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1. INTRODUCTION     

Le Néoplasme Pseudo-Papillaire et Solide du pancréas (NPPS) ou Tumeur de Frantz est une tumeur rare, représentant environ 0,2 % 
à 2,7 % des tumeurs pancréatiques (1). Le NPPS a été décrit pour la première fois par Frantz en 1959 (2). En 2010, l'Organisation 
mondiale de la Santé(OMS) l'a défini comme une tumeur maligne de bas grade et a fourni des critères spécifiques pour sa malignité, 
notamment l'invasion péri-pancréatique ou tissulaire profonde, l'invasion vasculaire, l'invasion nerveuse périphérique, les métastases 
à distance et la récidive tumorale (4). Le NPPS touche principalement les femmes jeunes et se manifeste fréquemment par des 
symptômes cliniques non spécifiques (5). Le traitement privilégié du NPPS est la résection chirurgicale, et le pronostic est favorable, 
avec un taux de survie à 5 ans supérieur à 95 %. Ces dernières années, grâce aux progrès de l'imagerie et à la prise en compte du NPPS, 
son incidence a considérablement augmenté, et le nombre de patients atteints de NPPS depuis 2000 est sept fois plus élevé 
qu'auparavant (6). De plus, les recherches sur le NPPS se sont multipliées ces derniers temps (7-17). Néanmoins, les études de cohorte 
à grande échelle avec suivi à long terme restent limitées, et des recherches supplémentaires sont essentielles pour mieux comprendre 
ses caractéristiques cliniques et ses facteurs de risque. L’objectif de cette étude est de rapporter les caractéristiques cliniques, 
thérapeutiques et le suivi à court et long terme des patients opérés d’un NPPS. 
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ABSTRACT  

Solid pseudopapillary neoplasms of the pancreas (Frantz tumor) are 
described as rare and have a low malignant potential. The objective of this 
study is to report the clinical and therapeutic characteristics, as well as the 
short- and long-term follow-up of the operated patients. Between October 
2012 and September 2024, 21 patients underwent surgery at our center. 
There were one male and 20 female patients, with a mean age of 26.14 years. 
The presenting symptom was abdominal pain in 42.85% of cases, followed 
by palpation of a mass in 14.28% of cases. The mean tumor diameter was 
73.23 mm, and the cephaloisthmic location accounted for 52.38% of cases. 
The operative morbidity and mortality rate was 28.56% and 4.76%, 
respectively, and long-term follow-up ranged from 3 months to 169 months, 
with no local recurrence or distant metastases in 95.23% of cases. Despite 
their uncertain etiopathogenesis, Frantz tumors remain low-grade 
malignancy, and complete surgery is the only guarantee of a good prognosis. 
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2. MATÉRIEL ET MÉTHODE 

Notre étude est rétrospective, nous avons inclus tous les patients opérés au niveau du service de Chirurgie Oncologique « A » du 
Centre Pierre et Marie Curie, avec le diagnostic préopératoire ou postopératoire lors de l’examen histologique de la pièce opératoire, 
entre octobre 2012 et septembre 2024. Ils ont été inclus tous les patients dont l’étude anatomopathologique de la pièce opératoire 
confirme le diagnostic. Cependant, les patients  initialement considérés comme porteurs d’un NPPS et dont l’étude 
anatomopathologique définitive a retrouvé un autre type tumoral ont été exclus. Les données collectées (en préservant l’anonymat 
des patients et en concordance avec les clauses de la déclaration d’Helsinki) ont concerné les caractéristiques démographiques, 
cliniques, biologiques, radiologiques, la morbi-mortalité et la survie à long terme. En postopératoire, tous les patients inclus dans notre 
étude ont été suivis régulièrement en consultation (au moins deux fois par an) avec un examen clinique complet, des marqueurs 
tumoraux et une tomodensitométrie thoraco-abdomino-pelvienne. 

 

3. RÉSULTATS 

Vingt-et-un (21) patients ont été inclus dans notre étude. Il s’agissait d’un homme et de 20 femmes, avec un sex-ratio de 0,05. La 
moyenne d’âge était de 26,14 ans, avec des extrêmes allant de 13 ans à 37 ans. Dix-neuf (19) patients étaient classés ASA I soit 90,48 
%, et 2 patients ASA II (HTA et thalassémie). Les symptômes ayant conduit à la découverte étaient la douleur abdominale dans 9 cas 
(42.85 %), la palpation d’une masse abdominale dans 3 cas (14.28 %), et la découverte était fortuite dans 6 cas (28.57 %). 

Le diamètre moyen de la tumeur était de 73.23 mm, avec des extrêmes allant de 37 mm à 138 mm. La localisation céphalo-isthmique 
était retrouvée dans 11 cas et corporéo-caudale dans 10 cas. La biopsie de la masse a été réalisée chez 10 patients, un drainage biliaire 
endoscopique a été réalisé chez une seule patiente en raison d’un ictère et l’antigène carbohydrate (CA) 19-9 était élevé chez deux 
patients seulement. 

Tous les patients ont été opérés par laparotomie, une duodénopancréatectomie céphalique a été réalisée chez 11 patients pour des 
localisations céphaliques dont deux avec résection vasculaire, une Radical Antegrade Modular Pancreato-Splenectomy (RAMPS) chez 
neuf patients pour des localisations corporéo-caudales et une énucléation chez une seule patiente pour une localisation corporéale.  

Les suites opératoires ont été marquées par des complications mineures (Clavien-Dindo I et II) chez 2 patients et des complications 
majeures (Clavien-Dindo III et IV) chez 4 patients, soit une morbidité totale de 28.56 %. Une seule patiente est décédée au 40ᵉ jour 
postopératoire d’un hémopéritoine par érosion vasculaire suite à une fistule pancréatique. 

L’étude anatomopathologique avec complément immunohistochimique a confirmé le diagnostic de NPPS dans tous les cas, et une 
association tumorale a été retrouvée dans deux cas : NPPS et Néoplasie Neuro-Endocrine de grade 1. 

Une seule patiente âgée de 13 ans avait des adénopathies locorégionales (N+) et inter-aorto-caves (M+) infiltrées. Une invasion 
vasculaire a été objectivée chez deux patientes et une infiltration péri-nerveuse a été retrouvée chez quatre patientes. Les marges de 
résection étaient infiltrées chez un seul patient. 

Deux patients ont reçu une chimiothérapie adjuvante ; la patiente de 13 ans avec des adénopathies locorégionales et inter-aorto-cave 
infiltrées et le patient avec des marges chirurgicales infiltrées. Lors du suivi, 4 patientes ont été perdues de vue, et 16 patients ont eu 
un suivi régulier avec un follow-up allant de 2 mois à 169 mois, sans récidive locale ni métastases à distance (95.23 %). 

 

4. DISCUSSION 

Le NPPS est une tumeur maligne rare de bas grade caractérisée par des structures solides et pseudopapillaires (18). Kosmahl et al. (19) 
ont suggéré que le NPPS dérive de cellules apparentées à l'ébauche ovarienne, fixées au tissu pancréatique au début de 
l'embryogenèse. Certaines études suggèrent que le développement du NPPS est associé à des altérations moléculaires des voies de 
signalisation (20, 21, 22, 23). Le NPPS survient généralement chez les jeunes femmes, et une étude portant sur 2 744 patientes a 
montré que l'âge moyen des patientes était de 28,5 ans, dont 87,8 % de femmes (6). Les résultats d'une autre étude, portant sur 2 450 
patients atteints de NPPS en 2020, ont montré que l'âge moyen était de 29,3 ans, dont 84,1 % de femmes (24). Conformément à ces 
résultats, notre étude a révélé un âge moyen de 26,14 ans, dont 95.23 % de femmes, confirmant ainsi les caractéristiques 
démographiques typiques. Cette répartition suggère que les hormones sexuelles pourraient jouer un rôle dans le développement du 
NPPS (25, 26). Une étude de Yu et al. (27) a révélé que le diamètre moyen de la tumeur était de 7,87 cm. De même, Song et al. (28) 
ont rapporté une taille tumorale moyenne de 6,4 cm. Notre étude concorde avec ces résultats, car nous avons identifié une taille 
tumorale moyenne de 7.23 cm. 
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Le NPPS ne présente généralement pas de manifestations cliniques spécifiques. Environ un tiers des patients ne présentent aucun 
symptôme clinique évident, détecté par un examen de routine (6). Les principales manifestations cliniques comprennent des douleurs 
abdominales, une gêne abdominale, des nausées, des vomissements, des lombalgies et la détection de masses abdominales (24, 29). 
Dans notre étude, 28,57 % des patients étaient asymptomatiques, les symptômes cliniques les plus fréquents étant des douleurs 
abdominales. L'ictère est rare chez les patients atteints de NPPS (12, 30, 31), et notre étude n'a identifié qu’un seul patient présentant 
une tumeur de la tête du pancréas ayant développé un ictère. Les analyses biologiques sont généralement normales et la plupart des 
marqueurs tumoraux sont négatifs (24, 32). Les marqueurs tumoraux manquent de spécificité pour le diagnostic de NPPS et peuvent 
être utilisés pour le différencier du cancer du pancréas. En raison de la spécificité limitée des analyses biologiques pour le diagnostic 
de NPS, les techniques d'imagerie telles que la tomodensitométrie, l'IRM et l'échographie sont importantes pour son diagnostic (33). 
Grâce aux progrès des techniques d'imagerie, la précision du diagnostic préopératoire du NPPS s'est encore améliorée. La TDM est la 
modalité d'imagerie la plus fréquemment utilisée pour le diagnostic préopératoire du NPPS (6, 34).  

Par rapport à la TDM, l'IRM offre une meilleure résolution tissulaire et permet de mieux visualiser la relation entre la tumeur et les 
voies biliaires et pancréatiques, ce qui est cliniquement important pour la planification des approches chirurgicales (35). 

Le choix de l'intervention chirurgicale doit être basé sur la taille de la tumeur, sa localisation et l’éventuelle infiltration locorégionale. 
Certaines études suggèrent que la résection chirurgicale doit être réalisée même en cas d'invasion préopératoire des organes 
périphériques ou de métastases à distance (27, 36, 37, 38, 39).  La duodénopancréatectomie céphalique, la pancréatectomie caudale 
avec préservation de la rate, la pancréatectomie centrale, l'énucléation tumorale, la résection de la tête du pancréas avec préservation 
du duodénum, semblent des procédures raisonnables pour le traitement du NPPS (1, 40). 

Le diagnostic du NPPS repose principalement sur l'anatomopathologie et l'immunohistochimie. Les caractéristiques pathologiques des 
tissus tumoraux montrent qu'ils sont constitués de zones solides, pseudo-papillaires et kystiques, avec des cellules tumorales typiques 
se développant autour de l'axe des vaisseaux sanguins fibreux pour former une structure pseudo-papillaire ramifiée en amas (41, 42, 
43). Le NPPS ne présente pas d'immunophénotype spécifique. Les caractéristiques immunohistochimiques jouent un rôle crucial pour 
distinguer le NPPS du cancer du pancréas et des tumeurs neuroendocrines (44, 45). Plusieurs études recommandent l'utilisation d'une 
combinaison de marqueurs immunophénotypiques pour améliorer la précision du diagnostic (45, 46, 47).  

En raison de la faible malignité et du pronostic favorable du NPPS, il n'existe toujours pas de conclusions définitives concernant sa 
malignité et les facteurs de risque de récidive et de métastases. Diverses études ont exploré la relation entre les caractéristiques du 
NPPS et la malignité. Par exemple, Kang et al. (48) ont suggéré qu'une tumeur de plus de 5 cm pourrait indiquer une NPPS à potentiel 
malin, tandis que Lubezky et al. (43) ont suggéré une corrélation entre des tumeurs plus importantes et les métastases. 

Cependant, Robertis et al. (49) ont rapporté que la taille de la tumeur n'était pas liée à la malignité tumorale. Dans cette étude, une 
capsule tumorale rompue s'est avérée être un facteur de risque indépendant de NPPS maligne, tandis que des facteurs tels que la 
taille, la calcification et la composition tumorale ne présentaient pas de différence statistique entre les NPPS bénignes et malignes. 

Chen et al. (50) ont montré que la taille tumorale et l'infiltration lympho-vasculaire étaient des facteurs de risque indépendants de 
récidive de NPPS. 

Le pronostic de la NPPS est souvent favorable après résection chirurgicale. Dans une méta-analyse portant sur 718 patients atteints 
de NPPS, le taux de survie à 5 ans était de 95 % (30). Une autre étude menée par Liu et al. (2), qui a analysé 243 patients atteints de 
NPPS avec un suivi médian de 46 mois, a rapporté un taux de survie à 5 ans exceptionnel de 98,4 %. Même en cas de récidive ou de 
métastase après la chirurgie, une longue survie est souvent possible grâce à une réintervention. Dans cette étude, la période médiane 
de suivi était de 44,5 mois, avec des intervalles de 2 à 115 mois. 

Cette étude rétrospective présente plusieurs limites. Premièrement, il n'existe pas de critère standardisé pour différencier les 
composantes kystiques, solides et calcifiées des tumeurs, ce qui peut introduire une certaine subjectivité par rapport à d'autres études. 
Deuxièmement, il n’existe pas de critères identifiés clairement comme représentant des facteurs de mauvais pronostic. Enfin, le 
pronostic de cette maladie est bon, même si un suivi à long terme a été réalisé. Le nombre de patients présentant une récidive, des 
métastases ou un décès après chirurgie reste relativement faible. Cette limitation affecte notre capacité à effectuer une analyse 
approfondie des facteurs influençant la récidive. 

En vue de notre petit échantillon, des études futures avec des échantillons plus importants et des périodes de suivi à long terme seront 
essentielles pour mieux comprendre ces facteurs pronostiques. Aussi, une standardisation des facteurs moléculaires de diagnostic 
serait appréciable afin de redresser certains diagnostics. 
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5. CONCLUSION 

Le NPPS demeure une entité rare, avec une origine controversée. Elle est considérée comme une tumeur de bas grade de malignité, 
avec un pronostic favorable. Avec une nette prédominance féminine et une présentation clinique non spécifique, seule l’étude 
anatomopathologique avec complément immunohistochimique peut confirmer le diagnostic et retrouver les facteurs de mauvais 
pronostic. La chirurgie complète représente la pierre angulaire du traitement, elle est le seul garant d’une survie sans récidive. 
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