Article original
it QA

Tumeur de Sertoli-Leydig Sertoli-Leydig tumor of UC
2] (98 pws py9

N. Bouazzaoui, A. Benbella, Z. Tazi, M.H. El Alami, L. El Barnoussi, A. Filali, R. Bezad, C. Chraibi

MAROC MEDICAL

(s i el e iy ol e B el (ot A1 Bl ab¥l s daZs 1% aysll Iia Jies : Aeidie : u.a:\.Lc\
@ u.gs.«.” 4.’_94.@.” o )5.104 u‘
Ol Bilaiey Aadein A s e el Aaysf ko Lgod cualil plla Lale 28 el (pe s Sl () Bkl a5 ATA ALY
ﬁz)jl ):-I @_1 61 31 Lm Layg 583 L)‘ uﬂ . ‘Q—A—H 23 La,las uuﬁ‘ ol A3 Lgt AlS sgag u_ﬁ.’a.al‘ gl J.g..!al 2By (yoelly
um:dl .JSL\} Q.A.Q“ ua_ui‘ d\.:a.t.u.ul_\ (x\_m." P" Lg.s.! u.n_\Y‘ uA_uiLv M3 a).a_y 4_m_d m_‘s 4_\.5 LALJJS‘ ‘q_v 4_5):-_” d}L’-j ua_u-“
(.7"5"/)"“" 9 4_\1_\ _zgu.‘." uA_ﬂ'_d.'Ll
alys Jee oo 1y onmgyians¥ly il gyai¥1 513) 83l le cilodle po oladly CLMt Js.u Lo Lyapen asl! ﬁjm Asdliad
u.ﬁLuJb u.c\_u.u}” ua.’:-_a.“ 29 m_\»).!as.” 3aall UeA 99 MlS.A‘ ALu.u.uY d"‘)—‘-"‘yl Y us ubM‘ O A uL'}A).g.” d..u.[
s’Jﬁ” =P u_z».uu.” oaz=all (g Aulia ‘a\ml @by dylas Jxb u.uLtSl LvaJ Lgs mb Sgu Lyl Als (ol AlS ey
))S_Jl ujs_n NS ol uﬁj LuJ‘u\-l” ‘_g.,\.w“ ajﬂﬁj L’-'}_\)_Lut LDL& Y u}ﬁ‘ J&U UJ}‘_\Y\ )..\L‘u." 4:-)3 [rewrEs t‘}ﬂ L ..\_&34 ‘_u:-
&PY\ bj’)“ = u—"—‘.)-"-‘” uA.l.‘JLA.u.L”ﬁ B3yalall 41&.;&4}.1.“ Lozl ypnliall Do Lﬁ)}!‘ 3 ;u:,Lu.u_J‘ [N || JE Sl Jalgeg 1S
uua_ul\} P)." dLAa.A.u.uJ m.}._m_a-..” el .J..s‘ﬁ L.ul:. U.A ua_ul‘ 3! st JLLA.A_A.A.U‘ uﬁ d.m.u C)Ldb AtLuj.ua_r J.A_u_' L)A-‘-“‘-“
ld.uil b}m wb C_ch.J\ ua.u ula.cl ._\_4»3 J.a.«.ﬂ alaleaa O icj_aa-_a uu u.wLm.;S.” C)Ldl C).su Ln.d w.,\.a.u.l\ NP
ui LS u_.ua.'l C_.U\S 3‘ Ay D ‘d L,\)Lll 6_‘\_‘.54” (s us u‘.,\.t.u..” ST EVENE it 4.\}4.443 4.»)4.4_\ pem) f)5‘” 10 1 danladd

U\S.m 4.'5_0.@.' ﬁ’)ﬁn (NP ij QA.M J.a.w_» Lq.A LE] u.gS.J‘ us.q.\ Y u.«c).“ )}TA.J‘
K & ol u]}_')_u.u ?Jj MLMY‘ A—'LQ.‘SJJ

f Résumé : Introduction : Elle représente seulement 1% des tumeurs malignes, qui se voient surtout chez la femme jeune. Son diagnostic
histologique est difficile et son évolution imprévisible. A travers cette observation et une revue de la littérature, nous allons exposer les difficultés
de prise en charge de cette tumeur.

Observation : Mme 1. R. dgée de 28 ans, présentant une aménorrhée secondaire de 4 mois avec une énorme masse abdominopelvienne. La
tomodensitométrie décrit de masse au dépend de I'annexe droite de 23 cm de diamétre orientant vers une suspicion de tératome ou autre tumeur
d’origine ovarienne. En per opératoire, nous découvre une énorme masse fibrokystique nécrosée et friable au dépens de I'ovaire droit d’ou la
réalisation d’une ovariectomie droite. L'examen anatomopathologique a posé le diagnostic.

Discussion : Elle se manifeste cliniquement par une distension abdominale, par signes d’hyperandrogénie, et/ou d’hyperoestrogénie. Le bilan
hormonal est indispensable en cas de virilisation afin d’éliminer une anomalie surrénalienne L'imagerie et '’étude macroscopique montrent une
masse ovarienne solide bien limitée avec parfois des kystes intratumoraux de taille variable. L’examen histologique permet de définir le grade de
la tumeur. On distingue six sous-types qui sont appréciés selon le degré de différenciation tubuleuse de la composante a cellule de Sertoli et sur
I’abondance du stroma gonadique primitif. Les récidives sont précoces. Les facteurs pronostiques péjoratifs rapportés sont : le grade histologique,
la rupture tumorale et la présence d’éléments hétérologues mésenchymateux. Elle pose le probléme de diagnostic différentiel avec les autres
tumeurs ovariennes. Le traitement consiste en une tumorectomie ou annexectomie unilatérale pour les formes bégnines, voire une annexectomie
bilatérale et I’hystérectomie si elle est peu différenciée, a un stade FIGO (Féderation Internationale de Gynécologie et Obstétrique) supérieur a Ia
ou chez la femme agée. La chimiothérapie associant plusieurs antimitotiques a donné quelques résultats dans les tumeurs résiduelles.
Conclusion : Elle se caractérise par sa rareté et sa difficulté de diagnostic. Sa survenue chez la femme jeune nullipare ou paucipare et son
évolution imprévisible posent des problémes dans la prise en charge radicale de cette entité.

Mots clés : Tumeur sertoli et Leydig. J

abstract : Introduction : It represents 1% only of all malignancies that mostly affects young women. Its histological diagnosis is difficult anh
unpredictable. Trough this observation and literature review, we will outline the difficulties of management of this tumour.
Observation : Mrs I.R 28 years old had a secondary amenorrhea of 4 months with a huge abdominopelvic mass. CT examination described a mars
occupying the right adnexa of 23 cm diameter orienting suspected teratoma or other tumours of ovarian origin. During surgery, we discovered an
enormous fibrocyotic necrotic and friable mass, at the expense of the right ovary, so a right ophorectomy was done. The pathological examination
confirmed the diagnosis.
Discussion : The patient was clinically manifisted by an abdominal distension, with signs of hyperandrogenism and or hyperestrogenism. So a
hormonal examination was essential in case of virilization to eliminate abnormal adrenal anomaly. The imaging and macroscopie study showed
a solid avarian mass with some well - demarcated intra mural cysts of varying size. Histological examination defines the tumour grade. There are
six sub-types that are valued by the degree of tubular differentiation of the Sertoli cell component and the abundance of primitive gonadal stroma.
Recurrences are early. The reported prognostic factors are : histologic grade, tumour rupture and the presence of a heterologous mesenchymal
elements. The differential diagnosis poses a problem with other ovarian tumours. Treatment consists of a lumpectomy or unilateral oophorectomy
for the benign forms than a bilateral oophorectomy and hystrectomy if the tumour is poorly differentiated or greater than the stage of IFGO.
Conclusion : This tumour is characterized by its rarity and difficulty of diagnosis. It occures in a nulliparous or paucipare, youny women. The
unpredictable evolution causes a radical problems in the management of this entity.

%ey Words : Sertoli - Leyding tumour. J
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Introduction

Surnommée également androblastome, elle représente
seulement 1% des tumeurs malignes qui se voient surtout
chez la femme jeune. Son diagnostic histologique est diffi-
cile et son évolution imprévisible. A travers cette observa-
tion et une revue de la littérature, nous allons exposer les
difficultés de prise en charge de cette tumeur.

Observation

Mme 1. R. 4gée de 28 ans, sans antécédents patholo-
giques particuliers, nulligeste, pas de notion de prise de
contraception orale, qui consulte pour aménorrhée secon-
daire de 4 mois avec masse, sans algies ni autres signes
accompagnateurs. A I’examen clinique, retrouve une masse
abdominopelvienne dépassant 4 travers de doigt 'ombi-
lic de consistance molle, indolore et mobile, ce qui rend
difficile I'appréciation au toucher vaginal de l'utérus. A
I’échographie, on découvre une image de 23 cm, rendant
impossible la visualisation de 'utérus et des annexes, d’ou
la réalisation d’une tomodensitométrie parlant de masse fi-
brokystique au dépend de ’annexe droite de 23 cm de dia-
metre (figure 1) orientant vers une suspicion de tératome

Figure 1 : Tomodensitométrie abdominale

Masse fibrokystique au dépens de I’ovaire droit faisant suspecter
une tumeur ovarienne
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ou autre tumeur d’origine ovarienne. Le bilan biologique
notamment hormonal et la radiographie pulmonaire se sont
révélés sans anomalies.

Lors de l’intervention, nous trouvons une énorme
masse de composante kystique et de fibrose nécrosée et
de friable audépens de I’ovaire droit, accolée a une région
épiploique , avec un utérus de taille et configuration
normales, I’annexe gauche sans particularités ainsi
que le reste du pelvis. Le geste chirurgical a consisté
en une ovariectomie droite ainsi qu’a la résection de
I’épiploon au niveau de la région nécrotique. L'examen
anatomopathologique a confirmé le diagnostic de tumeur
de Sertoli-Leydig (figure 2 et 3).

Figure 2 : Aspects anatomopathologiques

Prolifération tumorale agencée en nid et cordons

Figure 3 : Aspects anatomopathologiques

Cellules immatures de Sertoli et Leydig
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La patiente sera ensuite adressée a 'institut national
d’oncologie pour complément thérapeutique a savoir
chimiothérapie a base de BEP ( Bléomycine-Etoposide-
Cyclophosphamide).

Discussion

Elles sont de ’ordre de moins 0,5% de toutes les tumeurs
ovariennes [1,2]. Elles touchent surtout des femmes jeunes,
avec un maximum de fréquence avant I’dge de 30 ans [2,3],
mais peuvent survenir a tout age.

Cliniquement, la tumeur se manifeste par une masse ab-
dominale, soit par signes d’hyperandrogénie (hirsutisme,
oligoménorrhée voire aménorrhée, hypertrophie clitori-
dienne) chez 35 a 50 % des patientes [4-6] dont fait partie
notre patiente, ou des manifestations d’hyperoestrogénie
(ménométrorragies, irrégularités menstruelles...).

Le bilan hormonal est indispensable en cas de
virilisation afin d’éliminer une anomalie surrénalienne,
mais également pour le suivi (déhydroépiandrostérone,
cestradiol, 17 hydroxy-progestérone et cortisol). L’élévation
éventuelle du taux de ces hormones et leur normalisation
apres exérese chirurgicale constitue un trés bon parameétre
de surveillance [7]. L'examen histologique permet de
définir le grade de la tumeur. La différenciation est
appréciée selon le degré de différenciation tubuleuse de
la composante a cellule de Sertoli (qui diminue quand
le grade s’éleve) et sur 'abondance du stroma gonadique
primitif (qui augmente avec le grade). Macroscopiquement,
ces tumeurs pratiquement toujours unilatérales (80 a 98,5
%) [2,3]. On distingue six sous-types [8] : bien différenciées,
a différentiation intermédiaire, peu différenciées, avec
composante hétérologue, rétiforme, ou mixtes. Onze pour
cent des tumeurs a différentiation intermédiaire, 58 %
des tumeurs peu différenciées et 19 % de celles contenant
une composante hétérologue ont un potentiel malin [8].
Détude immunohistochimique montre que les cellules
des cordons sexuels et du stroma sont marquées avec
une intensité différente avec les anticorps antivimentine
,anticytokératine et anti-alpha-inhibine. Il existe une tres
bonne corrélation entre les données macroscopiques et
les données ultrasonographiques [9]. L’échographie et
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I’étude de la vascularisation peuvent nous aider a évoquer
le diagnostic, les tumeurs de Sertoli-Leydig apparaissent
comme une tumeur solide, plus ou moins multikystique,
richement vascularisée avec un flux central de basse
résistance [10].

La tumeur a cellules de Sertoli et de Leydig pose le
probléme de diagnostic différentiel avec une tumeur
carcinoide, un cystadénocarcinome séreux ou a cellules
claires, une tumeur de la granulosa, un mulleroblastome,
au cours des métastases ovariennes [2]. La prise en
charge thérapeutique est tout d’abord chirurgicale, qui
repose en une annexectomie simple, dans la mesure ou
les 1ésions sont le plus souvent unilatérales, voire un
traitement chirurgical conservateur est possible chez
les femmes en dge de procréer, une hystéroscopie et un
curetage endométrial devront alors étre effectués. Sinon
une annexectomie bilatérale avec hystérectomie est
indiquée si la tumeur est peu différenciée, ou a un stade
de la FIGO (Fédération Internationale de Gynécologie
Obstétrique) supérieur chez la femme agée. L'examen
extemporané oriente vers le diagnostic de tumeur non
épithéliale, puis vers celui de tumeur des cordons sexuels.
Une stadification péritonéale doit étre associée : examen
complet de la cavité abdominopelvienne, prélévement des
zones anormales, biopsies péritonéales systématiques a
défaut, omentectomie.En revanche, la place des curages
ganglionnaires n’est pas bien définie dans la littérature.
IIs sont recommandés, sans que I'on puisse affirmer le
bénéfice en termes de pronostic.

L'indication du traitement adjuvant est une
chimiothérapie de type BEP [7] a raison de 4 cycles,
voire les taxanes qui sont moins toxiques .L’association de
taxanes avec du cisplatine sera peut-étre trés intéressante
dans l'avenir [11]. Les récidives sont précoces a la lére
année apres chirurgie et plus rarement a 5 ans (6,6%) [2].
Les facteurs pronostiques péjoratifs rapportés sont : le grade
histologique, la rupture tumorale et la présence d’éléments
hétérologues mésenchymateux [12]. Le taux de survie a
cinqg ans est de 89 % pour les formes a différenciation
intermédiaire et de 81 % pour les formes avec éléments
hétérologues. Les stades FIGO I et I1, et I’age inférieur a 50
ans [13] sont désignés comme facteurs prédictifs significatifs

93



Tumeur de Sertoli-Leydig

N. Bouazzaoui et coll.

d’amélioration de la survie. Le suivi apres traitement est
clinique, biologique et radiologique. L'observatoire des
tumeurs rares recommande une surveillance tous les
quatre mois les deux premiéres années, un suivi clinique et
biologique tous les six mois et radiologique tous les ans de
la troisieme a la cinquieme année puis annuel [7].

9

Conclusion

La tumeur a cellules de Leydig et de Sertoli de 'ovaire est
une entité rare. Sa survenue chez la femme jeune nullipare ou
paucipare et son évolution imprévisible posent des problemes
dans la prise en charge radicale de cette tumeur.
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