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Le paragangliome gangliocytique (GP) duodenal est considéré comme 
une tumeur neuroendocrine rare ayant un pronostic favorable 
contrairement aux autres tumeurs neuroendocrines de 1ier grade, et qui 
se présente sous forme d’une masse polyploïde de la 2 ième   portion du 
duodenum causant une hémorragie digestive haute. Le diagnostic 
positif est confirmé par l’étude histologique et immunohistochimique 
de la pièce opératoire ou de la biopsie, la prise en charge thérapeutique 
dépend essentiellement de la taille tumorale et l’extension 
locorégionale.
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Introduction:- 
Le paragangliome gangliocytique (GP) duodénal est considéré comme une tumeur neuroendocrine extrêmement 

rare provenant principalement de la deuxième partie du duodénum, pourtant d’autres localisations dans le tube 

digestif ont été rapportées [1-5].Cette tumeur a été décrite pour la première fois par Dahl et al en 1957 sous 

le nom de ganglioneurome [6].En 1971 Kepes et Zacharias ont nommé la tumeur comme paragangliome 

gangliocytique sur la base des caractéristiques communes avec le paragangliome et le ganglioneurome 

[7].Le diagnostic repose essentiellement sur la présence de 3 composants cellulaires :  composant de cellules 

ganglionnaires, composant de cellules fusiformes à différenciation schwannienne, et composant de cellules 

épithéliales (neuroendocrinien) [8-11,12-14]. La tumeur est observée chez les patients âgés entre 15 et 

84 ans (âge moyen 53.5 ans) avec une légère prédominance masculine [15].  Les symptômes comprennent

des douleurs abdominales, saignements gastro-intestinaux et anémie [8]. La sécrétion hormonale est

généralement inactive mais certains cas sont rapportés avec une sécrétion de somatostatine ou de polypeptide 

pancréatique [16,17]. Le pronostic est généralement bon par rapport au patient ayant une tumeur neuroendocrine de 

grade 1[18]. 

Observation:- 
Patient de 57 ans sans antécédents pathologiques, qui présentait depuis 1 an un syndrome peptique accompagné 

du méléna et chez qui l’examen clinique était strictement normal. 

Une fibroscopie œso-gastroduodénale réalisé le 18/12/2019, objectivait une gastrite nodulaire avec aspect de papille 
boursoufflée les biopsies réalisées étaient en faveur d’une gastrite et duodénite sans présence des éléments

tumoraux. 
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Devant la persistance de méléna une 2ième et 3ième fibroscopies ont été réalisées objectivaient la présence d’un 
processus ampullaire de 4 cm d’allure tumorale, cependant les biopsies réalisées étaient en faveur d’une duodénite 
interstitielle non spécifique.  

Une TDM TAP réalisé le 02/01/2020 objectivait un aspect évoquant un ampullome vatérien avec dilatation des 

voies biliaires intra et extra hépatiques 

Le bilan biologique trouvait une anémie 7.9g/dl et sans perturbation du bilan hépatique ni de la crase sanguine. 

Le dossier médical du patient a été étudié dans une réunion de concertation multidisciplinaire dont la décision 
thérapeutique était de proposer une approche radicale c’est: la duodénopancréatectomie céphalique à visé 
thérapeutique (méléna, anémie…) et diagnostic.  

Le patient a subi une duodénopancréatectomie céphalique selon Whipple et un montage selon Child. Les 

suites opératoires étaient marquées par l’apparition d’une fistule pancréatique de grade A traitée médicalement. 

L’étude anatomopathologique et immunohistochimique de la pièce opératoire était en faveur d’un paragangliome non 
métastatique intéressant l’ampoule de Vater et sans atteinte lymphatique: les cellules tumorales exprimaient la 
chromogranine, la synaptophysine et les cellules sus tentaculaires exprimaient la protéine S 100.

La surveillance clinique et radiologique du patient pendant une année n’a objectivé aucune récidive locorégionale ni 
métastases à distance. 

Discussion:- 
Epidémiologie 

Le terme « paragangliome » est apparu pour la première fois dans la littérature en 1908. Cinq décennies plus 

tard, Dahl et al ont rapporté GP comme« ganglioneurome », suivis de Kepes et Zacharias qui ont inventé le 

terme « paragangliome gangliocytique » en 1971 [6,7,19,20]. 

Une revue récente de la littérature faite par Okubo et al n’a rapporté que 263 cas publiés de GP entre 1957 et février 
2018 [15]. L’âge moyen était de 53.5 ans (entre 15 et 84 ans) avec une légère prédominance masculine dont le ratio 
hommes-femmes est de 1,5 :1 (157 :104) [15].

Étude clinique, et para clinique  

En se basant sur l’étude faite par Okubo et son équipe on trouve que dans la majorité des cas le GP touche le 
duodénum (n = 236; 89,7 %), cependant d’autres localisations ont été décrites comme pancréas (n = 3   1.1%), 
jéjunum (n = 2; 0.8%), œsophage (n = 2; 0.8%), appendice (n = 2; 0.8%) [15].

Le GP est symptomatique dans 82% des cas, dont le maitre symptôme est le saignement qui représente 47.9% des 
cas, alors que les autres symptômes sont dominés par: les douleurs abdominales  44.7%, et l’anémie 20.3%. 

Le GP apparait comme une masse richement vascularisée sur la TDM et l’IRM avec un fort rehaussement artériel, 

et sous forme d’une tumeur de la sous-muqueuse solide et homogène sur l’échoendoscopie [13,21].  L’imagerie  
jusqu'à  présent ne permet malheureusement ni d’orienter ni de confirmer le diagnostic, mais elle permet de 

détecter la  présence des métastases ganglionnaires, hépatiques, et pulmonaires. 

La biopsie contrairement à l’imagerie permet de confirmer le diagnostic de Paragangliome 

gangliocytique, cependant elle n’est positive que dans 11–16.7% selon les données de la littérature [9,10,22]. 

Étude histologique 

En 1971 Kepes et Zacharias ont prouvé que le paragangliome gangliocytique se diffère des paragangliomes et des 

ganglioneuromes par la présence d’une texture histologique triphasique composéede 3 types de cellules  : des 

cellules fusiformes à différenciation schwannienne cellules avec un noyau allongé et dodu, y 

compris un cytoplasme éosinophile atténué sans atypie marquée ; des cellules épithéliales neuroendocrines 
arrangées dans des nids et des structures semblables à des glandes avec cytoplasme éosinophile et noyau 

rond à ovale avec un  nucléole discret, et souvent diagnostiqué à tort comme tumeur neuroendocrine de grade 1 
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et des cellules ganglionnaires[8-11,12-14,18,22,23]. Cette texture est nécessaire pour le diagnostic positif, mais 
lorsque les cellules fusiformes prédominent, le diagnostic différentiel comprend le léiomyome et GIST et si les 
cellules ganglionnaires prédominent, le diagnostic différentiel comprend les paragangliomes, les ganglioneuromes, 
les schwannomes et les carcinomes, d’où l’intérêt d’une étude immunohistochimique afin de confirmer le diagnostic 
d’un GP et d’éliminer les autres diagnostics différentiels, car les cellules épithéliales et les cellules ganglionnaires 
experiment fortement CD56, et SYN alors que les cellules schwanniennes expriment la protéine S100. D’un autre 
côté, les peptides neuroendocrines comme: la somatostatine, le polypeptide pancréatique, la chromogranine, et la 
sérotonine pourraient être exprimés par les cellules ganglionnaires et épithélioides [1,8,5,17].

Traitement et pronostic 

Etant donné que le paragangliome gangliocytique duodénal est une tumeur rare plusieurs options thérapeutiques ont 
été proposes comme la résection endoscopique, l’exérèse chirurgicale locale ou pancréaticoduodénectomie, mais 
aucun consensus concernant la prise en charge thérapeutiquen’a été approuvé jusqu’à présent.

La prise en charge thérapeutique varie en fonction de la taille tumorale, le siège, l’extension locorégionale, la 
présence des métastases, et l’état clinique du patient. Pour une tumeur de moins de 2 cm sans envahissement 
locorégional, sans envahissement lymphatique, et sans metastases une resection endoscopique (polypectomie) est le 
traitement de référence [9,12-14,24]. Alorsqu’une tumeur de taille supérieure à 2 cm avec une atteinte de la sous-
muqueuse, ou envahissement locorégional surtout pancréatique une duodénopancréatectomie céphalique serait une 
approche de choix [9,25,26,27]. Un curage ganglionnaire n’est indiqué qu’en cas d’envahissement lymphatique.

Etant donné qu’un seul décès causé par le GP duodénal a été rapporté dans la littérature mondiale, le pronostic 

du GP duodénal est considéré comme étant favorable et mieux que les tumeurs neuroendocrines de grade I [18,23]. 

Conclusion:- 
Le paragangliome gangliocytique duodénal est une tumeur rare de bon pronostic ayant plusieurs 

diagnostics différentiels d’où l’intérêt de l’immunohistochimie comme outil de diagnostic afin de confirmer le 
diagnostic et de proposer une prise en charge adéquate. 

Contributions des auteurs  
Tous les auteurs ont contribué à la rédaction de ce manuscrit et ont lu et approuvé la version finale 

Consentement du patient 

Un consentement éclairé a été obtenu du patient pour la publication. 

Conflitd’intérêt 

Les auteurs ne déclarentaucunconflitd’intérêt. 

Financement 

Cet article n’a reçu aucune subvention spécifique d’un organisme de financement du secteur public, commercial ou 
sans but lucratif.

Figures: 

Figure I :-montrant l’aspect d’un  ampullome de  Vater
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     Figure II                                                                                                         Figure III 

Figure II et III:- montre l’aspect du paragangliome duodénal après une duodénopancréatectomie céphalique
selon  Whipple. 

Figure IV :- aspect histologique de paragangliome duodénal 
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