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Le carcinome neuroendocrine primitif du sein est une entité rare et peu connue; leur fréquence est diversement appréciée dans la littérature.
Initialement découverte par Cubilla et al en 1977, elle a été récemment reconnu par /’organisation mondiale de la santé (OMS) comme une
entité distincte et inclus dans la derniére classification des carcinomes neuroendocrines.

Une revue de la littérature a permis de retrouver 30 cas de carcinome neuroendocrine  mammaire.

Touche aussi bien /’homme que la femme.

La localisation mammaire est < 1% de /‘ensemble des TNE. Dans les autres organes ces tumeurs peuvent étre bénignes ou malignes, mais au

niveau du sein, aucune tumeur bénigne n 'a été rapporté. Sa découverte pose toujours le probleme de sa nature primitive ou secondaire;

Ce type de cancer présente les mémes caractéristiques morphologiques et phénotypiques classiques que ceux du tractus gastro-intestinal et du

poumon. Il exprime les marqueurs neuroendocrines dans plus de 50% de la population cellulaire tumorale. L ‘existence d’une différenciation

neuroendocrine est connue dans les carcinomes mammaires.

Vu la rareté des carcinomes neuroendocrines mammaires primitifs, il n'existe pas de standard thérapeutique particulierement chirurgical, et

le pronostic demeure difficile a déterminer.

Nous rapportons un cas original de carcinome neuroendocrine pur et primitif du sein, découvert chez une patiente de 59 ans. La forme

clinique exceptionnelle nous a paru intéressante & documenter.
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Aspect échographique montrant
une masse tissulaire au niveau
du quadrant supéro-externe du
sein droit mesurant 42 mm, mal
limitée; lésion classée ACR4

Il s'agit de Mme F.K agée de 59ans, et qui présente depuis 2 ans un nodule du sein droit augmentant progressivement de volume. La patiente a
bénéficié d'une mammographie objectivant une opacité au niveau du quadrant supéro-externe d'environ 4 cm de diamétre, de contours
polycycliques et partiellement bien limités avec des microcalcifications classées ACR4 associés a un épaississement et rétraction cutanée en
regard. Une indication d'une preuve histologique a été posée par son médecin traitant initialement mais la patiente s'est perdue de vue pour
des raisons sociales et elle n'a consulté gu ‘a 2 ans aprés. Depuis un mois, /’évolution a été marquée par l'apparition de signes inflammatoires
et une augmentation rapide de la taille tumorale d'ou sa consultation dans notre formation pour prise en charge. Notre examen clinique a
objectivé un gros sein droit avec une tumeur ulcéro-bourgeonnante prenant tout le sein (T4d N1 Mx).

Dans la majorité des cas, la mise en évidence d'une sécrétion hormonale plus spécifique d'un siége tumoral n'est pas nécessaire au diagnostic
[10]. Par ailleurs, la certitude de I'origine mammaire de ces tumeurs repose surtout sur la mise en évidence d'un contingent in situ; I'immuno-
expression des récepteurs hormonaux par les cellules tumorales conforte également le caractére primitif ‘(mammaire de la tumeur [1, 14]. Par
ailleurs, les récepteurs hormonaux sont rarement présents dans les carcinomes neuroendocrines du sein et rendre le pronostic plus favorable.
Dans notre cas seuls Les récepteurs a la progestérone étaient présents comme dans le cas publié par Bourhaleb et al. [15]. Néanmoins,
I'expression des récepteurs d'oestrogene et de progestérone dans les carcinomes neuroendocrines & grandes cellules du poumon et ceux d'autres
sites a été rapportée. Leur expression dans le sein n'est pas donc la preuve bien déterminée de I'origine mammaire [15].

Dans cette observation, I'origine mammaire a été retenue apreés avoir éliminé une métastase tumorale d'autres sites par un bilan d'extension.
Conclusion

Le carcinome neuroendocrine primitif du sein est une entité rare, d'individualisation récente et dont le pronostic est redoutable dans I'ensemble.
Les études concernant cette entité sont rares et regroupent un effectif réduit de cas. L ‘érude de séries plus larges permettra de mieux connaitre
leur histogenese et leur profil évolutif et d'adapter le bilan d'extension et la stratégie thérapeutique.
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