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En pratique 2 situations:En pratique 2 situations:
–– Situation clinique Situation clinique «« typiquetypique »», diagnostic certain, diagnostic certain
–– Situation clinique atypique, Situation clinique atypique, éévocatricevocatrice
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Situation typiqueSituation typique
CritCritèères de Gubbiores de Gubbio

DDéépistage gpistage géénnéétiquetique
Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE



Situations cliniques atypiquesSituations cliniques atypiques

Atteintes endocrines associAtteintes endocrines associéées familialeses familiales
Atteintes endocrines isolAtteintes endocrines isoléées familialeses familiales

FIHPT, FFIHPT, F--HYP, tumeurs du cortex surrHYP, tumeurs du cortex surréénaliennalien

Atteintes endocrines isolAtteintes endocrines isoléées et es et 
sporadiques du sujet jeune <50 anssporadiques du sujet jeune <50 ans

ParathyroParathyroïïde (8%), duodde (8%), duodéénono--pancrpancrééas (6%)as (6%)

RRéécidive HPT aprcidive HPT aprèès parathyros parathyroïïdectomiedectomie

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE



Atteinte ParathyroAtteinte Parathyroïïdienne (1)dienne (1)

FrFrééquente+++ (95 quente+++ (95 àà 100%)100%)
–– PrPréécoce, multiglandulairecoce, multiglandulaire
–– Le plus souvent asymptomatiqueLe plus souvent asymptomatique
–– Risque de rRisque de réécidive 20cidive 20--40%40%

CalcCalcéémie basale, PTH 1mie basale, PTH 1--84 avec PTH 84 avec PTH 
INADAPTEE INADAPTEE àà calccalcéémie, calciurie des 24hmie, calciurie des 24h
ÉÉchographie cervicale, scinti chographie cervicale, scinti SestaSesta--MIBIMIBI, , 
TDM thoraxTDM thorax

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE

Arnalsteen, Proye Ann Chir 128(2003):706Arnalsteen, Proye Ann Chir 128(2003):706--99



Atteinte ParathyroAtteinte Parathyroïïdienne (2)dienne (2)

Parathyroidectomie SUBTOTALE, laissant Parathyroidectomie SUBTOTALE, laissant 
le poids dle poids d’’une glande normale marquune glande normale marquéée e 
par un clippar un clip
–– Thymectomie bilatThymectomie bilatéérale associrale associééee
–– Dosage PTH peropDosage PTH peropéératoireratoire
–– CryoprCryoprééservation dservation d’’un fragmentun fragment
–– ÀÀ rrééaliser avant une chirurgie pour SZEaliser avant une chirurgie pour SZE
Si rSi réécidive: scinti MIBI, +/cidive: scinti MIBI, +/-- test de test de 
Casanova, TOTALISATIONCasanova, TOTALISATION

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE
Arnalsteen, Proye Ann Chir 128(2003):706Arnalsteen, Proye Ann Chir 128(2003):706--99



Atteinte duodAtteinte duodéénono--pancrpancrééatique (1)atique (1)

5050--70%70%
EchoEcho--endoscopie et Octrendoscopie et Octrééoscan+++, TDMoscan+++, TDM
BiologieBiologie
CgACgA

GastrinGastrinéémiemie

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE

Calender Gastroenterol Clin Biol 2001;25:B38Calender Gastroenterol Clin Biol 2001;25:B38--B48B48

Kianmanesh J Chir 2005; 142(3):132Kianmanesh J Chir 2005; 142(3):132--4949

MiralliMiralliéé, Gastroenterol Clin Biol 2002; 26:360, Gastroenterol Clin Biol 2002; 26:360--66



Atteinte duodAtteinte duodéénono--pancrpancrééatique (2)atique (2)

Gastrinome: Gastrinome: 
IPP+++IPP+++
chirurgie si >2cm ou tumeur rapidement chirurgie si >2cm ou tumeur rapidement éévolutivevolutive
ControversControversééee car rcar réécidive dans >90%, mais cidive dans >90%, mais 
éévolution M+ potentiellement fatalevolution M+ potentiellement fatale
Chirurgie parathyroChirurgie parathyroïïdienne avant+++dienne avant+++
Mobilisation du bloc Mobilisation du bloc duodduodéénopancrnopancrééatiqueatique, , MeckelMeckel
ÉÉcho percho per--op hop héépatique et pancrpatique et pancrééatiqueatique
DuodDuodéénoscopie pernoscopie per--op avec transilluminationop avec transillumination
duodduodéénotomienotomie Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE

Calender Gastroenterol Clin Biol 2001;25:B38Calender Gastroenterol Clin Biol 2001;25:B38--B48B48
Kianmanesh J Chir 2005; 142(3):132Kianmanesh J Chir 2005; 142(3):132--4949
Thompson J Intern Med 1998; 243:495Thompson J Intern Med 1998; 243:495--500500



Atteinte duodAtteinte duodéénono--pancrpancrééatique (3)atique (3)

Insulinome:Insulinome:
DiaxozideDiaxozide
CHIRURGIECHIRURGIE car pronostic vital engagcar pronostic vital engagéé: : «« Ann Arbor Ann Arbor 
OperationOperation »»
guguéérison 70rison 70--90%90%

Glucagonome, Vipome,Glucagonome, Vipome,……: : chirurgiechirurgie car car 
souvent malignessouvent malignes

Tumeur non fonctionnelle: Chirurgie si >2cmTumeur non fonctionnelle: Chirurgie si >2cm
LLéévyvy--Bohbot Gastroenterol Clin Biol 2004;28:1075Bohbot Gastroenterol Clin Biol 2004;28:1075--10811081

Lo Am J Surg 1998;175:305Lo Am J Surg 1998;175:305--77
Kianmanesh J Chir 2005; 142(3):132Kianmanesh J Chir 2005; 142(3):132--4949

Triponez World J Surg 2006; 30:654Triponez World J Surg 2006; 30:654--6262



Kouvaraki World J Surg 2006;30: 643Kouvaraki World J Surg 2006;30: 643--5353

Thompson Surg Oncol Clin N Am 1998;7:881Thompson Surg Oncol Clin N Am 1998;7:881––9191



Atteinte surrenalienneAtteinte surrenalienne
2020--40%40%
–– DDéécouverte souvent fortuitecouverte souvent fortuite
–– PhPhééochromocytome rare (<0,5%)ochromocytome rare (<0,5%)

CLU, test de freinage CLU, test de freinage àà la dexamla dexamééthasone, dthasone, déérivrivéés s 
mmééthoxylthoxyléés urinaires, kalis urinaires, kaliéémie, aldo/rmie, aldo/rééninenine
TDM+++TDM+++
Traitement similaire Traitement similaire àà celui des formes celui des formes 
sporadiquessporadiques: chirurgie si >3cm, tumeur s: chirurgie si >3cm, tumeur séécrcréétantetante
Si le pancrSi le pancrééas doit être opas doit être opéérréé, chirurgie surrenalienne , chirurgie surrenalienne 
dans le même tempsdans le même temps

Langer World J Surg 2002; 26:891Langer World J Surg 2002; 26:891--66

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE

Alves J Chir 2002;139:205Alves J Chir 2002;139:205--1313



Atteinte antAtteinte antééhypophysairehypophysaire

HyperprolactinHyperprolactinéémiemie, acrom, acroméégalie, signes galie, signes 
tumoraux (ctumoraux (cééphalphaléées, hemianopsie bies, hemianopsie bi--
temporale, temporale, ……))
Dosages plasmatiques prolactine, IGFDosages plasmatiques prolactine, IGF--1, 1, 
dosage sousdosage sous--unitunitéé alphaalpha
IRM HypophysaireIRM Hypophysaire
Plus agressifs?Plus agressifs?
Traitement similaire Traitement similaire àà celui des celui des 
formes sporadiquesformes sporadiques

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE
VergVergèès  J Clin Endocrinol Metab 2002; 87:457s  J Clin Endocrinol Metab 2002; 87:457––465465



Atteinte ThymoAtteinte Thymo--bronchiquebronchique

Moins de 10%Moins de 10%
DDéécouverte fortuite ++couverte fortuite ++
GravitGravitéé potentielle+++ (carcinopotentielle+++ (carcinoïïde de 
thymique)thymique)
SSéécrcréétion soustion sous--unitunitéé alphaalpha
TDM thorax et OctrTDM thorax et Octrééoscanoscan
EXERESE CHIRURGICALEEXERESE CHIRURGICALE

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE

Bin Tean Teh Ann Surg 1998;228(1): 99Bin Tean Teh Ann Surg 1998;228(1): 99--105105



LLéésions mineuressions mineures

angiofibromes, collagangiofibromes, collagéénomes, lipomes cutannomes, lipomes cutanéés s 
2020--40%40%
LLéésions msions méélanocytaires, mlanocytaires, méélanomes <2%lanomes <2%
Ependymomes infratentoriels <2%Ependymomes infratentoriels <2%
MMééningiome, autres tumeurs neuros <2%ningiome, autres tumeurs neuros <2%
LLééiomyome, sarcome tissus mous <2%iomyome, sarcome tissus mous <2%
Angiomyolipomes viscAngiomyolipomes viscééraux (rein), cancer du raux (rein), cancer du 
rein rein àà cellules clairescellules claires

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE

Calender Ann Endocrinol 2003; 64 (5): 383Calender Ann Endocrinol 2003; 64 (5): 383--88



Bilan NEM1Bilan NEM1

TDMthymus
bronches

ECHO-ENDO
OCTREOSCAN

TDM

Cg A, Gastrinémie
Insulinémie, peptide C

VIP, Glucagon,…

Duodéno-pancréas

IRMProlactine, IGF-1
Sous-unité alpha

antéhypophyse

TDMKaliémie, CLU
Dérivés méthoxylés

surrénales

Echo cervicale scinti 
MIBI
TDM

Calcémie
PTH 1-84

Calciurie 24h

Parathyroïde

imagerieBiologie

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE

Calender Gastroenterol Clin Biol 2001;25:B38Calender Gastroenterol Clin Biol 2001;25:B38--B48B48



SurveillanceSurveillance

ANNUELLEANNUELLE
CalcCalcéémie totale et ionismie totale et ioniséée, PTH 1e, PTH 1--8484
Ionogramme sanguinIonogramme sanguin
TDM thoracique (ou IRM)TDM thoracique (ou IRM)

Tous les 3 ansTous les 3 ans
Bilan hormonal adaptBilan hormonal adaptéé au contexte cliniqueau contexte clinique
ÉÉchoendoscopie duodchoendoscopie duodéénopancrnopancrééatiqueatique
TDM abdominalTDM abdominal

Tous les 5 ansTous les 5 ans
IRM hypophysaire (en lIRM hypophysaire (en l’’absence dabsence d’’atteinte pratteinte prééexistante)existante)

DDéépistage gpistage géénnéétique des apparenttique des apparentéés++s++

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE
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ConclusionConclusion

Sd de prSd de préédispostion aux tumeurs endocrinesdispostion aux tumeurs endocrines
Bilan endocrinien exhaustif Bilan endocrinien exhaustif 
Recherche gRecherche géénnéétiquetique
Chirurgie parathyroChirurgie parathyroïïdes, thymus, bronches, des, thymus, bronches, 
insulinomeinsulinome
DiscutDiscutéée pour e pour gastrinomegastrinome et TNFet TNF
Surveillance A VIESurveillance A VIE
ÀÀ éévoquer devant certaines situations moins voquer devant certaines situations moins 
typiquestypiques

Recommandations 2006 GTERecommandations 2006 GTE
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