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Nous rapportons le cas de Mme G, 50 ans qui a présenté une anémie par
spoliation découverte en février 1995 .
Ce n’est que 2 ans apres que I’origine digestive de cette anémie flit découverte et
seulement 5 ans plus tard que le diagnostic nosologique précis fiit porté.

Les atteintes digestives représentent 62% des anémies par carence
martiale ainsi que 1’ont démontré€ les études de ROCKEY (42) et de GORDON
(20).

Dés lors le bilan endoscopique est devenu le bilan de premiere intention devant
toute anémie par carence martiale (41).

Mais si le colon, 1I’cesophage, I’estomac et le duodénum sont explorés de facon
systématique, 1’intestin gréle lui reste le parent pauvre de ce bilan.

Ceci s’explique d’une part par la rareté relative des atteintes du gréle, de 3 a 5%
selon les séries (36), et d’autre part, par les méthodes utilisées pour explorer en
pratique courante !’intestin gréle qui €taient principalement, il y a encore peu,
I’entéroclyse et le transit du gréle.

Le développement de 1’entéroscopie a permis le diagnostic d’un grand
nombre de 1é€sions passé€es initialement inapercues notamment les malformations
artérioveineuses, premiere cause de saignement de 1’intestin gréle.

Plusieurs études ont confirmé son intérét en permettant un diagnostic dans 30%
des cas quand le bilan digestif initial comprenant une endoscopie haute et basse
et un transit du gréle étaient restés négatifs (20).

De plus I'utilisation plus systématique et plus précoce de 1’enteroscanner
permet aujourd’hui un diagnostic plus rapide des atteintes tumorales et
inflammatoires du gréle (19).

Lorsque la tumeur est découverte, le role de I’anatomopathologiste est
capital dans la précision de ’analyse afin de proposer la thérapeutique et la
surveillance la plus adaptée au malade.

Nous allons a travers I’histoire clinique de Mme G, détailler les méthodes
d’investigation utilisées, préciser leurs indications, leurs limites, et leur
rendement dans les saignements occultes par atteinte de I’intestin gréle.

Nous verrons qu’il est souhaitable de proposer une utilisation rationnelle des
différentes techniques a notre disposition pour augmenter notre efficacité
diagnostic et raccourcir le délai de prise en charge de nos patients.
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II-CAS CLINIQUE
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En février 1995, est découverte chez Mme G, 51 ans, a I’occasion d’une
asthénie importante, une anémie sévere non extériorisée a 5 gr d’ hb/dl.
Les antécédents familiaux de cette patiente comprennent :

-Une artériopathie des membres inférieurs chez la mere de Mme G.
Il n’existe pas de néoplasie connue dans la famille.
Ses antécédents personnels sont en 1995 :

-Une mastopathie fibrokystique bilatérale

-Un cystadénome séreux papillaire de 1’ovaire gauche ayant bénéficié
d’une ovariectomie.
Mme G est ménopausée depuis un an.
Elle est célibataire, est employée aux PTT, elle ne fume pas, elle ne boit pas et
n’a pas de traitement au long cours.
Elle n’a jamais été exposée a un facteur cancérigene connu.

L’histoire de la maladie ne retrouve pas d’hémorragie extérioris€ée ORL,
digestive, ou gynécologique. En dehors d’une asthénie progressive, Mme G n’a
jamais présenté de symptomatologie digestive particuliere.

Elle n’a pas perdu de poids.

L’examen clinique en dehors des signes de I’anémie est normal.

Le bilan biologique initial retrouve une anémie a 5 gr d’hb/dl, mais les
documents en notre possession ne permettent pas de préciser ses
caractéristiques. Il n’existe pas d’atteinte des autres lignées sanguines.

La recherche de sang dans les selles est négative.

Mme G va bénéficier d’une transfusion sanguine puis d’un premier bilan
digestif comprenant :
- Une gastroscopie qui retrouve une hernie hiatale associ€ée a une gastrite
interstitielle de 1’antre a Helicobacter Pylori.
- Une coloscopie qui retrouve un dolichomgégacolon.
En raison de difficultés lors de la coloscopie a passer 1’angle colique gauche, un
lavement baryté est également réalisé a la recherche d’une compression
extrinséque, sans qu’aucune image suspecte ne soit retrouvée.
Aucune autre investigation n’est entreprise, et un traitement substitutif par

TARDYFERON est mis en route.

En septembre de la méme année une deuxieme transfusion est réalisée,
mais nous ne savons pas quelle était alors la sévérit€ de I’anémie.

Jusqu’en 1997, Mme G poursuit son traitement sans que 1’anémie ne
guérisse.
Elle a changé de médecin, le précédent est parti a la retraite et son successeur en
réévaluant I’anémie découvre un syndrome inflammatoire associé et jusque-la

inconnu.
La patiente est donc dirigée sur le service d’hématologie du CHG de TROYES

pour un bilan qui retrouve :
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-Une anémie normochrome normocytaire inférieure au seuil transfusionnel
malgré une hyperréticulocytose.

-Les lignées plaquettaires et leucocytaires sont normales.

-Un syndrome inflammatoire important a la fois actif et chronique: la vitesse de
sédimentation est a 60/104, le fibrinogene est élevé, les protéines spécifiques de
I’inflammation sont trés perturbées, ’haptoglobine est augmentée.

-Une férritine abaissée en rapport avec une participation carentielle

-Le taux de récepteurs solubles de la transferrine est a 5 fois la normale.

-Le taux d’érythropoiétine est augmenté.

-Le myélogramme montre une lignée erythroblastique réactionnelle associé a
une dysérythropoiese.

-La biopsie osseuse montre une hypercellularité érythropoiétique.

-Les taux de facteur rhumatoide, facteurs de la coagulation, facteurs de 1’auto-
immunité, folate, vitamine B12, B9 sont normaux.

-1 n’existe pas d’atteinte hormonale biologique.

Devant ce tableau d’anémie inflammatoire sévere avec une participation
carentielle et compte tenue de 1’age de la patiente, une hospitalisation dans le
service de Médecine Interne du CHG de TROYES est décidée pour retrouver
I’origine de ces perturbations.

Une nouvelle fibroscopie gastrique est réalis€e, les biopsies ne retrouvent ni
atteinte inflammatoire, ni atrophie villositaire, ni pullulation parasitaire.

Une coloscopie est refaite, superposable a celle de 1995, dont les biopsies sont
négatives.

Mme G présente a deux reprises un épisode fébrile mais aucune maladie de
systeme ou maladie infectieuse ne sera mise en évidence.

Sont également réalisées :

-une échographie abdomino-pelvienne qui met en évidence des adénopathies
rétro péritonéales ainsi qu’une lésion €vocatrice d’une formation ovarienne.
Nous aurions souhaité avoir plus de précision concernant cette lésion puisque
ainsi que nous ’exposerons plus loin les caractéristiques €chographiques sont
importantes pour le diagnostique final.

-un scanner abdomino-pelvien ( compte rendu cf. annexe 1) qui retrouve a la
partie postérieure d’une anse gréle, dans la région iliaque gauche une opacité
arrondie a centre hypodense semblant refouler les autres anses intestinales et
présentant une nécrose endoluminale (fig 1 et 2).

D’apres cet aspect, deux hypotheses sont évoquées :

-un lymphome malin non hodgkinien

-une tumeur stromale

Pour contrdler cette image et réaliser des biopsies, Mme G est alors
adressée au Professeur GAY pour réalisation d’une entéroscopie.
L’examen réalis€ sous anesthésie générale selon la technique de la
vidéoentéroscopie poussée a ’aide d’un entéroscope SIF100 retrouve a la
jonction iléo-jéjunale une tumeur infiltrant la muqueuse, nécrotique, d’allure
polypeuse (fig 3 et 4) dont ’aspect évoque en premier lieu un lymphome (
compte-rendu cf annexe 2).
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Planche n°l1

Fig 1

Fig 2

Fig 1 et 2 : coupes axiales TDM aprés injec-
tion. Masse tissulaire a développement exo-
luminal et pseudo-anévrysmal (fleches
blanches) : GIST a différentiation muscu-
laire lisse.



Planche n°2

Fig 3

Fig 4

Fig 3 et 4: Vidéoentéroscopie poussée.
Tumeur infiltrée, ulcérée, hémorragique
située a la jonction jéjuno-iléale



Les biopsies réalisées étant trop tangentielles, elles ne seront pas productives.
La cause de I’anémie semble enfin étre découverte.

Mme G est opérée le 7 novembre 1997 et I’exploration chirurgicale
retrouve une tumeur de 7 cm de grand axe développée dans le mésentere et
accolée a I’intestin gréle. Les ganglions prélevés sont sains et les suites
opératoires sans particularités.

L’étude anatomopathologique (compte-rendu cf annexe 3) montre les signes
suivants :

- macroscopiquement, cette tumeur est nodulaire, de sept centimétre de
grand axe et légerement polylobée. Elle est beige — grisatre et largement excavée
en son centre. Elle ulcére la muqueuse intestinale. Il n’existe pas d’infiltrat
tumoral péritonéal (fig n°5).

- histologiquement, elle est constituée de cellules fusiformes, agencées en
faisceaux entrecroisés ou tourbillonnants (fig 6). Ces cellules ont un cytoplasme
€osinophile mal limité, un noyau allongé. Par endroits, il n’existe pas d’atypie
nucléolaire, dans d’autres, 1’anisocaryose est plus importante. L’activité
mitotique est faible : une mitose pour dix champs a fort grossissement.

- L’immunohistochimie montre que la tumeur exprime la vimentine et la
NSE. La PS100 est exprimée en foyers. Par contre, la HHF35, la desmine, le
CD34, les neurofilaments, et la synaptophysine.sont négatives.

L’étude ultra structurale, elle, n’a pas €té réalisée.

Les aspects immunohistochimiques ont fait classer la tumeur comme étant
une tumeur stromale correspondant au sous type GANT ou tumeur du systeme
nerveux autonome gastrointestinale.

Ce diagnostic rare est confirmé par 1’équipe du service d’Hépato-
Gastroentérologie de 1’hopital LAENNEC a qui est confié le dossier pour avis
thérapeutique et qui conclue que compte tenu de la taille, de la tumeur, de son
index mitotique et de I’anisocaryose, le risque d’évolution maligne est de 50 %.

Une surveillance rigoureuse est donc mise en place : un examen clinique,
une échographie abdominale et une radio pulmonaire sont réalisés
trimestriellement ; un scanner abdominal est réalisé annuellement; une
entéroscopie est proposée tous les 2 ans.

L’état de Mme G s’améliore et I’anémie disparait complétement.

En janvier 1999, le Professeur GAY nous confie comme sujet de thése
I’étude de I’intérét de I’entéroscopie dans le diagnostic des tumeurs de type
GANT en s’appuyant sur le cas clinique de Mme G.

Apres avoir reconstitué I’histoire clinique de la patiente, nous 1’avons rencontré
a son domicile. Son examen clinique et ses derniers bilans sont parfaitement
normaux.

En relisant le compte rendu anatomopathologique nous constatons que 1’étude
ultra structurale n’a pas été réalisée.

Or le diagnostic de GANT repose essentiellement sur des critéres ultra
structuraux.
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Planche n°3

Fig 5: Macroscopie : tumeur pseudo-anévrismale
a développement exo-luminale avec ulcération



Planche n°4

"

Fi : tumeur a cellul rmes organisées
par endroit en faisceaux (HES x40)
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Fig 7 : cellules tumorales marquées
par I'anticorps anti-vimentine (x40)
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Nous prenons contact avec le service d’anatomopathologie de 1’hdpital de
TROYES qui accepte de nous confier un échantillon de la tumeur afin de la faire
analyser par I’équipe d’anatomo-pathologie du CHRU de BRABOIS.

Cette nouvelle analyse (compte-rendu cf annexe 4) retrouve des aspects ultra
structuraux en faveur d’une origine musculaire lisse mais pas d’éléments
évocateurs d’une origine myentérique ou schwanienne.

L’étude immunohistochimique (fig 7 et 8) confirme les données ultrastructurales
et élimine ’hypothese de tumeur stromale de type GANT.

Nous sommes en octobre 1999, le diagnostic final de tumeur stromale
musculaire lisse est enfin établi.

Pour arriver a ce diagnostic, il aura fallu la compétence de 2 médecins

généralistes, 4 gastro-entérologues, 2 médecins internistes, 3 équipes de
radiologues, un chirurgien et 2 équipes d’anatomopathologistes.
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HI-UTILISATION DE I’ ECHOGRAPHIE
DANS LA PATHOLOGIE TUMORALE
DE I’INTESTIN GRELE

_05 -



1-GENERALITES.

En cas de suspicion de lésion abdominale, 1’échographie est bien souvent
I’examen de premiere intention méme si son rendement diagnostique n’est pas le
plus intéressant(48).

Si la paroi digestive est facilement accessible, ’intestin gréle lui est mal
vu a I’état normal.
Cependant, grace a I’amélioration de techniques, 1'utilisation de sondes de 3, 5,
7,5 Mhz et Dutilisation du doppler, ’exploration du gréle est devenue plus
accessible (48, 49).
Les sondes de 3,5 et 5 Mhz permettent une détection grossiere des 1ésions les
plus volumineuses, les sondes de 7,5 Mhz permettent une analyse plus fine des
anses superficielles. Les anses intestinales pelviennes peuvent étre dans certains
cas explorées par des sondes endorectales ou endovaginales.
L’étude est faite par des coupes longitudinales et transversales, la sonde étant
utilisée comme un palpeur externe pour comprimer les anses gréles et la paroi
abdominale, chasser les gaz intestinaux, diminuer 1’épaisseur des tissus traversés
entre la peau et les anses gréles.
Il n’existe pas de signes distinctifs entre les anses jéjunales et iléales (49).”
Les organes solides abdominaux permettent de définir les limites externes des
anses gréles.
L’analyse est facilitée par la présence d’ascite ou de liquide dans les anses
intestinales.
Des biopsies percutanées peuvent également étre réalisées au cours de
I’exploration (48).

Les principales indications sont : la maladie de Crohn, les entérites et colites
infectieuse, les colites pseudomembraneuses, les entérites et colites
radiques, I’ischémie mésentérique, la maladie Cceliaque, la maladie de Whipple,
les tumeurs (48, 49).

2-DEFINITION ECHOGRAPHIQUE DU SYNDROME
TUMORAL.

Une lésion tumorale se caractérise dans la majorité des cas par une taille
supérieure a 1-2 cm, une masse hypoéchogene avec un épaississement
asymétrique de la paroi et un centre hyperéchogeéne anfractueux réalisant une
image en pseudo rein (40).

Le doppler permet de différencier un processus tumoral d’un processus
inflammatoire, un processus tumoral hyper vascularisé type leiomyosarcome
d’une tumeur hypovascularisée (lymphome) (47).

L’aspect et la localisation de la lé€sion permettront de préciser son étiologie et
un bilan d’extension sera réalisé dans le méme temps en recherchant :

- Une dilatation des anses d’amont
- Des adénopathies locorégionales ou des métastases hépatiques
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- Une extension locorégionale
- Un épanchement intra-péritonéal

3-ASPECTS ECHOGRAPHIQUES DES PRINCIPALES
TUMEURS.

3-1 Adénocarcinome.

I1 se présente sous la forme d’un €paississement pariétal nodulaire et
asymétrique de densité hypoéchogene ou tissulaire avec une extension a la
graisse mésentérique avoisinante (40) (fig 10a et 10b).

3-2 Léiomyome.

C’est un nodule hypoéchogene, arrondi, au contact d’une anse gréle et qui
apparait accolé a I’anse lors des mouvements de compression.
La 1ésion est d’une taille généralement inférieure a 5 cm, homogene, polylobée
et réguliere.
L’échographie précise son extension endo et exoluminale .
Le doppler recherche un caractere hyper vasculaire (48).

3-3 Léiomyosarcome.

Il se présente sous la forme d’une masse arrondie hypoéchogéne de
plusieurs centimetres de diametre supérieur a 4 cm, a contours polycycliques et
a limites nettes. En son sein existe des zones liquidiennes nécrotiques.

Son développement peut &tre endoluminale, sténosant sous la forme d’un
épaississement pariétal hypoéchogene circonférentiel et asymétrique, ou
exoluminal. Dans ce dernier cas la masse tumorale est parfois palpable sous la
sonde (49).

L’examen recherchera un syndrome obstructif, la présence de métastases
hépatiques pseudo kystiques et I’absence d’adénopathies.

Le doppler recherche un caractere hyper vasculaire.

3-4 Tumeurs Carcinoides.

Ce sont des nodules arrondis hypoéchogenes de 2 a 3 cm de diametre.
Si les tumeur sont plus volumineuses, elles deviennent circonférentielles et
entrainent un phénomene obstructif ; il existe alors des signes de mésentérite
rétractiles comportant des anses gréles agglutinées, fixées, a paroi épaissie et
d’aspect échogene.
Les 1ésions sont surtout localisées a I’'iléon distale. Elle sont bien limitées,
intraluminales et implantées sur le bord digestif ; elles interrompent la sous
mugqueuse et sont en continuité avec la musculeuse qui apparait €paissie (49).
Un envahissement hépatique sera recherché sous la forme de métastases
multiples, nombreuses, arrondies, hypoéchogenes et hypervasculaires au

doppler.
3-5 Hémangiome:

-27 -



Planche n°6

Fig 10a

Fig 10b

Fig 10 a et b : échographie en coupe transversale.
Individualisation d'une masse tumorale (fleches blanches),
hétérogéne, avec distension des anses gréles d’amont :
adénocarcinome du gréle .



Ces l€sions prédominent sur le jéjunum, sous la forme d’un nodule
hypoéchogéne voir liquidien (48).
On recherchera une invagination associée.

3-6 Lipome.

La lésion est hyper échogene et dépressible, a un aspect en double cible,
en champignon ou en huit sur les coupes transverses.
L’obstruction intestinale est en amont ; lui fait suite une 1ésion nodulaire
échogene qui obstrue la lumiére intestinale et se continue par le manchon
d’invagination.

3-7 Lymphome.

Les principaux signes évocateurs sont : un épaississement pariétal parfois
hypoéchogene circonférentiel mais non symétrique et ne dépassant pas 1 cm
d’épaisseur, un infiltrat du mésentére , des adénopathies volumineuses
hypoéchogenes au niveau du mésentere, du ligament gastrohépatique ou rétro
péritonéales..

Cing formes sont généralement individualisées (48, 49):

- anévrismale : masse de taille importante ( supérieure a 10 cm) en forme
de pseudo rein avec une couronne périphérique hypoéchogéne, un centre
échogeéne anfractueux, irrégulier et asymétrique. Les contours sont polylobé€s,
nets, la masse est incompressible.

- mésentérique : masse ganglionnaire mésentérique hypoéchogene a
contours nets et polycycliques, engainant une structure digestive a sa périphérie.

- Tumorale : nodule hypoéchogene, arrondi homogene, qui siége dans la
lumiere intestinale et entraine une dilatation de 1’anse gréle avec une stase
liquidienne d’amont.

- Infiltrante : épaississement pari€tal hypoechogeéne peu important (5-10
mm) avec disparition de la différenciation des couches pariétales.
L’épaississement est régulier, segmentaire et la lumiere reste centrale.

- Multinodulaire : hyperplasie lymphoide faite de multiples petits

nodules échogenes parsemant la paroi sur son versant endoluminal.

3-8 Métastases.

Les cancers primitifs les plus souvent en cause sont : le mélanome malin,
I’épithélioma du col utérin, les adénocarcinomes du c6lon, de ’estomac, des
ovaires, du pancréas et de la vésicule biliaire.

Elles se présentent sous deux formes (48):

- tumorale : nodule endoluminale sous-muqueux avec une ulcération centrale
large dite en « ceil de boeuf » voir pseudo anévrysmal.

- Infiltrante : sténose asymétrique, irréguliere, ulcérée ou simple
€paississement pariétal localisé et rigide.

4-LIMITES DE L’EXPLORATION ECHOGRAPHIQUE.
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En dehors des problémes techniques, des artéfacts d’origine acoustique et
le fait que 1’échographie est un examen opérateur dépendant, les limites de
I’exploration ont deux origines principales (49) :

- Le patient: son obésité, la pneumatisation digestive, I’échogénicité
individuelle, I’importance de son tissu adipeux, sa participation et sa
collaboration.

- La lésion digestive : taille ( inférieure a 10 mm), composition,
topographie, pneumatose pariétale ou abces contenant de 1’air, environnement
l1ésionnel ( des anses gréles remplies d’air ou agglutinées autour de la 1ésion
limitent voir empéchent toute analyse), la confusmn entre une 1ésion digestive

et non digestive.

Tous ces éléments expliquent la faible sensibilité de I’examen, 70%, pour
dépister une lésion digestive avec cependant une bonne spécificité : 80 a 85%
(49).
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IV-UTILISATION DU SCANNER DANS
LA PATHOLOGIE TUMORALE DE
L’INTESTIN GRELE
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1-GENERALITES.

Qu’il soit utilisé devant une symptomatologie précise : un syndrome
occlusif, une douleur abdominale aigu€, une masse suspecte a la palpation ou au
contraire devant un tableau confus pour lequel ni la biologie, ni I’endoscopie, ni
I’échographie n’ont apporté de réponse, le scanner abdominal apparait
aujourd’hui de plus en plus tot dans le bilan digestif (39).

Ses avantages sont multiples (12, 39):

- Accessibilité rapide du fait de la multiplication des appareils dans les
¢tablissements de soins.

- Relative innocuité de I’examen

- Evaluation globale de la cavité abdomino-pelvienne en un temps tres court
avec mobilisation modérée du patient

- Examen peu opérateur dépendant et facilement reproductible

- Analyse rapide des parois du tube digestif et en cas de découverte d’une l€sion
tumorale, exploration immédiate de son extension et de ses rapports avec les
organes voisins.

Mais comme tout examen, la technique utilisée doit &tre rigoureuse car
elle conditionne la qualité et la précision de I’'image .
Ajoutons que cette réponse est aussi fonction de la précision des renseignements
fournis dans sa demande par le clinicien.

Les principales indications du scanner dans la pathologie abdominale sont
12):
- Les lésions intestinales de présentation aigu€ : occlusion, invagination,
perforation, volvulus, ischémies, pancréatites
- Les 1ésions tumorales : diagnostic, bilan d’extension, suivi thérapeutique.
- La surveillance des affections malignes.

2-LA TECHNIQUE.

Elle est dynamique a la console afin d’adapter le protocole en fonction des
anomalies constatées initialement (39).
Systématiquement, I’examen débutera par la réalisation de coupes sans injection
afin de repérer les zones pathologiques.
Une acquisition hélicoidale avec reconstruction en coupes fines sera ensuite
réalisée, centrée sur la zone d’intérét. Plusieurs acquisitions hélicoidales peuvent
étre réalisées : la premicre au temps artériel, la deuxieme au temps portal, une
troisiéme au temps plus tardif afin de mieux caractériser la 1ésion (39).
L’étude spécifique de I’intestin gréle peut nécessiter I’ingestion de TELEBRIX
mais le rendement diagnostic peut €tre encore amélioré par la réalisation d’un
entéroscanner : une sonde d’entéroclyse est mise en place sous scopie au niveau
de I’angle de Treitz puis de 1’eau est injectée a raison de 100ml/mn pour une
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quantité totale de 1,2 litre permettant ainsi de distendre les berges intestinales de
facon optimales et de bien individualiser la 1€sion.

3-SEMIOLOGIE PATHOLOGIQUE DU GRELE

On oppose (40):

- Les épaississements pariétaux avec rechaussement en cible, étendus,
circonférentiels, réguliers, d’origine cedémateuse (inflammatoire, infectieuse ou
congestive) ou hémorragique (infarcissement, ischémie subaigué artérielle ou
artériolaire)

- Les épaississements pariétaux courts, de densité homogene, sans rehaussement
en cible, asymétriques et irréguliers, évocateurs d’une pathologie tumorale.

Dans tous les cas, I’analyse de 1’anomalie pariétale doit prendre en compte :
la longueur, le caractéere circonférentiel ou non, la symétrie, le type de
rehaussement apres injection de produit de contraste, les signes de
voisinage (masse mésentérique, adénopathies, ascite, rétraction du mésentere,
métastases viscérales a distance).

On recherchera également :

- des dilatations segmentaires méme localisées des anses gréles ; si la dilatation
est supérieur a 25 mm de diametre, un €paississement pari€tal d’aval doit étre
recherché

- une perte de transparence localisée du péritoine signant une anomalie focale
intestino-mésentérique

- une hyper densité hématique intravasculaire signe d’un thrombus des vaisseaux
mésentériques artériels ou veineux ou de la paroi intestinale (ischémie veineuse,
hématome intra-mural).

- une densité gazeuse intramurale correspondant a une pneumatose intestinale

- une hyper densité vasculaire.

Nous allons évoquer dans la suite du chapitre les principaux aspects
scanographiques des tumeurs du gréle.
Nous analyserons en premier lieu les tumeurs stromales puis les lymphomes, ces
deux diagnostics ayant €t€ €voqués en priorit€ sur le scanner de Mme G.
Nous évoquerons ensuite les diagnostiques différentiels : adénocarcinome,
tumeur carcinoide, métastases hématogénes.

4-ASPECTS SCANOGRAPHIQUES DES PRINCIPALES
TUMEURS.

4-1 Les tumeurs stromales ou GIST

Le scanner ne permet pas de faire la distinction entre un 1éiomyome et un
leiomyosarcome. On peut cependant retrouver des signes évocateurs du
caractére malin ou non de la tumeur (40).
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Le Iéiomyome se présente comme une tumeur solide, arrondie, de petite
taille, a limites nettes avec un rehaussement important et homogene apres
injection. Son développement est plus souvent exo que endoluminal.

On recherchera des signes de retentissement extrins€éque : un syndrome occlusif,
une invagination intestinale aigué.

Les signes de malignité évocateurs d’un leiomyosarcome sont ( 40, 47):

-une taille supérieure a 4 cm

-une masse aux contours externes polylobés

-un rehaussement hétérogéne apres injection avec présence de foyers
nécrotiques ou hémorragiques multiples.

-un engainement d’une ou de plusieurs anses gréles

-la présence de localisations secondaires : des métastases hépatiques le plus
souvent nécrotiques et pseudo kystiques, plus rarement des adénopathies
mésentériques, une 2° localisation tumorale principalement 1’estomac

-un épanchement intra-péritonéal

-la présence de calcifications qui cependant restent rares.

4-2 Les lymphomes
L’atteint du gréle dans les lymphomes est la 2° localisation des formes
primitives apres I’estomac avec 30 a 37% des cas.

Les signes principaux sont :

- Une extension mésentérique importante au contact d’un épaississement
pariétal, circonférentiel plus ou moins long. Les limites externes sont nettes et
polylobées, la paroi est amincie, la lumiere est dilatée (Fig.9a, 9b et 9¢)

Il existe une discordance entre 1’étendue des 1€sions et le caractere modéré du
retentissement mécanique. Ceci est 1lié a 1’absence de réactions fibreuses
rétractiles et a un épaississement pariétal uniquement lié a un infiltrat dense de
la paroi.

- Il n’existe pas d’hyper vascularisation franche a la phase artérielle, ce qui
permet de les différentier des GIST La densité est similaire a celle des tissus
mous : homogene ou hétérogeéne avec des petites plages hypodenses et un faible
rehaussement apres injection de produit de contraste

- Il n’y a pas de réaction desmoplastique rétractile.

- Les ganglions sont parfois volumineux au niveau du mésentere ; il existe des
adénopathies a distance surtout au niveau rétro péritonéal . Les lésions
hépatospléniques et rénales sont multiples, arrondies et hypodenses.

On recherchera également des signes de complications : perforation, fistule,
occlusion.

L’examen sera complété€ par une exploration cervicale et thoracique a la
recherche d’autres gites ganglionnaires.

Aspects particuliers (39):
@ Forme tumorale de la fosse iliaque droite du sujet jeune :
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Planche n°5

Fig 9a

Fig 9¢

Fig 9 a, b et ¢ : coupes axiales TDM apres injection.
a et b : masse hypodense (fleches blanches), sans
rehaussement apres injection de produit de contras-
te : lymphome du gréle.

¢ : adénopathies mésentériques (fleches noires).



Elle correspond au lymphome de Burkitt qui est centré sur I’iléon avec parfois
une invagination ileocolique aigué révélatrice.

© Forme multinodulaire :

Elle se présente sous la forme de nombreux nodules sessiles arrondis de taille
variable, prenant un aspect encéphaloide en cas d’augmentation de volume ; ils
peuvent Etres ulcérés réalisant une image en cocarde ou en ceil-de-beeuf.

@ Forme infiltrante :

I existe un épaississement plus ou moins étendu de I’intestin gréle associé a une
rigidité des plis.

@ Forme ectasiante :

I1 existe une dilatation pseudo anévrismale avec une cavitation marquée par une
image de flaque sur le bord antimésentérique de 1’anse.

@ Forme mésentérique :

Elle correspond a un développement extra mural avec un refoulement des anses
et des signes de mésentérite.

Les éléments sémiologiques discriminants permettant d’orienter le diagnostic
vers une tumeur stromale sont (40) :

- Les adénopathies : elles sont rares en cas de GIST et I’envahissement loco-
régional peu important alors que les métastases hépatiques sont plutdt nécrosées
et d’aspect pseudo kystiques.

- La vascularisation : les tumeurs stromales sont hyper vasculaire aprés injection

alors que le lymphome est hypovasculaire.
- Le développement exoluminal : il est prédominant en cas de GIST.

4-3 Les adénocarcinomes :

La lésion se présente sous la forme d’un €paississement pariétal court,
segmentaire, nodulaire et asymétrique de densité tissulaire ou hypo échogene.
Son siege est duodénal ou jéjunal. La prise de contraste est homogeéne ou plus
souvent hétérogene avec des zones hypodenses. Il existe une infiltration
transmurale responsable d’une importante rétraction segmentaire de la
musculeuse et une extension mésentérique avoisinante
Les forme circonférentielle sténosante représentent 75 % des cas ; si elles sont
annulaires, trés courtes et trés sténosantes (Fig 11a, 11b), elles peuvent échapper
aux coupes scannographiques et seule sera vue la distension d’amont (Fig 11c).
Les 1ésions annulaires sont responsables d’un épaississement pariétal important
asymétrique avec rétrécissement de la lumiere digestive.

Le scanner sous estime l’extension extra murale en ne prenant pas en
compte les envahissements microscopiques de la séreuse et de la graisse, ainsi
que 1’envahissement loco-régional pour lequel la sensibilité de 22 a 67 % (17).
Au moment de la réalisation du scanner, la maladie est déja évoluée et dans pres
de 40% des cas, on découvrira des adénopathies mésentériques et des métastases

viscérales.

4-4 Les tumeurs carcinoides.
Les signes pathognomoniques sont (39, 47):
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Planche n°7

Fig 11a o | Fig 11b

Fig 11d

Fig 11a, b, c et d : coupes axiales TDM apres injection.

a et b : Lésion tumorale, sténosante, jéjunale (fleches blanches) avec distension
des anses gréles d'amont (fleches noires) : adénocarcinome du gréle.

¢ : Distension d’amont du duodénum et de I'estomac (fleches).

d : Anses gréles d'aval plates (fleches).



- Une masse mésentérique volumineuse a contours spiculés avec ectasies
vasculaires monoliformes.

- Un mésentere rétracté donnant une disposition radiaire ou arciforme des anses
intestinales autour de la masse.

- Le bord mésentérique des anses intestinales est spiculé et leurs parois peuvent
étre épaissies par un edéme sous-muqueux.

- Il existe des calcifications.

Les autres signes sont :

-Un siege iléal habituel avec un nodule ovalaire sous-muqueux sessile et un
encastrement de la base d’implantation.

-Les adénopathies rétro péritonéales plus volumineuses que la tumeur primitive,
sont arrondies et hyper vascularisées.

-Les métastases hépatiques sont classiquement décrites comme
hypervascularisées, mais elles peuvent €tre dans certains cas, trés hypodenses et
marquées par une absence totale de prise de contraste aux temps artériel et
veineux.

Seule la réalisation de coupes tardives voir ultratardives permet de mettre en
évidence un rehaussement témoignant de leur caractere tres fibreux (39).

-La taille conditionne la fréquence des métastases : elles sont rares si le nodule
est unique ou si sa taille est inférieure a 1 cm, elles sont présentes dans 90% des
cas si le nodule fait plus de 2 cm.

4-5 Les métastases et les atteintes extrinseques malignes.

- Les métastases hématogénes ont un aspect €évocateur notamment en cas
de mélanome disséminé et se présentent sous la forme de 1ésions nodulaires
ulcérées de 1 a 3 cm de diameétre donnant un aspect « en cocarde », « en ceil de
beeuf », ou apparaissent comme des masses volumineuses, exavées avec un
aspect anévrismal de la lumiere digestive(48).

- Les atteintes extrinseques malignes de ’intestin gréle se rencontrent soit en cas
de carcinomatose péritonéale soit en cas de propagation trans-séreuse de lésions
tumorales des organes abdomino-pelviens. Elles sont préférentiellement
localisées au niveau de 1’iléon et de la fosse iliaque droite.

Les cancers les plus souvent en cause sont : 1’ovaire, le colon, le pancréas,
I’utérus, le poumon, le sein et plus rarement le rein.

Les Iésions sont regroupées dans le « syndrome pariétal extrinséque
malin » (48) qui associe : une fixité, une angulation, une empreinte asymétrique,
des spiculations rétractiles du bords de 1’anse située au contact de la l€sion
maligne. L’intégrité muqueuse est longtemps préservée.

L’examen recherchera également la présence d’une ascite et du néoplasme
primitif.
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Planche n°8

Fig 12¢

Fig 12 a, b et ¢ : coupes axiales TDM aprés injection.
Epaississement pariétal d'une anse gréle (fleches
blanches) avec prise de contraste précoce et impor-
tante : métastase grélique d’un mélanome.



V-LENTEROSCOPIE
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1-HISTORIQUE.

Développée en 1972 soit 4 ans apres la premiere description d’une
coloscopie, la méthode dite «rope-way » est la plus ancienne technique
d’entéroscopie décrite (29).

Un guide était introduit par voie nasale puis descendait grace au péristaltisme
intestinal jusqu’au rectum. Cette opération prenait de 3 a 5 jours.

Un endoscope €tait ensuite passé sur le fil guide soit par voie nasale soit par voie
anale et permettait un examen endoscopique complet

Mais cette méthode, longue, douloureuse et peu rentable fut rapidement
abandonnée.

En 1973, OGAPHI et al (29, 32) utilisent un colonoscope par voie orale
pour explorer le début du jéjunum proximal : c’est le début de 1’entéroscopie
poussée. Puis deux grandes innovations apparaissent permettant 1’acces de
I’entéroscopie a tous les endoscopistes et non plus a «une petite bande
d’enthousiastes utilisateurs d’une méthode €sotérique et terrifiante » (29). La
premiére est 1’utilisation d’un colonoscope par voie orale de maniere aussi siire
et stérile qu'un gastroscope ; la deuxieme est la possibilité par 1’entéroscopiste
de réaliser des biopsies sous contrdle visuel et de maniere parfaitement sire.

Des lors, les méthodes vont se développer de plus en plus vite et les
indications de I’entéroscopie s’élargir. Son utilisation devient de plus en plus
courante.

2-TECHNIQUES.

Les techniques d’entéroscopie sont de 2 types (15, 20) :

- limitées c’est-a-dire n’explorant qu’une partie de [’intestin gréle,
essentiellement le j€junum, c’est le cas de I’entéroscopie poussée

- totales, elles sont alors non opératoires, c’est le cas des sondes d’entéroscopie
et de I’entéroscopie poussée par double voie, ou opératoires.

2-1 L’entéroscopie limitée.

L’entéroscopie poussée (21, 26, 32):

C’est une méthode de courte durée, environ 25 a 30 minutes, généralement
bien tolérée, pouvant étre réalisée sous neuroleptanalgésie mais le plus souvent
sous anesthésie générale au bloc opératoire, le patient étant sous assistance
respiratoire et monitorage cardiaque.
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Le matériel utilis€ est le suivant (33):

OLYMPUS |OLYMPUS |OLYMPUS |PENTAX |[FUJINON

Modele SIF 200 SIF 100 XSIF-Q140 [VSB-2900 |EN7-MR2
Champ de vision 140° 140° 120° 100° 120°
Profondeur de champ 5-100 mm 5-100 mm 3-100 mm 5-100 mm | 5-100 mm
Diametre externe de|11,2 mm 11,3 mm 10,5 mm 9,8 mm 11,5 mm
I’extrémité du tube
Angle de béquillage

@Haut/bas 180° 180° 180° 130° 180°

Qdroite/gauche 160° 160° 160° 130° 160°
Canal a biopsies diametre | 2,8 mm 2,8 mm 2,8 mm 2,8 mm 2,8 mm
interne
Longueur opérationnelle ) 2000 mm 2175 mm 2675 mm 2500 mm 2000 mm
(mm)
Longueur totale (mm) 2475 mm 2975 mm 2820 mm 2340 mm

2-1-1 Technique :

Le malade est installé en décubitus latéral, I’entéroscope apres avoir été
correctement lubrifié est introduit par voie orale jusqu’a la troisieéme portion du
duodénum ou un raidisseur ou «overtube » est mis en place. Son
positionnement est vérifi€ soit par radioscopie soit par la présence d’ un flux
rétrograde de bile lors de 1’aspiration. L’exploration de I’intestin gréle est
ensuite reprise, la progression de 1’endoscope étant facilitée par des
changements de positions, de pressions manuelles sur I’abdomen et de
~manceuvres de débouclage.

L’utilisation de produits anesthésiques adaptés comme les anticholinergiques ou
le glucagon permet de réduire la motilité gastrique et facilite la progression de
I’entéroscope ainsi que la vision.

L’utilisation de I’enregistrement vidéo permet en outre, de réexaminer certains
passages qui pourraient ne pas avoir €té vus lors du retrait de 1’entéroscope ou
de manceuvres de débouclage trop rapides.

A) Complications :
Elles sont comparables a celles de 1’oesogastroduodénoscopie, a savoir (26):

- Traumatisme de la muqueuse cesophagienne
- Perforation duodénojéjunale
- Pancréatites

B) Limites :
L’entéroscopie poussée ne permet pas I’exploration de tout I’intestin gréle : si
tout le jéjunum peut étre visualis€, seule la premicre anse iléale est accessible.

C) Indications :

Les principales sont (26, 32) :
- Un saignement intestinal obscure.
- Une diarrhée avec malabsorption inexpliquée.
- Les tumeurs de I’intestin gréle.
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- La surveillance de 1ésions pre—cancéreuses : syndrome de Peutz —
Jeghers, polypose juvénile, polyadénomatose familiale, syndrome non
polyposique du colon, maladie ceceliaque, maladie de Crohn,
exploration endoscopique devant une lésion radiographique suspecte,

- Thérapeutique : polypectomie, traitement endoscopique des
malformations artério — veineuses, dilatation des sténoses du gréle,
sphincterotomie en cas d’anastomose hépaticojéjunale.

- Indications particulieres : cholangiographie rétrograde apreés gastro-
jejunostomie selon la méthode de Roux sur anse en y, jéjunostomie
percutanée, entéroscopie — entéroclyse.

2-2. L’ENTEROSCOPIE TOTALE
2-2-1 Non opératoire

2-2-1-1 La Sonde endoscopique.

C’est la plus ancienne des techniques non opératoires utilisées
actuellement (29).
La sonde est mise en place soit par voie nasale, soit selon la technique dite de
Piggi-Back (utilisation d’un endoscope tuteur pour mettre en place
I’entéroscope dans le duodénum).
Ces sondes (Spaghetti scope Olympus type 1 a VII) (15) sont munies a leur
extrémité distale d’un ballonnet permettant la progression a travers 1’intestin
gréle grace au péristaltisme intestinal.

A) Inconvénients :

Les principaux sont (33) : la fragilité de la sonde, le temps d’exploration de 4 a
6 heures, le rapport colit-efficacité trop important pour un examen incomplet de
la muqueuse intestinale (50 a 70 % de la surface totale est visible), les difficultés
a différencier les 1ésions des anomalies muqueuses liées a la progression de la
sonde, I’absence de geste thérapeutique possible.

B) Résultats :

Dans 2 études évaluant son rendement dans les hémorragies digestives,
’utilisation de la sonde endoscopique a permis un diagnostic chez 26 a 33% des
patients explorés alors que le bilan initial était négatif (20).

2-2-1-2 1.’ entéroscopie poussé€e par double voie.
Développée par GAY et DELMOTTE en 1994, cette technique permet
une exploration sub-totale de I'intestin gréle (15).
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Le matériel utilisé est le suivant (15) :

Appareil Fabricant |Longueur (m) |Diametre (mm) | Diamétre canal opérateur
SIF 100 Olympus 2,475 11,3 2,8 mm
SIF 3000 Olympus 12,995 11,3 2,8 mm
VSBP 2000 | Pentax 2,60 9,8 . 2,8mm

A) Technique :

Sous anesthésie générale et dans une structure comportant toutes les
possibilité€s de réanimation et de surveillance per et post opératoire, I’exploration
par voie, haute se fait chez un sujet en décubitus latéral ; 1’entéroscope est
descendu a la partie moyenne du 2° duodénum ou le raidisseur est mis en place
au niveau du genu inferius. L’ examen se déroule ensuite comme une coloscopie
classique, en s’aidant de manceuvres de débouclage, de pressions abdominales
ou de changements de position.

Si cette exploration est insuffisante, une investigation complémentaire par voie
basse est entreprise d’abord par coloscopie puis par iléoscopie, cette derniere se
faisant aprés la mise en place d’un raidisseur sigmoidien.

Le caractere total de 1’exploration est apprécié soit par radiographie en
comparant la position de 1’endoscope par rapport a des points de reperes précis,
soit par la réalisation d’une biopsie muqueuse : lors de ’exploration par voie
haute, cette biopsie étant retrouvée secondairement par voie basse.

L’instillation d’eau distillée ou de sérum physiologique favorise la mobilité
villositaire et améliore le contraste optique.

L’utilisation d’un zoom tout en gardant la méme définition optique permet de
distinguer des détails jusqu’a 2um et de rechercher des micros anévrismes, ou
des micros ulcérations.

L’anesthésie, par injection de propofol a faible dose, permet de conserver le
peristaltisme intestinal et de favoriser la progression de 1’entéroscope.
L’exploration faite avec un enregistrement vidéo simultané permet un examen a
posteriori lors du retrait de 1’endoscope.

Par cette méthode et sur une série de 139 malades, GAY et DELMOTTE, en
1994, ont pu réaliser une exploration totale de I’intestin gréle dans 19, 4 % des
cas, suffisant pour permettre un diagnostic dans 69, 8 % des cas et insuffisante
dans 10, 8 % des cas (15).

B) Effets secondaires:
Les principaux sont (15):
- Des sensations d’irritation pharyngée
- Un cas d’augmentation transitoire de volume des glandes sous
maxillaires
Par contre, il n'y a pas eu de complication majeure.

C) Indications :

Ce sont les mémes que celles de 1’enteroscopie poussée mais avec un champ
d’action plus large.
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D) Résultats
La vidéo entéroscopie poussée par double voie (15)

- Permet un diagnostic chez 30 % des patients ayant eu une anémie par
saignements occultes et avec un transit du gréle normal

- Contribue au diagnostic chez 75 a 84 % des patients avec une
exploration endoscopique classique négative.

- Contribue au diagnostic dans 92, 5 2 100 % des cas selon les séries
dans les cas ol une pathologie était retrouvée sur un autre examen
morphologique.

- Son champ diagnostic est le méme que celui de la sonde avec
I’avantage de pouvoir réaliser des biopsies et des gestes thérapeutiques
(20).

2-2-2 Opératoire:

A) Technique :

Au bloc opératoire, sous anesthésie générale, 1’acceés au gréle se fait soit
par voie orale, soit par voie anale, soit par entérotomie, selon la technique du
manchonnage.

Le chirurgien fait progresser le gréle sur ’entéroscope et examine la séreuse par
transillumination, tandis que I’endoscopiste examine la muqueuse.

Afin d’éviter toute distension excessive, un clamp est placé tous les 30
centimetres du gréle apres évacuation manuelle de I’air insufflée (16).

Les Iésions identifiées sont ensuite soit traitées endoscopiquement, soit repérées
par le chirurgien puis opérées dans un deuxiéme temps.

La durée moyenne de I’exploration endoscopique est de 30 a 40 mm

Si cette technique permet la synergie de deux équipes, elle reste cependant
invasive, lourde, difficile et traumatique pour ’intestin gréle (16).

B) Complications principales :
- Des lacérations de la muqueuse
- Un hématome sous muqueux
- Une ischémie du gréle
- Une perforation du gréle
- Un iléus post opératoire
- Un déces post opératoire

C) Indications :

- Les saignements digestifs inexpliqués nécessitant des transfusions
sanguines répétées et dont les investigations préalables n’ont pas
permis de retrouver de cause (20).

- Le bilan pré opératoire d’une hémorragie digestive massive liée a une
probable lésion du gréle et nécessitant une chirurgie d’urgence.

- Le guidage d’un geste chirurgical quand une Iésion du gréle ne peut
étre repérée en per opératoire.
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- Les syndromes de Peutz — Jeghers, les polyposes adénomateuses
familiales et les polyposes juvéniles.

D) Résultats :

En cas d’hémorragie importante avec risque vital, le diagnostic ou ’aide
au geste chirurgical est posé dans 100 % des cas (20).
En cas de spoliation chronique, 1’entéroscopie chirurgicale est considérée
comme 1’étalon — or avec un diagnostic l€sionnel posé dans 90 a 100 % des cas.
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VI-Les tumeurs de Pintestin grele
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1-INTRODUCTION

Bien que 'intestin gréle corresponde a 75 % de la longueur totale de
I’intestin et a 90 % de sa surface muqueuse, les tumeurs du gréle ne
représentent que 5 % des tumeurs gastro-intestinales et moins de 1 % des
tumeurs malignes (8, 18, 22, 23).

En FRANCE, I'incidence est estimée a 5/ 5 000 000 d’habitants.

Plusieurs facteurs expliquent cette fajble incidence (8. 18):

- Un turn - over cellulaire important.

- Les substances carcinogenes seraient plus diluées dans le contenu alcalin de
I’intestin gréle, réduisant ainsi leur agressivité sur la muqueuse.

- Les bactéries sont moins nombreuses qu’au niveau du colon alors que la
concentration d’Ig A est plus importante ; les enzymes susceptibles de
neutraliser les substances carcinogénes sont présentes en plus grande quantité.

Certaines maladies (18) augmentent le risque de développement de tumeurs
malignes du gréle et sont considérées comme des 1€sions précancéreuses :
-La polypose adénomateuse familiale
-Le syndrome de Peutz-Jeghers
-La maladie cceliaque
-La maladie de Crohn
-Le Syndrome d’Immunodéficience Acquise

Les principales manifestations cliniques révélatrices d’un syndrome tumoral

du gréle sont (8, 18) : des douleurs abdominales & type de colique déclenchées
par la prise alimentaire, des nausées, des vomissements, un syndrome de Kcenig
évocateur d’une sténose (douleur post-prandiale dont I’intensité €volue par
vagues successives puis cede brusquement avec une vidange), une occlusion
intestinale aigué, une hémorragie digestive massive ou, au contraire, occulte
associée a une anémie par carence martiale, une diarrhée chronique, une masse
abdominale, un syndrome fébrile, un amaigrissement plus ou moins important,
un syndrome carcinoidien dit « Syndrome de Bjork » (flush cutané,
diarrhée, dyspnée, hypotension orthostatique).

De nombreuses tumeurs de nature histologiques différentes pourront étre
responsables d’un tel syndrome, les plus fréquentes étant les tumeurs
épithéliales.

La classification des tumeurs de I'intestin gréle est indiquée en annexe 5

Les principaux diagnostics différentiels devant étre éliminés sont (18):

- la maladie de Crohn

- I’entérite ischémique

- la tuberculose intestinale

- la carcinose péritonéale

- les compressions extrins¢éques (tumeurs intra-abdominales rétro péritonéales et

adénopathies extrinseques)
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- I’endométriose

- ’amylose

- ’hyperplasie folliculaire lymphoide

- les ulcérations (solitaire ou multiples) du gréle
- les pseudo tumeurs inflammatoires

- les polype fibro-inflammatoires

- les pseudo tumeurs helminthiques

Parmi les tumeurs non épithéliales, les tumeurs conjonctives sont les plus
représentées et une grande partie d’entre elles correspondent aux tumeurs dites
stromales (23).

2-LES TUMEURS STROMALES.

2-1 Généralités.

Le terme de tumeurs stromales ou GIST (Gastrointestinal Stromal Tumor)
a été utilisé€ pour la premiere fois en 1983 par MAZUR et CLARK (23).
Sa signification a longtemps varié selon les auteurs : pour certains, il désignait
toutes les tumeurs conjonctives du tube digestif qu’elles soient différenciées ou
non, pour d’autres il ne devait étre appliqué qu’aux tumeurs conjonctives peu
différenciées du tube digestif et du péritoine (23).

. Dans ce chapitre, nous allons envisager les tumeurs stromales dans leur sens le
plus large. Aprés quelques données épidémiologiques et cliniques, nous verrons
leurs aspects macroscopiques communs.

Leurs caractéristiques microscopiques, immunohistochimiques et
ultrastructurales seront ensuite étudiées ainsi que les critéres permettant
1’évaluation de leur potentiel de malignité.

2-2 Epidémiologie.

Elles surviennent a tout 4ge ( de 10 & 84 ans pour les tumeurs du systéme
nerveux autonome) avec un pic de fréquence entre 40 et 60 ans.
Le sex ratio montre selon les séries une légere prédominance masculine sauf
dans le cas du schwanome digestif qui atteint plus souvent les femmes.
Les plus fréquentes sont les GIST a différenciation musculaire lisse bénignes ou
léiomyome, qui représentent un tiers des tumeurs bénignes de I’intestin gréle, et
les GIST a différenciation musculaire malignes ou léiomyosarcomes, 9 a 11%
des tumeurs malignes du gréle et 75% des sarcomes digestifs (18).

2-3 Facteurs favorisants.
Il n’existe pas de facteur favorisant clairement identifié mais on retrouve
ces tumeurs dans certains contextes particuliers (22):
-La maladie de Recklinghausen : tumeur a différenciation nerveuse.
-Le syndrome d’immunodépression acquise ou 1l’incidence des tumeurs
musculaires lisses bénignes ou malignes est élevée, surtout chez les enfants.
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L’infection des cellules musculaires lisses par le virus EBV favorise la genése
des tumeurs stromales a différenciation musculaire lisse.

-Le syndrome de Carney qui associe trois 1ésions : un chondrome pulmonaire,
un paragangliome extra surrénalien et une ou plusieurs tumeurs stromales
digestives de type €pithélioide maligne.

2-4 Clinique:

Les tumeurs stromales se manifestent selon trois situations cliniques
différentes (22):

-L’hémorragie digestive : elle se manifeste sous plusieurs formes :une
hématémese, un méléna isolé ou une hémorragie occulte révélée par une
anémie hypochrome, hyposidérémique. Cette hémorragie est liée a 1’ulcération
de la muqueuse située au sommet de la tumeur et peut étre d’origine mécanique
ou ischémique.

-Un syndrome occlusif d’apparition généralement progressive.

-Une symptomatologie digestive aspécifique faite de douleurs abdominales
variées épigastriques ou sous-ombilicales sans périodicité, a type de pesanteur,
de géne, de dyspepsie post prandiale, de nausées ou de vomissements.

La symptomatologie est plus en rapport avec le volume et le siege tumoral
qu’avec le type histologique et il existe une latence clinique initiale et la
découverte est souvent fortuite ou opératoire.

2-5 Topographie:
Les deux segments les plus atteints sont 1’estomac et I’intestin gréle.
Pour I’estomac, Ia répartition est : corps 40 %, antre 25 %, pylore 20 %.
Pour le gréle, les tumeurs les plus fréquentes sont les tumeurs musculaires lisses
qui se localisent a 80 % dans le jéjunum et a 20 % dans le duodénum.
Elles sont plus rares dans le colon et dans le rectum.

2-6 Aspect macroscopique générale.

Au moment de leur découverte, ces tumeurs ont une taille variant de 1 a 20
cm.
Leur développement peut étre (23):

-Intra luminal : la tumeur est sessile ou pédiculée, sous muqueuse pouvant
s’ulcérer.

-Extra luminal : vers la cavité péritonéale aboutissant a des
tumeurs volumineuses sous-séreuses

-Intramural avec un simple épaississement de la paroi digestive

-Intra et extraluminal formant une tumeur en sablier ou en halteres.
Elles sont bien limitées, sans capsule, apparaissant fermes a la coupe, de couleur
blanc grisatre et d’aspect parfois fasciculé.
Des remaniements nécrotiques, hémorragiques ou fibreux sont assez souvent
observés avec parfois des calcifications associées.

2-7 Etude microscopique.
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Pour la plupart des tumeurs stromales gastrointestinales a cellules
fusiformes, la distinction entre tumeur musculaire lisse, tumeur nerveuse et
tumeur indifférenciée peut étre difficile au seul échelon histologique (23).
Certains aspects cellulaires peuvent orienter vers la différenciation musculaire
d’une tumeur , plus rarement vers sa nature nerveuse.

Le plus souvent, une étude immunohistochimique et ultrastructurale sera
nécessaire pour apprécier la différenciation d’une tumeur stromale.

Nous allons €tudier pour chaque lignée de différenciation, les caractéristiques
histologiques, immunohistochimiques et ultrastructurales des tumeurs
stromales :

-les tumeurs stromales a différenciation musculaire lisse a cellules
fusiformes ou €pithélioides

-les tumeurs stromales nerveuses de type schwanienne

-les tumeurs stromales issues du systeme nerveux autonome ou GANT

-les tumeurs stromales a différenciation mixte musculaire et nerveuse

-les tumeurs stromales indifférenciées

2-7-1 Tumeurs stromales a différenciation musculaire lisse.

2-7-1-1 Caracteres morphologiques.
- Tumeurs a cellules fusiformes

Les cellules tumorales ont un aspect voisin des cellules du muscle lisse
normal : les cellules sont fusiformes (Fig 14) avec un noyau central allongé, aux
extrémités coupées en bout de cigare. Le cytoplasme est abondant, €osinophile,
souvent fibrillaire. Elles s’ordonnent en faisceaux tourbillonnants qui se coupent
a angle droit.
Selon le caractere bénin ou malin de la prolifération tumorale, le noyau sera plus
ou moins régulier, nucl€olé, pléomorphe ou monstrueux (Fig 16).

- Tumeurs a cellules épithélioides.

Les cellules tumorales sont arrondies ou polygonales, au cytoplasme
éosinophile abondant ou vacuolisé, clair et a limites nettes (Fig 15).
Les cellules s’agencent le plus souvent en amas lobulés ou en nodules, mélées
parfois a des cellules fusiformes courtes au cytoplasme €osinophile.

2-7-1-2 Caracteres immunohistochimiques.

Classiquement, les cellules musculaires lisses et les cellules tumorales a
différenciation musculaire lisse, expriment en proportion variable 3 marqueurs
de différenciation musculaire : la Desmine (spécifique du muscle lisse et strié),
I’ Actine Spécifique Musculaire ou HHF35 (spécifique du muscle lisse et strié) et
I’ Alpha Actine Muscle lisse (spécifique du muscle lisse) (23).

Fréquemment, seul un ou deux de ces marqueurs seront exprimés par les
tumeurs stromales a différentiation musculaire lisse en association a
I’expression de la vimentine (marqueur mésenchymateux) et du CD34.

Certaines tumeurs a cellules épithélioides n’exprimeront que les marqueurs
mésenchymateux (CD34 et vimentine).

2-7-1-3 Caracteres ultrastructuraux:
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Planche n°9

Flgi‘i GIST a d:ﬁérencnatlon musulalre |
lisse a cellules fusiformes (HES x100)

GIST a dlfferenC|atlon musculalre
lisse a cellules épithélioides (HES x100)

Fig 8 : GIST a dlﬁerenmatlon musculalre
i’ lisse maligne avec atypies cytonucléaires
marquées, mitoses nombreuses et
anormales



Au sein des cellules tumorales, on retrouve en proportion variable lors de
I’étude en microscopie €lectronique, des éléments ultrastructuraux observés dans
la cellule musculaire lisse normale : noyau unique disposé dans I’axe de la
cellule, ovoide ou allongé avec un ou deux nucléoles (23).

Le cytoplasme d’abondance variable renferme quelques organites tels des
mitochondries a cretes transversales, des citernes de réticulum endoplasmique
granuleux, des grains de glycogeéne. Des filaments trés fins correspondant a des
fibrilles d’actine sont observés en quantité variable, s’accumulant le long de la
membrane cytoplasmique a laquelle ils se fixent en formant des plaques
d’ancrage denses aux éléctrons. Quelques vésicules de pinocytose sont
retrouvées ainsi qu’une membrane basale discontinue.

Les cellules sont parfois réunis entre elles par des complexes jonctionnels
appelés « gap jonction ».

Ces caractéristiques ultrastructurales seront plus discrétes dans les tumeurs
stromales a cellules épithélioides.

11 existe donc en fonction du caractére bénin ou malin de ces tumeurs :

= des tumeurs stromales a différenciation musculaire lisse a cellules fusiformes
bénignes (I€éiomyome) ou malignes (Iéiomyosarcome)

= des tumeurs stromales a différenciation musculaire lisse a cellules
épithélioides bénignes ( anciennement léiomyoblastome) ou malignes (
anciennement léiomyosarcome épithélioide).

2-7-2 Tumeurs stromales a différentiation nerveuse périphérique ou
schwannienes

Sont inclues dans ce groupe, des tumeurs a cellules fusiformes ou rondes
sans caracteres morphologiques spécifiques (23).

2-7-2-1 Caracteres immunohistochimiques.

La réactivité est variable pour la PS100, le Leu 7 et la protéine
gliofibrillaire acide ou GFAP.
Le marquage peut étre intense et diffus mais le plus souvent il reste focal.

2-7-2-2 Caracteres ultrastructuraux :

Le cellules tumorales auront les caractéristiques de la cellule de Schwann :
des prolongements cytoplasmiques intriqués bordé€s par une lame basale,
quelques petites jonctions intercellulaires de type « serré », un enveloppement
du matériel extracellulaire pour former des pseudomésaxones.

Une entité particuliere est trés rarement inclue dans le cadre des
tumeurs stromales : le schwannome digestif.

Cette lésion rare sie¢ge principalement au niveau du tiers moyen de
I’estomac (23)

Il s’agit d’une tumeur bien limitée en périphérie soulignée par des amas
lymphoides. Elle est formée de faisceaux de cellules bi-polaires et fusiformes
contenant un cytoplasme peu abondant a limites floues et aux noyaux en forme
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de bétonnets, agencées en faisceaux allongés ou en tourbillons au sein d’un
stroma myxoide, modérément vascularisé.
Elle présente deux caractéristiques importantes :

-La présence constante de noyaux de taille et de forme variable, a
chromatine régulierement répartie.

-La présence constante d’un infiltrat lymphoide périphérique, diffus,
parfois folliculaire, associé a des centres germinatifs. Cet aspect quasi-
pathognomonique permet de distinguer ces tumeurs des autres GIST et des
schwannomes des tissus mous.

Sur le plan immunohistochimique, les cellules tumorales expriment
intensément la PS100 tandis que les marqueurs musculaires lisses sont négatifs.

L’étude ultrastructurale retrouve les mémes caractéristiques que celles de la
cellule de Schwann décrits précédemment.

2-7-3 Les tumeurs stromales a différenciation nerveuse issues du systeme
nerveux autonome gastrointestinal ou GANT.

Elles ont été décrites en 1984 par Herrera et dénommeées « Gastrointestinal
autonomic nerve tumor » ou plexosarcome de part leurs
caractéristiques ultrastructurales proches des structures normales du systéme
nerveux autonome.

Une cinquantaine de cas ont été€ décrits entre 1984 et 1996 (23).

La connaissance de ce groupe tumoral est essentielle car ces tumeurs ont un
comportement agressif méme en ’absence de pleomorphisme nucléaire ou
d’activité mitotique €levée.

Elles si¢gent essentiellement au niveau de I’intestin gréle (55%).

2-7-3-1Caracteres morphologiques.

Il n’existe pas de signes histologiques spécifiques permettant de les
distinguer d’autres GIST et notamment des tumeurs musculaires lisses.
Les cellules fusiformes s’agencent en faisceaux, a disposition palissadiques
ou storiformes. Il peut exister quelques groupements de cellules
globuleuses circonscrites par quelques fibres conjonctives ainsi que des amas
extracellulaires de taille variable €osinophile et fortement colorés par le PAS
correspondant aux fibres skénoides (23).
Aucun caractere anaplasique n’est retrouvé.
L’activité mitotique est généralement faible : moins de 5 mitoses pour 10 grands
champs.

2-7-3-2 Caracteres immunohistochimiques..

Sur la cinquantaine de cas relevés dans la littérature, il ressort que les
GANT expriment en proportion variable la vimentine (93 %), la Neuro Specific
Enolase (73 %), la synaptophysine (34 %), la PS100 (27 %), les
neurofilaments (21 %), le VIP (21 %), la chromogranine (8 %) et le
CD34 (20 %).

Récemment, certaines études (14) ont montré I’expression par ces tumeurs de
I’antigene C.kit, marqueur des cellules de CAJAL.

Le profil immunohistochimique des GANT est variable, non spécifique et ne
permet pas d’affirmer le diagnostic.
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2-7-3-3 Caracteres ultrastructuraux :

L’étude ultrastructurale est la seule qui permette de poser le diagnostic de
GANT.
Il1 existe un enchevétrement complexe de cellules fusiformes évoquant
I’organisation des plexus nerveux myentériques. Les cellules présentent des
prolongements cytoplasmiques similaires a des boutons synaptiques avec
accumulation focale de grains denses de neurosécrétion et de vésicules claires.
Le cytoplasme est riche en organelles, le réticulum endoplasmique granuleux est
bien développé et I’appareil de golgi est proéminent. Des fibres skénoides sont
retrouvées dans 20 % des cas correspondant a 1’accumulation de filaments
enchevétrés denses, siege d’une striation périodique.
L’absence de criteres ultra structuraux en faveur d’une autre histogénese
confirme le diagnostic.

Il existe au sein des GANT, une entité particuliere appelée tumeur stromale
a fibres skenoides.

Décrites par K. W. MIN en 1992 (23), elles sont multiples, siegent souvent
dans le duodénum et le j€junum, plus rarement dans I’estomac ou le colon.

Elles sont de petites tailles (0,5 2 4 cm), a développement intra-pari€tal ou
séreux.

Histologiquement, il existe une prolifération de cellules fusiformes,
monomorphes, agencées en faisceaux sans mitoses, et avec parfois des atypies
cellulaires. Certaines cellules sont plus globuleuses, d’aspect épithélioide. On
note la présence extra cellulaire de globules ou de serpentins €osinophiles
fortement colorés par le PAS et colorés en vert par le trichrome de Masson.

En immunohistochimie, la tumeur est positive pour la vimentine et négative
pour les marqueurs musculaires (actine et desmine) et les marqueurs nerveux
(PS100, LEU7 ,neurofilements).

L’étude ultrastructurale montre des corps intercellulaires constitué€s de

filaments découpés en bandes de 45 mm de périodicité dont 1’agencement
curviligne rappelle un écheveaux de fils de lin. Leurs limites sont floues, leur
diamétre variable.
Quelques cellules comportent des prolongements contenants des granules
optiquement denses, neuro sécrétoires. On ne retrouve pas de vésicules pino-
cytaires de surface, de filaments d’actine, de corps denses rencontrés dans les
fibres musculaires lisses.

2-7-4 Les tumeurs stromales a différenciation mixte musculaire lisse et
nerveuse.

Sous groupe minoritaire, sa fréquence varie selon les séries étudiées de 3 a
20 % et le diagnostic est immunohistochimique et ultrastructural.

2-7-4-1 Caractéres morphologiques.
Ces tumeurs constituées de cellules fusiformes ou épithélioides sont

dépourvues de caracteres histologiques spécifiques.
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2-7-4-2 Caracteres immunohistochimiques.

L’étude immunohistochimique retrouve une positivité focale ou diffuse
pour les marqueurs musculaires lisses (desmine et actine) et pour les marqueurs
nerveux (PS100, NSE).

2-7-4-3 Caracteres ultrastructuraux.
Ces tumeurs présentent des caracteres musculaires lisses et schwaniens

associés en proportion variable.

2-7-5 Les tumeurs stromales indifférenciées.

Ce diagnostic est porté si aprés une étude immunohistochimique et
ultrastructurale exhaustive, aucune différenciation envers un type cellulaire
particulier n’est retrouvée.

Leur fréquence est variable selon les séries étudiées 13 a 43 %.

2-7-5-1 Caracteres morphologiques.

La tumeur est formée de cellules fusiformes et/ou épithélioides
dépourvues de particularités cytologiques ou architecturales permettant
d’orienter vers une différenciation musculaire lisse ou nerveuse.

2-7-5-2 Caracteres immunohistochimiques.

L’expression des marqueurs musculaires lisses (actine, desmine) et
nerveux (PS100, NSE, Synaptophysine) est soit trés faible et focale, soit nulle.
Les cellules sont souvent positives pour la vimentine et le CD34 (marqueurs peu
spécifiques).

Récemment, il a ét€ démontré que ces tumeurs exprimaient le marqueur CD117
(C.kit) normalement exprimé€ dans la paroi digestive par les cellules
intersticielles de CAJAL, situées dans les plexus d’AUERBACH (13). Ces
dernieres auraient un role pace maker au niveau du plexus d’AUERBACH. Elles
sont dépourvues en ultrastructure de grains neurosecrétoires et de bulbes
synaptiques.

Leur profil immunohistochimique similaire a celui des GIST indifférenciées
(CD34 +, CD117 +) fait émettre I’hypothese par certains auteurs comme CHAN
(13) que les GIST indifférenciées seraient issues des cellules de CAJAL. Ces
mémes auteurs ont propos€ le terme de GIPACT (Gastrointestinal pacemaker
cell tumor) pour les qualifier.

2-8 Facteurs histopronostiques des tumeurs stromales.

Le comportement biologique des GIST est difficilement prévisible ; il
n’existe pas de criteres morphologiques absolus permettant de distinguer les
formes bénignes des formes malignes en dehors d’un envahissement manifeste
des organes de voisinage ou de métastases.

A travers de nombreuses études, un des buts des pathologistes a ét€ d’évaluer au
mieux I’évolutivité d’une tumeur stromale.

Bien qu’imparfait, il semble que les deux critéres majeurs a prendre en compte
soient la taille de la tumeur et I’'index mitotique (23).
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- Taille tumorale :
il est admis qu’une taille sup€rieure a 6 cm est de mauvais pronostic.

- Compte mitotique :

bien que considéré comme un critére variable d’un opérateur a I’autre, il reste
pour les tumeurs stromales un critere prédictif important pour déterminer la
malignité.
Selon APPELMAN et HELWIG (23), les tumeurs stromales du tube digestif,
sont classées en 3 groupes selon le compte mitotique (CM)

@Bénignes si CM< 5 mitoses pour 50 champs a fort grossissement (400)

@Malignes si CM>5 mitoses pour 50 champs a fort grossissement (400)

@ Potentiellement malignes si 2<CM< 5 champs a fort
grossissement (400)
L’index mitotique est a corréler avec la coexistence d’atypies cellulaires.

En pratique. la plupart des pathologistes utilisent les criteres d’AMIN et al (2) :

@Taille < 5 cm
Compte mitotique < 5 mitoses/ 50 champs (X 40) : tumeur bénigne

QTaille > 5 cm
Compte mitotique < 5 mitoses/ 50 champs (X40) : potentiel malin
incertain

@Taille indifférente et compte mitotique > 5 mitoses/ 50 champs (X 40) :
tumeur maligne.

Devant le manque de reproductibilité du compte mitotique, d’autres criteres
histologiques ont été étudiés : la nécrose tumorale, la cellularité, le
pléomorphisme cytonucléaire, le type cellulaire. Ils ne s’aveérent pas plus
corrélés au pronostic que la taille tumorale et le compte mitotique.

L’apparition de techniques nouvelles ont incité les pathologistes a rechercher
des criteres plus significatifs. Ceux ci étaient basés sur la détermination de la
quantité d’ADN nucléaire par cytométrie de flux d’une part, et d’autre part sur
1’évaluation de la prolifération cellulaire par des méthodes
immunohistochimiques.

En effet, dans de nombreuses tumeurs malignes, des corrélations ont €té notées
entre 1’activité prolifératrice et la survenue de récidives ou de métastases.

Trois marqueurs principaux du cycle cellulaire ont €té utilisés :

- Le PCNA
L’antigene PCNA ou antigéne nucléaire de prolifération cellulaire, a un réle
pronostic dans les tumeurs stromales. Il est exprimé durant toutes les phases du
cycle cellulaire.

- Pantigene Ki 67 (MIB 1)
Cet antigéne nucléaire est exprimé au cours des phases G1, S, G2 et M. C’est un
marqueur de la prolifération cellulaire. Une récente étude (51) a montré son
intérét dans I’identification de sous populations de GIST d’évolution péjorative.
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- Les organisateurs nucléolaires dit Ag-NOR
11 existe une corrélation entre la quantité de protéine Ag-Nor mise en évidence et
I’activit€ transcriptionnelle d’une cellule.

Une corrélation entre le pronostic et le degré de prolifération évalué par ces
différents marqueurs du cycle cellulaire a été retrouvée. Elle ne s’avere pas plus
satisfaisante que le compte mitotique associ€ a la taille tumorale d’autant plus
que ces différentes techniques sont lourdes et coliteuses a utiliser en pratique
courante (23).
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VII-DISCUSSION
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L’objectif de cette these est de rappeler la démarche diagnostic a tenir
devant une anémie chronique occulte d’origine digestive et les éléments
pronostiques importants a identifier en cas de découverte d’une tumeur stromale.

L’anémie ferriprive est le dernier stade de la carence martiale (31). La
diminution de la ferritine correspondant au stock tissulaire du fer, retentit sur
I’érythropoiese et entraine ( par ordre d’apparition) une baisse du fer sérique,
une augmentation de la transferrine puis de la protoporphyrine €rythrocytaire,
une microcytose (31). Si I’érythropioese sidéroprive se prolonge, alors apparait
une anémie microcytaire.

Cette baisse se faisant progressivement, des mécanismes d’adaptation se mettent
en place ce qui explique la tolérance de 1’anémie. Les patients éprouvent
initialement une asthénie croissante puis apparaissent des signes plus évocateurs
telle qu’une difficulté a assurer des efforts physiques et intellectuels, des
manifestations neuro-sensoriels (vertiges, accouphenes, phosphénes). D’autres
manifestations plus rares et témoignant de la gravité de 1’anémie viennent
compléter le tableau si la carence se prolonge : atteintes des phanaires, glossite
atrophique, dysphagie par rétraction de la muqueuse oesophagienne (syndrome
de Plummer Wilson).

Les signes biologiques de cette anémie sont résumés dans le tableau n°1
L’hémogramme montre une microcytose (VGM< 80 um3) le plus souvent
associée a une anémie (Hb< 130 g1/l chez I’homme, 120 gr/l chez la femme et
110 g1/l chez la femme enceinte). Une thrombocytose modérée est habituelle (
500 a 600 000/mm3).

L’interrogatoire précisera le régime et les habitudes alimentaires (fréquence des
repas, composition, régimes particuliers), la prise médicamenteuse (AINS), les
épisodes menstruels et leurs caractéristiques, les grossesses, 1’existence d’une
contraception mécanique, des troubles digestifs orientant vers une l€sion
saignante ou une malabsorbtion, des dons du sang répétés.

Associé a un examen clinique rigoureux comprenant un toucher rectal et un
examen génital, il permet en général d’é€voquer la cause de la carence : fibrome,
cancer de 1’utérus, grossesses rapprochées, hémoglobinurie paroxistique
nocturne, dons du sang rapprochés, syndrome de Lasthénie de Ferjol, syndrome
de malabsorption, carence d’apports, prise médicamenteuses, hémolyse
intravasculaire.
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Tableau 1

Ferritine |TF CS Fer sérique | Hb TCM | Férritine
sérique H érythrocytaire
Carence martiale | N N N N N N
infra-clinique
A ferriprive M\ s ~ ~ ~ “ -
A.inflammatoire Nou ~ ~ Nou~s [Nou™ ~ N ou|N
sans carence =
A.inflammatoire N - ~ = = N ou|w~
avec carence ~
Syndrome Nou~ Nous |~ Nou ~ . ~ AN
thalassémique
A.sidéroblastique [~ Nous |~ ” ~ ~ ”
Surcharge Nou~ ~ kd ” N N
idiopathique
Surcharge ” N okl ” N N ”
secondaire
Cytolyse hépatique | ~ Nouw |~ ~ N N N

TF: Transferrine sérique
CS : Coefficient de saturation en fer de la transferrine
TCMH : Teneur corpusculaire moyenne en hémoglobine

Le bilan biologique peut étre perturbé et non contributif dans 3

situations (31):

Chez un patient polyglobulique: la microcytose peut résulter d’une carence
martiale par saignement occulte, de saignées thérapeutiques ou d’un trait
thalassémique.

En cas de réaction inflammatoire: la carence ne peut tre démontrée en raison
des modifications du métabolisme du fer.

En cas de carence mixte en fer et en folates : I’anémie n’est pas microcytaire.

Le premier diagnostic différentiel a éliminer ( et le plus fréquent) est 1’anémie

inflammatoire.
Plusieurs parametres sont alors modifi€s :

L’hémogramme : il montre une anémie modérée ( (taux d’Hb supérieur a 8
gr/dL), normocytaire, normochrome. Lorsqu’il existe une microcytose, elle
est en général moins marquée qu’en cas de carence martiale.

la ferritine : c’est une protéine de 1’inflammation dont le taux sera élevé en
cas d’inflammation isolée et normal voir modérément abaissé en cas de
carence associée (cf tableau 1).

Le fer sérique :il est modérément abaissé par rapport a la profondeur de
I’anémie.

La transferrine : elle sera normale ou modérément augmentée.

La VS : bien peu spécifique, elle reste un paramétre appréciable en premiere
intention car peu colteux, fiable et sensible dans les pathologies
inflammatoires (19).
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La Protéine C réactive : son taux peut orienter vers une étiologie : au-dela de
150mg/L, une infection bactérienne ou une maladie de systéme est retrouvée
dans plus de deux tiers des cas(3).

L’haptoglobine : protéine de la phase aigué¢ de 'inflammation, elle est utile
lorsque la VS n’est pas utilisable ( grossesse, forte anémie...). Lorsque son
taux est abaissé ou normal dans un syndrome inflammatoire, il faut
rechercher une hémolyse intravasculaire.

Le récepteur soluble de la transferrine : c’est un bon indicateur de ’intensité
de 1’érythropoiese ( i1l augmente dans les anémies ferriprives et reste normal
dans les anémies inflammatoires). Son dosage est utile lorsque la ferritine est
peu contributive ; le ratio rs-TF/Log ferritine est relativement discriminatif
pour distinguer anémie par carence martiale et anémie inflammatoire (3).

Tous ces parametres sont bien entendus a confronter aux données cliniques.
Le myélogramme est le meilleur examen pour €valuer le stock martial de
I’organisme (3, 41) mais il n’est pas réalisé dans le bilan initial.

Si cependant aucun point d’appel n’est retrouvé, alors 1’origine digestive

est a évoquer en premier (41)

ROCKEY et CELLO (42) dans une €tude portant sur 100 patients présentant une
anémie ferriprive, retrouvent une origine digestive dans 62% des cas.

Les principales €tiologies étaient les suivantes :

Haut appareil digestif : Bas appareil digestif :
Ulcere duodénal (11) Cancer du colon (11)
Ulcere gastrique (5) Polype(5)
Oesophagite(6) Ectasies vasculaires (5)
Gastrite(6) Colite(2)

Ectasie vasculaire (3) Ulceére caecal (2)
Ulcere anastomotique (3) Infection parasitaire (1)
Cancer gastrique (1)

Gastropathie hypertensive (1)

Polype gastrique (1)

Confirmant cette étude, GORDON et al (20) dans un travail portant sur 170

patients ayant eux aussi une anémie chronique, retrouvent eux les pathologies
suivantes :

-Cancer colique 16 (9 %)

-Maladies inflammatoires intestinales 7 (4 %)
-Malformation artério-veineuse 5 (3 %)
-Ulcere gastrique 15 (9 %)

-Ulcere duodénal 11 (6 %)

-Gastrite érosive 12 (7 %)
-Oesophagite érosive 13 (8 %)
-Gastrectomie 11 (6 %)

-Maladie cceliaque 5 (3 %)

-Divers 5 (3 %)

-Non identifiées 70 (41 %)
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I1 est important de souligner que dans 38% et 41% des cas, aucune cause n’était
retrouvée et que 1’exploration de I’intestin gréle n’était réalisée que par un
transit du gréle ou une entéroclyse.

Dés lors, ainsi que le propose ROCKEY (41), le bilan débutera par une
exploration endoscopique comprenant une oesogastroduodénoscopie avec
biopsies afin d’éliminer une maladie coeliaque et une coloscopie totale avec
biopsies iléales (19).

Les 1ésions devant étre recherchés sont les suivantes (41):
@Lésions tumorales :
tumeur quel que soit le site
polype de taille supérieur a 1,5 cm
@Lésion inflammatoire :
oesophagite érosive
gastrite €rosive
maladie coeliaque
colite ulcérée
maladie de crohn
ulcere caecal idiopathique
@Lésions vasculaires :
ectasie vasculaire
gastropathie portale hypertensive
varices cesophagiennes
hémangiome
malformation vasculaire de DIEULAFOY
©Maladies infectieuses :
ankylostomiase
trichocéphale
anguillulose
ascaridiose
entérocolite tuberculeuse
amibiase
@Autre :
hémobilie
cause factice
hemosulcus pancreaticus

En cas d’explorations négatives, il est important de s’assurer qu’elles ont été
réalisée dans de bonnes conditions méthodologiques et si possible par un
opérateur expérimenté avant d’envisager l’intestin gréle comme source de

saignement.
En effet, il a été démontré que dans 42% des cas, la source du saignement se

situait dans la partie haute de I’estomac (19).
Il convient donc en cas de doute sur la qualité des examens, de savoir les

renouveler avant d’envisager d’autres investigations.
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D’autre part, une erreur fréquente est de considérer chez la femme,
particulierement la femme non ménopausée, qu’en cas d’endoscopie négative, la
cause du saignement soit d’origine gynécologique.

Or les travaux de BINI (7) et KEYCZYK (19) ont montré qu’une cause
digestive devait étre recherchée en premiére intention chez la femme en cas
d’anémie ferriprive, particulierement s’il s’y associe un syndrome inflammatoire
et ce méme en cas de ménométrorragies abondantes.

Dans 5 (34) a 38% des cas (41) selon les séries, la source de saignement
n’est pas retrouvée apres un bilan endoscopique initial, ’intestin gréle doit alors

gtre exploré.
Les causes de saignement occulte liées a une atteint du gréle sont résumées dans

le tableau suivant (36) :

Causes vasculaires | Tumeurs Autres causes
Angiodysplasies Adénome Maladie de Von Willebrand
Varices Hamartome Cause 1atrogéne
Phlebectasies Lipome Diverticulose
Fistule aortoentérique |Leiomyome Diverticule de Meckel
Télangiectasies Leiomyosarcome Maladie de Crohn
Neurofibrome Amylose
Plexosarcome Entérite radique
Lymphamgiome Syndrome de Zollinger-Ellison
Mémangiome Cause infectieuse
Adénocarcinome Ischemie
Lymphome Jéjunoiléite chronique ulcérée
Angiosarcome Endométriose
Schwannome malin | HemosuccusPancreaticus/Hemobilie
Tumeur carcinoide

Les étiologies les plus fréquentes sont les malformations artérioveineuses
(MAV) et sont également les premieres causes de saignement apres 70 ans (19).
Les tumeurs du gréle viennent en deuxieme position apres les MAV mais sont la
premiere cause chez les sujets de moins de 50 ans.
Les examens complémentaires a utiliser dépendent donc de 1’age du patient.
Apres 70 ans, la videoentéroscopie poussée (VEP) est a proposer apres
I’endoscopie traditionnelle : ni le transit du gréle, ni le scanner ne permettent de
dépister les MAV (18). De plus, les autres méthodes tels que la scintigraphie
avec pertechnate et I’artériographie n’ont pas d’intérét du fait du faible débit de
la spoliation (19).

Chez le sujet de moins de 50 ans, il était proposé jusqu’a ces derniéres

années, de réaliser en deuxieme intention un transit du gréle simple ou mieux
une entéroclyse a la recherche d’une formation tumorale (19). Ces méthodes
étaient considérés comme les examens de référence.
Or la rentabilité du transit du gréle a été évaluée dans les anémies férriprives et
varie de 0 a 10% (13); de plus, il n’est pas toujours facile a réaliser, il nécessite
un radiologue entrainé pour obtenir des images de bonne qualité, 1’exposition
aux rayons X n’est pas négligeable et les faux négatifs sont fréquents en cas de
tumeur a développement extraluminale.
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Compte tenu de ces inconvénients, et du développement du scanner et de I'IRM
viscérale a haute résolution, I’entéroclyse et le transit du gréle ont été délaissés
dans cette indication.

En I’absence de signes cliniques d’orientation, la VEP sera donc proposé apres
un bilan endoscopique traditionnel et la réalisation d’examens morphologiques
radiologiques (18). On veillera aupréalable, ainsi que nous ’avons dit plus haut,
a s’assurer que le bilan endoscopique initiale ait €i€ réalisé dans de bonnes
conditions.

Plusieurs études ont évalué la rentabilit€é de la VEP dans les anémies par
carence martiale et ont comparé ces résultats par rapport a ceux du transit du
gréle et de I’entéroclyse : CELLIER (13) retrouve une étiologie dans 35% des
cas en cas de bilan initial négatif mais la 1€sion siege dans le gréle uniquement
dans 15% des cas. ; BELAICHE (5) a présenté une série de 54 patients ayant
une anémie ferriprive inexpliquée apres un bilan endoscopique et un transit du
gréle négatif. : Ientéroscopie poussée par double voie réalisée a la suite a
retrouvé une lésion dans 46% des cas mais seulement 22% au niveau de
I'intestin gréle. LANDI (27) enfin retrouve un diagnostic positif dans 21% des
cas contre 4% en cas de transit du gréle.

Deux études sont en faveur d’une utilisation encore plus précoce de la VEP :
SPIRA (49) pense que ’entéroscopie utilisée en premiere intention dans les
hémorragies par saignement occulte permet d’identifier les tumeurs du gréle a
un stade plus précoce offrant ainsi un meilleur pronostic ; ALIPERTI et al (1)
suggerent eux, apres une €tude analysant a la fois le rendement et le cotit de
I’entéroscopie par rapport aux autres méthodes d’imagerie, que cet examen soit
réalisé en premicre intention, c’est a dire avant méme la coloscopie et la
gastroscopie.

Leurs arguments sont séduisants mais mériteraient d’étre appliqués a une plus
grande série pour étre confirmés.

L’identification d’une tumeur stromale est assez aisée pour un
pathologiste, mais établir sa ligne de différenciation nécessite d’avoir a sa
disposition un plateau technique conséquent.

D’une part, parce que leur pronostic dépend en partie de I’étude
immunohistochimique et ultrastructurale, d’autre part parce que les criteres
permettant de poser le diagnostic de tumeur stromale évoluent rapidement.

Ainsi entre I’étude pourtant exhaustive de V HENNEQUIN (23) en 1997 et ces
quelques lignes, une nouvelle théorie sur 1’origine des tumeurs stromales et un
nouveau marqueur (14) sont apparus modifiant une nouvelle fois la
classification.

Il ne s’agit donc pas d’établir un diagnostic destiné a satisfaire la seule
curiosité du pathologiste mais bien de poser un diagnostic précis permettant de
définir une surveillance optimale des patients afin de dépister toute nouvelle
rechute.
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Au sein des tumeurs stromales ( GIST), ainsi que nous 1’avons exposé plus
haut, existent 4 immunophénotypes distincts:
- Les GIST a différentiation musculaire lisse
- Les GIST a différentiation nerveuse
- Les GIST a différentiation mixte
- Les GIST indifférenciées
Pour chacun, existent des formes bénignes et malignes dont 1’évolution est
similaire, mais un sous type se distingue des autres par son agressivité et sa
rapidité d’évolution : les GANT.
Ces tumeurs donnent des métastases précoces, une récidive locorégionale
fréquente méme apres exérese et I’évolution vers le déces se fait en 2 a 26 mois.
Lorsque nous avions présenté le cas de Mme G en octobre 1999 a I’équipe du
service d’anatomopathologie de NANCY, la seule évocation de 1’évolution
favorable de la patiente avait suffi a faire douter de I’authenticité du diagnostic
de GANT.

L’identification des GANT comme pour toute GIST en général fait appel :
- a I’étude immunohistochimique dont le résultat est non seulement conditionné
par la technique mais également par son interprétation.
- a I’étude ultrastructurale qui reste un des éléments clefs du diagnostic.
V.HENNEQUIN dans son étude (23) retrouvait 7 tumeurs étiquetées
indifférenciées aprés 1’étude immunohistochimique ; 1’étude ultrastructurale
réalisée en complément retrouvait des éléments en faveur d’une origine
musculaire lisse remettant en cause le diagnostic précédent.
Le cas de Mme G est similaire : I’étude ultrastructurale réalisée (cf annexe 4) en
complément de la premiere analyse immunohistochimique n’a pas retrouvé les
éléments nerveux caractéristiques des GANT mais au contraire des éléments
orientant vers une origine musculaire lisse. Une nouvelle é&tude
immunohistochimique a été refaite ensuite et si elle ne différait pas beaucoup de
la premiere par la technique utilisée, elle €tait en revanche totalement différente
dans son interprétation et éliminait définitivement le diagnostic de GANT.
11 apparait donc nécessaire devant toute suspicion de tumeur stromale de réaliser
une étude immunohistochimique la plus compléete possible et de confronter ses
résultats avec une étude ultrastructurale (23).

L’autre €lément que doit préciser 1’étude anatomopathologique est le
caractere bénin ou malin de la tumeur.
Les GIST malignes présentent une extension locorégionale avec un
envahissement des organes de voisinage et un essaimage péritonéal dans 27%
des cas et une récidive locale apres exérese dans 40% des cas (23).
Les métastases hépatiques qui sont présentes dans 30 a 40% des cas au moment
du diagnostic sont liées a une diffusion par voie hématogéne mais peuvent
également apparaitre 10 ans apres 1’exérese.
Les facteurs histopronostiques les plus utilisés sont :
- le compte mitotique : s’11 est reconnu comme étant le critére le plus important,
le consensus sur le nombre de champs a analyser et sur la valeur seuil reste a
déterminer.
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- La taille : 11 est admis qu’une taille supérieure a 6 cm est de mauvais
pronostic ; les tumeurs de taille comprise entre 6 et 10 cm donnent des
métastases dans 30% des cas; ce pourcentage s’éleve a 60% si la tumeur
dépasse 10 cm.

- Le phénotype immunohistochimique : si les GIST musculaires lisses et
nerveuses bien différenciées ont un pronostic favorable, les GANT sont de
pronostic beaucoup plus redoutable.

Le caractere malin de la tumeur est le résultat de la combinaison de plusieurs
criteres, mais il importe de ne pas se laisser rassurer par le caractere « bénin »
d’une GIST : plusieurs cas étiquetés bénins ont présenté une réévolution avec
apparition de métastases 10 ans apres le diagnostic (23).

Il est donc indispensable de suivre régulierement et a long terme ces tumeurs.

Récemment une nouvelle théorie sur I’origine des GIST est apparue. Ces
tumeurs dériveraient des cellules de CAJAL, groupe de cellules du tractus
digestif ayant un rdle dans la motilité intestinale (14).

Ces cellules initient la contraction musculaire lisse et ont également un réle dans
le contr6le de I’activité musculaire.

Le terme de tumeur stromale serait réservé aux tumeurs peu différenciées et
exprimant 1’antigéne C.kit. Cet antigene est un récepteur de facteur de
croissance qui joue un rdle dans la maturation des cellules de CAJAL.

Les GIST a différenciation musculaire lisse (lIéiomyome, 1éyomyosarcome) et
nerveuse n’expriment pas cet antigene et ne seraient donc plus considérées
comme des tumeurs stromales.

Il faut donc s’attendre dans les mois a venir a une remise en cause de la
classification des tumeurs stromales telle qu’elle a ét€ proposée ci-dessus.
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VIII-Conclusion
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L’anémie par carence martiale est 1’anémie la plus fréquente dans le
monde (31). Le médecin généraliste joue un role essentiel dans son dépistage et
la conduite du diagnostic.

11 importe de préciser s’1l s’agit d’une anémie carentielle pure ou si comme c’est
fréquemment le cas, elle est associée a un syndrome inflammatoire.

En I’absence de tout point d’appel clinique ou face a une cause
apparaissant trop évidente, ( gynécologique chez la femme pré ou péri
ménopausique par exemple), le médecin doit savoir rechercher en priorité une
cause digestive et ce, d’autant plus que I’anémie est mixte (41). Ceci doit étre
expliqué au patient afin qu’il comprenne et qu’il accepte une série d’examens
qui ne sont pas exempts de risques méme entre des mains expérimentées.

Un bilan endoscopique initial, haut et bas, avec biopsies sera réalis€ ; on saura le
refaire en cas de doutes sur sa qualit€. S’il est négatif, un scanner abdomino-
pelvien sera proposé de préférence a 1’échographie abdominale ou au classique
mais démodé transit du gréle. En effet méme si I’échographie reste encore plus
accessible que le scanner, le rendement de ce dernier, surtout lorsqu’il est réalisé
dans de bonnes conditions, est bien supérieur. Il permettra de repérer une lésion
a développement extra ou intra-luminal, de préciser ses caractéristiques
morphologiques, sa topographie.

La VEP sera réalisée a la suite : chez les sujets de plus de 70 ans, elle permettra
de repérer en priorité les malformations artério-véineuses ; chez les sujets
jeunes, guidée par le scanner, seront surtout recherchées des lésions tumorales
sur lesquelles des biopsies seront effectuées.

En cas de découverte d’une tumeur stromale, il est primordial que
I’examen anathomopathologique soit complet, c’est a dire comprenne un
examen immunohistochimique détaill€ et surtout une étude ultrastructurale qui
est un des examens clef du diagnostic. Les principaux facteurs pronostiques : la
taille, le compte mitotique et I’'immunophénotype devront étre mentionnés.

Un examen incomplet qui n’élimine pas rapidement le diagnostic de GANT
risque d’étre préjudiciable pour le patient car la surveillance ultérieure risquerait
de ne pas Etre aussi étroite.

Enfin compte tenue de la possible récidive 10 ans apres ’exérese, ceci méme
lorsque la tumeur a été considérée comme bénigne, une surveillance a long
terme devra étre mise en place.
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IX- ANNEXES
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s CENTRE D’IMAGERIE MEDICALE

Des Docteurs KARSENTI et TANNIOU
RADIOLOGISTES QUALIFIES

CENTRE CHIRURGICAL ET OBSTETRICAL
7, RUE DE MATHAUX
10200 BAR SUR AUBE
Tél: 032527 13 16

Docteur Jean Claude KARSENTI
Le 16 Septembre 1997

Examen de
demandé pa
N°:97.259.0006
Poses:

SS
EXAMEN TOMODENSITOMETRIQUE ABDOMINO PELVIEN

1) INDICATIONS:
Au décours d’un bilan pour anémie sans étiologie, découverte a I’échographie pelvienne,
d’adénopathies rétro-péritonéales.

2) TECHNIQUE:
Etude hélicoidale sur la région d’intérét pelvienne, puis hélices aprés injection en
bolus d’un produit iodé, non ionique, aux étages abdominal et pelvien.

3) RESULTATS:

1) Etage abdominal:

Le parenchyme hépatique est de densité homogene.

Les glandes surrénales sont symétriques et de petite taille.

Les reins ont une différenciation cortico-centrale respectée.

I1 n’existe pas d’adénomégalie péri-aortico-cave, ni de réaction
liquidienne intra-péritonéale.

Le pancréas est bien homogéne, non hypertrophié.

Bonne visibilité des uretéres.

2) Etage pelvien:
La vessie est de grande capacité, son contenu est totalement liquidien.

Le corps utérin est de petite taille, de densité homogéne.

11 existe, dans la région iliaque gauche, dés la coupe 2344-19, une
opacité arrondie. a centre hypodense ( densite 15 ), I’ensemble étant situé a la partie
postérieure d’une anse gréle, centrée par la présence d’air et de produit opaque.

Des coupes plus fines et tardives retrouvent cette image en "cocarde"
iliaque gauche qui semble refouler a la périphérie les autres anses intestinales.

On ne retrouve pas. a cet étage. d’adénomégalie prévertébrale, 1’aorte
et la veine cave inférieure étant parfaitement individualisées et libres.
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(SUITE)

4) CONCLUSION

S’agit-il d’une simple dilatation d’une anse jéjunale avec liquidfa de
stase ou existe-t-il un processus endoluminal en "cocarde” qu’il serait peut-étre
souhaitable de contréler par gréloscopie ?

"
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CHU CENTRE HOSPITALIER UNIVERSITAIRE DE NANCY

Nancy HOPITAUX DE BRABOIS
ENTEROSCOPIE

NOM :

Prénom : - Né(e) le : 11/12/24

Date de I’examen : 08/10/97 N° de I’endoscopie :

Service : Chirurgie C1
Motif de ’endoscopie et données radiologiques :
Anémie par spoliation, régénérative et inflammatoire : suspicion de tumeur maligne a la
tomodensitométrie au niveau du flanc gauche.
Endoscope : SIF100 Opérateur : Pr GAY
Préparation du malade : DIPRIVAN
OESOPHAGE :N
ESTOMAC :N
BULBE : N
CADRE DUODENAL : N
ANGLE DE TREITZ : Mise en place du raidisseur, franchi
JEJUNUM :N

ILEON : a la jonction iléon-jéjunum tumeur infiltrant la muqueuse nécrotique, d'allure

polypeuse. Lymphome ?. Biopsies.
et INTESTIN TERMINAL :

CONCLUSION :
Lymphome ulcéré a la jonction iléon-jéjunum.

0/
Professcur G. GAY

HOPITAUX DE NDOEUVRE CEDEN (FRANCE)
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Fondation G. Wassner
Centre Hospitalier de Troyes
101 Av. A. France 10003 TROYES cédex

Tél : 03.25.49.49.14 - Télécopie : 03.25.49.49.13

Docteur C. HOPFNER
Docteur S. MEHAUT : Troyes, le 26/11/1997
Docteur C. VALENCE

Tous les ganglions sont indemnes.

En immuno-histochimie sur coupes en paraffine, les cellules tumorales expriment la Vimentine, la
NSE. Elles expriment en foyers la PS100. Elles n'expriment pas I'HHF35, la Desmine, le CD34, les
neurofilament, la synaptophysine.

CONCLUSION :

"Tumeur stromale' de l'intestin gréle (synonyme : GIST des anglo-saxons).

Cette tumeur mesure 7 cm de grand axe.

Les aspects morphologiques et immuno-histochimiques sont compatibies avec le sous type
tumoral de type GANT (tumeur du systeme nerveux autonome du tube digestif).

Il s'agit de lésions pour lesquelles le pronostic est difficile & établir de facon précise.

Dans le cas présent, vu la taille, la cellularité et I'anisocaryose, il faut considérer que cette
lésion a pour le moins un potientiel malin.

Limites d'exérése saines. '

Bibliographie jointe : article : "Les tumeurs stromales du tube digestif’" (Pierre Bedossa.
Annales de Pathologie pages 76 a 78).
Docteur Sylvie MEHAUT
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COMPTE RENDU ANATOMO-CYTO-PATHOLOGIQUE

Cher Confrére,

Je vous remercie de m’avoir adressé un bloc d’inclusion concernant une tumeur iléale réséquée a Troyes chez Madame
née le 11/12/1944 (référence A119970 219125) pour ure étude en microscopie électronique.

En effet, cette tumeur stromale posait le probléme diagnostique d’une GANT (tumeur du systéme nerveux autonome)
dont le diagnostic de certitude ne peut étre porté€ que sur ses caractéristiques ultrastructurales témoignant de son origine
nerveuse myentérique (prolongement cytoplasmique évoquant des boutons synaptiques avec accumulation focale de
grains denses de neurosecrétion et de nombreuses vésicules claires) ainsi que sur 1’absence de critéres ultrastructuraux
en faveur d’une autre histogénése.

Le Docteur J. CHAMPIGNEULLE a donc réalis€ cette étude ultrastructurale & partir d’un bloc d’inclusion fixé dans le
formol déparaffiné. Malgré la présence d’artéfacts de fixation, Madame le Docteur CHAMPIGNEULLE retrouve des
aspects ultrastructuraux en faveur d’une origine musculaire lisse (filaments fins réunis par des plaques denses aux
électrons) en 1’absence d’élément évocateur d’une origine myentérique (grains neurosecrétoires) ou schwannienne
(longs prolongements cytoplasmiques).

Au vue de ces résultats, nous avons réalisé une étude immunohistochimique complémentaire : on retrouve un marquage
des cellules tumorales diffus et intense avec les anticorps anti actine musculaire lisse, anti PS100 et anti vimentine, en
I’absence de marquage avec les anticorps suivants (desmine, HFF35, synaptophysine et chromogranine A).

La coexpression par les cellules tumorales de la PS100 et de 1’actine musculaire lisse est d’interprétation délicate, mais
compte-tenu des caractéristiques ultrastructurales de la tumeur, il faut considérer cette lésion plutot comme une tumeur
stromale d’origine musculaire lisse, I’expression de la PS100 étant aberrante.

Le diagnostic de GANT ne peut donc étre retenu sur les données immunchistochimiques (positivité de I’actine
musculaire lisse, marquage focal de la NSE parfois peu spécifique et I’absence d’expression des autres marqueurs
neuroendocrines (synaptophysine et CGA) et surtout compte-tenu des données de 1I’étude ultrastructurale.

Concernant le pronostic, selon les critéres d’ Amin et Al. de par sa taille (> 4 5 cm), cette tumeur est 4 considérer
comme étant 4 potentiel malin incertain, si le compte mitotique réalisé sur les zones les plus mitogénes est < a S mitoses
pour 50 champs au fort grossissement ou comme étant maligne, si le compte mitotique est >a 5 mitoses pour 50
champs au fort grossissement.
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Annexe 5

Classification de ’OMS des tumeurs de ’intestin gréle (d’apres
the World Health Organization) :

Tumeurs épithéliales :
* Bénignes
- Adénome
- Tubuleux
- Villeux
- Tubulovilleux
- Adénomatose (polypose adénomateuse familiale)
* Malignes
- Adénocarcinome
- Adénocarcinome mucineux
- Adénocarcinome a cellules en bague a chaton
- Carcinome indifférencié

Tumeurs endocrines
Tumeur carcinoide

Tumeurs non épithéliales

* Bénignes différenciées

- Léimyome

- Lipome

- Tumeurs vasculaires
Hémangiome
Lymphangiome

- Tumeurs neurogenes
Schwannome
Neurofibrome et neurofibromatose
Paragangliome gangliocytique
Ganglioneurome et ganglioneuromatose
Paragangliome gangliocytique

* Malignes non différenciées

- Léiomyosarcome

- Sarcome de Kaposi

- Autres

Lymphomes

-7 -



Tumeurs secondaires

Lésions pseudo tumorales
Hamartomes
Polype et polypose de Peutz — Jeghers
Polype et polypose juvénile
Hétérotopies (pancréatique, gastrique)
Hyperplasie des glandes de Brunner
Polype fibro — inflammatoire
Polypose de Cronkhite-Canada
Hyperplasie lymphoide (polype et polypose lymphoide bénigne)
Endométriose
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RESUME DE LA THESE

A travers I’histoire clinique d’une patiente ayant présenté une anémie
chronique, occulte et obscure d’origine digéstive dont le diagnostic n’a été posé
que 5 ans apres le début des signes, nous proposons une mise au point sur la
démarche diagnostique a adopter face a ce tableau.

Nous décrivons dans un premier temps les méthodes utilisées, échographie,
scanner et entéroscopie; puis nous proposons un rappel sur les tumeurs
stromales, diagnostic final découvert chez cette patiente.

Nous rappelons, a travers les données de la littérature, I'int€rét de
I’entéroscopie dans les anémies chroniques et occultes : aprés 70 ans elle doit
étre proposée en deuxiéme intention si un bilan endoscopique initial haut et bas
est resté négatif ; avant 50 ans elle sera réalisée associée a un entéro-scanner en
cas d’échec de 1’endoscopie classique qui reste I’examen de premiére intention.

Enfin nous précisons les criteres immunohistochimiques et ultra-
structuraux essentiels a rechercher en cas de découverte d’une tumeur stromale
et leur intérét pour le pronostic.
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