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Quand suspecter une tumeur surrénalienne maligne?

Les critéres radiologiques suspects de malignité reconnus incluent la taille tumorale >4 cm,
’hétérogénéité tumorale, la densité spontanée élevée, le caractére mal limité, Uextension
locorégionale ou a distance, le caractére hypermétabolique au TEP 18-FDG, [’évolutivité
lorsque des imageries antérieures sont disponibles et lexistence de lésions secondaires associées.
La recherche d’antécédent personnel de cancer, d’hypercortisolisme, d’hyperandrogénie ou
d’hyperoestrogénie, d’altération de I'état général, de fievre, de sueurs, peut orienter le diagnostic.
Le TEP 18-FDG évalue avec une bonne sensibilité le risque de malignité, en dehors des
phéochromocytomes bénins. Les 2 causes les plus redoutées sont le corticosurrénalome et le
sarcome mais [’hypothése d’'une métastase surrénalienne ou d’'un lymphome doit étre envisagée.
Si la tumeur est résécable, selon le contexte clinique, le bilan hormonal complet (métanephrines,
freinage minute, androgénes, aldostérone), 'avis d'un radiologue expert et le TEP 18FG, une
exérése doit étre proposée par un chirurgien expérimenté. En cas de doute sur un sarcome ou un
lymphome ou une métastase , si le résultat modifie la prise en charge proposée (extension de la
chirurgie, chimiothérapie), 'indication & une biopsie surrénalienne doit étre discutée en RCP,
apreés avoir éliminé un phéochromocytome.

Mots-clés: incidentalome surrénalien/ corticosurrénalome/ adénome atypique/lymphome surrénalien/sarcome.

INTRODUCTION

Les tumeurs surrénaliennes sont devenues fréquentes dans la population générale du fait
de la réalisation précoce d’imagerie de coupes en cas de douleurs indéterminées et dans les
services d’urgence. Dans les séries radiologiques, des incidentalomes surrénaliens sont
décrits sur 1 2 5% des imageries abdominales, avec une incidence qui augmente avec 1’age
des patients (1). Elles peuvent se développer au niveau de la médullosurrénale ou de la corti-
cosurrénale. En cas de tumeur volumineuse ou mal limitée, la différence entre une tumeur
juxta et intra-surrénalienne n'est pas toujours aisée sur le plan radiologique selon I'angle de
raccordement entre la tumeur, la surrénale et le rein. Devant une tumeur surrénalienne,
I'examen clinique, I'interrogatoire et le bilan hormonal sont trés importants pour orienter
le diagnostic et la prise en charge. Le scanner surrénalien sans injection est I'imagerie a
réaliser en 1°¢ intention (1). Le scanner injecté avec calcul du wash out, 'IRM surréna-
lienne ou le TEP 18-FDG seront réalisés en 2¢ intention. Limagerie fonctionnelle peut aider
a orienter le diagnostic. Le caractére fixant de la lésion au TEP au 18-FDG est suspect de
cancer ou de phéochromocytome. Les phéochromocytomes et les neuroblastomes fixent
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habituellement le MIBG. Les phéochromocytomes peuvent fixer également au TEP au
%8Ga-DOTATOC ou au TEP 18F-FDOPA. Distinguer une tumeur maligne d’une tumeur
bénigne nécessite parfois une expertise particuliére et au minimum un avis endocrinolo-
gique, un bilan hormonal, une relecture radiologique, un TEP au '8-FDG et la recherche
d’examens radiologiques antérieurs réalisés pour un autre motif. Il y a 2 entités différentes:
les tumeurs considérées comme « atypiques » cest-a-dire ne présentant pas toutes les carac-
téristiques de bénignité (adénome pauvre en graisses par exemple) et les tumeurs suspectes
de malignité. Parmi les tumeurs surrénaliennes malignes, les 2 plus redoutées sont le corti-
cosurrénalome et le sarcome. Des lymphomes surrénaliens et des métastases de primitif
extra-surrénalien sont également possibles. Lenjeu est d’opérer rapidement et de maniére
appropriée un patient avec un corticosurrénalome ou un sarcome résécable; de proposer
une chimiothérapie rapidement aux patients avec un lymphome et d’éviter d’opérer par
excés un patient avec une tumeur bénigne atypique/pauvre en lipides.

CIRCONSTANCES DE DIAGNOSTIC D’UNE TUMEUR SURRENALIENNE
SUSPECTE

Elles peuvent étre diagnostiquées fortuitement sous la forme d’incidentalomes surré-
naliens, ou devant un syndrome tumoral, ou devant un syndrome sécrétoire (Cushing,
hyperandrogénie, triade de Ménard, HTA, diabete).

- Les incidentalomes surrénaliens sont décrits chez 2 a4 7% des patients que ce soit dans
les séries nécropsiques, endocrinologiques, radiologiques ou chirurgicales , augmentant
avec |’age et bilatéraux dans 102 15% des cas (2). La prévalence des lésions malignes parmi
les incidentalomes est comprise entre 10 et 15% (8% de corticosurrénalomes; 5% de
métastases) et un peu plus élevée (18 %) dans les séries chirurgicales qui représentent un
biais de recrutement évident (1).

- Le contexte d’antécédent personnel de cancer traité ou en rémission nécessite une vigi-
lance particuliére et permet d’évaluer I’évolutivité éventuelle de la lésion si des imageries de
coupe antérieures sont disponibles. Chez ces patients, la prévalence des métastases surréna-
liennes varie de 25 a4 73 % (3, 4) alors que chez les patients naifs de tout cancer elle est <1%
face a une lésion surrénalienne en apparence isolée (5). Lexistence d’une métastase surréna-
lienne unique isolée sans primitif évident au TDM TAP est possible mais plus rare (primitif
bronchique de petite taille ou cancer occulte ou mélanome nécessitant un examen cutané
attentif systématique).

-La présence d’un syndrome de prédisposition aux cancers peut orienter le diagnostic (6).
Les mutations de RET, SDH, FH peuvent orienter vers un phéochromocytome et les muta-
tions de TP53 (Syndrome de Li Fraumeni favorisant la survenue de sarcomes, cancer du
sein, du cerveau et leucémie), le syndrome de Gardner ou polypose familiale (APC), le
syndrome de Beckwith-Wiedemann (malformations, cancer du rein et du foie), le syndrome

de Lynch, PRKARI1A, la NEMI1 orientent vers un corticosurrénalome (CS) (7).

Chez l'enfant, les neuroblastomes sont les tumeurs surrénaliennes les plus fréquentes,
mais des CS et des phéochromocytomes sont également décrits (8).

- Les volumineuses tumeurs surrénaliennes non sécrétantes (taille > 4 cm) peuvent étre
révélées par un syndrome tumoral avec des douleurs abdominales ou lombaires. Presque la
moitié¢ des CS sont diagnostiqués devant des douleurs sans altération de 1’état général
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associée. En cas de lymphome surrénalien, les patients peuvent présenter un syndrome
tumoral associé a des sueurs, de la fievre, une asthénie et parfois des ganglions périphé-
riques palpables a condition de les rechercher et une atteinte bilatérale dans plus de la
moitié des cas.

- Un syndrome sécrétoire doit étre systématiquement recherché devant toute lésion surré-
nalienne. La présence d'une HTA et/ou d’une triade de Ménard (céphalées sueurs palpita-
tions) et/ou d’un diabéte doit faire éliminer une hypersécrétion de catécholamines. Lasso-
ciation d’'une HTA avec une hypokaliémie doit faire évoquer un hyperaldostéronisme ou
un syndrome de Cushing. La présence de vergetures pourpres, d’une prise de poids abdo-
minale, d’'un comblement des creux sus claviculaires, d'une amyotrophie des quadriceps,
d’ostéoporose ou de fractures spontanées osseuses, d’une fragilité cutanée, d’hématomes
spontanés, associée ou non a une HTA ou a un diabéte, nécessite d’éliminer un hyper
cortisolisme. Lapparition de signes d’hyperandrogénie justifie un dosage de testostérone
chez les femmes et I'apparition d’une gynécomastie ou de troubles de 1’érection un dosage
d’cestradiol chez les hommes (1).

BILAN BIOLOGIQUE ET HORMONAL FACE A UNE TUMEUR
SURRENALIENNE SUSPECTE

Devant toute lésion surrénalienne unique supra centimétrique, le bilan hormonal
minimal inclue: le test de freinage minute a la déxaméthasone, en vérifiant I'absence d’él¢-
ments interférant avec I'absorption de la dexaméthasone (neuroleptiques, chirurgie baria-
trique ou gastrique); un dosage de la kaliémie; de la glycémie a jeun et des métanéphrines
plasmatiques ou urinaires pour éliminer un phéochromocytome (1).

En cas d’hypertension et/ou d’hypokaliémie associée a la Iésion, le dosage de I'aldosté-
rone et de la rénine plasmatique est recommandé dans les conditions requises: position
assise > 15 mn, en présence d’'une kaliémie normalisée, en cas d’apports en sel normaux/
normalisés (natriurése normale) et en I'absence d’interactions médicamenteuses parmi les
anti-hypertenseurs (9, 10).

Lorsque la tumeur est clairement suspecte sur le plan radiologique et en I'absence d’hy-
persécrétion cortisolique ou androgénique, il faut éliminer un phéochromocytome afin
d’anticiper une éventuelle prise en charge chirurgicale rapide dans les 2-3 semaines et/ou
une biopsie si I'indication est retenue. Pour cela, il faut généralement appeler directement
les biologistes pour expliquer la situation et faire passer en priorité I'analyse des méta-
néphrines plasmatiques ou urinaires du patient.

De plus, un bilan plus complet incluant le dosage des androgénes et des précurseurs du
cortisol est nécessaire, comprenant les dosages suivants: le SDHEA, la testostérone chez la
femme, l'cestradiol chez ’homme, la 17-OH Progestérone, le composé S (1).

En cas de lésions surrénaliennes bilatérales, il faudra éliminer une insuffisance surréna-
lienne ainsi qu'un éventuel bloc en 21-hydroxylase par un dosage plasmatique du cortisol a
8h, de 'TACTH, de la 17-OH Progestérone et un test au synacthéne 250 ug. Le dosage de la
17-OH Progestérone n'est pas utile en cas de lésions surrénaliennes bilatérales suspectes de
malignité.

Une tumeur surrénalienne suspecte de malignité associée a une co-sécrétion de cortisol,
d’androgenes, de précurseurs et/ou d’aldostérone est un corticosurrénalome (CS) malin
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jusqu’a preuve du contraire et doit étre prise en charge en urgence dans un centre expéri-
menté. Plus de la moiti¢ des CS sécrete des hormones gluco ou minéralo corticoides (11).
Une tumeur surrénalienne sécrétant du SDHEA est fortement suspecte de CS. Seulement
un quart des CS est associé¢ a un dosage normal du SDHEA (11). Dans une étude rétrospec-
tive, 'analyse exhaustive des métabolites urinaires des stéroides (incluant précurseurs et
androgénes) par spectrométrie de masse montre que les CS se distinguent des adénomes
corticosurrénaliens (12) par une élévation de la concentration des précurseurs stéroidiens.
Létude prospective multicentrique EURINE-ACT nuance 'intérét individuel de ce nouvel
outil biologique (13) précisant qu'il s'agit bien d’une stratégie combinatoire. Canalyse des
stéroides urinaires par spectrométrie de masse pourrait dans le futur jouer un role dans la
distinction des CS et des adénomes atypiques en complément des caractéristiques radiolo-
giques, augmentant la VPP qu'une tumeur atypique soit un CS.

En cas de tumeur surrénalienne unique unilatérale ou bilatérale, non sécrétante, et sans
autre lésion visible au TDM TAP: le dosage des LDH et de la betaZmicroglobuline peut
éventuellement aider & rechercher des arguments évocateurs de lymphome surrénalien (14).
Néanmoins, ces dosages ne sont pas trés spécifiques et les LDH peuvent étre augmentées en
cas de tumeur maligne agressive comme les CS ou les sarcomes.

IMAGERIE MORPHOLOGIQUE FACE A UNE TUMEUR SURRENALIENNE
SUSPECTE

Scanner surr nalien:

Le scanner est I'imagerie de premiére intention a réaliser devant une tumeur surréna-
lienne. Il doit inclure un temps sans injection, un temps aprés injection et explorer le reste
du corps (thoraco-abdomino-pelvien) a la recherche d’un éventuel primitif, d'un envahisse-
ment locorégional ou de métastases a distance. Sur les coupes non injectées, la mesure de la
densité spontanée (DS) doit étre effectuée sur une lésion non calcifiée et homogene. Lanalyse
du signal radiologique permet d’évaluer le contenu en lipides des tumeurs surrénaliennes.
Classiquement, pour les tumeurs homogenes, le seuil de 10UH sur un scanner non injecté
permet d’éliminer une part importante des lésions malignes avec une spécificité >95 % mais
avec une faible sensibilité 71 % (15), car environ 30 % des adénomes bénins sont pauvres en
graisse (DS > 10 UH) (16). Dans une méta-analyse récente évaluant les performances des tech-
niques d’imagerie disponibles (TDM, IRM et TEP 18-FDG), une DS > 10 UH sur le scanner
sans injection avait une sensibilit¢ de 100% mais une faible spécificit¢ de 72% pour le
diagnostic de CS (16). Il a donc récemment été proposé dans une trés large série de
2169 patients dont 98 porteurs de CS (13) d’augmenter le seuil 4 20UH, ce qui permettrait
d’augmenter la spécificité pour le diagnostic de CS de 64 a 80%, tout en préservant une
excellente sensibilité (99 % vs 100%). En cas de lésion homogéne, de taille <4 cm et de DS
comprise en 10 et 20UH, la majorité des lésions sont bénignes et le risque de méconnaitre
une lésion suspecte semble tres faible (17, 18).

En TDM, en cas de DS> 10 UH sur 'acquisition sans injection, il est possible de réaliser

un TDM injecté multiphase avec une phase précoce (60-90s) et une phase tardive (15 mn)
. b , . . .

pour calcul de «lavage » (wash out ou WO) absolu (ou relatif en I’'absence de série sans injec-
tion disponible). Les adénomes bénins ont la particularité de présenter un rehaussement
précoce aprés injection de PDC et un «lavage» relativement rapide, contrairement aux
lésions malignes qui se rehaussent également mais présentent un lavage plus retardé ou une
absence de lavage. Cette technique a donc été proposée pour différencier les adénomes
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Figure 1. - Les différents aspects d'une tumeur surrénalienne au scanner.

A. Phéochromocytome: tumeur hypervasculaire, rehaussement intense apres injection.

B. Corticosurrénalome: tumeur volumineuse, fortement hétérogéne, avec plages de nécrose, calcifications,
hémorragie, avec une densité spontanée > 30 UH.

C. Adénome cortiso-surrénalien riche en lipides: tumeur homogéne, contours réguliers avec une densité
spontanée < 10UH.

D'IM‘ élolipome: tumeur bénigne hétérogéne avec une composante graisseuse (DS < 30UH), tissulaire et des
calcitications.

MEN-PEVIS

Figure 2. - Les tumeurs surrénaliennes suspectes non endocriniennes.

A. Lymphome surrénalien unilatéral: tumeur infiltrante, mal limitée, hétérogéne, avec une densité spontanée
>10UH.

B. Sarcome surrénalien: volumineuse lésion surrénalienne trés hétérogéne, nécrotique envahissant les tissus
adjacents.

C. Métastase surrénalienne unique d'un adénocarcinome bronchique : tumeur hétérogene aux contours irréguliers
nécrotique.
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pauvres en lipides avec une DS > 10UH des lésions malignes. En I'absence d’étude métho-
dologiquement satisfaisante disponible (16), I'intérét de l'injection avec calcul du WO
absolu ou relatif reste débattu dans les incidentalomes surrénaliens, méme si un WO absolu
>78% ou relatif > 63 % aurait une valeur prédictive positive de lésion bénigne de 100 % (18).
Dans les rares séries étudiant le WO des CS, reposant sur de faibles effectifs, 82 4 100 % des
CS ont un WO relatif >40% (19, 20). Par ailleurs, il faut savoir que certains phéochromo-
cytomes, dont la DS est trés variable, souvent >25UH, peuvent présenter des valeurs de
WO supérieures aux seuils fixés du fait d'une hypervascularisation particuliere (18).

Des stratégies d’association de critéres ont été évaluées:

- La combinaison d’une taille < 3 cm et d'une DS <20UH ou d’une taille < 40 mm et
d’une DS <15UH aurait une valeur prédictive positive de lésion bénigne de 100 % (18).

- Dans une trés large série prospective Européenne de 2 169 patients dont 98 porteurs de
CS (13) il a été trés récemment proposé une stratégie triple associant la taille de la tumeur
(>4 cm), les caractéristiques a I'imagerie (DS >20UH) et une analyse métabolomique des
stéroides urinaires avec une VPP 76.4% et VPN de 99.7 % pour le diagnostic de tumeur
maligne primitive surrénalienne.

Il existe également d’autres criteres d’imagerie faisant suspecter une lésion maligne : taille
tumorale, hétérogénéité tumorale avec nécrose centrale, hémorragie et calcifications, faible
contenu en graisse, croissance tumorale avec augmentation de taille du plus grand diameétre
d’au moins > 20% en 6 a 12 mois, extension tumorale endovasculaire a la veine cave
inférieure.

IRM SURRENALIENNE

LIRM peut étre prescrite en 2¢ intention en cas de lésion non type de bénignité (DS
>10UH ou hétérogene) au scanner surrénalien. Elle permet d’analyser le contenu hydrique
et lipidique des tumeurs. CIRM sera réalisée sans injection avec des séquences de déplace-
ment chimique permettant de détecter de la graisse dont la présence est trés en faveur d’une
lésion bénigne (21, 22) et des séquences en pondération T2. Il n'y a pas de données suffi-
santes dans la littérature en faveur de I'apport de I'injection de chélates de Gadolinium
pour la caractérisation lésionnelle. Les données de la littérature ne sont pas aussi riches
pour 'IRM que pour le scanner. Canalyse en opposition de phase (soustraction et somma-
tion du signal des protons de la graisse et de 'eau) permet de caractériser les adénomes, avec
une bonne spécificité mais variable selon le protocole exact choisi. Dans une méta-analyse
récente, la sensibilité et la spécificité¢ de 'IRM avec séquences de déplacement chimique
(CSI) étaient de 94 % and 95 % pour la caractérisation d’adénome bénin (23).

Il n'y a pas de preuve ce jour que I'IRM avec séquences en opposition de phase réalisée
aprés un scanner surrénalien bien réalisé n'apporte des éléments de réponse supérieurs au
scanner. En effet, cette technique est moins sensible que la TDM injectée avec calcul du
wash out pour les lésions avec DS > 20 UH (24,25). Par contre sa sensibilité peut aller jusqu’a
100% pour le diagnostic d’adénome si la DS < 20UH ou si la densité au temps portal
<80UH (26). Les lésions présentant un hypersignal en séquences pondérées T2 doivent
faire évoquer un phéochromocytome, mais également un corticosurrénalome ou une
métastase d’un autre primitif. Le contexte clinique, le bilan hormonal et un complément
d’imagerie thoraco-abdo-pelvien peuvent alors orienter le diagnostic.
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Figure 3. - Les différents aspects d’'une tumeur surrénalienne en IRM

A. Adénome cortico-surrénalien: chute de signal sur séquences pondérées T1 en opposition de phase (graisse
intra-lésionnelle).

B. Corticosurrénalome: Tumeur volumineuse, trés hétérogéne avec composantes en hypersignal T2 (nécrose,
hémorragie), rehaussement hétérogéne et extension tumorale endovasculaire (VCI).

En résumé, 'IRM peut étre utile en cas de tumeur surrénalienne ne présentant pas toutes
les caractéristiques d’une tumeur bénigne riche en lipides (homogeéne et DS<10UH) au
scanner non injecté, chez les personnes présentant une contre-indication a 'injection de
produit de contraste iodé (allergie ou insuffisance rénale sévére) et dans certaines circons-
tances du fait de son caractére non irradiant (femme enceinte, enfant, adolescent). Lapport
éventuel de 'IRM dans I’évaluation de I'envahissement vasculaire local par rapport au
scanner semble discuté et non consensuel pour les radiologues et les chirurgiens.

IMAGERIE CORPS ENTIER

En cas de tumeur surrénalienne suspecte, la réalisation d’'un TDM thoraco-abdomino-
pelvien est justifiée, pour mesurer 1’éventuelle extension locorégionale et a distance,
permettant la stadification de la tumeur et la recherche d’'un primitif ou de lésions secon-
daires. En cas de l¢sion douteuse au niveau hépatique ou osseux, une IRM hépatique ou
rachidienne sera réalisée pour mieux caractériser les éventuelles lésions suspectes de méta-
stases.
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IMAGERIE FONCTIONNELLE FACE A UNE TUMEUR SURRENALIENNE
SUSPECTE

Limagerie fonctionnelle est une imagerie de 2¢ intention utile en cas de lésion surréna-
lienne indéterminée ou suspecte de malignité. Elle peut permettre de confirmer la nature
suspecte de la tumeur et/ou de révéler des petites métastases a distance, non visualisées lors
du scanner, modifiant ainsi parfois la prise en charge ou d'identifier d’autres localisations
primitives synchrones dans le cadre de tumeurs multiples (syndromes génétiques).

Le TEP 18-FDG ou tomographie par émission de positons au 18-FDG (18-fluorodésoxy-
glucose) est recommandée en cas de lésion surrénalienne suspecte. La grande majorité des
lésions malignes fixe le radiotraceur méme si de rares exceptions ont été décrites (tumeurs
nécrotiques ou hémorragiques, petite lésion <5mm, cancers peu avides de 18-FDG tel que
TNE, certains sarcomes, cancer du rein de bas grade, ...) (27). Le 18-FDG est un radio-
traceur métabolique non spécifique et certaines lésions bénignes peuvent fixer comme
l'oncocytome, les phéochromocytomes bénins et malins, ou encore certaines hyperplasies
surrénaliennes macronodulaires ou des formes surrénaliennes de sarcoidose et d’autre
granulomatose. La mesure de I'intensité de fixation (SUV: standard uptake value) de la
tumeur surrénalienne comparativement a celle du foie a un intérét dans le diagnostic d’'un
cancer surrénalien avec une sensibilité de 90 % (16). La valeur seuil optimale du ratio pour
le diagnostic de Iésion maligne (SUVmax tumeur /SUVmax foie) est évaluée a > 1,5 avec
une sensibilité¢ de 90 %, spécificité de 92,6 %, une VPP de 69,2 %, une VPN de 98 % et une

exactitude de 92,2 % (28). Son excellente valeur prédictive négative permet d’exclure un CS.

La TEP/TDM au 18-FDG a un réle majeur dans la stadification initiale du CS.

S P034pe 67 >
Figure 4. - Les différents aspects d’une tumeur surrénalienne en TEP 18-FDG

A. Lymphome surrénalien: tumeur surrénalienne gauche infiltrante, mal limitée, hétérogéne et hypermétabolique
au 18-FDG.

B. Sarcome: volumineuse Iésion surrénalienne droite trés hétérogene, nécrotique envahissant les tissus adjacents,
hypermétabolique au 18-FDG.

C. Rare corticosurrénalome non hypermétabolique au 18-FDG (exceptionnel).

D. Corticosurrénalome intensément hypermétabolique avec une adénopathie hypermétabolique.
E. Adénome atypique pauvre en lipides non hypermétabolique au 18-FDG.

F. Phéochromocytome droit non métastatique hypermétabolique au 18-FDG.
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Scintigraphie au noriodocholesterol marqu e liode 131 (Norchol-131):

Liodomethylnorcholestérol est un analogue du cholestérol radiomarqué qui s'accumule
dans le cortex surrénalien, en réponse 3 TACTH hypophysaire. La scintigraphie est réalisée
apres une préparation par la prise d’une gélule d’iodure de potassium pour un blocage de
la thyroide et selon I'indication sous freinage ou pas de l'axe corticotrope par dexamé-
thasone. Lacquisition est faite sous forme d’acquisition statiques en regard des aires
surrénaliennes, a ~J3-4 et avec des images faites pouvant aller jusqu’a J7. Lutilisation
complémentaire de la tomoscintigraphie couplée au scanner (SPECT/CT) permet une
nette amélioration de la qualité diagnostique, en s'affranchissant notamment des artéfacts
intestinaux liés a I’élimination biliaire. Les indications de cet examen sont devenues assez
rares dans la majorité des centres du fait de son cott (891 euros avec un remboursement
incomplet), du délai d’acquisition des images et de son irradiation. Elle peut aider a orienter/
confirmer la nature corticosurrénalienne de la tumeur mais elle ne permet pas de distin-
guer une lésion maligne d’une lésion bénigne.

Il existe d’autres traceurs en cours d’investigation pour 'imagerie cortico-surrénalienne
comme la TEP au "C-metomidate et la TEP au **Ga-pentixafor PET/CT qui cible le récep-
teur CXCR4. Leur intérét potentiel dans le domaine des tumeurs surrénaliennes suspectes
de malignité n’a pas encore été exploré.

Scintigraphie au MIBG :

Le MIBG (métaiodobenzylguanidine) marquée a I'iode 123 pour I'imagerie (131 pour la
thérapie) est un traceur spécifique de la médullosurrénale. C'est un analogue de la noradré-
naline qui s'accumule dans les granules de sécrétion des phéochromocytomes. Elle concerne
donc seulement les tumeurs suspectes de phéochromocytome, avec des métanéphrines
élevées ou dans les limites supérieures de la normale ainsi que les rares neuroblastomes du
sujet adulte. La scintigraphie au MIBG n’est pas un examen utile en 1¢ ou 2¢™ intention
pour affirmer la nature maligne d’une tumeur surrénalienne suspecte en imagerie conven-
tionnelle. En cas de phéochromocytome, elle peut permettre de diagnostiquer des métas-
tases a distance. Son apport diagnostique de malignité par rapport au TEP 18-FDG n’est
pas bien quantifi¢ dans le domaine particulier des phéochromocytomes pour le moment
(pas d’étude comparative disponible). Dans les formes malignes de phéochromocytome,
elle joue un role théranostique, permettant de discuter une éventuelle radiothérapie interne
vectorisée.

TEP Ga-DOTATOC :

Le TEP au ®Ga-DOTATOC est un examen qui mesure l'expression tumorale des récep-
teurs a la somatostatine, confirmant la nature endocrine de la tumeur, évocateur d’une
lésion bien différenciée en cas de tumeur neuroendocrine, souvent positif en cas de phéo-
chromocytome et de rare neuroblastome. Cet examen pourrait avoir un intérét théranos-
tique puisqu’il permet de discuter un traitement par radiothérapie interne vectorisée au
Lutathera@ en cas de phéochromocytome, mais aussi de maniére trés rare en cas de neuro-
blastome ou de corticosurrénalome. Il peut étre discuté en RCP en cas de doute diagnos-
tique sur la nature endocrine d’une tumeur surrénalienne suspecte.

TEP 18F-DOPA:

Le 18F-DOPA (18F3,4-dihydroxyphenylalanine) est également un précurseur des caté-
cholamines. Il pénétre les cellules a travers le transporteur des acides aminés LAT1. Le
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patient doit étre a jeun pendant 4 4 6 heures et avoir arrété les éventuels traitements inter-
férant avec la DOPA (antiparkinsoniens, halopéridol). Des clichés centrés sur le foie sont
réalisés avant excrétion biliaire (5-10 min aprés injection), puis une imagerie corps entier
~30 a 60 min apres injection. Ce traceur a ’AMM depuis 2006 dans le diagnostic et le
bilan d’extension des phéochromocytomes et paragangliomes, notamment en cas de scinti-
graphie a la MIBG négative (29).

ETIOLOGIES DES TUMEURS SURRENALIENNES SUSPECTES DE
MALIGNITE

Corticosurr nalomes:

Les CS sont des tumeurs surrénaliennes hétérogénes avec une prise de contraste irré-
guliere, avec une DS>1030UH en faveur d’'un contenu pauvre en lipides, avec un
WO <40-50%. LIRM montre généralement une tumeur hyperintense en T2 avec une perte
de signal < 30 % sur la séquence T1 en opposition de phase. Des calcifications sont possibles.
La moitié¢ des CS sécréte une ou plusieurs hormones cortico-surrénaliennes. Les CS sont
quasiment tous hypermétaboliques au TEP 18-FDG mais d’exceptionnels CS non fixants
sont décrits (27, 30). Des CS avec une composante riche en lipides ont également été décrits
de maniére exceptionnelle (31-33). Le traitement est chirurgical si la lésion est résécable RO,
par un chirurgien entrainé, dans un délai < 3 semaines. Les formes non résécables ou
métastatiques sont traitées par chimiothérapie aprés confirmation histologique du diagnos-
tic. Le choix du traitement est discuté en RCP spécialisée COMETE (réseau national de
référence pour les cancers surrénaliens).

Sarcomes (liposarcomes, sarcome d’Ewing) :

Les liposarcomes sont les sarcomes les plus fréquents au niveau rétropéritonéal, sous la
forme de volumineuses tumeurs rétropéritonéales hétérogénes potentiellement nécrotiques
mal limitées envahissant les organes adjacents. La localisation intra- ou extra-surrénalienne
est parfois difficile a préciser sur le plan radiologique, notamment lorsque la tumeur est trés
volumineuse. Le diagnostic différentiel entre CS et sarcome n’est pas évident sur le plan
radiologique, lorsque la lésion n'est pas sécrétante (34). Le TEP 18-FDG nlest pas particulie-
rement performant pour distinguer les 2 types de tumeurs. Le traitement est chirurgical
lorsque la lésion est résécable, par un chirurgien expérimenté, avec des modalités diffé-
rentes de la chirurgie du corticosurrénalome. En cas de doute, une biopsie doit étre réalisée
en urgence.

Ph ochromocytomes:

Les phéochromocytomes présentent un aspect morphologique variable au scanner avec
parfois des l¢sions homogeénes surtout en cas de petite taille, souvent hétérogénes avec des
remaniements kystiques, hémorragiques, nécrotiques et/ou associées a des calcifications.
La densité spontanée est variable, souvent > 25 UH avec un WO variable (18). La majorité
des phéochromocytomes sont hyperfixants au TEP 18-FDG, mais aussi au TEP 18F-DOPA
et au TEP ®Ga-DOTATOC (29), sans que le caractére hypermétabolique au 18-FDG ne soit
prédictif de malignité, affirmée uniquement en présence de métastases a distance.

Neuroblastomes :

Les neuroblastomes sont des tumeurs malignes dérivées des cellules des crétes neurales
avec des cellules neuroblastiques et des cellules du stroma schwannien. C’est la 1" cause de
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Etiologies Clinique Biologie Hormonologie Imagerie TEP FDG CAT
Adénome atypique | Incidentalome Sécrétion possible TDM: >10 UH, Non Surveillance si
d'origine corticale / homogene ou hypermétabolique NS
silencieux hétérogéne, non évolutif | VPN > 95%
Phéochromocytome | Triade de Ménard, | Intolérance au Meétanéphrines Lésion classiquement | Hypermétabolique | Chirurgie
hypotension glucose possible, | plasmatiques et/ou hétérogene, >10 UH,
orthostatique, déséquilibre urinaires, a répéter WAO et WAR
constipation, diabéte, Catécholamines libres | augmentés (risque de
Peut étre hypercalcémie urinaires des 24h FP)
asymptomatique | exceptionnelle
Cs Sd compressif, SD inflammatoire, | Cortisol/ACTH TAP : Tumeur Hypermétabolique le | Chrirugie
Sd sécrétoire hypoK si Cushing | Freinage mn majoritairement > 4 cm, | plus souvent urgente si >R
SDHEA + précurseurs | hétérogene, > 10 UH,
Aldo/rénine évolutive
Peut étre N Recherche lésions
secondaires
Métastase Fonction du Fonction du Sibilatéral : TDMTAP : localiser le | Hypermétabolique le | Selon primitif
primitif primitif Insuffisance primitif plus souvent
surrénalienne possible
Lymphome sueurs / figvre / Sd inflammatoire | Si unilatéral : N TDM TAP : lésion Hypermétabolique | Chimiothérapie
Palpation LDH béta2 Si bilatéral : hétérogéne atypique,
ganglions microglobuline | Insuffisance DS>10UH
surrénalienne possible | Souvent bilatéral
Sarcome N N Hypermétabolique | Chirurgie élargie
urgente si R
Myélolipome Incidentalome N N TDM TAP : Hétérogene | Non Chirurgie si
Douleurs possibles avec zones hypodenses | hypermétabolique symptome
typiques compressifs

Table 1. - Synthése des différentes étiologies possibles face a une tumeur surrénalienne
suspecte en imagerie.

Légendes: N = normal; NS = non sécrétant ; Sd = syndrome; TAP = thoraco-abdomino-pelvien; WO = wash-out;
UH = unités hounsfield ; R = résécable ; CAT = conduite a tenir.

cancer extra cérébral chez I'enfant et la localisation surrénalienne est la plus fréquente.
70% des neuroblastomes sont d’emblée métastatiques au diagnostic, souvent au niveau
osseux et médullaire. Le mode de découverte est généralement lié a4 un syndrome tumoral
(douleurs abdominales ou osseuses, métastases cutanées, hépatomégalie). En cas de tumeur
surrénalienne suspecte chez I’enfant ou le jeune adulte, c’est un diagnostic a évoquer systé-
matiquement, méme si rare chez le jeune adulte. Au scanner, les neuroblastomes se
présentent sous la forme d’une tumeur qui se réhausse de maniére hétérogéne avec dans
80% des cas des calcifications. Des zones hypodenses sont possibles avec un aspect de
nécrose. LIRM est plus précise pour rechercher une extension médullaire ou osseuse. Les
neuroblastomes sont hyperfixants a la scintigraphie MIBG dans 90% des cas avec une
sensibilité de 90 % et une spécificité de presque 100 % chez I'enfant. Il existe néanmoins des
neuroblastomes qui ne fixent pas le MIBG par défaut d’expression du transporteur de la
noradrénaline. Le TEP-ISFDG peut étre utile, notamment pour détecter les lésions des
tissus mous, de petite taille, alors que la scintigraphie MIBG semble plus performante dans
la détection des métastases osseuses et craniennes (8, 35). La prise en charge est assurée avec
les onco-pédiatres.

M tastase surr nalienne:

La surrénale est une localisation fréquence de métastase notamment dans les cancers du
poumon (42 %), du sein (58 %), de I'estomac (16 %), de I'cesophage 10 %), du colon (14 %) et
dans 50% des mélanomes. Les caractéristiques radiologiques sont identiques a celles du
cancer primitif et I’évolutivité dans le temps ainsi que la coexistence d’un cancer orientent
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le diagnostic. Chez les patients qui ont un cancer extra-surrénalien et une tumeur surréna-
lienne, dans 32 a 73 % des cas il s'agit d’une métastase (36). Le traitement dépend de I'his-
tologie, du primitif et du bilan d’extension. Le bilan hormonal et le dosage de 1’éventuel
marqueur tumoral du cancer connu sont indispensables pour orienter le diagnostic, afin
d’¢éliminer la faible probabilité d’'un second cancer primitif surrénalien, notamment lorsque
le patient est censé étre en rémission du premier cancer ou en cas de prédisposition géné-
tique connue comme le Li Fraumeni.

Lymphome surr nalien:

Les lymphomes surrénaliens sont décrits chez les patients dgés de 60-65 ans, avec une
nette prédominance masculine. Ils sont bilatéraux dans plus de la moitié des cas et peuvent
entrainer une insuffisance surrénalienne chez 60 % des patients (14).

Les symptomes incluent des douleurs lombaires ou abdominales, une asthénie, des
sueurs, parfois un purpura thrombopénique mais des formes asymptomatiques existent
également. Le bilan biologique peut montrer un syndrome inflammatoire avec une CRP,
des LDH et une béta2microglobuline élevées. Des hypercalcémies sont décrites. Limagerie
montre une ou deux lésions surrénaliennes, mal limitées, faiblement réhaussées par le
produit de contraste, relativement homogéne(s), avec une DS > 10 UH, sans zone graisseuse,
ni calcification, hypermétaboliques au 18-FDG. La majorité de ces lymphomes sont des
lymphomes B diffus a grandes cellules. Des lymphomes de type T et des lymphomes de bas
grade sont possibles (14). Le traitement de référence est la chimiothérapie et non pas la
chirurgie.

L sions surr naliennes bilat rales suspectes:

15% des incidentalomes surrénaliens sont bilatéraux (37). Les principales étiologies des
lésions surrénaliennes bilatérales suspectes de malignité sont les métastases bilatérales des
cancers, notamment le carcinome bronchique non a petites cellules et le lymphome surré-
nalien. Des phéochromocytomes bilatéraux existent en cas de syndrome de prédisposition
génétique comme la NEM2 ou le VHL ou les mutations du géne SDH. D’autres étiologies
existent, non tumorales, comme les hyperplasies ACTH dépendantes induites par une
maladie de Cushing ou un syndrome de cushing ACTH dépendant, les hyperplasies
congénitales des surrénales, certaines infections (tuberculose, histoplasmocytose) ou des
hématomes surrénaliens bilatéraux. Les hyperplasies micronodulaires des surrénales du
Syndrome de Carney et les hyperplasies macronodulaires des surrénales liées aux muta-
tions du géne ARMCS5 n’entrainent pas de tumeurs surrénaliennes suspectes sur le plan
radiologique. En cas de lésions bilatérales surrénaliennes, il faut éliminer une insuffisance
surrénalienne périphérique, surtout si les lésions sont trés volumineuses et la surrénale
saine non visible. Le risque d’insuffisance surrénalienne apparait dés que 90 % du cortex
cortico-surrénalien est détruit de maniére bilatérale. Le bilan hormonal inclue donc le
dosage du cortisol a 8h ainsi qu'un test au synacthéne 250 ug.

DIAGNOSTICS DIFFERENT'IELS DES TUMEURS SURRENALIENNES
SUSPECTES DE MALIGNITE

Ad nome corticosurr nalien atypique en imagerie:

Certains adénomes corticosurrénaliens ne présentent pas toutes les caractéristiques de
bénignité et sont décrits parfois comme une lésion homogéne avec une DS > 10-20UH ou
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bien comme une lésion un peu hétérogéne ou encore une lésion modérément hyperméta-
bolique au TEP 18-FDG. La majorité des experts estime que le risque de transformation
d’un adénome bénin en CS est nul ou du moins exceptionnel (1, 38). Lenjeu est de ne pas
méconnaitre un CS lentement évolutif.

My lolipomes:

Les myélolipomes sont des tumeurs surrénaliennes non fonctionnelles bénignes hétéro-
génes de taille variable avec une composante riche en graisses et une composante myéloide/
hematopoietique. Lincidence décrite varie de 1% dans les séries autopsiques jusqu’a 15%
dans les revues plus récentes en lien avec 'augmentation des indications de TDM (39).
Habituellement ces lésions sont asymptomatiques mais parfois elles peuvent saigner, notam-
ment chez les hommes et/ou en cas de taille tumorale importante, entrainant une douleur
(40). Le scanner montre une lésion bien limitée avec des zones graisseuses, plus ou moins
larges, de densité spontanée <- 30 UH. LIRM montre une lésion riche en graisse avec une
chute de signal sur les séquences de saturation du signal de la graisse. Parfois des compo-
sants prédominants myéloides sont possibles entrainant un réhaussement important en
TDM ou en IRM de part son intense vascularisation. Des calcifications sont possibles foca-
lement dans presque 24 % des cas. Les modalités de prise en charge, notamment I'indica-
tion a une surveillance ou pas ne sont pas bien précisées et dépendent de la certitude
diagnostique radiologique, ces tumeurs étant bénignes. En cas de myélolipome trés volumi-
neux symptomatique (géne, douleur), une chirurgie peut éventuellement étre discutée.

H matomes surr naliens :

Les hématomes surrénaliens surviennent généralement dans le cadre d’un traumatisme,
d’un sepsis sévere ou d’un traitement par anticoagulants. Une thrombose de la veine rénale
gauche peut entrainer un hématome surrénalien gauche du fait du drainage de la veine
surrénale dans la veine rénale. Il faut toujours se méfier de la présence d’une tumeur tissu-
laire sous jacente. Les hématomes surrénaliens présentent typiquement une densité élevée
autour de 50-90UH (41) et évoluent dans le temps vers une régression progressive a un
rythme variable. LIRM peut révéler une image hyper T1 notamment en phase aigué. Les
hématomes chroniques présentent plutdt un aspect non spécifique de lésion liquidienne
hypoT1/hyperT2 ou hypoT1/hypoT2. En cas d’hématome surrénalien sans explication
évidente et avec un bilan hormonal normal, un contrdle radiologique doit étre réalisé a
3-6 mois pour vérifier I'absence de lésion surrénalienne tissulaire sous-jacente et ne pas
méconnaitre une tumeur maligne.

L sions extra-surr naliennes:

Certaines lésions développées aux dépens des organes adjacents a la surrénale, notam-
ment les lésions du pole supérieur des reins peuvent simuler une lésion d’origine surréna-
lienne. La présence a I'imagerie d’un « signe de 1‘éperon » avec étude des angles de raccor
dement permet le plus souvent de déterminer I'organe d’origine.

Ganglioneuromes:

Les ganglioneuromes sont des tumeurs bénignes, d’origine neuroectodermique, plus
fréquentes chez 'enfant et le jeune adulte, parfois de localisation surrénalienne (20%). La
lésion est typiquement bien limitée, homogéne, peu vascularisée, localisée et non suspecte
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avec des calcifications dans 50% des cas, généralement non sécrétante, méme si des sécré-
tions de catécholamines ont été décrites (42).

Granulomatoses et infections surr naliennes:

Sarcoidose, tuberculose, histoplasmose, blastomycose (43) sont des causes rares de lésions
surrénaliennes. Le contexte, la présence de lésions de granulomatose en dehors de la surré-
nale et la présence de calcifications orientent le diagnostic. Laspect radiologique de ces
lésions n’est pas suspect de malignité.

PRISE EN CHARGE:
Quand discuter une biopsie surr nalienne?

Lindication & une biopsie surrénalienne doit étre validée en RCP multidisciplinaire
comportant au moins un endocrinologue et aprés avoir éliminé un phéochromocytome
pour éviter une décharge aigué catécholaminergique lors du geste. La biopsie est réalisée
par un radiologue entrainé sous guidage scanographique par voie postérieure a gauche ou
trans hépatique a droite sous anesthésie locale, en évitant le cul de sac pleural et les organes
de voisinage. Elle peut étre réalisée sous échographie si la Iésion est facilement accessible. Le
geste dure 20 4 45mn avec un radiologue expérimenté et aprés vérification de la normalité
des métanéphrines.

Le choix de la méthode et du type d’aiguille dépend du radiologue, de la taille et de la
localisation exacte de la lésion surrénalienne, du risque de complications, de la vascularisa-
tion de la tumeur, du diagnostic évoqué (primitif surrénalien, lymphome, métastase,
sarcome) et de la demande d’analyses moléculaires complémentaires ou pas (tissu frais pour
recherche de cibles thérapeutiques selon le profil moléculaire) (44). La qualité du préleve-
ment et donc I'expérience du radiologue sont importants afin d’éviter un résultat non
contributif (45). Lexpérience du médecin anatomo-pathologiste ainsi que sa connaissance
des informations cliniques et hormonales jouent un role dans I'apport diagnostique de la
biopsie.

Les complications les plus fréquentes (1 a4 4% des patients selon les séries) sont les hémor-
ragies surrénaliennes ou péri rénales, le pneumothorax, I’hémothorax et la douleur (46).
Les complications infectieuses sont trés rares.

La principale indication évidente de biopsie surrénalienne est la survenue d’une lésion
surrénalienne chez un patient avec un antécédent de cancer extra-surrénalien. Les méla-
nomes, les lymphomes, les cancers bronchiques, les cancers du sein, du rein, des ovaires et
du colon peuvent entrainer des métastases surrénaliennes (44). La spécificité et la sensibilité
pour distinguer une tumeur d’origine surrénalienne ou extra surrénalienne sont trés
bonnes (93-98 %) (47), les tumeurs corticosurrénaliennes exprimant le marqueur SF1 en
immunohistochimie.

Contrairement a ce qui est proposé dans la majorité des disciplines face & une tumeur
suspecte, les endocrinologues ne préconisent que trés rarement la réalisation d’une biopsie
diagnostique devant une tumeur surrénalienne isolée suspecte pour 2 raisons principales:
le risque d’erreur sur le plan histologique et le risque d’effraction de la capsule tumorale.
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Les performances diagnostiques de la biopsie surrénalienne varient selon la nature de la
tumeur: la sensibilité est autour de 87-88 % et la spécificité est de 90 % pour les adénomes
corticosurrénaliens, 99% pour les corticosurrénalomes, 92% pour les métastases. Les
données de la littérature montrent que la sensibilité diagnostique de la biopsie surréna-
lienne pour distinguer un adénome atypique pauvre en lipides d’un corticosurrénalome est
de 70 2 80% ce qui représente un risque d’erreur significatif et avec une valeur prédictive
négative autour de 73 % (47, 48). Les discordances rapportées entre les résultats de la biopsie
et les résultats histologiques post exérése tumorale sont généralement dans le sens suivant:
lorsque la biopsie était en faveur d’'un adénome et finalement la chirurgie montrait un corti-
cosurrénalome; mais I'inverse a également été décrit (48). La détermination du Ki67 et du
score de Weiss n’est pas possible sur un échantillon tumoral issu d’une biopsie car il faut
I'intégralité¢ de la tumeur pour le mesurer. En effet, les CS sont des tumeurs particuliére-
ment hétérogénes avec parfois des zones «hot spots» en termes de Ki67.

Le risque de dissémination tumorale par effraction de la capsule tumorale est principale-
ment théorique. Aucun chiffre connu dans la littérature. Avec l'utilisation d’une technique
coaxiale et une approche transrétropéritonéale, ce risque parait minime auprés d’un opéra-
teur expérimenté. En cas de corticosurrénalome, 2 études rétrospectives ont montré que la
réalisation d’une biopsie a visée diagnostique préalable a la prise en charge ne modifiait pas
la survie sans progression, ni la survie globale des patients porteurs de CS (49, 50). Néan-
moins, en cas de lésion unique non métastatique et résécable suspecte de corticosurré-
nalome, une chirurgie carcinologique est préférée et méme recommandée, plutdt qu’une
biopsie (16, 46). En cas de lésions surrénaliennes bilatérales, les 2 principales étiologies
retrouvées a la biopsie sont le carcinome bronchique non a petite cellules et le lymphome
surrénalien.

Au total, devant une lésion surrénalienne suspecte, isolée, opérable (RO) et non sécré-
tante (bilan hormonal complet comportant freinage minute ; métanephrines ; aldostérone/
rénine; SDHEA ; androgénes; précurseurs), la biopsie surrénalienne est indiquée unique-
ment en cas d’antécédent de cancer autre et/ou en cas de doute diagnostique avec un
lymphome ou un sarcome surrénalien, c'esta-dire lorsque le résultat de la biopsie modifie
significativement la prise en charge. En cas de lymphome, une chimiothérapie adaptée sera
proposée au lieu d’une exérese tumorale. En cas de sarcome, une chirurgie plus élargie que
celle habituellement recommandée dans le CS sera nécessaire. En cas de lésion suspecte
surrénalienne, non sécrétante, évolutive ou non opérable ou associée a des métastases ou
des lésions suspectes a distance, la réalisation d’une biopsie de la lésion la plus facilement
accessible peut également étre discutée en RCP afin de proposer en urgence une prise en
charge adaptée au patient. Il faudra prélever du tissu en quantité suffisante pour pouvoir
réaliser des analyses de biologie moléculaire si besoin (préléevement de tissu frais pour
France Génomique).

Quand proposer une chirurgie rapide en centre expert?

Une chirurgie dans un délai rapide sera discutée en cas de lésion surrénalienne suspecte,
résécable RO, unique, isolée, sans lésion suspecte de métastase a distance au TDM TAP et
hypermétabolique au TEP 18-FDG::

- Si lésion sécrétant du cortisol et/ou de I'aldostérone et/ou des androgeénes et des précur-
seurs corticosurrénaliens, le diagnostic de corticosurrénalome est suspecté et une chirurgie
carcinologique adaptée doit étre proposée en urgence en centre expert de préférence par un
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chirurgien expérimenté (> 10 surrénalectomies /an) avec pour objectif une chirurgie RO et
sans rupture capsulaire. Le choix de la voie d’abord, I'indication a un curage ganglionnaire
voire a une néphrectomie seront discutés en pré et en per opératoire selon les constatations
du chirurgien et selon le bilan morphologique pré opératoire (51). En cas de lésion >6 cm,
une laparotomie est obligatoire. De maniére générale, sur le plan carcinologique, la laparo-
tomie est préférée a la laparoscopie, sauf par un chirurgien trés expérimenté (recommanda-
tions COMETE 2014). Néanmoins, en cas de tumeur < 6 cm non invasive localement, une
surrénalectomie par laparoscopie est possible. Si la derniére imagerie date de plus de 3 a
4 semaines, la réalisation d’un scanner pré opératoire avec injection peut étre proposée
pour vérifier I'absence d’évolutivité rapide et adapter la chirurgie.

- Si lésion non sécrétante dont I'aspect radiologique apres discussion en RCP est évoca-
teur d'un corticosurrénalome plutét qu'un sarcome et tant que la lésion est facilement
résécable sans impliquer de risque opératoire majeur: une chirurgie a visée carcinologique
sera proposée en urgence par un chirurgien expérimenté dans le domaine des tumeurs
surrénaliennes et rétropéritonéales.

- Si lésion sécrétant des catécholamines, le diagnostic de phéochromocytome est retenu
et une chirurgie adaptée doit étre proposée aprés avoir discuté un traitement par alpha
bloquants (recommandations COMETE 2014) (52). Dans ce cas 13, il ne s’agit pas d’une
urgence carcinologique, en dehors des rares neuroblastomes sécrétants de 'enfant et du
jeune adulte.

Y-a-t il une place pour une surveillance morphologique face unel sion
surr nalienne potentiellement suspecte et/ou non typique de b nignit  l'imagerie?

Dans certaines situations bien précises, une surveillance morphologique rapprochée par
scanner a 3-6 mois de I'imagerie précédente peut étre discutée en RCP spécialisée et avec le
patient:

- Lésion ne présentant pas toutes les caractéristiques de bénignité (homogene mais avec
une DS > 10-20 UH et/ou lésion hétérogéne) non hypermétabolique au 18-FDG, non sécré-
tante, non suspecte de corticosurrénalome, notamment en cas de taille <4 cm, compatible
avec un adénome corticosurrénalien atypique ou pauvre en lipides.

- Lorsque le patient n’est pas opérable pour d’autres raisons (comorbidités lourdes; dge
avancé; refus du patient; autre pathologie sévére intercurrente) aprés avoir mesuré le
rapport bénéfice/risque avec le patient.

- Lésion ne présentant pas toutes les caractéristiques de bénignité (DS > 10-20UH et/ou
hétérogéne) mais non évolutive sur plusieurs mois ou années (lorsque des imageries anté-
rieures sont disponibles et lorsque la stabilité morphologique est confirmée aprés relecture
radiologique en RCP), non sécrétante, non suspecte de corticosurrénalome.

Cette surveillance peut permettre d’évaluer I’évolutivité de la lésion surrénalienne pour
distinguer des adénomes corticosurrénaliens non sécrétants et pauvres en lipides, bénins,
ne nécessitant pas d’exérése, des rares corticosurrénalomes lentement évolutifs dont la ciné-
tique et le risque d’agressivité sont mal connus et nécessitant une prise en charge chirurgi-
cale (1). Dans les recommandations européennes, lorsque le plus grand diamétre d’une
tumeur surrénalienne augmente de taille de 20% en 6-12 mois, elle doit étre considérée
comme suspecte de malignité et requiert une prise en charge chirurgicale (1).
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CONCLUSION

Les critéres suspects de malignité en imagerie a connaitre sont I'hétérogénéité, une
densité spontanée > 10-20 UH, une taille tumorale > 4 cm, le caractére hypermétabolique
au 18-FDG, la présence de nécrose et un envahissement ganglionnaire, vasculaire ou a
distance. LCanalyse du contexte est importante avec I’age, le sexe, |'existence ou la suspicion
de syndrome de prédisposition familiale aux cancers, un antécédent personnel de cancer, la
présence de symptdmes associés que ce soit un syndrome tumoral, un syndrome sécrétoire
(Cushing, hyperandrogénie, triade de Ménard), la présence de signes généraux (sueurs, alté-
ration de I’état général, perte de poids, asthénie). Aucune image surrénalienne ne peut étre
analysée sans bilan hormonal en regard, y compris dans un contexte de cancer extra-surré-
nalien déja connu, n'excluant pas complétement la possibilité d’une tumeur primitive surré-
nalienne synchrone ou métachrone. Ce bilan doit comporter impérativement le dosage des
métanéphrines plasmatiques et/ou urinaires a réaliser en urgence si la tumeur est suspecte
de cancer; un freinage minute a la dexamétasone; une kaliémie; une glycémie a jeun; un
dosage des LDH ; de I'aldostéronémie et de la rénine, du cortisol et de TACTH a 8h et des
androgénes surrénaliens incluant notamment le SDHEA. Le scanner non injecté est
I'examen de 1¢¢ intention, puis le scanner TAP avec injection de contraste et si tumeur
suspecte de malignité un TEP 18-FDG, la grande majorité des cancers fixant le 18-FDG.
Avec les résultats de ces différents éléments, le choix de la conduite a tenir (chirurgie vs
biopsie vs surveillance) sera discutée en RCP spécialisée, aprés avoir recherché des image-
ries antérieures pour mesurer I’évolutivité éventuelle. En cas de suspicion de corticosurré-
nalome et lorsque la Iésion est résécable, une chirurgie en urgence sera organisée en centre
expert afin d’optimiser les chances de survie du patient. Dans les autres situations, une
biopsie peut étre discutée pour orienter le diagnostic et la prise en charge.
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WHEN SHOULD WE SUSPECT MALIGNANT ADRENAL TUMORS?

by Magalie HAISSAGUERRE, Delphine GAYE, Marie PUERTO,
Sophie CAMBOS, Marie-Laure NUNES, Ghoufrane TLILI,
Jean-Benoit CORCUFF, Haythem NAJAH and Antoine TABARIN
(Pessac - France)

ABSTRACT

Radiological suspicion of malignant adrenal tumors includes tumor size > 5 cm, tumor heteroge-
neity, high spontaneous density, poorly limited character, locoregional or distant extension, tumor
hypermetabolism on 18-FDG PET/CT, an increase in size in 6-12 months when previous images
are available and the existence of distant metastases. A personal history of cancer, hypercortiso-
lism, hyperandrogenism or hyperestrogenia, deterioration of general condition, fever or sweating,
can guide the diagnosis. 18-FDG PET/CT assess the risk of malignancy with a good sensitivity,
apart from benign pheochromocytomas. The 2 most feared causes are adrenocortical carcinoma
and sarcoma, but the hypothesis of adrenal metastasis or lymphoma should be considered. If the
tumor is resectable, depending on the clinical context, the complete hormonal assessment
(metanephrines, overnight dexamethasone suppression test, androgens, aldosterone), the opinion of
an expert radiologist and the 18FG PET/CT, an adrenalectomy should be proposed by an
experienced surgeon. If there is any doubt about a adrenal metastasis or sarcoma or lymphoma or
if the result modifies the treatment proposed (extension of surgery, chemotherapy), an adrenal
biopsy should be discussed within multidisciplinary team, after elimination of a pheochromocy-
toma diagnosis.

Key-words: adrenal incidentaloma/ adrenalcortical carcinoma/ adrenal lymphoma/ sarcoma.
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