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m EnR pratigue 2 situations:

— Situation| clinigue; « typique », diagnostic certain
— Situationi clinigue atypique, evocatrice
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Sittiation typique

m Criteres de Gubbio

La NEM 1 est évoquée quand deux des conditions suivantes sont présentes :

1. Hyperparathyroidie primaire avec hyperplasie pluri-glandulaire et/ou adénome et/ou
récidive d’hyperparathyroidie primaire opérée

2. Tumeurs endocrines duodénales et/ou pancréatiques, fonctionnelles ou non fonctionnelles.

3. Tumeurs de I’anté-hypophyse fonctionnelles (que I’hypersécrétion hormonale soit unique
ou multiple) ou non fonctionnelles
Tumeurs endocrines de la corticosurrénale avec ou non hyperplasie, fonctionnelles ou non
fonctionnelles
Tumeurs endocrines a localisation thymique et/ou bronchique
Un apparenté au premier degré atteint d’au moins une des Iésions cardinales (1) a (5)

= Depistage genetique
Recommandations 2006 GTE



SILUALIGRS CliRIgUes; atypIques

m Atteintes endocrines associees familiales
m Atteintes endocrines isolées familiales
EIHPT, E-HYP, tumeurs dul cortex surrénalien

m Atteintes endocrines isolées et

sporadigues du sujet jeune <50 ans
Parathyroide (8%), duodeno-pancreas (6%)

m Recidive HPT apres parathyroidectomie
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Atteinte Parathyroeidienne; (1)

m Freguente+++ (95 a 100%)

Precoce, multiglandulaire
e plus seuvent asymptomatigue

Risque de recidive 20-40%

m Calcemie basale, PTHI 1-84: avec PTH
INADAPTIEE a| calcemie, calciurie des 24h

s Echographie cervicale, scinti Sesta-MIBI,
TDM thorax

Recommandations 2006 GTE
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Atteinte Parathyroeidienne; (2)

m Parathyroeidectomie SUBTOTALE, laissant
le; poids d'Une glande normale marguee
par un clip

— Thymectomie bilatérale associee

— Dosage PTH peropéeratoire

— Cryopreservation d’un fragment

— A réaliser avant une chirurgie pour SZE
m Si recidive: scinti MIBI, +/- test de

Casanova, TOTALISATION
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Atteinte duodeno-pancreatigue; (1)

m 50-70%
m Echo-endoscopie et Octreoscan+++, TDM

] BIOIO Ie Incidence relatre des tumeurs endocrines ducdencpancreéatiques
g parmi les malades ayant une nécplasie endocrinienne multiple de type 17,

CgA Freguence (%) Survie a 10 ans
+ Gastrincdme LE a2
GaStI’inémie * |nsulince E a1

= (astrinomes et Insulinomes

* Glucaganome

= Vipome

= Samatostatinonmes

* Turreurs non-fonc tichnelles
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Calender Gastroenterol Clin Biol 2001;25:B38-B48
Kianmanesh J Chir 2005; 142(3):132-49
Mirallie, Gastroenterol Clin Biol 2002; 26:360-6




Atteinte diodeno-pancreatigue; (2)

m Gastrinome:
« IPP+++
= chirurgie si >2cmiou tumeur rapidement evolutive

= Controversee car recidive dans >90%), mais
evolution M+ potentiellement fatale

= Chirurgie parathyroidienne avant+-++

= Mobilisation du bloc duodenopancreatique, Meckel
= Echo per-op hépatigue et pancréatigue

= Duodenoscopie per-op avec transillumination

= duodenotomle Recommandations 2006 GTE

Calender Gastroenterol Clin Biol 2001;25:B38-B48
Kianmanesh J Chir 2005; 142(3):132-49
Thompson J Intern Med 1998; 243:495-500



Atteinte; duedeno-pancreatigue (3)

B [nsulinome:

= Dijaxozide

=  CHIRURGIE car pronostic vital engage: « Ann Arbor
Operation »

= guerison 70-90%

Lo Am J Surg 1998;175:305-7
Kianmanesh J Chir 2005; 142(3):132-49

B Glucagonome, Vipome,...: chirurgie car
souvent malignes

Lévy-Bohbot Gastroenterol Clin Biol 2004;28:1075-1081
m  [umeur nonfonctionnelle: Chirurgie si >2cm

Triponez World J Surg 2006; 30:654-62



Kouvaraki World J Surg 2006;30: 643-53
Thompson Surg Oncol Clin N Am 1998;7:881-91



Atteinte surrenalienne

20-40%

— Decouverte souvent fortuite

— Phéochromocytome rare (<0,5%)

CLU, test de freinage a lai dexaméethasone, derives
methoxyles urinaires, kaliemie, aldo/rénine
TDM+++

Traitement similaire a celui des formes
sporadiques: chirurgie si >3cm, tUmeur secretante

Si le pancreas doit etre opere, chirurgie surrenalienne
dans le meme temps

Langer World J Surg 2002; 26:891-6
Recommandations 2006 GTE
Alves J Chir 2002;139:205-13



Atteinte antehypophysaire

B Hyperprolactinemie, acromegdalie, SIgnes
tumoraux (cephaléees, hemianopsie; bi-
temporale, ...)

m Dosages| plasmatigues' prolactine, IGF-1,
dosage sous-unite alpha

m [RM Hypephysaire
m Plus agressifs?

m Traitement similaire a celui des
formes sporadiques

Recommandations 2006 GTE
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Atteinte Thymoe-bronchigue

m Moins de 10%
m Decouverte fortuite ++

m Gravité potentielle+++ (carcinoide
thymique)

m Secretion sous-unité alpha

m DM thorax et Octreoscan

m EXERESE CHIRURGICALE

Recommandations 2006 GTE
Bin Tean Teh Ann Surg 1998;228(1): 99-105



Lésions mineures

B angiofibromes, collagenomes, lipomes cutanes
20-40%

m | esions melanocytaires, melanomes <2%

= Ependymomes infratentoriels <2%

® Meningiome, autres tumeurs neuros <2%

m [ eiomyome, sarcome tissus mous <2%

® Angiomyolipomes, visceraux (reim), cancer du
rein al cellules claires

Recommandations 2006 GTE
Calender Ann Endocrinol 2003; 64 (5): 383-8



Bllan NEMI

Biologie imagerie
Parathyroide Calcémie Echo cervicale scinti
PTH 1-84 MIBI
Calciurie 24h TDM
LTS TDM
bronches
Duodéno-pancréas Cg A, Gastrinémie ECHO-ENDO
Insulinémie, peptide C OCTREOSCAN
VIP, Glucagon,... TDM
surrénales Kaliémie, CLU TDM
Dérivés méthoxylés
antéhypophyse Prolactine, IGF-1 IRM
Sous-unité alpha

Recommandations 2006 GTE
Calender Gastroenterol Clin Biol 2001;25:B38-B48




Survelllance

m ANNUELLE

= Calcémie totale et ionisee, PTH 1-84
= [onegramme; sanguin
= DM thoracique (ou IRM)

m [ous les 3 ans

= Bilan hormonall adapté au contexte clinigue
= Echoendoscopie duodénopancréatigue
= DM abdominal

m [ous les'5 ans
= JRM hypophysaire (en I'absence d'atteinte préexistante)

m Depistage genetigue des apparentes++

Recommandations 2006 GTE



Age des premiéres explorations

Parathyroides : Biologie a 5 ans

Hypophyse : Biologie a 5 ou 10 ans 77 IRM a 10 ans

Pancréas : Biologie a 10 ans, échographie a 10 ou 15 ans (?7), autres examens d’imagerie
en fonction de I'échographie. Echoendoscopie systématique a 18 ans

Surrénales, autres 1ésions : 20 ans

Recommandations 2006 GTE



LIVRET MEN1
Aoril 2006

Patient avec une ou plusieurs lésions

tumorales endocrines (cas index)

[

| Anamnése personnelle

I_,

Anamnése familiale

b

(cas au ler/2éme degré)

Histoire fomiliale +

s RGN OMODIREIER -

0

- e ¢ '

l

l

Bilan génétique
des apparentés

Histoire fomiliale
négative

l

Patient a priors |

SPORADIQUE

Multiples |ésions

|

Il

¥

P L s I B~ [

Hyperparathyroidie primaire
Tumeur endocrine du pancreéas

Tumeur antehypophysaire

W

Tumeur du cortex de la surrenale
Tumeur endocrine thoracique ]

{(thymus, bronches)
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Bilan des lésions

Suivi clinique
et therapeutique

Lésion unique (< 50 ans) |

* Hyperparathyroidie primaire
* Tumeur endocrine du pancréas

* Tumeur endocrine theracique

(thymus, bronches)
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L'étude moleculaire du gene MEN1
n'est pas ‘cliniguement’ rentakle
chez les patients avec une atteinte
Isokée de I'hypophyse ou de |3
glande surrénale



Eonciusion

m Sd de predispostion aux tumeurs endocrines
1 Bilan endocrinien exhaustif
m Recherche genetique

m Chirurgie parathyroides, thymus, bronches,
Insulinome

m Discutee pour gastrinome et TNE

m Surveillance A VIE

= A évoguer devant certaines situations moins
typigues

Recommandations 2006 GTE
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