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Résumé 
Le carcinome de site primitif inconnu se définit par une tumeur épithéliale maligne, d’emblée métastatique, dont le site initial reste occulte au terme du 
bilan pré-thérapeutique exhaustif. Les métastases oculaires et parotidiennes sont rarement révélatrices d’un cancer primitif. Nous rapportons un cas ob-
servé chez un homme de 51 ans présentant une tumeur oculaire et parotidienne gauche, avec des petites calcifications des noyaux gris centraux au scan-
ner. La macroscopie des pièces opératoires montraient un globe oculaire déchiqueté avec le nerf optique et une glande parotide parvenue en trois frag-
ments. A l’histologie, une prolifération tumorale présumée adénocarcinomateuse d’architecture papillaire a été observée aussi bien pour l’œil que dans la 
glande parotide. A l’immunohistochimie, la positivité de CK7 a permis de confirmer le diagnostic d’une métastase d’un adénocarcinome papillaire dont 
le site primitif n’a pu être trouvé malgré les examens d’imagerie. Il s’agissait d’un carcinome de site primitif inconnu ou CaPI. Le traitement s’est résumé 
en une énucléation et en une parotidectomie gauche. 
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Titre en Anglais: Unknown primary site carcinoma or CaPI of paraocular and parotid localization: a case report and a review of the literature. 
Abstract 
The carcinoma of unknown primary site is defined by a malignant epithelial tumor, from the start metastatic, whose initial site remains hidden at the end 
of the exhaustive pre-therapeutic assessment. Ocular and parotid metastases are rarely indicative of primary cancer. We report a case observed in a 51-
year-old man with left ocular and parotid tumors, with small calcifications of basal ganglia in the scanner. The macroscopy of the operative specimens 
showed a shredded eyeball with the optic nerve and a parotid gland in three fragments. In histology, presumed adenocarcinomatous tumor proliferation of 
papillary architecture has been observed in both the eye and the parotid gland. In immunohistochemistry, the positivity of CK7 confirmed the diagnosis 
of metastasis of papillary adenocarcinoma whose primitive site could not be found despite imaging studies. This was a carcinoma of unknown primary 
site or CaPI. Treatment was summarized as enucleation and left parotidectomy. 
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Introduction 
Les carcinomes de site primitif inconnu (CaPI) forment un 
groupe d’entités pathologiques très hétérogènes par leurs 
modes de révélation et leurs présentations cliniques. Ils 
sont de pronostic péjoratif. Nous rapportons un cas dans le 
but de montrer, à travers une revue de la littérature, les 
particularités de cette pathologie. 
 
Observation 
Il s’agissait d’un homme de 51 ans présentant une tumeur 
oculaire gauche. Le scanner oculo-cérébral objectivait un 
processus évolutif anté-orbitaire gauche, une hypertrophie 
parotidienne gauche et des petites calcifications des 
noyaux gris centraux. Macroscopiquement, le globe ocu-
laire, parvenu ouvert, était déchiqueté, hémorragique et 
mesurait 3 x 2,5 x 0,6cm avec un nerf optique de 1,5 x 
0,5cm. La parotide se présentait sous la forme de 3 frag-
ments mesurant 0,7 à 4cm de grand axe et pesant 13g. Ses 
tranches de section objectivaient une cavité kystique à 
contenu grumeleux de 2,3cm de grand axe. A l’examen 
histologique, le tissu fibro-adipeux paraoculaire était le 
siège d’une prolifération tumorale d’architecture papil-
laire, par endroits cribriforme, faite de cellules aux atypies 
cyto-nucléaires modérées (figure 1). Les différentes struc-
tures du globe oculaire étaient normales, non infiltrées par 
le processus tumoral. Le parenchyme parotidien était par-
semé de zones de nécrose avec présence de quelques cel-

lules tumorales identiques à celles observées dans le tissu 
paraoculaire (figure 2). L’examen immunohistochimique 
révélait une positivité au CK7 des cellules tumorales 
(figure 3) aussi bien dans le tissu paraoculaire que dans la 
parotide et une légère positivité non significative de p40. 
Ces résultats ont permis de confirmer le diagnostic d’une 
métastase paraoculaire et parotidienne d’un adénocarci-
nome papillaire. Un bilan d’extension a été effectué pour 
la recherche du néoplasme primitif mais sans résultats. 
 
Discussion 
Les CaPI constituent un groupe de néoplasies très hétéro-
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Fig.1: Microscopie: adénocarcinome papillaire infiltrant le tissu paraoc-
ulaire (Hématéine Eosine x200) 
1- Tissu paraoculaire   2- Cellules carcinomateuses 



gènes, représentant 3 à 5% de l’ensemble des tumeurs 
solides de l’adulte [1]. Son incidence est en diminution 
régulière au cours des trente dernières années, suite aux 
progrès des examens paracliniques [2]. Une définition 
exhaustive du CaPI inclut les patients pour lesquels une 
néoplasie métastatique a été démontrée par l’analyse his-
tologique d’un prélèvement de qualité et chez lesquels 
l’anamnèse, l’examen clinique, la biologie sanguine, la 
revue histo-pathologique et le bilan d’imagerie ont tous 
échoué à identifier l’origine tumorale primitive [3]. Ceci 
implique un faible développement local mais un fort po-
tentiel métastatique acquis précocement dans l’histoire de 
la maladie. La tumeur initiale est diagnostiquée dans 20% 
des cas au cours de l’évolution de la maladie [3] et dans 
50% des cas au cours de l’autopsie [4]. Dans 16 à 18% 
des cas, la tumeur primaire est inconnue [5]. Dans les cas 
de CaPI, le bilan d’imagerie doit être exhaustif. Pour l’œil, 
les premières descriptions de métastases oculo-orbitaires 
par Horner remontent à 1864 [4]. Ces métastases représen-
tent 7 à 10% de l’ensemble des cancers [6]. Ce pourcen-
tage augmente à 12% pour certaines études histologiques 
réalisées en post-mortem chez des patients décédés de 
cancer [6]. D’autres études ont suggéré une atteinte fré-
quente de l’œil gauche attribuée à des conditions hémody-
namiques favorisant le passage d’emboles tumoraux par la 
carotide gauche [7]. Concernant l’origine de ces métas-
tases chez l’adulte, il faut surtout retenir le cancer du pou-
mon retrouvé dans 52% des cas chez l’homme [6]. L′
origine thyroïdienne reste exceptionnelle [8]. Le diagnos-
tic étiologique d’une masse tumorale oculaire est difficile. 
Le diagnostic de certitude est souvent posé grâce aux bi-
lans d’extension qui mettent en évidence le cancer primitif 
en cause [8]. Pour la parotide, les métastases au niveau 

des glandes salivaires sont des entités rares qui ne tou-
chent, dans ces glandes, que la glande parotide et les 
glandes sous mandibulaires. Elles ne dépassent pas 10% 
des tumeurs malignes touchant les glandes salivaires [9]. 
La physiopathologie de ces métastases peut être due à 3 
voies de dissémination tumorale: envahissement locoré-
gional direct par la tumeur primitive, par voie lympha-
tique pour les tumeurs ORL (carcinome épidermoide cuta-
née, tumeur thyroïdienne) et par voie hématogène pour les 
tumeurs à distance. Les tumeurs les plus fréquemment 
rencontrées sont pulmonaires, rénales et mammaires [10]. 
Sur le plan histologique, le diagnostic de néoplasie repose 
sur l'examen anatomopathologique qui permet de préciser 
la différenciation tissulaire et ainsi fournit de précieuses 
informations concernant l'origine potentielle de la tumeur. 
Bien que la microscopie optique permette souvent de dis-
criminer les tumeurs épithéliales des tumeurs non épithé-
liales, une caractérisation immunophénotypique doit être 
entreprise pour affirmer et préciser le diagnostic [11,12]. 
Quatre types histologiques principaux sont retrouvés dans 
les carcinomes: les adénocarcinomes bien ou moyenne-
ment différenciés (60%), les carcinomes indifférenciés 
(30%), les carcinomes épidermoïdes (5%) et les carci-
nomes à différenciation neuroendocrine (5%). Dans 
l’étude de De Potter, le plus souvent, il s′agit d′
adénocarcinomes, rarement de sarcomes ou encore de 
localisations secondaires de leucémies ou de lymphomes 
[13]. Cliniquement notre patient était en bon état général 
et l’examen physique n’a montré de lésion décelable. Les 
examens d’imagerie (radiographie du thorax, échographie 
cervicale, scanners avec et sans injection du sinus, de la 
thyroïde, du thorax, de l’abdomen et du pelvis étaient nor-
maux, sans tumeurs décelables. Le bilan hormonal thy-
roïdien était normal. Un deuxième bilan scannographique 
a été réalisé 13 mois après le premier examen mais aucune 
tumeur n’a été décelée. Le traitement du patient s’est résu-
mé en une énucléation et une parotidectomie étant donné 
que le site primitif n’a pas été retrouvé. 
 
Conclusion 
Les carcinomes de site primitif inconnu représentent une 
entité rare et sont peu connus. Ils conservent, à l’heure 
actuelle, un pronostic sombre et cela malgré les nombreux 
progrès en anatomie pathologique et l’apport de l’immu-
nohistochimie. Ils constituent ainsi un défi à la fois dia-
gnostique et thérapeutique. La recherche de la tumeur 
primitive reste souvent infructueuse malgré les divers 
moyens d’explorations actuellement à notre disposition. 
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Fig.2: Microscopie: adénocarcinome papillaire infiltrant la glande pa-
rotide (Hématéine Eosine x400) 
1- Glande parotide   2- Cellules carcinomateuses 
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