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Résumé

Le carcinome adénoide kystique (CAK) bronchique est une tumeur rare appartenant aux tumeurs primitives des
glandes salivaires, sa présentation clinico-pathologique est particuliére, il touche souvent le sujet jeune et sans
habitudes toxiques.

Son évolution est lente mais le plus souvent fatale en cas d’absence de traitement radical, qui repose
essentiellement sur la chirurgie. La bronchoscopie thérapeutique est une bonne alternative, en cas de contre-
indication, ou en néo adjuvant afin d’améliorer [’état respiratoire du patient.
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. Introduction
Les carcinomes adenoides kystiques (CAK) des voies aériennes ont été décrits pour la premiére fois par
Billroth en 1856 [1]. Ce sont des tumeurs primitives des glandes salivaires, ils représentent de 0,09 & 0,2 % de
I’ensemble des tumeurs thoraciques, autrefois considérées comme des tumeurs a malignité intermédiaire,
actuellement, du fait de leur évolution localement invasive et potentiellement & distance dans les formes évoluées,
elles sont classées parmi les tumeurs malignes [2-3]. Nous rapportant un cas d’un carcinome adénoide kystique
bronchique avec atélectasie compléte du poumon gauche.

Il.  Observation

11 s’agit d’un patient agé de 48 ans, tabagique chronique 20 PA sevré il y a 3 ans, jamais traité pour
tuberculose, sans notion de contage tuberculeux récent et sans antécédents pathologiques notables, qui présentait
depuis un an une dyspnée d’effort d’aggravation progressive devenue stade Il de MMRC et un amaigrissement
non chiffré. L’examen clinique trouvait un patient en assez bon état général (PS a 1), une fréquence respiratoire
au repos a 22 cycles/min avec une saturation & 93% AA, un syndrome de condensation pulmonaire de tout
I’hémichamp thoracique gauche, les aires ganglionnaires étaient libres et le reste de I’examen somatique était
sans particularité.

La radiographie thoracique a objectivé une opacité homogene diffuse occupant la totalité de
I’hémichamp thoracique gauche sans bronchogramme aérique associée a une déviation trachéale gauche et a une
ascension de la coupole diaphragmatique gauche.

Le scanner thoracique a objectivé un processus tumoral endotrachéal avec une atélectasie compléte du
poumon gauche et une déviation médiastinale homolatérale (Figure 1), la fibroscopie bronchique a montré la
présence d’un bourgeon au niveau de la partie inferieure de la trachée avec une sténose bourgeonnante obstruant
complétement I’orifice de la bronche souche gauche, dont la biopsie avec étude histologique est revenue en faveur
d’un carcinome adénoide kystique (Figure 2), 1’étude immunohistochimique a montré un marquage positif de
I’actine muscle lisse (AML), la protéine 63, la protéine S100 et les cytokératines AE1/AE3, avec un marquage
négatif pour TTF1, la chromogranine et la synaptophysine. Le patient a refusé le traitement chirurgical.
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Figure 1 : TDM thoracique en fenétre médiastinale: un processus tumoral endotrachéal avec une atélectasie
compléte du poumon gauche et une déviation médiastinale homolatérale
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Figure 2 B : Grossissement x 40 R

Figure 2 A et B : coloration HE, Muqueuse bronchique infiltrée par une prolifération tumorale d’architecture
glandulaire bordée de cellules de taille moyenne tant6t cubiques périphériques et tantdt cylindriques hautes
internes et montrant des atypies cytonucléaires modérées et les figures de mitose sont rares. Leurs lumiéres sont
comblées par un matériel acidophile. Le stroma est fibreux peu inflammatoire (lymphocytes intra-tumoraux
estimés a 5 %)
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1. Discussion

Les carcinomes adénoides kystiques (CAK), anciennement appelés cylindromes, sont des tumeurs
malignes épithéliales se développant le plus souvent aux dépens des glandes salivaires principales et accessoires.
D’autres localisations telles que, les glandes de la muqueuse bronchique, ont été décrites, Ces tumeurs s’observent
surtout a un age plus jeune que celui des autres cancers, sans prédominance du sexe, ni imputabilité du tabac [4-
5].

Les manifestations cliniques d’un CAK de la trachée dépendent de 1’importance de la réduction du
calibre. Il peut donc étre totalement asymptomatique, entrainer un wheezing, un stridor, une dyspnée de repos ou
d’effort, et des hémoptysies [6].

La radiographie conventionnelle peut retrouver un nodule solitaire ou une opacité ronde plus rarement.
Dans certains cas, un trouble ventilatoire ou une opacité alvéolaire peuvent s’observer secondairement a
I’obstruction bronchique. Cependant, la radiographie du thorax peut étre normale, particulierement en cas
d’atteinte trachéale [7].

La tomodensitométrie permet de mieux préciser le siege de la lésion, qui est généralement
endobronchique, central, I"aspect bien limité, lobulé, ou nodulaire, parfois obstructif, les lésions associées telles
que I"atélectasie, 1"étendue et I'extension de la tumeur dans le médiastin, ainsi que dans le reste de I"organisme
[4-5]. Le diagnostic positif repose sur I’examen anatomopathologique des biopsies bronchiques réalisées surtout
en bronchoscopie souple [7].

Le traitement repose sur trois modalités thérapeutiques, qui sont la chirurgie, la radiothérapie, et
I’endoscopie interventionnelle [4]. Classiquement, La chirurgie consiste en une résection-anastomose en un temps
de la trachée. Une laryngectomie, une reconstruction de la caréne ou une pneumonectomie sont des gestes qui
peuvent lui étre associés. Dans tous les cas, la résection doit étre RO dans la mesure du possible. Le curage
ganglionnaire est sujet a controverse. Il reste pratiqué par de nombreuses équipes, Néanmoins, le curage
ganglionnaire est supposé compromettre la vascularisation trachéale, sans pour autant qu’un substrat anatomique
concret appuie cette assertion. Les CAK sont considérés comme des tumeurs chimiorésistantes. Seuls deux cas de
CAK trachéaux non résécables traités par radio-chimiothérapie sont rapportés dans la littérature, associant le
carboplatine au paclitaxel, La radiothérapie a montré son efficacité en tant que traitement exclusif des CAK
trachéaux inopérables, ou quand la résection est incompléete ou apres une récidive locale et en cas d”envahissement
ganglionnaire [3]. Dans le cas d’une obstruction tumorale sévére, la photo résection endoscopique par laser permet
rapidement une désobstruction [4-8].

Une surveillance rapprochée et au long cours endoscopique et radiologique est nécessaire afin de guetter
toute récidive locale ou survenue de métastases qui sont souvent pulmonaire, hépatique, ganglionnaire et osseuse

[1].

IV.  Conclusion
Les carcinomes adénoides kystiques bronchiques sont des tumeurs rares, se révélant le plus souvent par
une symptomatologie évocatrice d’obstruction bronchique, le diagnostic est confirmé par I’examen
anatomopathologique, en I’absence de métastase, la chirurgie reste le traitement de référence, avec radiothérapie.
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