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Les cancers du sein de type neuroendocrine sont des tumeurs rares et 

actuellement peu connues. Leur incidence varie de moins de 1 % à 5 % 

des cancers du sein. Le diagnostic est confirmé par l’expression des 

marqueurs neuroendocrinespar plus de 50% des cellules tumorales. 

Nous décrivons un cas de carcinome neuroendocrineprimitif du sein, et 

à la lumière de la littérature, nous détaillerons les 

aspectsépidémiologiques, diagnostiques et thérapeutiques de cette 

entité histologique. 
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Introduction:- 
Les cancers du sein de type neuroendocrine sont des tumeurs rares et actuellement peu connues. Lalittérature 

recense principalement des cascliniques et seulement quelques séries rétrospectives defaibles effectifs. Leur 

incidence a étérapportée comme allant de moins de 1 % à 5 % des cancers du sein [1,2], selon les différentes séries 

et les différents critères diagnostiques. Cependant, certains auteurs ont rapporté une différenciation 

neuroendocrinedans jusqu'à 20% des carcinomes mammaires [3]. En fait, l’incidence réelle de la maladie est 

difficile à évaluer, parce quel'immunohistochimie des marqueurs neuroendocriniens n'est pas utilisée de façon 

routinière dans les tumeurs du sein [4]. Son diagnostic est devenu facile par l’apport de la microscopieélectronique 

et surtout de l’immunohistochimie. Sontraitement associela chirurgie, la radiothérapie et la chimiothérapie. 

L’évolution est marquée par les récidives locorégionales et les métastases [5]. 

 

Nous rapportons un cas de tumeur neuroendocrine, et à la lumière de la littérature, nous détaillerons les 

aspectsépidémiologiques, diagnostiques et thérapeutiques de cette tumeur rare. 

 

Observation Clinique:- 
Notre patiente, âgée de 65 ans, multipare, ménopausée depuis huit, sans aucun traitementhormonal substitutif, 

diabétique sous anti diabétique oraux, s’estprésentée pour un sein gauche inflammatoire évoluant depuis deux mois. 

 

L’examen des seins retrouvait un nodule retroaréolairedu sein gauchede 4 ×5 cmvascularisé et bourgeonnant, mal 

limité, fixe par rapport à la peau, sans écoulement mamelonnaire avecaspect inflammatoires du sein (Image 1). 

L’examen du seincontrolatéral droit était normal. Les aires ganglionnaires étaientlibres. Le reste de l’examen 

somatique était sans particularités. 

 

L’écho-mammographie objectivait une opacité retro aréolaire du sein gauche de 4×4 cm de diamètre, avec limites 

irrégulières classéeBirads 5 de l’ACR. Il n’y avait pas d’adénopathiesaxillaires décelables. 
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La biopsie au trocut  du nodule avec étude anatomopathologique retrouvait une prolifération 

carcinomateusepeudifférenciée du sein .L’étude immunohistochimique concluait au diagnostic de carcinome 

mammaire de type non spécifique avec contingent neuroendocrine en retrouvant au sein du néoplasme ,une 

expression cytoplasmique granulaire modérée de 20%des cellules tumorales de l’anticorps anti chromogranine 

(clone LK 2H10,Dako) ,aussi de l’anticorps anti synaptophysine(clone SY38,Dako) et une expression des récepteurs 

oestroprogestatifs , HER2 négatif, Ki67 : 10% (Image2et 3). 

 

 
Image 1:- Nodule rétro aréolaire du sein gauche classé T4N0M1. 

 

 
Image 2:- Prolifération tumorale agencée en nids et en nappes diffus. Grossissementfois 4. 
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Image 3:- les cellules tumorales sont plasmocytoides monomorphe de taille moyenne munies de noyaux à 

chromatine vésiculeuse poivre et un cytoplasme granulaire éosinophile : Cellules exprimant le NSE dans le 

contingent Neuroendocrine en fort grossissement. 

 

Au bilan d’extension, le scanner thoraco abdomino pelvien était normal. La scintigraphie osseusea objectivé la 

présence d’un foyer d’hyperfixation sternale évoquant une lésion osseuse secondaire. La tumeur était ainsi classée 

T4d No M1. Letraitement a été faitd’une chimiothérapie néoadjuvante 08séances faites de Prolacol AC60+4 

Docetaxelsuivie d’une mastectomie gauche. 

 

L’examen anatomopathologique définitif (Image 4) a montré sur leplan immunohistochimique un signal 

cytoplasmique positifà la chromogranine et à la synaptophysine. L’immunomarquage des récepteurs hormonaux 

étaient fortement positifs, la recherche de la surexpression d’HER2 était négative avec un index de prolifération 

KI67 à 10 %. Les suites opératoires étaient simples, sans récidives. 

 

 
Image 4:- L’examen macroscopique de la pièce a montré un néoplasme de 3cm/3cm situé en rétro-aréolaire, de 

couleur blanchâtre et de consistance ferme, siège de remaniements hémorragiques. 
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Discussion:- 
Les carcinomes endocrines sont des affectionsrares. Ils sont dans 70 % des cas de siège digestif. La 

localisationmammaire est très rare de l’ordre de moins de 1 %. Certains adénocarcinomes mammaires peuvent se 

différencier en carcinome neuroendocrine. Elle est leplus souvent focale [6]. D’aprèscertainsregistres [7], 10 à 50 % 

des carcinomes mammairesrenferment des cellules neuroendocrines éparses qui neprésentent aucune caractéristique 

morphologique particulièreet sont détectées par des méthodes histochimiques, immunohistochimiques ou 

ultrastructurales. Un contingentneuroendocrine à part entière est rarement identifié etsa présence est alors évoquée 

dès l’examen histologique. 

 

Les tumeurs endocrines du sein peuvent survenir à n’importequel âge avec un pic moyen aux alentours de 60 ans 

avec une prédominancechez la race blanche. Dans notre observation, notre patiente était dans la soixantaine d’âge. 

Par ailleurs certains auteursrapportent des cas de tumeurs neuroendocrineschez l’homme. La présentation clinique 

de cette tumeur est similaire aux autres cancers du sein, sans signe spécifique en leur faveur. Elle seprésente souvent 

sous forme d’un nodule palpabled’évolution lente [17] comme le casde notre patiente, isolé, associé ou non à des 

signes cutanésinflammatoires ou des adénopathies axillaires, biencirconscrit à la mammographie et à l’échographie 

[8] et le diagnostic est fait par l’examen anatomopathologiquede la pièce opératoire [9,10]. L’association avec les 

autres carcinomesendocrines de phénotype épithéliale (syndromecarcinoïde) est possible dans 2 à 5 % des cas et que 

dans derares cas, la maladie est découverte au stade de métastases [11]. 

 

Sur le plan radiologique, les opacités stellaires ouspiculées à la mammographie sont rares [12]. Il s’agit 

souventd’une opacité arrondie à contours flous comme dansnotre observation, parfois bien limitée faisant évoquer 

unetumeur bénigne. La présence de microcalcifications estmoins fréquente que dans les autres cancers mammaires. 

L’atteinte cutanée est observée rarement dans les formesévoluées. Le dosage desmarqueurs biologiques 

(catécholamines urinaires, NSE, sérotonine)est peu contributif. La chromogranine A sérique aété, cependant, 

retrouvée à des concentrations plus élevéesque celles de la normale dans deux cas de carcinomesneuroendocrinesdu 

sein rapporté par sapino et al.[11].En conséquence, plusieurs auteurs confirment que le dosagesérique de la 

chromogranine Apourrait être un élément desurveillancedes carcinomes neuroendocrines du sein [13]. 

 

A l’examen anatomopathologique, la tumeur endocrine du sein est généralementde petite taille, non encapsulée mais 

bien limitée du point de vue macroscopique. Le diagnostic histologique des tumeurs endocrines reposeen 

microscopie optique sur un morphotype endocrinoïdeeten immunohistochimie sur la positivité des marqueurs 

protéiquesgénéraux des tumeurs neuroendocrines, la NSE, laN-CAM et surtout des marqueurs de granules de 

sécrétion : lachromogranine A et lasynaptophysine. L’immunohistochimiea remplacé les colorations à l’argent et la 

microscopie électronique. Dans la majorité des cas, la mise en évidenced’une sécrétion hormonale plus spécifique 

d’un siège tumoraln’est pas nécessaire au diagnostic. La microscopie est la méthode de référence pour 

caractériserles cellules neuroendocrines. Elle permet de distinguerles cellules et les tumeurs du système 

neuroendocrine enraison de la présence de granules neurosécrétoires dans lecytoplasme : de 50 à 400 microns de 

diamètre, ceux-ci ontune membrane périphérique opaque et un corps dense centralou excentré dont l’aspect est 

variable en fonction dutype cellulaire. Les cellules neuroendocrines contiennentégalement des petites vésicules 

claires analogues aux vésiculessynaptiques des neurones [14]. L’immunohistochimie est la technique la plus 

courammentutilisée pour mettre en évidence les cellulesneuroendocrines normales ou pathologiques et pour 

encaractériser les sécrétions. 

 

Le traitement des tumeurs endocrines du sein est essentiellement chirurgical. Les indications de la chimiothérapie et 

de laradiothérapie sont les mêmes que pour les autres cancers dusein. L’hormonothérapie et l’immunothérapie ont 

un effetincertain. Les indications ne sont pas codifiées. Ces tumeurssemblent répondre au traitement conventionnel 

des adénocarcinomesmammaires dans leur forme classique et nedoivent actuellement pas faire l’objet d’une entité 

clinicopathologiqueparticulière [6,16]. Les tumeurs endocrines du sein évoluent lentement, avec une survie à cinq 

ans dépassant 80 %toutes formes confondues. 

 

Cependant, certaines études précisent la fréquence de récidives locorégionales et de métastases, rendant péjoratif le 

pronostic [11,15,16]. Les facteurspronostiques admis sont représentés par l’âge, le terrain, le pouvoir de sécrétion de 

la tumeur, la taille tumorale etl’existence ou non de métastases [16]. 
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Conclusion:- 
Le carcinome neuroendocrinedu sein est une tumeur très rare et dont le pronostic est fâcheuxlorsqu’il est méconnu. 

Peu d’études existent sur ce sujet et ce sont des effectifs réduit de cas. L’avenir serait la mise en place de protocoles 

thérapeutiquesprospectifs, multicentriques, destinés à définirles meilleurs choix à chaque stade de la maladie en vue 

d’obtenir un meilleur contrôle des récidiveset améliorer la survie. 
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