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1.Rappels : 

  Il s'agit d'une tumeur des glandes salivaires à malignité principalement locale, exceptionnelle 
puisque seulement 21 cas ont été décrits dans la littérature. De nombreux synonymes sont possibles 
devant cette tumeur : « Congenital basal cell adenoma, Monomorphique adenoma, Basal cell 
adenoma, Low-grade basaloid adenocarcinoma, Congenital hybrid basal cell adenoma adenoid 
cystic carcinoma, Embryoma, Basaloid adenocarcinoma ». 

Il s'agit d'une tumeur d'apparition le plus souvent en période néonatale ou pendant la petite enfance 
puisque l'âge médian de découverte est de 18 mois [anténatal - 5 ans]. Sa croissance est progressive. 
La glande le plus souvent atteinte est la parotide : Ainsi, sur 17 articles, l'organe primitif était 16 
fois la parotide, 3 fois la glande sous-mandibulaire et 1 fois la paupière.  

 Du point de vue histologique, il n'y a pas de marqueurs spécifiques. On retrouve des ilots de 
cellules épithéliales d’apparence basaloïde (Vimentine +, pS100 +) séparées par des bandes de tissu 
fibreux, mélangées avec des structures proliférantes ductulaires en double couche (cytokératine +) ; 
autour : présence de cellules musculaires (= couche externe) exprimant la vimentine +, actine +, 
S100+ (mitoses ++). Quelques critères histologiques seraient de mauvais pronostic comme une 
anaplasie, un envahissement neuro-vasculaire ou de la nécrose permettant de séparer possiblement 
les sialoblastomes d'évolution bénignes de ceux ayant un comportement malin. Les diagnostics 
cliniques différentiels sont principalement les carcinomes muco-épidermoïdes, les hémangiomes 
parotidiens ou les lymphangiomes. 

 L'extension de la maladie s'effectue progressivement, localement avec possibilité de 
paralysie faciale, d'invasion des structures de la base du crâne puis secondairement des localisations 
pulmonaires. Il existe un risque de récidive locale ou à distance. 

 

2. Traitements et recommandations thérapeutiques: 

� Bilan d'extension initial : 

1. Examen clinique spécifique : 

- Examen ORL avec palpation des adénopathies cervicales 

- Recherche d'une paralysie faciale et d'une atteinte des autres paires crâniennes 

2. Examens radiologiques : 

- IRM de la face et du cou 

- TDM thoracique 

� Recommandations thérapeutiques : 

� La chirurgie , éventuellement itérative reste le traitement de référence de cette maladie.  
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- Au diagnostic : exérèse chirurgicale avec parotidectomie superficielle ou totale en 
fonction de la localisation de la tumeur. Pas de curage ganglionnaire cervical 
systématique en l'absence d'envahissement ganglionnaire sur l'imagerie. 

- En cas de récidives : rediscuter de chirurgies itératives tant que la lésion est extirpable 
et localisée. 

� En cas de chirurgie impossible ou de localisation à distance : 

-Proposition d'une chimiothérapie pour rendre la tumeur opérable : 

-Si tumeur localisée :  

o 4 cures d'IVA puis chirurgie locale si possible. (Prévoir le bilan radiologique 
après 3 cures d'IVA par IRM puis la chirurgie locale après 4 cures).  

o Si la maladie reste inopérable (réponse insuffisante) poursuivre le traitement par 
des 3 cures d'IVA ou d'IVAdO avec chirurgie d'exerèse dès que possible, en 
prévoyant un bilan radiologique toutes les 3 cures. Maximum : 9 cures (4 IVAdo 
+ 5 IVA). 

-Si tumeur métastatique :  

o 9 cures associant 4 cures d'IVado et 5 cures d'IVA avec une chirurgie locale et 
éventuellement des métastases.  

o Soit en pratique, 3 cures d'IVado puis bilan radiologique après 3 cures d'IVado 
par IRM et éventuellement chirurgie après les 4 cures d'Ivado au total si la 
maladie devient opérable. Puis, poursuivre le traitement par 5 cures d'IVA, avec 
prévision de la chirurgie d'exérèse dès métastases en fin de traitement si images 
persistantes. 

-Du fait de l'âge des enfants, la radiothérapie locale n'est pas recommandée. 

 

Cures de chimiothérapie : 

Cures de IVA 

  Jour 1 Jour 2 

Vincristine  1.5 mg/m² (max : 2 mg) x  

Actinomycine  1.5 mg/m² (max : 2 mg) x  

I fosfamide 3000 mg/m²/j x x 

Mesna 3600 mg/m²/j x x 

 jusqu'à 12 heures après la fin de la perfusion 
d’Ifosfamide 

Les cures sont données à des intervalles de 3 semaines entre le début de chaque cure. Elles ne 

sont commencées que lorsque les polynucléaires neutrophiles sont > 1 000 / mm3, les 

plaquettes > 80 000 / mm3 et absence  toxicité extrahématopoïétique. 

Les doses de vincristine « intermédiaires » (des semaines 2, 3, 5 et 6) sont administrées 
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indépendamment de la numération si l’enfant est en bon état général (J8 et J15 des cures 1 et  

2). 

Cures de IVADo 

  Jour 1 Jour 2 

Vincristine  1.5 mg/m² (max : 2 mg) x  

Actinomycine  1.5 mg/m² (max : 2 mg) x  

Doxorubicine (Adria) 30 mg/m² x x 

I fosfamide 3000 mg/m²/j x x 

Mesna 3600 mg/m²/j x x 

 jusqu'à 12 heures après la fin de la perfusion 
d’Ifosfamide 

 

Intervalle entre chaque cure d’IVADo est de 3 semaines et la chimiothérapie ne doit pas débuter 

sans un nombre de leucocytes > 2.000/ µl (ou > 1,000/µl neutrophiles) et de  plaquettes > 80.000/µl 

et absence d’une toxicité extrahématopoïétique relevante.  
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