et de
suivi suffisamment long pour évaluer son impact sur la diminution du risque de
récidive locale avec un bon niveau de preuve. Compte tenu de ses risques
propres, la réalisation d’'une radiothérapie n’est généralement pas pratiquée en
premiére intention. La question se pose plus généralement de la réaliser en
adjuvant de la premiere récidive ou plus tardivement en fonction de la qualité de
la résection, des autres facteurs histopronostiques et des risques fonctionnels et
esthétiques d’une chirurgie ultérieure. La radiothérapie peut aussi étre proposée
en situation d’AP non résécable.

Cette recommandation vise a préciser la place et les modalités (radiothérapie en
photons par modulation d’intensité ou hadronthérapie) de la radiothérapie en
adjuvant et en situation de non-résécabilité pour des AP non transformés.

Les études d’évaluation de la radiothérapie postopératoire en premiere intention
sont exceptionnelles. Une étude rétrospective suggere l'absence de bénéfice de la
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radiothérapie adjuvante en situation de résection microscopiquement incompléte
et des toxicités significatives [112] (niveau de preuve 4). Il existait un bénéfice en
univarié (1 récidive/25 aprés radiothérapie versus 11/53, p < 0,05), mais non en
multivarié (peut-étre par manque de puissance et absence de méthode
d’ajustement sur les biais d’attribution de la radiothérapie). La revue systématique
de Kanatas et al. donne cependant une place a la radiothérapie postopératoire en
cas de résection incomplete, d’histologie myxoide, de cible > 2 cm, de nodules
satellites, de capsule incompléte, sans préciser si cet algorithme s’applique
uniquement aux récidives [101] (niveau de preuve 4).

Plusieurs études rapportent des tendances montrant une diminution du risque de
deuxieme récidive lorsqu’une radiothérapie était effectuée dans un contexte
postopératoire (reprise de parotidectomie) de la premiere récidive [87, 107, 113]
(niveau de preuve 4). La reprise chirurgicale semble essentielle pour améliorer le
controle local avant radiothérapie.

Dans la revue de littérature de 2019 de McLoughlin et al., qui a regroupé plus de
330 patients en situation de RAP, la radiothérapie tendait a limiter le risque de
récidive sans augmenter significativement le risque de transformation tumorale
maligne et au prix d’effets secondaires limités [114] (niveau de preuve 4).
Cependant, les auteurs rappellent qu’il n’existe aucune étude randomisée
controlée susceptible de permettre la recommandation systématique de la
radiothérapie dans cette indication adjuvante [115] (niveau de preuve 4).

D’autres auteurs ne constatent pas de diminution du taux de récidive, mais une
augmentation du délai de cette récidive en cas de radiothérapie adjuvante
postopératoire, sans majoration ni diminution du risque de transformation maligne
[86, 91] (niveau de preuve 4).

Pour Renehan et al. [93] (niveau de preuve 4), dans une population de 114 RAP,
le bénéfice significatif de la radiothérapie est retrouvé en cas de multifocalité,
mais pas en cas de tumeur unifocale. Dans leur description, il existerait également
un allongement du temps avant récidive.

Quelques cas d’effets secondaires potentiels graves de la radiothérapie sont
rapportés (radionécroses cérébrale et osseuse), mais les techniques dosimétriques
modernes n’étaient pas connues, et pour plusieurs patients, la radiothérapie avait
été effectuée dans un contexte d’infection du lit opératoire. Les autres effets
secondaires radio-induits potentiels d‘une irradiation externe dans cette
localisation comprennent la mucite de la cavité buccale, I'épithélite, la dépilation,
I'hyposialie. Des syndromes de Frey et les cas exceptionnels de paralysie faciale
sont probablement largement imputables a la chirurgie [114] (niveau de
preuve 4).

Dans plusieurs études, de rares cas d’adénocarcinomes apparus secondairement
étaient rapportés dans le suivi des patients, mais a la fois dans les groupes
irradiés et non irradiés, sans significativité statistique [89] (niveau de preuve 4).
Les risques sont cependant considérés comme supérieurs chez les sujets jeunes
[116] (niveau de preuve 4), faisant réserver la radiothérapie aux situations de
récidives multiples, avec multifocalité lésionnelle, envahissement des structures
adjacentes et recoupes positives malgré une chirurgie la plus large possible [89,
93] (niveau de preuve 4) et a I'exclusion des patients les plus jeunes.

La radiothérapie par technique de modulation d‘intensité n'a pas été
spécifiquement évaluée du fait de la rareté des indications [117] (niveau de
preuve 4). La radiothérapie par technique de modulation d’intensité est néanmoins
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quasi généralisée en 2020 en France, du fait de la préservation notamment des
structures auditives et de la possibilité de mieux conformer la dose au lit
opératoire, en évitant de délivrer des doses élevées dans des structures saines.
Cette modalité d’irradiation nécessite cependant une évaluation a long terme, du
fait des plus grands volumes irradiés a faibles doses.

La protonthérapie peut étre discutée pour les sujets jeunes, pour les AP étendus a
la base du crane et pour les formes non résécables requérant des doses de |'ordre
de 70 Gy. Cette modalité de radiothérapie permet, comme la radiothérapie avec
modulation d’intensité, de conformer la dose a la région de I’AP, mais offre
I'avantage, par rapport a la radiothérapie avec modulation d’intensité, de ne pas
disperser les faibles doses [118] (niveau de preuve 4).

5.3 Protocole technique

Il faut noter qu’avec la radiothérapie avec modulation d’intensité et la
protonthérapie, les gradients de dose sont abrupts (la dose chute en quelques
millimetres). De plus, les AP proposés pour radiothérapie sont volontiers R1,
multifocaux et multiopérés. Le corollaire est que la zone a irradier peut étre
difficile a définir. Pour une irradiation optimale, il est souhaitable d’avoir une
concertation avec le chirurgien pour la définition de la zone a irradier.

Sur le plan technique, les volumes cibles a irradier seront délimités a partir d’'un
scanner dosimétrique. Une fusion IRM préopératoire-scanner dosimétrique dans la
méme position thérapeutique, avec masque de contention, est a recommander
dans un souci de délinéation précise des volumes cibles [109] (niveau de
preuve 4). Toute la loge de parotidectomie et toutes les extensions (nodules
satellites, et pseudopodes) doivent étre irradiées.

La dose est de l'ordre de 60 Gy en 6 semaines avec 5 séances hebdomadaires.
L'impact d’'une augmentation de dose a 66 Gy sur les zones de résection
incomplete est insuffisamment décrit et doit étre discuté au cas par cas. Une dose
de 70 Gy est généralement requise pour les formes non résécables ou en situation
de reliquat macroscopique.

Une étude multicentrique sur les cas recensés depuis 10 ans est en cours au sein
du groupe GETTEC (Groupe d’étude de Tumeurs de la Téte et du Cou,
Dr A. Lasne-Cardon, Caen). Un registre ENT-UK a également été mis en place en
Grande-Bretagne [101] (niveau de preuve 4). Selon la revue de McLoughlin, les
RAP pourraient éventuellement faire I|'objet d'un essai randomisé testant
radiothérapie postopératoire en cas de facteurs péjoratifs des la premiere récidive
ou observation [114] (niveau de preuve 4). Les résultats étaieront peut-étre
I'utilisation de ce traitement dont I'application est pour le moment soumise a des
décisions prises sur des bases empiriques. Tout I’enjeu est de déterminer si, pour
ces cas sélectionnés, le traitement de radiothérapie est plus intéressant que le
traitement chirurgical seul ; il faudra prouver au minimum sa non-infériorité sur
les taux de récidives locales associée a une réduction des risques de séquelles, en
particulier de paralysie faciale.
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Recommandation 19

I est recommandé de discuter la
pluridisciplinaire (RCP) :

radiothérapie en réunion de concertation

e en cas d'adénome pléomorphe multirécidivé aprés une chirurgie de reprise
macroscopiquement compléte, mais a haut risque de nouvelle récidive (reliquats
microscopiques) ;

e en cas d’adénome pléomorphe multirécidivé apres chirurgie incompléte ;

e en cas d’adénome pléomorphe récidivant non opérable. (Grade C.)

6 Annexe.

Systeme

de

Milan

cytopathologie des glandes salivaires

pour

rapporter Ila

Catégorie Risque de Recommandations Exemples
diagnostique malignité de prise en charge
I. Non diagnostique 25 % - Corrélation avec Parenchyme
les données salivaire normal,
cliniques et prélevement
d’'imagerie kystique non
- Répéter la mucineux
ponction
II. Non néoplasique 10 % - Corrélation avec - Sialadénite
les données chronique
cliniques et - Ganglion
d’'imagerie réactionnel
- Surveillance intraparotidien
III. Atypies de 20 % Répéter la ponction | Matériel kystique
signification Chirurgie mucineux,
indéterminée étalements a
dominante
oncocytaire,
métaplasie bénigne
versus néoplasme
IV. Néoplasmes
a. Bénin < 5% Chirurgie ou Adénome
surveillance pléomorphe, tumeur
de Warthin
b. Néoplasme salivaire | 35 % Chirurgie Néoplasmes a
a potentiel de cellules basaloides,
malignité incertain adénome
(SUMP) pléomorphe avec
atypies
V. Suspect de 60 % Chirurgie
malignité
VI. Malin 90 % Chirurgie Carcinome canalaire
salivaire, carcinome
adénoide kystique

Adapté de Faquin WC, Rossi ED. The Milan System for reporting salivary gland cytopathology.
New York : Springer ; 2018.
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