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s Cancg-'- sporadiques 97%

érs gastrigues héréditaires +/- 3 %

'-*éésoae a des syndromes familiaux: Lynch,
Li-Fraumeni, Peutz-Jeghers, PAF
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\ :\ ’ e Respectant la couche superficielle de la
l f" : mugueuse

Cellules independantes « en bague a
chaton » ( Cytoplasme rempli de
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2) Cancers Gastrigues de type intestinale
svt bien diff et gastrite associée

3) Les tumeurs mixtes ou inclassables
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5l pepulation générale, la fréquence de la mutation du géne
1 ESL ¢ mee a 0,1%
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& Perty irbation de la transcription du gene responsable d’'une anomalie
~ de la E- cadhérine, gqui est la molécule d’expression du CDH1
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& [ransmission sur mode autosomigue dominant.

Dunbier A et al.,2001.Adv Cancer Res;83.:55-65
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cytoplasmlque est en connexion avec
e1ette cellulaire par intermédiaire de

| 'L ensemble a un role important dans la polarité
ceIIuIalre, dans le maintien de la morphologie
normale de la cellule, la cohésion intercellulaire
et dans la differenciation cellulaire
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Guilford P et al.,1998. Nature;5392.402-05
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MNormal IIE-i:adhaﬁn Mutant E-cadherin

Epithelial cells Gasftric cancer cells
(non invasive} {invasive}
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u moins deux cas documentes de cancers
Jffus Chez les parents de premier ou de
re dont un decouvert avant I'age de 50 ans
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— —Presence d'au moins trois cancers gastriques diffus

"_- N

. averes chez des parents de premier ou second degre
indépendamment de I'age de la découverte

25 — 48% ont une mutation du gene CDH1

Park JG et al.,, 2000. J Natl Cancer Inst 92 (21):1781-2
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% Présence de carcinomes latents dans la mugueuse

p rofonde
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o Les formes symptomatiques sont mortelles+++

Pharoah PD et al., 2001. Gastroenterology; 121 (6): 1348-53
Guilford P et al., 1998. Nature; 392, 402-405
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JIGIISISUIEL COrFESPONnadant alix CHEErEs et Ieurs descendance
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3 _:.' dns avec cancer diffus gastrigue
i G. Suriano, Human Cancer Biology Aout 2005
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= j.ﬁa':2004-800 du 6 aolit 2004
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Quel type de matériel ?

- Prélevement sanguin sur 2 tubes EDTA

- A defaut si sujet decéde sur blocs de paraffine si histologie
anterieure
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| )& de trouver un foyer de carcinome par 5 biopsies au
GSaliG e '; %, car cancer infiltrant sous-mugueux;
st i y/or/ -Rr
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endoscople Amélioration du dépistage (foyers de gastrite...),
neglige 60% des foyers

~  Chror 0
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Caldas C et al., 1999. J Med Genet;36(12):873-80
Carneiro F et al., 2004. J Pathol; 203(2):681-7
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2 PET scelllSH

T LI rle rJ & "a’bn fiaible des formes non intestinales
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ezl A e /~ J Nuc/ Med Mol Imaging 2003; 29 288-295
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=X -ﬂ non adapte pour détecter les stades précoces
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E :._,x,;; ection des stades T2-T4 — T1: 90% vs 40%
-J-”S/ZI (71,4%) de stade T1 non vu

— Mochiki £ at al. World J Surg 2004;28:247-253
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e (Capsule endogastrigue:
recueil et analyse ADN dans des cellules desquamees
Muretto P et al., Ann Oncol 2008; 19(3): 516-9
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rése de toute; larmuqueuse gastrigue
OI)I' per OpEratoire pour reperer la jonction oeso-

m«JmJ -extemporane des recoupes oesophagiennes et
er 00 Enales ?

- _E Dive 1cule de Meckel: hétérotopie de la mugueuse gastrique ?
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—— -A-pproche |laparoscopique?
- o Abord combiné thoraco-abdominal en cas de hernie hiatale?

Lewis et al.,, 2001. Surgery,;150(4):612-9
Vogelsang et al., 2005. Chirurg,;76(12):1115
Francis et al., 2007.J5LS;11:142-7

Lynch et al., 2008;Cancer
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S AUElnE ECOm mandation dans la littérature...

tastase ganglionnaire retrouve dans les
gastrectomie preventive

Norton et al.2007; Ann Surg,; 245(6):873-9
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PIVATIBENEY d |3 RouX classique

= Conifection d'un réservoir jéjunal ?
= 1\/ c ntlen du circuit duodenal ?

& s\, perte de poids —_—p
e '. t s moins de trouble du métabolisme glucidique
= - Interét d’une jé&junostomie d’alimentation?

L
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. _D_éfaut de cicatrisation des cellules avec mutation du
CDH1 dans des etudes experimentales — risque
anastomotigue ?

Schwarz A et al., 1996. World J Surg;20.60-7

Schwarz A et Beger HG, 1998.Langenbecks ArchSurg;3835(6).485-91
Sririann (- af a3l 2003 Hinm Mol Geneaf-712/5 )5 75-97.




RN IMEN T 1hut|eux avec inclusion de |a totalite
cla ] m'Jf’ lIEUSe gastrigue
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2 CC ,L DEs| serides systématiques (parfois plus de
' G )pour mettre en evidence les microfoyers

= 45I e carcinome disseminees
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Lewis FR et al., 2001.5urgery; 130(4):612-9
Huntsman DG et al., 2001;N Eng/ J Med;14(12):1904-9
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Gastrectomie preventive: Quand 2
 ——— - - —
o A clisclies dés le r‘éﬁ%trdu test genetique_ connu

Corisaris JJ o) = r'cr_(l_i“@'-‘ ‘
Ag' 118 ans gastrectomie préventive
r\vr- t 18 ans chromo endoscopie puis
: astrectomle ?
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- Risgue de développer un cancer de tres mauvais pronostic
- Forte penetrance
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pulation touchée des 14 ans et principalement < 40
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> Congells digigtie|tiegardozigitclgilogges
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* - Hormone pancréas exocrine
) JLJr ﬁtlonnel en cas de grossesse
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o -&urveﬂlance d’apparition des métastases et de cancers
~ assoCiés (imagerie, margueurs tumoraux) ?
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geneerdu sem:

SalCES colorectal
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-f-‘A'ElTres cancers isolés

Probléme: peu de cas et trop peu de recul...
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[ENIEGUE de cance 2 les porteuses de la
rautzition clunERREL z o) o)z) e Fde40re

IENsaUErcimule chezla femme a 80 ans de développer
IRNcancer du sein est de 39-52%
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Le | 5*; s;que combme de developper un cancer gastrigue ou
ammaire a 80 ans est de 90%
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K Un developpement metachrone de cancer de sein de
type lobulaire a ete décrit

o

Pharoah PD. et al.,2001. Gastroenterology,;121(6).1348-53
Keéller G et al., 1999. Am J Pathol; 155(2):337-42
Schrader KA et al,, 2008. Fam Cancer; /. /3-82
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Jepp age : Mammographie annuelle, IRM mammaire a
gizlgt] "E 30 35 ans
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'“.Preventlon Chémoprevention car les cancers lobulaires

-~ sont hormonosensibles par Tamoxifene

e |Mastectomie prophylactique?

Schrader KA et al., 2008. Fam Cancer;/:/73-82
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= rJetz ‘cas de Cancers CO|IC|U€S avec presence
Ne ﬁceIIuIes en « bague a chaton »

f-an cas de développement synchrone de
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~_ cancer gastrique et colique

-

Brooks-Wilson AR et al, 2004. J Med Genet 41(7):508-17
Salahshor S et al., 2001. Int J Mol Med 8(4):439-43
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stathue mais pas de mutation
comittante par mangue d’échantillon...
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Ikonen T et al., 2001. Clin Cancer Res:/; 3465-/1



Vilitation du CDH 1: Cancer Sympt
QuEe falre?
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= s Sj ATCD de cancer ovarien, relecture systématique des lames pour
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-~ exclure une métastase d’un cancer gastrique diffus non diagnostiqué

=

Edge JM et al,, 2001. S Afr J Surg,; 39(3):80-2
Caldas et al., 1999.J Med Gent; 36(12).873-80
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SAPIeENOStICTanteEnatal +++
_)JOr);j trophoblasthue au 3 eme mois
=|ocentese au 4 eme mois

) sqije de FC 1/500 a 1/1000

e
== -‘-"':_

—
el =
T

= ‘agnostlc pré-implantatoire par FIV ?

=

: ~ Diagnostic au stade 6/8 cellules
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: F onostlc redoutable

‘echercher les antecedents familiaux

=  car possible mutation du gene CDH1
as ‘de mutation du CDH1

=== :“—i_— Inefficacité du depistage clinique
' Eradiquer Hélicobacter pylori
Proposer la gastrectomie préventive
Geérer le risque de transmission et de
cancers associes
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