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L’ adénocarcinome représente 90 & 95 % des tumeurs
malignes de prostate. 5 a 10% sont de nature histo-
logie autre (tableau 1). L'intérét d’'une mise a jour
concernant les tumeurs rares de la prostate est de
constituer un document auquel les praticiens peuvent
se référer devant un résultat anatomo-pathol ogique
de prélevement prostatique diagnostiquant une
tumeur inhabituelle. Ces tumeurs rares bénignes ou
malignes peuvent constituer |’ essentiel du processus
tumoral, ou coexister avec une ou des composantes
tumorales plus fréquentes.

Une partie de ces tumeurs rares peut étre regroupée
en fonction d’un caractére commun concernant leur
mode de diagnostic, leur expression biologique, leur
vitesse de progression tumorale, leur schéma théra-
peutique.

Devant un diagnostic de tumeur épithéliale ou
mésenchymateuse rare, |le caractére métastatique est
parfois évoqué du fait d’une indifférenciation histo-
logique, d’ une extension locale péri prostatique avec
atteinte pelvienne pariétale, rectale ou vésicale, et de
I"absence d’'dévation du taux du PSA <érique.
Cependant cette situation est aussi compatible avec
une |ésion primitive prostatique.

Certaines tumeurs tels les adénocarcinomes a diffé
rentiation neuro-endocrine majoritaire avec a I’ ex-
tréme les carcinomes purs a petites cellules appelés
également tumeurs neuro-endocrines, sont retenues
parmi les tumeurs rares, malgré |’existence d'une
différenciation neuro-endocrine minoritaire présente
habituellement dans des |ésions adénocarcinoma-
teuses.

D’ autres formes tumorales telles que les adénocarci-
nomes mucineux ne sont que des variantes histolo-
giques (quelques rares cas de différentiation lieber-
khiinienne ont été décrits) de I’ adénocarcinome sous
saforme la plus fréquente.

En pratique, la plupart d'entre elles peuvent étre
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regroupées en 2 grandes catégories en fonction de
I’ origine histologique, de la clinique et de laréponse
thérapeutique (tableau 2) :

soit des variantes morphologiques des adénocarci-
nomes, soit des types histologiques particuliers non
adénocarcinomateux.

D’ autres types de tumeurs sont exceptionnels < 1 %.
Certains types de tumeurs rares reproduisent des
aspects histol ogiques analogues a des formes tumo-
rales spécifiques d’ autres organes tels que les carci-
nomes a petites cellules identiques au cancer a
petites cellules du poumon, les carcinomes a cellules
transitionnelles évoquant une origine urothéliale, ou
enfin les fibro-adénomes et les tumeurs phyllodes
analogues aux tumeurs mammaires.

Parmi les tumeurs d’ origine mésenchymateuses, le
rabdomyosarcome de I'adulte jeune (15-20 ans)
nécessite une prise en charge chirurgicale, alors que
celui del’ enfant (3 ans) est traité par chimiothérapie.

En dehors des formes bénignes ou malignes notam-
ment sarcomateuses, Gaudin [33] a proposé de
regrouper tout un ensemble de processus proliféra
tifs sous le terme de “ |1ésions stromales a malignité
incertaine "qui sont des tumeurs en régle générale
volumineuses, d' évolution lente et pour lesquels une
exerese chirurgicale compléte est suffisante.

Il existe un ensemble de tumeurs rares dénomme
“proliférations hématologiques’ dominé par les lym-
phomes malins primitifs et les localisations excep-
tionnelles des atteintes hématopoiétiques de la pros-
tate. L eslocalisations secondaires d’ un lymphome et
/ou d'une leucémie représentent la localisation
secondaire la plus fréguemment rencontrée dans la
prostate.

Les cystadenomes kystiques multiloculaires sont a
différencier des kystes prostatiques géants congéni-
taux.



Tableau 1: Tumeursrares de la prostate

Lestumeursd’origine épithéliale Variantes morphol ogiques des adénocarcinomes
Adénocarcinome avec différenciation neuroendocrine
Adénocarcinome mucineux
Adénaocarcinome a cellules indépendantes
Adénocarcinome ductal (anciennement endométrioide)
Adénacarcinome d’ aspect atrophique

Types histologiques particuliers
Carcinome épidermoide
Carcinome a cellules fusiformes ou sarcomatoide
Carcinome & cellules transitionnelles
Carcinome lympho-épithélial
Les tumeurs issues d’ une prolifération des cellules basales
Carcinome a petites cellules
Carcinome adénoide kystique
Carcinome a cellules basales

L es tumeur s mésenchymateuses Tumeurs stromales bénignes
Nodule post-opératoire
Tumeur fibromyxoide pseudo sarcomateuse
Nodule stromal
Léomyome

Tumeurs stromales de malignité incertaine
Léomyome a cellules bizarres
Hyperplasie stromale avec atypies mineures
Fibro-adénome
Tumeur phyllode

Tumeurs stromales malignes
Rhabdomyosarcome
Léomyosarcome

Proliférations hématologiques Atteinte prostatique d’ une hémopathie
Lymphome malin primitif

Tumeur s exceptionnelles Cystadénome kystique multiloculaire
Autres tumeurs mésenchymateuses

Naeavus bleu, Mélanome
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Tableau 2 : Caractéristiques communes des principales tumeursrares prostatiques d' origine épithéliale

DIAGNOSTIQUE

THERAPEUTIQUE M ETASTASES OSSEUSES

Variantes mor phologiques T duPSA

des adénocar cinomes

Adénocarcinome avec
différentiation neuro-endocrine

Adénocarcinome mucineux
Adénocarcinome ductal

Adénocarcinome a cellules
indépendantes

HORMONOSENSIBILITE OSTEOCONDENSANTES

(a des degrés variables)

TYPES HISTOLOGIQUES PSA NORMAL

PARTICULIERS
Carcinome épidermoide

Carcinome sarcomatoide

Carcinome a cellules transitionnelles
Carcinome lympho-épithélial
Carcinome a petites cellules

NON HORMONOSENSIBLE OSTEOLYTIQUES

chirurgie large souvent

recommandée
(prostatocystectomie

+ uréthrectomie)

|. TUMEURS RARES D'ORIGINE
EPITHELIALE

De nombreux types morphologiques de carcinomes
prostatiques ont été rapportés, représentant moins de
10% des adénocarcinomes. Ces différents types doi-
vent étre reconnus afin de pouvoir lesidentifier et les
distinguer des |ésions bénignes.

1. VARIANTES MORPHOLOGIQUES DES ADENO-
CARCINOMES

1. 1. Adénocarcinome avec différentiation neuro-
endocrine.

Histologie: différentiation neuro-endocrine pré-
sente dans presgue la moitié des
adénocarcinomes en immuno-histo-
chimie. Contiennent le plus souvent
de la sérotonine, parfois de la calci-
tonine, de la somatostatine ou de

I"'HCG.

Chromatogranine A et/ou B +,
NSE +, Synaptophysine +
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Clinique : aucune particularité aucune traduc-
tion clinique des sécrétions hormo-
nales élévation du PSA d autant
plus faible que la proportion de la
tumeur neuroendocrine est impor-

tante

Pronostic: moins bon que les adénocarci-
nomes la composante neuro-endo-
crine pourrait jouer un role dans le
développement de I’hormonorésis-

tance

Traitement : la prise en charge est identique aux
autres adénocarcinomes non hor-
monosensible si pur (sinon variable
selon % contingent neuroendocri-
ne).

Une différentiation neuro-endocrine est présente
dans presque la moitié des adénocarcinomes clas-
siques de prostate lorsqu’ on la recherche par immu-
no-hisochimie avec plusieurs marqueurs neuro-
endocrines [25]. La plupart des cellules neuro-endo-
crines contiennent de la sérotonine et moins fré
guemment de la calcitonine, de la somatostatine ou
de I'HCG. Dans la mgjorité des cas, il n'y a pas de
traduction cliniqgue des sécrétions hormonales.



L’ étude immunohi stochi mique montre une positivité
de la prolifération tumorale avec les marqueurs
neuro endocrine : Chromogranine A et/ou B, NSE,
Synaptophysine, Leu 7 ...

L’ impact sur le pronostic de la différenciation neuro-
endocrine est controverse : en conséguence, sa pré-
sence ne peut interférer sur |’ attitude thérapeutique
décidée pour le patient.

1. 2 Carcinome mucineux (colloide) Figure 1.

Fréquence: < 0,4%

au moins 25% de la tumeur doit étre
congtituée par un matériel  muci-
neux extracellulaire toujours associé
a de I'adénocarcinome classque
discuter une éventuelle extenson
tumorale de voisinage (colon, ves-
sie, glandes de Cowper, uréthre)

marquage : PSA + PAP + ACE -

peut étre classé en grade 4 de
Gleason

Histologie :

Clinique:  Volume prostatique souvent impor-
tant dépendant des sécréions de

mucine

PSA souvent plus élevé que dansles
formes classiques Biopsies pas tou-
joursfaciles aréaliser dansles zones
mucineuses (peu de matériel cellu-
laire)

Pronostic: considéré comme plus agressif que

|” adénocarcinome standard
comme |’ adénocarcinome standard

pour les formes évoluées : moins
hormonosensible.

Traitement :

s volume prostatique important :
chirurgie radicale non curdrice
peut étre associée pour éviter les
complications locales

Moins de 0,4% des cancer de la prostate (6/1600
Epstein) [29]. Par définition, au moins 25% de la
tumeur doit étre constitué par un matériel mucineux
extra cellulaire. |l se caractérise par la présence de
plage de mucus au sein desquelles on observe des
structures épithélial es malignes disposées en travees,
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Figure 1: Adénocarcinome mucineux. Par définition, au
moins 25% de la tumeur doit étre constitué par un matériel
mucineux extra cellulaireintraluminal. Il se caractérise par la
présence de lacs de mucus, basophiles bleutés au sein desquels
on observe des structures épithéliales malignes

en nids ou en massifs. Les cellules ont des noyaux
fortement ovoides nucléolés. Ce type tumoral est
toujours associé a un autre type de cancer. Ces carci-
nomes sont a considérer comme des carcinome de
grade 4. Quelques rares cas de carcinomes a diffé-
rentiation lieberkhiinienne, posant le probleme de
leur origine primitive prostatique ont été rapportés.

Le diagnostic est aisé lorsqu'’il est associé a des sec-
teurs classques d’adénocarcinome prostatique.
Lorsque la composante de type colloide est majori-
taire, le diagnostic fait discuter une éventuelle exten-
sion tumorale de voisinage, et notamment un adéno-
carcinome colloide mugueux du rectum, un adéno-
carcinome des glandes de Cooper ou une métastase.
La présence de cellules fortement nucléolées, et les
résultats de I’ immunohistochi mie montrant une posi-
tivité des marqueurs PSA, PAP et une négativité de
I’ACE, permettent de redresser le diagnostic. Le
pourcentage de carcinome mucineux n'influence pas
sur la survie. Néanmoins ce type histologique a un
comportement biologique agressif avec un risque de
métastases précoces aux os et d’'élévation du PSA
et des FAP.

Letraitement repose sur lachirurgie, laradiothérapie
et I’ hormonothérapie sans que la différenciation col-
loide n’ait une rédlle influence sur le type de traite-
ment proposé.



1. 3 Carcinome a cellules indépendantes (carcino -
me a cellules en bague a chaton).

Fréquence: 17 cas décrits

Histologie: Au moins 25% de la tumeur fait de
carcinome a cellules indépendantes

Souvent associé a adénocarcinome
de haut grade

Confirmation de I'origine prosta-
tique par immunohistochimie obli-
gatoire

Marquage PSA et PAP +

Clinigue: souvent diagnostiqué a un stade
avanceé

Pronostic : risque plus élevé que I’ adénocarci-
nome habituel

Traitement : identique a I’ adénocarcinome habi -

tuel.

Ce sont des tumeurs exceptionnelles lorsgu’ elles
sont pures. Ce type de tumeur est parfois associé a
différents types architecturaux qui ont un aspect
morphol ogique identique a ceux d’ origine digestive.
Les cellules sont positives aprés coloration de PAS
mais restent négatives aprés coloration par le Bleu
Alcian. Elles expriment les marqueurs épithéliaux
KL1 AEVAE3, Cam 5.2 et les marqueurs prosta
tiques PSA et PAP. Ces carcinomes a cellules en
bague sont parfois associés a des foyers de carcino-
me mucineux. Leur pronostic est sombre.

1. 4 Adénocarcinome ductal (anciennement adé -
nocarcinome endométrioide) Figure 2

Fréguence : 0,220 ;8%

Histologie: Développé au niveau de la zone
transitionnelle 2 formes : papillaire

et cribriforme

Associé dans 50% des cas a adéno-
carcinome classique

Marquage PSA et PAP + (permet de
différencier du carcinome urothé-
lial). Parfois foyers ACE +.
MA903-
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Clinigue: Hématurie cause trés fréquente de
diagnostic £ prostatisme PSA nor-

mal ou T

En cystoscopie : développement
exophytique au niveau du veru mon-
tanum

Comme |’ adénocarcinome habituel
si découvert & un stade précoce

Pronostic :

Souvent découvert a un stade plus
avancé gue |’ adénocarcinome habi-
tuel

La moitié des cas sont métastatiques
au diagnostic

Effraction capsulaire > 90% sur
pieces de prostatectomie

Hormonosensible
Prise en charge identique a I’ adéno-
carcinome standard.

Traitement :

Il s'agit d’une variante de carcinome prostatique, de
grade 4, caractérisé par une prolifération tumorale
floride, papillaire cribriforme ou solide, représentant
0,2 a 0,8 % des cancers prostatiques [29]. Lorsgue
I"adénocarcinome intraductal survient dans les
canaux péri-urétraux, il peut se développer comme
une lésion exophytique al’intérieur de lalumiere de
I"urétre, la plupart du temps autour du veru monta
num conduisant a des symptémes d’' obstruction ou a
une hématurie. Ces tumeurs sont souvent sous esti-
mées cliniquement car le toucher recta et le PSA
sérique peuvent étre normaux et de ce fait, peuvent
étre découverts a un stade évolué. Cependant, |"hé-
maturie est une cause fréquente de diagnostic de ce
cancer dans sa forme exophytique al’intérieur de la
lumiere de I’ urétre. Ce type histologique est de pro-
nostic défavorable, car souvent découvert a un stade
avancé avec un taux de récidive élevé et une survie
a5 ans de 24%.

A coté de cette forme touchant la zone de transition,
il existe dans 5 & 40% des cas d adénocarcinome
prostatique, des aspects morphologiques identiques
mais se développant dans la partie la plus périphé
rique des canaux prostatiques, a I'intérieur de la
glande [5]. Le diagnostic peut étre difficile sur les
prélevements biopsiques, |' aspect pouvant faire dis-
cuter deslésions de PIN de haut grade. L' importance



des atypies nucléaire, |'association a des foyers
d ADK classque et la digparition des cellules
basales aprés étude immunohistochimique avec les
cytokératines de bas poids moléculaire CK 903, per-
mettent d’en faire le diagnostic.

Cette forme ductale, particuliére de I’ adénocarcino-
me prostatique classique n'a pas d'incidence sur le
type de traitement mis en ceuvre en dehors de sa
signification pronostique plutét défavorable.

Adénocarcinomes d aspect atrophique [27], ou

pseudohyperplasique [41], ou gloméruloide, acel -
lules spumeuses (Figure 3) sont des entités histo-

logiques récemment rapportées, dont |'aspect est

trompeur notamment sur les biopsies. Ces aspects
histologiques particuliers sont le plus souvent asso-

ciés a des aspects classiques et correspondent le plus
souvent a des adénocarcinomes de grade 3 ou 4.

2. TYPES HISTOLOGIQUES PARTICULIERS
2. 1 Carcinome épidermoide (Figure 4a, b)

0,2a40,3%

favorisé par radiothérapie (externe
ou curiethérapie), ou une hormono-
thérapie et rencontré souvent plu-
sieurs années apres un diagnostic
d’ adénocarcinome prostatique

Fréguence:

Histologie : différentiation sgquameuse (kératine
intracellulaire, perles sqgameuses et
ponts intercellulaires)

peut étre associé a composante
adénocarcinomateuse

marguage PSA - et PAP — dans les

Zones sgquameuses

Clinique: identique al’ adénocarcinome habi-
tuel

Pronostic:  mauvais en regle générale avec
survie de 6 — 15 mois

Traitement : prostatectomie radicale si localisé

non hormonosensible si pur (sinon
variable sglon % du contingent
adénocarcinomateux)

Ce sont le plus souvent des carcinomes adénosgua:
meux, survenant notamment apres radiothérapie ou
traitement hormonal. Histologiquement ils doivent

étre différenciées des cas d’ extension de carcinome
urothélial transitionnel et des foyers de métaplasie
éosinophile développés au contact de foyers d'in-
farctus. |l aétérapporté d’ exceptionnels carcinomes
épidermoides identiques & ceux observés au niveau
delavessie[51].

Ils sont réfractaires al’ hormonothérapie et ne répon-
dent pas au traitement oestrogénique [8]. La prosta:
tectomie est recommandée s le stade est localise.
Ces tumeurs ont un pronostic sombre.

2. 2. Carcinome a cellules fusiformes ou sarcoma -
toide.

Fréquence: non connue

Histologie: double contingent tumoral épithé-
lial et mésenchymateux
épithélial : correspond aun adéno-
carcinome trés peu différencié.
PSA, PAP et cytokératine +
mésenchymateux : le plus souvent
constituée d’une prolifération
peu différenciée faite de cellules
fusiformes.
PSA, PAP —

Clinique: Pas de signes cliniques particuliers

PSA normal
Pronostic:  Survie< 48 mois, liéau stade T de

latumeur initiadle

Récidives locales a potentiel inva
sif important

Traitement : Non hormonosensible, non chimio-
sensible, non radiosensible

Cystoprostatectomie ou exentéra-
tion pelvienne large

Des carcinomes a cellules fusiformes ont exception-
nellement été rapportés [26, 51]. Il existe un double
contingent tumoral épithélia et mésenchymateux.
La composante épithéliale correspond a un adéno-
carcinome trés peu différencié et la composante
mésenchymateuse est le plus souvent constituée
d’une prolifération peu différenciée faite de cellules
fusiformes présentant une différenciation chondroi-
de, ostéoide, ou plus rarement de type rhabdomyo-



Figure 2: Adénocarcinome ductal (endométrioide). |1 s'agit d'une variante de carcinome prostatique, de grade 4, caractérisé par
une prolifération tumorale floride, papillaire cribriforme ou solide, représentant 0,2 a 0,8 % des cancers prostatiques. Le mar -
quage par PSA est positif.

Figure 3: Adénocarcinome gloméruloide, a cellules spumeuses est une entité histologique récemment rapportée, dont ' aspect est
trompeur notamment sur les biopsies
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Figure 4 a et 4 b: Carcinome épidermoide localisé au sein d'une glande avec atrophie kystique. Différentiation squameuse (kéra -
tine intracellulaire, perles sqgameuses et ponts intercellulaires) .



sarcomateuse, |éomyosarcomateuse ou angiosarco-
mateuse. La composante fusiforme n’exprime pas
les anticorps anti-PSA ou PAP[26, 29, [51]. Lacom-
posante épithéliale des cellules tumorales expriment
les marqueurs épithéliaux Cytokératines et les mar-
queurs prostatiques PSA et PAP.

Ce cancer est réfractaire au traitement hormonal, peu
chimiosensible. Le pronostic est sombre avec une
survie de moins de 48 mois.

2. 3 Carcinomes a cellules transitionnelles primitif
prostatique.

Fréguence: <1%

Histologie: il faut rechercher un CISdel’ uré-
thre et/ou de la vessie associé a
différencier de:

- | extension intraprostatique (par
les canaux prostatiques) dun
carcinome urothélial

- | envahissement prostatique par
contiguité d'un carcinome de
vessie stade T4

Marquage PSA +, Cytokératine +

Clinique: Aucune particularité
Découverte sur des copeaux de
résection

Pronostic : 40% survie a5 ans

Traitement :  Non hormonosensible

Chimiosensible

En pratique : Atteinte urothéliale
seule : résection endoscopique +
BCG

Atteinte stromale et/ou des
canaux : prostatocystectomie

+ urétrectomie

La découverte chez des patients sur des résection de
copealx prostatiques d' un cardnome de type urothé-
lid, en |’ absence d antécédent connu de tumeur vési-
cale, pose le probléme de sanature exacte. Ladistinc-
tion dece type de tumeur avec I'extension intra-pros-
tatique d’uncarcinometransitionnel delavesse oude
I’'uréthre peut étre difficile avec un enjeu thérapeu-
tique important [29]. Il est important dans cette cir-
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congtance de distinguer : les carcinomes urothéliaux
primitifs isolés de la prostate c’'est a dire sans autre
tumeur des voies urinaires exceptionnds & représen
tent 1 a4% des cancarsdelaprodae [61, 75], les ca-
danomes urothéliaux de la prostate assodés a un ca-
danomein situ de I'urétre, les extension intra prosta-
tique le long des canaux progtatiques des carcinome
urothéliaux de vessie (Figure 5) de bon pronogtic,
observé dans 12 a 43% des cas [30] [64], les exten-
sons par propagdion interstitielle dans le parenchy-
me progtatique d’ unetumeur vésicale T4, de mawvads
pronostic [ 30].

Larecherche attentive d’'images d extension pagétoi-
de lelong del’ uretre prostatique, des canaux §acula-
teurs et des vésiculesséminalessont desargumentsen
faveur d un carcinome transitionnd a point de départ
vesicd.

Dans plusdelamoitié des cas, il n’ existe pas de can-
cer vésical connu et il faut admettre un point de
départ urétral ou prostatique, les carcinomes a cel-
lulestransitionnelles pouvant résulter d’ une transfor-
mation des cellules de réserve des canaux prosta
tiques, sous I'influence d’'un stimulus identique a
celui destumeurs vésicales ou d’ une extension pagé-
toide d'un carcinome a cellules transitionnelles a
point de départ urétral [30].

La positivité des cellules tumoraes avec les anti-
corps anti-PSA et anti Cytokératine de haut poids
moléculaire 34-E12 (CK 903) sont d’une aide pré
cieuse. Il faut se souvenir que la positivité des carci-
nomes prostatiques peu différenciés avec I’ anticorps
anti-PSA est retrouvée dans moins de 25% des cas et
gu’ une positivité peut étre observée dans les carci-
nomes vésicaux [6, 29].

Il est également important de différencier les carci-
nome purement in situ de ceux présentant des foyers
d’'invasion stromale [15].

Dans saforme primitivement prostatique au stade de
carcinome purement in situ , son origine para-urétra-
le peut justifier la pratique de résections itératives
jusqu’a obtention de matériel histologique non
tumoral , voir une BCG-thérapie adjuvante [64]. En
casd'invasion stromale, ce type de tumeur aun matr-
vais pronostic, il est réfractaire atout traitement hor-
monal. La décision d’'un geste radical doit faire dis
cuter laréalisation d' une cysto-prostatectomie éven-
tuellement précédée dune irradiation pelvienne
[61].



Figure 5. Extension d'un carcinome urothélial de vessie dans un canal prostatique, par contiguité.

2. 4 Carcinome lympho-épithélial.

Se caractérise par la proliférations de cellules grou-
pées en nids ou en amas au sein d' un stroma lym-
phoide. Ces tumeurs sont exceptionnelles.

3. TUMEURS ISSUES D'UNE PROLIFERATION DES
CELLULES BASALES.

3. 1 Carcinomes a petites cellules.

Histologie:  Soit identique aux carcinomes a
petites cellules pulmonaires, de
type neuroendocrine pur, soit
mixte associant foyers de carci-
nome a petites cellules et d’ adé-

nocarcinome

Marguages : KL1, AET/AES,
CAM 5.2 ou neuro-endocrines
(NSE dans plus de 50% des cas,
chromatogranine,) +

PSA et PAP —

Classé comme grade 5 de
Gleason

Symptémes obgtrutifs et/ou de
compression pelvienne, rapide-
ment évolutifs

Sites métastatiques inhabituels
pour |la prostate mais précoces

Clinique:
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Métastases osseuses rares et
ostéolytiques

Syndromes paranéoplasiques
(Cushing, sécrétion inappropriée
ADH)

T ACE ou apha-foeto-protéine
possible

PSA normal

Le traitement repose sur la chi-
miothérapie et la radiothérapie

Il Ny a pas de place pour la chi-
rurgie

Survie moyenne de 7 a 17 mois
et une médiane de survie de 9
mois.

Ces tumeurs agressives souvent
ont un pronostic sombre, le plus
souvent lié a I'évolution méta
statique pulmonaire, osseuse et
hépatique.

Traitement :

Pronostic :

Ces tumeurs sont a distinguer des adénocarcinomes
peu différenciés, a double composante présentant
des secteurs de différentiation neuro-endocrine
majoritaire. Elles ont un aspect morphologique iden-



tiques aux carcinomes a petites cellules pulmonaires
[82]. Moins de 150 cas alocalisation prostatique ont
été rapportés dans la littérature [6, 63]. Dans prés de
la moitié des cas, la tumeur est mixte avec associé
des foyers de carcinome a petites cellules et d’adé
nocarcinome. Bien que pour la plupart d’ entre eux
les carcinomes a petites cellules ne présentent pas
cliniquement de preuve de production hormonale,
une production de minéral o-corticoides ou d hormo-
ne anti-diurétique a pu quelquefois étre démontrée.
Les malades se présentent avec un syndrome tumo-
ral prostatique rapidement évolutif, sans éévation
des PAP ni du PSA, associé parfois a un syndrome
paranéoplasique ou a une sécrétion de VIP, d ACE,
d'alpha-foeto-protéine ou de glucagon [1, 57, 63].
Higologiquement, I'aspect est identique a celui
observé dans les tumeurs pulmonaires, montrant une
prolifération de cellules indifférenciées, aux noyaux
ovoides plus ou moins réguliers, a la chromatine
poussiéreuse. Le diagnostic est celui d’un tumeur a
“ cellules rondes " a localisation prostatique. Le
contexte et les résultats de I’ é&ude immunohistochi-
mique montrant une positivité de la prolifération
tumorale avec les marqueurs épithéliaux KL1 ou
AELVAES3 et des marqueurs neuro endocrine :
Chromogranine A et / ou B, NSE, Synaptophysine,
Leu 7 ... confirment la nature neuro-endocrine de la
prolifération tumorale. Ces tumeurs agressives ont
un pronostic sombre avec apparition de métastases et
une survie moyenne de 9 mois [1]. Il sont classés en
grade 5[25].

L es médicaments les plus efficaces sont le cisplatyl,
I’ étoposide, |'adriamycine et le cyclophosphamide,
généralement utilisés en bi ou en tri-thérapie. Les
carcinomes a petites cellules sont habituellement trés
radiosensibles : une irradiation prostato-pelvienne
est souvent proposée soit a visée curative aprés une
chimiothérapie premiére, soit a visée palliative
décompressive.

Il Ny a pas de différence de pronostic entre les
patients avec une tumeur & petites cellules et ceux
avec une tumeur mixte.

3. 2 Carcinome adénoide kystique ou tumeur adé-
noide kystique de la prostate, tumeur adénoide des
cellules basales, hyperplasie des cellules basales de
la prostate, carcinome basaloide, cylindrome.

C' est une tumeur rare, moins de 20 cas ont été rap-
portés [13,19, 22, 29, 31, 36, 50, 56, 73, 78, 86]. Il
s agit toujours d’ une tumeur de lazone de transition,
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qui présente un aspect caractéristique de proliféra
tion cylindromateuse, constituée par une proliféra-
tion de cellules basal oides rondes ou ovales prenant
un aspect cribriforme, avec présence de sécrétions
intraluminal es, agencées en massifs épithéliaux sou-
lignés par une basale épaissie, au sein d’'un stroma
myxoide. L' &ge, la symptomatol ogie, sont identiques
acelle des adénocarcinomes prostatiques. Le taux du
PSA est normal. |l n’existe pas de métastase, ni de
déces publié.

Le potentiel malin de cette Iésion n’est pas prouve,
éant donné I'absence de réddive aprés résection
endosoopique [56]. L’hormonothéapie est sens effet.

3. 3 Carcinome a cellules basales.

Entité rarissime caractérisée par une prolifération de
cellules basaloides agencées en massifs, nécrosées
en leur centre, associée a une infiltration manifeste
du stroma des fibres musculaires et surtout une
extension péri-prostatique précoce avec envahisse-
ment des filets nerveux, de la graisse péri prosta
tique, une atteinte rectale et des métastases pulmo-
naires sont fréquentes [54]. En cas de doute diagnos-
tique avec un carcinome prostatique classique, la
positivité des cellules tumorales par I’ anticorps anti-
cytokératine CK 903 et leur négativité avec les anti-
corps anti-PSA et PAP permet le diagnostic [36].

Ce type de tumeur est réfractaire a tout traitement
hormonal. Compte tenu du caractere agressif et du
mauvais pronostic de cette forme histologique, une
prostatectomie semble peu raisonnable. Une radio-
thérapie voir une chimiothérapie peuvent cependant
étre envisagées avec un faible espoir d’ efficacité.

Il. TUMEURS
MESENCHYMATEUSES.

Le stromadela prostate est constitué de fibroblastes,
de myofibroblastes et de cellules musculaires lisses.
Chacun de ces é éments pouvant proliférer de fagcon
anormale. Les Iésions stromales les plus fréquentes
sont le nodule stromal [29] et le |éiomyome [77].
Plusieurs autres entités ont été décrites et rapportées
le plus souvent sous laforme de cas isolés.

Récemment, Gaudin et col. [33] ont proposé de
regrouper ces proliférations sous le terme de “ proli-
fération stromale prostatique a malignité incertai-



ne”. Sous ce terme générique, correspondant a un
cadre en voie de dénombrement, sont regroupées
plusieurs |ésions caractérisées par :

- des |ésions présentant une hypercellularité du stro-
ma avec présence de cellules typiques et d' une com-
posante épithéliale bénigne.

- des |ésions présentant une hypercellularité stroma
le, avec ou sans atypies, associées a des glandes de
morphologie normale présentant une architecture
foliée et ressemblant aux tumeurs phyllodes.

- des |ésions présentant une hypercellularité du stro-
ma sans atypie ni prolifération épithéliale.

1. LESIONS STROMALES BENIGNES.
1. 1 Nodule post opératoire.

En 1984, Proppe [67] a rapporté sous le terme de
nodule post opératoire, chez 8 patients &gés de 29 a
79 ans, la survenue au niveau de la prostate et de la
vessie de |ésions caractérisées par une prolifération
de cellules fusiformes, pseudo sarcomateuse, surve-
nant 5 semaines a 3 mais aprés une intervention chi-
rurgicale. Cette |ésion mesure en moyennede 5 a9
mm, bien que des cas de plus 4 cm aient été decrits.

Elle comporte en proportion variable des cellules
fusiformes, des cellules étoilées, voire des cellules
arrondies a type de cellules gangliocytiques agen-
cées en faisceaux semblant infiltrer les fibres de col-
lagénes et détruire les fibres musculaires lisses. Les
noyaux sont toujours réguliers, et bien qu'il existe
une activité mitotique de 1 a 25 mitoses pour 10
champs, il n'est jamais observé d'image mitotique
atypique. Le stroma est tant6t dense, tantét myxoide,
tant6t inflammatoire. Cette Iésion est toujours bien
limitée. Les études immunohistochimigues montrent
une positivité des ééments cellulaires avec les anti-
corps anti-vimentine, actine-muscle-lisse et desmi-
ne [29].

Le diagnostic différentiel avec un Iéomyosarcome
de bas grade, peut ére difficile. L'anamnese en
confirmant I'existence d'un acte chirurgical anté-
rieur, la présence d'un infiltrat inflammatoire et de
nombreux capillaires sont des arguments permettant
d’ évoquer le caractére réactionnel de lalésion.

1. 2 Tumeur fibromyxoide pseudo sarcomateuse.

Pseudotumeur inflammatoire, fasciite nodulaire,
proliféation pseudo sarcomateuse myofibroblas
tique [11, 21, 29, 40, 62, 70, 71, 74].
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Cette Iésion est identique au nodule postopératoire,
mais I’anamnese ne permet pas de retrouver d acte
chirurgical a visée prostatique dans les antécédents.
Histologiquement, il existe une Iésion caractérisée
par une prolifération de fibroblastes et de myofibro-
blastes associés a une composante inflammatoire
avec une vascularisation a type de bourgeon charnu.
Cette |ésion présente un caractére nettement infiltra:
tif et peut s éendre aux organes de voisinage. Il
existe fréguemment des cellules atypiques présen-
tant un cytoplasme abondant éosinophile et un noyau
irrégulier. Des mitoses peuvent étre observées, mais
il n’ existe pas de mitose anormale. Le diagnostic dif-
férentiel fait envisager différentes Iésions myxoides
dont le |éilomyosarcome myxoide, |e rahbdomyosar-
come myxoide. D’ autres lIésions peuvent également
étre évoquées comme un neurofibrosarcome, un
fibrosarcome, un histiocytofibrome malin.

Le traitement est chirurgical. Il n’a pas été rapporté
acejour d observation de forme métastatique.

1. 3 Nodule stromal.

Le nodule stromal ou simple hyperplasie nodulaire
du stroma est une des manifestations de I’ hyperpla
sie prostatique bénigne. De taille microscopique, il
est bien limité au parenchyme prostatique, mais non
encapsulé. Les cellules qui e constituent ne présen-
tent pas d' atypie et sont disposées en nodules. 1l ne
peut étre confondu avec une prolifération a cellules
fusiformes malignes. Le diagnostic différentiel prin-
cipal est le [éilomyome.

1. 4 Léiomyome.

Le I&omyome prostatique est un nodule de plus de
lcm, solitaire, bien limité, encapsulé. La plupart des
observations intéressent des hommes de plus de 40
ans. Histologiquement le Iéomyome est constitué
par une prolifération de cellules fusiformes présen-
tant des noyaux ovoides, a la chromatine réguliere-
ment répartie.

2. LESIONS STROMALES DE MALIGNITE INCER-
TAINE

2. 1 Léiomyome prostatique a cellules bizarres
(Figure 6)

Léiomyome atypique prostaique ou léiomyome
symplasmique ou hyperplasie stromale atypique.

Moins de 30 cas ont été publiés. 1l se présente
comme un nodule bien limité ou avec un aspect infil-



Figure 6: Léiomyome & cellules hizarres. Il se présente
comme un nodule bien limité ou avec un aspect infiltrant
constitué par une prolifération dense de cellules musculaires
lisses, présentant des atypies nucléaires marquées, ains que
de nombreux ééments symplasmiques.

trant constitué par une prolifération dense de cellules
musculaires lisses, présentant des atypies nucléaires
marqueées, ainsi que de nombreux éléments symplas-
miques [29]. L absence de mitose et de foyer nécro-
tique fait éliminer le diagnostic de |éiomyosarcome.
Les cellules musculaires, en général d aspect fusi-
forme, peuvent parfoisrevétir une allure épithéioide
[77]. Elles présentent un marquage avec les anti-
corps anti-alpha actine musculaire lisse et anti-des-
mine.

Le petit nombre de cas rapportés et le manque de
recul évolutif en font une tumeur de pronostic indé-
terminé. 1l n’existe pas de cas reconnu de métastase.
Des récidives locales ont éé décrites. Pour Gaudin
[33] et Bostwick [6], cette lésion est une lésion
bénigne présentant un potentiel de récidive locale.

Les patients ont un &ge moyen de 53 ans [44, 66].
Dans tous les cas, il existe une symptomatologie
prostatique a type de dysurie réfractaire au traite-
ment médical. Le diagnostic est souvent fortuit au
décours de la résection endoscopique pour obstruc-
tion symptomatique.

Letraitement est chirurgical, le plus souvent limité a
la résection transuréthrale. Un patient a été traité par
chimiothérapie pour le diagnostic erroné de léio-
myosarcome.

2. 2 Hyperplasie stromale avec atypie mineures.

Deux observations d’ hyperplasie stromale avec aty-
pies cellulaires ont été rapportées dans la série de
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Gaudin [33]. Histologiquement, il s agit d’ une proli-
fération de cellules fusformes présentant des
noyaux hyperchromatiques sans mitoses ni atypie
nucléaire.

2. 3 Fibro-adénome.

Kafandaris et Polyzonis [43] en ont rapporté une
douzaine d’ observations. Il s'agit d’'une Iésion pros-
tatique dont |” aspect est identique a celui observé au
niveau de la glande mammaire. Les |ésions prosta:
tiques sont caractérisées par une hyperplasie stroma-
le sans atypie, associée a un étirement des glandes
prostatiques dont |’ aspect est identique a I’ adénofi-
brome péri et intra-canaiculaire de Ranvier. Cox et
Dawson [20] ont également rapporté une observa
tion de fibro-adénome géant du méme type. Le trai-
tement en est essentiellement chirurgical.

2. 4 Tumeur phyllode.

Hyperplasie prostatique atypique de type tumeur
phyllode, cystosarcome phyllode de la prostate [2,
35, 42, 45, 52, 53, 69].

Ce sont des |ésions caractérisées par une augmenta-
tion de la cellularité du stroma associées a des aty-
pies analogues aux tumeurs phyllodes mammaires.
Moins de 30 cas ont été rapportées dans la littératu-
re. La tumeur siege le plus souvent au niveau de la
face postérieure de la prostate, refoulant les vési-
cules seminaes, lavessie et le rectum. Latumeur est
de taille variable, de 5,5cm a 25cm, de consistance
molle, plurikystique, pseudo végétante, souvent
blanchétre, plurilobée et mucoide a la coupe.
Histologiquement il existe un double contingent épi-
thélial et stromal. Le contingent épithélial est fait de
glandes étirées ramifiées parfois kystiques, bordées
par une double assise cellulaire normale.

La composante stromale est conjonctive plus ou
moins dense avec présence de cellules fusiformes
fibroblastiques ou musculaires et des atypies et des
mitoses variables. Les cellules stromales n'expri-
ment pas |es marqueurs épithéliaux, mais expriment
les marqueurs de différenciation fibroblastiques
comme lavimentine, ou plus rarement la desmine et
le CD 34. Les cellules stromales n’ expriment pas la
myoglobine, ni la myosine.

La composante épithéliale exprime le PSA et la CK
903. Le potentiel malin de la plupart des tumeurs est
incertain, étant donné le peu de cas rapportés dansla
littérature. Dans les observations exceptionnelles
d’ évolution métastatique, la composante sarcoma-



teuse présentait de larges foyers de nécrose. Des
associations de tumeurs phyllodes et de carcinomes
prostatiques ont également été rapportés.
L’ histogenése de cette |ésion reste débattue, une ori-
gine a partir de reliquats mullériens est envisagée.

Ces tumeurs surviennent chez des patients agés de
23 a78 ans. La symptomatologie est dominée par un
syndrome prostatique (dysurie, hématurie, douleurs
pelviennes). De rares observations métastatiques ou
entrainant le décés du malade ont été rapportées.

L’ évolution est lente, letratement est chirurgical avec
une exérese auss large que possible. Des récidives
locales sont possibles aprés exérése incompléte.

3. TUMEURS STROMALES MALIGNES.

Les sarcomes de la prostate sont rares et représentent
moins de 0,1% des tumeurs malignes primitives de
la prostate. La plupart des sarcomes prostatiques
sont représentés par les |éomyosarcomes et les rhab-
domyosarcomes. En terme de sarcome il existe une
distribution bi modale, les rhabdomyosarcomes sont
observés chez les enfants et les jeunes adultes, et les
|& omyosarcomes sont observés chez les hommes de
plus de 60 ans.

3. 1 Rhabdomyosarcome (Figure 7)

L es rhabdomyosarcomes sont exclusivement obser-
vés chez les enfants et |es jeunes adultes, avec deux
pics de fréquence, I'un vers|’8ge de 3 ans et |’ autre
entre 15 et 20 ans[29, 47, 55, 60, 72, 79, 81, 82]. Le
développement de ces tumeurs est souvent vésico-
prostatique.

Il convient de différencier le rhabdomyosarcome
embryonnaire du rhambdomyosarcome alvéolaire.
L’ &ge de survenue, le traitement et le pronostic sont
différents.

Higtologiquement, la plupart des rhabdomyosar-
comes prostatiques sont de type embryonnaire. Ce
sont des tumeurs agressives caractérisees histologi-
guement par une prolifération tumorale assez mono-
morphe de cellules indifférenciées. L’ aspect varie de
la cellule totalement indifférenciée de type primitif
ou rhabdomyoblaste a la cellule bien différenciée
présentant des striations cytoplasmiques.

Des aspects fusiformes ou myxoides peuvent étre
observés. Les études immunohistochimiques mon-
trent que les cellules ne sont pas marquées par les
cytokératines (KL1, AEL/AE3), I'actine muscle
lisse, I’ actine musculaire globale (HHF35), I'antigé-
ne de membrane épithéliale EMA, ni par les mar-

Figure 7: Le rhabdomyosaroome alvéolaire présente dans 70 % des cas une translocation chromosomique particuliére. Le mar -
quage est négatif par le PSA et positif pour la Vimentine et la Desmine
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queurs lymphoide (ALC, CD 220 et CD 3), ou
neuro-endocrines (Chromogranine A, Synaptophy-
sing, Leu 7, NSE). Elles expriment la vimentine, et
surtout la desmine et la myoglobine confirmant la
nature rhabdomyoblastique de la prolifération tumo-
rale.

Parmi les rhabdomyaosarcomes prostatiques, le sous-
type alvéolaire mérite d étre individualisé étant
donné son évolution plus péorative avec présence
d’ un envahissement médullaire d emblée, nécessi-
tant un traitement plus agressif [29, 83]. Le rhabdo-
myosarcome avéolaire présente dans 70% des cas
une trandocation chromosomique particuliére
(t2 ;t13)(g35 ;g14) décelable en cytogénétique a par-
tir d’ un fragment de tissu congelé. Le rhambdomyo-
sarcome alvéolaire caractérisé par cette translocation
chromosomique particuliére et n'a pas les mémes
caractéres de sensibilité a la chimiothérapie. C'est
dans ce type de rhambdomyosarcome que la prosta:
tectomie complétée par une radiothérapie constitue
le mode thérapeutique le mieux adapté ; la chimio-
thérapie adjuvante ne semble pas, dans |’ état actuel
de nos connaissances, modifier le pronostic ni en
terme de contrble local, ni en terme d évolution
métastatique.

3. 2 Léiomyosarcome.

Les |éomyosarcomes représentent 25% des sarcomes
prodatiques, et 0,1 a 0,2% des tumeurs prostatiques
[16,59]. Higtologiquement, ils présentent les mémes
caractérigtiques que les saroomes d autre origine. lls
pewvent étre de bas grade mais plus souvent de haut
grade. Ces tumeurs mesurant de 2 a24 cmsont consti-
tuéespar une prolifération cellulaire dense manifeste-
ment infiltrante, présentant un pléomorphisme
nucléaire, des mitoses et des foyers de nécrose cellu-
ldre. Les études immunohistochimiques montrent un
marquage des cdlules tumorales avec les anticorps
anti-AlphaActine musclelisse, desmine et vimentine,
associé parfois aune co-expression avec les anticorps
épithéliaux anti-cytokératine[16]. [Issurviennent aun
&ge beaucoup plus précoce (4€me décennie) que les
carcinomes progtatiques & se caractérisent par une
augmentation importante e souvent rapide du volume
progtatique sans élévation des PSA. Lediagnogtic est
souvent fortuit au décours de la résection endosco-
pique pour obstruction symptomaique.

L' évolution en est péjorative, avec des récidives
locales, une surviemoyennede 3 a4 ans et untaux de
survie a5 ans variant de 50 a60 %.
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Comme pour les rhabdomyosarcomes, métastases
hépatiques et puimonaires sont fréquentes. Le traite-
ment consiste en une chirurgie complétée par une
radiothérapie en casd exérése incompléte Lachimio-
thérapie adjuvante n'apas d indication identifiée.

I11. PROLIFERATIONS
HEMATOL OGIQUES.

1. LOCALISATION PROSTATIQUE D' UNE HEMOPA-
THIE.

Une atteinte prostatique au cours d’ une hémopathie
et en particulier d'une leucémie lymphoide chro-
nique peut étre observée. Les localisations secon-
daires d'un lymphome et/ou d’une leucémie repré-
sentent la localisation secondaire la plus frégquem-
ment rencontrée dans la prostate.

Le diagnostic différentiel de ces atteintes hémato-
poiétiques de la prostate qui restent tres rares peut se
poser avec des lésions de prostatite en cas d’infiltrat
mésenchymateux dense et riche en lymphocytes. En
cas de prostatite, I'infiltrat polymorphe détruit en
partie les glandes. |l faut parfois avoir recours aux
études immunohistochimiques pour poser le dia
ghostic différentiel.

Outre I’ atteinte prostatique d’ une leucémie lymphoi-
de chronique, des localisations prostatiques au cours
deleucémies myéloides chroniques ou deleucémies
aigués myéloides ou lymphablastiques, de sarcome
granulocytique (chlorome) ont été décrites [68].
D’ exceptionnel cas de myélome primitif de la pros-
tate ont également été rapportés [68].

2. LES LYMPHOMES MALINS PRIMITIFS DE LA
PROSTATE

lIs intéressent les sujets &gés (62 ans) ou plus rare-
ment de moins de 40 ans. Cliniguement; les patients
présentent un syndrome obstructif. Le probleme du
diagnostic différentiel entre un lymphome malin a
grandes cellules et un carcinome prostatique peu
différencié de la prostate peut également se poser. I
est résolu par les éudes immunohistochimiques.
Tous les types histologiques ont été décrits avec une
prédominance pour les lymphomes B a grandes cel-
lules [18, 49]. Il s agit de lymphome de haut grade
de malignité, le plus souvent de lymphome anapla
sique a grandes cellules B.



Le traitement comprend la chimiothérapie
(Cyclophosmade, Adriamycine,  Vincristine,
Prednisone) et la radiothérapie.La survie a un an est
de 62%.

IV. TUMEURS EXCEPTIONNELLES

1. LESCYSTADENOMES KYSTIQUES MULTILOCU-
LAIRES.

Il s'agit d’unelésion d’individualisation récente, une
dizaine de cas ont été rapportés dans la littérature
[46]. Cette lésion tumorale est a différencier des
kystes prostatiques géants congénitaux. La tumeur
se présente comme une masse du pelvis, adhérente
aux autres organes développée alapartie craniale de
laprostate et en arriére de lavessie, facilement extir-
pable, dont I'aspect morphologique est celui de
kyste bordés de cellules épithélides exprimant le
PSA. L exérése chirurgicale compléte en permet la
guérison.

2. AUTRES TUMEURS MESENCHYMATEUSES.

Quelques observations exceptionnelles de tumeurs
fibreuses solitaires de la prostate, de phéochromo -
cytomes, de chondromes, d hémangiopéricytomes,
d’hémangiomes, d angiosarcomes, de sarcomes
neurogéniques, ou d histiocytofibromes malins ont
été rapportées [7, 12, 14, 23, 24, 29, 32]. Des locali-
sations primitives de mélanaose, de naevus bleu ou
de mélanome malin ont également été rapportées
[47big].

A coté de ces tumeurs mésenchymateuses, une tren-
taine d' observations de malak oplakie ont également
€té publiées [80].

D’exeptionnelles tumeurs germinales malignes a
type de tumeur vitelline (Yolk sac tumor), ainsi

gue des tumeurs rhabdoides ont été également rap-
portées [29].
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