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INTRODUCTION

L’ampullome vatérien est une tumeur de 'ampoulevdéer, point de rencontre
de la fin du conduit pancréatique, de celle du adndholédoque et de la papille
duodénale majeure au niveau du duodénum (1). @esuits représentent 0,02 a 5% des
tumeurs digestives (1).

C’est une pathologie rare, dont la prévalence dgéobst de 0,02 a 0,2% dans les
études autopsiques et de 'ordre de 0,4 et 1,5% kEnséries endoscopiques dans les
pays du Nord (1).

Notre travail a pour objectif de rapporter un céampullome vatérien vu a
'USFR Hépato-Gastro-Entérologie du CHU-HJRBefelatza.

Apres cette introduction, ce travail comportera@nges parties :

-La premiére concernera les rappels de connaigsasar les pathologies
tumorales de 'ampoule de Vater.

-La deuxieme partie relatera I'observation médiadlecas colligé a 'USFR
d’Hépato-Gastro-Entérologie.

-Une discussion avec les données de la littératorestituera la 3e partie,
permettant de dégager des suggestions dans ledmélibrer la stratégie de prise en
charge de ces patients.

Une conclusion achévera ce présent travail.
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I. REVUE DE LA LITTERATURE
1. DEFINITION

Les tumeurs de lampoule de Vater ou tumeurs de la
région vatérienne regroupent les tumeurs bénighanadignes issues de la zone du
confluent bilio-pancréatico-duodénal délimitée pappareil sphinctérien d'Oddi, c'est-
a-dire issues de la zone des portions sphinctéridéeholédoque terminal, du canal de
Wirsung, du canal commun biliopancréatique (ampaiieeto sensu) et du versant
intraluminal de la papille. Ces tumeurs sont égal@ndésignées sous les termes
d'ampullomes vatériens, de tumeurs vatériennesyrdeurs oddiennes ou de tumeurs

de la région oddienne (1).

Cette définition élimine les autres tumeurs périaltapres : tumeurs du pancréas et du
cholédoque extraoddien, du duodénum péri- et expifipire (1). Ces tumeurs sont

malignes dans 95 % des ¢&3) et bénignes dans 5% des cas.

2. EPIDEMIOLOGIE

Les tumeurs vatériennes sont rares. Leur prévalgiotale est de 0,02 a 0,2 %
dans les études autopsiques (1) de populationsélentionnées et elle est de I'ordre de
0,4 et 1,5 % dans les séries endoscopig{®s Elles représentent 0,02 a 5 % des
tumeurs digestives et environ 20 % des cancersales biliaires extrahépatiques (1).

Le maximum de fréquence de survenue se situe é&@ret 70 ans. Elles
atteignent dans 15 % des cas des sujets de moirs0dans. Elles prédominent

sensiblement chez I'homme (60 %)(2).

3. RAPPELS
3.1- Rappels anatomiques

L'ampoule de Vater, connue également sous le norampdiule
hépatopancréatique, se situe dans la face inteungua@dénum a l'ouverture de la
jonction du canal cholédoque issu de la vésiculaitd et du foie, et du canal de

Wirsung issu du pancréas (4).
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Les deux conduits cystiques et pancréatiques pariedie facon oblique dans la paroi
duodénale (du duodénum) ou ils s'unissent pourdoitampoule hépato-pancréatique

(ampoule de Vater) (4).

Veing porte

Chalddoque
Artére hépatique
papille

(ampoule de
vater)

Canal de Wirsung au niveau de a tete du pancréas

Dfaprds Hemry Gray (1821-1865). Anoterry of the Hitman Body: 1918,

Figure 1 : Situation anatomique de I'ampoule de Var (5)

3.2-Rappels anatomo-pathologiques

Malgré son étendue limitée a moins d'1 cm de diené&ette zone de lintestin
gréle est celle qui comporte l'incidence la plusvéke de transformation néoplasique et
de malignité (6). L'incidence élevée de malignitt probablement le résultat de la
production locale de carcinogénes et de facteursraissance résultant d’'interactions

combinées de composants biliaires, de sucs paituréatet du contenu duodénal (6).

3.2.1-Les tumeurs malignes

95% des tumeurs vatériennes sont malignes (1)(2)@it la quasi-totalité sont

d'origine épithéliale. Il s'agit de carcinomes déppés a partir de I'épithélium biliaire,
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pancréatique ou duodénal (7). Les tumeurs maligd&sitres origines sont

exceptionnelles.

* Carcinomes

Plus de 85 % des carcinomes sont des adénocargndémthéliomas
cylindriques). Environ 10 % sont des carcinomesdémnoides dit métaplasiques

(épithéliomas malpighiens). Les autres sont inckfi€ieés ou anaplasiques (1).

Les adénocarcinomes, dans la majorité des cas, tetbien différenciés,
typiques papillaires, villeux ou tubulaires. Plusarement, il peut s'agir
d'adénocarcinomes moyennement différenciés, pééreliicies, ou d'adénocarcinomes

Mmucineux.

* Autres tumeurs malignes

Elles sont exceptionnelles. Des catess de sarcomes, neurofibrosarcomes,
léiomyosarcomes de méme que quelques authentiquesuts carcinoides sont
rapportés dans la littérature, en particulier cthez patients atteints de maladie de Von
Recklinghausen (8). Des cas rarissimes de lympheings mélanomes malins primitifs

ou secondaires, de tumeurs métastatiques a cel@rakes (8).

3.2.2-Les tumeurs bénignes

Les tumeurs vatériennes bénignes sares (5 %) (1)(2). Il s'agit dans
I'immense majorité des cas de tumeurs épithéli@dénomes). Néanmoins, d'autres
types histologiques peuvent étre observés : lippnfédsomes, neurofibromes,
hamartomes, |éiomyomes, hémangiomes, lymphangiornsasginoides et méme

somatostatinomes (1).

Les tumeurs épithéliales sont classéedolbgiguement en hyperplasie,
papillome, adénome et tumeur villeuse. L'hyperplasst trés proche de l'adénome
tubuleux et le papillome correspond a un adénoreuxi ou tubulovilleux. Il semble

donc possible actuellement de regrouper ces tuneunsne seule entité : I'adénome



avec ses trois variétés, tubuleux, tubulovilleukewx. Les deux premieres variétés sont

prédominantes (1).

La dégénérescence maligne est actuelieome notion bien admise (1). Et, si le
diagnostic d'adénome peut étre fait en préopéetiaircertitude de la bénignité ne peut
étre affirmée que sur I'examen histologique comgdelia piece d’exérese (1).

4. SIGNES

4.1-Type de description : Tumeur maligne de I'ampole de
Vater
La symptomatologie est le plus souvent celle dtungur obstruant le carrefour

biliopancréatique (1).
4.1.1-Signes cliniques
4.1.1.1-Phase prodromique

Elle est de durée variable de quelques semaine®lgues mois. Elle retrouve
habituellement chez un patient non ictérigue desledws épigastrigues ou de
I’'hypochondre droit, un prurit récidivant, un anrgsgement inexpliqué avec asthénie et
fievre, des troubles digestifs vagues a type dexier de nausées, de vomissements, de

diarrhée.

Il est rare que le diagnostic soit évoqué a ceestad



4.1.1.2-Phase d’état
4.1.1.2.1-Ictére

L'ictere est le signe le plus fréquemment révélateur etlils gonstant au
moment du diagnostic. Sa prévalence est de 80 %ll(Jeut étre inaugural ou
d'apparition retardée, survenant dans un contéati€tion de I'état général, d'anémie
ou d'hyperthermie transitoire. L'ictére est en ga@niédolore, apyrétique et progressif,
évoluant d'une seule tenue, parfois précédé durmit.plt évoque alors une obstruction
basse par cancer de la téte du pancréas d'autdreut exister une hépatomégalie et
une grosse veésicule. Plus rarement, lictere pewe &ariable ou régressif,
s'accompagnant de douleurs et d'accés fébrilesuambqine lithiase. L'angiocholite
peut étre secondaire a l'existence d'une lithias®ciée ou a la compression de la
tumeur elle-méme. Dans ce cas en principe, lesedaline précedent pas l'ictere mais

surviennent apres son installation (9).
4.1.1.2.2-Signes accompagnateurs (9)

Des douleurs abdominalesont présentes dans 29 a 50 % des cas, un panst d
25 a 30 % des cas, et plus rarement une hyperthemudérée et persistante

apparemment isolée.

L'amaigrissementest fréquent et non spécifique sauf lorsqu'il esbeié a un
ictere et a une diarrhée graisseuse ou il tradugt oblitération canalaire biliaire et

pancréatique par cancer ampullaire.

Le mélénaest un signe rare. La triade classique : ictebeléa rechute-grosse

vésicule palpable-méléna, est en fait exceptioanell
4.1.2-Signes para-cliniques
4.1.2.1-Signes biologiques

Ce sont surtout des signes d’orientation.



4.1.2.1.1-Ictére cholestatique

Les perturbations du bilan biologique hépatiqud squmsi constantes. Elles
confirment la cholestase en montrant une hypeuabilirvemie avec nette prédominance
de la forme conjuguée, une élévation des PAL abstide la GGT(10). En l'absence
d'ictere, I'élévation isolée et persistante de @TGlorsqu'elle est associée a une
distension isolée de la voie biliaire a I'échograpHdoit faire évoquer le diagnostic de
tumeur vatérienne. L'élévation des enzymes panquest est moins fréquente et

généralement modérée.

4.1.2.1.2-Autres :

Il existe parfois une anémie ferriprive isolée. Sassociation avec lictere et

I'amaigrissement peut étre évocatrice.

4.1.2.1.3-Dosage du CA19.9

Le test CA 19-9 utilise un anticorps monoclonaloretaissant un antigene
exprimé par diverses tumeurSlle permetsurtout de suivre I'efficacité thérapeutique
des chimiothérapies. Avec un taux limite & 75 U/daLspécificité du CA 19-9 pour le
diagnostic de cancer du pancréas avoisine 90 %orSaugmente encore ce seuil, la
spécificité tend vers 100 % (spécificité de 99 %irpan taux de CA 19-9 supérieur a
1000 U/mL) mais s'accompagne alors d'une importdiménution de la sensibilité qui
enleve tout intérét a la réalisation de ce tes}.(Eh cas de cholestase, quelle que soit
son étiologie, le CA 19.9 est trés élevé (11).

4.1.2.2-Examens morphologiques

lls ont pour but d’établir le diagnostic de la tumeée la région vatérienne, d’en
préciser le siege et les extensions locales ebméfgs éventuelles, en vue d’'une exérese

chirurgicale mais aussi d’approcher le plus posesshl nature histologique.



4.1.2.2.1-Techniques classiques

4.1.2.2.1.1-Echographie
abdominale (12)(13)(14)

C'est l'examen de premiere intention devant unrécteholestatique. Elle
objective une dilatation des voies biliaires inted-extrahépatiques dans 67 a 90 % des
cas (13)(14). Une fois sur deux, elle met aussévedence une dilatation du canal de
Wirsung. L'association de la dilatation de la vbiBaire principale et du canal de
Wirsung est trés évocatrice du diagnostic de tunteuda région vatérienne. Mais
I'échographie permet rarement de visualiser lelgent biliopancréatique. Les tumeurs
de diamétre inférieur a 2 cm sont exceptionnelldm@ses en évidence, dans 7 a 15 %
des cas (13). Les tumeurs plus volumineuses sqgattolees mais restent difficiles a

différencier des tumeurs pancréatiques (13).

Figure 2: Adénocarninome de I'ampoule de Vater a échographie (14)

4.1.2.2.1.2-Tomodensitométrie
abdominale (14)(15)
Elle permet le diagnostic des tumeurs vatérienaes2il a 25 % des cas (14).
Elle précisg14)(15)

— ses rapports avec le cholédoque, le Wirsungtégileu non) et la papille
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— une extension vasculaire avec atteinte du liskrésécurité périportal et

'envahissement artériel au temps d’angioscanner ;

— une extension postérieure ;

— la présence d’'adénopathies suspectes dans tesrsec

L'apport du scanner multicoupe dans la pathologmepulaire ou juxta-
ampullaire repose sur sa capacité : a repérerefaeitt la papille principale et une
eventuelle papille accessoire y compris en I'absafe dilatation canalaire, a évaluer
précisément le retentissement canalaire d’'un olestopullaire, a analyser la paroi
duodénale et faire le diagnostic d'ampullome es déapaississement tissulaire focalisé
(15).

Figure 3: Adénocarcinome de Iampoule de Vater sur une coupe
tomodensitométrique abdominale (14)
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Figure 4 : Dilatation bicanalaire du canal de Wirsing et de la voie biliaire

principale vue sur une coupe scannographique abdomale (14)

4.1.2.2.1.3-Duodénoscopie (16)(17)

La duodénoscopie avec un fibroscope a vision letéflatéroscope) est une
méthode de choix pour le diagnostic des tumeursrieais. Elle permet la visualisation
directe de la papille, la pratique de biopsiesaatHolangiopancréatographie rétrograde
(CPRE).

La visualisation de la papille est toujours possibauf dans le cas rare d'une
obstruction duodénale sus-papillaire. Elle perneetidualiser et de biopsier les tumeurs
a développement extra-ampullaire qui peuvent élcéravégétantes, végétantes ou
infiltrantes. Les formes infiltrantes sont les pld#ficiles a reconnaitre sur le plan
endoscopique. Les formes ulcérovégétantes doivaet @&nsidérées comme des

tumeurs malignes (16).
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Figure 5 : Ampullome vatérien dans sa forme végétde, vue en duodénoscopie (17)

4.1.2.2.2-Difficultés diagnostiques

Le diagnostic peut étre beaucoup plus difficile vigier lorsque l'aspect
radiologique est celui d'une voie biliaire dilatelithiasique. La dilatation peut alors
étre attribuée a la présence de la lithiase aloesagtte derniere n'est souvent que la

conséquence de la stase engendrée par la tuméuenat (18).

4.1.2.2.2.1-Echo-endoscopie
(17)(18)(19)(20)

C’est 'examen morphologique de référence pour examla papille et pour
réaliser le bilan d’extension des tumeurs ampeaet péri-ampullaires (1 ’est une
nouvelle technique d'imagerie qui couple I'endoscep I'échographie. Cette technique
utilise un transducteur a balayage rotatif de hénuéguence (7,5 et 12 MHz) placé a
I'extrémité distale d'un fibroscope a vision ob&cantérieure. Elle permet I'exploration
des différentes couches de la paroi du tube digestiles structures latérodigestives
avec une précision jusque-la inégalée. L'échoemgiiescse révele performante en
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particulier pour le diagnostic des tumeurs de d¢pore vatérienne et elle est actuellement
reconnue comme la meilleure méthode d'évaluatiofegtension locorégionale de ces

tumeurs (19).

Elle permet la visualisation d'une tumeur vatéreedians 90 a 100 % des cas,
avec une sensibilité de 90 %. Elle permet une bamwalisation des voies biliaire et
pancréatique et la détection de lésions de diameéférieur a 10 mm. Il s'agit de plus
d'une technique non invasive et dépourvue de tooteplication, contrairement aux

techniques d'opacification des voies biliaires (20)

L'aspect échoendoscopique normal de I'ampoule der \&st un épaississement
de la deuxieme couche hypoéchogene de la paroedatelqui peut atteindre 3 a 5 mm
au maximum ; celui-ci est situé a la convergenceadmaux biliaire et pancréatique et

ne marque pas d'empreinte sur le ballonnet (20).

Figure 6: Adénocarcinome de l'ampoule de Vater, v& a I'’écho-endoscopie :

|ésions polypoides protruses dans la lumiere duodale (14)

Trois criteres essentiels peuvent étre retenus pouaffirmer I'existence

d'une pathologie ampullaire (20) :
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. I'existence d'une ampoule d'épaisseur supérieut® mam, surtout si elle

s'accompagne d'une dilatation bicanalaire ;

. I'existence d'une hypoéchogénicité diffuse de laulgp;
. et surtout, la présence d'une rupture de la cobhgpheréchogéne moyenne sous-
muqueuse.

Lescritéres formels de malignité(20) sont :

. I'existence d'une lésion ampullaire hypoéchogérépaisseur supérieure a

10 mm, franchissant la musculeuse duodénale ;

. la présence de bourgeons intracholédociens ;
. I'existence d'un envahissement pancréatique.
4.1.2.2.2.2-

Cholangiopancréatographie
rétrograde perendoscopique
(CPRE) (17)

Elle permet l'opacification des canaux biliaires géncréatiques qui sont
habituellement élargis au-dessus de I'obstacle daipu L’association d’'une dilatation
du cholédoque a celle du canal de Wirsung est ééscatrice du diagnostic
d’ampullome. Lors de I'opacification des canauxgst parfois possible d’observer une
extension intracanalaire de I'ampullome. Enfin,claolangiographie peut révéler la
lithiase cholédocienne fréquemment associée a Udlompe. Lors du cathétérisme
rétrograde, une sphinctérotomie est pratiquée lerses biopsies ampullaires n’ont pas
permis le diagnostic anatomopathologique, notamm@mtcas de tumeur intra-
ampullaire permettant de nouvelles biopsies damite de sphinctérotomie.

4.2-Formes cliniques

4.2.1-Tumeurs bénignes de I'ampoule de Vater (17)

Du fait généralement de leur tres petite taills,tlemeurs bénignes occasionnent
peu ou pas de symptomatologie. Elles peuvent toigtse révéler par : un ictéere, des

douleurs abdominales, une anémie ferriprive, urggoaholite, plus rarement par une
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pancréatite. Ces manifestations cliniques sontlairas a celles rencontrées pour les
tumeurs malignes. Des modifications du bilan hépati a type de cholestase
anictérigue existent de maniere fréquente. La ctaée biologique peut étre la seule

manifestation d'une tumeur bénigne de I'ampouleater.
4.2.2-Formes associées a une lithiase biliaire (21)

Les tumeurs ampullaires sont associées a uneskthidiaire dans 29 a 38 % des
cas (21). La découverte de calculs cholédociensqmduire & un diagnostic erroné et
entrainer un retard diagnostique si les anomalegudaires en endoscopie sont peu

marquées.
4.2.3-Formes associées a d’autres cancers (22)(23)

Les patients porteurs de tumeurs ampullaires ontsguie plus élevé de cancer
colorectal avec une incidence deux fois supérieurla population générale. Une
association inverse a également été notée avednoitence de tumeur ampullaire
multipliée par deux pour les patients développamtcancer colorectal (22). Une

association avec le cancer gastrique a égalemenagbortée (23).

5. DIAGNOSTIC
5.1-Diagnostic positif (17)

Le diagnostic est suspecté cliniquement devanahleau d’ictéere cholestatique
avec une double dilatation du canal de Wirsurdueatholédoque a I'’échogaphie ou a la
tomodensitométrie abdominale. Il est affirmé parchioendoscopie et le CPRE qui
visualisent la tumeur et en permet le bilan d’esten. Il est confirmé par I'examen
anatomo-pathologique d'un prélevement biopsique lisééa au cours d’'une
duodénoscopie ou extemporané d’une interventionrudicale, permettant de

distinguer ainsi une tumeur maligne d’'une tumeunidpee.
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5.2-Diagnostic différentiel (17)
5.2.1-Ictére rétentionnel

Il importe d’éliminer les formes trompeuses d’hégatholestatique par le biais
de la biologie, cependant le doute n’est levé careume exploration chirurgicale et la

biopsie hépatique.

5.2.2- Ictere par rétention fébrile, douloureuse,

intermittente

Il pourra étre attribué a une complication d’urtbiéise biliaire. Si I'indication
opératoire est ici formelle, le diagnostic d’ampuole ne sera pas pour autant
authentiguement acquise. Encore faudra-t-il pratigune CPO et ne pas traiter
d’emblée par dérivation bilio-digestive I'obstadieolédocien bas situé, le rapportant a

une oddite scléreuse, a une pancréatite ou a ool @clavé dans 'ampoule de Vater.

5.2.3- Une anomalie radiologique du bord interne
de DI

Elle doit faire éliminer une tumeur bénigne, un ediicule duodénal, une
compression extrinseque, une pancréatite et doe faratiquer une fibroscopie et

recourir en cas de doute persistant a une expdoratiirurgicale.



16

6. BILAN D’EXTENSION

Tableau 1: Classification clinique tumor-nodes-metastase§TNM) des tumeurs
ampullaires UICC 1997 (7)

T : Tumeur primaire

TX Tumeur ne pouvant étre démontrée

T1 Tumeur limitée a 'ampoule de Vater ou au sphinter d’Oddi

T2 Tumeur envahissant la paroi duodénale

T3 Tumeur envahissant le pancréas sur 2cm au moins

T4 Tumeur envahissant le pancréas sur plus de 2cm et/@nvahissant les

organes adjacents

N : Ganglions lymphatiques régionaux

NXx Ganglions lymphatiques régionaux non démontrés
NO Absence de métastase dans les ganglions lymphags régionaux
N1 Métastases des ganglions lymphatiques régionaux

M : métastases a distance

Mx Métastase a distance non prouvée
MO Absence de métastase a distance
M1 Métastase a distance : métastase hépatique, disséation péritonéale,

métastases au niveau des ganglions lymphatiqueddag de la veine ou
du hile splénique

Tableau 2 : Stadification (7)

STADE TUMOR NODES METASTASIS
STADE 1 T1T2 NO MO
STADE 2 T3 NO MO
STADE 3 T1-3 N1 MO
STADE 4 T1-3 NO-1 M1

L’examen d’au moins 10 ganglions est nécessair@waluation correcte du

statut ganglionnaire.
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Dans le cadre du bilan d'extensiaoitégionale des tumeurs de I'ampoule de
Vater et selon la classification TNM, I'échoendgsegermet d'évaluer les stades T et
N, avec une sensibilité supérieure a celle desesutiechniques dimagerie
(échotomographie, scanner, angiographie). Elle eerna détermination de
I'envahissement pariétal de la tumeur avec uneigiwéctous stades confondus de 86
% (6)

Le caractere malipeut étre affrmé quand la tumeur dépasse la iquadr
couche hypoéchogene de la paroi duodénale, sigmasi le franchissement de la
musculeuse (tumeur classée T2) (6)

L'évaluation de l'envahissement vascutitotal ou mésentériqueonstitue
I'eélément décisif de l'attitude thérapeutique. Elése chirurgicale des tumeurs évoluées
(stades T3 ou T4) est habituellement jugée possibléabsence de métastase et surtout
d'envahissement des gros vaisseaux péripancréatiaee mésentéricoporte et

branches du tronc coeliaque).

En pratique, compte tenu des résultats déja pybl&shoendoscopie admet

actuellement les indications suivantes :

. En cas de suspicion de pathologie ampullaire, sidleodénoscopie et
I'échographie transpariétale n'ont pas permis &grdistic, I'échoendoscopie est
I'examen a réaliser de premiére intention avaoateétérisme rétrograde ;

. En cas de tumeurs ampullaires prouvées, elle ietgrdans le bilan d'extension

préopératoire.

L'échoendoscopie permet ainsi de choisir (sans boatipn) le traitement le mieux

adapté.
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7. TRAITEMENT (24)(25)(26)(27)
7.1-Buts
Le principal objectif est de guérir le patient. Qdacela n’est pas possible, les
arsenaux thérapeutiques visent a soulager les éymegtet d’améliorer la qualité de vie

des malades.

7.2-Moyens
Le traitement est essentiellement chirurgitgbermet d’établir ou de confirmer
le diagnostic et doit tendre vers une chirurgiexéiése a visée curative.
La radio, immuno et chimiothérapie n'ont pas faieuve de leur efficacité
(24)(25).

7.2.1- Interventions a visées curatives (25)(26)(R7

7.2.1.1-Exéreses limitées
Au pire, la papillectomie muqueuse sera pratigagegine le nom d’exérése. Au
mieux, la papillo-duodénotomie ; emportant la titdatle la zone sphinctérienne avec
une portion de la paroi duodénale, c’est une ietaion délicate mais localement plus

satisfaisante que la résection par électrocoagulati

7.2.1.1-Exéreses élargies

» Exéreses carcinologiques

C’est une chirurgie monobloc passant tres au lalgda zone tumorale et

assurant I'exérese locorégionale des voies lymghesi de drainage.
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Figure 7 : Duodénopancréatectomie céphalique : orges réséqués en hachure (16)

* La Duodénopancréatectomie céphalique (DPC)

large

Elle est curative en cas de tumeur sans envahisséoceregional, elle peut étre
retenue a titre palliatif dans des cas bien pré@msme une hémorragie grave a partir de

la tumeur.

Figure 8 : Duodénopancréatectomie céphalique largeeconstruction apres exérése
(18)
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» La Duodénopancréatectomie céphalique limitée

au bord droit de I'axe mésentérico-porte

Elle n'offre pas les mémes garanties carcinologoqyee la méthode précédente

en cas de petite tumeur sans extension locorégiméaifiece chez un malade fragile.

7.2.2- Interventions a visée palliative

Ici la simplicité doit étre recherchée a tout prix.

e La dérivation Dbiliaire par cholécysto-

duodénostomie

Elle est meilleure que la cholécysto-gastrostomie pkis facile que la

cholécysto-duodénostomie réservée a I'impossitidliéiliser le cholécyste.

» La gastro-entérostomie

Elle peut étre réalisée en pré-colique.

» La wirsungo-jéjunostomie

La mortalité non négligeable de cette chirurgieligtale a fait préconiser
récemment un drainage cholédoco-duodénal par um @ T intracholédocien a
bouche inférieure longue transtumorale ou parfec®urs aux prothéses siliconées de
Krohn.

7.3-Indications (9)(27)(28)

7.3.1-En fonction des techniques

7.3.1.1-Techniques a visée curative
La papillo-duodénotomie réglée n'offre pas une deafiabilité carcinologique,
elle comporte un grand risque de complicationsqure€gal a celui de la DPC.

Peut étre choisie ; pour une petite tumeur papélleihez un sujet a grand risque.
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» La Duodénopancréatectomie céphalique limitée

au bord droit de I'axe mésentérico-porte

C’est une intervention lourde, elle est carcina@ogment idéale, son écueil est
'anastomose pancréatico-jéjunale, la DPC limitaéebard droit de I'axe mésentérico-
portal moins choquante que la DPC large, plus wcalegique localement que la

papillo-duodénotomie, trouve ici une place interiaid.
» La Duodénopancréatectomie céphalique large

La DPC élargie reste pourtant chaque fois que plassiintervention
carcinologique de qualité, elle est dotée d’unenieaiolérance a long terme avec espoir
de guérison stable au-dela de cing ans, c’est nafieation de choix dans les tumeurs

oddiennes plus que dans toutes les autres tumeadgdo-pancréatiques.

7.3.1.2-Techniques palliatives
La DPC n’est palliative que pour certaines tumdwunsiorragiques avec ou sans
sténose. Il y a une possibilité de réaliser urseaton par électrocoagulation suivie

d’une intubation cholédoco-duodénale transtumorale.
7.3.2-Selon I'état du malade

Il tient compte de la taille de la tumeur, de sgtepsion locale, locorégionale et
a distance, de la liberté des axes veineux mésmgortaux, de I'état général, rénal,
cardio-vasculaire, respiratoire et hépatique, aauvent inciter a choisir une chirurgie

en deux temps.

Au-dela de 70 ans, les indications d’'une exérémgié seront posées avec soin.
Les malades a haut risque feront discuter I'opmitdude technique peu
agressives, d’'une longue préparation d'une déawaemporaire voire d’une technique

palliative définitive méme si la chirurgie curatigst théoriquement possible.
7.3.3-Selon 'anatomie pathologie

Selon I'aspect macroscopique :
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L’atteinte large du tissu pancréatique de la tétégrtiori I'adhérence au tronc
mésentérico-portal, les métastases hépatiques smérales ou a distance sont une

contre-indication a la chirurgie curative.

Le caractére infiltrant de la tumeur, bien que @jbne doit pas faire surseoir a

I'exérese élargie d’une tumeur résécable.

Devant l'existence de métastases lymphatiques &in skes données de
I'extemporanée, I'exérese monobloc large peut gtoposée lorsque I'adénopathie est
de proche voisinage.

Turreur ampullaire affirmés par les biopsiss
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Figure 9 : Arbre décisionnel. Stratégie diagnostige et thérapeutique dans la prise

en charge des ampullomes vatériens (17)

DPC : duodénopancréatectomie céphalique ; EE eftfuscopie ; MS : minisonde

7.4-Résultats (9)(25)(26)(28)

La mortalité postopératoire est de 17,5 %. Elldiést:
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* Au terrain :

En présence de tares sous-jacentes comme accigesuslaires cérébraux ou

infarctus du myocarde.

» Complications spécifiques

Fistule pancréatique : complique 8 a 10% des anastomoses pancréticoajéginelle

représente 20 a 25% des causes de déces.

Fistule biliaire : cause de 10% des déces, la fréquence augmestgidole diametre

duodénal est inférieur a un cm, elle n'est pas migdé par le drainage en T de

'anastomose.

» Résultats carcinologiques a distance

Au-dela de cing ans, a partir de la sixieme ante&erésultats de la DPC sont
stables, tandis que ceux de la duodéno-papilleetasei dégradent trop rapidement
«récidive, métastases ». Dans les bons cas, la &ipGrte I'espoir d’une guérison
réelle au-dela de 5 ans, tandis que la duodéndigeipimie se comporte comme une

intervention palliative qui fait illusion jusqu’adns.

» Résultats suivant 'anatomie pathologique

Le pronostic est péjoratif pour les tumeurs de typfétrant. La survie des
tumeurs N1 est en moyenne 3 fois moindre que dekeNO. Les récidives se font dans
le foyer opératoire ; Récidive locale viscéral, aséhses lymphatiques, hépatiques,

cellulo-péritonéales, plus rarement a distancdmpuoaire, cérébrales ou osseuses.
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7.5- Surveillance
La duodéno-papillectomie fait appel a la fibroseopalisée périodiquement pour
cette techniqgue comme pour la DPC le second «loakest pas systématique, la
survenue d’'une complication en est une indicat@gitime tel que l'ictére.
8. PRONOSTIC
8.1- Selon la classification de BLUMGART
Type | : tumeurs intraduodénales bourgeonnantes ou ulcérgbonnantes ou
en « col utérin » 65%.
Type Il : tumeurs petites taille, a développement intracareal
Type lll : polymorphes
Elle fournit les corrélations pronostiques apre<DP®n a 25% de survie a 5 ans
dans le type | et 5,3 % de survie a 5 ans dangpes Il et Ill.

8.2-Evolution aprés chirurgie (25)(26)(27)(28)

La survie apres chirurgie est corrélée au degretehsion pariétale avec une
survie a 5 ans de 80 % en cas de Iésion limitégphincter et de 28 % en cas de Iésion
atteignant au minimum la musculeuse. Le pronosticégalement corrélé a I'extension
de la tumeur aux marges de résection avec suréieaas de 15 et 60 % en cas de
marges positives ou négatives respectivement. Aénscas de tumeur résécable, la
médiane de survie est de 45,8 mois contre 8 mosasrde tumeur inextirpable. Dans
les séries chirurgicales, les facteurs pronostidigssau terrain étaient 'age avec une
surmortalité pour des patients de plus de 75 anmgiésmédiane de 6 mois), une tumeur
indifférenciée, la présence de ganglions métastasiqune invasion périnerveuse ou du
pancréas. Un taux de bilirubine inférieur aurgol/l était en revanche un facteur de bon

pronostic.

8.3-Evolution aprés traitement endoscopique (25)(2@7)(28)
Dans 94 % des cas, les patients ne présentaientdpasécidive apres
ampullectomie avec un suivi minimal de 2 ans (t&ssilnon publiés). Une rémission
endoscopique était obtenue dans 66 % des casstmtéle laser Nd : YAG avec un

recul de 66 mois en moyenne. Apres un suivi moyeBIdmois, 8,3 % des patients ont
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subi une DPC, 33,3 % sont décédés de causes irdbgen, et 58,3 % sont
asymptomatiques et sans argument pour un cancerlamg



DEUXIEME PARTIE : OBSERVATION MEDICALE
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[I. OBSERVATION MEDICALE

Mme RAK..., 53 ans, institutrice dans une école pnienpublique a Faratsiho,
était hospitalisée a 'USFR d’Hépato-Gastro-Entega le 23 Septembre 2009 pour
fievre persistante et altération de I'état général.

Sa maladie avait débuté 11mois auparavant pardauverte d’'un faux-kyste du
pancréas au décours d'une échographie abdominaieée en Octobre 2008 dans le
cadre d’une douleur abdominale vague. Deux moigsapmstallation progressive d’'une
fievre persistante en clocher, sans rythme nycth@imgrécis, sans point d’appel
évident, associée a une douleur abdominale a typgeesanteur de I’hypochondre droit
et de la région épigastrique, cotée a EVA=5/10ssathme prandial, sans facteur
déclenchant, ni accalmie, au départ sans troubldrahsit, ni autre signe digestif
associé, le tout dans un contexte d’altération’é@atl général avec perte de poids de
12kg en 10mois allant de 52 kg a 40 kg, anorexigbale, asthénie physique

permanente.

L’accentuation des douleurs abdominales, devenM&s=F/10, associée a I'émission
de selles noiratres, nauséabondes, de faible aboadastimée a 100 ml a chaque
émission, environ 3fois par jour depuis lsemainecaaccentuation de l'asthénie
physique, constatation d'une péleur cutanéo-muduessvére, avait motivé son

hospitalisation.

Ses antécédents médicaux étaient sans partiéylalie n’était pas éthylo-
tabagigue, et n'avait jamais eu d'antécédents atéctantérieur. Elle n’avait pas

d’histoire familiale de néoplasies, ni de polypose.

Sur le plan chirurgical, elle avait subi une cleghitectomie en 2004, ainsi qu’une

appendicectomie avec ligature-section des trompe9e2.

Sur le plan gynéco-obstétrique, elle était déjaopénsée depuis 5 ans, avec 5 gestes et

5 parités.
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Sur le plan clinique

A I'admission, elle avait un état général altéré, alitée dans plus de 50% de son
temps, coté performance status=3 selon 'OMS ; Poids=40kg, taille=155cm, IMC=17.
Sa PA=90/60mmHg, FC=128bpm, FR=36¢cpm, T°=38°C.

Figure 10 : Pancarte montrant la fiévre persistante
Elle présentait une paleur cutanéo-muqueuse sévere, sans ictére appréciable.

L’examen de l'appareil digestif montrait un abdomen souple avec perception
d’'une voussure para-ombilicale droite 7 cm de grand axe, indolore, ferme, mobile par
rapport au plan profond, une hépatomégalie indolore (dont la fleche hépatique était
estimée a 15 cm) avec perception de nodules, une ascite avec signe de flot positif,

périmetre abdominale=81cm, sans signe d’hypertension portale.

L’examen des aires ganglionnaires avait objectivé une adénopathie au niveau de
la chaine sterno-cléido-mastoidienne gauche, de 1,5 cm de diametre, sans ganglion de

Troisier appréciable.

L’examen de I'appareil pulmonaire montrait des rales crépitants au niveau des

deux bases pulmonaires.

Le reste de I'examen clinique était sans particularité.

Rapport- grafw’f.cam @
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Sur le plan biologique

La numération formule sanguine (NFS) a l'admissietrouvait une anémie
avec un taux d’hémoglobine a 4,1g/dL, microcyta&M=75, hypochrome
TCMH=18,4pg avec une ferritinémie normale a 66¢gdsm; une hyperleucocytose a
11 850/mm avec polynucléose neutrophile & 10 200fnmne thrombocytose a
683 000/mm

Le bilan inflammatoire révélait une vitesse de seitation des hématies
(VSH) accélérée a 140 mm a f&®heure ; une Protéine C réactive (CRP) & 28mg/!.

Le bilan hépatique montrait une cholestase mod&véeyGT=93UI/L (2fois la
limite normale supérieure), PAL=186UI/L (1,5fois lanite normale supérieure),
anictérique avec bilirubinémies normales (BT=20yBIC=15UI/L), sans cytolyse avec
transaminasémies normales (ASAT=24UI/L ; ALAT=8UI/L

L’électrophorése des protéines sériques montra@g protidémie normale a
69g/L avec une hypoalbuminémie a 21,5¢/L, hypet globulinémie a 6,7g/L,
hypera-2 globulinémie a 9,8g/L, hyperglobulinémie a 20 ,7g/L.

La glycémie a jeln était a 4.67 mmol/L, 'azotémiait normale a 3,70 mmol/L,
la créatininémie était a 65 pmol/L dont la claimnselon COCKCROFT était a

56 ml/mn, ionogramme sanguin était normal.

Le bilan phospho-calcigue montrait une hypocalcéraie2 mmol/L, la

phosphorémie était a 1,22 mmol/L.

Le bilan immunologique : la sérologie de I'hépatite B (Ag HbS), la ségip

de I'hépatite C (Ac anti-VHC), sérologie rétroveadtaient négatives.

Les marqueurs tumoraux: 'ACE était élevé a 9,2ug/l (1,84 fois la valeur de
la limite supérieure) AFP était normal a 1,5ng/ml ; IEA 19-9 était élevé 864,2

U/ml (32 foisla valeur de la limite supérieure).
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Sur le plan morphologique

L’échographie abdominale réalisée en Décembre 2008 montrait un aspect
remanié hétérogene de la téte du pancréas avdoramation hypoéchogéne hétérogéne
de 24,5mm et une dilatation du canal de Wirsung.kiyste de 24,5mm de la région
céphaligue du pancréas et un autre de 43,5mm damere cavité des épiploons.
L'absence d’adénopathies profondes. L'absence d@pmament intra- et rétro-
péritonéal.

v
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Figure 11 : Echographie abdominale objectivant unedilatation du canal de
Wirsung butant sur une formation hypoéchogéne hétégene a
droite.
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Figure 12: Echographie abdominale montrant la présece d'une formation
anéchogeéne en regard de la loge céphalique pancrigaie, en faveur

d’'une formation tumorale.

L’endoscopie digestive haute,réalisée en Octobre 2009, montrait une
muqueuse cesophagienne normale ; un cardia en ;place muqueuse gastrique
normale en vision directe et rétrovision, sansdés$iématique ; un antre et un pylore
normaux. La présence de lésion bourgeonnante lpartent nécrosée au niveau du

bulbe. Le 2é duodénum n’avait pas pu étre exploré.

Le scanner abdominal du mois d’Octobre 2009 montrait une dilatation
modérée du canal de Wirsung avec discréte hypéitgensiblement homogéene de la
téte pancréatique sans image nodulaire circonsddeclable ; un épaississement
pariétal hétérogéne circonférentiel asymétriqueléduodénum sans sténose luminale
décelable. La présence d’une structure kystiqu2denm en regard du hile hépatique
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exercant une image d’empreinte sur la téte parigtéatet la paroi postérieure du

duodénum faisant un faux kyste du pancréas. Unteakemoyenne abondance.

Figure 13: Coupe scannographique de la région abdarmale montrant une image
irréguliere moins dense que le foie et plus hétérege au niveau de la

loge céphalo-pancréatique et duodénale.
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Figure 14: Coupg scannographique| de la region abddmale montrant une

dilatation du cholédoque se terminant en biseau etne infiltration au

niveau de la téte du pancréas.
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Figure 15: Coupe scannographique de la région abdunale montrant un

épaississement et une dilatation du 4é duodénum aviégere stase
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L’'examen anatomo-pathologique,au mois d’'Octobre 2009'un fragment de
biopsie de la muqueuse duodénale montrait unenlgsipillomateuse pourvue d’une
stratification de la muqueuse avec des cellulesrélisment dysplasiques, sans signe

d’invasion en profondeur, en faveur d’'un ampullora&rien.

Figure 16: Coupe histologique d’'un prélevement biogique au niveau du bulbe
duodénal montrant des villosités intestinales dontune est le siege
d'une lésion papillomateuse bordée par des cellulegpithéliales
stratifiées respectant la membrane basale. Colorath Hématéine

Eosine.
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Figure 17 : Coupe histologique d’'un prélevement bjosique au niveau du bulbe
duodénal en mettant en évidence des cellules égliales stratifiees
discrétement dysplasiques. Coloration Hématéine Eme.
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Le bilan d’extension

Les examens morphologiques réaliséss le cadre d’'un bilan d’extension

révélaient :

La radiographie thoracique, réalisée au mois de Septembre 2009, montrait une

image de lacher de ballon, compatible avec desstasts pulmonaires.

Figure 18 : Radiographie thoracique montrant une inage en lacher de ballon.
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Le scanner abdominaldu mois d’Octobre 200¢nontrait de multiples lésions
en « cible » du parenchyme hépatique en faveur @astases hépatiques et une ascite

de moyenne abondance en faveur d’une carcinosempéaie.

Feed:10.00

Figure 19 : Coupe scannographique de la région abdunale montrant des nodules

hépatiques et une ascite de moyenne abondance.
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Le scanner thoracique,en Octobre 2009nontrait des métastases pulmonaires
avec présence de trois nodules supra-centrimégigeecontours irréguliers, a limite
nette intra-parenchymateuse situés dans le segweenital du lobe supérieur droit,
postéro-basal gauche et du segment apical du fdéeeur droit tres en faveur d’'une
localisation secondaire. Multiples lésions nodeésirconfluentes millimétriques de
topographie périphériqgue du segment ventral du klgeérieur droit et su segment
apical du lobe inférieur gauche d’allure évolutiadule calcifié millimétrique apical
gauche au sein d'une lésion rétractile séquellaiten foyer infectieux ancien.
Epanchement pleural bilatéral plus abondant a elraitec atélectasie du segment
postéro-basal en région hilaire du c6té droit. Albsed’adénomégalie médiastinale.

Paquet ganglionnaire péricentimétrique axillailatbral.

Figure 20 : Coupe scannographique pulmonaire montnat des nodules intra-

parenchymateux prédominant a gauche avec pleurésikoite
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Figure 21 : Coupe scannographique de la région aldire montrant des

adénopathies axillaires droites

Au total : Il s'agissait d'une femme de 53 ans adrse pour fiévre persistante
et altération de I'état général évoluant depuis 1llois qui étaient en fait un
Ampullome vatérien avec métastases pulmonaires, h&jques et carcinose

péritonéale, stade 4

Elle a bénéficié de :
-Remplissage vasculaire avec transfusion de sdalgawec perfusion de cristalloides,
-Inhibiteurs de la pompe a protons : OMEPRAZOLEe@table 40 mg 2ampoules en
intra-veineuse directe puis lampoule en intra-wesadoutes les 8h pendant 72h puis 1
ampoule par jour pour une durée totale de 7] pele par voie orale a 20mg par jour
pendant 4 semaines.
-Antalgiques : TOPALGIC® LP 100mg 1gélule deux fpar jour
-ALOE MACROCLADA (VAHONA®) 1cuillere a soupe troifois par jour
-SPIRULINE ® 1gélule deux fois par jour
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L’évolution était émaillée de période de rémissitinique avec amélioration de
I'état général, remontée du taux d’hémoglobine &/dl0 arrét de I'hémorragie
digestive et de période de rechute avec reprisgdémorragie digestive et altération de
I'état général nécessitant deux rehospitalisations.
La patiente était décédée le 11 Décembre 2009 dams tableau de choc

hypovolémique compliquant une hémorragie digestive.



TROISIEME PARTIE : DISCUSSION ET SUGGESTIONS
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[ll. DISCUSSION

La topographie des ampullomes et leur génie évoparticulier justifient pour
beaucoup d’auteurs la position indépendante occyaéeces tumeurs au sein des
processus pancréatiques (29). Cette distinctiost rpas seulement topographique ou
histologique : elle oppose en fait des tumeurs Eaticues appartenant a un groupe
homogene et bien documenté, a une famille de Iésimmt les caractéristiques sont
beaucoup plus difficiles a cerner.

Notre travail était de décrire le premier cas raelgg documenté d’'une femme de

53ans présentant un ampullome vatérien avec msgastiscérales multiples.

[1l.1-EPIDEMIOLOGIE
[11.1.1-Prévalence

Les tumeurs de la région vatérienne sont rares; ame prévalence globale de
0,02 a 0,2% dans les études autopsiques de pamdaton sélectionnées et de I'ordre
de 0,4 a 1,5% dans les séries endoscopiques earggseselon Seyrig et al (1).

Nous avons rapporté le premier cas malgache dBamtpullome vatérien dans
la littérature. Par ailleurs, dans la recherchdidmbaphigue que nous avons faite, nous
n'avons pas vu de données épidémiologiques afasaanpropos de cas d’ampullome.

l11.1.2-Age

Le diagnostic de notre patiente avait été fait@ans3

Chareton B. et al. dans une étude francaise en 4@&6 trouvé un age moyen
de 64 ans au moment de leur diagnostic (30). Cerajaignait les études faites par
Poincloux et al. en 2009, et Gerber A. en 2007ayaient colligé des personnes agees
en moyenne dans la soixantaine (31)(32).

Cette différence pourrait s’expliquer par le faileghous n’avons rapporté qu’un
seul cas, ce qui n'est pas comparable de poinudepidémiologique a d’autres études.

[11.1.3-Sexe
Nous avons colligé le cas d’'une femme.
Dans la littérature chinoise, Shih-Hao-Liu et ahe@g et al, Liu et al, Cavazza

et al rapportaient des cas de femmes porteuse® diumeur de '’Ampoule de Vater
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(33). Alors que dans les études francaises, adirde Poincloux et al avec 60% de cas
de sexe masculin (31), Gerber et al (32), Chareatal (30)avec 52% d’hommes, on
notait plutét une prédominance masculine des Zampullome vatérien. Ce qui était
aussi retrouvé dans les séries noires américaineaueasiennes, faites par Albores-
Saavedra et al. (34).

Tableau 3: Résumé des données épidémiologiques das d’Ampullome vatérien

dans la littérature

Références Nombre de cas Age médiarbexe
(ans)

Chareton B et al (30) 63 64.8 33 Hommes (52%)
30 Femmes (48%)

Sielezneff | et al (29) 39 65 25 Hommes (64%)
14 Femmes (36%)

Cavazza et al (33) 1 74 Femme

Cheng et al (33) 1 65 Femme

Hartel et al (33) 1 44 Femme

Nassar et al (33) 8 68,7 6 Hommes (75%)
2 Femmes (25%)

Huang et al (33) 1 59 Homme

Selvakumar et al (33) 1 48 Homme

Gerber et al (33) 1 48 Homme

Liu et al (33) 1 70 Femme

Poincloux et al (31) 30 63,5 18 Hommes (60%)

12 Femmes (40%)

lll. 2-Facteurs de risque

[11.2.1-Polypose familiale

Notre patiente n'avait pas d’antécédents de polyfpasiiliale connue, et n'avait

pas encore subi de coloscopie dans le but de i@w@reune polypose.
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Des études faites par Suhigara et al. montraiemtajdétection systématique par
biopsies endoscopiques de I'ampoule de Vater péaihde retrouver un adénome dans
plus de 50% des patients atteints de polypose ifEmil Ces patients étant des
populations tres a risque de présenter une patieotagiorale de la région vatérienne
(35).

[11.2.2-Maladie de Von Recklinghausen

En outre, les patients présentant une maladieale Recklinghausen aurait un
risque significatif de développer une tumeur vatémne selon Klein et al. dans son étude
(36).

Concernant notre patiente, elle n'avait pas d’adént familial de maladie de
Von Recklinghausen, et d’ailleurs cliniquement alle présentait aucun critere en
faveur de cette pathologie.

[11.2.3-Mutation de la protéine p 53

De plus, les études faites par Kerry B. et sonpEugui ont trouvé qu’une
surexpression de la protéine p53 et une mutatiogeshe p 53 étaient corrélées a une
ampullome VatérienDans notre cas, nous n'avons pas pu rechercherékemce de
cette protéine pour cause de non disponibilitéedexamen (37).

Au fait, notre patiente avait présenté sa pathelogh absence de facteurs de
risque prédisposant familial connu. Ceci pourrakgliquer par le fait que I'on n’ait

pas dépisté tous ces facteurs de risque, fauteoglerma pécuniaires et d’infrastructures.

[11.3-CLINIQUE

[11.3.1-Signes généraux

11.3.1.1-Fievre
Notre patiente était venue en consultation pour filvee persistante évoluant
depuis plus d’'une année dans un contexte d’albérale |'état général.
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Ce qui rejoignait les données de Gerber et al gppartait un cas sans point
d’appel clinigue mais découvert aprés bilan d’'uieere intermittente prolongée (32).
En effet, devant une fiévre prolongée, le canceraesvoquer apres avoir éliminé une
cause infectieuse. Cette fievre pourrait résultee g@lusieurs mécanismes
physiopathologiques. Les cellules tumorales se@iet® des cytokines qui activent les
récepteurs de I'hypothalamus antérieur et modigeitd’activité de la cyclo-oxygénase
(32).

[11.3.1.2-Altération de I'état général

Notre patiente avait perdu involontairement plusl@&g en une année, sans
régime amincissant avec asthénie physique permanérgvaluation de son état
général selon l'indice de performance status déBOétait a 3, elle était alitée dans
plus de 50% de son temps. Ce qui était fréquelain seradines-Pages mais non
spécifique sauf en présence d’un ictere assoane aiarrhée graisseuse (1).

Cette asthénie pourrait s’expliquer par I'expresdanctionnelle d’'une anémie
secondaire a I'hémorragie digestive. La perte delspserait-elle secondaire a
I'inappétence ou a un hypercatabolisme ? Aucuntgthshysiopathologique n'a encore
pu donner d’explication concluante a ce sujet. Elgtre dans le cadre d’'un syndrome
paranéoplasique d’'une tumeur maligne de la régad@rienne.

[11.3.3-Signes physiques

L’examen physique de notre patiente n’'avait pasngede mettre en évidence
un ictere, mode de révélation fréequente des tuneamullaires dans 80% des cas selon
Pradines-Pages (1), qui serait le signe le plustaoh Ceci pourrait s’expliquer par le
fait que la tumeur ait eu un développement extrptdlaire intra-duodénale, confirmée
par I'endoscopie, n'‘exercant pas une obstructios dges biliaires intra-luminales,
d’ou absence d'un ictere rétentionnel.

Selon Pradines-Pages (1), en absence d’ictereglénation isolée et persistante des
GGT lorsqu’elle est associée a une distensionaesoéla voie biliaire a I'’échographie

doit faire évoquer le diagnostic de tumeur vatéréeen
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I1.4-PARA-CLINIQUE
I11.4.1- Biologie

[11.4.1.1- Anémie
Notre patiente avait présenté une anémie Hb=4,1g/dkicrocytaire,
normochrome avec une ferritinémie basse, secondairge hémorragie digestive faite
des épisodes de méléna itératifs. Poincloux L. mdndans 13% des cas une anémie
secondaire a un méléna comme point d’appel (3Ll'dleurs, I'élément biologique

le plus évocateur dans un contexte d’ictére raangl serait 'anémie.

[11.4.1.2-Cholestase anictérique
Une cholestase anictérique avec PAL et GGT a deisxld valeur de la limite
supérieure, sans ictere, ni cytolyse, avait étdoueée chez notre patiente. Ce qui
n'était pas retrouvé dans la littérature qui rappaue l'ictére serait le signe le plus
constant, retrouvé dans 70 a 80% (17). Quand biémen une cholestase serait

retrouvée dans 81% selon Lefort C (17).

[11.4.1.3- Vitesse de sédimentation
Notre patiente avait une vitesse de sédimentatimélérée & 140mm a &
heure au moment du diagnostic, avec une protéidacive a 28mg/l. Une dissociation
de la vitesse de sédimentation avec la CRP étsiizaséquente dans les pathologies
tumorales, surtout lorsque la vitesse de sédimentaepasse les 100mm la premiere

heure. Elle ttmoigne de I'évolutivité de la tumERB).

[11.4.1.4- Marqueurs tumoraux
1.4.1.4.1- CA19.9

Notre patiente avait une forte élévation du CA 1®,864,2ng/l, soit 32fois la
valeur de la limite supérieure. Ce qui était comferaux données de la littérature ou
selon Steirnerg et al (39) elle aurait une spétgfigroche de 90% dans le diagnostic des
cancers de la région pancréatique pour des seérisurs a 75Ul/ml. Mais Albert MB
et al (40) rapporte une élévation du CA 19,9 dasddtéres cholestatiques, quels qu’en
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soient la nature et le siege de lI'obstacle. Ceegtile cas de notre patiente, qui a une
cholestase a 2fois la valeur de la limite supéeiedes PAL et GGT. Le défaut
d’élimination biliaire de cet enzyme explique emtjgacette augmentation, elle serait la

principale voie catabolique.

111.4.1.4.2- ACE

Concernant le dosage de I'Antigene carcino-embrgoende notre patiente,
celui-ci était a 9,2ng/ml soit 1,8 fois la valeug th limite supérieure. Ce qui était
conforme aux données de la littérature, qui selageB P. et al (41), serait présente dans
toutes les maladies cholestatiques, mais n'autgiing faible spécificité de 58% et une
sensibilité de 36 a 80% dans les pathologies tuem@ancréatiques. Ce qui rejoignait
aussi les séries de Sielezneff et al (29), quitaeatarqué une élévation de 'ACE dans
28%. Ceci pourrait s’expliquer par la perte de ptdades cellules tumorales qui
favoriserait la sécrétion dans le milieu extraideifre et le passage dans le sang de
I'ACE, qui normalement est présent au niveau ddespépicales des membranes des

cellules épithéliales glandulaires (41).

[11.4.2- Morphologies

[11.4.2.1- Echographie abdominale

Selon Kardache et al et Nordlinger et al, I'éclapdyie abdominale montre
habituellement une dilatation bicanalaire intéras$a cholédoque et le Wirsung, dans
67 a 90% des cas, ce qui est tres évocatrice dumeur de la région vatérienne. Une
petite masse hypoéchogéne est trouvée entre leéduod et la terminaison du
cholédoque (14).

Ce qui était le cas de notre patiente, I'échogstphavait vu 8mois avant le
diagnostic positif deux images hypoéchogénes hgd@es en regard de la loge
céphalique pancréatique avec une double dilatatiocholédoque et du Wirsung. Deux
diagnostics pourraient étre évoqués en faveur sliencages : un kyste du cholédoque et
un cancer de la téte du pancréas.

Au fait, selon Nordlinger et al, I'échographie nermet le diagnostic que des
tumeurs supérieures a 2cm de diametre, mais rafiféales a différencier des tumeurs

pancréatiques (13).
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[11.4.2.2- Scanner abdominal

Selon Valls C, il faudra évoquer le diagnostic d@utumeur de la région
vatérienne en présence d'une dilatation de la Wiliaire intra- et extra-hépatique
jusqu’en distalité avec une papille de grosseetajlli bombe dans la lumiére duodénale
(15).

Dans le cas de notre patiente, les coupes scampiogues abdominales
concordaient avec les données de la littératurentnauat la dilatation du canal de
Wirsung, sans image de nodule pancréatique visihbs une discrete hypertrophie
homogeéne de la téte pancréatique avec un épaisgisseirconférentiel asymétrique du
duodénum.

Par ailleurs, ce scanner abdominal avait permisielitre en évidence une ascite
de moyenne abondance, probablement secondaire & carninose péritonéale, des
nodules hépatiques hétérogenes en faveur de nesas$té@patiques.

En effet, Valls C confirme nos résultats et ajoge le scanner abdominal ne
serait pas indiqué dans un but diagnostic maisdpldans le but de dépister les
ganglions et les métastases dans le cadre d'um Mllaxtension et d'un bilan
pré-opératoire (15).

[11.4.2.3- Endoscopie digestive haute

L’endoscopie digestive haute de notre patientet awantré la présence de lésion
bourgeonnante partiellement nécrosée au niveaouthe duodénal, a son entrée. Ce
qui avait permis de réaliser un préléevement biapsign vue d’'un examen anatomo-
pathologique.

En effet, Seyrig précisait que la duodénoscopienpdarit de visualiser et de
biopsier les tumeurs a développement extra-ampelléd). Rosch confirme que
I'existence d’'une Iésion ampullaire d’'une épaisssupérieure a 10mm, franchissant la
musculeuse duodénale a I'’échoendoscopie est utrithres formels de malignité (19).

Dans notre cas, et ce en absence d’échoendostofidration duodénale vue a
I'endoscopie était fort suspecte de malignité denpullome et réalise au minimum un
T3 au stading tumor. D’autant plus, que selon $e¥eis tumeurs vatériennes malignes

seraient a développement intraduodénal dans dexsxdes cas (3).
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[11.4.3- Histologie

L’examen anatomo-pathologique d’'un prélevement sigpee de la muqueuse
duodénale réalisée au cours d'un geste endoscopigotait une lésion papillomateuse
pourvue d’'une stratification de la muqueuse aves dellules discretement
dysplasiques, sans signe d’invasion en profondeuns signe de malignité. Alors que la
clinique et son évolution plaidaient en faveur @u@sion maligne.

Feroldi J confirme que 95% des tumeurs ampullaétagent malignes et dans
plus de 85% des cas étaient des adénocarcinomes (42

En effet, le fait que I'on n’ait pas trouvé dsin maligne en histologie pourrait
étre expliqué par un prélevement trop superficieb désions. D'ou l'intérét de
I’échoendoscopie, selon Deprez (6), qui permetaleen profondeur les Iésions et d’en
faire une biopsie. Par ailleurs Ponchon (18) afirque dans 25 a 42% des cas, on

aurait des faux-négatifs, et ce méme en utiliséohbendoscope.

[11.5-STADIFICATION AU MOMENT DU DIAGNOSTIC

Au moment du diagnostic, notre patiente était edest4 selon la classification
de TNM.

54,5% des patients présentaient déja des métastaseement du diagnostic
selon une étude francaise faite par Winter et 3). (@harenton et al rapportait 40% de
patients diagnostiqués au stade 4 sur une étudecameé (30). Akihiko et al rapportait
23% de cas diagnostiqués en stade de métastaseesatude japonaise (44).

Tableau 4 : Résumé des données épidémiologiques camant le stade des patients

au moment de leur diagnostic

Etude Nombre de cas Stade <4 Stade 4
Charenton et al (30) 53 32 (60%) 21 (40%)
Winter et al (43) 450 207 (45.5%) 243 (54.5%)
Akihiko et al (44) 53 41 (77%) 12 (23%)
Gerber et al (32) 1 Stade 3

Mennecier et al (45) 1 Stade 1
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Notre patiente, au moment des premiers symptomeSatobre 2008, n’avait
pas pu bénéficier d'une échoendoscopie dans leldutiagnostiquer précocement un
ampullome vatérien, car non encore disponible. &nhde diagnostic en stade de non
envahissement viscéral, elle aurait pu bénéfician ttaitement curatif.

En effet, Pradine P et al affirme que I'échoendpsecerait le moyen non
invasif le plus performant dans le diagnostic deseurs de la région vatérienne et dans
I'établissement du staging tumoral, c’est-a-direngdd’évaluation de [I'extension
locorégionale des tumeurs (1). La précision dehb@&ndoscope serait de 86% tous

stades confondus selon Résch (12).

[11.6-TRAITEMENT

Notre patiente avait bénéficié d'un traitement pueat palliatif et
symptomatique a base d’antalgiqgues de type llaaf@s non morphiniques) selon
I'OMS soulageant les douleurs, une transfusion giswegen cas d’hémorragie digestive,
des inhibiteurs de la pompe a protons, et de I'AM@croclada, un produit
homéopathique. Dans son cas, le traitement choairgi'avait pas sa place, car étant
déja en stade de palliatif.

Kyubo et al, au stade de métastases viscéralest atiltsé une chimio-
radiothérapie. Il propose une radiothérapie d’'uosedotale de 40Grays fractionnés en
2 Grays par jour pendant 5jours par semaine assa@cigne chimiothérapie a base de
6 cycles du protocole FUFOL (5-Fluorouracile et decifolinique) a raison de
500 mg/mi/jour en perfusion pendant les 3 premiers jousssg@ances de radiothérapie
(46).

Nous n’avons pas opté pour une chimio-radiothéraggieen terme de qualité de
vie, notre patiente était soulagée par des antagigLes techniques palliatives ont
essentiellement pour but de soulager les sympt@ugsatient. D’autant plus, qu’une
cure du protocole FUFOL est estimée a 276 800AB&LIlcomprenant le prix des

médicaments, les frais d’hospitalisation et le gpant (47).

1.7- EVOLUTION ET PRONOSTIC
L’évolution de la maladie de notre patiente s’étadia mois d’Octobre 2008 a

Décembre 2009, soit 15 mois, et ce en absenceaidentent curatif. Mais, la patiente
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était décédée moins de 3mois aprés le diagnosteodeampullome. Ses facteurs de
mauvais pronostic étaient I'existence d’'un amasgnisent de plus 10kg en 10mois, la
présence d’'une carcinose péritonéale, de métasgesagionnaires et viscérales.
Sielezneff et al (42) rapportait que la différetioca histologique, la présence de
métastases ganglionnaires et le stade TNM de laeuumtaient les seuls facteurs
pronostiques indépendants, influencant la durégiaelanis en évidence dans son étude.
Il soulignait que pour les stades Ill et 1V, le postic était plus sombre, avec une survie
de 19% a 5ans. L'envahissement ganglionnaire derfacteur de mauvais pronostic le

plus important.
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IV. SUGGESTIONS

La prise en charge des tumeurs de la région vat@ien’'est pas aisée et
nécessite des moyens d’explorations pointus.

Aussi suggérons-nous :

. Sur le plan diagnostique :

La facilité d’accés vers les moyens de diagnodtis pensibles et plus spécifiques dans
les tumeurs de la région vatérienne, comme |'écthasropie ou la duodénoscopie,
permettant ainsi un diagnostic précoce de ces |ogfies et d’en améliorer leur prise en
charge globale.
De plus, une information précise destinée aux madeconcernant les tumeurs
vatériennes par l'intermédiaire des formations fuostersitaires ou des journées
communicatives permettrait d’éviter un retard diegnostic, et faciliterait par la suite
leurs prises en charge.
Pour les moyens diagnostiques existant a Madagascanme I'échographie, de
perfectionner les échographes via des stages decpennement, car étant des
pathologies rares, I'opérateur risque de passeité dune tumeur de I'ampoule de
Vater. Concernant le scanner abdominal, c’est unyemode diagnostic moins
manipulateur-dépendant, mais tres limitant au nivé& son codt. En effet, un scanner
de la région abdominale codte environ 266 000Argen’est pas accessible a toutes
les bourses.

. Sur le plan thérapeutique :
Il résulte directement de 'amélioration des moyeesdiagnostic. En effet, au stade

précoce, de tumeur sans envahissement locorégiarddlirurgie est salvatrice.
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CONCLUSION

Notre travail avait permis de souligner la diffigulde prise en charge des
ampullomes vatériens dans notre pays avec plusiaateurs limitants allant de
I'établissement du diagnostic a la prise en chéligeapeutique.

En effet, nous avons colligé le cas d’'une femm&Xins venue en consultation
pour une fiévre persistante et une altération é@at’général évoluant depuis plus d’un
an, et dont les examens morphologiques avaienttérigers une pathologie tumorale
d’allure maligne de la région vatérienne, maisstbiogie était peu concluante, faute de
moyens adéquats. Son évolution était défavorableuda par son déces au bout de
3mois apres I'établissement de son diagnostichserae de traitement curatif, car elle
était déja en stade palliatif.

Il incite a réfléchir sur le systéme de santé daagpays en développement, en
particulier pour les pathologies tumorales comnsetleneurs de la région vatérienne,
qui nécessitent des examens morphologiques deepoon encore disponibles chez
nous, dans I'établissement d’'un diagnostic prégmenettant un traitement chirurgical
adéquat.
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VELIRANO

“Eto anatrehan’i ZANAHARY, eto anoloan’ireo mpampiaa ahy, Sy ireo
mpiara-nianatra tamiko eto amin’ity toeram-pampiamaa ity ary eto anoloan’ny
sarin'i HIPPOCRATE.

Dia manome toky sy mianiana aho fa hanaja lalandgfasipika hitandrovana ny
voninahitra sy ny fahamarinana eo am-panatontosgamaharaham-pitsaboana.

Hotsaboiko maimaimpoana ireo ory ary tsy hitakyagesasa mihoatra noho ny
rariny aho , tsy hiray tetika maizina na oviana oxana ary na amin’iza na amin’iza

aho mba ahazoana mizara aminy ny karama mety ho azo

Raha tafiditra an-tranon’olona aho dia tsy hahitay zava-miseho ao ny masoko,
ka tanako ho ahy samirery ireo tsiambaratelo abarakniko ary ny asako tsy avelako

hatao fitaovana hanatontosana zavatra mamoafadyamamorana famitan-keloka.

Tsy ekeko ho efitra hanelanelana ny adidiko amirdigna tsaboiko ny anton-

javatra ara-pinoana, ara-pirenena, ara-pirazanamaa-pirehana, ary ara-tsaranga.

Hajaiko tanteraka ny ain’olombelona na dia vao nmotttoronina aza, ary tsy
hahazo mampiasa ny fahalalako ho enti-manohitrdatgn’ny maha-olona aho na dia

vozonana aza.

Manaja sy mankasitraka ireo mpampianatra ahy aho Hampita amin’ny

taranany ny fahaizana noraisiko tamin’izy ireo.

Ho toavin’ny mpiara-belona amiko anie aho raha maméeraka ny velirano

nataoko.

Ho rakotry ny henatra sy horabirabin’ireo mpitsalaonako kosa aho raha mivadika
amin’izany.
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