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Polyposes adénomateuses familiales
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Polyposis
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matous polypo-
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MUTYH-associ-

ated polyposis
(MAP)
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B 85% histoire familiale
B PAF Classigu@AF) PAF attenuegPAFa

Gene Germline Incidence Clinical criteria
mutation
found
APC 70%-90% 1in 10000 Classic:>100 adenomas in colon/

rectum at age 25

Attenuated: <100 adenomas
in colon/rectum at age 25

MUTYH 16%-40% 1-4in 20-100 adenomas in colon/rec-
10000 tum

)
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CRC risk

100%

69%

19%-43%
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Polyposes adénomateuses familiales

PAF PAFa
>100 polypes 15 < polypes <100 a 25 ans
Risque « tres éleve » de CCR : Risque « tres eleve » de CCR :
100% sans colectomie
Age CCR? Peu < 20 ans Age CCR? Peu < 30 akgemoy~50 ans

Risque sur le rectum restant =30 % a 50 an

Autres risques tumoraux :
Duodénum >90% polypes, 4% cancer Polypes gastraluodenaux également

Tumeurdesmoide: 4 ¢ 32%
Hépatoblastomethyroide, SNC
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Quelles lesions gastrduodénales?

B 3 types de Iésions polypoides gastriques ou duodénales
CPolypeglandulokystiquesessiles du fundus
Ol RSY2YSa &a2dzoSyd LIXIya 2dz RAAGONBISYS)
C Adénomes plans ou sessiles duodénojéjunaux
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Au-dela du duodénum?

B Jejunum proximal
Ot Sdz RQSUdzRSa &dzNJ €t FTNBIjdzSy
proximaux

Etude prospective realisée chez 41 pts aveenteroscope
et en utilisant unechromoscopiefrequence de 80 %

12 % des cas il existait un adénome avancé

CUn suivi au moins 1 fois sur 2 avec un endoscope long
(entéroscope coloscope) est donc a conseiller

B Jejunum distal
OQuasih Y SEAAUSYOS RQIFRSYy2YSa
O Sé&les de capsule endoscopique ne sont pas plus convaincan
CPas utile donc de réaliser une surveillance systématique
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Polypesglandulokystiguesgastrigues

B Fréguents en population générale (0,8 a 2 %)

B Les plus fréquents (47 %) des polypes gastriques
B Dans la PAF, leur fréquence varie de 12 a 84 %
B Le risque de cancer gastrigue est faible

B Données récentes montrant plus de dysplasie

{FdzNRY [/ & [ I -FISA00NSS yRISS NPGh Zosdipfndoreoaicbre 2913 + L
OfferhausGJ, et al. Thaskof uppergastrointestinal cancer in famili@denomatougolyposisGastroenterology992;102(6):198@.
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Adénomes antraux

B! dzOdzy S SGdzRS &aeadasSyl daald
Cla frequence de ces lésions
Of SdzNJ NBf I A 2y Hdligglsacer dylori L
Cleur risque évolutif

B Lésions planes ou discretement surélevees antrales
présentant une dysplasie de bas a haut grade.

B[ QK 0AU0dzRS Sad RS UNIAUS
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Adénomes duodéenaux

B[ S3 I RSy2YSa Rdz2RSYlIdzE | LILJ N}XA&aasSy
PAF

B/ 2y 0N ANBYSY(G £ fQSad2YFr0z S tASY
et la polypose adénomateuse est tres clair

B Risque evalué a 300 fois celui de la population générale pour le duodénum

B Cependant, ce risque reste faible en valeur absolue cumulée (< 10 %)
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EPIDEMIOLOGIE: Les adénomes duodénaux sont rares

Hamartomes, lipomes,
L hyperplasies brunnériennes

Tumeurs endocrines..

L}ADENOMES: 0,3-1,5%

. |

PAF, Peutz-Jeghers Sporadiques

60% ‘ 40%

POLYPES DUODENAUX: 1-4% des gastroscopies

Association a des
adénomes/cancers
colorectaux dans
55% des cas
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LOCALISATION ET CARACTERISTIQUES

Conditions anatomiques a

haut risque:

v" Proximité du
rétropéritoine

v" Double vascularisation
artérielle

v" Prédominance D2

v’ Extension latérale

v’ Taille variable
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AdénOmeS d UOdénaUX Tableau I. Score de Spigelman modifié et classification.

1 point 2 points 3 points
Nombre 1.4 5-20 > 20
B La polypose duodénale est évaluée par la de polypes
classification dé&pigelman Laeisllgolypes 1-4 5-10 > 10
B Elle prend en compte la taille, le nombre, (mm)
le type hi5t0|ogique (tubuleux ou viIIeux) Histologie Tubuleux  Tubulovilleux  Villeux
et le degré de dysplasie Dysplasie Bas grade faut
B Risque de polypose tres évoluée (stade V)
est estimé a 50 % au cours de la vie Classification.
B Risque de cancer exceptionnel < 20 ans Pas de polypes Stade 0
1 -4 points Stade |
5 - 6 points Stade Il
/ - 8 points Stade Il
9 - 12 points Stade IV

/ I SpigelmamAD, Williams CB, Talbot IC etl#hpergastrointestinal cancer in patientgth familial adenomatougolyposis Lancet 1989;2(8666).7&3
— 2,
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Adénomes duodéenaux

B La polypose duodénale est évaluée par la

classification dé&pigelman

B Elle prend en compte la taille, le nombre,
le type histologique (tubuleux ou villeux)

et le degré de dysplasie

B Risque de polypose tres évoluée (stade V)
est estimé a 50 % au cours de la vie

B Risque de cancer exceptionnel < 20 ans

/ I SpigelmamAD, Williams CB, Talbot IC etld#hpergastrointestinal cancer in patientgth familial adenomatougolyposis Lancet 1989;2(8666).7&3
! X Saurin JC, et al. Surveillancelobdenaladenomasn familialadenomatougolyposigevealshigh cumulativeisk of advancedlisease J ClirOncol

2004;22(3):493B.

Tableau I. Score de Spigelman modifié et classification.

1 point 2 points 3 points
Nombre 5-20 > 20
1-4
de polypes
Taille 1-4 5-10 > 10
des polypes
(mm)
Histologie Tubuleux  Tubulovilleux  Villeux
Dysplasie Bas grade Haut
grade
Classification.
Pas de polypes Stade 0
1 -4 points Stade |
5 - 6 points Stade Il
7 - 8 points Stade Il
9 -12 points Stade IV
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Survelllance

Début de la surveillance a 25 ans

{dzNJ I A& RQSELISNIA&AZ dzyS 3 aGNRP&O2LIAS FEAIFES LISdzi s i NB LINE LR

ans pour identifier les raremmpullomesprécoces

-tous les 2 ans en cas de polypose modérée
-tous les ans pour les polyposes severed\()ll
-tous les 6 mois en cas de dysplasie HG
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