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TUMEURS RARESdu TESTICULE

F. IBORRA, A. LESOURD, A. HOULGATTE, B. MARTIN, C. HENNEQUIN, E. BOUCHER, P. CAMFARO,
X. GAME, G.NEDELLEC

Si |a découverte d'une tumeur testiculaire corres-
pond dans la majorité des cas a une tumeur germi-
nale, |'urologue peut également se trouver
confronté aux tumeurs rares dont la prise en char-
ge et I’ évolution s averent différentes.

Leur diagnostic sera parfois orienté par une symp-
tomatologie clinique évocatrice, qu'il s agisse de
manifestations endocriniennes notamment dans les
leydigomes ou de certains syndromes comme dans
les tumeurs carcinoides.

C'est en fait le plus souvent les données de |’ exa
men anatomopathologique qui permettront la mise
en évidence de ces tumeurs rares nécessitant pour
certaines un bilan approprié, justifiant une prise en
charge et un suivi spécifique.

Ce travail a pour but de regrouper ces différentes
tumeurs rares afin d’en souligner les particularités
évitant ainsi des recherches fastidieuses.

Certaines d'entre elles de découverte récente ou
particulierement exceptionnelles sont encore mal
connues.

|. TUMEURS DES CORDONS
SEXUELSET DU STROMA
GONADIQUE.

1. LESTUMEURSA CELLULESDE LEYDIG (TCL)
(Figure 1)

Fréquence 1 a3 % destumeurs testiculaires

Histologie  Grandes cellules polyédriques ou
arrondies a limites nettes proches
des cellules normales

Cristalloides de Reinke en micro-
scopie éectronique dans 40 % des

cas

Clinique Signes endocriniens, en particulier

gynécomastie dans 30 % des cas

Dosage Oestradiol, oestrogenes uri-
naires et testostérone

Pronostic Excellent en dehors des formes
malignes représentant 10 % des cas
Traitement  Orchidectomie — chirurgie conser-

vatrice a envisager en cas de
tumeur bilatérale ou monorchidie

Tumeurs malignes : peu chimiosen-
sibles (OP DDD)
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Figure1: Tumeur a cellules de leydig (HES X 400)

La plus fréquente des tumeurs des cordons sexuels
chez I’homme, elles représentent 1 a 3% des
tumeurs testiculaires. Elles sont en général bénignes,
une extension métastatique est néanmaoins rapportée
dans 7% a 10% des cas essentiellement chez I’ adul-
te.

Surviennent a tout &ge avec un pic de fréguence
entre 20 et 40 ans, peuvent étre rencontrées en pré-
pubertaire entre 5 et 10ans (20% des cas). Aucune
TCL maligne n’a été décrite avant la puberté.

1. 1 Diagnostic

Chez I’ adulte I' attention sera attirée par I’ existence
de signes endocriniens présents dans 30% des cas se
caractérisant par : une gynécomastie uni voire bila
térale ou une sensibilité mammaire. Plus rarement,
une baisse de lalibido, une dysfonction érectile, une
modification de la pilosité ou une atrophie du testi-



cue controlatéral. L’ apparition secondaire de la
gynécomastie fera évoquer I'apparition de méta
stases.

Ces tumeurs apparaissent plus fréquentes en cas de
cryptorchidie, d' atrophie testiculaire, d’infertilité, et
presque exclusivement chez les sujets de race
blanche.

Chez I’enfant le diagnostic sera également évoqué
devant un tableau de pseudo-puberté précoce avec
virilisation, qui peut étre associée a une gynécomas-
tie

La présence de signes endocriniens chez un patient

porteur d’ une tumeur du testicule conduira a réaliser

en préopératoire un bilan biologique orientant versle

diagnostic de TCL. Il repose sur le dosage des sté-

roides :

- |'oestradiol plasmatique fréguemment élevé dans
les tumeurs“ féminisantes” avec gynécomastie.

- les cestrogenes urinaires : I augmentation de I’ oes-
tradiol urinaire pouvant atteindre jusqu’a 10 fois
la normale étant dans ce cas trés évocateur d’ une
TCL maligne.

- la testostérone plasmatique : peut étre normale ou
diminuée, parfois élevée dans les tumeurs
malignes.

- les précurseurs plasmatiques de la testostérone :
sont souvent normaux.

- les 17 céto-stéroides urinaires sont normaux.

-laFSH et laLH : peuvent étre normales, augmen-
tées ou diminuées.

- un test de stimulation par |es gonadotrophines cho-
rioniques intra musculaires pendant 3 jours peut
étre réalisé permettant de démasguer une oestro-
génie modérée.

L’ échographie ne permet pas de retenir un aspect
spécifiqgue néanmoins la présence d un syndrome
endocrinien, de perturbations biologiques évoca

trices et de |ésions hypoéchogénes bien circonscrites
doit fortement faire évoquer le diagnostic de TCL.

1. 2 Anatomie pathologique

Macroscopie: L’ atteinte peut étre bilatérale de fagon
concomitante ou asynchrone avec un délai variable.
Latumeur est de coloration marron/jaune, de consis-
tance molle. Elle est bien circonscrite avec des
limites nettes.
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Dans les tumeurs malignes, la lésion est en général
mal limitée avec des foyers de nécrose hémorra-
gique, souvent de plus grand volume que les tumeurs
bénignes. La tumeur. le plus souvent limitée au tes-
ticule, peut se caractériser par uneinfiltration del’ a-
buginée ou des structures para-testiculaires (10 %
des cas).

Histologie: Les cellules tumorales présentent le plus
souvent les caractéres des cellules de LEYDIG nor-
males. Ce sont de grandes cellules polyédriques ou
arrondies a limite nette, contenant des lipides. Les
cellules se disposent le plus souvent en plages, mais
on peut observer des aspects pseudo glandulaires, en
cordons, ou en nids compacts. Les noyaux sont de
taille variable avec un nucléole central proéminent.

Le stroma est fibreux ou oedémateux. |l peut com-
porter des cellules fusiformes interprétées comme
une forme intermédiaire entre cellules de Leydig et
cellules stromales. Il peut comporter des zones d’ 0s-
sification et des calcifications qui doivent faire éli-
miner une tumeur a grandes cellules de Sertoli calci-
fiantes.

On observe, dans 40 % des TCL, la présence de cris-
talloides de Reinke.

L’ immunohistochimie peut révéler la présence d an-
drogénes intracellulaires et de vimentine.

En microscopie éectronique, on retrouve de grandes
cellules polygonal es sécrétrices de stéroides: conte-
nant de nombreuses gouttel ettes lipidiques, de nom-
breux organites, dont un réticulum endoplasmique
lisse abondant, parfois des cristalloides de REINKE,
du pigment lipochrome. Le noyau présente souvent
des indentations qu’ on ne retrouve pas dans les cel-
lules de LEYDIG normales. La chromatine est fine
et les nucléoles proéminents.

L es critéres pathologiques de malignité sont :

- les mitoses: plus de 3 pour 10 champs afort gros-
sissement.

- les atypies nucléaires
- lanécrose

- I"aspect d'infiltration de la capsule et du cordon
spermatique

- lataille de la tumeur
- |les envahissements vascul aires

Diagnostic différentiel
- I"hyperplasie a cellules de Leydig.



- tumeur a grandes cellules de Sertoli calcifiantes.
- lamalakoplakie.

- le séminome.

1. 3 Priseen charge

Les tumeurs sans signes de malignité peuvent étre
énucléés lorsqu’ elles sont de petite taille en particu-
lier en présence de tumeurs bilatérales.

Le traitement de référence des tumeurs malignes est
I’ orchidectomie par voie inguinade avec ligature
haute du cordon.

Il 'y apas d attitude standardisée vis a vis du cura-
gerétropéritonéal. Systématique pour Grem, il n’est
réalisé qu'en cas de métastases rétropéritonéales en
tomodensitométrie pour Davis et Kim. Son intérét
n'est pas démontré dans les stades 1.

Lachirurgie des métastases est trés peu documentée.
Bertram rapporte un cas de TCL avec métastases
pulmonaires. L’ exérese du nodule pulmonaire méta-
statique a permis une survie du patient a9 ans.

Laradiothérapie: son efficacité dansles TCL n'est
pas prouvée. Seul Grem rapporte une réponse objec-
tive sur une série de 11 patients métastatiques.

La chimiothérapie: les TCL sont dans I’ ensemble
peu chimiosensibles. Pour Bertram, les seules chi-
miothérapies efficaces sont I'OP DDD, la DOXO-
RUBICINE aforte dose et laLONIDAMIDE.

1. 4 Pronostic

Environ 10 % de ces tumeurs sont cliniguement
malignes, ceci n’ étant rapporté

gu’ aprés 55 ans. Les métastases étant la seule preu-
ve de malignité. Dans |’ étude de GREM, sur 32
patients, 22 % sont métastatiques au moment du dia
gnostic. Une surveillance plus active s avére donc
nécessaire en présence d’ une TCL chez un sujet agé.

2. LESTUMEURS A CELLULESDE SERTOLI (TCS)
(Figure 2)

Fréguence 0,4 a1.5% destumeurs
testiculaires

Histologie Cellules de petite taille cuboides a
cytoplasme basop™hile ou de grande
taille polygonales a cytoplasme

€osinophile disposées en tubes.
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Cristalloides de Charcot et
Bottcher en microscopie éectro-
nique

Clinigue  Signes endocriniens dans 30% des

cas : gynécomastie ou impuissance.

Syndrome de Carney ou de Peutz —
Jeghers dans les formes a grandes
cellules calcifiantes

Dosage oestrogenes ( augmentés
dans 5% des cas)

Excellent en dehors des formes
malignes

Pronostic

Traitement Orchidectomie — chirurgie conser-
vatrice a envisager en cas de

tumeur bilatérale ou monorchidie

Tumeurs malignes : pas de proto-
coles standardisés.

Figure 2 : Tumeur a cellules de sertoli calcifiante
(HESx 250)

Lestumeurs pures a cellules de Sertoli sont rares, 0.4
et 1.5% des tumeurs testiculaires. En dehors de la
forme classique, deux “ soustypes” ont été décrits :

Les tumeurs a cellules de SERTOLI avec sclérose
qui représenterait 15% de ce type de tumeur et les
TCS agrandes cellules calcifiantes ( TCGCS).

Les TCS sont malignes dans 15% des cas, pouvant
survenir chez I'enfant. Les ganglions rétropérito-
néaux représentent le site métastatique habituel. Des
métastases viscérales ont été également décrites.



CLICHESECHROGRAPHIQUES:
TUMEUR A CELLULES DE SERTOLI

Patient de 68 ans venu consulter pour I’ apparition progressive d’ une grosse bourse droite.
Pas d' antécédent génito-urinaire. A I’examen clinique, fermeté anormale du testicule.

Coupe longitudinale du testicule droit :

Testicule augmenté de volume, porteur d'un processus expan-
sif solide postéro-médian de

2 cm environ.

Cette masse est hétérogene, plutdt échogene dans son ensemble
avec une zone en périphérie sur son pourtour antérieur légére-
ment hypoéchogene.

Pas de remaniement de type kystique ou nécrotique.

Visihilité d' une petite hydrocéle bordant le testicule.

e -
- S "

Coupetransversale montrant & nouveau bien | e processus solide
intra-testiculaireaind quel’hydrocéle non cloisonnée.

La concluson échographique es donc celle dun processus
tumoral devant étre cons déré a priori comme malin du testicule.
Il faut souligner que cet aspect échographique n'est pas |’ agect
habituellenent observé des tumeurs de cette tranche d'&ge :
séminome ou lymphome qui se présentent tous les deux sous
forme de és ons hy poéchogenes. Dufait delarareté destumeurs
de Sertoli on ne peut bien Sir pas sur cette seul eimagei e suggé-
rer le diagnogic de tumeur a cellules de Sertoli affirmée par
I” anatomopathd ogie de | a piece d’ orchidectomie.

TUMEUR A CELLULESDE LEYDIG

Echographie scrotale pratiquée dans le cadre d'une azoospermie primaire, chez un homme de 30 ans.
A I’examen clinique testicules légerement hypotrophiques, sans anomalie pal patoire

Coupelongitudind e atravers letedicul e et latéte épididymare:
Tedi cul e d’aspect légérement hypotrophique, avec une épaisseur
inférieure & 20 mm.

Mise en évi dence surtout de multiples échogénicités puncti formes
éparses truffant le paenchyme testicul aire, caractéri i quesd’ une
microlithi ese testi culai re (grade I1).

Aspect nomal de latéte épididy maire qui surplombe | e testi aule.

graphie d'un nodue intratesticulare de 4 mm, solided’ échostructuredis-
créement hé&éragene, globdement hypméchogéne mas ponctué de
quelques hyperéchogénid tés. Ce nodule en doppler couleur est hypovas
cularisé |1 s agit donc d'un noduletumad dedécouverte échographique,
non pd pable, développé sur ure microlithiasetesticdaire de gade Il dont
on connd tdésomais lerisque tumord plus devé que celui observé dars la
population générde. Deux d agnostics sont a évoquer :

- Tumeur acellules deLeydig plusfréquemment observée chez les paients
irfertiles, ou - Tumeur germinde primi tive par argument de fréquercede
type séminomateux.L’ éude anatomopathologique de I apiece d’ archidec-
tamieva dfirme lediagnosti cdetumeur a cellules e Leydig.



2. 1 Diagnostic

Les TCS intéressent en généra des sujets d’'ége
moyen. Peuvent orienter vers ce diagnostic : des
signes de production d’oestrogénes avec gynéeco-
mastie ou impuissance dans 30 % des cas. Chez I en-
fant, une pseudo-puberté précoce et une gynécomas-
tie

Leur présence conduit & demander un dosage des
oestrogénes augmentés dans 5% des cas seulement.

L’ échographie n'est pas spécifique, elles apparais-
sent hypoéchogeénes, bien circonscrites avec parfois
des zones de nécrose et de calcification .

2. 2 Anatomie pathologique

Macroscopie : se présente sous forme d’une masse
nodulaire, uni ou multifocale d aspect bien limité,
ferme et solide de couleur gris blanchétre.

Histologie:

Dans les tumeurs bien différenciées, les cellules de
SERTOLI sont agencées en tubules séparées par un
stroma fibreux plus ou moins abondant. Ces tubes
comportent ou non une lumiére centrale.

Les cellules sont disposées perpendiculairement par
rapport al’ axe du tube ou asalumiére. Elles ont une
vacuolisation cytoplasmique réalisant un aspect
microkystique.

Laprolifération tumorale peut-étre plus diffuse avec
des amas grossiers en cordons ou en travées cellu-
laires séparés par un stroma fibreux. Pour sesformes
moins différenciées, le diagnostic histologique peut-
ére difficile.

Un des critéres principaux du diagnostic histolo-
gigque des TCS ed la capacité des cellules de
SERTOLI aformer des tubes ou leurs équivalents.

Les cellules sont de petite taille, de forme cuboide a
cytoplasme basophile ou au contraire sont des cel-
lules de grande taille, de forme polygonale avec un
cytoplasme abondant éosinophile ou clair di a la
présence de lipides. Les noyaux sont en général
ovoides parfois vésiculaires, toujours réguliers avec
un nucléole de taille moyenne.

L' immunohistochimie montre un marquage avec les
anticorps anti-cytokératine, vimentine , EMA ( epi-
thelial membrane antigen) et parfois NSE (neuron
specific enolase)

Des calcifications et des amas PAS positifs ont été
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décrits. Ces amas sont soit extra-cellulaires, occu-
pant la lumiére centrale des tubes, soit intra-cellu-
laires sous forme de petits amas ronds dans le cyto-
plasme cellulaire.

En microscopie éectronique, les formations tubu-
laires comportent une membrane basale bien définie
et parfois une pseudo- lumiere centrale. Les cellules
de SERTOLI tumorales ont une liaison alamembra
ne basale par hémidesmosomes. Les cellules présen-
tent les caractéristiques des cellules stéroidiennes.

Le cytoplasme cellulaire est abondant et riche en
gouttel ettes  lipidiques intracytoplasmiques et
contient un réticulum endoplasmique surtout lisse.
Des dructures ressemblant aux cristalloides de
CHARCOT et BOTTCHER ont été mises en évi-
dence dans les cellules de SERTOLI humaines nor-
males. Ces cristalloides seraient |a composante mor-
phologique la plus pathognomonique des cellules de
SERTOLI.

Les critéres de malignité sont identiques a ceux des
tumeurs a cellules de Leydig.

Diagnostic différentiel
- le séminome dans une forme tubulaire
- |"hamartome a cellules de Sertoli.

- les nodules de cellules de Sertoli sur testicule cryp-
torchide.

L es critéres anatomo-pathol ogi ques sont insuffisants
pour prédire la malignité des TCS. Arguments en sa
faveur: mitoses, atypies, infiltration de la capsule,
invasion vasculaire, taille de la tumeur.

2. 3. Variantes
a) TCS sclérosantes

Elles apparai ssent surtout alatroisieme et quatrieme
décade. Se caractérisent par I’ absence de signes de
gcrétion hormonale selon ZUCKERBERG.
Histologiquement, il s agit de nodules solides blancs
ou brunétres caractérisés par un abondant stroma
collagéne scléreux dense et hypocellulaire.

Le diagnostic histologique peut s avérer difficile
avec un carcinoide ou une tumeur adénomatoide.

Le pronostic de cette tumeur est bénin.

b) Tumeurs a grandes cellules de Sertoli calcifiantes
(TGCO)

Variante aux caractéres anatomo-pathologi ques



propres. Kratzer en 1997 rapporte 70 cas dans une
revue de la littérature. Surviennent le plus souvent

dans les 2 premiéres décades de la vie. Elles sont
danslamoitié des cas multifocales et bilatérales. Les
TGCSC sont habituellement bénignes, néanmoins
huit cas de formes malignes métastatiques ont été
rapportés. Ces patients étaient plus &gés (moyenne
d'age 39 ans).

Elles peuvent étre asymptomatiques, se caractériser
par la présence de troubles endocriniens comme une
gynécomastie ou une puberté précoce mais égae-
ment entrer dans le cadre de dysplasies complexes
tel le complexe de Carney ou le syndrome de Peutz

-Jeghers.

Le complexe de Carney associe au moins deux des
éléments suivants :

- myxome cardiague ou cutané

- pigmentation cutanée

- hyperactivité surrénalienne (Cushing)

- gynécomastie ou fibro adénome mammaire
-une TGCSC

- un adénome hypophysaire

- un schwanome mélanctique

10 cas associant ce syndrome ont actuellement été
décrits.

Le syndrome de Peutz-Jegher s associe une polypose
gastro- intestinale et une pigmentation cutanéo-
muqueuse.

Quatre cas ont été rapporteés.

Les TGCSC peuvent secréter de |’ cestradiol et de la
testostérone.

Elles sont habituellement échographi quement homo-
genes, hypoéchogénes, avec des limites mal définies
et des calcifications centro-tumorales.

Anatomopathologie

Macroscopiquement, ceux sont des tumeurs nodu-
laires unies ou multifocales de couleur jaunétre ou
grisatre.

Microscopiquement, les cellules tumorales ont une
répartition en lobules ou amas, la membrane basale

est épaissie, le stroma est fibromyxomateux ou hya
lin. Les calcifications sont dispersées ou en lamelles.
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En cytologie, les cellules sont de grande taille, le
cytoplasme est éosinophile, le noyau arrondi. Les
mitoses sont rares

En microscopie électronique, I’ aspect est identique a
celui des TCS.

Le diagnostic différentiel peut se poser avec les
tumeurs a cellules de Leydig qui ont du fait de leur
origine endocrine commune les mémes caractéris-
tiques.

2. 4 Priseen charge des TCS

Repose sur |’orchidectomie dans les formes
bénignes, une énucléation pourrait étre envisagée.
L’ exérése compléte de la Iésion est nécessaire pour
établir le diagnostic.

Dans les formes hilatérales, I’ orchidectomie unilaté-

rale avec chirurgie partielle controlatéral e est propo-
sée.

Le curage rétro péritonéal est peu documenté dans
la littérature. LINDEGAARD sur une série de 21

TCS métastatiques rapporte 5 curages.

La radiothérapie n’a pas fait la preuve de son effi-
cacité dansles TCS.

La chimiothérapie n’a pas de protocole standardisé,
elle repose sur le Cisplatine.

Ont été proposés par analogie avec les tumeurs de la
granulosa de I'ovaire certains protocoles utilisés
dans ces tumeurs. Ceux utilisés classiqguement pour
les tumeurs germinales ne semblent pas efficaces
sur les TCS.

3. LES TUMEURS DES CELLULES DE LA GRANU-
LOSA

Extrémement rares,elles se développent a partir des
cellules de soutien de la gonade. On les a assimilé
aux tumeurs de la granulosa de I’ ovaire. Il en existe
2 types qui différent par I'aspect clinique et anato-
mo-pathologique :

- latumeur de la granulosa adulte
- latumeur de la granulosa juvénile.
3. 1 Tumeur de la granulosa adulte

Pic de fréquence 5eme ou 6eme décade. En général
bénigne, deux cas de tumeur maligne ont cependant
été décrits. Les métastases, comme dans |’ ovaire,
peuvent apparaitre trés longtemps apres la chirurgie



initiale. Matoska recommande un suivi tres prolon-
gé, de plus de 20 ans.

a) Diagnostic

Des troubles endocriniens ont été décrits chez I’ adul-
te:

- une gynécomastie parfois douloureuse,

- des signes de féminisation : pilosité féminine,

- des troubles sexuels : diminution de la libido,
trouble de I’ érection.

Dans les tumeurs “ féminisantes ”, I’ oestradiol plas-
matique peut étre augmente.

b) Anatomie pathologique

Macroscopie_: se présente comme une tumeur solide
et /ou kystique allant du jaune au gris. Des foyers de
nécrose et d’ hémorragies font suspecter lamalignité.

Histologie : I'architecture est, comme dans I’ ovaire,
mi crofolliculaire, macrofolliculaire, trabéculaire,
gyriforme, insulaire ou diffuse. Dans la forme
microfolliculaire, on trouve des corps de Call-Exner
caractérigiques. Les cellules ont des noyaux
matures, pales, ronds ou ovoides et rainurés. Les
mitoses sont rares (moins de 6/10 champs a fort
grossissement).

Immunohistochimie : Cette tumeur exprime la
Vimentine, les Cytokératines 8 et 18.

On trouve dans le parenchyme tediculare sain
autour de la tumeur, des tubes séminiféres imma-
tures contenant des cellules de SERTOL | et des sper-
matogonies ainsi qu’un nombre variable de cellule
de LEYDIG.

3. 2 Tumeur de la granulosa juvénile

Se voit chez |’ enfant de |a naissance a trois mois. |l
n'a pas été rapporté de forme maligne avec méta-
stases chez |’ enfant de moins de 10 ans.

a) Diagnostic

Contrairement a ce type de tumeur dans I’ ovaire, il
N’ existe pas de manifestations endocriniennes [26].
Des cas sont décrits sur dysgénésie gonadique ou
anomalies du chromosome sexuel, incluant des
mosaiques X/XY.

Dans la plupart des cas, le diagnostic se fait sur
I augmentation progressive du volume scrotal.
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b) Anatomie pathologique

Macroscopie : se présente comme une masse hien
circonscrite mais sans capsule ou avec une pseudo-
capsule, de consistance ferme ou dure, de couleur
blanc jaune. Elle peut étre kystique ou multikys
tique. Les kystes sont remplis d'un liquide mucoide
OU acqueux.

Histologie : Les tumeurs testiculaires de la granulo-
sa juvénile comportent une association de zones cel-
lulaires denses et de zones kystiques ou d’ allure fol-
liculaire dont les cavités sont remplies d’ un matériel
légérement coloré par le PAS. Les composants
solides sont formés de nodules cellulaires qui ont
parfois subi une totale hyalinisation. Ils sont
quelques fois interrompus par des cavités apparem-
ment vides. Les cellules bordant les follicules et les
cellules retrouvées au sein des nodules sont des cel-
lules polygonal es au cytoplasme éosinophile, parfois
vacuolisé, contenant quelques fois des lipides.

Le noyau cellulaire est rond, ovale ou irrégulier,
hyperchromatique, souvent immature, le nucléole est
parfois visible. L'index mitotique peut étre impor-
tant, mais il n'a jamais été observé de tumeur
maligne de la granulosa juvénile.

Les cellules du stroma sont des cellules thécales en
fuseaul.

En immunohistochimie les cellules des follicules et
des nids au sein du stroma, expriment la cytokérati-
ne et la vimentine. Les cellules fusiformes périfolli-
culaires expriment lavimentine, I’ actine musculaire
lisse et par places la desmine.

3. 3 Données communes aux tumeurs de la granu -
losa

En microscopie électronique, les cellules granu-
leuses sont cernées par une membrane basale bien
définie. Elles sont parfois reliées entre elles par des
desmosomes. Le noyau cellulaire est rond ou ovale
avec une chromatine fine et un petit nucléole

Les organites cellulaires sont peu abondants parfois
des gouttel ettes lipidiques ou du glycogene. Les cel-
lules du stroma sont des cellules thécales en forme
de fuseau ressemblant aux fibroblastes. Leur noyau
est allongé, leur cytoplasme contient quelques mito-
chondries du réticulum endoplasmique rugueux et de
fins filaments disperses.

En échographie, elles n’ont pas de caractére spéci-
fique.



3. 4 Traitement

Il 'y a pas de références sur la validité du curage

rétropéritonéal ,de la radiothérapie ou de la chimio-

thérapie.

Seul, Matoska rapporte un cas avec métastases

rétropéritonéal es traité par curage ganglionnaire

suivi d’ une radiothérapie.

Aucune chimiothérapie n’ est rapportée dans la litté-

rature.

4. TUMEURS MIXTES DES CORDONS SEXUELS OU
INCLASSEES (BOSTWIK)

- Tumeurs a cellules de la granulosa adulte accom-

pagnée de tubes bordés de cellules de Sertoli.

- Prolifération de cellules incomplétement différen-

ciées en microscopie optique.

Elles peuvent survenir a tout &ge, dans 50% des cas

chez I'enfant . Se caractérisent par une gynécomas-

tie dans 15% des cas. Les tumeurs de la granulosa

sont bénignes au dessous de 10 ans ; elles métasta-
sent dans 20% des cas chez les sujets plus &gés.

4. 1 Anatomie pathologique

Macroscopie : elles se présentent sous forme de
nodules solides de taille variable et de couleur grise
ou jaunétre.

Histologie : ¢'est une prolifération de cellules d'al-
lure épithéliale provenant des cordons sexuels et de
cellules de différenciation stromale.

On peut observer des signes de malignité : atypies
cytonucléaires, index mitotique élevé, nécrose, inva
sion vasculaire, extension capsulaire, grande taille..
4, 2 Traitement

Le curage rétropéritonéal est réservé aux cas avec
métastases cliniques ou signes pathologiques de
malignité.

Il. TUMEURS CONTENANT DES
CELLULESGERMINALESET DES
ELEMENTS DES CORDONS
SEXUELSET DU STROMA
GONADIQUE

1. Le coNnaDOBLASTOME (Figure 3)

Il contient en proportions variables des cellules ger-
minales et des cellules des cordons sexuels et du
stroma gonadique. Ceci apermis a Teter de proposer

Figure 3 : Gonadoblastome (HES X 400)

une classification en fonction de la proportion des
différents éléments.

Le gonadoblastome est presgue exclusivement ren-
contré dans la dysgénésie gonadigue ou sur un testi-
cule ectopique ou cryptorchide, exceptionnellement
sur une gonade normale(Mostofi). Il ne se rencontre
pas dans le testicule féminisant et un seul cas a été
décrit par Talerman dans |" hermaphrodisme vrai.

L e gonadoblastome est une tumeur bénigne. D’ aprés
Scully , les cellules germinales de la tumeur présen-
tent des mitoses, envahissent |le stroma environnant
jusqu’a former une tumeur germinale alant d une
taille microscopique a macroscopique. C'est ce
contingent germinal du gonadoblastome qui peut
présenter un caractere hautement malin.

Il s'agit donc d’une |ésion précancéreuse a partir de
laguelle peut se développer une tumeur germinale.
Seulsles éléments germinaux du gonadoblastome ou
les éléments germinaux sur le testicule opposé ont
un pouvoir métastatique. La suspicion de malignité
se fait sur I’activité mitotique des cellules germi-
nales et |I'invasion des structures non tumorales adja
centes.

1. 1 Diagnostic
Effectué dans un contexte de dysgénésie gonadique.

Dans ce type de désordre intersexuel on peut trouver
un testicule en bandelette fibreuse, avec un stroma
de type ovarien d’ un coté et un testicule de I’ autre.

L e phénotype est habituellement féminin (80 % des
cas) avec des degrés divers de masculinisation des
organes sexuels secondaires.



Chez les sujets de phénotype méle (20% des cas),
I’ appareil génital externe est incomplétement déve-
loppé.

Dans les dysgénésies gonadiques mixtes, le testicule
peut étre normal ou immature.

Scully décrit dans une série de 74 cas, trois groupes
de patients:

- phénotype féminin sans virilisation

- phénotype féminin avec virilisation

- phénotype masculin avec féminisation.

- En cas de phénotype féminin sans virilisation, I &ge
va de 6 a 38 ans. Le sujet présente en général un
développament mammaire variable, des organes
génitaux externes souvent peu dével oppés et souvent
une aménorrhée primaire.

- En cas de phénotype féminin avec virilisation,
I’&gevade8a25ans, Lesujet detallenormale pré-
sente une hypotrophie mammaire et souvent une
ameénorrhée primaire.

- En cas de phénotype masculin avec divers degrés
de féminisation, I’&ge vade 1 a 22 ans. Le sujet est
souvent de petite taille avec parfois des organes
génitaux internes féminins et un vagin défini.

Biologie de la tumeur:

Les gonadoblastomes sont dans la majorité des cas
des tumeurs masculinisantes et affectent des sujets
de phénotype féminin. Pour Netter [6] , le syndrome
de masculinisation serait lié a la sécrétion des cel-
lules de Leydig du stroma.

Dans le cas de gonadoblastome sur hermaphrodisme
vrai de caryotype 46X X rapporté par Talerman, |’ au-
teur évoqgue la présence de cellules tumoraes pro-
duisant des androgeénes. Il constate que I’ administra-
tion dHCG entraine une éévation supérieur a la
normale de la testostérone plasmatique.

Scully trouve un taux norma de 17 cétostéroides
urinaires et une élévation des gonadotrophines plas-
matiques.

1. 2 Anatomie pathologique

Il peut siéger sur un testicule atrophique, une gona-
de de nature inconnue (ovotestis), une gonade dys-
génésique, une bandelette fibreuse gonadique, une
gonade en position ectopique ou exceptionnellement
un testicule normal en place. Latumeur est bilatéra
le, une fois sur trois environ.
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Macroscopie: il S agit d’ unetumeur de couleur mar-
ron ou jaune gris. Sa consistance est variable en
fonction de I’ envahissement tumoral par la compo-
sante germinale et |a présence de calcifications. Elle
peut ére molle, ferme, cartilagineuse, ou totalement
calcifiée.

Histologie : Pour Scully, le diagnostic de gonado-
blastome repose sur I’ existence de 2 contingents cel-
lulaires:

- de grosses cellules germinales analogues a celles
d’ un séminome .

- des petites cellules rondes ou ovales comparables a
des cellules de Sertoli ou de la granulosa. Des cel-
lules de Leydig ou des cdlules de type lutéinique se
rencontrent au niveau du stroma dans deux tiers des
cas environ.

La tumeur adopte une disposition en nids cellulaires
constitués de trés gros ééments germinaux clairs
mélangés a de petites cellules sombres,anguleuses,
provenant des cordons sexuels et pouvant former
une palissade en périphérie des nids. Les membranes
basal es peuvent étre hyalinisées au centre ou en péri-
phérie des nids Elles peuvent se calcifier.

La disposition se fait en rubans ou en massifs de
petites cellules a I'intérieur desquels de gros dé
ments sont éparpillées sans ordre accompagnés de
sphérules hyalines rares ou nombreuses.

Scully note que ce schéma est souvent remanié voir
méme a peu prés totalement effacé par des calcifica-
tions arrondies ou muriformes, des bandes hyalines
extensives issues du stroma et des nappes envahis-
santes de cellules germinales a |’ état pur, identiques
a celles d'un séminome. Les cellules de Leydig ou
de type lutéinique ont un abondant cytoplasme éosi-
nophile, des noyaux ronds et s agencent en agrégat
ou en nids. Elles ne contiennent pas de cristalloides
de REINKE spécifiques. Les endroits ou proliferent
les cellules germinales ne peuvent étre distinguées
des séminomes. Elles contiennent parfois des granu-
lomes et rarement des cellules géantes syncyitiales.

La composante germinale de la tumeur peut étre de
taille microscopique ou entrainer un important rema-
niement de toute la tumeur

Dans les cas rapportés par Scully, un autre type de
tumeur a été rencontré dans la gonade présentant le
gonadoblastome ou dans la gonade opposée. C’ était
un cystadénome mucineux, un tératome, un carcino-



me embryonnaire, une tumeur du sinus endoder-
mique et un seminome pur.

Diagnostic differentiel :

- la gonade dysgénétique

- le séminome

- latumeur du stroma gonadique

- le gynandroblastome

- I"hyperplasie nodulaire a cellules de Sertoli coloni-
sée par des cellules de tumeur germinale intratubu-
laire

1. 3 Traitement

Repose uniquement sur |’ orchidectomie.

Scully et Netter préconisent une exérése de lagona
de controlatérale en raison de la grande fréquence de
labilatéralité de latumeur.

Le traitement des tumeurs germinales associées au
gonadoblastome nécessite, en cas de contingent
seminomateux agressif ou invasif une radiothérapie
sous diaphragmatique comme dans les séminomes
de stade | ( Mostofi), en cas de tératome ou de carci-
nome embryonnaire de type infantile, un curage
rétro-péritonéal.

2. AUTRES TUMEURS MIXTES A CELLULES GER-
MINALES ET A CELLULES DES CORDONS
SEXUELS

Il existe peu de tumeurs de ce type décrites dans le
testicule par rapport aux localisations ovariennes.
L es aspects de ces tumeurs ne sont pas parfaitement
superposables au niveau de I’ ovaire et du testicule.
Contrairement au gonadoblastome, ne survient pas
sur un terrain de dysgénésie gonadique. Ces tumeurs
ont une évolution lente et restent limitées a la gona
de, il n'y apasd’envahissement tumoral par les cel-
lules germinales. Il n'y a pas eu de processus malin
observé dans ces tumeurs de bon pronostic.

2. 1 Diagnostic

Cette tumeur touche I’homme entre 30 et 69 ans. Se
manifeste uniquement par |’apparition insidieuse
d’ une augmentation de volume du testicul e sans acti-
vité endocrinienne pouvant orienter le diagnostic.

Il sagit d'une masse testiculaire asymptomatique
sans dysgénésie gonadique

2. 2 Anatomie pathologique

Macroscopie : €elle apparait bien limitée avec une
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pseudo capsule, charnue, de couleur grisétre. On ne
retrouve pas de foyer de nécrose ou d hémorragie,
rarement des foyers de kystisation.

Microscopie:

Sur le plan architectural, cette tumeur comporte des
cordons, des travées, des plages ou des nids de cel-
lules germinales mélangées avec des cellules
sombres ressemblant a des cellules des cordons
sexuels. La disposition unique comme dans le gona-
doblastome est rarement retrouveée et |’ agencement
est souvent assez désordonné.

Les calcifications et 1a hyalinisation ne sont pas les
attributs de ces tumeurs mixtes, mais, plutét du
gonadoblastome. Contrairement au gonadoblastome,
il Ny a pas denvahissement ou dextension du
contingent germinal de la tumeur par rapport au
contingent dérivé du stroma et des cordon.

Microscopie éectronique :

Les cellules germinales ont le méme aspect ultra
structural que les cellules du séminome, quant aux
cellules des cordons, il a été observé dans un cas la
présence de cristaux de Charcot Boéttler typiques des
cellules de Sertali.

2. 3 Traitement

Repose uniquement sur I’ orchidectomie.

1. TUMEURS GERMINALES RARES

1. LE SEMINOME SPERMATOCYTAIRE

Fréquence 134 2 % destumeurs testiculaires

Histologie 3 types de cdllules: petite taille
au noyau a chromatine dense, de
taille moyenne au noyau rond a
chromatine motée. Cellules
géantes parfois plurinuclées.
Ne comportent pas de glycogene
comme dans les seminomes.

Clinique Pas de signes spécifiques.

Pronostic Excellent.

Traitement  Orchidectomie seule.



Cette tumeur germinale représente seulement 1 a2%
des tumeurs testiculaires, n’est observé que dans le
testicule, jamais dans |’ ovaire. N'est jamais associé
aune cryptorchidie, a une dysplasie germinale intra-
tubulaire ni a une autre tumeur germinale. |1 peut par
contre étre associ€ , dans de rares cas, a un sarcome.
L’ &ge de survenue est plus élevé que pour les autres
tumeurs germinales: entre 50 et 60 ans. Un seul cas
avec métastase a été décrit dans la littérature.

1. 1 Diagnostic

Il Sagit d’une masse testiculaire indolore d'évolu-
tion lente. Les marqueurs habituels des tumeurs ger-
minales sont normaux, il 'y a pas de marqueur spé-
cifique.

1. 2 Anatomie pathologique

Macroscopie : habituellement plurinodulaire, se
caractérise par la présence de zones charnues, blan-
chétres, de remaniements mucoides, de zones
friables , hémorragiques ou kystiques. On observe
rarement une extension para-testiculaire.

Histologie : les cellules tumorales sont agencées en
plages contenant parfois des aspects pseudoglandu-
laires ou microkystiques dus a I’ cadéme, de méme
que des aspects en cordons ou en petits nids. Le
stroma ne comporte pas d'infiltrat lymphoide ni de
réaction granulomateuse.

Lapopulation cellulaire est polymorphe avec 3 types
de cellules:

- des petites cellules de lataille d’un lymphocyte,6
a8 microns

- des cellules intermédiaires de 15 a 20 microns,

- des cellules géantes qui peuvent étre pluri-
nucléées, de 50 a 100 microns.

Les petites cellules ont un noyau a chromatine dense
d’ aspect dégénératif et un cytoplasme d affinité tinc-
toriale variable, éosinophile a basophile.

Les cellules intermédiaires ont un noyau rond a
chromatine mottée et cytoplasme mal visible.
Certaines d' entre elles ont une chromatine filamen-
teuse rappelant celle des spermatocytes normaux en
phase méiotique (images de spiréme).

Les cdlules géantes sont uni ou multinucléées et
peuvent montrer des images de spiréme. Les limites
intercellulaires sont mal visibles par opposition au
seminome.
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La prolifération est frequemment intratubulaire, et
lorsgu’ elle est infiltrante, prend un aspect macrosco-
pique plurinodulaire ou lobulé.

Les cellules ne comportent pas de glycogéne comme
dans le séminome.

| mmunohistochimie :

De nombreux marqueurs sont négatifs : vimentine,
actine, desmine, aphafoetoprotéine, HCG, ACE,
antigene leucocytaire commun.

Les phosphatases alcalines placentaires sont aussi
négatives sauf parfois dans de rares ilots cdlulaires,
de méme que les cytokératines. Toutefois, la cytoké-
ratine 18 peut étre positive en dot périnucléaire.

Microscopie éectronique :

On observe des ponts intercellulaires comme entre
les spermatocytes normaux et des chromosomesfila
menteux ressemblant a la phase leptotene de la
méiose.

D’autres cellules ont des jonctions type macula
adherens et un appareil de Golgi plus ou moins déve-
loppé, un réticulum endoplasmique rugueux, des
mitochondries, un gros nucléole et une membrane
basales autour des nids cellulaires.

La cytométrie de flux :

Montre un contenu variable en ADN nucléaire :
hyperdiploidie, peritriploidie, tétraploidie, aneuploi-
die. Aucune population haploide n’ a été observée ce
qui va contre I"hypothese d’ une tumeur postméio-
tique. Le contenu en ADN varie selon le type de cel-
lules.

Diagnostic différentiel :

le séminome typique

1. 3 Traitement

Le traitement repose uniquement sur |’ orchidecto-
mie seule sans autre traitement adjuvant.

V. TUMEURS VARIEES

1. TUMEURS CARCINOIDES (Figure 4)

Les tumeurs carcinoides, classiquement rencontrées
dans leurs localisations digestives ou pulmonaires,
sont rares dans le testicule. Un peu plus d' une
soixantaine d’ observations ont été rapportées dansla
littérature. Elles surviennent en général plus tardive-



Figure4 b: Tumeur carcinoide (echographie)

ment, au cours de la cinquieme décennie (&ge
moyen : 45,8 ans) avec des extrémes allant de 10 a
83 ans. Leur association non fortuite avec des téra
tomes permet d’ envisager |” hypothése selon lagquel-
leil pourrait s agir de tératomes ou les autres lignées
tumorales auraient régressé ou encore d'une forme
particuliére de tératome uni-tissulaire. Elles peuvent
également représenter une localisation métastatique
d’une autre tumeur carcinoide.
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1. 1 Diagnostic

Seul élément clinique d' orientation faisant évoquer
ce type de tumeur : lanotion de syndrome carcinoi-
de.

Sa présence conduira a demander un dosage urinaire
des5 HIAA. Il peut ére norma malgré une sympto-
matologie clinique évocatrice, de méme pour le
dosage urinaire de I’ acide vanyl-mandélique. Il ser-
vira de référence en post opératoire immédiat, pour-
rafaire évoquer une autre |localisation associée.

Echographiquement : lalésion apparait discrétement
hétérogéne, parfois parsemée de micro-cacifica
tions, ce qui pour certains auteurs doit constituer un
€élément d’ orientation.

1. 2 Anatomie pathologique

Macroscopie: lalésion est unique dans plus de 90%
des cas, rarement multiple, une fois bilatérale. Son
aspect est le plus souvent solide (83%), rarement
kystique (7%) ou mixte solide et kystique (9%).

Histologie : 75% des tumeurs primitives sont des
tumeurs carcinoides pures, 25% sont associées a des
tératomes (ces dermniéres sont alors volontiers plus
volumineuseset d aspect kystiques ou mixte solide et
kystique).

L’ aspect higtologique est caractérigtique. 1l sagit
d'une proliféation de petites cdlules homogeénes au
noyau non nucléolé, au cytoplasme basophile, dispo-
sées entravées ou nidsseparéspa un stromaconjonc-
tif dense non inflammatoire . Des cdcifications sont
retrouvées dans 17% descas, ¢’ est adire plus souvent
gue ne le ldasse supposer I'examen radiologique [1].

L e caractére neurosécrétoire est authentifié par |’ ar-
gentaffinité des cellules, la coloration de grimélius
confirmant la présence de granules argyrophiles. Les
techniques d’immunohistochimie montrent un mar-
guage des cellules tumorales par les anticorps anti
cytokératines, chromogranine, neuron-specific-
enolase, et de fagcon moins systématique par les anti-
corps anti sérotonine, gastrine, neurofilament, sub-
sance P, vasoactive intestinal polypeptide. En
revanche, ces cellules ne sont pas marquées par les
anticorps anti stomatostatine, insuline, hormone
adrénocorticotrope, polypeptide pancréatique, glu-
cagon, calcitonine, synaptophysine, phosphatase
alcaline placentaire, protéine S-100, vimentine des-
mine et antigéne glia fibrillaire.



Les examens ultrastructuraux mettent en évidence
des granulations denses intracytoplasmiques en
faveur du diagnostic [8].

1. 3 Priseen charge

Compte tenu d’ un pronostic en général favorable, il
semble que |’ exérése chirurgicale isolée, constitue le
traitement de choix en cas de tumeur primitive pure.
La découverte fortuite d’ une tumeur de petite taille
peut faire discuter une tumorectomie. Celle ci est
justifié s'il s'agit d’un carcinoide pur.

Il convient en effet de distinguer :

- latumeur carcinoide découverte au sein d’'un téra
tome dont la prise en charge et le suivi seront iden-
tiques a celles d' un tératome.

- latumeur carcinoide pure imposant un dosage post
opératoire urinaire des 5 HIAA urinaire et laréalisa
tion d’'un bilan d' extension permettant de distinguer
une tumeur testiculaire primitive d’une métastase
carcinoide. La découverte d une telle |ésion testicu-
laire impose la recherche d’ une localisation poten-
tiellement primitive (pulmonaire par tomodensito-
métrie, digestive par transit du gréle et lavement
baryté), en particulier lorsqu’il existe un syndrome
carcinoide clinique ou lorsque le dosage des 5-HIAA
urinaire est éleve.

Quelques patients ont regu un traitement associant
chirurgie et radiothérapie et/ou chimiothérapie, par-
fois complété par une lymphadénectomie rétropéri-
tonéale, notamment dans les tumeurs mixtes carci-
noides et tératomateuses. Un suivi régulier et pro-
longé en particulier par e dosage des marqueurs san-
guins et urinaires (5 HIAA et acide vanyl mandé
lique) en cas d' éévation initidle s’ avére néanmoins
nécessaire.

1. 4 Pronostic

Le pronogtic es habituellement bon. Les données
de lalittératurerévélent néanmoins|aposshbilitéde
métastases péritonéales, hépatiques, pul monaires
ou ganglionnaires pouvant entrainer le déces du
pati ent.

Parmi les éléments cliniques du pronostic on notera
chez ces patients une taille tumorale importante (en
moyenne 7,3 cm vs 2,9 cm pour les tumeurs non
métastatiques) et la fréguence d’un syndrome carci-
noide associé (50% vs 5% respectivement). Les don-
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nées de I’examen histologique, en particulier I'im-
portance de la nécrose, I’ activité mitotique, I'inva
sion vasculaire ou I’ envahissement de I'abuginée
sont sans corrélation avec le pronostic. De méme
I’étude de la ploidie n'apporte pas d’éléments
d orientation pronostique [1,2].

1. 5 Conclusion

La présence d'une tumeur carcinoide conduit afaire
préciser par I'analyse anatomopathologique qu'il
sagit d’'une lésion pure imposant un bilan complé-
mentaire alarecherche d' une autre localisation ains
gu’ une surveillance particuliére.

2. PNET (PrimITIVE NEURO ECTODERMAL
TUMOR)

Comme le carcinoide, cette tumeur est interprétée
comme une forme de tératome monodermique.
Toutefois, on réserve le terme de PNET aux formes
pures non accompagnées d’ autres éléments térato-
mateux. 3 cas ont été actuellemnt décrits chez des
sujets jeunes de 20, 30 et 51ans.

2. 1 Anatomie pathologique

Macroscopie: latumeur apparait blanc-grisétre, par-
tiellement nécrosee.

Histologie : elle est constituée de petites cellules
basophiles neurales, peu différenciées, formant des
rosettes ou des tubules.

La microscopie éectronique met en évidence des
grains neuro-sécrétoires

L' immunohistochimie montre |I’existence de mar-
gueurs nerveux

Le diagnostic différentiel

avec les autres tumeurs a petites cellules :

- carcinome a petites cellules du poumon

- lymphome

- contingent blastémateux d’ un tératome immature
2. 2 Pronostic

Tumeur agressive.

2. 3 Traitement

Il 'y apas deréférences sur la prise en charge de ce
type de tumeur.



V. TUMEURSLYMPHOIDESET
HEMATOPOIETIQUES
1. LESLYMPHOMES

5 a 9% des tumeurs testiculaires,
les plus fréquentes aprés 60 ans.

Fréquence

Histologie  Grandes cellules de type centro-
blastiques, immunonoblastiques

ou anaplasiques.

Le plus souvent lymphomes dif-
fus rarement folliculaires.

Clinique Pas de signes spécifiques.

Pronostic En général mauvais avec récidi-
ve précoce — semble amélioré

par la chimiothérapie.

Selon les facteurs de gravite des
localisations extra testiculaires
des lymphomes.

Traitement  Orchidectomie, chimiothérapie a

base d’ anthracyclines.

Les lymphomes primitifs du testicule sont des
tumeurs rares. Ils représentent 5 & 9% (selon les
séries) de I’ensemble de la pathol ogie tumorale tes-
ticulaire et moins de 2% de I'’ensemble des lym-
phomes non-hodgkiniens (LNH). La fréquence des
localisations testiculaires est sans doute sous-esti-
mée car rapportée de facon plus importante lors
d'autopsies. C'est la plus fréquente des tumeurs
non-germinales. Rares chez I'adulte jeune, elles se
rencontrent essentiellement aprés 60 ans.

Lamanifestation cliniqueinitiale d' un lymphome au
niveau du testicule le fait considérer comme primitif.
La dissémination étant cependant fréquente, ladis
tinction du point de départ ganglionnaire ou extra -
ganglionnaire est parfois difficile et plutét artificiel-
le, le traitement reposant sur les mémes principes
(type histologique et bilan d’ extension) que pour les
lymphomes ganglionnaires.

Traditionnellement considéré comme de mauvais
pronostic, avec une récidive précoce controlatérale
et une dissémination secondaire, la survie semble
saméiorer depuis I'utilisation de chimiothérapie
agressive comportant des anthracyclines.
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Les facteurs histologiques de bon pronostic sont
représentés par la présence d’ une importante scléro-
se, lalocalisation droite unilatérale, lataille inférieur
a 6 cm, I'absence d' extension a I’ épididyme et au
cordon ainsi que le type histologique (lymphome
folliculaire de grade 1 ou 2, de type centroblastique-
centrocytique).

1. 1 Diagnostic

La présentdion cliniqueest celled’une Iésion testicu-
lared’évolution chronigue (plusieurs moisou parfois
années) et abas bruit. Lalocalisation strictea | épidi-
dymeest exceptionnelle (5 cas rapportés dans lalitté-
rature).La bilaérdité plus fréquente que dans les
tumeurs garmindes (20% en moyenne) fait évoquer
ce type de tumeur. Les lymphomes du testicule ont
une propension naurelle a envahir localement les
sructures adjacentes (épididyme rete - tedtis & cor-
don), les ganglions régionaux des chaines rétro-péri-
tonéales & a entrainer des métastases dans des sites
extra- ganglionnaires particuliers (SNC, peau et tissus
mous, poumons & Anneau de Wddeyer). Lafréquen-
ce desformes disseminées d emblée et trés varieble
(10 465% selon les séries).

L’ exploration échographique montre un aspect non
spécifique de Iésion hypoéchogene, non encapsulée
et intraparenchymateuse ou s éendant d’emblée au
retetestis et al’ épididyme. Pour certains, la présen-
ce de striations radiaires a point de départ central
seraient plus évocatrices.

1. 2 Anatomie pathologique

L’ analyse histologique doit répondre & deux objec-
tifs:

- diagnostic du lymphome

- classification précise, au mieux dans le cadre d’ en-
tités anatomo-cliniques en utilisant les classifica
tions consensuelles actualisées de la REAL ou celle
proposée par |I'OMS (1999).

Le diagnogtic repose sur I'analyse histologique
(architecture folliculaire ou diffuse, cellule petite ou
grande, de type “ Burkitt”, lymphaoblastique...),
conforté par I’ é&tude phénotypique (B ou T) et parfois
par |I’analyse moléculaire (équivalents moléculaires
des anomalies chromosomiques ou génétiques
comme les trandocations, délétions ...). Quand cela
est possible, il convient d adresser la piéce d orchi-
dectomie a I'état frais pour mise en congéation
d’'un fragment tumoral et constitution d’ une tissu-



CLICHESECHROGRAPHIQUES:
LYMPHOME TESTICULAIRE

Grosse bourse droite indurée chez un patient de 85 ans, ayant eu deux mois auparavant une orchidectomie

gauche

Coupe longitudinale : Volumineux testicule occupé dans plus de
sa moaitié antérieure par des Iésions hypoéchogenes plus ou
moins confluentes relativement mal limitées. Seule une lan-
guette postérieure de parenchyme sain est conservée.

Lacoupe transversd e montre de fagon un peu plus nette I agpect
un peu multi-nodulaire de ce processus irfil trant intra-tediculd-
re. Il s'agit donc d’un processus tumoral intra-testiculaire d’ as-
pect malin, ce d autant qu’il et franchement vascularisé en dop-
pler. Par agument de fréquence dans cette tranche d age deux
diagnogtics possbles:

- Lage $minome ou

- Lymphome surtout avec cette notion d’ orchi dectomie contro-
latéa e récente. Pour ce qui concerne la sémiol ogie échogra-
phique, I'agpect un peu nodulaire et assez mal limité de ce pro-
cesaus sont des é éments qui orienteraient plus vers I'hypothése
lymphomateuse. Le diagnastic de lymphome testicul aire bilat éral
sucecess f va étre confirmé par |a connaissance du doss e del’or-
chi dectomie gauche pratiquée pour une localisation lymphoma-
teuse. Le scanner abdomino-pelvien va révéler la présence de
volumineuses adénopathies lombo-arotiques et inguinaes
gauches.

Contrdle échographique apres plusieurs cures de chimiothérapie, quatre mois plus tard.
Significative régression du volume de la bourse gauche.

Coupe longitudinale du testicule droit : Significative régression du volume testiculaire qui présente un aspect hétérogene dans son
ensemble marqué par des éléments hypoéchogénes peu systématisés. L’ étude en doppler couleur montre la persistance d’ une franche
hypervascularisation tumorale de toute la partie antérieure du testicule. A noter I’ apparition d' une petite hydrocéle réactionnelle.
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thégue, autorisant I’emploi ultérieur des techniques
de biologie moléculaire.

Macroscopie : la tumeur est de taille variable (de
lcm a 16 cm selon les séries), de consistance ferme
mais non-indurée et de texture homogéne d’ aspect
jaune-roseé ou grisé. L' épididyme et le cordon (pré-
sence d' un angiocentrisme) sont souvent envahis par
un nodule unique ou de multiples lésions plus
petites.

Histologie: les lymphomes sont le plus souvent dif-
fus (75%) infiltrant la pulpe testiculaire en respec-
tant les tubes séminiféres, constitués de grandes cel-
lules (LDGC), de type centroblastiques (50%),
immunobl astiques avec ou sans différenciation plas-
mocytoide (14%) ou agrandes cellules anaplasiques
CD30+.

Il s'agit de formes histol ogiques de haut grade et de
mauvais pronostic.

Les lymphomes folliculaires (constituées de folli-
cules tumoraux, mélange variable de centoblastes et
de centrocytes de petite taille) sont beaucoup plus
rares (< 10%) mais seraient de grade intermédiaire et
de meilleur pronostic.

Tous les autres types histologiques sont en fait pos
sibles mais beaucoup plus rares.

La trés grande majorité de ces LNH sont de phéno-
type immunologique B. Une restriction monoty-
pique des chalnes lourdes et |égéres des immunoglo-
bulines est parfois mise en évidence (Ig M et Kappa
ou Lambda).

Chez I’ adulte jeune (< 30 ans ), on note une prédo-
minance de lymphomes lymphoblastique ou liée a
I’ envahissement testiculaire par une leucémie aigue
lymphoblastique (selon la terminologie FAB), de
type Burkitt (jusqu'a 30% des séries) ainsi que la
majorité des proliférations de phénotype T / NK par-
ticuliérement agressives et treés souvent disséminées
d’ emblée. Chez ces jeunes patients, la pandémie de
I"infection VIH a accru I’incidence des lymphomes
disséminés d’emblé.

Les localisations testiculaires secondaires et a plus
forte raison primitive de la maladie (ou lymphome)
de Hodgkin sont exceptionnelles, voire rarissimes.

La lymphomogénése serait différente des localisa
tions ganglionnaires. On suppose I’intervention de
I”’oncogéne Bcl6 dans certains lymphomes follicu-
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laires et lymphomes diffus a grandes cellules
(LDGC) ou le ré-arrangement de Bcl2 est incons
tant, partageant ainsi des similitudes moléculaires
avec les lymphomes de la zone marginale ou du
MALT (Mucosa Associated Lymphoid Tissue).

Diagnostic différentiel :

- le séminome

- le séminome spermatocytaire
- le carcinome embryonnaire

- les lésions inflammatoires chroniques ou infec-
tieuses (orchi-épidididymite granulomateuse).

- le sarcome des tissus mous
1. 3 Traitement

L' orchidectomie par voie inguinale demeure le
meilleur geste pour une analyse anatomopatholo-
gique optimale. Le traitement repose actuellement
sur une polychimiothérapie a base d’ anthracyclines
dont les indications dépendent du stade évolutif.

Les facteurs de gravité habituels, cliniques et biolo-
giques, sont ceux des localisations extra-ganglion-
naires des lymphomes: &ge supérieur a 60 ans, masse
tumorale > 10 cm, stade Ann Arbor |11 et |V, taux de
LDH et de beta2 microglobuline élevés, autre (s)
localisation (s) extra ganglionnaire ().

Lesrésultats de laradiothérapie sont décevants (70%
de rechutes) pour une tumeur présumée radiosen-
sible.

1. 4 Conclusion

Les lymphomes primitifs du testicule sont rares mais
représentent la tumeur testiculaire la plus fréquente
apres I’&ge de 60 ans. 1l s agit le plus souvent d'un
lymphome de phénotype B, constitué par une proli-
fération diffuse de grandes cellules centrobl astiques.

La survie tous types histologiques confondus est de
I’ ordre de 80% a5 ans pour les stades | E et de seu-
lement 20% a 30% pour les stades 1, 111 et 1V E.

Dansles stades |E, la survie est de 95% a5 ans pour
le lymphome folliculaire de grade intermédiaire
aorsgu’ elle n’ est que de 50% pour les autres formes
histologiques.

2. LE PLASMOCYTOME

S observe dans le cadre d’'un myélome ou de fagon
isolée. On observe 2% d’ envahissement testiculaire



sur les autopsies de myélome.
Anatomie pathologique
Masse molle, blanc-grisétre.

Histologiquement, il sagit de plages de cellules
tumoral es diff érenciées dans | e sens plasmocytaire et
sécrétant des chaines légeres d' immunoglobulines.

3. LEsLEUCEMIES (Figure 5)

L atteinte testiculaire est observée dans 40 a 65 %
des leucémies aigues et dans 20 a 35 % des leucé
mies chroniques.

La premiére cause est la leucémie aigué lympho-
blastique.

On préconise des biopsies testiculaires dans les
rémissions complétes des leucémies. Elles sont pré
dictives des récidives et s avérent positivesdans 5 a
10% des cas.

Figure5: Leucemie aigue (HES x 1000)

3. 1 Anatomie pathologique

Macroscopiquement, il N’y a pas d augmentation du
volume testiculaire, mais une atteinte bilatérale.

Histologiquement, Iinfiltration tumorale ressemble
aun lymphome.

Lediagnostic sefait sur le typage des cellules leucé
migues dans le sang périphérique et aussi par étude
immunohistochimique sur coupes.

3. 2 Traitement

Cdlui delaleucémie.
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VI. TUMEURS
MESENCHYMATEUSES

Ce peut étre un neurofibrome, hémangiome, léo-
myome, hémangio endothéliome, ostéosarcome,
|é&lomyosarcome, fibrosarcome et rhabdomyosarco-
me.

Pathogénie: Chez les sujetsjeunes, ils sont interpré-
tés comme des proliférations développées sur téra-
tomes.

D’autres peuvent naitre des cellules mésenchyma
teuses interstitielles normales, des cellules endothé-

lidles ou de cellules myoides péritubulaires.
Diagnostic différentiel : il peut étre difficile avec une
tumeur des cordons sexuels et du stroma. On
recherche des cellules des cordons reconnaissables
et une différenciation épithéiale.

Traitement : dépend de la malignité et de la diffé-
renciation.

VIl. METASTASES

Prostate (35%),

poumon (19%),

peau : mélanome (9%), cblon (9%), rein (7%),
autre (20%).

En cas de tumeur carcinoide, éliminer un carcinoide
métastatique.

Diagnostic differentiel : lestumeurs germinales mais
elles surviennent chez le sujet plus jeune.

VII1. KYSTES EPIDERMIQUES
(EPIDERMOID CYST) (Figure 6)

Il se rencontre dans une tranche d' &ge entre 20 et 40
ans. L' étiologie exacte de cette tumeur n'est pas
résolue ; sagit il d'une pseudo-tumeur ou d une
tumeur vraie.

Elle se caractérise en tout état de cause par sa béni-
gnité bien que certains auteurs comme SHAH ne
partagent pas cette opinion.



Figure 6 a: Kyste epidermique (HES x 100)

Figure 6 b Kyste epidermique (echographie)

Sa pathogénie fait évoquer I’ hypothese de son déve-
loppement & partir d’ un tératome monotissulaire cor-
respondant a la composante épidermique de I’ ecto-
derme, ou d'une métaplasie malpighienne a partir
d une inclusion mésothéliale voir d'une inclusion a
partir de la peau scrotale.
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S'il s'agit d’un tératome sa pathogénie est différente
de celle des autres tératomes de I’ adulte, il N’ existe
pas de dysplasie germinale intra tubulaire associée a
ces kystes épidermiques.

1. DIAGNOSTIC

Pas de caractéres cliniques spécifiques, en revanche
a I"échographie le diagnostic peut étre évoqué en
présence d'une lésion ronde bien circonscrite se
caractérisant par |'alternance d anneaux concen-
triques hypo et hyper- échogénes. Cet aspect est
retrouvé en IRM avec I’ aternance d’ hyper et d hy-
posgnal disposés de maniere concentriqgue en
“ pelure d' oignon .

2. ANATOMIE PATHOL OGIQUE

Ces tumeurs sont classiqguement localisées contre
I" albuginée.

Macroscopie : se présente sous laforme d’'un kyste
de 2 a 3 cm de diamétre rempli par une péate blanc-
jaunétre.

Histologie: il s'agit d’ un kyste a revétement malpi-
ghien comportant une couche granuleuse et rempli
de kératine. Il n'y a pas d annexes pilo-sébacées
dans la paroi.

Diagnostic différentiel : le tératome mature nécessi-
te la recherche d'autres contingents tératomateux,
d’ une autre tumeur germinale voir d une dysplasie
germinale intratubulaire.

3. TRAITEMENT

Il repose sur I’'orchidectomie. S agissant d'une
Iésion bénigne bien circonscrite I’ énucléation peut
étre envisagée lorsgue les critéres d'imagerie sont
fortement évocateurs. La certitude de I'absence
d’ autre contingent tumoral est indispensable dans ce
cas, ce que permet rarement un examen anatomo-
pathol ogique extemporanné.

IX. TUMEURS
PARA-TESTICULAIRES

1. MESOTHELIOMES

Cette tumeur survient entre 20 et 60 ans, elle est
habituellement asymptomatique .

Elle se développe a partir du revétement mésothélial



des annexes testiculaires et siége le plus souvent au
niveau du pdle inférieur de I’ épididyme (90%) mais
également au niveau de la vaginale testiculaire et du
cordon spermatique .

Elle est également connue sous le nom de “ tumeur
adénomatoide” .

De petite taille, bien circonscrite , elle est d’ aspect
homogeéne et de couleur blanc-grisétre.

Histologiquement , elle se compose de cavités irré-
guliéres bordées par des cellules endothéliformes .
Le stroma est fibreux, parsemé d éléments lym-
phoides et comporte également des faisceaux mus-
culaires entre-croisés.

Cette tumeur est |e plus souvent bénigne; il existe de
rares cas de mésothéliome malin chez I’ adulte de
plus de 50 ans.

2. TUMEURS EPITHELIALES
2. 1 Cystadénome papillifére épididymaire

Tumeur développée au niveau de la téte de I’ épidi-
dyme chez |’ adulte jeune , elle présente un aspect
kystique multiloculaire pouvant atteindre 5 cm.

Il s'agit d’ une des composantes de lamaladie de Von
Hippel-Lindau.

On releve aussi quelques cas de progonome méla
notique.

2. 2 Malignes : Adénocarcinome

Formes exceptionnelles développées a partir du rete
testis, de I’ épididyme ou des vésicules séminales.

Il convient avant tout d’éliminer une propagation a
distance d’'un cancer prostatique ou rectal.

3. TUMEURS MESENCHYMATEUSES
3. 1 Bénignes

Il s'agit du leiomyome qui est la deuxiéme tumeur
bénigne par ordre de fréguence aprés le mésothélio-
me et qui s associe volontiers a une hydrocéle.

Le lipome représente la tumeur la plus fréquente du
cordon spermatique de I’ adulte et se développe sur-
tout dansle cana inguinal.

On a également décrit des cas d’ angiome , de fibro-
me , d’ histiocytofibrome et de neurofibrome.

3.2 Malignes
L e rhabdomyosarcome est la forme la plus fréquen-
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te des tumeurs malignes du cordon spermatique et
survient chez | enfant et I adulte jeune.

Cette tumeur s étend vers les ganglions lombo-aor-
tiques et par voie hématogéne donne des métatases
pulmonaires, osseuses, hépatiques.

Les autres sarcomes sont exceptionnels (liposarco-

me,leiomyosarcome) et se développe chez I’ adulte
de 50 ans.

4. HETEROTOPIES

Il ne s'agit pas bien sir de tumeur proprement dite
mais parfois leur volume leur donne une allure pseu-
do-tumorale et il convient d’en connaitre |’ existence
notamment lors d’ un examen extemporane.

L’ hétérotopie surrénalienne est |a plus fréguente ; ce
nodule s observe plus souvent a droite et est de cou-
leur jaune orangé.ll s agit de corticosurrénale parfois
fonctionnelle.

L es nodules d’ hétérotopies rénales et spléniques sont
exceptionnels.
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