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INTRODUCTIONINTRODUCTION

Tumeur Tumeur neuroneuro--endocrineendocrine
0,3 0,3 àà 0,9 % apr0,9 % aprèès appendicectomie s appendicectomie ConnorConnor 19981998

25 % des tumeurs de l25 % des tumeurs de l’’appendice appendice ModlinModlin 20052005

33èème localisation des tumeurs carcinome localisation des tumeurs carcinoïïdes des 
apraprèès ls l’’intestin grêle et le rectum (12 intestin grêle et le rectum (12 àà
16,7%) 16,7%) MaggardMaggard 20042004

SexSex ratio fratio fééminin minin ModlinModlin 20052005

Âge moyen 50 ans Âge moyen 50 ans ModlinModlin 20052005



EPIDEMIOLOGIEEPIDEMIOLOGIE

Tumeur rareTumeur rare
Bon pronosticBon pronostic
Survie globale Survie globale àà 5 ans : 76 5 ans : 76 àà 98 %98 %
MaggardMaggard 20042004

Faible potentiel mFaible potentiel méétastatique tastatique MoertelMoertel 19871987

Jeunes surtout (âge moyen 29 ans)Jeunes surtout (âge moyen 29 ans)
27 % de survie 27 % de survie àà 5 ans5 ans



RISQUES ASSOCIESRISQUES ASSOCIES

10 % d10 % d’’adadéénocarcinome colorectal nocarcinome colorectal 
mméétachrone tachrone ConnorConnor 19981998

Cardiopathie carcinoCardiopathie carcinoïïde de NorheimNorheim 19871987 : 1 % : 1 % 
mortalitmortalitéé
Potentiel mPotentiel méétastatique tastatique MoertelMoertel 19871987 ::

< 3% si < 2 cm< 3% si < 2 cm
30 30 àà 60 % si > 2 cm60 % si > 2 cm



PRESENTATION CLINIQUEPRESENTATION CLINIQUE

Asymptomatique > 50 %Asymptomatique > 50 %
Douleurs abdominales : Douleurs abdominales : syndrome syndrome 
appendiculaireappendiculaire (40 %)(40 %)
< 10 % < 10 % 

Syndrome carcinoSyndrome carcinoïïdede
Masse palpableMasse palpable
Perte de poidsPerte de poids
HHéémorragie digestivemorragie digestive
Occlusion

Flushes
diarrhée motrice
fibrose pulmonaire
cardiopathie restrictive

Occlusion

Diagnostic histologiquehistologique Modlin 2005



DONNEES HISTOLOGIQUESDONNEES HISTOLOGIQUES

Facteurs  de mauvais pronostic :Facteurs  de mauvais pronostic :
Taille > 2 cmTaille > 2 cm +++ +++ MoertelMoertel 19871987

Localisation Localisation àà la la base de lbase de l’’appendiceappendice
Envahissement du Envahissement du mméésoso--appendiceappendice
Index mitotique Index mitotique éélevlevéé
Envahissement vasculaire et/ou Envahissement vasculaire et/ou 
lymphatiquelymphatique

O’Donnel 2007



OUTILS  DIAGNOSTIQUESOUTILS  DIAGNOSTIQUES

MARQUEURS BIOLOGIQUESMARQUEURS BIOLOGIQUES
ChromogranineChromogranine AA NobelsNobels 19971997

SensibilitSensibilitéé et spet spéécificitcificitéé ++++++
CorrCorréélation avec la masse tumoralelation avec la masse tumorale
Facteur pronostic (> 5000 Facteur pronostic (> 5000 µµg/L) g/L) Janson 1997Janson 1997

55--HIAA urinaireHIAA urinaire
SSéérotoninerotonine



OUTILS  DIAGNOSTIQUESOUTILS  DIAGNOSTIQUES

IMAGERIE IMAGERIE ModlinModlin 20052005

OctrOctrééoscanoscan NilssonNilsson 19981998

SensibilitSensibilitéé 80 %80 %
Tumeur rTumeur réésiduelle, msiduelle, méétastases, rtastases, réécidives ?cidives ?
Faux positifs ? Faux positifs ? HoegerleHoegerle 19971997

Scanner, IRM et Scanner, IRM et PETPET--scanscan
Scintigraphie MIBGScintigraphie MIBG



PRISE EN CHARGE PRISE EN CHARGE OO’’DonnelDonnel 20072007

Taille < 1 cm Taille > 2 cmTaille 1 à 2 cm

Appendicectomie 
Anapath = tumeur 

carcinoïde

Chromogranine A
Octréoscan

Tumeur de la base
Envahissement  du méso

Index mitotique élevé
Envahissement  local

abstention

bilan cardio-
pulmonaire

+_

coloscopie

Traitement
adjuvant ?Hémicolectomie

droite



CONCLUSIONCONCLUSION

Tumeur rareTumeur rare
Bon pronosticBon pronostic
AnapathAnapath ++++++
ChromogranineChromogranine A et A et OctrOctrééoscanoscan ++++++
Syndrome carcinoSyndrome carcinoïïde = risque de = risque 
cardiaque cardiaque 
Association statistique avec le cancer Association statistique avec le cancer 
colorectalcolorectal
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