Cancers du rhinopharynx

Les cancers du rhinopharynx se distinguent des autres cancers des VADS par de nombreux caractères:

- leur développement dans une cavité profondément située sous la base du crâne difficile d'accès,
- leur symptomatologie d'emprunt, fréquemment liée à l'atteinte des structures anatomiques voisines,
- leurs caractères histologiques: carcinomes malpighiens peu différenciés ou indifférenciés,
- leur particulière radiosensibilité,
- leur étiologie liée à la présence duvirus Epstein Barr et non à l'alcoolo-tabagisme

1 : Rappel anatomique

Le rhinopharynx appelé cavum est situé sous la base du crâne, en arrière des fosses nasales, au-dessus de l'oropharynx et en avant des 2 premières vertébres cervicales. C'est un organe impair et médian.

Dans chaque paroi latérale s'abouche l'orifice de la trompe d'Eustache. Les parois latérales séparent le cavum des espaces parapharyngés rétrostylien et préstylien et leur contenu vasculaire et nerveux.

En haut il est en rapport avec le sinus sphénoidal et le sinus caverneux plus latéralement.

En avant, le cavum communique avec les fosses nasales par les choanes.

Le cavum communique en bas avec l'oropharynx. La muqueuse du cavum est un épithélium de type respiratoire riche en éléments lymphoïdes.

2 : Anatomie pathologique

2.1. Les cancers du rhinopharynx appartiennent à 3 groupes histologiques principaux:
· Les carcinomes épidermoides ou malpighiens différenciés plus ou moins kératinisants; 

· Les carcinomes épidermoïdes indifférenciés appelés carcinomes naso-pharyngiens ou UCNT ("undifferenciated carcinoma of nasopharyngeal type") appelés auparavant lympho-épithéliomes; 

· Le lymphome malin non hodgkinien (LMNH)est plus rare. 

· Les autre tumeurs malignes sont exceptionnelles chez l'adulte (plasmocytome, adénocarcinome, cylindrome). 

2.2. les carcinomes du cavum sont très lymphophiles et s'accompagnent d'adénopathies dans 60% à 80% des cas.souvent de façon bilatérale.

3 : Epidémiologie

Il s'agit d'une localisation cancéreuse rare en France. Sa répartition géographique est particulière; il est très fréquent dans toute l'Asie du Sud- Est ( en particulier la Chine du Sud). Il est fréquent dans les pays du Maghreb et dans le bassin méditérranéen ainsi que chez les Esquimaux. Il survient à tout âge et le sex-ratio est de 3 hommes pour une femme.

Des facteurs différents interviennent dans sa genèse:

· liaison avec le virus Epstein-Barr (présence de marqueurs viraux dans les cellules tumorales épithéliales, augmentation du taux d'anticorps anti-EBV); 

· facteurs génétiques; 

· facteurs d'environnement. 

Le rôle de l'alcool et du tabac est négligeable.

4 : Signes cliniques d'appel

Le diagnostic est souvent tardif devant la latence clinique de cette localisation tumorale.

Les signes cliniques révélateurs les plus fréquents sont :

4.1. des signes otologiques
· hypoacousie unilatérale progressive de transmission par dysfonctionnement de la trompe d'Eustache que ce soit un catarrhe tubaire ou un épanchement séro-muqueux de l'oreille moyenne. 

· acouphènes, autophonie. 

L'examen au miroir du rhinopharynx ou à l'aide d'un nasofibroscope doit être systématique en présence d'un dysfonctionnement tubaire chez un adulte d'autant qu'il est unilatéral.

4.2. des signes rhinologiques
· épistaxis récidivantes; 

· rhinorrhée purulente ou sanguinolente ne cédant pas à un traitement antibiotique bien conduit; 

· obstruction nasale uni ou bilatérale d'apparition progressive. 

Ces signes sont évocateurs d'une origine tumorale surtout s'ils sont unilatéraux.

4.3. des signes neurologiques peuvent être révélateurs :
· paralysie oculo-motrice du VI 

· syndrome douloureux de l'hémiface ou du pharynx par atteinte du V ou du IX 

· céphalées. 

Cette symptomatologie est trompeuse, il faut toujours bien examiner le cavum dans ce cas.

4.4. Le premier signe est fréquemment une ou des adénopathies cervicales haut situées dans le territoire sous-digastrique ou le territoire spinal haut (triangle postérieur du cou) de distribution uni ou bilatérale. L'examen du cavum est là-aussi systématique devant une adénopathie cervicale sans origine retrouvée d'autant que son siège est haut situé.

5 : Bilan clinique

5.1. L'examen clinique est conduit sous bon éclairage au miroir en rhinoscopie postérieure. L'examen est facilité par l'utilisation d'optiques rigides par voie nasale ou à 90° par voie de l'oropharynx ou à l'aide d'un nasofibroscope au besoin après anesthésie locale.

5.2. Il est complété toujours par un bilan endoscopique sous anesthésie générale. Il permet de préciser l'aspect ulcèrant ou infiltrant de la tumeur et l'extension tumorale dont les limites sont reportées sur un schéma. Des biopsies profondes sont réalisées pour préciser la nature de la tumeur.

5.3. Un bilan clinique régional va préciser l'extension ganglionnaire cervicale. La présence d'une adénopathie aggrave le pronostic et peut modifier l'indication thérapeutique.

L'examen des tympans et de l'audition a une valeur d'orientation.

L'examen des paires craniennes, du fond d'oeil et du champ visuel précise l'extension aux structures de voisinage, en particulier de la base d crâne.

5.4. Le bilan général 
· recherche des métastases viscérales pulmonaire, hépatique, osseuse ou cérébrale. 

· Il apprécie l'état cardio-respiratoire, la fonction rénale et l'état nutitionnel ainsi que l'état de la dentition cliniquement et par un cliché panoramique dentaire. 

6 : Les examens complémentaires 

Ils comprennent :

6.1. Le bilan radiologique qui précise l'extension locale de la tumeur. 
La tomodensitométrie (TDM) est devenue indispensable, les tomographies du cavum n'étant réalisées que devant l'impossibilité de faire une TDM. Elle précise le siège exact de la tumeur et ses limites et surtout l'extension osseuse et aux structures voisines orbitaires, endocraniennes, parapharyngées, au sphénoide, à la fosse pterygomaxillaire et à la pointe du rocher.

6.2. Le dosage des anticorps anti-EBV est systématique avant de commencer le traitement. Leur taux est elevé en cas de carcinome épidermoïde indifférencié et pourrrait permettre de suivre l'évolution de la maladie.

7 : Les formes cliniques

7.1. Les formes de l'enfant sont rares et représentent 25% des cancers cervico-faciaux de l'enfant. Le diagnostic est souvent tardif car la symptomatologie est voisine de l'hypertrophie des végétations adénoides.

7.2. Les LNH représentent 30% des localisations tumorales du cavum.
Ils se révèlent le plus souvent par des adénopathies cervicales hautes mais sans symptomatologie douloureuse ou paralysie d'un nerf cranien, ni d'épistaxis.

Le pronostic est relativement favorable si le traitement est précoce.

8 : Le diagnostic différentiel

8.1. Chez l'adulte il peut s'agir d'un kyste, d'un polype solitaire de Killian né dans le sinus maxillaire, rarement d'une localisation d'une tuberculose ou d'une sarcoïdose. La biopsie est réalisée au moindre doute.

8.2. Chez l'enfant ou l'adolescent, il peut s'agir d'une hypertrophie adénoÏdienne ou d'un angiofibrome. Dans ce dernier cas, une artériographie peut permettre de faire la preuve de la localisation de l'angiofibrome. une biopsie est formellement proscrite (risque hémorragique).

8.3.Une localisation tuberculeuse ou syphilitique dans leur forme ulcèrante peuvent simuler un cancer mais ces localisations sont rares. La biopsie pratiquée au moindre doute permet de les éliminer.

9 : Le traitement

9.1. Les méthodes
9.1.1. La radiothérapie
· L'irradiation externe (electron ou cobalt) est d'autant plus efficace qu'il s'agit d'une forme histologique indifférenciée. Elle est délivrée sur le site tumoral incluant la base du crâne et les aires ganglionnaires cervicales bilatérales à la dose de 70Gy. 

· La curiethérapie peut être employée sur des reliquats tumoraux. 

9.1.2. La chirurgie est essentiellement une chirurgie cervicale ganglionnaire pour effectuer un évidement ganglionnaire, l'accès du rhinopharynx étant difficile car en rapport étroit avec la base du crâne.

9.1.3. La chimiothérapie peut être utilisée en induction. Les drogues les plus efficaces sont le 5 Fluoro-uracile, le Cisplatine et la Bléomycine administrées par un cathéter veineux central. De nombreuses études ont montré son intérêt pour l'amélioration de la survie surtout dans les formes indifférenciées.

9.2. Les indications
9.2.1. Chez l'adulte sont une association chimio et radiothérapie soit chimioradiothérapie concomittante soit chimiothérapie suivie d'irradiation. Ce traitement peut être suivi d'un évidement ganglionnaire en cas de non-stérilisation ou de récidive ganglionnaire.

9.2.2. Chez l'enfant, on a facilement recours à une chimiothérapie pour diminuer les doses d'irradiation délivrée sur la base du crâne.

9.2.3 En cas de LNH, on associe un traitement par irradiation externe et une chimiothérapie après un bilan d'extension.

10 : Evolution et pronostic

Localement, l'extension tumorale entraine une atteinte des nerfs crâniens donnant

· un syndrome de l'apex orbitaire (amaurose), 

· un syndrome du sinus caverneux (paralysie des III, IV, VI et exophtalmie), 

· un syndrome pétro-sphénoidal (atteinte du V, VI, troubles cochléo-vestibulaires). 

L'extension peut se faire vers le voile du palais, vers les fosses nasales et les sinus, vers la fosse infra-temporale entrainant un trismus.

Le pronostic est sombre, la survie globale à 5 ans étant de 35%. Cependant, il est fonction de l'extension ou non à la base du crâne qui aggrave le pronostic.

Les formes histologiques indifférenciées sont plus radiosensibles et de moins mauvais pronostic.

