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Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m’engage

solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades
sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération
politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de [a vie humaine dés sa conception.

Méme sous [a menace, je n’userai pas mes connaissances médicales d une fagon
contraire aux lois de [ humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Geneve, 1948
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Professeur d enseignement supérieur en chirurgie viscérale
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Chef de service de chirurgie viscérale
C’est pour nous un grand honneur que vous ayez accepté de présider notre these et de siéger
parmi cet honorable jury. Nous avons toujours admiré vos qualités humaines et professionnelles
ainsi que votre modestie qui restent exemplaires.
Qu il nous soit permis de vous exprimer notre profonde reconnaissance et notre plus grande
estime.
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voulu diriger ce travail.
Nous avons eu le grand plaisir et le privilege de travailler sous votre direction, et avons trouvé
aupres de vous un conseiller et un guide.
Vous nous avez recus en toute circonstance avec sympathie et bienveillance.
Votre compétence, votre dynamisme, votre rigueur et vos qualités humaines et
professionnelles ont suscité en nous une grande admiration et un profond respect.
Nous souhaitons étre digne de la confiance que vous nous avez accordée et nous espérons,
cher Maitre, que vous trouverez ici le témoignage de notre plus sincére reconnaissance et de nos
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humaines et professionnelles.
I nous est particulierement agréable de vous exprimer ici notre profonde gratitude et nos
respects les plus sincéres.
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Professeur agrégée de radiologie
Au CHU Mohammed VI de Marrakech
Chef de de service de radiologie
Nous vous sommes tres reconnaissants de ["honneur que vous nous faites en acceptant de
Juger ce travail.
Vos qualités humaines et professionnelles jointes a votre compétence et votre disponibilité
seront pour nous un exemple a suivre dans [exercice de notre profession.
Veuillez accepter, cher Maitre, ['assurance de notre plus grande estime et de nos respects les
plus sinceres.
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MONSIEUR LE PROFESSEUR. Achour
Professeur agrégé de chirurgie générale
Chef de service chirurgie viscérale et générale
Hopital militaire avicene
Merci d avoir accepté de juger notre travail
Votre compétence, votre rigueur et vos qualités humaines exemplaires ont toujours suscité notre
admiration. Nous vous exprimons notre reconnaissance pour le meilleur accueil que vous nous
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ECG
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Hb
HNPCC
INH
IRM
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MH
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Liste des Abréviations

: Antigéne carcinoembryonnaire

: Acide désoxyribonucléique

: x—foeto protéine

: Abdomen sans préparation

: Cancer antigen 19-9

: Derniére anse iléale.

: Electrocardiogramme

: endoscopie en double ballon

:La Fédération Francophone de Cancérologie Digestive (FFCD)

: La Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer

: Fibroscopie Oeso-gastro-duodenale

: globule blanc

: Hémoglobine

: Hereditary nonpolyposis colorectal cancer
: Institut national d’oncologie
: Imagerie par résonance magnétique

: Lavement Baryté

mucosa associated lymphoid tissue

: Meta-iodobenzylguanidine

: Maladie de Hodgkin

: Numération Formule sanguine

: Niveaux hydroaériques

: organisation mondiale de la santé
: Polypose adénomateuse familial

: plaquettes

: Rectocolite hémorragique

: Taux de céphaline activée



TDM
TG
TIG
TNM
TOGD
TP
uicc
UHN

VCE

: Tomodensitométrie

: Transit du gréle

: Tumeurs de I'intestin gréle

: Tumor-Nodes-Metastases

: Transit Oeso-gastro-duodénal

: Taux de prothrombine

: Union Internationale contre le Cancer
: Urétero-hydro-nephrose

: Videocapsule endoscopique
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L’intestin gréle représente 75% de la longueur du tube digestif et 90% de sa surface
mugqueuse [1]. Pourtant, les tumeurs bénignes ou malignes de ce segment digestif comptent

pour moins de 5% de I’ensemble des tumeurs gastro-intestinales [2].

Le retard diagnostique souvent constaté dans ces tumeurs, est dii au manque de
spécifité des symptomes révélateurs et au caractére relativement inaccessible de I'intestin gréle

aux différents moyens d’exploration morphologique.

La multiplicité des types histologiques associée a la rareté de ces tumeurs rendent

comptent de la difficulté d’établir des statistiques valables.

Les avancées récentes des examens paracliniques ont permis une meilleure exploration
de l'intestin gréle, de méme que I'apport des marqueurs tumoraux qui permettent d’orienter le

diagnostic étiologique.

Nous nous proposons, dans ce travail, de rapporter une série de 25 cas des tumeurs
intestinales bénignes et malignes, colligés sur une période de 8 ans allant de janvier 2004 au

décembre 2011 au centre hospitalier universitaire Mohammed VI de Marrakech.

Le but de ce travail est de dégager les aspects épidémiologiques et diagnostiques, ainsi
que les modalités thérapeutiques des tumeurs de l'intestin gréle, et de les comparer aux
données de la littérature, afin de faire la synthése des dernieres recommandations en la

matiere.
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|. TYPE D’ETUDE :

Il s’agit d’une étude rétrospective étalée sur une période de huit ans s’étendant de
Janvier 2004 a Décembre 2011, dans le service de chirurgie viscérale du Centre hospitalier

universitaire Mohammed VI de Marrakech.

II. PATIENTS ET METHODES :

1- Patients :

Vingt cing patients étaient hospitalisés pour tumeurs de I'intestin gréle, dans le service
de chirurgie viscérale du CHU Mohammed VI au cours d'une période de huit ans allant de

Janvier 2004 a Décembre 2011.

1.1- Critéres d’inclusion

Les patients qui ont été inclus dans cette étude sont des malades ayant eu des tumeurs

jujéno-iléales bénignes ou malignes, confirmées histologiquement.

1.2- Critéres d'exclusion

Les dossiers inexploitables ou incomplets et les tumeurs duodénales ont été exclus de

cette étude.

2- Sources des données :

Les parametres recueillis ont été évalués a partir des :

Registres des entrants et des sortants ainsi que les dossiers du service de chirurgie
viscérale.

- Registres des comptes rendus opératoires du bloc central a I’h6pital Ibn Tofail

- Registre des comptes rendus anatomopathologiques des Laboratoires Zohor et Dafali.

- Registres et dossiers du service d’oncologie.
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3- Les parametres recueillis:

Pour aborder cette étude nous avons utilisé une fiche d’exploitation (voir annexe) pour

étudier les dossiers et recueillir les données :

Epidémiologiques, concernant I’age, le sexe et le niveau socio-économique,
- cliniques,

- paracliniques,

- thérapeutiques,

- évolutives et pronostiques aprés traitement.
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I. Aspects épidémiologiques

1- Age

L’age moyen de nos patients était de 47,68 ans avec des extrémes allant de 26 a 77

ans. La tranche d’age située entre 40 et 49 ans représente 40% des cas, alors que celle située

entre 60 et 69 ans représente 4% (Tableau I).

Tableau | : Répartition des patients en fonction de I’dge

Age (ans) Nombre de patients Pourcentage %

10-19 0 0
20-29 3 12
30-39 4 16
40-49 10 40
50-59 3 12
60-69 1 4
70-79 4 16

Total 25 100

2- Sexe:

Les patients se répartissaient en 10 hommes et 15 femmes avec un sex-ratio de 0,66.

B Hommes

B Femmes

Figure 1: comparaison du sexe des patients.




Les tumeurs de I'intestin gréle: Aspects épidémiologiques, cliniques et thérapeutiques

L’histogramme suivant (fig. 2) nous représente la répartition des tumeurs de I'intestin

gréle par tranche d’age et sexe.

40% -
35% -
30% -
25% -
20% - W Femmes

15% - B Hommes

10% -

5% -

0% +——— . . . . . .
10_20 20-29 30-39 40-49 50-59 60-69 70-79

Figure 2: Répartition des patients selon les tranches d’age et le sexe.

3- Origine géographique :

Les patients issus d’un milieu socio-économique défavorisé représentent 90% des cas.
Quatorze de nos patients (56%) sont d’origine rurale, tandis que 11 malades (44%) sont du

milieu urbain (fig. 3).

W Rural

W Urbain

Figure 3: Répartition des TIG selon ’origine géographigue
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Il. Antécédents pathologiques :

1- Antécédents personnels :

1-1.Médicaux :
Dans notre série, des antécédents médicaux étaient rapportés chez 9 patients (36%). lls

sont représentés comme suit :

Un patient était suivi pour maladie du Crohn,

- trois patients avaient une HTA mal suivie,

- deux patients qui étaient suivis pour une pathologie colique non documentée,
- un patient avait une cardiopathie fonctionnelle,

- un patient était traité pour tuberculose a I’dge de 12 ans,

- un patient présentait une hypoacousie bilatérale

Par ailleurs, aucun antécédent personnel spécifique de cancer colorectal héréditaire sans
polypose (HNPCC), de la maladie ceeliaque ou de la réctocolique hémorragique (RCH), n’a été

retrouvé dans notre série.

1-2.Chirurgicaux :

Deux patients ont été déja opérés pour tumeur de I'intestin gréle. Un patient a été opéré

pour tumeur colique et une patiente avait un antécédent de cholécystectomie.

1-3.Toxigues:

Deux patients étaient tabagiques et un patient était alcoolique occasionnel.

1-4.Gynéco-obstétrique :

Deux patientes dans notre série étaient suivies pour fibrome utérin.

2- Antécédents familiaux :

Trois patients avaient des antécédents familiaux de polypose adénomateuse familiale.
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lll. Aspects cliniques :

1- Délai diagnostigue :

Le délai moyen entre les premieres manifestations de la pathologie tumorale et la

consultation était de 9 mois avec des extrémes de 2 jours et de 3 ans.

2- Signes fonctionnels :

La symptomatologie clinique (tableau Il) était dominée par les douleurs abdominales
(72%), les troubles de transit (48%) et I’existence d’une masse abdominale palpable (44%). Huit
patients ont été opérés en urgence dans un tableau d’occlusion intestinale aigue, alors que
trois patients présentaient une hémorragie digestive dont un était admis dans un tableau de

choc hémorragique. (fig. 4)

Tableau Il : Les signes fonctionnels au cours des TIG.

Signes fonctionnels Nombre %

Douleurs abdominales 18 72
Syndrome occlusif 8 32
Troubles de transit Diarrhées 5 20
48% Alternance diarrhées/constipation 7 28

Masse abdominale 11 44
Hémorragie digestive | Moelena 2 8
12% Rectorragies 1 4
Vomissements 2 8

10
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12% 8%

B Douleurs abdominales
B Syndrome occlusif

M Troubles de transit

H Masse abdominale

B Hémorragie digestive

® Vomissements

Figure 4 : Les signes fonctionnels au cours des tumeurs de |'intestin gréle

3- Signes généraux :

Dans notre série, I'état général était altéré chez 15 patients (60%). Deux patients avaient

présenté la fievre tandis que huit avaient présenté une paleur cutanéomugqueuse (32%).

4- Signes physiques :

Tous les patients ont bénéficié d’'un examen somatique complet. La sensibilité
abdominale était présente chez 15 patients (60%), une masse abdominale était palpée dans
44% des cas (11 patients), deux patients avaient présenté une distension abdominale et la
défense abdominale était présente chez deux patients dans notre série. (Figure 5)

Deux patients dans notre série (8%) avaient présenté lors de la palpation des aires
ganglionnaires, des adénopathies périphériques axillaires et inguinales.

L’examen physique était sans anomalie chez un seul patient.

8% 8%

)
8% m Sensibilité abdominale
B Masse abdominale
= Ballonement abdominal

m Distension abdominale

m Défense abdominale

Figure 5: Les signes physiques au cours des TIG.
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IV. Examens Paracliniques :

1- Radiographie de I’abdomen sans préparation (ASP) :

L’ASP a été faite chez 10 patients soit 40 % des cas : Elle était normale chez 4 patients

(16%) et elle avait montré des niveaux hydroaériques gréliques chez 6 patients (24% des cas).

Figure 6: ASP montrant des NHA du gréle

2- Transit du gréle (TG):

Le TG était réalisé chez huit patients dans notre série (32%). Il est revenu normal chez

un patient. Il a montré des anomalies radiologiques a type :

d’image d’addition iléale chez deux patients,

- de sténose de la derniére anse iléale dans deux cas et duodéno-jujénal chez un patient,
- de dilatation intestinale jujéno-iléale,

- d’ulcération de la derniére anse iléale, et

- d’un effet de masse jujénal exercé par une tumeur iléale.

12
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3- Echographie abdominale:

Elle a été faite chez 20 patients (80%) et a montré la présence d’une masse intestinale
dans 16% de cas, d’un épaississement intestinal pariétal chez 4 patients (16%) et d’une masse
abdominale digestive dans 12% de cas (Tableau lll). L’échographie était normale chez 7 de nos

patients (28%).

Tableau Il : Résultats de I'’échographie abdomino-pelvienne.

Images échographiques Localisation Nombre des cas %

Epaississement intestinal pariétal lléal 3 12%
(16%) Jujénal 1 4%
Masse intestinale - 4 16%
Masse abdominale digestive _ 3 12%
Masse abdominale extradigestive Latéro-utérine 1 4%
Métastases hépatiques _ 1 4%
(Edéme sous muqueux Paroi appendiculaire 1 4%
Epanchement péritonéal Fosse iliaque droite 1 4%
Kyste ovarien Ovaire droit 1 4%
Fibrome utérin _ 1 4%
UHN Rein droit 1 4%
Infiltration locorégional Urétre droit 1 4%
Normale _ 7 28%

4- Tomodensitométrie abdominale :

Le scanner abdominal était réalisé chez six de nos patients (24% des cas) et ayant
montré les données suivantes :
- Une masse hétérogéne tumorale chez cing patients : a localisation iléale chez 3 patients
et jujénale chez les deux autres,

- des adénopathies locorégionales chez deux patients,

13
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- un épaississement grélique chez un seul patient,
- un carcinome péritonéal chez un seul patient,
- une occlusion du gréle sur un obstacle, chez un seul patient,

- et un aspect collabé des anses intestinales chez un seul patient.

Figure 8: Image tomodensitométrique d’une tumeur grélique d’un patient de notre série

5- Autres:

5-1Endoscopie digestive:

La fibroscopie oesogastro-duodénale a été demandée chez deux patients qui ont

présenté des épigastralgies atypiques avec vomissements. Elle a objectivé la présence d’une

14
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tumeur bourgeonnante de la jonction duodéno-jujénale chez un patient et elle était normale
chez un autre.
La coloscopie a été demandée chez deux patients, elle était normale dans un cas, alors

qu’il montrait I'aspect d’une compression extrinseque du colon chez I'autre patient.

5-2Lavement baryté:

Cet examen a été réalisé chez 5 patients dans notre série (20%). Il est revenu normal
dans 4 cas, et il a objectivé chez un patient la présence d’un processus tumoral avec trajets

fistuleux du coecum et de la derniére anse iléale.

5-3Transit oesogastro duodénal:

Il a été demandé chez deux patients et est revenu normal dans les deux cas

5-4Radio thorax:
Elle a été demandée chez 20 patients soit 80% des cas. Elle est revenue normal pour
tous les malades.

L’entéroscopie et I’artériographie n’ont pas été demandés chez les patients de notre série.

6- Biologie:

6.1. Numération formule sanguine (NBS

La numération formule sanguine a été demandée chez tous les patients (100%). Les

résultats sont figurés dans le tableau IV.

Tableau IV : Résultats de la NFS au cours des TIG.

Elément Anomalie Nombre de cas Pourcentage %
Hb (g/dl) Anémie 15 60%
GB (elmt/ml) Leucopénie 1 4%
Plg (elmt/ml) Thrombopénie 1 4%
Hyperleucocytose 3 12%
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6.2. lonogramme sanguin :

Le dosage de la protidémie a été demandé chez 36% des cas. Six patients avait une
hypoprotidémie dont 2 présentaient une hypoalbuminémie associée.

L’hypoprotidémie est variable entre 60g/I et 40g/I.

6.3. Bilan d’hémostase :

- Le TP était demandé chez tous les patients avec une perturbation chez 6 cas (24%).

- Le TCA était dosé chez 20 patients montrant une moyenne normale de 317/30".

6.4. Marqueurs tumoraux :

Les marqueurs tumoraux ont été demandés chez trois patients :
- L’ACE et le CA 19/9 sont revenu normaux chez deux patients, et positif chez le
troisieme avec un taux d’ACE=70,33 ng/ml et CA19/9=189,8 U/ml

- et I’AFP a été demandée chez un seul patient, elle est revenue normal.

V. Traitement :

Tous nos patients ont été opérés (100%). L’intervention chirurgicale a été indiquée en
urgence dans un délai n’excédant pas 48 heures apres I'admission dans 11 cas. L'indication
était une occlusion intestinale chez 8 patients, une suspicion d’appendicite chez deux patients

et une suspicion de péritonite dans un cas.

1. Traitement médical :

Il a pour but de corriger les perturbations de I’équilibre volémique, hydro électrolytique
et acido-basique (causés parfois par I'occlusion intestinale). Elle se poursuit en per et
postopératoire jusqu’a la reprise normale du transit intestinal.

Ce traitement comporte :

e Une aspiration digestive continue par I'installation d’une sonde nasogastrique

et qui a permis dans I'immédiat, d’assurer une vacuité gastrique et de

16
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supprimer les vomissements. Elle diminue le risque ultérieur d’inhalation au
moment de I'induction anesthésique.

« La pose d’une voie veineuse permettant une rééquilibration hydro électrolytique

« Une pose de sonde urinaire pour apprécier la diurése horaire et adapter donc la
réhydratation

»  Une antibiothérapie prophylactique visant les germes gram négatif et les
germes anaérobique (amoxicilline+acide clavulanique seuls ou associés aux
metronidazoles)

»  Une transfusion de 25 culots globulaires chez un patient qui présentait des

rectorragies abondantes avec état de choc.

2. Traitement chirurgical :

2.1Voie d'abord :

La laparotomie médiane était pratiquée chez 24 patients soit 96% des cas, alors qu’une

patiente avait bénéficié de la ceelioscopie.

2.2 Exploration chirurgicale :

L’intervention débute toujours par un temps d’exploration abdominale, qui est un temps
capital et décisif pour le type d’intervention a envisager. Il comporte : la palpation du foie,
visualisation et palpation des aires ganglionnaires, inspection des organes de voisinage (rate,
pancréas, reins, vessie, ovaires...) du péritoine. La palpation du gréle en amont de la tumeur est

également importante. Ces données sont relevées lors de la premiére laparotomie médiane.

2.2.1. L’extension de la tumeur :

L’extension lymphatique est retrouvée dans 4 cas et la présence de métastases
hépatiques a été notée chez 2 patients. Par ailleurs, un patient a présenté une carcinose
péritonéale.

Huit patients de notre série présentaient une extension locorégionale résumée dans le

tableau ci-dessous :

17
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Tableau V : Extension locorégionale chez nos patients dans la série

Extension Nombre de cas
Paroi péritonéale 4
Colon 2
Uretre 1
Ovaires 1
2.2.2. Siege:

Dans notre série, la répartition du siége des masses tumorales intestinales est résumée

dans le tableau suivant :

Tableau VI : Répartition des cas en fonction de la localisation des TIG

Siege Nombre de cas Pourcentage %
Jujénal 14 56%
lléale 9 36%
Duodéno-jujénal 1 4%
Jujéno-iléal 1 4%

Ainsi, on peut résumer les différentes localisations intestinales des tumeurs de notre

série dans la figure 9:

M Jujénale
M lléale
i Jujéno-iléale

M Duodéno-jujénale

Figure 9: Répartition des TIG dans notre série selon leurs localisations
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2.3Gestes réalisés :

2.3.1. Laparotomie exploratrice :

Dans notre série, huit laparotomies exploratrices ont été faites (fig.10), elles ont
objectivé la présence des tumeurs a développement extraluminal chez 2 patients, une masse
sténosante de la région iléo-caecale chez un patient, une collection purulente dans 2 cas, une
carcinose péritonéale étendue prenant tout le gréle et le mésentére chez un patient, et des
adénopathies mésentériques dans 2 cas (Tableau VII).

On s’est contenté de faire des biopsies tumorales et/ou ganglionnaires.

Tableau VII : Résultats de la laparotomie exploratrice de notre série

Anomalie trouvée Nombre de cas Pourcentage %
Tumeur réséquable extraluminale 2 8
Collection purulente 2 8
Masse sténosante 1 4
Carcinose péritonéale 1 4
Métastase hépatique 1 4
Adénopathie mésentérique 2 8

Figure 10(a,b):Tumeur stromale hémorragique d’une patiente dans notre série
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2.3.2. Résection segmentaire :

Ce sont les résections anastomoses réalisant I’exérese carcinologique de la tumeur et
suivie du rétablissement immédiat de la continuité digestive (fig.11). Dans notre série, cet
intervention consiste en six résections jujénales dont le siege est variable commencant depuis
la premiere anse jujénale et allant jusqu’a 50 cm de la jonction iléo-caecale. La longueur du
jéjunum réséqué est variable selon les patients, limitée a quelques centimetres jusqu’a 50 cm.
La résection était aussi iléale dans 4 cas, jujéno-iléale chez deux patients, duodéno-jujéno-
mésentérique chez un patient et une hémicolectomie droite chez un patient pour tumeur de la

derniére anse iléale avec extension rétro péritonéale. (Tableau VIII)

Tableau VIII: Nature de résection réalisée lors du traitement chirurgical des TIG

Geste Nombre de cas Pourcentage%
Résection jujénale 6 24
Résection iléale 4 16
Résection jujéno-iléale 2 8
Résection duodéno-jujéno-iléale 1 4
Hémicolectomie droite 1 4
Résection hépatique (nodule de Tcm) 1 4

Figure 11: Résection segmentaire d’une tumeur du gréle
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2.4. Gestes associés :

Le rétablissement de la continuité digestive était toujours effectué au cours du méme
temps opératoire chez tous les patients opérés par une anastomose termino-terminale. Une

hystérectomie totale avec anexectomie a été faite en méme temps, chez une patiente.

VI. Suites postopératoires immédiates :

La mortalité opératoire était nulle. Les suites opératoires immédiates étaient simples et
sans particularités pour 18 cas dans notre série (72%). Quatre patients ont présenté une
infection postopératoire (16%), les fistules ont été notées sur les dossiers de deux patients

(8%), alors qu’un seul patient a été réopéré pour occlusion sur bride.

Vil. Anatomopathologie :

1. Aspect histologique :

L’examen anatomopathologique a été réalisé chez tous les patients de notre série. Il a
porté sur des pieéces opératoires aprés résection tumorale ou sur des biopsies péritonéales pour
deux patients.

L’exploration chirurgicale et I’étude anatomopathologique des piéces opératoires et des
biopsies avaient trouvé deux cas de tumeurs bénignes et 23 cas des tumeurs malignes (92% de

nos patients). Les résultats de I’étude histologique sont rapportés sur le tableau ci-dessous :

Tableau IX : Types histologiques des tumeurs de I'intestin gréle.

Type histologique Nombre Pourcentage
Tumeurs bénignes Léiomyome 1 4%
Lipome 1 4%
Tumeurs malignes Adénocarcinome 10 40%
Tumeur stromale 10 40%
Tumeurs carcinoides 3 12%
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2. Classification de la tumeur :

La classification en stade PTNM est appliquée seulement aux carcinomes (carcinomes

épidermoides et adénocarcinomes), soit 13 patients dans notre série (52%).

Tableau X: Répartition des patients selon la classification TNM

Stade TNM Nombre de cas Pourcentage %

Stade | TINOMO 0 0
T2NOMO 0 0

Stade |l T3NOMO 5 20
T4NOMO 1 4

Stade Il TINTMO 0 0
T2N1MO 0 0

T3N1MO 1 4

T4N1MO 2 8

Stade IV Tous T, tous N et M+ 4 16

VIIl. Traitement adjuvant :

1. Chimiothérapie adjuvante :

Elle était indiquée chez 22 patients (88%) : En complément de la chirurgie radicale chez

9 malades et a titre palliatif chez 13 patients ayant des métastases (Tableau XI).

Tableau XI : Différents protocoles de chimiothérapie réalisés chez nos patients

Protocole / Drogue Nombre de cas Pourcentage %
FOLFOX 4 6 24
FUFOL 3 12
FOLFIRI 2 8
LV5FU2 1 4
Imatinib (Glivec*) 10 40
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2. Radiothérapie :

La radiothérapie n’a été indiquée chez aucun patient.

IX. Récidive et survie :

Les suites a long terme de nos patients restent difficiles a estimer dans notre contexte
compte tenu du recul insuffisant et d’un suivi aléatoire puisque 36% de nos patients ont été
perdus de vu et méme certains patients ayant bénéficié d’une chimiothérapie adjuvante

associée ont été perdus de vu au décours de cette chimiothérapie

1. Récidive :
Trois patients (12% des cas) avaient présenté une récidive des tumeurs gréliques
maligne, deux parmi eux ont été réopérés pour masse de la fosse iliaque droite et carcinose

péritonéale tres étendu au niveau du mésentére et du mésocolon.

2. Survie :

La mortalité était notée chez patient aprés 6 mois de découverte de la tumeur.
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I. Rappel anatomique : [3,4]

L’intestin gréle est la partie mobile du tube digestif qui fait suite au duodénum au
niveau de I'angle duodéno-jéjunal et se termine au caecum au niveau de l'orifice iléo-caecal.

C’est ’organe de I’absorption alimentaire.

1- Anatomie descriptive :

Le gréle occupe I’étage sous mésocolique, encadré par le colon. C’est un tube de 6m de
long en moyenne. Sa partie initiale de 3 cm du diametre correspond au jéjunum (2/5 de la
longueur), sa partie distale de 2cm de diamétre correspond a I'iléon (3/5 de la longueur).

Du fait de sa longueur et pour pouvoir étre contenu dans la cavité abdominale il est disposé en
plicatures : anses intestinales. Les anses jéjunales sont horizontales, les anses iléales sont
verticales.

La paroi intestinale est constituée de la superficie en profondeur de :

la séreuse : formée par le péritoine viscéral;

la sous séreuse : formée par du tissu conjonctif lache;

- la musculeuse : en 2 couches longitudinales externe et circulaire interne;

- la couche sous-muqueuse : faite de tissu conjonctif lache;

- la muqueuse : faite d’un épithélium cylindrique, sa surface est caractérisée par la
présence de plis circulaires, de villosités et de microvillosités qui augmentent
considérablement la surface d’absorption alimentaire.

Par son extrémité supérieure, I'intestin gréle se continue sans ligne de démarcation avec le

duodénum. L’angle que forme le mésentere avec le mésocolon, ou mieux encore le point ou

les vaisseaux mésentériques supérieurs coupent lintestin gréle, établit cette ligne de
démarcation. Par son extrémité inférieure, il s’ouvre perpendiculairement dans le gros
intestin (fig.12).

L'intestin gréle est mobile, appendu a la paroi postérieure par le mésentere.
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Fig.12 : Anatomie générale de I'intestin gréle [4]

2- Vascularisation et innervation :

Les arteres proviennent de I'artére mésentérique supérieure. Celles jujénales et iléales
sont au nombre de 12 a 15, elles naissent du bord gauche de I’artére mésentérique supérieure
gauche et descendant dans le mésentére. Elles sont richement anastomosées entre elles
formant des arcades de ler, 2eme, 3éme et 4éme ordre. De I'arcade juxta-intestinale, naissent
des vaisseaux perpendiculaires appelés vaisseaux droits. De ces derniers naissent 2 rameaux
pour les 2 faces de l'intestin. Cette disposition anastomotique explique la possibilité de
résection d’'un segment.

Les veines jujénale et iléales disposées en arcades se drainent vers la veine
mésentérique supérieure. Celle-ci est située a droite de I'artere mésentérique supérieure dans
le mésentere.

A partir des ganglions juxta-intestinaux, les collecteurs se drainent dans les ganglions
mésentériques supérieurs puis dans les ganglions lombaires.

L’innervation provient du plexus mésentérique supérieur qui comporte des neurofibres
sympathiques et parasympathiques. A I'intérieur de la paroi, ces nerfs constituent 2 plexus : le
plexus myentérique situé entre les 2 couches de la musculeuse et le plexus sous-muqueux

entérique.

26



Les tumeurs de I'intestin gréle: Aspects épidémiologiques, cliniques et thérapeutiques

3- Anatomie fonctionnelle :

En plus de sa fonction d’absorption, lintestin gréle est doté de mouvements
contractiles :
- des mouvements segmentaires de brassage, et
- des mouvements de propagation d’amont en aval qui assure la progression du chyme :

ondes péristaltiques.

Il. Epidémiologie :

1- Fréquence:

Les tumeurs de lintestin gréle sont rares. Elles comptent pour moins de 5% de
I'ensemble des tumeurs gastro-intestinales [2].

Les données épidémiologiques suggeérent que l'incidence annuelle des tumeurs de
I'intestin gréle est de 2,2 a 5,7 par millions d’habitant par an dans les pays développés [5], avec
une prévalence de 0,6% [6].

Au Maroc, I'incidence annuelle réelle des tumeurs de I’'intestin gréle n’est pas connue,
mais ce type de tumeur constitue de plus en plus un probleme majeur de santé publique, par

I’absence de signes spécifiques et leur évolution longtemps quiescente [7].

2- Age et sexe:

2.1. Age

Les tumeurs de l'intestin gréle peuvent se voir a tout age, mais particulierement chez
les sujets de moyen age.

Selon les séries, I'dge moyen varie entre 34 et 56 ans avec des extrémes allant de 15 a
75 ans [8,9,10,11,12]. Dans notre série, 'dge moyen était de 47,68 ans avec des extrémes

allant de 26 a 77 ans(Tableau XlI).
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Tableau XII : Moyenne d’age des TIG par série

Auteurs Année Age moyen (ans)
Barraya R, (Bourgogne) [8] 1999 65
Ngowe Ngowe.M (YAOUNDE) [9] 2001 56
Raharisolo V. (Madagascar) [10] 2003 36
Elyoussfi.L (CHU Ibn Sina Rabat) [11] 2007 45,72
Zongo.N (CHUYO) [12] 2010 34
Abahssain.H (I.N.O. Rabat) [13] 2011 46
Notre série 2013 47,68

2.2. Sexe :

Les différentes données épidémiologiques révelent des incidences de tumeurs gréliques
voisines pour les deux sexes. Certains auteurs notent une prédominance masculine [11,13,26]

d’autres notent une certaine prédominance féminine [9,10,12,27].

Tableau XIIl : Répartition des TIG par série et selon le sexe

Auteurs Nombre de cas Homme Femme
Ngowe Ngowe.M [9] 10 40% 60%
Raharisolo V. [10] 25 44% 56%
Elyoussfi.L [11] 24 71% 29%
Zongo.N [12] 10 40% 60%
Abahssain.H [13] 27 70,4% 29,6%
Notre série 25 40% 60%

3-Terrain et antécédents pathologiques : [5]

3.1. Facteurs environnementaux

Certaines études de registres ont retrouvé des associations entre la survenu d’une TIG

et certains facteurs professionnels ou comportementaux comme le travail dans le textile ou
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I'agriculture ainsi que la consommation de tabac, de biere et d’alcool fort [14]. D’autres études
suggeérent que la consommation de certains aliments comme la viande rouge, le sucre et les
féculents augmenterait le risque de cancer de I'intestin gréle alors que la consommation de

fibres, fruits, légumes et poissons réduirait ce risque [15].

3.2. Prédispositions génétiques :

3.2.1. Polypose adénomateuse familiale PAF :

C’est une affection autosomique dominante caractérisée par la présence de mutation
d’un géne adenomatous polyposis coli (APC), siégeant sur le bras long du chromosome 5. Elle
est caractérisée par la survenue de centaines polypes adénomateux qui peuvent évoluer vers
des lésions adénocarcinomateuses au niveau colorectal.

Dans notre série, trois patients avaient des antécédents familiaux de PAF.

3.2.2. Cancer colorectal héréditaire non polyposique (HNPC) :

C’est une affection autosomique dominante due a la mutation constitutionnelle du géne
MISMATCH REPAIR, ce gene est impliqué dans le systéme de réparation des mésappariements
de I’ADN.Chez les patients atteints du syndrome HNPCC, le risque relatif de développer une
tumeur maligne de I'intestin gréle est variable selon les études [16 ,17] Il n’est pas recommandé

d’effectuer un dépistage systématique des TIG chez les patients atteints de syndrome HNPCC.

3.2.3. Syndrome de Peutz-Jeghers :

Ce syndrome de transmission autosomique est caractérisé par la présence d’une
hyperpigmentation cutanéomuqueuse seule ou associée a des polypes intestinaux

hamartomateux.

3.2.4. Autres prédispositions :

En dehors d’une prédisposition génétique, les adénomes de l'intestin gréle en cas de
grande taille, de contingent villeux ou de localisation périampullaire présentent également un

risque de dégénérescence [18].
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3.3. Maladies prédisposantes:

3.3.1. Maladie du Crohn:

La maladie de Crohn apres une évolution d’une durée supérieure a 10 et surtout 20 ans
entraine un risque augmenté des tumeurs de I'intestin gréle [19,20].

Dans notre série, seulement un patient était suivi pour maladie de Crohn.

3.3.2. Maladie cceliaque :

La maladie cceliaque entraine un risque augmenté des tumeurs du gréle, en particulier
en cas de mauvaise observance du régime sans gluten. Chez les patients atteints de maladie
ceeliaque, le risque relatif de développer une TIG comparé a la population générale a été évalué

a 10 dans une étude de registre suédoise avec un suivi moyen de 9,8 ans [21].

I1l. Anatomopathologie :

Le diagnostic de certitude d’une tumeur n’est pas porté qu’aprés I’étude histologique
effectuée soit sur une biopsie soit sur piece opératoire. Dans notre série, il a été réalisé chez
tous les patients.

Les TIG se développent a partir de n’importe quelle couche de I'intestin gréle. Elles
peuvent étre bénignes ou malignes. Leur fréquence et leur siége sont variables selon le type

histologique.

1- Siege des TIG:

La majorité des statistiques concernant les TIG parle de la prédominance du siege au
niveau de I’iléon [7,9,10,11,12,13]. D’autres séries ont noté le jéjunum comme siege fréquent

des TIG [1,22,26].

1.1. Formes jéjunales:

Elles se traduisent par des manifestations d’obstruction proximale: nausées,
vomissements alimentaires et bilieux, éructations. Le météorisme abdominal est minime voir

absent.
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Les types histologiques de tumeurs les plus rencontrées au niveau du jéjunum sont : les

adénocarcinomes, les léiomyomes, les hémangiomes et les lymphomes [5].

1.2. Formes iléales :

Se traduisent souvent par un syndrome de Koenig, vomissements tardifs, ballonnement
abdominal et troubles de transit marqués. Les types histologiques de tumeurs les plus
rencontrées a ce niveau sont: les lymphomes de burkitt, les lipomes et les tumeurs carcinoides
[5].

Les autres tumeurs peuvent siéger sur toute la longueur du gréle méme sans siége
prédilectif.

Dans notre série 56% des tumeurs siégent au niveau du jéjunum, 36% au niveau de
I'iléon et 8% au niveau de sieges multiples. Le tableau XIV représente les différents siéges des

tumeurs de I'intestin gréle dans les séries d’étude.

Tableau XIV : Sieges des tumeurs de I'intestin gréle dans les séries d’étude

Auteurs Jéjunum lléon Autres
Barraya [8] 13,6 % 34,3 % 51,9%
Ngowe Ngowe [9] 20 % 50 % 30 %
Raharisolo [10] 10 % 25 % 65 %
Elyoussfi. [11] 41,66 % 37,5 % 20,83 %
Notre série 56 % 36 % 8 %

2- Tumeurs malignes:

Les tumeurs malignes de [Iintestin gréle (TMIG) sont des tumeurs rares, elles
représentent 1 a 5% de toutes les tumeurs du tube digestifs [23].

La fréguence respective des différentes variétés de tumeur est difficile a établir. Dans
notre série, il y’avait une prédominance des adénocarcinomes et des tumeurs stromales avec le

méme pourcentage 40% (Tableau XV).
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Tableau XV : Pourcentage des types histologiques des tumeurs malignes dans les séries

d’étude nationales et internationales

Barraya | NgoweNgowe | Raharisolo | Elyoussfi | Abahssain | Notre série
(8] [9] [10] [11] [13]

1999 2001 2003 2007 2011 2013
Adénocarcinome 39,5% 0% 32% 29% 14,8% 40%
Carcinoide 26,2% 10% 12% 10% 7,4% 12%
Lymphome 18,6% 0% 44% 32% 63% 0%
Tumeurs stromales 0% 0% 0% 5% 7,4% 40%
Léiomyosarcome 10,5% 10% 4% 0% 7,4% 0%
Schwanome malin 0% 0% 4% 0% 0% 0%
Métastases 0% 0% 0% 19% 0% 0%
Autres 2,8% 0% 4% 5% 0% 0%

En outre, I’étude des registres de cancers [24,25] montre que les tumeurs sont classées

par ordre de fréquence comme suit :

2.1l es adénocarcinomes :

Ce sont les tumeurs malignes primitives les plus fréquentes de I'intestin gréle (40%) si

I'on inclut le duodénum, devant les carcinoides, les lymphomes, les tumeurs conjonctives

dégénérées et les métastases du gréle [24]. L'dge de découverte est habituellement entre 60 et

70 ans. La fréquence des adénocarcinomes du gréle tombe seulement entre 15% et 20% dans

I’iléon [6].

2.1.1. Macroscopie[11]:

- Formes bourgeonnantes polylobées a développement endoluminal

- Formes sténosantes circonférentielles ulcéro-bourgeonnantes

pomme » avec délimitation nette en distension d’amont.

«en trognon de

- Formes sténosantes circonférentielles courtes annulaires, visibles indirectement par le

syndrome d’obstacle qu’elles déterminent.
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2.1.2. Microscopie :

La prolifération tumorale est généralement bien différenciée et elle est appelée
adénocarcinome liberkiihnien. Elle est faite de cellules basophiles, cylindriques, disposées en
structures glandulaires, papillaires ou polyadénoides.

La figure suivante (Fig.13) nous présente l'aspect histologique d’un adénocarcinome
grélique chez un patient 4gé de 67 ans, et qui montre un aspect macroscopique (a) végétant de
la muqueuse avec en microscopie (b) des infiltrations néoplasiques touchant la muqueuse et la

musculeuse [25].

{a) (b)

Fig.13 : Aspects peropératoire (a) et histologique (b) d’un adénocarcinome grélique [25]

2.1.3. Classification TNM
La classification Tumor-Nodes-Metastases TNM (UICC 2009) ne s’applique qu’aux

carcinomes [1,5,24,238].

= Tx :renseignements insuffisants pour classer la tumeur primitive
= TO : pas de signes de tumeur primitive
= Tis : carcinome in situ
= T1 :invasion de la muqueuse ou de la sous muqueuse
e Tla: Tumeur envahissant la muqueuse
e T1b: Tumeur envahissant la sous muqueuse

= T2 :invasion de la musculeuse
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= T3 :invasion de la sous séreuse ou extension au tissu périmusculaire extra péritonéale
<2cm (mésentere dans le cas du jéjunum ou de I'iléon, ou rétropéritoine dans le cas du
duodénum)

= T4 : Perforation du péritoine viscéral ou atteinte d’un organe de voisinage (autre anse
intestinale, mésentere, rétropéritoine >2cm ou paroi abdominale au travers de la

séreuse, et dans le cas du duodénum seulement, envahissement du pancréas)

= NO : pas de métastases ganglionnaires
= N1 : atteinte de 1 a 3 ganglions lymphatiques régionaux

= N2 : atteinte de 4 ou plus ganglions lymphatiques régionaux

= MO : pas de métastases

= M1 : métastases a distance (dont ganglions sus—claviculaires)

Stade | : TINOMO
T2NOMO

Stade Il : T3NOMO
T4NOMO

Stade lll : Tous T, NTMO

Stade IV : Tous T, tous N et M+

Selon les recommandations de I'UICC, I’examen d’au moins 6 ganglions régionaux est
nécessaire a [I’évaluation correcte du statut ganglionnaire. Cependant, en absence
d’envahissement ganglionnaire, méme si le nombre de ganglions habituellement examinés
n’est pas atteint, la tumeur sera classée pNO [29].

La classification TNM a I’avantage de faire I'objet d’un consensus international et d’étre
sensiblement identique par tous les segments du tube digestif.

Dans notre série la classification TNM a été précisée chez 13 patients, soit 52% de nos

malades.
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2.2. Les tumeurs carcinoides ou neuroendocrines :

Ces tumeurs, qui représentent 20% a 30% des tumeurs malignes du gréle [32], ont été
dénommées carcinoides en 1907 par Oberdorfer pour évoquer le caractére « malin atténué » de
ces lésions, capables de métastases hépatiques et ganglionnaires mésentériques contrastant
avec un potentiel évolutif faible (survie parfois supérieure a 15 ans) [24].

Dans notre série, seulement 12% des patients avaient des tumeurs carcinoides.

2.2.1. Siége:

Les tumeurs carcinoides sont situées dans 67% des cas dans le tube digestif (25% dans
I'arbre bronchique). Parmi les atteintes du tractus gastro-intestinal, le siege préférentiel est
I'intestin gréle (42%), puis I'appendice (40%), le rectum (27%), enfin I’estomac (8,7%).

Sur le gréle, les localisations sont pour 85% iléales terminales, parfois dans un

diverticule de Meckel. [30]

2.2.2. Macroscopie :

Les tumeurs carcinoides sont des tumeurs neuroendocrines bien différenciées,
développées aux dépens des cellules entéro-chromaffines du tube digestif, appartenant au
systeme APUD (amine precursor uptake decarboxyation) [30].

La tumeur est en régle inférieure a 5cm, ronde ou polypoide, a contours bien limités,

non encapsulée, ferme, homogene, de couleur jaune ou gris-brun (fig.14).

Fig.14 : Piece opératoire d’une tumeur carcinoide du gréle [30]
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Dans 30% des cas, la tumeur est multiple et ces Iésions multiples siégent généralement
sur le méme segment digestif suggérant la possibilité d’'une tumeur primitive unique
compliquée de métastases muqueuses. Elle siege dans la couche profonde de la muqueuse ou
la sous muqueuse, peut infiltrer toutes les couches de la paroi et entrainer une réaction

desmoplastique rétractant la séreuse et la musculeuse [24].

2.2.3. Microscopie :

Les tumeurs carcinoides sont constituées de cellules épithéliales monomorphes (fig.15).
L’origine neuroendocrine peut étre démontrée par I’étude en microscopie électronique qui
révéle la présence des grains sécrétoires cytoplasmiques, ou par I’étude immunohistochimique
qui peut montrer la présence de différents peptides (somatostatine, gastrine, peptide

intestinale vasoactif VIP, Adenocorticotrophic hormone ACTH...) [31]

Fig.15 : Tumeur carcinoide du gréle [25]

(@ :Une lésion arrondie de 1,5 cm provenant de lai p&oale sans effacement de la
muqueuse .

(b) :Envahissement néoplasique de la sous-muqueuse avec extensiamuaale (fleches).
Pas d'atteinte de I'épithélium de surface

(c) : Des anticorps Chromogranine confirme le diajo@® tumeurs carcinoides

2.3._Les lymphomes :

Les lymphomes constituent 10 a 30% des tumeurs du gréle [2], et 45% des patients

atteints de lymphomes non hodgkiniens (LNH) ganglionnaires ont en réalité une atteinte
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digestive. L’atteinte lymphomateuse primitive du gréle ne représente que 8% des cas environ
[24].

Sur le gréle, les structures lymphoides siegent sur la partie profonde de la muqueuse et
de la sous muqueuse. L’extension peut étre nodulaire, endoluminale ou vers la séreuse
extraluminale. Comme ces tumeurs n’entrainent pas de stromaréaction fibreuse, il n’y a en
régle pas de complication occlusive sauf en cas d’invagination.

Dans notre série, il n’avait pas des cas de lymphome intestinal.

2.3.1. Physiopathologie[30] :

Trois notions sous tendent la physiopathologie des proliférations lymphomateuses :

- Un lymphome est développé a partir d’un équivalent normal d’une cellule du tissu
lymphoide

- Des anomalies génétiques sous tendent la transformation maligne et déreglent
I’lhoméostasie cellulaire

- Des entités sont définies identifiant des proliférations lymphomateuses répondant a des
aspects histopathologiques, immunophénotypiques, cytogénétiques et moléculaires

spécifiques et a une évolution clinique caractéristique.

2.3.2. Classification[11,24,34,35]:
De nombreuses classifications de ces proliférations tumorales ont été proposées,
récemment la classification de ’OMS intégre les 3 notions définies plus haut et distingue :
- Les lymphomes développés aux dépens des cellules lymphoides précurseurs B ou T : les
lymphomes/ leucémie lymphoblastiques B ou T.
- Les lymphomes B périphériques :
» Pré-centre germinatifs ou développés aux dépens de lymphocytes B vierges :
lymphomes a cellules du manteau, leucémie lymphoide chronique.
« D’origine centro-folliculaire : lymphome folliculaire a petites ou grandes cellules
» Post-centre germinatif ou a cellule B mémoire
 Lymphome du tissu lymphoide associé aux muqueuses (lymphome du MALT par

exemple).

37



Les tumeurs de I'intestin gréle: Aspects épidémiologiques, cliniques et thérapeutiques

- Les lymphomes T périphériques :

développés aux dépens de différentes sous

populations lymphocytaires de nature T : CD4, CD8, CD8 cytotoxique, Natural Killer.

2.3.3. Caractéristiques :

a) Lymphome de la zone marginale du « mucosa associated lympoid tissue MALT»

Ce sont des lymphomes B naissant de la zone marginale des follicules lymphoides extra

ganglionnaires, ayant un phénotype identique. Dans les pays occidentaux, I'intestin gréle est la

seconde localisation digestive (20% a 30% des cas) des lymphomes du MALT apreés I’estomac. Il

s’agit le plus souvent de tumeurs localisées. Contrairement a leur localisation gastrique, la

majorité des lymphomes du gréle sont de haut grade du diagnostic. Les symptomes sont tardifs

et la maladie peut se révéler a I'occasion d’une complication.

L’épaississement pariétal est homogene, peu rehaussé et il n’y a en régle pas de

retentissement mécanique d’amont comme le montre I’absence de contingent fibreux intra

Iésionnel (fig. 16).
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Fig.16 : Aspect histologique d’un lymphome de MALT [24]

b) Lymphome de la zone du manteau :

Ce sous type était appelé auparavant « polypose lymphomateuse maligne » ou «

lymphome centrocyique ». Il représente moins de 5% des lymphomes digestifs. Il s’agit d’une

infiltration diffuse par des cellules lymphoides B dont le phénotype est celui des lymphocytes

de la zone de marteau. Les lésions sont souvent plurifocales ou diffuses sur le tube digestif, le
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gréle étant touché dans 90% des cas. Une extension extra-digestive est fréquente (80%) au
diagnostic.
c¢) Lymphome de Burkitt :

Deux formes existent : I'une est endémique (Afrique Noire) liée au virus Epstein Barr
EBV, et se présente sous forme d’une tumeur de la joue, I'autre est sporadique non liée a I'EBV
et se développe dans I'abdomen. Dans ce dernier groupe, I'atteinte est plus fréquente chez
I'enfant et 'immunodéprimé. L’atteinte est surtout ganglionnaire, parfois intestinale et

prédominent alors sur la région iléo-caecale.

d) Lymphome folliculaire :

Les cellules tumorales ont pour phénotype CD5, CD10+ CFD+. L’atteinte est souvent

disséminée, ganglionnaire, médullaire. L'évolution est souvent indolente.

e) LymphomeT:

La majorité des lymphomes T du gréle est associée aux entéropathies. Le risque de
lymphome T est augmenté de plus de 40 fois au cours de la maladie ceeliaque non traitée. Il est
considérablement réduit lorsque le régime sans gluten est bien suivi. Les Iésions sieégent le plus
souvent sur le jéjunum, sont souvent multifocale. Généralement, les lymphomes T du gréle sont

exceptionnels.

2.4. Les tumeurs stromales ou Gastro-intestinal stromalumors (GIST) [36]:

Les GIST dont des tumeurs conjonctives a cellules fusiformes développées a partir des
cellules « pace maker » de I'intestin gréle (cellule de Cajal). Elles représentent trois—quarts des
tumeurs conjonctives du tube digestif. Elles surviennent a tout age, avec un pic de fréquence
entre 50 et 60 ans.

La classification de ’OMS des tumeurs digestives [37] individualise les GIST au sein des
tumeurs conjonctives et les caractérise par leur expression du marqueur CD117 (protéine Kit ou
c-KIT). Seules les tumeurs c-Kit positives sont considérées comme GIST sauf cas exceptionnels.
Le consensus international (2002) a proposé de considérer toute GIST comme possédant un
risque potentiel de malignité. [38]

Dans notre série 10 malades avaient des tumeurs stromales, soit 40% de nos patients.
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2.4.1. Macroscopie : (Figure 17, a)

Les tumeurs stromales se développent principalement a partir de la musculeuse du tube
digestif. Elles sont habituellement bien limitées, formées d’un tissu fasciculé, parfois entourées
d’une pseudo-capsule. Elles peuvent avoir une croissance endophytique vers la lumiere, ou

exophytique ou mixte. Leur taille varie de quelques millimétres a plus de 30 cm [39,40].

2.4.2. Microscopie : (Figure 17, b)

La tumeur est constituée le plus souvent d’une prolifération des cellules fusiformes,
plus rarement épithéloides. Les degrés de différenciation sont variables : tumeurs différenciées
d’allure myoide, neurogéne ou de type plexus ganglionnaire, tumeurs de différenciation
incomplete ou indifférenciées. Ces aspects variés peuvent étre mélangés au sein d’une seule

tumeur [39,40].

2.4.3. Immunohistologie (Figure 17, ¢ [41]

En cas de tumeur digestive d’aspect macroscopique et histologique compatible avec le
diagnostic de tumeur stromale, un immunomarquage CD34 et CD117 (c-kit), doit étre
recherché.

L’expression de CD117 dans la tumeur est typiquement cytoplasmique, présente
généralement dans la majorité des cellules. Les tumeurs a cellules fusiformes CD117 négatives
peuvent étre positives pour la protéine S-100, arguments respectivement en faveur du
diagnostic de [éiomyome et de tumeur nerveuse. Ces deux marqueurs sont généralement
négatifs dans les tumeurs stromales.

L'immunomarquage ne remplace donc pas I’analyse histologique et la corrélation
clinique, mais est un outil supplémentaire pour la caractérisation tumorale. D’autres tumeurs
extradigestives ont une positivité marquée pour le CD117, comme les carcinomes pulmonaires

ou les séminomes.
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Fig.17 : Tumeur stromale du jéjunum [25]

(a) masse tumorale de I'anse jéjunale, montrant un noyau intérieur bien défini, entouré
d’un grand tissu solide avec remaniements nécrotiques et hémorragiques
(b) Infiltration de la sous muqueuse sans atteinte de I’épithélium et de la muqueuse.

(c) Une tache des anticorps CD-117 confirme le diagnostic de GIST

2.5. Léiomyosarcomeg24,2]

Les Léiomyosarcomes représentent 75% des sarcomes digestifs. lls sont difficiles a
différencier des [éiomyomes, en I'absence de métastase.

Elles sont le plus souvent asymptomatiques. Une atteinte intestinale isolée sans lésion
cutanée est rare (10%). Les localisations au gréle du sarcome de Kaposi se rencontrent au cours
du sida, associées a une atteinte cutanéomuqueuse.

Dans notre série, il n’y avait pas de cas de l[éiomyosarcomes.

2.5.1. Macroscopie :

Masse abdominale refoulant les anses du gréle et comportant une ulcération

endoluminale profonde anfractueuse, certaines formes sont trés nécrotiques.
2.5.2. Microscopie :

L’aspect est celui de plis épaissis, associés ou non a des nodules sous muqueux

ombiliqués ou ulcérés, a des rigidités localisées en plaques ou circonférentielles, parfois a
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I'origine d’une occlusion. Les Iésions sont hypervasculaires aprés injection de produit de
contraste.
Les autres sarcomes du gréle sont des tumeurs tres rares : fibrosarcomes,

angiosarcomes, hémangio-péricytomes, liposarcomes et rhabdomyosarcomes. [42,43]

2.6. Les métastase§24]

Ce sont des lésions tumorales uniques ou multiples du gréle, correspondant a une
extension par voie lymphatique ou hématogéne (et non a I’extension par contiguité d’une
tumeur primitive voisine ou d’une carcinomatose péritonéale).

Les pathologies les plus fréquentes sont : les mélanomes, les tumeurs malpighiennes
(col utérin, bronchique ou esophagienne), et les adénocarcinomes (rein, sein, colorectal,
estomac, pancréas, vésicule biliaire)

Les métastases les plus fréquentes sont représentées par les localisations secondaires
des mélanomes (fig.18). L’aspect macroscopique des métastases des mélanomes est représenté
par des Iésions multiples, d’aspect polypoide sessile, de taille variable, pigmentées ou

amélaniques.

Fig.18 : Anses iléales et masses réséquées provenant de la paroi intestinale chez une femme avec

un diagnostic antérieur d'un mélanome cutané [25]
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3- Tumeurs bénignes: [2,44].

Dans les séries autoptiques, les tumeurs bénignes représentent 60 a 75% des tumeurs
de l'intestin gréle, la plupart d’entre elles étant restées parfaitement asymptomatiques. Dans
les séries chirurgicales, elles ne représentent que 25 a 40% des tumeurs du gréle. Les plus
fréquentes sont les adénomes, les [éiomyomes et les lipomes.

Dans notre série, juste 8% de nos patients avaient des tumeurs bénignes.

3.1. Les adénomes (ou polypes adénoeusd) [44]:

Il s’agit des polypes les plus fréquents de I'intestin gréle. Comme dans le colon, ils se
développent a partir des glandes muqueuses de Brunner, et se caractérisent par une dysplasie
survenant sur une architecture de type tubuleux, tubulovilleux ou villeux. Cette dysplasie fait le
lit de la transformation maligne. La composante villeuse dont la proportion doit étre spécifiée,
est un élément essentiel de cette transformation. Un autre facteur prédictif de transformation
maligne est la taille du polype.

La plupart des adénomes surviennent de facon sporadique, mais ils sont observés aussi

dans certaines maladies héréditaires comme la PAF et ses variantes.

3.2. Les Iéiomyomeq 2]

Les léiomyomes représentent un tiers de I'ensemble des tumeurs bénignes
symptomatiques. lls sont trouvés tout le long de I'intestin gréle, avec une prédominance dans le
jéjunum. Ces tumeurs sont le plus souvent découvertes aprés 40 ans, avec une fréquence a peu
pres égale pour les deux sexes.

Macroscopiquement, elles apparaissent comme des tumeurs sous-mugqueuses ou Sous-
séreuses, souvent volumineuses (plusieurs centimeétres), avec un développement intraluminal,
polypoide ou extramural, réalisant parfois un aspect en « sablier ». Il s'agit le plus souvent de
lésions solitaires, mais des formes multiples ont été rapportées. Bien que la tumeur se
développe aux dépens de la musculeuse, la possibilité d'ulcération ou de nécrose centrale
explique le risque d'hémorragie digestive, circonstance révélatrice la plus fréquente de ces

tumeurs (fig.19).

43



Les tumeurs de I'intestin gréle: Aspects épidémiologiques, cliniques et thérapeutiques

Fig.19 : Léiomyome iléale. Le scanner montre le caractére hypervasculaire de la [ésion

alimentée principalement par une branche de |'artére mésentérigue inférieure [24]

En dehors de l'examen histologique de la piece de résection, il est impossible de
différencier cette tumeur bénigne d'un léiomyosarcome. Les léiomyomes se présentent comme
des tumeurs constituées de cellules allongées, fusiformes, a noyau oblong, disposées en
faisceaux.

Dans notre série, un seul cas de léiomyome jéjunal a été enregistré.

3.3 Les lipomes :

Les lipomes sont des tumeurs sous-muqueuses bénignes formées a partir d’un tissu
adipeux mature bien circonscrit. De localisation souvent iléale, les lipomes peuvent étre
pédiculés ou sessiles, de développement sous muqueux, donnant a la muqueuse un aspect
jaunatre.

Ces polypes peuvent parfois étre ulcérés ou nécrosés au centre, rendant le diagnostic
un peu plus difficile. Histologiquement, elles sont constituées d’une masse d’adipocytes adultes
entourées d’une capsule fibreuse.

Cliniquement, ils sont asymptomatiques ou produisent trés rarement des symptomes a
type de douleurs abdominales ou d’occlusion.

Un seul cas de lipome iléal a été enregistré dans notre série.
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3.4. Les tumeurs nerveuses

Ces tumeurs représentent 3 a 6 % des tumeurs bénignes de l'intestin gréle. Ce sont, par
ordre de fréquence décroissante, les neurofibromes, les Schwannomes (ou neurinomes) et les
ganglioneuromes.

Les ganglioneuromes sont des tumeurs d’aspect endocrine, plus souvent trouvées dans
la paroi duodénale, qui peuvent s'inscrire dans le cadre d'une endocrinopathie multiple
héréditaire de type NEM (néoplasie endocrinienne multiple). Les schwannomes prédominent au
niveau du duodénum et du jéjunum proximal. La distinction histologique avec les schwannomes
étant parfois difficile. En immunohistochimie, les protéines neurogéniques expriment la

protéine S-100. Les schwannomes ont le potentiel de malignité le plus élevé.

3.5. Les hamartomes

Les hamartomes sont des formations d'allure tumorale, mais en réalité malformatives et
non néoplasiques, constituées par un mélange des différents éléments du tissu normal avec un
excés d'un ou plusieurs de ses constituants. Les polypes juvéniles hamartomateux sont
caractérisés par un élément central constitué d'une prolifération issue de la muscularis
mucosae. lIs surviennent dans le cadre de polyposes multiples (fig.20).

Les polypes sont en nombre variable, de coloration rouge, mesurant de 0,1 a plusieurs
centimeétres, et se situent plus particulierement dans le duodénum et l'intestin gréle mais sont
également trouvés dans le cblon et I'estomac. Leur volume augmentant progressivement, ils
peuvent former des conglomérats de plusieurs centimetres de diameétre.

La survenue de tumeurs malignes est possible, et semble provenir de polypes
adénomateux synchrones ou de polypes hamartomateux ayant un contingent adénomateux.
Des hamartomes de l'intestin gréle sont également trouvés dans la polypose juvénile diffuse,

dont les premiers symptoémes digestifs apparaissent plus précocement, des I'enfance.
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Fig.20: Histologie d’un polype hamartomateux tubulovilleuse avec des axes villositaires

parcourus par fibres musculaires lisses issues de la musculaire muqueuse [44]

3.6. Autres

Il s'agit de tumeurs plus rares. Les hémangiomes se révelent habituellement par une
hémorragie digestive. Les lymphangiomes, fibromes, xanthomes sont le plus souvent
asymptomatiques et découverts fortuitement lors d'interventions chirurgicales ou au cours

d'autopsies.

IV. Etude clinique :

1- Délai diagnostique:

Le délai moyen de consultation dans notre série est de 9 mois avec des extrémes de
deux jours a trois ans. Ce délai est relativement élevé comparé a la littérature, il est pour
Abahssain [13] de 6mois (0-96 mois), de 8 mois pour ZONGO [12].

Ceci peut étre expliqué par le fait que les symptomes que présente le patient sont
souvent banalisés par celui-ci, voir par le médecin consulté. Mais également a I'absence de
I’éducation sanitaire, au niveau socio-économique le plus souvent bas des malades, qui les

empéche de consulter et/ou d’effectuer les investigations nécessaires au diagnostic.

46



Les tumeurs de I'intestin gréle: Aspects épidémiologiques, cliniques et thérapeutiques

2- Signes fonctionnels:

Cliniquement, le gréle est considéré comme la zone muette du tube digestif, aussi les
tumeurs restent longtemps asymptomatiques. Les circonstances de découverte dépendent en

partie de la nature de la tumeur, de sa taille et de son siege.

2.1. Les douleurs abdominales :

Déclenchées par la prise alimentaire, n'ont généralement ni caractere ni topographie
particuliere, présentes dans plus de la moitié des cas, traduisant une observation progressive
de la lumiere intestinale, mais pouvant aussi étre en rapport avec des phénomeénes
inflammatoires secondaires a l'ulcération ou la nécrose tumorale. [26]

Les douleurs abdominales étaient présentes chez 72% des patients de notre série.
Abahssain [13] révele ce signe chez 77,8% de ses malades, alors que Ngowe Ngowe [9] révéle

les douleurs abdominales chez tous les patients de la série.

2.2. Les troubles de transit :

IIs sont révélateurs dans 1/3 des cas, sous forme d’épisodes de diarrhées ou de
constipation, ils sont évocateurs par leur alternance et surtout lorsqu’il y a un syndrome de
Koenig. [26]

Dans notre série, 48% de nos patients avaient des troubles de transit (28% alternance

diarrhées constipation, 20% diarrhées).

2.3. Hémorragie digestive :

A type de Moelena ou de Rectorragies, habituellement occultes et distillantes.
L’hémorragie est responsable d’'une anémie chronique ferriprive pour laquelle les explorations
esogastriques et coliques sont restées négatives.

Plus rarement, c’est une hémorragie abondante, qui pose alors un probleme de stratégie
diagnostique plus difficile a résoudre car survenant dans un contexte d’urgence, comme c’est
le cas d’'un de nos patients qui a nécessité la transfusion de 25 culots globulaires avant

I'intervention chirurgicale.
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La récidive hémorragique est la régle, elle permet d’apprécier rétrospectivement le
retard diagnostic [26].
Dans notre série, 12% de nos patients ont présenté des hémorragies digestives, parmi

eux, un patient a été hospitalisé en urgence pour choc hémorragique.

2.4. Masse abdominalg26] :

Révélatrice dans 44% des cas dans notre série. La masse est de taille variable, mobile et
grossierement réguliere. Elle peut correspondre au boudin d’une invagination intestinale

chronique, ce qui n’a été rapporté chez aucun cas de nos patients.

2.5. Tableau d’'urgence chirurgicale :

Sous forme d’occlusion intestinale aigue ou péritonite par perforation du gréle.
L’occlusion intestinale était présente chez 32% de nos patients, elle peut brutalement révéler la
tumeur du fait de I'obstruction complete de I'intestin gréle par la Iésion ou, plus souvent d’un
accident d’invagination intestinale. [2]

Les péritonites par perforation sont beaucoup plus rares (8,33%). Elles surviennent

essentiellement dans les lymphomes et les Iéiomyosarcomes [26].

2.6. Vomissements :

Sont surtout I'apanage des tumeurs proximales. lls étaient présents chez 8% de nos

patients.

2.7. Autres :

Dans notre série, les patients n’ont pas présenté d’autres signes observés aussi au
cours des tumeurs de lintestin gréle tels que: les signes des syndromes de Koenig et
carcinoide :

- Le syndrome de Koenig : évocateur d’une sténose de l'intestin gréle, est caractérisé par
une douleur d’horaire postprandiale, dont l'intensité s’accroit peu a peu vagues
successives et qui cede brusquement avec un bruit de vidange.

- Syndrome carcinoide : dans les tumeurs carcinoide (flush, diarrhées motrice et atteinte

cardiaque).
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Le tableau XVI représente les différents signes cliniques des tumeurs de I'intestin gréle dans les

différentes séries étudiées.

Tableau XVI: Répartition des signes clinigues des TIG dans les séries étudiés

NgoweNgowe[9] Raharisolo[10] | Zongo[12] | Abahssain[13] | Notre série

2001 2003 2010 2011 2013
Douleurs abdominales 100 % 13,3% 90 % 77,8 % 72 %
Troubles de transit 70 % 12 % - - 48 %
Occlusion intestinale 60 % 33,3% 70 % 37 % 32%
Hémorragies digestives - - - 37 % 12%
Masse abdominale 20 % 26,7 % - - 44 %
Vomissements 80 % - 70 % - 8%

3- Signes généraux:

On peut trouver des signes généraux : fievre, paleur cutanéo-muqueuse, anorexie,

asthénie et amaigrissement, qui font suspecter une tumeur profonde dont il faudrait chercher

I'origine.

Dans notre série, 60% de nos patients avaient présenté une altération de I’état général.

La fievre était présente chez deux patients alors que 32% des patients avaient une paleur

cutanéo—muqueuse.

4- Signes physiques:

Au cours des tumeurs de I'intestin gréle, 'examen physique peut étre tout a fait normal,

surtout pour les tumeurs asymptomatiques et de découverte fortuite en peropératoire.

Cependant, pour d’autres cas, I’examen abdominal peut trouver :

- Une sensibilité abdominale

- Une masse abdominale dont il confirmera les caracteres : taille, contours, sensibilité,

mobilité par rapport aux plans profonds et superficiels.

- Un ballonnement abdominal
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- Une défense abdominale
- Un tympanisme, des bruits hydroaériques
L’examen des aires ganglionnaires est trés important, a la recherche de métastases

ganglionnaires, éventuellement in ganglion de Troisier.

5- Diagnostic différentiel:

Il est important d’établir un diagnostic étiologique autre que les TIG, qui peut parfois
modifier I'indication thérapeutique [45]. Ainsi d’autres diagnostics peuvent présenter un

tableau similaire :

5.1. Les Pseudotumeurs inflammatoiresMaladie du Crohn, polypes fibroinflammatoires

Le gréle est touché dans prés de 80% des maladies de Crohn mais cette atteinte n’est
strictement iléo-jéjunale que dans 1 sur 3. Dans 20 a 30% des maladies de Crohn, des lésions
proctologiques (fissures, fistules anales, abcés péri rectaux) sont présentes, un peu plus
fréquemment dans les atteintes coliques et rectales.

La cancérisation d’une maladie de Crohn du gréle est exceptionnelle mais possible en
particulier dans les atteintes chroniques massive de I'iléon avec trajets fistuleux multiples. Une
augmentation de la fréquence des lymphomes et des leucémies a également été rapportée.

Le polype fibro-inflammatoire est une lésion rare et bénigne du tube digestif, développé
a partir de la sous muqueuse, habituellement rencontré chez I’adulte au cours des cinquiéme et
sixieme décennies. Il se caractérise histologiquement par [I’association d’un infiltrat

inflammatoire polymorphe parfois riche en polynucléaires éosinophiles. [46]

5.2. Les tumeurs du mésenterd 2]

Se caractérisent par I’existence d’une ascite mucineuse récidivante et insidieuse, une
servie assez prolongée due a I'absence de métastases a distance. Dans 90% des cas, une
tumeur maligne mucosécrétante (cystadénocarcinome) ovarienne ou appendiculaire est la cause
de cette affection. L’évolution de la maladie est difficile a préciser compte tenu de ses
nombreuses étiologies. Le traitement est chirurgical grace a une résection large des lésions

péritonéales, permet le meilleur pronostic.
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5.3. Endométriosef24]

Touche rarement l'intestin gréle (15% des cas d’endométriose digestive). L’atteinte est
surtout iléale, et réalise un épaississement pariétal d’allure tumoral, trompeur car trés voisin de
I’aspect d’'un adénocarcinome.

La classique exacerbation des symptomes en période menstruelle est trés inconstante.
Aussi, si I’endométriose n’est pas antérieurement connue, c’est bien souvent l'intervention

chirurgicale qui redresse le diagnostic.

5.4. Amylos¢24]
L’'amylose digestive peut étre a l'origine de pseudotumeurs associées ou non a des
épaississements diffus des parois des anses. Les biopsies endoscopiques montrent les dépots

extracellulaires caractéristiques colorés par le rouge Congo.

5.5. Anquillulosd24]

Liée a une invasion de la muqueuse intestinale par des nématodes du genre
Strongyloides Stercoralis, I’anguillulose peut réaliser de véritables masses pseudotumorales de
la région iléocaecale. Cette affection est surtout répandue dans les régions tropicales et
subtropicales. Le diagnostic repose sur une hyper éosinophilie sanguine et I’examen

parasitologique des selles. Le traitement de premiere intention fait appel a I'ivermectine.

V. Etude paraclinique :

1- Biologie:

Elle n’est pas faite a visée diagnostique, mais elle peut apporter des éléments positifs
orientant vers une étiologie précise (une hyperleucocytose en cas de foyers de suppuration).
Elle permet également d’apprécier I’état physiologique du malade et de mesurer le
retentissement. La méconnaissance d’un déséquilibre peut étre a I'origine de perturbations

graves postopératoires méme pour des cas apparemment favorables.
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1.1. Hémogramme :

Peut montrer une anémie hypochrome microcytaire (60% de nos patients), ou une

hyperleucocytose si infection (12% de nos patients).

1.2. lonogramme sanguin :

Montre souvent un syndrome de malabsorption : hypoprotidémie (24% de nos patients)
avec hypoalbuminémie associée, hypocalcémie, carence vitaminiques, principalement en cas

d’infiltration diffuse du gréle (lymphome).

1.3. Marqueurs Tumoraux [47]:

Les marqueurs tumoraux sériques sont des molécules le plus souvent glycoprotéiques
témoins de la maladie cancéreuse. De nombreux marqueurs tumoraux ont été décrits ces 30
derniéres années, notamment pour les tumeurs du tractus gastro-intestinal, bien que leur
intérét pratique soit trés discuté. En effet, leur utilisation dans le dépistage, le diagnostic, le
suivi et comme valeur pronostique des cancers nécessite entre autres une sensibilité et une
spécificité suffisantes dans ces différentes situations. Pour l'instant, ils n'ont aucune place dans
le dépistage de ces tumeurs, mais ils constituent une aide au diagnostic et au suivi des
patients. L'antigene carcinoembryonnaire (ACE) et le carbohydrate antigen 19-9 (CA 19-9) ont
été les deux marqueurs les plus étudiés jusqu'a présent dans les tumeurs du tractus gastro-

intestinal, surtout dans le cancer colorectal (y compris I'intestin gréle).

1.3.1. Antigéne Carcino-embryonnaire ACE :[48,49]

C’est une glycoprotéine normalement synthétisée dans l’intestin, le pancréas et le foie
du feetus au cours des 6 premiers mois de la grossesse. Chez I’adulte, I'’ACE est faiblement
synthétisé dans certaines portions du tube digestif. Le taux d’ACE est inférieur a 5ng/l chez 95
a 98% des sujets normaux. Il existe une variabilité en fonction des techniques de dosage qui
invite, au cours du suivi d’un patient, a toujours réaliser le dosage dans le méme laboratoire.

L’augmentation de I’ACE n’est pas spécifique d’une tumeur particuliére. Elle est

fréquente dans les cancers colorectaux, mais aussi dans d’autres cancers digestifs et
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extradigestifs. De plus des élévations sont observées dans des pathologies non tumorales
(maladies inflammatoires de I’intestin, cirrhose..).

Si 'ACE est le marqueur tumoral de référence dans les cancers de l'intestin gréle,
plusieurs études ont montré qu’il n’avait d’intérét ni dans le dépistage, ni dans le diagnostic.
Son intérét pratique dans le bilan d’extension initial est limité, méme si la sensibilité et
I'amplitude des concentrations augmentent en fonction du stade d’extension de la maladie.

Le dosage d’ACE peut avoir un intérét pour évaluer I'efficacité du traitement, aprés
résection chirurgicale compléte, un taux qui ne s’est pas normalisé dans les 6 semaines
suggeére la persistance de résidus tumoraux.

Dans notre série, le dosage de I’ACE a été demandé chez 3 patients, et a revenu normal

chez deux et positif pour le troisieme avec un taux a 70,33 ng/ml

1.3.2. Antigéne CA 19-9 :[48,49,50]

C’est un antigene polysaccaridique, correspondant a un épitope d’un groupe sanguin.
Le taux de CA19-9 est inférieur a 37U/ml chez 95% des sujets normaux. Certains sujets
n’expriment pas le CA19-9 (du groupe sanguin Lewis 19-9).

Le CA19-9 n’a pas d’intérét en termes de dépistage. C'est un marqueur potentiellement
utile dans les cancers colorectaux, elle est assez spécifique des carcinomes épidermoides.
Néanmoins, sa sensibilité est inférieure a celle de I’ACE aux différents stades de la maladie. En
pratique, il peut avoir un intérét chez les patients ayant un taux d’ACE normal ou peu élevé, en
particulier dans le suivi d’'une chimiothérapie palliative.

Dans notre série, le dosage de I’Ag CA19-9 a été demandé chez 3 patients, et a revenu

normal chez deux et positif pour le troisieme avec un taux a 189,8 U/ml

1.3.3. Marqueurs des tumeurs carcinoides [11]

Tout augmentation de I'un des trois parameétres Sérotonine sanguine, 5-HT urinaire et
S5HIAA (acide 5 hydroxy-indol-acétique urinaire), devra évoquer une tumeur carcinoide.

Certains tumeurs sécrétent uniquement de la 5-HT au niveau sanguin, d’autres
uniquement du SHIAA. Il est prudent de doser systématiquement les trois.

Ces marqueurs n’ont pas été demandés chez les patients de notre série.
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