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Syndrome de GARDNER (1)

Polypose adénomateuse colo-rectale (PAF)
Composante génetique

signes digestifs et extra-coliques

formes atténuce et profuse

incidence : 1/7000 naissances

prevalence : 1/25000 habitants

sujet jeune

dégénérescence inévitable : 1% des cancers colo-
rectaux

Penna , J Chir 2002 ; Soravia , Ann Chir 1999



Syndrome de GARDNER (2)

GENETIQUE *
e autosomique dominante a pénetrance variable
* mutation du gene APC (chromosome 5)

* corrélation phénotype/génotype

ARNm 157 463 1387 1403 1578

5 ’ 3 b
— forme profuse

HCEPR
MEC

. enquéte familiale

>kJARVINEN , Gut 2003 ; PENNA , J Chir 2002



Traitement de la polypose colo-rectale (1)

* Traitement prophylactique :

* coloprotectomie & anastomose 1l¢o-anale
(AIA)

* colectomie totale & anastomose 1léo-rectale
(AIR)

 Quand ? avant 20 ans



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

* Indications : forme atténuée & suivi str ; Impossi-
bilité d’abaissement sans tension ; cancer métastasé

. avantages Inconvenient
simple risque de cancer sur le
peu de morbidité moignon restant
pas d’1léostomie 13a39 % a 25 ans
reprise d’activite rapide



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

 Indications : forme profuse ; suivi incertain ; cancer
colique opere a vise€e curative ; cancer rectal ; en com-

plément d’une A

. avantage Inconvenients
previent le risque de morbidite : 25%
cancer rectal réservoir de 300 ml au moins

1léostomie latérale de
protection

* Manuelle ou mécanique



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

techniques
d’abaissement

procede de
DOZOIS

procede d’

UTSUNOMIYA



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

confection du réservoir en

15220 cm de long




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

mucosectomie par
voie périncale

17 Vue en coupe de la
mucosectomie.




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

section du rectum au
niveau de la ligne
pectince




Suites (1)

e Morbidite : # 26% ; « relaparotomie » : 7,5 a 24%
* lachage anastomotique 5 a 12%
* iléus du grele # 15% , 1/3 chirurgie
* sepsis de paroi 1 a 8%
* sténose anastomotique 4 a 6,5%
* pouchite 3%
* Aspect fonctionnel™ : IRA > TAA

selles/jour/nocturne #4/1 #5/6/2
continence diurne # 90% 74 a 98%
confort 74,6% 66%

w KARTHEUSER, Surg 96; NYAM, Ann Surg 97; ELTON, Brit J Surg 2003; DUIJVENDIJK, Ann Surg 99; SORAVIA, Dis CR 99



Table 4.

Outcome of lleorectal Anastomosis in Patients with Familial Adenomatous Polyposis in the Literature

Mean ' Qualit
45 I Mean  Compli- Follow-Up Q:EBTA Ng‘r Coﬂenﬁ Seepage of Lif:
Institution N Age (yr)  cations in Years (No. o4 hopr . (Day/Night)  (Good or
of Patients) urs  Day Night Excellent)
Cleveland Clinic’® 51 28 17 3.7 (47) 4 82 NA 8 a3
Mayo Clinic'® 21 32 17 6 (18) 4 83 89 11/11 NA
St. Mark's” 62" 19* 21 8.5 (62) 3 72  NA NA NA
Saint-Antoine™ 23 258 NA NA 3 98 98 NA NA
Present study 60+ 315 23.3 7.7 (40) <6 (75%) 90 87 10/13 80

BM = bowel movements; NA = not available.
Figures are percentages unless otherwise specified.

* Median.
Table 5.
Outcome of lleal Pouch-Anal Anastomosis in Patients with Familial Adenomatous Polyposis in the Literature
Mean : Quality
: Continence
Instituti Mean  Compli-  Follow-Up Mean B Seepage of Life
stitution N ; : of BM per o
Age (yr) cations in Years (No. 4 h : (Day/Night) (Good or
of Patients) ours — Day Night Excellent)
’(\:"Alevelan.d'CjLnic”s 62 1286 NA 2.3 (40) 5 75 74 25/20 95
Staﬁaﬁ?’m"c 187 . 28" 24 5 (187) 4 84 80 12/22 98
Sa-im_AmS, % ST 60 5.2 (33) 5 60 NA NA NA
i Szljr;e 171 30 27 4 (101) 4 98 96 3.2/6.4 NA
y o0 35.6 26 6 (43) <6 (70%) 75 51 25/49 93

NA = not available; BM = bowel movements.

Figures are percenta .
# A ges unless otherwi ifi
TV se specified.



PAF et tumeurs desmoides

Incidence : 10% patients avec PAF ; 30% familles PAF

Premiére cause de mortalité chez les colectomisés

Mg¢sentere et paroi abdominale antérieure

Evolution locale & imprevisible

Difficulte de traitement :  exerese totale s1 possible

(recidive : 40%)

résection des 1ésions intra-

abdominales souvent impossibles (mortalite : 20/60%,

récidives > 60%)

PAF & tumeur desmoide = AIA



Surveillance

» D¢pistage apres test genetique positif :
— coloscopie annuelle des 12/14 ans

* Post-operatoire :

— Rectoscopie / 6 mois s1 A
— FOGD / 3ans s1 polypose moderee, sinon / an
— TDM abdominal +/- IRM si1 tumeur desmoide
— Endoscopie basse apres AIA



Conclusion

Enquéte familiale, registre familial des cancers
héreditaires

Colectomie prophylactique avant 20 ans
Coloprotectomie & AIA de preférence

Dans les formes atténuées, colectomie & AIR si
surveillance possible / pas de cancer rectal / pas de
tumeur desmoide

Surveillance
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