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Sigles

AAO-HNS American Academy of Otolaryngology-Head and Neck Surgery

ADP(s) Adénopathie(s)

ANA Anticorps Anti-Nucléaires

Anti-ENA Anti-Extractable Nuclear Antigens = anti-antigénes nucléaires
solubles

C. burnetii Coxiella burnetii

CAT(s) Cancer(s) Anaplasique(s) de la Thyroide

CE Corps étranger

CH Centre Hospitalier

CHU Centre Hospitalier universitaire

cmv Cytomégalovirus

CNAM Caisse Nationale d’Assurance Maladie

DPO Délégué a la Protection des données personnelles

DREES Direction de la Recherche, des Etudes, de I'Evaluation et des
Statistiques

EBV Epstein-Barr Virus

TUTHYREF TUmeurs de la THYroide REFractaires

F. tularensis Francisella tularensis

FAV Fistule Artério-Veineuse

HPV Papillomavirus Humain

IFOP Institut Francais d’Opinion Publique

IQR Interquartile range = intervalle interquartile
IRM = MRI Imagerie par Résonance Magnétique
MAV Malformation Artério-Veineuse
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MC(s)
MCRP(s)
MG(s)

MNI

MSU

NFS

OMS
PAPS

PTH

S. aureus
S. pyogenes
SAU

SCM

T. pallidum
TDM =CT
TEP-TDM
TNM

TSH

VIH

VS

Masse(s) Cervicale(s)

Masse(s) Cervicale(s) Rapidement Progressive(s)

Médecine générale/Médecin(s) Généraliste(s)
Mononucléose Infectieuse

Maitre(s) de Stage Universitaire(s)

Numeération Formule Sanguine

Organisation Mondiale de la Santé

Portail d’Accompagnement des Professionnels de Santé national
Parathormone

Staphylococcus aureus

Streptococcus pyogenes

Service d’accueil des urgences

Sterno-Cléido-Mastoidien

Treponema pallidum

Tomodensitomeétrie

Tomographie par Emission de Positons - Tomodensitométrie
Tumor, Node, Metastasis

Thyréostimuline

Virus de 'immunodéficience humaine

Vitesse de sédimentation

Page 5 sur 70



Sommaire

AVEITISSEIMENT ... et 2
Sigles 4
SOMIMIBITE . ...cevui ettt e e et e e e e e e e e e e e e et e e e e e e e aaa e e e e eeesaa e eeesessaaeeeeeesannnns 6
RESUMIE......eiiiieti ettt ettt e e et e e e e e e et e e e e e e eaa e e e eeessaaeeeeessssanaeeeessnes 9
INEFOAUCTION ...t e e e e e e e e e e e e e s 11
1 MAESSES CEIVICAIES ...coeeeeeiieitiieee ettt e s e e e e e e e e e e e eeeeeeeeesnnnnnnnnnnes 11
1.1 Définition, anatomie et €pidEMIOIOGIE ... ..uuuuiieiieee e 11
1.2  Etiologies des Masses CEIVICAIES ............cooouvivuiveeoeeeeeeeeee e 12
1.2.1 Les différentes €tiologies ........cooeeiiiiiiiiiieeeeee e 12
1.2.2 Facteurs a prendre en considération ..........ccceeeeeviiiiiiiiiiiiiiicceee e 15
1.3 Recommandations en vigueur dans la prise en charge des masses cervicales
16
2 Masses cervicales rapidement ProgreSSIVES ........uuuuueiiiiieieeeeeeeeeeeeeeeeeeeeinennnns 20
3 Cancers thyrOIdIENS ........uuuuiiieiiieee e e e e e e e e e e e e e e e e e eeesnnnnnnnes 21
3.1 Epidémiologie des cancers thyroidiens en 2018 en France métropolitaine .21
3.2 Les différents types histologiques et leur épidémiologi€ ............cccceeeeeeeennnn. 21
4 Le cancer anaplasique de la thyroide............oooeviiiiiiiiiiiiiiee e 22
4.1 Définition et épidémiologie du cancer anaplasique de la thyroide (incidence et
AONNEES A SUINVIE)......ceeeiiiiie et e e e e e e e e e e e e e e e enraa s 22
4.2 Présentation clinique, biologique et morphologique ...............eeveiiiiieeeeeeenn.n. 22
4.3 Confirmation diagnostique et bilan d’extension ............cccceceveveeeeiieiiieeniieenees 23

4.4 Prise en charge thérapeutique selon le stade du cancer anaplasique de la

11170 (o [ SRR 24
4.4.1 Stadification du cancer anaplasique de la thyroide..........c.cccoevvviiivnnnnnn. 24
4.4.2 Prise en charge thérapeutique ............oouueviiiiiiiiiiiiee e 24

5 Questionnement, hypothéses et objectifs de I'étude : ...........cooovvveiiiiiiiiniieenes 24

Matériel €t MEINOAES ......ooveveiiiie e e 26

1 ODbjectifs A& FEIUAE ......oevveeiiiiicee e e e e e 26

2 Design/méthodologie de I'étude ..........ccoeiiiiiiiiiiiiicie e 26

3 Criteres de JUGEMENT ......oeiiiiiiiiee e —————— 26

4 Population de PEtUAE ........ouuuumiiiiiiiie e 27

4.1 Criteres dliNCIUSION & .....cceeiieeeeeeeiiee e e e e e e et es e e e e e e e e e e e eeeeeennees 27

4.2 Criteres d’eXClUSION = ....ccieieieeeeeeiieeee e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e eaeeeeeeennees 27

5 Analyse statiStiQUe........ceueeriieiiiieiie e ——————— 28

Page 6 sur 70



6  Cadre réglemMeENntaire .........ouuuueiiiiiiie e e e ————— 28

RESUIAES ... et 29
1 Description de la population et des interventions .............ccoveviveiiiiiiiieieiiiiieeeeees 29
11 FIOWCRNAI ... e e e e e e e e e eeaan 29
2 Caractéristiques des PratiCiens.........cccoeeiiiiiiiiieeiicce e 29
3 Masses cervicales rapidement ProgreSSIVES ........uuuiieiiiiiiiiieeeeeeiiiieeeeeeeeaaeeeeeees 30
3.1 DiagnNOStICS EVOQUES......cceiiiiiiieeeeiiiii e e ettt e e e e et e e e e e e e aaae e e e e eeeannas 32
3.2 Signes de gravité reCherChES ...........uiiieiiiie i 36
3.3 Prise en charge diagnostiqQUE ...........uiiiiiiiiiiiiieieieece e 37

3.3.1 Examens complémentaires prescrits : ....o.uvvveeiiiiiieeeeeeeeeeeeeeeeeen 37

3.3.2 Orientation chez un spécialiste (hors médecine générale) .................... 38

3.3.3 Délai moyen pour obtenir un rendez-vous chez un spécialiste (hors
MEAECINE GENEIAIE) .. et 38

3.4 Ressenti du praticien face a une masse cervicale rapidement progressive .41

4 Cancer anaplasigue de la thyroide...........ooooveeeiiiiiiiiiiciece e 41
IS CUSSION ... .t ee ettt e e e e e e e e e et e e e e e e saa e e e e eeaaa e e eeeaaaaaaeaaaas 42
1 Remise dans 1€ CONEXIE .......oieeiiiii e 42
2  Discussion des rESURALS ........uuuiiiiii e 42
2.1 Modalités de prise en charge d’'une masse cervicale rapidement progressive
par les MEdecing GENEIalIStES........uii i 44
2.2 Ressenti des médecins généralistes face a une masse cervicale rapidement
DIOOIESSIVE ...ttt e e e ettt e e ettt e e e e e e e et e e e e e e et e e e e et tan e e e et eeann e e e e eean e e e e eernnn s 46
2.3 Autour du cancer anaplasique de |a thyroide ...........ceeeeeiiviiiiiiieeeieiiiee e 46
3 Discussion de 1a MEthOde. .........ooiiiiiiiei e 47
4 Forces etlimites de etUde ..........oouveeiiiiiiiiiee e 47
4.1 O 07 SRR 47
4.2 LIS et e e e e aaaas 47
S PEISPECLIVES ... e e 48
CONCIUSION ...ttt e e ettt ettt e e e e e e e e e e aeeaeeeeeeessssssass e eaaeeeaeaaeeeeenennnns 50
LiSte dES tablEAUX ......ceeuiiiieiee i e e e e e e e e aeaaaas 51
LiSte dES fIQUIES ... .ot e e e e aae s 52
REFEIENCES......coiieii et e e e e et e e e e e et e e e e e aaaeeeeaaees 53
Annexe 1 — Classification OMS 2017 des cancers thyroidiens ..........ccccccevvvvvvvvnnnnnnn. 58
Annexe 2 — Classification TNM du cancer anaplasigue de la thyroide d’aprés I'article
Cancer anaplasique de la thyroide de A. Jannin et al.[40] ......coovveeeeeeeeiiiiiiiiiiis 59
Annexe 3 - QUESTIONNAIIE ...........uuiieiiiiiiiee e e e e e e e e e e e aeees 60

Page 7 sur 70



Annexe 4 — Tableaux COMPIEMENTAITES......couoeeeee e

Page 8 sur 70



Résumé

CONTEXTE : Les masses cervicales rapidement progressives (MCRPs) sont un motif
fréquent de consultation en médecine générale (MG) pouvant étre le premier
symptome d’étiologies nécessitant un diagnostic urgent, notamment le cancer
anaplasique de la thyroide (CAT). L'objectif de cette étude était de faire un état des
lieux permettant d’appréhender la démarche diagnostique actuelle appliquée aux
MCRPs et |a filiére de soins proposée par les médecins généralistes (MGs) des Hauts

de France. Nous en rapportons pour la premiére fois un apergu.

MATERIEL ET METHODES : Un questionnaire en ligne a été envoyé aux 350 MGs
exergant la fonction de maitre de stage universitaire (MSU) dans les Hauts de France.
Les questions s’intéressaient aux connaissances et pratiques actuelles des MGs face
a une MCRP dont le CAT.

RESULTATS : Deux cent six MGs ont répondu a notre questionnaire, principalement
des hommes (66.5%), d’'un dge médian a 46,9 ans (IQR 36,7 — 58,9) ayant une
pratique libérale exclusive (94.7%). Les premiers cadres étiologiques proposeés
étaient : pathologie néoplasique (43.9% dont 12.8% de cancers thyroidiens), tumeur
bénigne (17.1%), pathologie infectieuse (15.2%), pathologie inflammatoire (2.4%),
pathologie vasculaire (0.6%) et d’autres pathologies (20.8%). Le premier examen
complémentaire prescrit était 'échographie cervicale associée ou non a d’autres
examens (78.9%). L’endocrinologue était le premier médecin vers qui les MGs
orientaient leur patient (16.1%) en regard d’'un délai médian d’obtention de rendez-
vous a 69,4 jours. Bien que la majorité des MGs elt déja été confrontée a une MCRP
(57.1%), 53.4% ne se sentaient pas a l'aise face a cette situation et la majorité (63.2%)
était intéressée par une formation. Quarante-six virgule six pour cent des MGs ont
déclaré ne pas connaitre le CAT. Parmi ceux le connaissant, 33.3% en avaient suivi
personnellement. La médiane de survie supposée parmi les MGs s’étant prononcés
(38.5%) était de 1 an.

CONCLUSION : Des discordances de prise en charge ont été mises en évidence en
regard des recommandations en vigueur face a une masse cervicale (MC) concernant
notamment les examens complémentaires prescrits et I'orientation du patient pourtant
essentiels a un diagnostic rapide. Du fait de la grande fréquence des MCRPs en MG

et de la carence de connaissances mise en évidence au cours de cette étude, le
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développement d’une formation et/ou d’un parcours de soins dédié aux MCRPs
semblent judicieux. Par ailleurs, davantage de connaissances du CAT pourrait
améliorer le parcours diagnostique et ainsi accélérer la prise en charge de cette
pathologie gravissime. Cela nous conforte dans I'idée du besoin de développer un

parcours dédié aux CATs accessible aux praticiens de premiére ligne.

Mots clés : masse cervicale, médecine générale, parcours de soins, état des lieux,

cancer anaplasique de la thyroide.
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Introduction

Masses cervicales

Définition, anatomie et épidémiologie

Une masse cervicale (MC) se définit par une masse se développant dans 'un des
deux triangles cervicaux principaux qui comprennent (figure 1)[1,2] :

- Le triangle cervical antérieur, délimité en avant par la ligne médiane du cou, en
haut par le bord inférieur de la mandibule et en arriere par le bord antérieur du
muscle sternocléidomastoidien (SCM). || comprend le triangle carotidien, le
triangle sous-mandibulaire, le triangle musculaire et le triangle sous-
mentonnier[1]. Plusieurs éléments le composent :

o Un systéme vasculaire :

= Systeme des artéres carotides : artéres carotides commune,
interne et externe avec ses collatérales (artére pharyngienne
ascendante, occipitale, auriculaire postérieure, thyroidienne
supérieure, linguale et faciale), sinus et glomus carotidien[3,4] ;

= Systeme veineux : veine jugulaire interne et ses affluents (veines
faciale, linguale, pharyngienne, rétro-mandibulaire, thyroidiennes
supérieure, moyenne et inférieure), veine rétro-mandibulaire et
veine jugulaire antérieure qui rejoignent la veine jugulaire externe
dans le triangle postérieur [5-7] ;

o Un systeme ganglionnaire : aires ganglionnaires submentale (aire la),
submandibulaire (aire Ib), jugulaires supérieure, moyenne et inférieure
(aires lla, llb, 11l et 1V) et antérieure (aire VI). Les zones de drainage
correspondantes sont détaillées dans le tableau 1 (tableau 1, figure
2)[2,8] ;

o Un systéme organique : glande thyroide, glandes parathyroides,

glandes salivaires submandibulaires et sublinguales, larynx, trachée,
pharynx et cesophage|[9] ;
o De systémes nerveux et musculaire non détaillés dans ce travail ;
- Le triangle cervical postérieur, délimité en avant par la face postérieure du

muscle SCM, en arriére par le bord antérieur du muscle trapéze et en bas par
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la clavicule. Il comprend le triangle occipital et le triangle sus-claviculaire (figure
1)[1]. Il est composé :
o D’un systéme vasculaire :
= Systeme artériel : tronc costo-cervical se divisant en artére
intercostale et artére cervicale profonde, artére vertébrale[4] ;
= Systeme veineux : veine jugulaire externe et ses affluents (veines
supra-scapulaire, transverse du cou, auriculaire postérieure et
occipitale), veine médiane de la nuque, veine cervicale profonde,
veine vertébrale et ses affluents (veines intercostale et vertébrale
antérieure) et veine vertébrale accessoire[5-7] ;
o D’un systéme ganglionnaire : aires ganglionnaires postérieures (aires Va
et Vb). Les zones de drainage correspondantes sont détaillées dans le
tableau 1 (tableau 1, figure 2)[2,8] ;

o De systémes nerveux et musculaire non détaillés dans ce travail ;

o La colonne vertébrale occupe le triangle postérieur[3,9].

Tableau 1 : Localisation et drainage des ganglions cervicaux[8]

Aire ganglionnaire Sites correspondants

Submentale (la) Plancher buccal, partie antérieure de la langue et de
la mandibule, Iévre inférieure et gencives

Sub-mandibulaire (Ib) Cavité orale, plancher buccal, partie antérieure de la

cavité nasale, parties molles du visage, glande sub-
mandibulaire
Jugulaires supérieures (lla et llb) Cavité nasale et orale, pharynx, larynx, parotide

Jugulaire moyenne (lll) Cavité orale, pharynx, larynx

Jugulaire inférieure (1V) Pharynx, larynx, cesophage cervical, thyroide

Postérieure (V) Naso et oropharynx, régions postérieures du scalp et
de la peau du cou

Antérieure (VI) Thyroide, larynx glottique et sus-glottique, sinus

piriforme, cesophage cervical

Les masses cervicales (MCs) sont un motif fréquent de consultation en médecine
geénérale (MG)[1,10-12]. Nous manquons cependant de données précises concernant

leur incidence et prévalence.
Etiologies des masses cervicales

Les différentes étiologies

Les deux tableaux suivants (tableau 2 et tableau 3) énumérent les différentes

étiologies possibles d’'une MC en fonction de sa localisation[1,11-16].
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Tableau 2 : Etiologies des masses cervicales toutes zones confondues

Etiologies bénignes Etiologies malignes
Pathologies congénitales : - Lymphome
- Hygroma kystique - Liposarcome
- Malformations vasculaires (lymphangiome, FAV, - Cancer cutané
hémangiome) (mélanome,
carcinome
Pathologies infectieuses : épidermoide)

- ADP bactérienne (bartonellose, brucellose, S.
pyogenes, S. aureus, T. pallidum, C. burnetii, F.
tularensis)

- ADP virale (EBV, CMV, VIH, rougeole, rubéole)

- ADP parasitaire (toxoplasmose, leishmaniose)

- ADP mycosique (histoplasmose, blastomycose,
coccidiomycose)

- ADP granulomateuse (tuberculose)

- Abceés ou infections profondes (étiologies
salivaire, dentaire ou traumatique)

Pathologies inflammatoires :
- ADP granulomateuse (réaction a un CE)
- Kyste sébacé

Pathologies systémiques :
- Maladie de Sjogren
- Maladie de Castleman
- Maladie de Kikuchi
- Amylose
- Maladie de Rosai-Dorfman
- Maladie de Kimura
- Sarcoidose

Pathologies traumatiques :
- Hématome

Pathologies tumorales bénignes :
- Lipome
- Histiocytose
FAV : fistule artério-veineuse ; ADP : adénopathie ; S. pyogenes : Streptococcus pyogenes ; S. aureus :
Staphylococcus aureus ; T. pallidum : Treponema pallidum ; C. burnetii : Coxiella burnetii ; F. tularensis :
Francisella tularensis ; EBV : virus Epstein-Barr ; CMV : cytomégalovirus ; VIH : virus de 'immunodéficience
humaine ; CE : corps étranger.

Les étiologies spécifiques au triangle postérieur sont les métastases du nasopharynx
et du scalp[13].
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Figure 1 : Anatomie du cou d’apreés palli-science[2]

Tableau 3 : Etiologies des masses cervicales spécifiques au triangle antérieur et a la ligne médiane

Etiologies bénignes

Etiologies malignes

Pathologies congénitales :
- Kyste du tractus thyréoglosse
- Kyste dermoide
- Laryngocéle
- Kyste de la fente branchiale
- Kyste ou reliquat thymique
- Sialadénopathie
- Kyste bronchogénique

Pathologies infectieuses :

- Sialadénite aigué ou chronique
Pathologies inflammatoires :

- Sialolithiase

Pathologies thyroidiennes bénignes :
- Nodule
- Adénome
- Goitre
- Hématocéle thyroidien

Pathologies parathyroidiennes bénignes :

- Kyste
- Adénome

Pathologies traumatiques :
- Pseudo-anévrysme

Cancer thyroidien (bien
différencié, peu différencié,
anaplasique, meédullaire...)
Tératome

Carcinome parathyroidien
Carcinome épidermoide des
voies aéro-digestives supérieures
Métastases (oropharynx, cavité
orale, hypopharynx, larynx, sinus
nasaux, face)

Tumeurs veineuses primaires
(tumeur du corps carotidien,
tumeur du glomus jugulaire)
Tumeurs neurogénes

Tumeur parotidienne

Tumeurs salivaires

Page 14 sur 70



Facteurs a prendre en considération

Ci-dessous sont présentés les facteurs permettant au médecin généraliste (MG) de

s’orienter face a une MCJ[13].

Age du patient

L’dge du patient présentant une MC sera déterminant dans [orientation

diagnostique[13].

Chez l'enfant (0 — 15 ans), les étiologies inflammatoires sont les plus fréquentes,
suivies des étiologies congénitales puis viennent les néoplasies malignes et enfin les

néoplasies bénignes[13].

Chez I'adolescent et I'adulte jeune (16 — 40 ans), les étiologies inflammatoires sont
également les plus fréquentes, suivies des étiologies congénitales. Les néoplasies

sont cette fois-ci plus fréquemment bénignes que malignes[13].

Chez I'adulte de plus de 40 ans, la néoplasie maligne sera a évoquer en premiére
intention devant une MC, et ce d’autant que cette masse cervicale est rapidement
progressive (MCRP) étant donné sa gravité et son urgence de prise en charge[13].
Les autres étiologies a évoquer apres les néoplasies malignes sont les néoplasies

bénignes, les étiologies inflammatoires puis les étiologies congénitales[13].

Localisation de la masse cervicale

La localisation de la MC guidera le MG dans sa prise en charge diagnostique (figure
3],
S’il s’agit d’'une adénopathie (ADP), il faudra définir a quel groupe elle appartient pour

en déterminer son origine (figure 2 et tableau 1)[2]. Il faudra également repérer les

éléments orientant vers une origine néoplasique : consistance dure, adhésion au plan
profond, caractére indolore et/ou non inflammatoire, localisation sus-claviculaire,
association a une hépato-splénomégalie, de la fievre, des sueurs nocturnes et/ou une
perte de poids, évolution supérieure a un mois, ADP volumineuse (> 2cm) et/ou

augmentant rapidement de volume sans porte d’entrée infectieuse associée[17].
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Figure 2 : Ganglions de la téte et du cou d’aprés Robbins[7]

Recommandations en vigueur dans la prise en charge des masses

cervicales

L’American Academy of Otolaryngology-Head and Neck Surgery (AAO-HNS) a publié
en 2017 un guide de pratique clinique sur I'évaluation de la MC chez l'adulte (figure
3)[10]. |l est tout d’abord nécessaire d’éliminer un processus infectieux. En cas
d’infection bactérienne, on pourra mettre en place un traitement par antibiotique. Dans
tous les cas, si une antibiothérapie a été prescrite, la persistance de la MC a deux
semaines doit amener a réaliser des examens complémentaires afin de ne pas

méconnaitre un processus néoplasique[10].

En I'absence de contexte infectieux, il est nécessaire d’identifier les patients ayant un

risque accru de présenter une étiologie néoplasique du fait soit :

- Des antécédents du patient: age > 40 ans, tabagisme, consommation
chronique d’alcool, immunodépression, infection au papillomavirus humain

(HPV), partenaires multiples, antécédent de cancer de la téte et du cou ;
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- De la présentation clinique : absence de contexte infectieux, masse évoluant
depuis au moins 2 semaines ou de durée inconnue ;

- Des caractéristiques de la MC : fixation aux tissus adjacents, consistance
ferme, taille > 1,5cm, ulcération de la peau sus-jacente ;

- Des symptdbmes associés: dysphonie, otalgie, surdité, ulcération des
muqueuses, dyspnée, odynophagie, dysphagie, perte pondérale, hémoptysie,
épistaxis unilatérale, congestion nasale, sueurs nocturnes, fievre ;

- Des signes cliniques : ulcérations cutanéo-muqueuses, lésions cutanéo-
muqueuses pigmentées, perte de la mobilité linguale, asymétrie amygdalienne
[10].

La détermination de ces critéres suspects de malignité a pour objectif un diagnostic
plus précoce en donnant la priorité aux examens complémentaires pour les patients
concernés [10]. En l'absence de critéres suspects de malignité, le MG se doit
d’informer le patient des signes devant 'amener a reconsulter et par ailleurs s’assurer
de la résolution de la MC[10]. En cas de risque accru de malignité, les patients doivent
étre informés des diagnostics possibles et de I'importance de réaliser des examens
complémentaires et/ou consultations spécialisées pour établir le diagnostic

etiologique.

Concernant les examens complémentaires a réaliser devant une MC a risque de
malignité, les médecins généralistes (MGs) doivent prescrire une tomodensitométrie
(TDM) cervicale ou une imagerie par résonance magnétique (IRM) avec injection de
produit de contraste. Ces examens ont pour objectif de localiser et caractériser la
MC[10]. La tomographie par émission de positons-tomodensitométrie (TEP-TDM) sera
a réserver aux patients chez qui une tumeur maligne aura déja été diagnostiquée[10].
L’échographie est indiquée en premiére intention en cas de forte suspicion de
pathologie thyroidienne ou salivaire, en cas de délai de rendez-vous trop important
pour la TDM ou I'IRM, en cas de contre-indication aux produits de contraste ou en
complément pour accélérer une prise en charge nécessitant une biopsie par
cytoponction a laiguille fine[10]. Cette derniére doit étre réalisée parallelement a la
réalisation des examens complémentaires sus-cités. La cytoponction a l'aiguille fine
avec les analyses complémentaires éventuelles (analyse cytologique, recherche du
virus HPV, immunophénotypage tumoral) réalisées sur I'échantillon permettent le

diagnostic de malignité pour le carcinome thyroidien, le lymphome thyroidien et le
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carcinome épidermoide métastatique. Sa spécificité est de 93.1% dans I'évaluation de
toutes les MCs selon une méta-analyse datant de 2008 [10,18]. La biopsie n’est pas
recommandée du fait de risques de non-cicatrisation et de récidive régionale et a
distance de métastases. En cas de cytoponction a l'aiguille fine négative, la répétition

de I'examen est a privilégier a la biopsie ouverte[10].

En cas de MC kystique chez un patient a risque accru de malignité, il est essentiel de
réaliser les examens complémentaires vus ci-dessus, y compris la cytoponction a
I'aiguille fine, pour ne pas méconnaitre une néoplasie. En effet, une métastase de
ganglion lymphatique kystique cervical peut imiter un kyste de fente branchiale sur le
plan clinico-radiologique voire histologique. Ceci est particulierement vrai pour le

carcinome papillaire de la thyroide, le carcinome oropharyngé et le lymphome[10,19].

D’autres examens peuvent étre réalisés a visée diagnostic de maniére concomitante
aux examens précédents ou quand ces derniers sont revenus négatifs : bilan
biologique (numération de la formule sanguine (NFS), anticorps anti-nucléaires (ANA),
anticorps anti-antigénes nucléaires solubles (anti-ENA), vitesse de sédimentation
(VS), thyréostimuline (TSH), parathormone (PTH), sérologies VIH, EBV, CMV,

bartonellose, intradermoréaction a la tuberculine)[10].

En cas de négativité de tous les examens précédents, le MG doit recommander
'examen des voies aérodigestives supérieures par endoscopie sous anesthésie
geénérale pour les patients a risque accru de malignité. Des biopsies pourront étre

réalisées au cours de cet examen[10].

Enfin, en derniers recours, si aucun de ces examens n’a permis de poser un diagnostic

et que la suspicion clinique est forte, une biopsie ouverte peut s’avérer nécessaire[10].
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KAS = Key Action Statement *Other Suspicicus Findings:

- ® Age > 40 years
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® Pharyngiis or dysphagia
& Otalgia ipsilateral to mass
® Oral or pharyngeal ulcer
® Recent voice change
® Recent ipsilateral hearing loss,
epistaxs, or nasal obstruction
® Unexplained weight loss
® Prior head or neck malgnancy
® Non-tender neck mass
® Tonsilar asymmetry
® Skin lesions (face, neck, scalp)
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Antibiotic Therapy
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"

KAS4

Educate Patient Regarding Significance of ( End )
Being at Increased Rick for Malignancy

KASS l KAS9

Perform Targeted History and Physical Exam, No Ancillary Tests Based On History
Including Pharynx, Base of Tongue, and Larynx and Physical Exam

- KAS3 -
KASE KAS7 Document Plan for Follow Up et
Conlmst-ehancadl Fine Needle
CT (or MRI) of |Aspiration Instead
the Neck of Open Biopsy

Yi
— :( Manage Diagnosis )
No

KASS

If Mass is Cystic, Continue Evaluation Until a
Diagnosis is Obtained and Do NOT Assume it i

Non-malignant
KASS < KAS10
Ancillary Tests Based On History .
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Figure 3 : Prise en charge d'une masse cervicale d'aprés Pynnonen[10]
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Masses cervicales rapidement progressives

Dans ce travail, nous avons souhaité nous intéresser aux masses cervicales
rapidement progressives (MCRPs). Aucune définition précise n’ a pu étre trouvée dans
la littérature, certains les considérent rapidement progressives lorsque le temps de
doublement s’effectue sur une courte période (en quelques jours a quelques
semaines)[20]. Nous avons donc choisi de maniére arbitraire de fixer ce délai a un
mois. A notre connaissance, aucune donnée concernant I'épidémiologie des MCRP(s)

n’est actuellement disponible.

Les étiologies principales a évoquer devant une MCRP sont, du fait de leur gravité, les

étiologies néoplasiques :

- Au niveau du triangle antérieur : les carcinomes épidermoides des voies aéro-
digestives supérieures et les cancers thyroidiens dont le cancer anaplasique de
la thyroide (CAT) et le lymphome thyroidien[21,22] ;

- Toutes zones confondues : les métastases de cancers d’origines non cervicales
[21,22].

A notre connaissance, trés peu d’études se sont intéressées a ces MCRPs. Or, ces
derniéres sont souvent associées a un pronostic sombre[23—26]. Notre expérience
nous a montré que ce pronostic sombre pouvait également étre en lien avec un retard
diagnostic lié a la méconnaissance de ces pathologies et du parcours de soins a mettre
en ceuvre. Par exemple, parmi les patients suivis pour un carcinome ORL de type
squameux, un délai diagnostic (temps entre le premier symptédme et le diagnostic
histologique) de l'ordre de 3 a 6 mois a pu étre décrit [27-30] ce qui est
particuliérement préjudiciable pour le patient, puisqu’'on sait que dans ce type de
cancer un délai diagnostic de plus de 2 mois est associé a des altérations du pronostic,
de la qualité de vie et du risque de récidive [31-34]. Dans la littérature, les facteurs
associés a un délai diagnostic plus important sont l'illettrisme, une habitation en zone

rurale et/ou un niveau socio-économique plus faible[35,36].

Dans le cadre de cette thése, nous avons décidé de nous focaliser sur les cancers

thyroidiens, et plus spécifiquement sur le CAT.
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Cancers thyroidiens

Epidémiologie des cancers thyroidiens en 2018 en France

métropolitaine

En France métropolitaine, en 2018, les cancers thyroidiens se situaient au 5° rang des

tumeurs solides chez la femme et au 16° rang chez 'homme[37,38].

Le cancer de la thyroide prédomine chez la femme. Il représente respectivement 1,3%

et 4,5% des cancers chez 'lhomme et chez la femme[38].

Concernant la mortalité, le cancer de la thyroide est responsable de 0,33% des décés

par cancer chez la femme et de 0,17% des décés par cancer chez ’lhomme[38].

L’incidence du cancer de la thyroide augmente depuis les années 1990 pour atteindre
5,6 pour 100 000 personnes-années chez 'homme et 18,5 pour 100 000 personnes-

années chez la femme en 2018[38].

La mortalité a quant a elle diminué, passant de 0,4 pour 100 000 personnes-années
en 1990 a 0,2 pour 100 000 personnes-années en 2018 chez 'homme et de 0,5 pour
100 000 personnes-années en 1990 a 0,2 pour 100 000 personnes-années en 2018

chez la femmel[38].

Ceci est d0 a la détection croissante de petits cancers thyroidiens de trés bons
pronostics, comme les microcarcinomes papillaires, qui n’entrainent pas de risque de

déceés spécifique[39].
Les différents types histologiques et leur épidémiologie

Les cancers thyroidiens regroupent de multiples types histologiques. Ces derniers sont
détaillés dans la classification de I'Organisation Mondiale de la Santé (OMS) 2017
(annexe 1)[40].

Entre les années 2010 et 2015, les cancers papillaires représentaient la majorité des
cancers thyroidiens (respectivement 80,4 et 89,3% de I'ensemble des cancers
thyroidiens chez ’homme et chez la femme) suivis des cancers vésiculaires (10,3%
chez 'homme et 6,5% chez la femme) puis des cancers médullaires (5,3% chez
'homme et 2,1% chez la femme). Le reste des cancers thyroidiens (3,9% chez

’lhomme et 16% chez la femme) correspondaient a une autre histologie[38].
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Le cancer anaplasique de la thyroide

Définition et épidémiologie du cancer anaplasique de la thyroide

(incidence et données de survie)

Le CAT se développe a partir des cellules thyroidiennes de souche folliculaire. I
correspond a une forme rare (1 a 2% de I'ensemble des cancers thyroidiens) mais

extrémement agressive de cancer indifférencié de la thyroide[23,41].

L’'incidence du CAT est stable depuis plus de 30 ans (0,12-0,15 pour 100 000
habitants)[41-44]. Chaque année, 60 a 100 nouveaux cas sont diagnostiqués en
France[40].

Le CAT affecte majoritairement le sujet agé avec un adge médian de 70 ans[45,46] et
présente une prédominance féminine (sex-ratio homme/femme variantde 1:1.5a1:
2)[47-49].

Ce cancer est rapidement progressif et est associé a un mauvais pronostic. La survie
médiane globale est estimée entre 4 et 10 mois en fonction du stade du CAT et la
mortalité spécifique a la maladie est de 98%[50-53]. Environs 10% seulement des

patients sont encore en vie deux ans aprés le diagnostic[49].
Présentation clinique, biologique et morphologique

Le diagnostic de CAT sera a évoquer devant une masse cervicale rapidement
progressive et/ou compressive responsable de cervicalgies, d’'une dysphagie, d’'une
dysphonie, d’'une dyspnée et/ou d’'un syndrome de la veine cave supérieure. Ces
quatre derniers symptémes doivent étre considérés comme des signes de gravité du

fait de leur évolution rapide avec mise en jeu du pronostic vital[54].

Le CAT peut apparaitre de novo ou faire suite a la dédifférenciation d’'un carcinome
différencié de la thyroide (58% des cas)[40].

Un goitre ancien est retrouvé dans 30% des cas dans les antécédents des patients[23].

A 'examen clinique est retrouvée une volumineuse MC, dure a la palpation, associée
a des ADPs cervicales (figure 4). Un envahissement cutané au niveau cervical peut

également étre retrouvé[40].
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Figure 4 : Aspect clinique d'un cancer anaplasique de la thyroide[40]

On observe actuellement au diagnostic de CAT une diffusion locorégionale ou a
distance dans plus de 80% des cas[49]. La gravité de la situation sera certaine devant

I'altération de I'état général du patient [40].
Confirmation diagnostique et bilan d’extension

Le temps de doublement des cellules tumorales du CAT étant de 3 a 12 jours[23], le
retard de prise en charge diagnostique et thérapeutique est hautement préjudiciable

pour les patients.
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