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Syndrôme de GARDNER (1)

• Polypose adénomateuse colo-rectale (PAF)
• Composante génétique
• signes digestifs et extra-coliques
• formes atténuée et profuse
• incidence : 1/7000 naissances
• prévalence : 1/25000 habitants
•• sujet jeunesujet jeune
•• dégénérescence inévitabledégénérescence inévitable : 1% des cancers colo-

rectaux

Penna , J Chir 2002 ; Soravia , Ann Chir 1999



Syndrôme de GARDNER (2)

GENETIQUE *
• autosomique dominante à pénétrance variable
• mutation du gène APC (chromosome 5)
•• corrélation phénotype/génotypecorrélation phénotype/génotype

enquête familiale 

157 463 1387 1403 1578ARNm

5’ 3’forme profuse

HCEPR
MEC

*JARVINEN , Gut 2003 ;  PENNA , J Chir 2002



Traitement de la polypose colo-rectale (1)

•• Traitement prophylactiqueTraitement prophylactique :
* coloprotectomie & anastomose iléo-anale

(AIA)
* colectomie totale & anastomose iléo-rectale

(AIR)

• Quand ? avant 20 ans



Traitement de la polypose colo-rectale (2) :
AIR

• Indications : forme atténuée & suivi sûr ; impossi-
bilité d’abaissement sans tension ; cancer métastasé

• avantages                      inconvénient
simple                               risque de cancer sur le 
peu de morbidité                      moignon restant
pas d’iléostomie 13 à 59 % à 25 ans
reprise d’activité rapide



Traitement de la polypose colo-rectale (3) :
AIA

• Indications : forme profuse ; suivi incertain ; cancer 
colique opéré à visée curative ; cancer rectal ; en com-
plément d’une AIR

• avantage                         inconvénients
prévient le risque de        morbidité : 25%
cancer rectal                    réservoir de 300 ml au moins

iléostomie latérale de 
protection

• Manuelle ou mécanique 



Traitement de la polypose colo-rectale (4) : 
AIA

techniques 
d’abaissement

procédé de 
DOZOIS

procédé d’              

UTSUNOMIYA



Traitement de la polypose colo-rectale (5) :
AIA

confection du réservoir en 
15 à 20 cm de long



Traitement de la polypose colo-rectale (6) :
AIA

mucosectomie par 
voie périnéale



Traitement de la polypose colo-rectale (7) :
AIA

section du rectum au 
niveau de la ligne 
pectinée



Suites (1)

• Morbidité : # 26% ; « relaparotomie » : 7,5 à 24%
* lâchage anastomotique 5 à 12%
* iléus du grêleiléus du grêle # 15% , 1/3 chirurgie
* sepsis de paroi 1 à 8%
* sténose anastomotique 4 à 6,5%
* pouchite 3%

• Aspect fonctionnel* :       IRA    >   IAA
selles/jour/nocturne         # 4 /1           # 5/6 / 2
continence diurne            # 90%         74 à 98%
confort                            74,6%          66%
* KARTHEUSER, Surg 96; NYAM, Ann Surg 97; ELTON, Brit J Surg 2003; DUIJVENDIJK, Ann Surg 99; SORAVIA, Dis C R  99





PAF et tumeurs desmoïdes

• Incidence : 10% patients avec PAF ; 30% familles PAF
•• Première cause de mortalité chez les Première cause de mortalité chez les colectomiséscolectomisés
• Mésentère et paroi abdominale antérieure
• Evolution locale & imprévisible
• Difficulté de traitement : _ exérèse totaletotale si possible           

(récidive : 40%)
_résection des lésions intra-

abdominales souvent impossibles (mortalité : 20/60%,
récidives > 60%)

• PAF & tumeur desmoïde = AIA



Surveillance

• Dépistage après test génétique positif :
– coloscopie annuelle dès 12/14 ans

• Post-opératoire :
– Rectoscopie / 6 mois si AIR
– FOGD / 3ans si polypose modérée, sinon / an 
– TDM abdominal +/- IRM si tumeur desmoïde
–– Endoscopie basse après AIAEndoscopie basse après AIA



Conclusion

• Enquête familiale, registre familial des cancers 
héréditaires

• Colectomie prophylactique avant 20 ans
• Coloprotectomie & AIA de préférence
• Dans les formes atténuées, colectomie & AIR si

surveillance possible / pas de cancer rectal / pas de 
tumeur desmoïde

• Surveillance
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