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Introduction:-

Les paragangliomes vésicaux sont extrémement rares, constituant 10% de 1’ensemble des paragangliomes et moins
de 0.06 % de toutes les tumeurs vésicales. Ils proviennent des cellules chromaffines situées dans la couche
musculeuse de la paroi vésicale et peuvent étre fonctionnels ou non fonctionnels. Le couple imagerie-biologie
permet d’affirmer le diagnostic, mais seule I’histologie permet de différencier entre un paragangliome et un
carcinome urothélial.

L'objectif de ce travail est de mettre en exergue a travers cing cas rapportés mais également grace a une revue de la
littérature, les particularités épidémiologiques, cliniques, anatomopathologiques et thérapeutiques de cette
pathologie dans sa forme urologique.

Materiels et Méthodes:-

Il s’agit d’une étude rétrospective sur une période de 10 ans, qui s’est intéressée a cing cas recensés de
parangangliomes vésicaux, au niveau du service d’urologie du CHU Mohammed VI de Marrakech, en collaboration
avec le service d’anatomopathologie.

Observations:-

Le premier cas concernait une patiente de 43ans, sans antécédents pathologiques particuliers, qui avait rapporté
depuis quatre ans de sa consultation une hématurie terminale intermittente, associée a un syndrome du bas appareil
urinaire type remplissage. L’échographie abdomino-pelvienne a retrouvé un processus lésionnel de la paroi latérale
droite de la vessie mesurant 1,7 x 2,5 cm, hypoéchogéne, hétérogéne, d’allure tumorale, sans retentissement sur le
haut appareil urinaire. La cystoscopie a montré un processus tumoral de 20 mm au niveau du bas fond vésical, ferme
d’allure non urothéliale a distance des méats. La patiente a bénéficié d’une résection transurétrale compléte sous
anesthésie locorégionale. Au cours de la résection, il n’y a pas eu de trouble de la tension artérielle, ni de troubles
électrocardiographiques au monitorage au contact avec le processus. Les suites opératoires étaient simples.

L’examen anatomopathologique a objectivé des cellules polygonales avec un cytoplasme granuleux basophile
organisées en Tlots et séparés par du tissu conjonctif richement vascularisé, faisant évoquer le diagnostic
deparagangliome vésical [Figure 1]. On a réalisé par la suite un dosage des dérivés méthoxylés urinaires
(métanéphrine et normétanéphrine) qui sont revenus normaux.

Corresponding Author:- A. Houlali
311


http://www.journalijar.com/

ISSN: 2320-5407 Int. J. Adv. Res. 12(03), 311-319

Figure 1:- Aspect microscopique anatomopathologique des copeaux de résection
enfaveurd’unparagangliomevésical(x 400).

Le deuxiéme cas concernait une patiente de 29 ans, qui avait comme antécédents une hypertension artérielle
paroxystique mal suivie. La patiente a été hospitalisée pour bilan étiologique de douleurs pelviennes remontant a un
an qui s’aggravent au moment des menstruations avec des accés paroxystiques faits de palpitations, céphalées,
hypersudation et acouphénes survenant généralement aprés la miction, associés a des signes urinaires irritatifs. Le
dosage de I’acidevanyl-mandélique urinaire était normal a 2,81mg/24h. Le dosage des métanéphrines et des
normétanéphrines urinaires n’a pas été réalisé. L’imagerie par résonance magnétique pelvienne a objectivé une
Iésion de la paroi vésicale mesurant 20/10 mm, hyperintense en pondération T2, sans autre anomalie.

La cystoscopie a objectivé une tumeur trigonale unique a large base d’implantation. La résection trans-uréthrale
compléte et profonde de cette tumeur de la vessie a ramené des copeaux jaunatres d’aspect atypique. Au cours de la
résection, il n’y a pas eu de trouble de la tension artérielle ou de repolarisation. Les suites opératoires ont été
simples. Une amélioration des signes adrénergiques a été notée.

L’examen anatomo-pathologique des copeaux de résection avait conclu a un paragangliome vésical. L’évolution a
été favorable avec un recul de 18 mois. La patiente était asymptomatique avec des chiffres tensionnels normaux et
une cystoscopie de contrdle normale.

Le troisieme cas concernait un patient 4gé de 41ans, ayant comme antécedents un diabéte type 2. 1l avait rapporté
depuis un an une hématurie avec caillots sanguins, terminale et intermittente, associée a des signes du bas appareil
urinaire type remplissage. La tomodensitométrie abdomino-pelvienne a objectivé une lésion bourgeonnante de la
paroi postérieure de la vessie plus latéralisée a gauche de 57x52 mm sans envahissement locorégional [Figure 2].

La cystoscopie a montré un processus tumoral de 5 cm d’allure non urothéliale et infiltrant en rétro trigonale gauche,
les deux méats urétéraux sont vus, sans envahissement de 1’urétre ni du col. Une résection transurétrale compléte et
profonde avec résection de la base vésicale a été faite sous anesthésie locorégionale. Au cours de la résection, il n’y
a pas eu de trouble de la tension artérielle. Les suites opératoires ont été simples.
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L’examen anatomopathologique a objectivé une prolifération tumorale largement remaniée et nécrosée. Le profil
immunohistochimique était en faveur d’un paragangliome vésical largement remanié score minimum 6 de PASS :
Anticorps anti chromogranine A et anticorps anti-synaptophysine étaient positifs, anticorps anti-cytokératine
AE1/AE3 négatifs et anticorps anti Ki67 estimés a 5%. Aprés six mois de I’intervention, I’évolution a été favorable.
Le patient était asymptomatique avec des chiffres tensionnels normaux. La cystoscopie de contréleétaitnormale.

-
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Figure 2:- Tomodensitométrie abdomino-pelvienne :massebourgeonnantedelaparoipostérieuredelavessiede57*52mm.

Le quatriéme cas concernait une patiente de23ans, ayant comme antécédent des cystites a répétition, rapporte
depuis lan des douleurs pelviennes associées a des céphalées. L’imagerie par résonance magnétique pelvienne a
montré une tumeur de 30 mm de diamétre infiltrant la paroi latérale droite hypervascularisée.

La patiente a bénéficié d’une résection transurétrale compléte sous anesthésie locorégionale. Au cours de la
résection, aucun pic tensionnel n’a été enregistré. Les suites opératoires ont été simples.

L’examen anatomopathologique a confirmé le diagnostic de paragangliome vésical, avec a [’étude
immunohistochimique : Anticorps anti chromogranine A positifs, anticorps anti- synaptophysine négatifs et
anticorps anti Ki67 positifs a moins de 1%. Aprés un an, une deuxiéme résection transurétrale compléte et profonde
avec une résection de la base vésicale ont été réalisées. Au cours de ’intervention, aucun pic tensionnel n’a été
marqué.

Aprés quatre ans de la deuxieme résection, le bilan de suivi a objectivé une rechute. Le dosage des catécholamines a
montré un taux élevéde normétanéphrine a 2.31mg/24het de métanéphrine a 0.23mg/24h. La scintigraphie a la
MIBG a retrouvé une hyperfixation paravésicale droite. L’IRM a objectivé une masse latéro-vésicale droite de 3cm
[Figure 3].
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Figure 3:- Imagerie par résonance magnétique (IRM) pelvienne
:processuslésionnelparavésicaldroitmesurant37/22mm,hyperintenseenpondérationT2.

Le cinquieme cas concernait une patiente de 38 ans, ayant comme antécédents une hypertension artérielle et qui
consultait pour des céphalées et tachycardies concomitantes aux mictions sans signe urinaire ni hématurie. Le
scanner abdomino-pelvien a mis en évidence une Iésion bourgeonnante de la paroi latérale droite de la vessie de 25
mm de diamétre, prenant le contraste et sans retentissement sur le haut appareil urinaire. Le bilan biologique était
sans particularité.

Une intervention par endoscopie faite sous rachianesthésie, a permis de réaliser une résection compléte de la tumeur.
La tension artérielle était élevée au moment de la résection, avec un pic a 160/100 mmHg au cours de I’intervention.
Les suites post opératoires étaient simples.

L’étude anatomopathologique a mis en évidence une prolifération tumorale faisant évoquer un phéochromocytome
de la vessie.

Un bilan fait a j 15 post opératoire par dosage de normétanephrines et métanephrines urinaires était normal. Un
scanner thoraco-abdomino-pelvien demandé a la recherche d’autres localisations de paragangliomes était sans
particularités. Aucune récidive n’a été notée apres un suivi de 15ans.

Discussion:-

Lesparagangliomessontdestumeursrares. lIsreprésentent0,03%detouslesnéoplasmes. Cependant, celle-ci est sous-
estimée, les cas recensés n'étant, dans la majorité des études,que symptomatiques [3] ; Auniveaudutractusuro-
génital, lavessieestlesiteleplusfréquentpourlesparagangliomes(79,2%),  suividel'urétre(12,7%),dupelvisrénal(4,9%)et
l'uretére(3,2%) [19]. Lesparagangliomesvésicauxreprésententmoinsde0,05%detouteslestumeursvésicaleset
moinsdel%del’ensembledesphéochromocytomes-paragangliomes. Zimmermen et al ont rapporté le premier cas de
paragangliome vésical chez une femmede74ansen1953,et depuis,plusque200casdecetteentitéassezrareontéténotés [6].

Le paragangliome wvésical peut se révéler & tout moment de la vie, avec un &ge
jeunelorsqu’ils’agitdeformehéréditaire. Lesenfantssonttouchésdansmoinsde10%descas.[8].
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Dansnotreétude,l’dgedespatientsvariententre23et43ans;lamoyenneétant3Sans, ce qui correspond a la moyenne d’age
retrouvée dans plusieurs études [8, 7,9].

90
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60 |
50
40 | |
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Méta-analyse Etude de Hongyun et al Etude de Jing Zhang Note étude

Figure4:- Comparaison de la tranche d’age des patients de notre étude avec les données de la littérature.

Leparagangliomeestunetumeurvésicalerarissime, iltoucheaussibienl'hommequelafemmeavec unelégére
prédominanceféminine, et unsexratio de 1: 3 [10]. Dansnotreétude,onnoteunenetteprédominanceféminineavec
quatrefemmespourunseulhomme.

Cliniquement,lesparagangliomesvésicauxseclassentenfonctionnelsetnonfonctionnels, ces derniers représentant 25%
des cas et étant diagnostiqués le plus souvent accidentellement lors d’un bilan morphologique [5,8]. Les
paragangliomes vésicaux fonctionnels sont le plus souvent révélés par une HTA dans 1/3descas,
I'hématurieétantlaprésentation la plusfréquente. Le tableau clinique comporte aussi Crises hypertensives, céphalées,
Palpitations, Sueurs, Bouffées de chaleur...

Ces signes cliniques sont liés a la sécrétion excessive des catécholamines par la tumeur.lls se produisent suite a un
effort physique important, accouchement, anesthésie, chirurgie, oumiction.La manipulation de la tumeur, notamment
lorsd’une résection transurétrale
delavessie,peutégalementdéclencherdescrisescatécholaminergiques,responsabledepicshypertensifsimportantsnécessita
nt,parfois,’arrétdel’ intervention [4].

Les signes cliniques retrouvés chez les 5 patients de notre étude, concordent avec les données de la littérature.

L’échographiecoupléeounonaudopplerestl’examenleplusaccessibleetfacilearéaliserenpremiéreintentionpourla
localisation initialed’unparagangliomevésical.

Cependant, Le scanner ou au mieux I'RM semblent étre les examens de choix pour le diagnostictopographiquede
cette tumeur.

La présence et le degré d'extension de la ou des tumeurs doivent étre confirmés par desexamens d'imagerie
fonctionnelle & savoir TEP-scan, et la scintigraphie a la MIBG, examens de choix pour les tumeurs fonctionnelles.

Ces examens
peuventégalementétreparticulierementutilessil'imagerieanatomiquenedécelepasleslésionssuspectéesparlesanalyses
biochimiques. Cependant,
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enraisondelaprocédurecomplexeetducoltélevédel'imageriefonctionnelle,ellen’estgénéralement
effectuéequelorsquelediagnosticest ambigu [8].

Notreétude 20% 40%

Etude de JinZharg et al 18,80%

Etude de Hongyun Zhai et al 31,80%

Méta-analyse 54,70% 47,20%

0% 10% 20% 30% 40% 50 60% 70% 80% 0% 100%

HTA WHématurie ®Céphalees WSyndrome post-mictionel M Palpitations MSBAU M Douleur pelvienne

Figureb:- Caractéristiquescliniquesdespatientsatteintsdeparagangliomevésical.

La cystoscopie peut aider a poser le diagnostic positif surtout si la biologie et I’imageriesont non concluantes.
L’aspect du paragangliome vésical est celui d’une lésion sous muqueuse de couleur jaunatre. La biopsie n’a pas de
place en ambulatoire vu les risques: Saignementfacile,fauxnégatifs, HTA labile, libération de catécholamines lors du
geste [5].

Les examens biochimiques doivent étre demandés devant toute forte suspicion clinique d’un paragangliome vésical.
IIs consistent en un dosage de catécholamines et/ou de leurs métabolites, et permettent de ce fait d’affirmer ou
d’infirmer la présence d'une tumeur sécrétante de la chaine paraganglionnaire. D'autre part, certains paragangliomes
vésicaux ne présentent aucune anomalie biochimique. Ceci peut étre explique par une petite taille tumorale, ou une
libération transitoire d'hormones pendant la miction. Les catécholamines plasmatiques demeurent plus sensibles que
les catécholamines urinaires pour ce genre de Iésions, mais leur dosage ne peut pas étre un moyen diagnostique a lui
seul. [2,3,5 article].

Dans notre étude, le taux de métanephrine et de normétanephrine était élevé chez une seule patiente ; et normal chez
deux patientes. Cependant le dosage n’a pas été fait dans les deux autres cas, ce qui concorde avec les données de la

littérature [7,8].

A T’histologie, les paragangliomes sont des tumeurs souvent ovoides, circonscrites par une pseudo capsule fibreuse.
Les tranches de section montrent une tumeur charnue, parfois lobulée, de couleur rose ou brune. A la microscopie,
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Les cellules tumorales sont disposées en trabéculaires et en filets formant le nid de « Zellballen ». Ces nids sont
délimités par de minces cloisons fibrovasculaires et doivent étre présents au moins en foyer pour le diagnostic du
paragangliome [14]. Les marqueurs immunohistochimiquespositifs associés a des marqueurs épithéliaux et
mésenchymateux négatifs ont une importancediagnostiquetréssignificative.

Le principal diagnostic différentiel du paragangliome vésical est le carcinome urothélial infiltrant a type de nids
(Nested variant carcinoma). Cette variante est pronostiquementagressive. L’anatomopathologie, en particulier
I’immunohistochimie, permet de différencier entre ces deux tumeurs.

La prise en charge des paragangliomes vésicaux présente un réel défit pour les praticiens, du fait que ce sont des
tumeurs rares et trés hétérogénes dans leurs caractéristiques, évolution et pronostic. Ceci implique une prise en charge
par une équipe médicochirurgicale, multidisciplinaire et experte. Avant toute décision thérapeutique, ces tumeurs
doivent étre caractérisées selon des critéres standardisés [15].

L’exérése chirurgicale, précédée d’une préparation pré-opératoire et succédée d’un suivi a long terme, représente la
pierre angulaire du traitement du paragangliome vésical et reste le seul moyen thérapeutique curatif. Toutefois, les
questions majeures concernent le moment de la chirurgie et I'abord chirurgical [12]. Cette derniére nécessite des
précautions anesthésiques,vulerisquededéchargedescatécholamines lorsdel’intervention.L’anesthésie générale et le
monitorage invasif de de la pression artérielle assurent unemeilleuregestion hémodynamiqueperopératoire [18].

Aussi, le type de chirurgie doit tenir compte aussi du terrain, des antécédents pathologiques du patient etdel’histoire
de lamaladie [5,9]. En se basant sur les revues de la littérature, Beilan et al ont découvert que la modalité dutraitement
dechoixétait lacystectomiepartielle dans69% descas [13]. La voie d’abord transpéritonéale peut étre plus adapté a la
dissection des lésions autour du dome de la vessie ou sur la paroi postérieure de la vessie, tandis que la voie d’abord
extrapéritonéale est préférée pour les Iésions situées sur la paroi antéro-latérale de la vessie et imite la technique
ouverte conventionnelle qui est plus familiére & la plupart des chirurgiens urologues.

D'autre part, certaines études suggérent que la résection cystoscopique pourrait étresuffisante si la geste est effectué
par un chirurgien expérimenté en s’assurant que la base de latumeur soitentiérementretirée [17].

Les paragangliomes métastatiques ou récurrents nécessitent un traitement supplémentaire apres la chirurgie. La
thérapie palliative qui peut étre sélectionnée apres I'ablation de toutes les tumeurs visibles, peut étre envisagée par la
chimiothérapie, la thérapie ciblée ou la radiothérapie [11].

Les suites opératoires consistent en une surveillance hémodynamique en salle de réanimation pendant 24 heures, elles
sont le plus souvent simples. Néanmoins, 1’hospitalisation en unité de soins intensifs est recommandée avec analgésie
par fentanyl associée a un soutien cardiaque par des agents inotropes [16]. L’hypoglycémie, ainsi que les
perturbations de la pression artérielle, peuvent étre présents dans les premiers jours en post-opératoire. Les directives
de 2014 émises sur le phéochromocytomepar I'Endocrine Society, ainsi que de nombreux experts, continuent de
recommander le blocage adrénergique préopératoire chez tous les patients, malgré la présence d’hypotension chez
quelques patients en post-opératoire [12].

Les paragangliomes sont habituellement bénins, mais requiérent un long suivi, vu le caractére imprédictible du
potentiel de malignité. Cependant, une référence précise sur la durée de suivi n’a pas encore été suggérée [8].
Plusieurs études suggerent un suivi de ’ensemble des paragangliomes vésicaux, en particulier ceux fonctionnels, par
un examen clinique régulier, un dosage biologique de la VMA, des métanephrines et catécholamines, associés a un
examen morphologique si métastase, atteinte régionale ou récurrence, par TDM Abdomino-pelvienne et
eventuellement un PET-Scanner [18, 19].

L’évolution lente des paragangliomes correspond a celle d’une tumeur bénigne, cependant il a été rapporté que des
métastases pouvaient survenir 20 a 40 ans aprés cure chirurgicale [8,9].

La plupart des paragangliomes se développent lentement et ont un bon pronostic. Cependant ils ont tendance a
rechuter et certains d'entre eux (3 a 8 %) ont un profil malin [11]. Les principaux facteurs pronostiques demeurent la
taille tumorale augmentée, la multifocalité, la récurrence, un stade T3, ainsi qu’une expression génomique CGA et un
score PASS égal ou supérieur a 4.
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Conclusion:-

Les paragangliomes vésicaux sont des tumeurs rares et mal connues qui nécessitent un diagnostic précoce et une
prise en charge multidisciplinaire. lls se caractérisent par un potentiel malin incertain et un comportement
imprévisible. Un suivi a long terme, reposant sur la clinique et I’imagerie permet alors de détecter précocement des
récidives ou des métastases.
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