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Generalites
Tumeurs développées a partir de cellules du systeme
endocrinien diffus caractérisée par:

Tumeurs rares, moins de 1% des tumeurs malignes. Incidence: 0,4
/ 100.000 H /an

Divisées en tumeurs fonctionnelles ou non fonctionnelles, TE du
tube digestif et les pancréatiques ,les TE bien et peu
différenciées

Le plus souvent sporadiques, parfois intfégrées dans syndrome
héréditaire prédisposant (NEM,VHL,NFR).

Cellules ayant un phénotype commun chromogranine A,
synaptophysine, NSE... sécréfion de peptides ou amines
spécifiques . une origine embryologigue commune.

Les principaux facteurs de mauvais pronostic;



HISTORIQUE

Oberndorfer (1907) : "karzinoid "

Premiere communication de cancroids rectal en 191
par Slatykow

En 1954, le syndrome clinique carcinoide.

Williams et Sandler (1963) : TNE du tube digestif
- foregut
- midgut
- hindgut

OMS (1980) : le terme "carcinoide" est utilisé pour qualifier

la plupart des TNE

1994 : classification de Capella

1999 : classification OMS des tumeurs pulmonaires

2000 : classification OMS des tumeurs endocrines

2009: classification TNM ( estomac, Pancréas, appendice)
2010:grades histologiques







Différenciation
histologigue

Nécrose

Taille

Invasion locale

Angioinvasion

Index mitolique (nom-

bre
de mitoses/10HPF)

Index
de prolifération

Meétastases

Bien différencié Bien différencié Bien difiérencié Peu différencie
Absente Absente Absente Fréquente
Fstomac, intestin Fstomac, intestin Fstomac, intestin

gréle:s1cm gréle:>1cm gréle:>1cm

Appendice, colon,  Appendice, colon,  Appendice, colon,

rectum, pancréas:  rectum, pancréas:  rectum, pancréas:

<2cm >2cm =2cm

Muqueuse Muqueuse Musculeuse

et sous-muqueuse” et sous-muqueuse® et séreuse”

Absente Présente Possible Possible
52 >2 =10

< 2% = 2% = 15%
Absentes Absentes Possibles Possibles

*, sauf pour les tumeurs appendiculaires, ol seule 'invasion du méso-appendice est considérée comme un signe de malignité (OMS,
2000) (voir texte pour la discussion de ce point particulier),




CORRESPONDANCE OMS 2000/2010

Différenciation | Grade Index
mitotique
Faible G1 <2 <2% |TNE Grade 1
Intermeédiaire 0
Bien diff. G2 2-20 3-20 % | TNE Grade 2 ‘
Carcinome NE a
petite cellules
Peu diff. Eleveé G3 > 20 > 20 % rearcinome NE &
grandes cellules

Carcinome mixte adéno-NE

Plus récemment, les techniques immunohistochimiques ont

profondément modifié la vision anatomopathologique de ces

tumeurs et ont fait proposer de nouvelles classifications
associant des criteres morphologiques et
immunohistochimiques.



http://www.sciencedirect.com/science?_ob=ArticleURL&_udi=B8CXJ-4XJ13R5-2&_user=704433&_coverDate=11/30/2009&_alid=1518126157&_rdoc=1&_fmt=high&_orig=search&_origin=search&_zone=rslt_list_item&_cdi=40088&_sort=r&_st=13&_docanchor=&view=c&_ct=106&_acct=C000036558&_version=1&_urlVersion=0&_userid=704433&md5=7616ce1a83fec984b88c2bf42132ae4a&searchtype=a

Matériels et méthodes

Etude Rétrospective a propos de 32cas concernant une série de
malades pris en charge au sein de notre service.

Période étalée sur 12 années1€68a 2010).
Patients ayant des Tumeurs ENDOCRINES digestives de
Différentes localisations
Etude des paramétres suivants:
Age, sexe,
localisation tumorale , exploration préopératoire,
histologie, stade tumoral,
gestes pratiqués,
suites post opératoires, récidives, survie a long terme.



RESULTATS




Selon les années

une augmentation actuelle
de lI'incidence




Il s'agissait de 13 hommes et 19

femmes, ayant un dge moyen, au

moment du diagnostic, de 36,4+13,9 | 6§ AGE
ans.

SEXE

20 A%
15

10

Homme femme

Sex- Ratio:13/19
0,68



LOCALISATION

Tm 32% TumeursCarcinoides 23
Endocrines ¢ 72%
Pancreatique Forequt: 43%
oesoph , estomac,
A . duod, foie et VB
Insulinome
A Gastrinome Midgut: 52%
A Ppome intestin grele,
A Glucagonome appendice, colon
A VIPome droit
A Somatostatinom
e
A  Etc.

Hindgut: 5%
colon gauche,
rectum




dans 72 % des cas, la localisation est
intestinale, surtout grélique. iléoccecale,

Opancréas
Oestomac
0O Duod

Ofoie 1
oVvB
Ocolon

Oappendice

Irectum







Résultats

Nombre

%

Pré op
biopsie

07

22 %

Per op
éxtempo

Post op
Piece
anapat

Total

32

100 %

Opérés sans

~ étiquette
histologique de
tumeur

78 %des patient

20;
184
16
14;
2.

<.>r>>\4.>\®q0.




circonstance de découverte

Syndrome
carcinoide

S. Tumoral:
-dIrs abdominales
-hgie digestives DcC
occlusion, perforation,
hgie

02 06%

NEM : NEM1, VHL.

T.Neuroendocrine

Dans 62 % des cas, le
sd tumorale était
révélateur dans la
maijorité des cas 20 .
Le sd fonctionnel
était révélateur dans

05 caos.
( 16%)

Découverte fortuite:
imagerie

01 03%

Piece opératoire
Appendicectomie




Des antécédents familiaux étaient
trouvés 02 fois, soit dans 06 % des cas

L'association de l'insulinome avec les
autres atteintes Iésionnelles de la NEM1
est MVHL .



Taille Nombre

Selon les données de
l'imagerie, et sur
piece, la fumeur était
considéree comme

La taille des lésions,
décrite 06 fois, variait de
quelgues Millimetres A

20 mm de diametre. 26 : :
fois, soit dans 81 % des unique 22 fois, et
cas, les lésions avaient mulfiple ou diffuse 10
plus de 20 mm de fois.

diametre.




Répartition selon LA CLASSIFICATION

OMS 2000

Bien différenciées

_ (28) " C® '@
ANlG - a 0 o a
—————————— =
bénignes | malignes‘ R0
( 19%) ( 06) Bas grade / ( 24) ﬂ Haut gmde‘
I I g RIS
Tumeurs bien différenciées Carcinomes bien différenciés Car'cirlc:;lles peu
bénignes borderline SUATE

20 (62%) (12%)



METASTASES

Spread of Neuroendocrine Tumors

(31%)

Formation of distant metastasis

—

\

( 21%)

Métastases
péritonéales

07

/

Oesophagus

Stomach

Panc reas

i ( 03%) l




3,
Y4
Ya
Ya

Meétastasesépatiques:18

Synchrones :16 cas ( 88%)
Metachrones:02 ca (12 %) A FhmPrimitive

Multiples: 14 cas (77 %)
Unique : 04 cas (23% .

> I

Foie droit : 09 cas (57 %)
Foie gauche : 06 cas ( 4OI

7e)

|

Tout le foie : 04 cas




SRS: Octréoscan "1in
T Carcinoide
avec Métastases osseuses
et hépatiques

i

b o 4

-

Face antérieure Face postérieure

BILAN
PRETHERAPEUTIQUE




Imagerie conventionnelle/

fonctionnelle

conventionnelle

>

879 ;
(87%) Les métastases

hépatiques des TE sont
classiqguement tres
vascularisées et cet
aspect est souvent
évocateur en TDM.

> >» >» >

> 3>

> 3>

fonctionnelle

n Octréoscan® est
I'examen de
référence pour la
recherche de la



http://www.sciencedirect.com/science?_ob=ArticleURL&_udi=B8CXJ-4XJ13R5-2&_user=704433&_coverDate=11/30/2009&_alid=1518126157&_rdoc=1&_fmt=high&_orig=search&_origin=search&_zone=rslt_list_item&_cdi=40088&_sort=r&_st=13&_docanchor=&view=c&_ct=106&_acct=C000036558&_version=1&_urlVersion=0&_userid=704433&md5=7616ce1a83fec984b88c2bf42132ae4a&searchtype=a

SRS: Octréoscan "Min
T Carcinoide
avec Métastases osseuses
et hépatiques

Scintigraphie aux récepteurs de la somatostatine ( octréoscan ):

La sensibilité : 90%
T. primitives: 50%-70%
M. hépatiques : 52-95%

Face antérieure Face postérieure

Modification prise en charge thérapeutique dans 40%
Prédiction réponse aux analogues de la SMS



Bilan Biologique

A Chromogr
cas

A SHIAA : 06

A Sérotonine:07
A Calcémie: 06
A Gastrinemie 01
A PTH:06

ine A sérigue: 10



Bilan Histologique

Microscopie : 32

Immunohistochimie:

Chromogranine A:
Synaptophysine:

NN =

NCAM ou CD 56:10
Cytokératine:10
Peptides hormonaux:07
Ki 67:05

A Prolifération de ¢
monomorphes bien #

A Organisation: insulaire,
acinaire, trabéeculaire

> > I I I I I

Stroma conjonctivo-vx gréle

>

En dehors du degré de différenciation
cellulaire et I'activité proliférative

(expression de Ki 67, index mitotique, MIB-
1), I'existence de métastases
ganglionnaires et surtout hépatiques est le
principal élément pronostique péjoratif




TRAITEMENT

Analogues SMS essentiellement du siege de la tumeur

Chimioembol stratégie thérapeutique doit étre décidée

La prise en charge d'un syndrome
d'hypersécrétion hormonale est une
urgence thérapeutique qui doit étre

débutée immédiatement en raison du cytotoxiques
risque de complication pouvant menacer le

pronostic vital.

%

Chlru rgle erapeutiques sont nombreux
et1e Choix du traitement dépend

primitive, du stade d’extension et de
I'évolutivité tumorale. Dans tous les cas, |a

dans le cadre d'une réunion de
i@Rmultidisciplinaire

RT métabolique

Chimiothérapies

Chimiothérapies
« ciblées »

a¥=lasial~! AT N a



http://www.sciencedirect.com/science?_ob=ArticleURL&_udi=B8CXJ-4XJ13R5-2&_user=704433&_coverDate=11/30/2009&_alid=1518126157&_rdoc=1&_fmt=high&_orig=search&_origin=search&_zone=rslt_list_item&_cdi=40088&_sort=r&_st=13&_docanchor=&view=c&_ct=106&_acct=C000036558&_version=1&_urlVersion=0&_userid=704433&md5=7616ce1a83fec984b88c2bf42132ae4a&searchtype=a

CHIRURGIE

1) I'exéreses a visée « curative .
Elle s’applique aussi bien a la

T,umeur pnml’rlv,e qu’'a ses geste Nombre
eventuelles métastases

ganglionnaires et héepatiques. _
Curatif 26

2)I'exérese a visée
cytoréductrice ou « debulking » Palliatif 04

3) I'exérese pour prévenir ou traiter = 02
d’'éventuelles complications locales. : :
Y i +biopei

e

18 Total 32

101 26

6
.
J . 7 %

CURAT LE+biopsie




TRAITEMENT tm primitive

Gréle: 10
05 résection iléale
04 Hemicolectomie droite
01 aucun geste
Pancréas : 09
06 duodenopancréatectomie céphalique (DPC)
01 Splinopancréatectomie caudale
01 énucléation de la fumeur

02 double dérivations Plusieurs modalités
thérapeutiques, allant
ESTOMAC:07 de I'abstention

01 Gast totale+ Splénectomie hé i S
02 Gastrectomie totale erapeuviique a aes

02 Gastrectomie partielle résections chirurgicales
01 résection endoscopique puis chirurgie mcjeures, peuvent étre

Ol Aucun geste AT B
DUOD: gastrectomie polaire inf +D1 mdlquees.

VB: cholécystectomie + Biopsie ADP+ double dérivations
Foie primitive : résection hépatique médiane
Coecom : Hemicolectomie droite

/,



TRAITEMENT des métastases

A Péritonéales :

A 01 Résection des nodules péritoneale(deperitonisation).
A 01 CHIP

A 04 simples biopsies

Ganglionnaires:

10 curages reglés
02 biopsies

A
A
A




—
e

|

: P— Evaluation de la
Surveillance

progression tumorale*




e
iques

A Chirurgie de résection

. 17patients
20 " . -
18 A Radiofrequence : 03
a patients
101 . . . .
g Chimioemlbolisation
4- térielle O1
%: ! % . . , .
chirurgie RF Chembo chimio A Embolisatfion arterielle

seule 0




> >

> > > >

> >

Traitement demetastases hépatiques

métastasectomies :30 cas

Hépatectomie centrale:
01 cas

Hépatectomie gauche
:01 cas

Bisegmentectomie (IV+V)
:02 cas

segmentectomie 08 cas

V. 01 cas
VI: 02 cas
lll: 01 cas
VII: 02 cas
IV /02 cas







O Mortalité Omo







CONCLUSION

Les fumeurs endocrines (TE) du tractus digestif sont rares. Le traitement des TE
est multidisciplinaire

La chirurgie d’exérese représente le seul fraitement curatif. Les objectifs de la
chirurgie sont de prolonger la survie, de confréler un éventuel syndrome
hormonal, et de prévenir ou fraiter les complications locales.

Le syndrome carcinoide est présent chez 10 % des malades, il est quasiment
toujours associée a la présence de métastases hépatiques et nécessite une
prise en charge le plus souvent multimodale (analogues de |la somatostatine,
chimiothérapie systémigue, chimio-embolisation ou embolisation intra-
artérielles, chirurgie).

Les TE non fonctionnelles représentent plus de la moitié des TEP et sont le plus
souvent découvertes  un stade plus tardif devant un syndrome de masse ou
lors du bilan de métastases hépatiques.

Lésions rares, polymorphes et souvent mal connues, les TE ont

pourtant largement bénéficié des progres de I'imagerie.

En dehors du degré de différenciation cellulaire et I'activité proliférative (expression
de Ki 67, index mitotique, MIB-1), I'existence de métastases ganglionnaires et surtout
hépatiques est le principal élément pronostique péjoratif

Les TEP et quelques rares cas de TE gastriques peuvent s'intégrer dans le
cadre d'une polyendocrinopathie (NEM de type 1) dont la recherche doit
étre systématique.



D 'aprés K Oberg , ASCO 2002

TED- synthese

/ impOSSible ou

} Incomplete
complete Métastases ou
primitif

Prolifération Prolifération
faible (Ki67<5%) forte (Ki67>10%)
Peu évolutive Evolutive +++

Observation STZ+adria (ou 5FU)
= = 7 ’? . . .
surveilance Evolutivite ~ chimioembolis.

Biothérapie ?

Chromog A Si oui: VP16-CDDP (peu dif.)
Octréoscan SMS 2 : IFN 2

échog., CT, RMI, M-TOR 2

PET ¢ A.Angiog ¢

chimioembolis.?

Importance de la

pluridisciplinarité an







