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IntroductionIntroduction

�� Femme 25 ans, consulte car s’est palpé une Femme 25 ans, consulte car s’est palpé une 

masse dans l’hypochondre doitmasse dans l’hypochondre doit

�� Elle est par ailleurs asymptomatiqueElle est par ailleurs asymptomatique



AntécédentsAntécédents

�� Pas d’antécédents personnels particuliersPas d’antécédents personnels particuliers

�� Père: RASPère: RAS

�� Mère: HTAMère: HTA

�� Sœur: opérée d’une tumeur endocrine du Sœur: opérée d’une tumeur endocrine du 

pancréaspancréas



Examen cliniqueExamen clinique

�� Pas d’altération de l’état général, ni Pas d’altération de l’état général, ni 

d’amaigrissement récent.d’amaigrissement récent.

�� Le bilan biologique est normal (bilan hépatique, Le bilan biologique est normal (bilan hépatique, 

NFS, HbA1c)NFS, HbA1c)



�� Masse kystique de l’isthme pancréatique multi cloisonnée prenantMasse kystique de l’isthme pancréatique multi cloisonnée prenant
le contraste de 7 cm, refoulant le lobe hépatique gauchele contraste de 7 cm, refoulant le lobe hépatique gauche

�� Foie de taille normal homogène sans nodules individualisablesFoie de taille normal homogène sans nodules individualisables

�� Vaisseaux hépatiques et porte perméablesVaisseaux hépatiques et porte perméables

�� Pas d’anomalies des voies biliairesPas d’anomalies des voies biliaires

ScannerScanner



Lésion solide et kystique de 7 cm, dans la région juxta isthmique

DPC



Hématoxyline - éosine





Hématoxyline - éosine

Hétérogénéité: zones

de cellules pigmentées



Perls - Fontana Masson +

Pigment: fer? Mélanine? Lipofuchine?

Fer Mélanine?Lipofushine?



Melan A: +

HMB45: +

Protéine S-100 +

Pigment mélanique



CD56Synaptophysine

Chromogranine A

Origine?

Marqueurs endocrines +



Marqueur épithélial KL1+++Marqueur épithélial KL1+++

tumeur d’origine épithélialetumeur d’origine épithéliale

KL1



DiagnosticDiagnostic

�� Tumeur endocrine bien différenciéeTumeur endocrine bien différenciée ::

�� Pronostic incertain (OMS)Pronostic incertain (OMS)

�� pT3N0MxR0 (ENETS); pT2 (UICC)pT3N0MxR0 (ENETS); pT2 (UICC)

�� Pigmentée: contingent à grandes cellules Pigmentée: contingent à grandes cellules 

(pigment type mélanique)(pigment type mélanique)

�� Forme familiale ??         Sœur opérée à Nantes Forme familiale ??         Sœur opérée à Nantes 

de 2 tumeurs endocrinesde 2 tumeurs endocrines



Sœur: 2 TE du pancréas.…pigmentéesSœur: 2 TE du pancréas.…pigmentées

Synaptophysine + Chromogranine A +



TE du pancréas pigmentée «TE du pancréas pigmentée « familialefamiliale »»

�� A/ TE du pancréas: généralitésA/ TE du pancréas: généralités

�� B/ TE du pancréas: formes héréditairesB/ TE du pancréas: formes héréditaires

�� C/ tumeurs pigmentées du pancréasC/ tumeurs pigmentées du pancréas



A/Tumeurs endocrines du pancréasA/Tumeurs endocrines du pancréas

�� Tumeurs rares (1 à 2% des tumeurs pancréatiques) Tumeurs rares (1 à 2% des tumeurs pancréatiques) 

�� Parfois fonctionnelles (symptômes cliniques liés à la Parfois fonctionnelles (symptômes cliniques liés à la 

sécrétion hormonale)sécrétion hormonale)

�� Aspect microscopique caractéristiqueAspect microscopique caractéristique

�� >90% bien différenciées>90% bien différenciées



Classification TNM des TE du pancréas:Classification TNM des TE du pancréas:

ENETS 2006 et UICC 2010 ENETS 2006 et UICC 2010 

Classifications différentes pour les TE du Classifications différentes pour les TE du 

pancréas et de l’appendice…pancréas et de l’appendice…



B/ TE du pancréas et syndromes B/ TE du pancréas et syndromes 

�� 2 syndromes héréditaires prédisposent à des 2 syndromes héréditaires prédisposent à des 

tumeurs endocrines pancréatiques:tumeurs endocrines pancréatiques:

1.1. NEM1NEM1 (néoplasie endocrinienne multiple type 1)(néoplasie endocrinienne multiple type 1)

2.2. Maladie de Von Hippel LindauMaladie de Von Hippel Lindau

3.3. Autres (neurofibromatose)Autres (neurofibromatose)



NEM1NEM1

�� La plus fréquente devant une TE du pancréasLa plus fréquente devant une TE du pancréas

�� Maladie à transmission autosomique dominanteMaladie à transmission autosomique dominante

�� Incidence entre 1/20.000 et 1/40.000Incidence entre 1/20.000 et 1/40.000

�� Prédispose à:Prédispose à: hyperparathyroïdismehyperparathyroïdisme primaire ,TE primaire ,TE 

pancréatiques ou duodénales, adénome pancréatiques ou duodénales, adénome 

hypophysaire, tumeurs hypophysaire, tumeurs adrénocorticalesadrénocorticales, TE , TE 

thymiques    thymiques    



Atteinte pancréatique et NEM1Atteinte pancréatique et NEM1

�� Atteinte pancréatique chez Atteinte pancréatique chez 

3030--75% des patients avec 75% des patients avec 

MEN1MEN1

�� TE souvent multiples, TE souvent multiples, 

parfois kystiquesparfois kystiques

�� La plupart des patients La plupart des patients 

présentent de nombreux présentent de nombreux 

microadénomesmicroadénomes ((<5mm) <5mm) 

non non sécretantssécretants associésassociés

NosNos patientespatientes::

--pas de mutation NEM1pas de mutation NEM1

--pas d’autre signe de NEM1pas d’autre signe de NEM1



Maladie de von HippelMaladie de von Hippel--LindauLindau

�� Maladie génétique à transmission autosomique dominante, Maladie génétique à transmission autosomique dominante, 

liée à l’altération du gène liée à l’altération du gène VHLVHL suppresseur de tumeur suppresseur de tumeur 

(chromosome 3p25(chromosome 3p25--26)26)

�� Incidence = 1/36000Incidence = 1/36000

�� Prédispose au développement de tumeurs d’une grande Prédispose au développement de tumeurs d’une grande 

variabilité phénotypique selon les patients:variabilité phénotypique selon les patients:

hémangioblastomes du SNC (60 à 80%), angiomes hémangioblastomes du SNC (60 à 80%), angiomes 

rétiniens (50%), rétiniens (50%), kystes et tumeurs endocrines du pancréaskystes et tumeurs endocrines du pancréas, , 

kystes et carcinome à cellules claires du rein (30 à 60%), kystes et carcinome à cellules claires du rein (30 à 60%), 

phéochromocytomes (10 à 20%), etc. phéochromocytomes (10 à 20%), etc. 



Atteinte pancréatique et VHLAtteinte pancréatique et VHL

�� Lésions kystiquesLésions kystiques:: kystes simples kystes simples 

et cystadénomes séreux et cystadénomes séreux (35(35--75%)75%)

�� Tumeurs endocrinesTumeurs endocrines

(10(10--17%)17%)

�� Souvent multiples et non Souvent multiples et non 

sséécrcréétantestantes

�� Composante Composante àà cellules claires cellules claires 

(60%)(60%)

�� Plus vascularisPlus vasculariséées que TE es que TE 

non VHLnon VHL

�� PrPréésence de microadsence de microadéénomesnomes



C/C/Tumeurs pigmentées du pancréasTumeurs pigmentées du pancréas

�� Les tumeurs pigmentées du pancréas sont très rares Les tumeurs pigmentées du pancréas sont très rares 

�� Il faut en 1Il faut en 1erer lieu éliminer une lieu éliminer une métastase de mélanomemétastase de mélanome

�� Autre diagnostic à évoquer:Autre diagnostic à évoquer:

--SchwannomeSchwannome pigmentépigmenté

-- Tumeurs solides et Tumeurs solides et pseudopapillairespseudopapillaires pigmentées (2 cas pigmentées (2 cas 
décrits):   décrits):   1 cas 1 cas lipofuchinelipofuchine et 1 cas mélanineet 1 cas mélanine

-- Tumeurs endocrines pigmentées (2 cas décrits):Tumeurs endocrines pigmentées (2 cas décrits): lipofuchinelipofuchine

jamais rapporté avec mélanine (plusieurs cas décrijamais rapporté avec mélanine (plusieurs cas décrits ts 
poumon poumon carcinoïde typique et atypiquecarcinoïde typique et atypique))





HMB45



ConclusionConclusion

�� TE pancréatique pigmentée (mélanine) TE pancréatique pigmentée (mélanine) 

familiale à priori non NEM1, non VHLfamiliale à priori non NEM1, non VHL

�� Pas d’autre tumeur connuePas d’autre tumeur connue

�� Mutation/ maladie en cause??Mutation/ maladie en cause??


