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RESUME

Introduction : Les paragangliomes, tumeurs développées au niveau du systeme neuroendocrine de la téte et du
cou, sont rares. Ce travail permet de préciser les particularités diagnostiques de la localisation tympano-
Jugulaire, les modalités de [’extension de la tumeur et les diagnostics différentiels.

Matériel et Méthodes : Nous rapportons deux patients de sexe féminin recus dans le service d’Imagerie de
[’Hépital Militaire d’Instructions Mohamed V et suivis dans le service d’ORL dudit Hopital. L exploration faite
associait la tomodensitométrie et ['Imagerie par Résonance Magnétique.

Résultats : Le premier cas présentait un paragangliome tympano-jugulaire gauche avec lyse du tegmen
tympani, envahissement du tympan et du conduit auditif externe et un autre présentant un paragangliome
tympano-jugulaire droit avec englobement de la Veine Jugulaire et extension intradurale.

Conclusion :  L’aspect « poivre et sel “en IRM sur une tumeur de localisation tympano-jugulaire est
caractéristique du paragangliome. Son extension se fait par cheminement hypotympanique, mesotympanique et
protympanique. Le caractére agressif de la tumeur se porte sur les tissus mous, les structures vasculaire,
nerveuse et sur l’os.

Mots clés : Paragangliome, tympano-jugulaire,agressif, Imagerie.

Keywords: Paraganglioma, tympanojugular, aggressive, Imaging findings

Conflits d’Intéréts : Aucun

Date of Submission: 28-02-2021 Date of Acceptance: 13-03-2021

I.  Introduction

Les paragangliomes (PG) sont rares,se développent a partir des cellules neuroendocrines des
paraganglions. llsreprésentent 0,6% des tumeurs cervico-faciales (1).Les principales localisations sont la
bifurcation carotidienne, glomus vagale ainsique le glomus jugulaire. La topographie tympano-jugulaire est
exceptionnelle (2 ,3). Le plus souvent bénis, ils peuventétreagressifs dans de rares cas soit sur 1’os, les tissus
avoisinants, au niveau des ganglions ou & distance.Nous rapportons deux nouveaux cas de paragangliomes
tympano-jugulairesagressifs et a travers cette illustration nous avons détaillé les caractéristiques diagnostiques,
discuté les modalités d’extensionet les diagnostics différentiels.

OBSERVATION Nol

Patiente de 49ans, adressée pour acouphénes pulsatiles unilatéraux avec une hypoacousie d’aggravation
progressive. L’examen clinique retrouve un tympan framboisé avec une surdité de transmission unilatérale a
I’acoumétrie.

La Tomodensitométrie (TDM)réalisée a noté un comblement tissulaire de la caisse du tympan ovalaire
faisant suspecter un cholestéatome.L’Imagerie par Résonance Magnétique (IRM)a mis en évidence un processus
Iésionnel tympano-jugulaire gauche de signal tissulaire rehaussé de fagon intense et hétérogéne apreés injection
réalisant un aspect poivre et sel (Fig.1A). Le volume tumoral est évaluéa 3g. Ce processus comblait la caisse du
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tympan avec une lyse du tegmen tympani, envahissait le tympan et le fond du Conduit auditif externe. Enbas, il
bourgeonnait dans la veine jugulaire interne. (Fig.1B)

OBSERVATION No2

Patient de 58ans, tabagisme sevré depuis25ans,qui a commencé a consulter en 2018 pour dysphonie.
Hospitalisé en ORL, UneTDM faiteen Juin et en octobre 2018 ont noté un épaississement bourgeonnant de la
corde vocale droiteétendu a la bande ventriculaire mesurant 12*9mm. Durant I’hospitalisation, il a présenté la
paralysie du XII droit. Une TDM cervicale de Janvier 2019 a noté un épaississement nodulaire de la Corde
Vocale droiterétrécissant la lumierelaryngée. Par la suite, le patient est adressé en neurologie pour la paralysie
du X et XII.L’IRM cervicale faite en octobre 2019 a noté un épaississement de la régionglottique droiteétendue
aux bandes ventriculaires en hypersignal T2se rehaussant aprées injection du Gadolinium. Il s’y associait un
pseudo hypertrophie de ’amygdale droite.Réadressé pour manque de syndrome TAPIA, paralysie du X et XII
isolée, les autres nerfs sont intacts.

L’Angio- IRM de Novembre 2019 note un processus de 1’espace carotidien droit centrésur et englobant
la Veine Jugulaire Interne,d’aspect « poivre et sel » mesurant 21*11mm (Fig. 2A). Ce processus s’étendait en
bas a hauteur de C2 jusqu’a la base du crane en haut et avec extension intradurale via le foramen jugulaire le
long du sinus latéralhomolatéral sur plus de 2cm et présentait une extension partielle & I’hypotympan (Fig. 2B).
Latéralement, llarrivait au contact de la Carotide Interne qu’ilrefoulait 1égerement en dedans et en avant.La
séquence 3D TOF notait un blush Iésionnel avec artérenourriciéreissue d’une branche de la carotide externe.
L’aspect IRM était en faveur d’un paragangliome agressiftympano-jugulaire droit, type D2 selon Glasscock et
Fisch.

Les deux dossiers sont adressés pour la RCP dans le but d’une décision thérapeutique concertée.

I1.  Discussion

Les paragangliomes sont souvent bénins, a croissance lente de 0,8mm par an et richement vascularisés.
LesPG de la téte et du cou sont rares et ne représentent que 0,6% des tumeurs de la région cervico-faciale et
environ 0,03% des tumeurs en général (1). Les PG du corpuscule carotidien représentent 40 a60%, vagal :11
a18% dont 60% au niveau du ganglion plexiforme et 40% le long du trajet du X alors que les paragangliomes
jugulo-tympaniques sont entrel1d 35%. Les formes familiales varient de 5 a10%. (1,4). L’age moyen de
découverte se situe autour de la décade entre 40 et 60ans (5).

La présentation clinique varie en fonction du siége de la tumeur. Néanmoins, le paragangliome reste
asymptomatique pendant sa phase initiale de développement pouvant aller de 5 a 10ans (3). Le glomus
tympano-jugulaire est la tumeurfréquente de 1’oreille moyenne et la seconde tumeur du rocher aprées le
schwannome. Il est classé dans les PGparasympathiques, dépourvu d’activité sécrétoire et développé autour du
nerf glossopharyngien et dans le golfe jugulaire (3).

Cheminement et extension

Dans ses modalités d’extension, latumeur utilise les voies de moindre résistance comme les fissures, les
trainées cellulaires fragiles d’os spongieux, les canaux vasculaires et nerveuses (12). Il envahit le rocher par le
systeme Haversien, parérosion et agrandissement des canaux principaux et de Volkmann. (13)

Trois cheminements rentrent dans son extension. Il s’agit ducheminement hypo tympanique, mode
d’invasion de la fosse cérébralepostérieure par le canal condylien antérieur; lecheminement méso -
tympanique vers la caisse du tympan et atteinte trans-labyrinthique. Leconduit auditif externe peut accoucher la
tumeur a travers le tympan et le cheminement pro-tympanique entre la racine du zygoma et 1’ Artére Carotide
Interne, ce qui donne 1’atteinte du rhinopharynx et fosse cérébrale moyenne. (12)

L’agression est soit locale ou a distance. Localement les élément envahis sont 1’os, la paroi de la
carotide interne,Veine Jugulaire, ’envahissement des nerfs créniens et le franchissement de la dure mére,
événement grave de 1’extension tumorale (12,13)

La symptomatologie est riche mais n’est pas spécifique. La localisation tympano-jugulaire est dominée
par les acouphénes pulsatiles, I’hypoacousie et parfois 1’occlusion de la veine jugulaire (5,6,13). L’atteinte des
nerfs craniens peut se voire surtout le VII et le XII témoignage d’une extension de la base du crane (1).D’autres
signes comme la surdité, la sensation de plénitude de 1’oreille, des vertiges d’otorragie ou otorrhée sont
rapportées dans la littérature. L autoscopie retrouve une masse rouge violacée ou bleutée pulsatile comblant le
conduit auditif externe (12).

Au contrario, la palpation retrouve, pour les localisations carotidiennes et vagales, une masse latéro-
cervicale unique indolore ayant évolué sur une longue période. Lamultifocalité et la bilatéralité sont notées et
doivent étre distinguées de métastases a distance (7).

Dans sa nature le PG est souvent bénin. Toutefois, il est peut-étre malin.La prévalence de métastase du
PG varie entre 3%a 12% (3). L’incidence de malignité selon la localisation suit ce profil :1,41% pour le glomus
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carotidien ;5,1% sur le golfe jugulaire, entre 10 et 19% au niveau vagal et 3% au niveau laryngé (1,8,9). En cas
de malignité, le risque du PG tympano-jugulaire c’est I’extension endocranienne via le tegmen tympani et antri
et la lyse de la chaine ossiculaire.

Des formes multiples peuvent coexister. L’association la plus fréquente a 1’étage cervical est celle du
paragangliome jugulaire avec une tumeur du corpuscule de la carotide. Des associations dans le cadre de
neurocristopathies sontrapportées : paragangliomes et phéochromocytomes,et adénomesparathyroidiens,
carcinomemédullaire de la thyroide ainsi que les Phacomatoses (4)

Certains syndromes sont associés sous formes de néoplasies endocriniennes multiples en 1’occurrence
le syndrome de Werner, le syndrome de Sipple, le syndrome de Claude Bernard Horner, le syndrome de Gorlin
(syndrome de Sipple associéeal’atteinte des cellules ganglionnaires du systéme nerveux autonome) et la Maladie
de Van Recklinghausen (10)

En cas de PG tympanique ou jugulaire, les diagnostics différentiels sont une hyperplasie du
paraganglions, le neurinome de 1’acoustique, le cholestéatome, le méningiome et les métastases. Dans la forme
de I’enfant, le diagnostic différentiel se pose avec I’histiocytose,le lymphome et le rhabdomyosarcome de
I’oreille moyenne (12).

En cas de PGcervical, les diagnostics différentiels a évoquer sont par ordre de fréquence,
uneadénopathiecervicale, anévrismecarotidien, tuméfaction des glandes salivaires, hypertrophieamygdalienne,
kystescongénitaux, ectasie du bulbe carotidien (11).

Les formes cliniques sont la forme jugulaire pure, la forme a expression para pharyngée et cervicale
ainsi que la forme de ’enfant (11).

La sémiologie radiologique

L’imagerie actuellement se suffit a elle seule pour poser le diagnostic. Néanmoins, une confirmation
anatomopathologique de la piéce opératoire s’ impose pour toute paragangliome opérable.

Les techniques d’imagerie utilisées sont 1’échographie, lescanner, ’IRM et 1’angiographie et la
scintigraphie (12,14).

L’échographie avec son mode doppler est utile mais présente peu d’intérét, limité aux paragangliomes
du cou.

L’IRM a une sensibilité sur la tumeur a partir de 5mm alors que le scanner le confirme a partir de
8mm.Les deux techniques permettent de localiser, préciser ’extension, les rapports avec les organes de
voisinage.

Le PG tympano-jugulaire se présente comme une masse ronde a large base sur le promontoire
cochléaire bourgeonnant au niveau du méso tympan.

La tomodensitométrie note une opacité tissulaire homogéne, se rehaussant de fagon intense aprés
injection. Concernant le PG tympano-jugulaire, afind’évaluer 1’extension, 1’imageur doit explorer les berges du
foramen jugulaire, le plancher de la caisse du tympan, les parois du canal carotidien, le canal de Fallope dans sa
I11° portion mastoidienne et la coque labyrinthique. Elle révéle I’aspect mité de ces structures, ce qui traduit le
pouvoir infiltrant et ostéolytique de la tumeur (15).

EnIRM, la tumeur a un faible signal ou intermédiaire sur les séquences pondérées en T1. Elle présente
un hypersignal intense sur les séquences pondérées en T2. L’aspect caractéristique et typique est celui du
« poivre et sel en Tloula composante poivre est reconnue par la présence de zones serpigineuses ou
punctiformes en asignal dans la matrice tumoraled( au flux artériel rapide. La composante selreprésente les
zones a signal élevé due a une hémorragie ou une forte vascularisation.

L’extension extradurale se traduit par un bombement régulier et convexe a la face interne du rocher. Au
contrario, I’extension intradurale se traduit par un aspect irrégulier, en doigt de gant saillant dans I’angle ponto-
cérébelleux (10,15).

Aprés injection du produit de contraste,la tumeur présente un rehaussement intense précoce avec
possible lavage tardif.

L’angioscanner comme 1’angio-IRM permettent de noter I’hypervascularisation de la tumeur, étudier
les pédicules nourriciers, en précise 1’origine carotidienne interne, externe ou vertébrale etétudie aussile retour
veineux homo ou controlatéral (15). Une prudence s’impose devant une masse latéro-cervicale, ne pas faire une
biopsie car on court un risque accru de saignements en cas de paragangliome.

L’angiographie trouve son intérét en cas d’embolisation sélective préopératoire ou dans le cadre du
test de clampage. Elle met en évidence le blush tumoral et ’artére nourriciére et étudie 1’envahissement des gros
vaisseaux et du polygone de Willis.

Relayé par I'imagerie en coupe, la scintigraphie trouve son intérét dans 1’étude des
associationsadistance, des métastases pour des buts thérapeutiques et pronostiques. Cependant, elle a une
sensibilité de I’ordre de 95% dans le diagnostic des PG de la téte et du cou (12).
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Classification et Traitement

Le Gold standard du scanner est d’arriver a donner une classification permettant une meilleure
approche chirurgicale et thérapeutique. Elle définit 3groupes (Groupe |, Groupell, Groupe 111 a et Groupe |11 b)
des paragangliomes vagaux dont celle de NETTERVILLE ET GLASSCOCK relatant trois stades A, B et C et
celle de FISH relatent trois stades A, B et C. Parmi ces derniéres, la classification proposée par FISCH est la
plus couramment utilisée.(3,6,14)
Type A: Tumeur développée au niveau du ganglion inferieur, fusiforme, reste cervical soit dans le
ganglion(vagale) ou dans lapérinévre (juxta vagal).
Type B : Tumeurdéveloppée au niveau du ganglion moyen, conique, au contact de la base du crane.
Type C : Tumeur survenant au niveau du ganglion supérieur, bilobée, avec composante intracranienne.
Le traitement radical est 1’exérése chirurgicale. Les paragangliomes sont moins radiosensibles (1,15).
Lachimiothérapie est indiquée auxtumeurs malignes métastatiques (7). La radiothérapie est réservée pour les
indications suivantes :les PG inopérables surtout tympano-jugulaires avec extension intracranienne,récidive,
résidu tumoral ou récidive, PG cervical localement avancé (3). Les suites opératoires sont souvent
bonnesexceptées les habituelles complications vasculaires ou nerveuses. En I’absence de traitement, 1’évolution
se fait vers I’augmentation du volume tumoral, lestroubles de compression et le risque de cancérisation dans la
population jeune (1,6).

I11.  Conclusion

Les PG tympano-jugulaires sont rares et souvent bénin. Réputés hypervascularisés, la prudence de ne
pas biopsier une masse pulsatile retro-tympanique s’impose.L’ostéolysedes tegmens lui confére son caractére
agressif avec risque d’extension endocranienne et menace le pronostic fonctionnel et parfois vital. La TDM et
I’IRM permettent le diagnostic et fournit une classification qui dicte la conduite thérapeutique et la voie d’abord
chirurgicale.La prise en charge appelle la multidisciplinarité compte tenu de sa complexité.
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LEGENDES DES FIGURES.

Figure 1A : IRM cérébrale, coupe axiale ; Processus tympano-jugulaire gauche avec cheminement méso
tympanique.

Figure 1B : IRM cérébrale, Coupe coronale ; Processus tympano-jugulaire gauche envahissant la Veine
Jugulaire Interne.
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Figure 2A : IRM cérébrale, Coupe axiale ; Processus tympano-jugulaire droit agressif sur les nerfs X et XI.
Figure 2B : IRM cérébrale, Coupe coronale ; Processus tympano-jugulaire droit avec extension hypo
tympanique.

Figure 1A
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Figure 2A

Figure 2B
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