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Adenoid cystic carcinoma of the nasal cavity is a rare malignancy. It is 

a slowly progressive disease, characterized by local recurrences and 

distant metastases and requires early and adequate management. We 

report a case of Adenoid cystic carcinoma of the nasal fossa and will 

discuss the diagnostic and therapeutic characteristics in the highlight of 

a review of the literature. 
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Introduction:- 
Le carcinome adénoïde kystique (CAK) est une tumeur maligne rare représentant 1% des tumeurs de la tête et du 

cou et 10 à 15% des tumeurs salivaires (1). La localisation aux fosses nasales reste rare. Sa croissance lente et 

indolore retarde souvent le diagnostic ce qui impose une prise en charge précoce et adéquate et multidisciplinaire et 

une exérèse carcinologique avec des marges d’exérèse larges et saines, seul garant d’un contrôle local optimal de la 

tumeur (2).  

 

Observation:- 
Il s’agit d’une patiente âgée de 52 ans, sans antécédents pathologiques notables et qui présente depuis plus d’un ande 

sa première consultation une sensationd’obstruction nasale avec rhinorrhée claire gauche, avec quelque épisode 

d’épistaxis peu abondant le tout évoluant dans un contexte de conservation de l’état général. L’examen à la naso-

fibroscopie objective un processus tumoral de la paroi latérale de la fosse nasale gauche qui la combleen totalité, 

dure à la palpation, non saignant au contact. La patiente a bénéficié d’une IRM de la face qui a mis en évidence une 

tumeur occupant toute la fosse nasale gauche, envahissant le sinus maxillaire homolatéral avec une lyse osseuse sans 

adénopathies cervicales (Figure 1). 

 

Une biopsie de la tumeur a été faite avec étude anatomopathologique confirmant un carcinome adénoïde kystique.La 

patiente a été opéré avec une exérèse de la tumeur et maxillectomie gauche.  

 

L’examen anatomopathologique de la pièce opératoire confirme un CAKcribriforme avec des limites saines la plus 

proche était à 5 mm. La patiente a bénéficié d’une radiothérapie externe post-opératoire sur le lit tumoral et les 

cavités naso-sinusiennes à la dose de 66 Gy, à raison de 2 Gy par séance et 5 séance par semaine (Figure 2 et 3). La 

patiente est en bon contrôle locorégionale et à distance avec un recul de 16 mois. 
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Discussion:- 
Le CAK est une tumeur maligne rare, représentant 1% des tumeurs malignes cervico-faciales et 10% des tumeurs 

des glandes salivaires.La localisation au niveau des fosses nasales est exceptionnelle.Il survient généralement autour 

de la cinquième décennie (1) avec une discrète prédominance féminine (2). Aucun facteur de risque de CAK n’est 

retrouvé dans la littérature et aucune association entre le développement de CAK et le papillomavirus humain HPV 

n’a été démontrée (3).  

 

Sur le plan clinique, la plupart des manifestations cliniques initiales du CAK des fosses nasales ne sont pas 

spécifiques.Il se présente avec une symptomatologie commune à tout processus comblant la fosse nasale, tel que 

l’obstruction nasale, rhinorrhée, épistaxis, anosmie. Le diagnostic est souvent fait à un stade avancé car c’est une 

tumeur à évolution lente, insidieuse et indolore (4).  

 

Sur le plan radiologique l’IRM est plus sensible que le scanner pour apprécier l’extension locale et mieux détecter 

l’extension péri-neurale.Il n’y a pas de signal spécifique de la tumeur en TDM ou en IRM. Le CAK se traduit par 

une masse tumorale expansive bien ou mal limitée, volontiers hétérogène. Cependant, en raison de son tropisme 

nerveux, les voies d’extensions péri-neurales doivent systématiquement être recherchées à l’IRM puisqu’elles sont 

présentes radiologiquement chez 60 % des patients avec un CAK (5). 

 

Sur le plan histologique le CAK est une tumeur faite de cellules tubulaires et de cellules myoépithéliales modifiées. 

Trois profils morphologiques existent qui peuvent être associés entre eux, avec une prédominance d’un des trois 

profils: cribriforme, tubulaire et solide (6). 

 

L’imagerie est d’une aide précieuse dans la démarche diagnostique, le bilan d’extension à distance doit être 

exhaustif à la recherche d’adénopathies cervicales ou de métastases à distance. Il doit comporter une TDM cervico-

thoracique abdominale. La TEP-scanner seule n’est pas l’examen de référence pour le bilan d’extension et le suivi 

d’un CAK des fosses nasales. 

 

Sur le plan thérapeutique, la chirurgie d’exérèse tumorale associée à la radiothérapie adjuvante post opératoire est le 

gold standard dans le traitement des CAK de la fosse nasale (7,8,9). 

 

Bien que cette approche reste le traitement de choix, la radiothérapie exclusive, dans les cas non opérables, offre une 

alternative thérapeutique valable pour garantir un bon contrôle de la maladie. 

 

La chirurgie doit être la plus large possible pour obtenir des marges d’exérèse saines même s’il n’a y pas de 

consensus évident concernant les limites et la profondeur d’exérèse (10). Cependant, une exérèse même incomplète 

dans les tumeurs très localement avancés améliore la survie globale comparativement aux patients non opérés 

recevant un traitement non chirurgical. Le curage ganglionnaire cervical n’est pas systématique vu la faible 

lymphophilie des CAK (11,12).  

 

La radiothérapie post opératoire est systématique pour les patients ayant des facteurs de risque de récurrence locale, 

la présence d’une infiltration profonde (os, cartilage, muscle…), la présence de métastase ganglionnaire clinique ou 

radiologique, d’une tumeur de haut grade, de marges d’exérèses positives ou insuffisantes (<5mm), ou d’un stade 

tumoral avancé (5,13).  

 

Il est recommandé de réaliser la radiothérapie adjuvante par une technique en modulation d’intensité avec une dose 

d’irradiation entre 60 et 70 Gy sur le lit tumoral,en fonction de la qualité d’exérèse et le statut ganglionnaire, 

administrée par fractions de 1,8 à 2 Gy par jour, 5 jours par semaines (7,8,9,14). L’invasion péri neurale propre au 

CAK impose d’inclure dans les volumes irradiés les trajets des nerfs crâniens adjacents jusqu’à leur émergence de la 

base du crâne. Dans l’état actuel des connaissances, il n’y a pas d’argument pour recommander un traitement 

prophylactique systématique des aires ganglionnaires cervicales chez les patients ne présentant pas d’adénopathies.  

 

La radiothérapie par protonthérapie et ions carbone sont des options thérapeutiques en développement pour les CAK 

inopérables, résistants à la radiothérapie conventionnelle ou avec reliquat macroscopique (15,16).  

 

Du fait des faibles taux de réponse à la chimiothérapie, il n’est pas recommandé de proposer une radio-

chimiothérapie concomitante adjuvante dans le traitement curatif des CAK de la fosse nasale(4,14).  
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La curiethérapie semble être une option thérapeutique pour les CAK récidivants ou inopérables (17). La dose 

implantée dépend du volume tumoral, avec un objectif de marges de 0,5-1 cm, elle varie entre 100 et 160 Gy  

 

Les traitements systémiques ont montré peu d’efficacité dans le traitement des CAK. Le choix du traitement devra 

être guidé par les comorbidités du patient, ses antécédents thérapeutiques et les toxicités des diverses 

chimiothérapies. D’après les données disponibles de la littérature, aucun schéma de chimiothérapie standard n’a pu 

être recommandé (18).  

 

L’avènement de l’immunothérapie permet également d’élargir les possibilités thérapeutiques dans le traitement des 

CAK et des études ont montré l’efficacité de Nivolumab et du Pembrolizumab dans les CAK localement évolués ou 

récurrents seule ou en adjuvants (1,19,20). 

 

Pronostic  

Le pronostic à 5 ans du CAK de la fosse nasale varie en fonction du stade TNM, du sous type histologique, des 

possibilités thérapeutiques et du contrôle locorégional (21,22). 

 

Etant une maladie lentement évolutiveavec des récidives fréquentes et des métastases parfois tardives, un suivi à 

long terme des patients est nécessaire. La surveillance doit être longue, clinique et paraclinique par un examen Orl 

avec palpation cervicale et naso-fibroscopie, une IRM du massif facial tous les 6 mois puis tous les ans et un scanner 

thoracique-abdominal tous les ans (22).  

 

Conclusion:- 
Le CAK de la fosse nasale est une tumeur maligne rare. Le traitement de référence reste une chirurgie d’exérèse 

large suivie de radiothérapie adjuvante post opératoire. Les thérapies ciblées et l’immunothérapie restent un domaine 

promoteur de recherche. Ilest recommandé de faire un suivi à long termeen raison de la survenue tardive des 

récidives locales et à distance. 

 

Figures  

Figure 1:- IRM faciale en coupe axiale T1 avec injection de gadolinium. 
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Figure 2:- Contourage des volume cibles et OAR. 

 
 

Figure 3:- Histogramme dose volume DVH. 
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