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Polyposes adénomateuses familiales 

≈ 1% des cancers colo-rectaux

85% histoire familiale

PAF Classique (PAF) / PAF atténuée (PAFa)
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Polyposes adénomateuses familiales 

PAF 

>100 polypes 

Risque « très élevé » de CCR : 

100% sans colectomie 

Age CCR? Peu < 20 ans 

Risque sur le rectum restant : 5 - 10 % à 50 ans 

Autres risques tumoraux : 

Duodénum : >90% polypes, 4% cancer 

Tumeur desmoide : 4 – 32% 

Hépatoblastome, thyroide, SNC 

PAFa

15 < polypes <100 à 25 ans 

Risque « très élevé » de CCR : 

Age CCR? Peu < 30 ans  Age moy ~50 ans 

Polypes gastro-duodénaux également
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Quelles lésions gastro-duodénales?

3 types de lésions polypoïdes gastriques ou duodénales

Polypes glandulokystiques sessiles du fundus

Adénomes souvent plans ou discrètement surélevés de l’antre

Adénomes plans ou sessiles duodénojéjunaux 
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Au-delà du duodénum?
Jéjunum proximal 

Peu d’études sur la fréquence des adénomes jéjunaux 
proximaux

‒ Etude prospective réalisée chez 41 pts avec un entéroscope
et en utilisant une chromoscopie, fréquence de 80 % 

‒ 12 % des cas il existait un adénome avancé

Un suivi au moins 1 fois sur 2 avec un endoscope long 
(entéroscope, coloscope) est donc à conseiller

Jéjunum distal

Quasi-inexistence d’adénomes 

Séries de capsule endoscopique ne sont pas plus convaincantes

Pas utile donc de réaliser une surveillance systématique
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Polypes glandulokystiques gastriques

Fréquents en population générale (0,8 à 2 %)

Les plus fréquents (47 %) des polypes gastriques

Dans la PAF, leur fréquence varie de 12 à 84 %

Le risque de cancer gastrique est faible

Données récentes montrant plus de dysplasie
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Adénomes antraux

Aucune étude systématique n’a évalué:

la fréquence de ces lésions

leur relation avec la présence d’Helicobacter pylori

leur risque évolutif

Lésions planes ou discrètement surélevées antrales 
présentant une dysplasie de bas à haut grade. 

L’habitude est de traiter par simple mucosectomie 

IMAGES
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Adénomes duodénaux

Les adénomes duodénaux apparaissent chez quasiment tous les patients porteurs d’une 
PAF

Contrairement à l’estomac, le lien entre adénocarcinome duodénal ou jéjunal proximal 
et la polypose adénomateuse est très clair

Risque évalué à 300 fois celui de la population générale pour le duodénum

Cependant, ce risque reste faible en valeur absolue cumulée (< 10 %)
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Adénomes duodénaux

La polypose duodénale est évaluée par la 
classification de Spigelman

Elle prend en compte la taille, le nombre, 
le type histologique (tubuleux ou villeux) 
et le degré de dysplasie

Risque de polypose très évoluée (stade IV) 
est estimé à 50 % au cours de la vie

Risque de cancer exceptionnel < 20 ans
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Surveillance

Début de la surveillance à 25 ans
Sur avis d’experts, une gastroscopie axiale peut être proposée avant 15 
ans pour identifier les rares ampullomes précoces 
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-tous les 2 ans en cas de polypose modérée
-tous les ans pour les polyposes sévères (III-IV)
-tous les 6 mois en cas de dysplasie HG



Cliniques universitaires Saint-Luc – Pierre H. Deprez

Surveillance

Début de la surveillance à 25 ans
Sur avis d’experts, une gastroscopie axiale peut être proposée avant 15 
ans pour identifier les rares ampullomes précoces 

14



Cliniques universitaires Saint-Luc – Pierre H. Deprez

Surveillance

Dans le cas d’une polypose MUTYH par mutation 
biallélique, les recommandations françaises de l’Institut 
national du cancer (INCa) sont les suivantes :

Premier examen à 25 ans

Puis à 30 ans s’il est normal

Puis tous les 2 ans couplé à la surveillance digestive 
basse

ESGE

Prevalence des AD plus faible, 17%– 34% à 50 years.

Seuls 6% de ces pts developpent un ampullome

Vu la plus faible prévalence et progression, début à un 
âge plus avancé

Mais cancers observés >60 ans sans bcp de polypes
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Surveillance: méthode

Le duodénum, proximal mais aussi 
distal, papille duodénale comprise, 
est le principal site de risque 
néoplasique

L’examen de référence implique

Utilisation d’un appareil à vision 
axiale et latérale (pour la zone de la 
papille)

Haute résolution et chromoscopie

Endoscope axial long permet 
d’améliorer la détection proximale 
et d’examiner au-delà de l’angle de 
Treitz 
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Résection endoscopique
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Résection endoscopique

ESGE: les lésions de plus de 10 mm

Personnellement, comme pour le 
rectum: > 5 mm (anse froide)

PAS DE BIOPSIES sauf si cancer non 
traitable par endoscopie

La limite des biopsies est le risque de sous-
estimer le degré de dysplasie des lésions de 
grande taille (> 1 cm) dont il est raisonnable de 
conseiller la résection.

Les cancers apparaissant malgré une 
surveillance proviennent d’adénomes de 
grande taille surveillés de (trop)  nombreuses 
années
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Résection endoscopique

Mucosectomie
Anse froide

Anse diathermique

EMR

ESD

+ ablation

Ampullectomie
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Nos résultats
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Characteristics of perforation cases

Perez-Cuadrado E, Deprez P et al; EIO 2018 26



Characteristics of perforation cases

Perez-Cuadrado E, Deprez P et al; EIO 2018:
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Résection endoscopique

Mucosectomie

Ampullectomie

réalisée avec une anse, avec mise en 
place si possible d’une prothèse 
pancréatique pour prévenir la 
survenue d’une pancréatite. 

La morbidité de l’ampullectomie
endoscopique est sévère dans 5-25 % 
des cas et essentiellement due à des 
pancréatites/perforations/hémorragies

Le taux de récidive de l’ampullome est 
de 10 à 14 % à 1 an.
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Saignement

Attendre un peu

Techniques
Cautérisation cysto + flushing

Clipping 

Prothèse biliaire métallique SEMS

Hemospray/Endoclot

Retardé
Eviter embolization radiologique

Clipping prudent si site reconnu

Hemospray
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Nos résultats

73 patients (58 y, 49% men) 

Taille tumeur 20 mm, range: 8-80mm)

16 pts (22%) avec extension endocnalaire

42 patients (58%) avec une tumeur de ≥ 20mm

Extra-papillaire 32 cases (44%)

Résection curative 83%

33 (45%) malignant ampullomas

Les cancers survenaient dans des ampullomes de >20 
mm

Complications 19%

perforation (n = 4): traitement endoscopique, LOS 5j

saignement (n = 4)

pancréatite (n = 6)

Récurrence 12 pts (16%) à une médiane à 37 mois (range: 6-
202)

Enrique Perez Cuadardo et al, Submitted 35
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Chirurgie

Traitement chirurgical ne doit être envisagé que

lorsqu’un traitement endoscopique optimal (par un 
endoscopiste référent) n’est pas réalisable

en cas de forme dégénérée  infiltrante avec risque 
d’extension ganglionnaire importante.

La duodénopancréatectomie céphalique (DPC) avec 
conservation du pylore est la méthode de référence

Les données publiées sur la PAF restent limitées :

La plus importante série concerne 16 patients 

Mortalité était de 13 % et 8 patients (50 %) ont 
présenté 11 complications majeures. 

Des séquelles fonctionnelles étaient observées chez 
3 pts
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Messages à emporter

L’essentiel est de surveiller le duodénum et le jéjunum proximal

L’examen doit être fait avec 2 endoscopes (axial et latéral) en haute définition 
dans un centre d’expertise

La surveillance doit débuter à 25 ans et la fréquence de 1 à 3 ans selon le des 
critères liés aux polypes et à la papille

L’évolution des adénomes duodénaux est très lente, souvent sur plusieurs 
années, mais le délai de surveillance ne doit jamais dépasser 3 ans.

La vidéocapsule endoscopique n’a pas d’indication systématique dans la 
polypose adénomateuse familiale.
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Messages à emporter

Dès que des adénomes de >5-10 mm sont visibles: RESEQUER ET NON 
BIOPSIER

Différentes techniques de mucosectomie/ampullectomie sont 
disponibles

Préférence pour résection plutôt qu’ablation

Complications fréquentes

La chirurgie duodénale est rarement nécessaire pour des équipes 
expertes dans les techniques de mucosectomie duodénale et chez des 
patients suivis régulièrement.

La chirurgie est impérative dans le cas d’un adénocarcinome avec 
envahissement sous-muqueux.
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