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INTRODUCTION
Les paragangliomes de la téte et du cou (HNPGL) peuvent étr}

second
déeshyo

alres aux mutations germinales des genes de la succinate
rogéenase (SDH). L'histoire naturelle de ces maladies

genetigues est peu connue, les lesions etant souvent multiples et
recidivantes.

La chirurgie représente le traitement de référence mais entraine
des complications neurologigues et hemorragiques. La
radiothérapie et la surveillance sont deux alternatives possibles.

L’'objectif de notre étude etait de décrire I'évolution des
paragangliomes cervicaux avec mutation de SDH ainsi g
leur prise en charge.

ly

MATERIEL ET METHODES

Etude observationnelle, rétrospective, multicentrique, réalisée a Lyon et Bordeaux.

Inclusion: patients ayant au moins un paragangliome cervical associé a une mutation SDH,
suivis en endocrinologie de 2010 a 2019.

Obijectif principal: décrire la population et les lésions selon leur mutation et leur prise en charge
(surveillance, chirurgie ou radiothérapie).

Objectifs secondaires: deéecrire la survie sans progression (PFS) par tumeur selon chaque
stratégie thérapeutiqgue et décrire les eventuelles complications post thérapeutiques.

Progression =

- nécessité d’'un traitement pour les Iésions survelllées
\- augmentation de volume tumoral pour les résidus tumoraux apres chirurgie ou radiothérapie/
Caractéristiques des patients selon les
mutations SDHD et SDHB

65 patients inclus: 28 suivis a Bordeaux et 37 a Lyon (31 hommes et 34 ¢
femmes). 38 mutés SDHD, 20 SDHB, 5 SDHC et 2 SDHA.

- localisation carotic
localisation jugulo-tympanique.

Age moyen au diagnostic de la lere lesion : 35 ans.
108 lésions cervicales ont ete identifiees.

- pas de difféerence de PFS entre les differentes prises en charge (RT
vs chir vs surveillance)

lenne associée a une meillleure PFS a l'inverse de la

- 40 complications apres traitement, le plus souvent neurologiques (72,5%):
- 37 apres chirurgie (92,5%) et 3 apres radiotherapie (7,5%).
- moins de complications chez les hommes (OR 0,43 p = 0,044), chez

Paraganglioma All tumors Operated Monitoring Irradiated
les patients traités par radiothérapie et si age supérieur a 50 ans (OR characteristics |y 108 (%) tumors  tumors  tumors
0.09, p < 0.01; OR 0.15, p = 0.005). v e

: PP : : _ Bordeaux |51 (47.2)  23(41.1)  14(45.2)  14(66.7)
- Tallle tumorale >3 cm associéee a plus de complications (OR 3,6, p = T e oEis e
0,04). sex
Male |51 (47.2)  22(39.3) 21(67.7)  8(38.1)
Female|57(52.8)  34(60.7) 10(32.3)  13(61.9)
. . Mutation
. . Survie sans progression SDHD|76(70.4)  40(71.4)  20(64.5)  16(76.2)
Localisation > ‘ SDHB|23(21.3)  12(21.4) 8(25.8) 3 (14.3)
SDHC| 7 (6.5) 3 (5.4) 3(9.8) 1(4.8)
SDHA |2 (1.9) 1(1.8) 0 1(4.8)
c 7 Location
Carotid |61 (57.0)  36(64.3)  16(51.6) 9 (42.9)
g’ Chirurgie Jugulo-tympanic |23 (21.5) 15 (26.8) 3(9.8) 5(23.8)
W Carotid a 2] Vagal | 18 (16.8) 4 (7.1) 7 (22.6) 7 (33.3)
Jugulo-tympanic é === Radiothérapie Other cervicale | 5 (4.7) 0 5(16.1) 0
Vagal @ location
. . 2 === Surveillance Hormonal secretion
Other cervicale location Yes|1(0.9) 1(1.8) 0 0
No|106(99.1) 54(96.4)  31(100) 21 (100)
0.001 | | | | | | | | | Malignant
0 3 6 9 12 Temps1(2nnées) 18 21 24 27 30 Yes 1(0.9) 1(1.8) 0 0
No|107(99.1) 55(98.2)  31(100) 21 (100)
56 44 33 20 13 1 8 5 5 3 2 Size
. - : j : | | | ; ; ; <2cm|23(31.5) 9(161)  10(323)  4(19)
0 3 6 9 12 15 18 21 24 27 30 Entre 2 et 3cm |20 (27.4) 9(16.1) 5(5.1) 6 (28.6)
Temps (annees) >3 cm |30 (41.1) 16 (28.6)  9(29) 5 (23.8)
= Comme dans la littérature, les HNPGL de notre série étaient le plus souvent : carotidiens, non sécretants, benins et diagnostigués devant un syndrome tumoral. \

sulvi trop courte pour identifier des progressions plus tardives.

= La mutation SDHD est la plus frequente pour les HNPGL. Cette mutation est associée aux tumeurs multifocales et avec localisation mixte cervicale et abdomino-pelviennes
(1,2,3,4).

= |La majorité des Iésions ont eté operées, avec présence d’'un résidu post opératoires dans 40% des cas, soulignant le caractere partiel et difficile de la chirurgie.

= Pas de différences de survie sans progression entre les 3 prises en charge, mais du fait du travail rétrospectif, les indications et strategies thérapeutiqgues n’'étaient pas
connues.

= La radiothérapie est une alternative a la chirurgie avec un bon controle local retrouvée dans plusieurs etudes (5,6). La surveillance peut étre egalement proposée pour ces
tumeurs le plus souvent bénignes et a croissance lente (7). 2 etudes ont compareé la chirurgie et la radiothéerapie et ont trouve des resultats similaires (8,9).

= Comme attendu, les complications apres traitement sont survenues dans la majorité des cas apres chirurgie, et etaient le plus souvent neurologiques.

& Les limites de cette étude rétrospective sont le faible echantillon, I'absence de randomisation, la non relecture des images pour classer les tumeurs selon leur site et |a duréeﬁ

Les

paragangliomes cervicaux avec mutation
Dans notre etude, il n’y a pas une meilleure PFS chez les patients traités par chirurgie ou RT par rapport aux patients traités
par surveillance active.
La décision de traiter ou pas ces patients avec un paragangliome cervical, doit étre adaptee a chaque lésion et validee en

\ RCP specialisée afin d’éviter toute morbidité inutile.

~

SDH sont d’évolution Ilente, rarement malins et sécréetants.

/
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