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IMAGERIE DES TUMEURS INTRACANALAIRES PAPILLAIRES
MUCINEUSES DU PANCREAS : REVUE DE LA LITTERATURE

O Valette (1), M Cuilleron (1), L Debelle (3), L Antunes (4), JF Mosnier (2), D Régent (3) et C Veyret (1)

ABSTRACT Imaging of intraductal papillary mucinous tumor of the pancreas: literature review

Intraductal papillary-mucinous tumor (IPMT) is defined as a syndrome consisting of dilatation of the main pancreatic duct
and/or branch ducts associated with mucin overproduction.

The purpose was to evaluate the usefulness of different imaging techniques (CT, EUS, ERCP) for determination of tumor
invasion and pancreatic extension. Diagnosis often is delayed because it is confused with chronic pancreatitis or cystic
neoplasms of the pancreas. It is difficult to rule out invasive malignancy. MRCP can be an essential imaging modality
because it is a non-invasive technique. Intraductal ultrasound or pancreatoscopy could become in the future an additional
useful preoperative procedure. A high frequency of invasive carcinoma in patients operated for pancreatic IPMT is
observed. Surgical resection should be extended until a normal tissue margin is encountered.

Key words: Pancreas. Neoplasms. Pancreas. Cysts. Computed tomography. Endoscopic retrograde cholangiopancreato-
graphy. Magnetic resonance Imaging.
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RESUME Les tumeurs intracanalaires papillaires mucineuses du pancréas sont caractérisées par une prolifération épithéliale papil-
laire du canal principal et/ou des canaux secondaires.
Le but de ce travail est de préciser la fiabilité des examens d’'imagerie pour affirmer le diagnostic, préciser la topographie
des Iésions et le degré de malignité. Le diagnostic repose sur 'ensemble des examens standards : TDM, EE et CPRE. La
CPRM n’a jamais été comparée avec I'imagerie de référence mais semble prometteuse. La pancréatoscopie et I'échogra-
phie intracanalaire, malgré leur caractéere invasif, ont un intérét préopératoire dans I'appréciation de I'extension des Iésions
et de leur malignité. Environ 40 % de ces tumeurs ont un risque de transformation carcinomateuse. Ainsi s'impose une
exérése chirurgicale dont I'étendue reste guidée par I'histologie extemporanée de la tranche de section.

Mots-clés : Pancréas. Néoplasmes. Pancréas. Kystes. Tomodensitométrie. Cholangio-pancréatographie rétrograde
endoscopique. Imagerie par résonance magnétique.
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INTRODUCTION

Les tumeurs intracanalaires papillaires
mucineuses du pancréas (TIPMP) sont
définies histologiquement par une proli-
fération épithéliale d’architecture papil-
laire du canal principal ou des canaux
secondaires, sécrétant du mucus, res-
ponsable d’une dilatation canalaire. Ces
tumeurs sont rares, a potentiel malin,
mais de meilleur pronostic que le clas-
sique adénocarcinome pancréatique.
Leur aspect, leur siége, leur extension
et limportance de la muco-secrétion
sont trés variables. Ceci explique le po-
lymorphisme clinique et radiologique et
les nombreuses appellations de cette
affection depuis la premiére description
par Ohhashi et al. en 1982 (1). En 1996,
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I'Organisation Mondiale de la Santé, fai-
sant référence aux concepts de Lon-
gnecker et al. (2) basés sur I'existence
d’'une séquence adénome-adénocarci-
nome a choisi la dénomination de
« tumeur intracanalaire papillaire muci-
neuse pancréatique » (3).

EPIDEMIOLOGIE

Les TIPMP sont rares (environ 12 %
des tumeurs kystiques du pancréas),
mais ne cessent de susciter un intérét
croissant. Le sex-ratio M/F est de 2,2
(extrémes: 1,05-2,4) (4-8). L’age
moyen du diagnostic est de 65 ans
(extrémes : 30-94 ans). Leur étiopatho-
génie est inconnue. Aucun facteur de
risque, ni association avec les différen-
tes anomalies congénitales du pan-
créas n’ont été mis en évidence (4, 5,
9-13).
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ANATOMIE PATHOLOGIQUE

Aspect macroscopique

Le siege des tumeurs est dans 60 %
des cas céphalique, plus précisément
dans le processus uncinatus, dans 20 %
corporéal et 5 % caudal (8, 14-17). Leur
taille moyenne est comprise entre 3 et
5 cm sans dépasser 10 cm (8). Le cali-
bre moyen du canal principal est com-
pris entre 2 et 4 cm. Le canal de Wir-
sung dilaté peut contenir une ou
plusieurs tumeurs sessiles, molles et
framboisées, plus ou moins étendues
en nappe et/ou du matériel mucoide vis-
queux. Dans certains cas, I'ensemble

Abréviations

TIPMP : Tumeurs intracanalaires papillai-
res mucineuses du pancréas.

CPRE : Cholangio-pancréatographie ré-
trograde endoscopique.

EE : Echo-endoscopie.

EIC : Echographie intracanalaire.
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du réseau canalaire pancréatique est
bordé par du tissu tumoral envahissant
I'ampoule de Vater, la papille mineure et
le duodénum (18). Les dilatations des
canaux peuvent s’étendre au-dela des
sites de prolifération épithéliale par effet
obstructif du mucus sécrété. A I'inverse,
des lésions épithéliales s’observent
dans des zones canalaires non dilatées.
L’association a une dilatation congéni-
tale du cholédoque et a une tumeur pa-
pillaire de la vésicule biliaire a été dé-
crite (19). En 1992, Furukawa et al. (20)
ont établi la premiere classification
macroscopique et radiologique de la di-
latation des canaux pancréatiques de
ces tumeurs : type | : dilatation uniforme
du canal principal, type ll: dilatation
segmentaire du canal principal, type Ill :
dilatation pseudo-kystique des canaux
secondaires, type IV : canaux secondai-
res dilatés. En 1997, Kuroda et al. (21)
ont proposé une classification anatomi-
que basée sur la morphologie des ca-
naux pancréatiques et la localisation de
la prolifération papillaire : I. la forme lo-
calisée au canal principal ou «main
duct type » ou le canal de Wirsung est
dilaté et la prolifération tumorale est lo-
calisée uniquement dans le canal prin-
cipal (45 % des cas environ), la forme
localisée aux canaux secondaires ou
« branch duct type » ou la tumeur n’est
pas localisée au canal principal et la di-
latation des branches secondaires est
isolée (40 % des cas environ), et la
forme combinée dans laquelle les lé-
sions touchent a la fois le canal principal
et les canaux secondaires (15 % des
cas environ) (fig. 1).

Aspect microscopique

Les cellules tumorales sont cylindri-
ques, muco-sécrétantes, plus rarement
caliciformes, avec des degrés divers
d’atypie cytonucléaire (modérée a sé-
vere) et une architecture variable :
plane, hyperplasique micropapillaire et
papillaire centrée par un axe conjonc-
tivo-vasculaire (fig. 2). Au sein d’'une
méme tumeur, les lésions épithéliales
sont a des stades variables : hyperpla-
sique, dysplasique plus ou moins sé-
vére et néoplasique (10, 20, 22-24). Des
Iésions de pancréatite chronique sont
observées, avec une atrophie fibreuse
du parenchyme pancréatique en amont
des dilatations canalaires. Elles sont
liées a I'obstruction des canaux par I'ac-
cumulation de mucus (14).

Yamada et al. en 1991 (25) et Furukawa
et al. en 1992 (26), suggérent une sé-
quence dysplasie-carcinome comme
dans les cancers du cOlon. Cette sé-
quence se décompose de la maniére
suivante : hyperplasie plane, papillaire,
dysplasique et enfin carcinome invasif.
L’extension canalaire des lésions tumo-
rales est, sauf exception, continue (27-
29). Ceci a un intérét thérapeutique :
lorsque la tranche de section est saine,
on peut considérer que I'exérése est
suffisante. La classification histologique
de I'Organisation Mondiale de la Santé
(3) de 'ensemble des TIPMP distingue :
I. les adénomes intracanalaires papil-
laires mucineux avec un degré de
dysplasie minime,

1. les tumeurs intracanalaires papillaires
mucineuses « borderline » avec des de-
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Fig. 1 : Classification anatomique d’aprés Furukawa et classification macroscopi-

que et radiologique d’aprés Kuroda.

Fig. 1: Pathological classification proposed by Furukawa and classification based
on gross and radiographic features proposed by Kuroda.
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grés de dysplasie modérée ou sévere
(carcinome in situ, non invasif),

lll. les carcinomes intracanalaires papil-
laires mucineux invasifs, infiltrant le pa-
renchyme pancréatique et/ou donnant
lieu a des métastases ganglionnaires ou
viscérales.

CLINIQUE

Le mode de révélation est le plus souvent
une poussée de pancréatite aigué sans
signe de gravité, des douleurs abdomina-
les et/ou un amaigrissement. Dans 15-
40 % des cas, il est noté des épisodes
antérieurs de pancréatite aigué intermit-
tents et récidivants a intervalle variable,
sans étiologie évidente, allant de quel-
ques semaines a quelques années
(moyenne de 48 mois) (4,5, 7-10, 14,
29). Ces poussées de pancréatite résul-
tent soit de I'obstruction canalaire par le
mucus sécrété, soit plus tardivement, de
I'évolution locorégionale d’une transfor-
mation maligne. Ultérieurement, apparait
une insuffisance pancréatique endocrine
(diabéte insulino-dépendant) ou exocrine
(stéatorrhée). Un ictere est noté dans 14
a50 % descas (7, 11, 17, 30-32) souvent
associé a la malignité (15). Il est lié soit a
une extension tumorale a la région am-
pullaire (29), soit a la communication en-
tre la paroi de la tumeur et la lumiere du
cholédoque comprimé (33) ou encore a
une migration d’'un fragment de projection
papillaire intracanalaire temporairement
obstructif au niveau de la papille (15). Plu-
sieurs cas de fistule pancréatico-duo-
dénale avec infiltration de la muqueuse
duodénale ont été rapportés (10, 28, 29,
34, 35). Une wirsungorragie, une masse
abdominale ou une élévation isolée de
amylasémie sont plus rarement révéla-
trices de la maladie. Enfin, la découverte
fortuite de ces lésions augmente et repré-
sente 18-22 % des cas (4, 13, 30).

IMAGERIE

Les objectifs de I'imagerie sont :

I. affirmer le diagnostic de TIPMP;
Il. préciser la topographie exacte des lé-
sions au sein du pancréas en vue d'une
exérese chirurgicale limitée ;

Ill. déceler une éventuelle dégénéres-
cence carcinomateuse invasive.

L’échographie

En échographie, les TIPMP ont 'aspect
de tumeurs kystiques. Le diagnostic
peut étre évoqué s'il existe une dilata-
tion du canal principal ou de plusieurs

J Radiol 2001,82
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Fig. 2 : Aspects microscopiques.
a : Canal principal (HES x 10) : association d’'une hyperplasie plane (petite fleche) et papillaire (grande fleche). Lumiére du canal rempli
de mucus (point).
b : Canal secondaire (HES x 10) : hyperplasie papillaire.
c : Adénome (HES x 40) : faible degré de dysplasie (grande fléche). Axe conjonctivo-vasculaire (petite fleche).
d : Carcinome intracanalaire (HES x 40) : dysplasie sévére. Axe conjonctivo-vasculaire (petite fleche).

Fig. 2: Microscopic findings.

a: Main duct (HESx10): flat (small arrow) and papillary (large arrow) hyperplasia. Main duct filled with mucin (dot).
b: Branch duct (HESx10): papillary hyperplasia.

c: Adenoma (HESx40): mild degree of dysplasia (large arrow). Stromal core (small arrow).

d: Intraductal carcinoma (HESx40): severe dysplasia. Stromal core (small arrow).

de ses branches de division sans calci-
fication (36, 37). Parfois dans les ca-
naux dilatés, de multiples échos hétéro-
génes traduisent la présence de mucus
solidifié (13) pouvant a tort mimer des
tumeurs solides, compte tenu de I'écho-
génicité variable de la mucine.

La tomodensitométrie (TDM)

Le diagnostic de TIPMP est évoqué de-
vant une dilatation réguliere du canal
principal ou des canaux pancréatiques
secondaires sans obstacle évident et le
plus souvent sans calcification (5, 12,
13, 31, 33, 38). La TDM comporte ce-
pendant certaines limites : 'absence de
visualisation du matériel mucoide intra-
canalaire et les dilatations canalaires
confondues avec des tumeurs kystiques
ou des pseudokystes.

I- les tumeurs du canal principal ou
« main duct type » correspondent a une
dilatation du canal de Wirsung, segmen-
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taire ou diffuse (31, 33). Dans certains
cas, la dilatation segmentaire peut pren-
dre laspect d’'une masse kystique
céphalique ou corporéo-caudale (fig. 3,
4, 5). Dans les formes étendues a I'en-
semble du canal principal, la dilatation
est isolée ou plus souvent associée a
des canaux secondaires dilatés, locali-
sés au processus uncinatus ou a la
queue du pancréas (38) (fig. 6). En I'ab-
sence de dilatation kystique, la distinc-
tion avec une pancréatite chronique
peut étre impossible (4, 36).

II- les tumeurs des canaux secondaires
décrites par Itai et al. (9) se traduisent
par la présence de petites formations
tubulaires et pseudo-kystiques hypo-
denses et homogénes, siégeant dans
un tiers des cas dans le processus unci-
natus. La forme microkystique est ca-
ractérisée par de multiples lacunes de
densité liquidienne disposées en
« grappe », séparées par de fins septa,
pouvant simuler un cystadénome sé-

© 2011 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. - Document téléchargé le 14/07/2011 par REGENT Denis (98961)

reux. La forme macrokystique, plus fré-
quente, peut étre uni ou multiloculaire.
L’atrophie parenchymateuse, initiale-
ment localisée en périphérie des Ié-
sions s’étend progressivement au reste
du pancréas situé en amont (fig. 4 et 6).
Des calcifications amorphes intralumi-
nales probablement dues a des dépéts
de sels calciques au sein de la mucine
sont possibles, mais inhabituelles. Ces
calcifications sont a l'origine de dia-
gnostics erronés de pancréatite chroni-
que (33). La TDM permet de visualiser
les végétations tumorales intracanalai-
res ou intrakystiques, de densité tissu-
laire, spontanément hyperdenses, se
rehaussant apres injection de produit
de contraste (fig. 7). La TDM est égale-
ment performante dans le bilan d’exten-
sion locorégional (13) (fig. 8) et a
distance : dissémination péritonéale ou
pseudomyxome et métastases hépati-
ques.
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Fig. 3, 4 et 5 : TIPMP segmentaire du canal principal de la téte du pancréas avec dilatation d’amont du canal principal, com-

pression du cholédoque et du canal cystique.

Fig. 3, 4 and 5: Main duct IPMT with segmental involvement of the pancreatic head and proximal dilatation of the main duct,
obstruction of common bile duct and cystic duct.

Fig. 3: Coupes scanographiques avec injection de la téte du
pancréas.

a : Dilatation pseudokystique du canal principal de la téte du pan-
créas (point). Communication directe entre le canal principal et la
dilatation pseudo-kystique (petites tétes de fleches).

b : Sur les coupes sous-jacentes : la lésion kystique est interpo-
sée entre la veine mésentérique et le duodénum (grande téte de
fleche), avec des bords réguliers, de fins septa (fleche) et sans
nodule mural.

Fig. 3: Postcontrast CT images through pancreatic head.

a: Cystic-like dilatation of the main duct in the region of the pan-
creatic head (dot). Direct communication between the main duct
and the cystic-like dilatation (small arrowhead).

b: On adjacent slices: the cystic lesion is interposed between
mesenteric vein and the duodenum (large arrowhead), with re-
gular margins, thin septa (small arrowhead) and without mural
nodule.
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Fig. 4 : Coupes scanographiques avec injection du corps et
de la queue du pancréas.

Dilatation de la voie biliaire principale (grande téte de fleche) et
du canal cystique (petite téte de fleche) au-dessus de la lésion
kystique. Augmentation de la taille de la vésicule biliaire (point).
a : Ectasie du canal principal du corps du pancréas, a bords ré-
guliers (grande fleche).

b : Atrophie modérée du parenchyme de la queue du pancréas
(petites fleches).

Fig. 4: Postcontrast CT images through pancreatic body and
tail.

Dilatation of the main bile duct (large arrowhead) and cystic duct
(small arrowhead) above cystic lesion. Gallbladder enlargement
(dot).

a: Ectasia of the main duct in the body of the pancreas with regular
margins (large arrow).

b: Moderate parenchymal atrophy of pancreatic tail (small arrow).
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Fig. 5 : CPRM et CPRE.

a : Coupe sagittale en séquence HASTE
(TR 10,9/TE 87,0-Siemens) de la téte du
pancréas. Hypersignal global de la Iésion,
meilleure visualisation des septa internes
(petites fleches) et du nodule le long de la
paroi antérieure (téte de fleche). Dilatation
des voies biliaires intra et extrahépatiques
(grandes fleches).

b : La CPRE montre la dilatation du cho-
lIédoque et du canal principal, mais la pro-
gression intra-kystique du produit de con-
traste est trés difficile.

Fig. 5: MRCP and ERCP.

a: Sagittal HASTE sequence image (TR
10.9/TE 87.0-Siemens) of the pancreatic
head. Overall high signal intensity of the
lesion, increased conspicuousness of the
internal septations (small arrows) and no-
dule (arrowhead) along the ventral mar-
gin. Dilatation of intra and extrahepatic bi-
liary tract (large arrows).

b: ERCP shows the dilated common bile
duct and the main duct but it is extremely
difficult to force contrast into the cyst.

J Radiol 2001,82
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Fig. 7 : TIPMP du canal principal avec
atteinte diffuse. Patiente non opérable.
TDM avec injection de produit de con-
traste.

a: Atrophie parenchymateuse. Petite
masse solide intracanalaire visible dans un
canal principal dilaté (téte de fleche).

b : Effet de masse sur la veine mésentéri-
que et l'artére gastro-duodénale (fleches).
¢ : Coupe sous-jacente : la téte et le pro-
cessus uncinatus sont occupés par une vo-
lumineuse masse kystique a parois irrégu-
lieres (tétes de fleches). Stent biliaire
(fleche).

Fig. 7: Main duct IPMP with diffuse in-
volvement. Surgery was not performed.
Postcontrast CT images.

a: Parenchymal atrophy. A small solid
mass is seen within a dilated main duct (ar-
rowhead).

b: Mass effect on mesenteric vein and gas-
tro-duodenal artery (arrows).

c: On adjacent slices: the head and the
uncinate process are occupied by a large
cystic mass with irregular margins (ar-
rowheads). Biliary stent (arrow).

La cholangio-pancréatographie
rétrograde endoscopique (CPRE)

La CPRE a été décrite comme I'examen
de choix, mais cet examen invasif reste
grevé d’un taux de morbidité et mortalité
non négligeable. Elle permet dans un
premier temps lors de la duodénoscopie
a vision latérale, d’identifier un écoule-
ment mucoide en provenance du pan-
créas au travers d’'une papille béante
(« patulous papilla » des anglo-saxons)
(fig. 9). Ce signe pathognomonique
n'est retrouvé dans la littérature que
dans environ 45-80 % des cas (1, 32)
(10, 30, 39). La dilatation de l'orifice de
la papille est retrouvée dans plus de
80 % des « main duct type » et des for-

J Radiol 200182

mes mixtes contre 54 % dans les
« branch duct type » (40). L'opacifica-
tion met en évidence une dilatation dif-
fuse ou segmentaire du canal principal
sans obstacle canalaire d’aval ni de cal-
cification, des pseudo-kystes uniques
ou multiples en «grappe de raisin »,
dont le caractére communicant avec le
canal de Wirsung est également essen-
tiel au diagnostic (10, 14, 17, 32). Des
lacunes irréguliéres et radio-transparen-
tes intracanalaires ou “filling defects”
sont mises en évidence au sein de ces
dilatations correspondant a I'accumula-
tion de mucus (4, 5, 11, 14, 41) (fig. 10)
ou occasionnellement a des tumeurs
polypoides. La CPRE semble insuffi-
sante pour établir, en préopératoire, la

© 2011 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. - Document téléchargé le 14/07/2011 par REGENT Denis (98961)
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Fig. 6 : TIPMP du canal principal avec
atteinte diffuse.

a et b: Coupes scanographiques avec
injection : dilatation modérée du canal prin-
cipal associée a des dilatations des canaux
secondaires de la téte et de la queue du
pancréas, macrokystique (fleches courbes)
et microkystiques (petites fleches). Com-
munication entre le canal principal et les
canaux secondaires (tétes de fleche). Atro-
phie diffuse du parenchyme pancréatique.
c: Lésions kystiques en «grappe de
raisins » du processus uncinatus (fleche)
séparées de fins septa.

Fig. 6: Main duct IPMP with diffuse in-
volvement.

a and b: Postcontrast CT images: Slight di-
latation of the main duct with dilatation of
branch ducts of the pancreatic head and
tail, macrocystic (curved arrows) and mi-
crocystic (small arrows). Communication
between the main duct and branch ducts
(arrowheads). Diffuse atrophy of the pan-
creatic parenchyma.

c: Grapelike cluster of cystic lesions loca-
ted in the uncinate process (arrow) boun-
ded by thin septa.

cartographie complete des Iésions ca-
nalaires, notamment dans les « branch
duct type » avec une architecture pseu-
dokystique multiloculaire, en raison de
la progression limitée du produit de con-
traste (42) (fig. 5). Les impactions mu-
coides canalaires et la béance papillaire
malgré l'utilisation d’un ballonnet ren-
dent difficile I'opacification canalaire
compléte (17, 42, 43). L’'amas de mucus
épais et les éléments tumoraux végé-
tant réalisent des images lacunaires in-
tracanalaires assez voisines voire iden-
tiques (44). La présence de ces
derniéres, est essentielle pour les distin-
guer des adénocarcinomes pancréati-
ques (31), et fortement corrélée avec le
potentiel malin de ces Iésions (45). Les
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Fig. 8 : TIPMP des canaux secondaires de la téte du pancréas. Nodule mural (fleche).

a : Coupe scanographique sans injection de produit de contraste : végétation tumorale sur le bord droit d’'un pseudokyste de la téte du
pancréas spontanément hyperdense. Duodénum (point). Cholédoque (téte de fleche).
b : Coupe scanographique avec injection de produit de contraste : rehaussement du nodule mural.

¢ : IRM coupe axiale séquence SS-FSE (TR 1300/TE 90-GE) : signal hyperintense global de la lésion kystique et nodule mural en
hyposignal.
d : Aspect microscopique (HES x 4) : coupe intéressant la dilatation pseudokystique. Tumeur papillaire visible macroscopiquement.

Fig. 8: Branch duct IPMT of the pancreatic head. Mural nodule (arrow).
a: Noncontrast axial CT: high density tumoral vegetation along the right margin of cyst-like mass of the pancreatic head. Duodenum

(dot). Common bile duct (arrowhead).

b: Postcontrast CT image: enhancement of the mural nodule.
c: Axial SS-FSE sequence image (TR 1300/TE 90-GE): overall high signal intensity of the cystic lesion and lower signal intensity of the

solid nodule.

d: Microscopic appearance (HESx4): cross section though the cyst-like dilatation. Grossly visible papillary tumor.

végeétations intracanalaires sont solidai-
res des parois canalaires ce qui permet
de les distinguer des impactions de mu-
cus mobiles (9).

L’écho-endoscopie (EE)
biliopancréatique,

la pancréatoscopie et I’échographie
intracanalaire (EIC)

L’EE permet de préciser le contenu des
canaux et des lésions kystiques de pe-
tite taille : soit tumoral correspondant a
des épaississements pariétaux irrégu-
liers ou a des formations polypoides hy-
peréchogénes (33, 46, 47) soit mucoide
sous forme de filaments hyperéchoge-
nes mobiles dans la lumiére. La taille des
dilatations kystiques lorsqu’elle est supé-
rieure a 10 mm pour certains (45) ou

30 mm pour d’autres (24) serait forte-
ment suggestive d’'une forme maligne.
L’EE affine le bilan d’extension locorégio-
nal des tumeurs dégénérées, notam-
ment lorsqu’il existe des formations poly-
poides qui franchissent les limites de la
paroi canalaire, pour envahir le paren-
chyme avoisinant (13, 48). Cependant,
la cartographie compléte des lésions
peut étre mise en défaut lorsque la tu-
meur est localisée dans la portion cau-
dale du pancréas (13). Dans I'étude de
Palazzo et al., 'EE avait sous ou sures-
timé I'étendue de la maladie dans 40 %
des cas (49). Taki et al., dans une étude
portant sur 66 patients, soulignent l'inté-
rét de la pancréatoscopie et de I'EIC
dans le bilan d’extension intracanalaire
et l'envahissement tumoral pour les
« main duct type » et la détection des no-
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dules muraux dans les «branch duct
type » (50). Le diagnostic histologique de
TIPMP n’est encore aujourd’hui que tres
rarement posé en préopératoire par biop-
sie sous EE des nodules tumoraux ou
des masses solides ou par biopsie trans-
papillaire wirsungienne endoscopique,
qui n’est réalisable que pour les formes
touchant le canal pancréatique (30).

L’IRM et la cholangio-pancréatographie
par résonance magnétique (CPRM)

L’IRM est un examen non invasif et fa-
cilement reproductible. Les séquences
en écho de gradient rapides permettent
'exploration dynamique multiphasique
et I'étude multiplanaire du parenchyme
pancréatique. La CPRM par acquisi-
tions en spin-écho ultra-rapides « single

J Radiol 2001,82
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shot » fournit une étude canalaire pan-
créatique et biliaire de tres haute qualité
(séquences spin écho rapide TSE-
RARE et TSE-HASTE). Pour affirmer le
diagnostic, il est important de montrer la
présence de substance mucoide dans
les formations pseudokystiques et dans
le canal principal. Mais actuellement
aucune séquence n’a vraiment fait la
preuve de son efficacité dans ce do-
maine. Les séquences en écho-planar
pondérées en diffusion pourraient aider
dans la différenciation entre les tumeurs
mucineuses et les autres lésions kysti-

J Radiol 200182

ques du pancréas, mais leur réalisation
en pratique courante semble encore dif-
ficile. La mucine intracanalaire apparait
en net hypersignal T2 et de signal varia-
ble en T1 en fonction de sa richesse
protéique. Il est surtout important de
confirmer, par cette méthode, la pré-
sence d’'une structure tubulaire mettant
en relation la Iésion kystique et le canal
principal (51). La détection de celle-ci
reste difficile, liée au caractére relative-
ment large et court des canaux de com-
munication. Dans les «branch duct
type » lorsqu’elle apparait sous forme
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Fig. 9 : TIPMP du canal principal et fis-
tule duodénale : duodénoscopie.

Un élargissement de la papille majeure (pe-
tite fleche) et la fistule duodénale (grande
fleche) avec extrusion de mucine au travers
des deux orifices.

Fig. 9: IPMP main duct and fistula: duo-
denoscopy.

Patulous orifice of the major papilla (small
arrow) and duodenal fistula (large arrow)

d with mucin extruding from both openings.
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Fig. 10 : CPRE de 2 patients dif-
férents.

Volumineuse masse kystique mul-
tiloculaire (fleches courbe) de la
téte (a) et du processus uncinatus
(b). Dilatation kystique des ca-
naux secondaires (petites fle-
ches). Impactions mucoides intra-
canalaires (grandes fleches).

Fig. 10: ERCP images of 2 diffe-
rent patients.

A large multiseptated cystic mass
(curved arrows) of the head (a)
and uncinate process (b). Cystic
dilatation of branch ducts (small
arrows). Fillings defects attributed

b to mucin.

d'une structure tubulaire d’environ
3 mm, elle semble plus spécifique de la
pathologie (51). La CPRM est plus per-
formante que la CPRE (44, 52) dans
I'établissement de la cartographie com-
pléte préopératoire des anomalies ca-
nalaires, notamment dans les formes
débutantes de type Il et IV de la classi-
fication de Furukawa (fig. 11). De plus,
elle présente une plus grande sensibilité
dans la différenciation entre les nodules
muraux et les impactions mucineuses
intracanalaires, et par Ia méme dans la
différenciation entre tumeurs bénignes
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Fig. 11 : TIPMP microkystique des
canaux secondaires de la téte du
pancréas.

a: CPRM coronale oblique en sé-
quence RARE (TR 2800/TE 1100-
Siemens) : canal principal du corps et
de la queue fin et régulier (fleches).
Lésion multiloculaire en hypersignal,
microkystique de la téte (tétes de fle-
che) sans communication évidente
entre la Iésion et le canal principal.

b et c: CPRM axiale en séquence
HASTE (TR 1300/TE 90-Siemens) et
écho de gradient T1 FAT SAT Gado-
linium (TR 182,6/TE 4,0-Siemens) de
la téte du pancréas : Iésions kystiques
en « grappe de raisin » bordées par
des septa fins (fleches).

Fig. 11: Microcystic branch duct
IPMT in the pancreatic head.

a: Oblique coronal RARE sequence
image (TR 2800/TE 1100-Siemens):
thin and regular main duct in the body
and tail of the pancreas (arrows). A
high signal intensity multiloculated,
microcystic lesion of the head (ar-
rowheads) without apparent commu- g
nicating duct between the main duct
and the cystic lesion.

b and c: Axial HASTE MRCP (TR 1300/TE 90-Siemens) and gadolinium-enhanced
axial FAT SAT T1-weighted gradient-echo (TR 182.6/TE 4.0-Siemens) images of the
pancreatic head: grapelike cystic lesions bounded by thin septa (arrows).

et malignes (44, 53, 54). En effet, les sé-
quences HASTE offrent une analyse
mixte du systeme pancréato-biliaire et
du parenchyme adjacent, précisent 'ar-
chitecture tumorale, en particulier les
septa et les végétations intracanalaires.
Dans les formes bénignes, les septa
sont fins et réguliers, et dans les formes
malignes, plus épais et irréguliers asso-
ciés a des nodules muraux. Les nodules
muraux sont parfaitement visualisés en
hyposignal, bordés par le liquide intra-
canalaire en hypersignal (fig. 12). La su-
périorité de la résolution en contraste de
I'IRM par rapport a la TDM permet, dans
un méme temps, une meilleure évalua-
tion de I'extension péripancréatique et
de I'envahissement vasculaire. De plus,
l'innocuité de la CPRM présente un in-
térét dans le suivi des patients non opé-
rés pour évaluer les modifications de
taille, 'extension des tumeurs et pour
déterminer I'apparition de nouvelles 1é-
sions (53). La CPRM est donc plus pré-
cise pour évaluer le type, la taille et I'ex-
tension tumorale des TIPMP que la
CPRE (44), mais le caractere communi-
cant des lésions kystiques et du canal
principal n’est pas toujours évident et
les impactions mucoides sont invisibles.
Malgré limportant arsenal dont nous
disposons actuellement, le diagnostic
semble reposer sur la combinaison de
'ensemble des examens dimagerie.
Barbe et al. (13) dans leur série de
30 patients, montrent que le diagnostic
de TIPMP a été suspecté par la TDM,

I'EE et la CPRE dans respectivement
55, 78 et 92 % des cas. L’association
des trois examens a permis d’évoquer
le diagnostic dans 100 % des cas. L’ex-
tension pancréatique des Iésions n’est
correctement appréciée que dans 60 a
70 % des cas, par chacun de ces exa-
mens ou par leur association (48, 13).
La distinction entre lésions maligne et
bénigne par les moyens d’imagerie
reste difficile (fableau ). La détection de
Iésions malignes invasives ne dépasse
pas 80 % pour la TDM, la CPRE et 'EE
(48). Les valeurs de la CPRM, de la
pancréatoscopie et de I'EIC restent a
préciser, bien que ces dernieres ne fas-
sent pas partie du bilan d’imagerie en
routine. Les publications récentes sem-
blent, cependant, montrer leur supério-
rité dans la cartographie, I'extension ca-
nalaire des lésions et le diagnostic de
malignité.

AUTRES EXAMENS
COMPLEMENTAIRES

La biologie standard et le dosage séri-
que des marqueurs tumoraux (ACE et
Ca 19-9) ne sont pas efficaces dans le
diagnostic et dans le suivi des TIPMP
(7). Lanalyse cytologique du suc pan-
créatique semble avoir une sensibilité et
spécificité meilleures que le dosage sé-
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rique des marqueurs tumoraux (sensibi-
lit¢ de 57 et 69 % respectivement et
spécificité de 100 % pour les 2). Les
taux d’ACE, du Ca 19-9, du Ca 72-4 et
des mucines M1 sont habituellement
élevés dans le liquide des Iésions kysti-
ques du pancréas prélevé sous controle
échographique ou TDM, tandis que les
taux de 'amylase et la lipase sont varia-
bles (49). Pour Uehara et al., I'étude cy-
tologique du liquide pancréatique pour
différencier la malignité ou la bénignité
est supérieure a I'EE ou a la CPRE (30),
résultats non confirmés par Yamagushi
et al. (45). Les techniques de biologie
moléculaire avec dosage du Ki-ras per-
mettraient de différencier les TIPMP des
pancréatites chroniques, mais elles sont
encore du domaine de la recherche.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Les TIPMP sont des tumeurs kystiques
du pancréas et deux diagnostics diffé-
rentiels doivent étre évoqués : les pseu-
dokystes de la pancréatite chronique et
les cystadénomes mucineux.

La pancréatite chronique

L’histoire de la maladie est en général
marquée par un passé d’éthylisme chro-
nique, des épisodes de pancréatite avec
une insuffisance exocrine tardive et un

J Radiol 2001,82
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Fig. 12 : TIPMP macrokystique des canaux secondaires du processus uncinatus.
a-c : Coupes coronales obliques et axiale en séquence FSE (TR 57611/TE 958-GE) : Iésion multiloculaire macrokystique avec des
cloisons fines et une projection papillaire en hyposignal (fleches noires). Dilatation des canaux secondaires de Iisthme du pancréas
(fleches blanches).
d : Coupe axiale en écho de gradient T1 FAT SAT avec Gadolinium (TR 100/TE 1,6-GE) : rehaussement du nodule intrakystique (fleche
blanche).

Fig. 12: Macrocystic branch duct IPMP of the uncinate process.
a-c: Oblique coronal and axial FSE sequence images (TR 57611/TE 958- GE): multiloculated macrocystic lesion with thin septa and
low-signal intensity papillary projection (black arrows). Branch ducts dilatations of the pancreatic neck (white arrows).

d: Gadolinium-enhanced axial T1-weighted gradient-echo image (TR 100/TE 1.6-GE): enhancement of the nodule within the cyst (white

arrow).

Tableau | :

Critéres radiologiques de malignité.
Table I:

Diagnosis of malignancy.

Echographie TDM CPRE EE IRM-CPRM

Dilatation du canal principal (8-10 mm <)
Nodules muraux

Septa épaissis et irréguliers

Extension extra-canalaire

Dilatation de la voie billaire principale
(aspécifique)

Extension locorégionale

++ +H+ A +H++
+ I S S e
+ ++ At
+ ++ +
+++ +H+ +++
+ +++ ++ ++++

age de début plus précoce. La présence
de calcifications intracanalaires, de dila-
tations diffuses, moniliformes a bords ir-
réguliers du canal de Wirsung de 3-
15 mm (moyenne de 6,7 mm) (55, 56)
et des canaux secondaires, est en fa-
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veur d’'une pancréatite chronique. Les
pseudokystes sont fréquents, mais
comme dans les TIPMP, communiquent
dans 70 % des cas avec les canaux
pancréatiques. Dans les formes débu-
tantes de pancréatite chronique, le dia-
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gnostic différentiel reste difficile avec les
formes diffuses du canal principal ou
« main duct type », notamment en cas
de calculs radiotransparents.

Les cystadénomes
et cystadénocarcinomes mucineux

L’absence de différence architecturale
significative entre les TIPMP et les tu-
meurs mucineuses kystiques, est a I'ori-
gine d’une confusion entre ces deux en-
tités (37,56). Les cystadénomes
mucineux (43) surviennent le plus sou-
vent chez des femmes d’une cinquan-
taine d’années (sex-ratio F/H de 6), pour
les cystadénocarcinomes, le sex-ratio
est plus proche de 1 et 'dge moyen de
révélation est compris entre 55 et
65 ans. Les cystadénomes siegent plus
souvent dans le corps ou la queue du
pancréas (75 %), contrairement aux
cystadénocarcinomes qui se localisent
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Fig. 13 : Diagnostic différentiel — Cystadénocarcinome mucineux.
a et b : Coupe scanographique avec injection du corps et de la queue du pancréas : dilatation du canal principal et masse kystique de
la queue (fleches).
¢ : Coupe axiale en écho de gradient T1 FAT SAT avec Gadolinium : rehaussement de fines cloisons intrakystiques.

d : Coupe coronale oblique en séquence RARE : masse kystique multi-loculaire (grande fleche). Canal principal du corps du pancréas
dilaté (fleche) en communication directe avec la lésion kystique. Voie biliaire principale (téte de fleche).

Fig. 13: Differential diagnosis—mucinous cystadenocarcinoma.
a and b: Postcontrast CT images through the body and tail of the pancreas: main duct dilatation and cystic mass of pancreatic tail (arrow).
c: Gadolinium-enhanced axial T1-weighted gradient-echo image: enhancement of intra-cystic thin septations.

d: Oblique coronal RARE sequence image: multi-locular cystic mass (large arrow). Dilated main duct of the body of the pancreas (arrow)
and direct communication with the cystic mass. Common bile duct (arrowhead).

préférentiellement dans la téte (60 %
des cas) (16). lls sont découverts fortui-
tement, devant une masse abdominale,
des douleurs abdominales, un ictére,
une altération de I'état général, une sté-
nose duodénale ou une pancréatite
aigué par obstruction canalaire. Les lé-
sions, globalement rondes ou ovalaires,
sont uniques, uni ou pauci-loculaires
constituées d’'un ou plusieurs kystes
mesurant plus de 2 cm de diamétre. Le
diametre global peut étre largement su-
périeur a 10 cm. L’absence de commu-
nication entre le kyste et les canaux
pancréatiques est de regle, ce qui per-
met de les différencier des TIPMP seg-
mentaires touchant le canal principal
(fig. 3b). La papille de Vater est nor-
male, sans extrusion de mucus et le ca-
nal principal est habituellement non di-
laté. Les exceptionnels cas de tumeurs
kystiques mucineuses, ou le mucus se
déverse dans le canal principal, sont

quasiment impossibles, en imagerie, a
différencier des TIPMP segmentaires
touchant le canal principal (fig. 13). Des
végétations endokystiques peuvent faci-
lement étre mises en évidence lorsqu’el-
les sont volumineuses. Des calcifica-
tions périphériques arciformes, sont
présentes dans 10-15 % des cas. Les
cystadénomes sont totalement encap-
sulés par du tissu fibreux ayant une ar-
chitecture identique a celui du stroma
ovarien.

Les cystadénomes séreux

Les cystadénomes séreux sont toujours
bénins, et découverts de maniere for-
tuite en imagerie dans 50 % des cas. lls
touchent plus souvent la femme que
’homme (sex-ratio H/F de 1,5). L’age
moyen est supérieur a 60 ans. lls peu-
vent étre de petite taille, souvent situés
au niveau céphalique (9, 17). Leur pré-
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sentation radiologique peut mimer des
TIPMP microkystiques des canaux se-
condaires. En TDM et IRM, ils apparais-
sent sous forme de structures microkys-
tiques en «nid dabeille » avec des
calcifications centrales en « coucher de
soleil », caractéristiques mais rares
(30 % des cas) (16). lls ne présentent
aucune communication avec le canal
principal. Les rares formes macrokysti-
ques (kystes de plus de 2 cm de diamé-
tre) se répartissent en « rayon de roue »
a partir d’'une zone centrale microkysti-
que. Le contenu des macrokystes appa-
rait toujours totalement homogéne et
transsonore en écho-endoscopie. Pour
cette forme, le diagnostic différentiel
avec les TIPMP segmentaires du canal
principal ou macrokystiques des canaux
secondaires reste le plus souvent en
suspens (49).

J Radiol 2001,82
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Les tumeurs neuroendocrines
a forme kystique

Les tumeurs neuroendocrines a forme
kystique du pancréas sont trés rares.
L’age moyen est de 48 ans, sans prédi-
lection pour le sexe masculin ou fémi-
nin. Elles sont habituellement bénignes,
mais plusieurs observations de tumeurs
malignes avec métastases ont été rap-
portées. Elles peuvent entrer dans le ca-
dre d’une néoplasie endocrinienne mul-
tiple de type 1 (NEM 1). Le diametre
tumoral varie entre 1,2 et 20 cm, avec
un diametre moyen de 8 cm. La lumiére
du kyste contient un liquide citrin sé-
reux, hématique ou un magma nécroti-
ques. En périphérie, le kyste est limité
par une coque fibreuse parfois doublée
en dedans de bourgeons d’allure tumo-
rale, bombant dans la lumiére du kyste.

Adénocarcinomes du pancréas

La présentation des TIPMP est considé-
rée comme radicalement différente des
adénocarcinomes du pancréas. L’'adé-
nocarcinome est originaire de branches
trés périphériques de I'arborescence
pancréatique contrairement aux TIPMP
qui proviennent soit du canal principal
ou des branches secondaires. Cepen-
dant, méme histologiquement, il est par-
fois difficile de faire la différence entre
les carcinomes intracanalaires papillai-
res mucineux invasifs et la composante
invasive des adénocarcinomes canalai-
res du pancréas (23, 56, 57).

TRAITEMENT

Le traitement idéal des TIPMP consiste
a réséquer toutes les lésions canalaires
du fait de leur caractére précancéreux
et des bons résultats obtenus apres chi-
rurgie. En cas de tares viscérales ou bi-
lan d’extension défavorable, un traite-
ment endoscopique peut étre envisagé.

Traitement chirurgical

Une résection pancréatique limitée est
généralement proposée, adaptée au
siége tumoral : une duodénopancréa-
tectomie céphalique, splénopancréatec-
tomie gauche ou isthmectomie. L’éten-
due de l'exérese est donc le probléme
principal si on veut éviter la récidive
adénomateuse ou carcinomateuse a
partir des voies canalaires du moignon
pancréatique. L’examen extemporané
des adénopathies satellites et de la tran-
che de section pancréatique est indis-
pensable et, si possible, la pancréatos-
copie peropératoire. La constatation de
Iésions proliférantes intracanalaires
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confirmée par examen extemporané,
doit conduire a étendre la pancréatecto-
mie et a pratiquer si nécessaire, une
pancréatectomie totale dans des formes
diffuses ou bifocales. Dans une étude
récente portant sur 40 patients, Paye
souligne l'intérét de 'examen extempo-
rané en montrant que le bilan topogra-
phique pré-opératoire (TDM, CPRE et
EE) est pris en défaut dans 41 % des
cas (58). Enfin, le risque carcinologique,
difficilement évalué en préopératoire,
doit étre mis en balance avec I'age, le
terrain, le risque et les conséquences
fonctionnelles de la chirurgie (insuffisan-
ces pancréatiques endocrine et exo-
crine). La morbidité de ces résections
pancréatiques reste encore importante
(59).

Traitement endoscopique

Comme ces tumeurs ont pour la plupart
une évolution assez lente (14, 29), une
approche symptomatique et conserva-
trice peut constituer une alternative
chez des patients inopérables, trop
agés ou avec des lésions envahissant
I'ensemble du pancréas. La sphinctéro-
tomie endoscopique ou la mise en place
de prothéses endocanalaires pancréati-
ques ou biliaires, peuvent supprimer les
symptémes et prévenir les crises de
pancréatite aigué récidivante en levant
I'obstruction canalaire constituée par les
bouchons muqueux (4, 14, 37, 60).
Dans les formes apparemment béni-
gnes, une surveillance clinique, biologi-
que et radiologique sera réalisée. Koito
et al. (53) soulignent, dans ce cadre 13,
lintérét de la CPRM pour évaluer les
modifications de taille, I'extension de la
tumeur et pour déterminer I'apparition
de nouvelles lésions.

EVOLUTION — PRONOSTIC

Evolution chez les malades opérés

Le pronostic des TIPMP est plus favo-
rable que celui des adénocarcinomes
pancréatiques (5, 8-11, 14, 17, 29, 45).
L’analyse de Kimura et al. (7), sur
244 cas de la littérature, indique un taux
de survie global aprés chirurgie a 5 ans
de 82 % contre 17 % pour les adénocar-
cinomes pancréatiques. Les TIPMP
sont caractérisées par un risque de
transformation carcinomateuse élevé,
de l'ordre de 40 %, mais avec une pro-
portion de tumeurs résécables de 87 a
91 % (8). Dans les grandes séries chi-
rurgicales, récemment publiées, il exis-
tait plus de 40 % de cancers invasifs,
pres de 10 a 20 % de dysplasies séve-
res (carcinome in situ), et pres de 30 a
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40 % d’hyperplasies ou de dysplasies
minimes a modérées. Un carcinome in-
vasif est trouvé dans 20 a 30 % des cas,
en cas de taille supérieure a 6 cm. Cette
évolution plus favorable (9, 14) doit étre
toutefois modulée comme I'ont confirmé
Paye et al. (59) et Barbe et al. (13) dans
le suivi des formes dégénérées invasi-
ves. En se basant sur la classification
anatomique de Kuroda et al. (21), les
formes touchant le canal principal et la
forme mixte sont de pronostic plus pé-
joratif que la forme localisée aux canaux
secondaires dont la nature histologique
est moins évoluée (adénome et carci-
nome in situ) (7).

Evolution chez les malades non
opérés

Kimura et al. (7), rapportent que sur les
25 cas n’ayant pas bénéficié d’un traite-
ment chirurgical, 13 sont décédés des
suites d’une forme invasive de TIPMP.
Le risque de développer une maladie
métastatique est noté dans plus de
50 % des TIPMP invasives (4, 5).

CONCLUSION

Les tumeurs intracanalaires papillaires
mucineuses du pancréas se caractéri-
sent par une prolifération épithéliale
d’architecture papillaire du canal princi-
pal et/ou des canaux secondaires. Le
mode de révélation habituelle est une
pancréatite aigué récidivante et une in-
suffisance pancréatique. Les progres de
imagerie permettent une meilleure dé-
tection, une appréciation plus précise de
la topographie, de I'extension canalaire
et de son caractéere malin. La TDM, 'EE
et la CPRE constituent les examens de
référence. L'IRM et la CPRM n'ont ja-
mais fait 'objet d’une évaluation spéci-
fique avec I'ensemble de ces techni-
ques, mais semblent prometteuses. La
pancréatoscopie et I'EIC, malgré leur
caractere invasif, ont un intérét préopé-
ratoire dans I'appréciation de I'extension
des lésions et de leur malignité. Le ris-
que de transformation carcinomateuse
(environ 40 % des cas) de ces tumeurs,
longtemps considérées comme de bon
pronostic, impose une exérése chirurgi-
cale dont I'étendue est guidée par I'exa-
men histologique extemporané de la
tranche de section.
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