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LISTE DES ABREVIATIONS UTILISEES

Par ordre alphabétique :

AlA

AIR:

CPT:

CT:

DPC :

INCa:

TD:

Anastomose iléo-anale

Anastomose iléo-rectale
Coloproctectomie totale

Colectomie totale
Duodénopancréatectomie céphalique
Institut National du Cancer
Iléostomie terminale

Tumeur desmoide
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|.  INTRODUCTION

1. La polypose adénomateuse

La polypose adénomateuse est une maladie génétique caractérisée
essentiellement par 1’existence de plusieurs centaines de polypes au niveau colorectal ainsi
qu’au niveau du duodénum.

Deux polyposes sont identifiées actuellement en fonction de leur origine

géneétique : la polypose liée a APC et la polypose liée a MYH.

a. Polypose adénomateuse liée a APC

C’est une maladie due a la mutation du géne APC (adenomatous polyposis coli)
qui est situé sur le bras long du chromosome 5. Sa transmission est autosomique dominante
[1, 2].

La polypose liée a APC associe une polypose colorectale, des adénomes de la
partie haute du tractus digestif, des manifestations oculaires, cutanées et osseuses et des
manifestations tumorales en dehors du tube digestif, en particulier des tumeurs desmoides
(TD) et des cancers papillaires de la thyroide.

La polypose colorectale débute a la puberté. Des centaines de polypes
adénomateux se développent sur 1I’ensemble du cadre colique et du rectum. Ceux-Ci
évoluent inexorablement vers une transformation adénocarcinomateuse vers 1’age de 35-40
ans [3]. Le cancer colorectal est la premiere cause de mortalité chez les patients porteurs
d’une polypose adénomateuse [4, 5].

Au niveau du tube digestif haut, il existe un risque d’adénocarcinome du
duodénum, de I’ampoule de Vater ou du jéjunum proximal. Ce risque est 300 fois supérieur

par rapport a celui de la population générale.
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Le cancer du duodénum et les tumeurs desmoides sont les 2 causes de déces de
la polypose adénomateuse chez les patients ayant eu une chirurgie colorectale [4, 6].

La polypose gastrique glandulo-kystique ne dégénere pas. Il a été néanmoins
décrit des cas de polypes adénomateux gastriques a risque de dégénérescence au sein de
cette polypose glandulo-kystique [7].

Il semblerait qu’il existe une corrélation entre le sicge de la mutation du geéne

APC (génotype) et I’expression clinique de la maladie (phénotype) [8].

b. Polypose adénomateuse liée a MYH

La polypose adénomateuse liée a MYH est de découverte plus récente. C’est une
maladie génétique a transmission autosomique récessive [9].

La principale manifestation phénotypique est la polypose colorectale qui est
moins importante que dans la polypose liée a APC (moins de 100 polypes).

Il a été cependant décrit des formes de polyposes « classiques » avec plus de 100
polypes [10, 11] ainsi que des formes plus profuses avec plus de 1000 adénomes coliques
[11, 12]. Ces présentations phénotypiques restent rares pour la polypose liée a MYH.

La polypose qualifiée autrefois de « polypose atténuée » est en réalité le plus
souvent une polypose liée a MYH [10, 13, 14].

Du fait de son mode de transmission, la polypose liée a MYH est souvent
diagnostiquée au stade de cancer colorectal [10, 14, 15].

Des manifestations digestives extra-coliques ont été décrites comme la polypose
fundique glandulo-kystique [16], les adénomes duodénaux et notamment de la papille, des
cancers gastriques, duodénaux ou jéjunaux [10, 16-18].

D’autres manifestation phénotypiques habituellement rattachées a la polypose
liée a APC ont été décrite dans chez les patients porteurs d’une mutation bi-allélique de
MYH comme I’hypertrophie de 1’épithélium pigmentaire de la rétine, les ostéomes ou les
Iésions cutanées [18, 19].

Actuellement, la polypose duodénale est la seule manifestation extra colique

pouvant étre rattachee de facon certaine a la polypose liée a MYH.
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2. Place de la chirurgie

a. Chirurgie colorectale

i.  Genéralités sur la chirurgie colorectale

Puisque la polypose colorectale évolue inexorablement vers une dégénérescence
carcinomateuse, il est licite de proposer une chirurgie prophylactique d’exérése colorectale.
Ainsi, en procédant a 1’ablation de tout ou partie de la muqueuse a risque, le patient est
protégeé du risque de transformation néoplasique de sa polypose sur le segment digestif

réséque.

ii.  Coloproctectomie avec anastomose iléo-anale

La coloproctectomie totale (CPT) avec anastomose iléo-anale (AIA) est la
technique de référence pour la chirurgie de la polypose adénomateuse colorectale.

Le rétablissement de la continuité digestive se fait par la confection d’une AlIA,
apres avoir préalablement réalisé un réservoir iléal en « J ».

L’AIA manuelle, aprés mucosectomie endoanale est souvent privilégié dans la
littérature. Elle permet de retirer toute la muqueuse a risque de dégénérescence jusqu’a la
ligne pectinée.

L’ AIA mécanique, quant a elle, est plus facile a réaliser et pourrait pour certains
offrir des résultats fonctionnels meilleurs [20]. Elle laisse en place une collerette de
muqueuse sur laquelle peuvent se développer des polypes [21].

L’AIA peut étre protégée par une iléostomie temporaire de dérivation selon le
terrain, les conditions per-opératoires et 1’expérience personnelle du chirurgien pour ce type
de chirurgie.

Le recours a un abord laparoscopique est proposé depuis les années 90, il permet
une préservation de la paroi abdominale pour des patients souvent jeunes. Sa faisabilité est

désormais bien démontrée [22].
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iii. Colectomie totale avec anastomose iléo-rectale

Pour certains patients, une conservation du rectum peut étre proposée et il est
alors réalisé une colectomie totale (CT) avec anastomose iléo-rectale (AIR).

La conservation du rectum pose le probleme d’une surveillance étroite post-
opératoire et du risque de développement d’une néoplasie rectale secondaire. De plus, si la

polypose rectale est abondante, cette surveillance rectale devient difficile.

iv. Proctectomie secondaire

Lorsqu’un patient a bénéfici¢ d’une CT avec AIR, il est possible de réaliser
secondairement une proctectomie complémentaire avec AlA. Ainsi le programme complet
d’exérése de la muqueuse a risque est accompli.

La transformation d’une AIR en AIA peut donner des résultats fonctionnels

similaires a la CPT avec AlA réalisée en un seul temps [23].

b. Chirurgie duodénale

i.  Geénéralités sur la chirurgie duodénale

La place de la chirurgie duodénale est marginale depuis ’avenement des

techniques d’exérese endoscopiques des 1ésions adénomateuses.

Ii. Exeéréses par voie transduodénale

Ce geste chirurgical consiste a procéder a I’exérése des polypes duodénaux

apres réalisation d’'une duodénotomie. L’avantage de cette technique est d’étre conservateur.
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Son inconvénient est de laisser en place la muqueuse a risque et d’exposer le patient a un
risque de récidive.

L’ampullectomie transduodénale est ¢galement décrite.

iii. Duodénectomie

La duodénectomie avec conservation du pancréas consiste a procéder a I’exérese
de la totalité du cadre duodénal. Cette technique a été décrite en 1995 par Chung [24]. Des
récidives sur le néoduodénum étant possibles, la surveillance endoscopique post-opératoire

est nécessaire.

iv. Duodénopancréatectomie céphalique

La duodénopancréatectomie céphalique (DPC) est un traitement radical de la
polypose duodénale. La morbi-mortalité de cette intervention en fait une limite a sa

généralisation.

3. Place de I’endoscopie

a. Endoscopie basse

L’endoscopie basse a pour but de surveiller soit le rectum restant apres CT avec
AIR, soit le réservoir iléal en J apres CPT avec AlA.
L’endoscopie basse doit étre une chromoendoscopie a 1’indigo-carmin, avec

réalisation de biopsies multiples et destruction des adénomes [25].
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b. Endoscopie haute

L’endoscopie haute est une endoscopie a vision axiale et une duodénoscopie
[25]. La polypose duodénale est eévaluée par la classification de Spigelman [26]. Celle-ci
prend en compte la taille, le nombre, I’histologie et le degré de dysplasie des polypes
duodénaux.

L’opérateur doit réaliser pendant son endoscopie une chromoendoscopie, des
biopsies de I’ampoule de Vater et des biopsies systématiques des adénomes les plus

volumineux et ceux qui apparaissent macroscopiquement suspects [25].

L’endoscopie haute permet également d’étre thérapeutique grace aux techniques

de mucosectomie, ampullectomie et destruction des polypes.

4. Recommandations actuelles

Il existe de nombreuses publications concernant la prise en charge des polyposes
adénomateuses [25, 27-32].

Cependant, a I’initiative de 1’Institut National du Cancer (INCa), un groupe de
travail a été chargé de réaliser une revue complete de la littérature scientifique concernant la
prise en charge des polyposes adénomateuses liées a APC et liées a MYH. Ce travail a été
coordonné par les Professeurs Yann Parc et Jean-Christophe Saurin. Ceci a abouti a des
recommandations professionnelles qui ont été publiées en ao(t 2009 par I’'TNCa [33].

Des recommandations plus spécifiques pour la prise en charge de la polypose
liée a MYH sont en cours d’élaboration et seront disponibles dans les mois a venir.

Le chapitre suivant résume ces recommandations. Elles sont complétées par les
recommandations de la Société Frangaise d’Endoscopie Digestive (SFED) publiées par
Saurin et al. en 2005 [25].
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a. Polypose liée a APC

I. Début du dépistage colorectal

Le depistage endoscopique doit débuter a partir de I’age de 10-12 ans si le test
génétique est positif ou systématique (mutation du gene APC non identifiée) [31, 33]. La
coloscopie doit étre totale, annuelle, avec coloration a 1’indigo-carmin ; des biopsies sont a
réaliser sur les polypes visibles les plus volumineux ou présentant des anomalies

macroscopiques.

ii. Age alachirurgie

Les recommandations de I’INCa sont de proposer une chirurgie préventive
colorectale a partir de 1’age de 20 ans. Deux criteres peuvent décider a faire avancer cette

chirurgie : le degré de dysplasie et I’aspect des polypes (nombre et taille) [31, 33].

Iii.  Type de chirurgie colorectale

La coloproctectomie avec mucosectomie endo-anale et anastomose iléo-anale
est I’intervention recommandée lorsque :
- La polypose est sévere (plus de 1000 polypes coliques ou plus de 20
polypes rectaux)
- Lacompliance au suivi endoscopique rectal n’est pas certaine, méme si la

polypose est modérée.

Une colectomie totale avec anastomose iléo-rectale est recommandée lorsque :
- La polypose est non séveére (moins de 1000 polypes coliques et moins de

5 polypes rectaux)
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Pour les jeunes patientes desireuses de grossesse, le risque d’infertilité post-
operatoire aprés CPT avec AlA doit étre pris en compte dans le choix de la prise en charge

chirurgicale colorectale.

Apres CT avec AIR, la proctectomie complémentaire est a réaliser si le nombre
d’adénome est supérieur a 20 ou en cas de dégénérescence adénocarcinomateuse.
La résection colorectale de type carcinologique emportant les mésos n’est pas

recommandée en cas de chirurgie prophylactique.

Iv.  Surveillance endoscopique rectale

Apres CT et AIR, il est recommandé de surveiller le rectum restant par une
endoscopie rectale tous les ans. Ce délai peut étre porté a tous les 2 ans en I’absence de
polype sur le rectum restant [33].

Ce suivi doit étre réalisé par une chromoendoscopie a 1’indigo-carmin. Des
biopsies multiples sont a realiser sur les polypes les plus volumineux. Les adénomes de

petite taille sont a détruire [31].

v. Surveillance endoscopique du réservoir

Une endoscopie du réservoir doit étre réalisée annuellement [33]. Ce délai peut
étre porté a 2 ans en I’absence d’adénome [31].

Une chromoendoscopie a I’indigo-carmin est également recommandée. Des
biopsies multiples sont a réaliser sur tous les adénomes.

Les indications d’un traitement endoscopique sont les adénomes nombreux (plus

de 20), de grandes taille (plus d’un centimetre) et ceux en dysplasie de haut grade.
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vi.  Surveillance endoscopique duodénale

L’INCa recommande un suivi endoscopique par duodénoscope et par appareil a
vision axiale, avec réalisation d’une chromoscopie a 1’indigo-carmin. Ce suivi doit étre
réalisé au moins tous les 3 ans [33].

Selon les recommandations de la Société Frangaise d’Endoscopie Digestive, ce
délai est de 2 ans en cas de polypose modérée, 1 an en cas de polypose sévere et 6 mois en
cas de dysplasie de haut grade [25].

vii.  Indications de la chirurgie duodénale

En cas de lésion ampullaire, il est recommandé une ampullectomie,
possiblement par voie endoscopique [25, 33].

S’il existe une atteinte duodénale sans cancer invasif et sans atteinte de
I’ampoule de Vater, le traitement endoscopique est recommandé. En cas d’échec, il existe
une indication de duodénectomie [25, 33].

Si I’atteinte est a la fois duodénale et ampullaire, un traitement endoscopique
combiné est possible (résections endoscopiques des polypes et ampullectomie
endoscopique). La DPC est indiquée en cas d’échec [25, 33].

b. Polypose liee a MYH

I.  Prise en charge colique

Le début de la surveillance doit se faire a partir de 1’age de 20 ans [32, 33].

La surveillance est faite par une coloscopie totale avec chromoendoscopie
pancolique a 1’indigo-carmin tous les 2 ans. Ce délai doit étre ramené a 1 an en cas de
polypose profuse (plus de 50 adenomes colorectaux) [32, 33].

La chirurgie est motivée par une polypose profuse (plus de 50 adénomes

colorectaux) non controlable en endoscopie ou en cas de dégénérescence
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adénocarcinomateuse [32, 33]. Le plus souvent il s’agit d’une CT avec AIR. La CT doit étre
carcinologique [33].
Les critéres de conservation du rectum sont les mémes que pour la prise en

charge de la polypose liée a APC [32, 33].

ii.  Prise en charge duodénale

Le début de la surveillance doit commencer a 25 ans.
Cette surveillance est basée sur une duodénoscopie et endoscopie en vision
axiale, avec chromoendoscopie. Ce bilan endoscopique est a réaliser selon les mémes

modalités que pour la surveillance duodénale de la polypose liée a APC [33].

iii.  Evolution des recommandations pour la polypose liée
aMYH

Un groupe d’expertise mandaté par I’INCa doit faire paraitre prochainement des
recommandations spécifiques sur la prise en charge et la surveillance des polyposes liées a
MYH.

20



Il. BUTDEL’ETUDE

La polypose adénomateuse familiale est une pathologie nécessitant une prise en
charge medico-chirurgicale tout au long de la vie afin de dépister son évolution péjorative.

Les recommandations récemment établies [25, 31-33] pour la prise en charge
des polyposes familiales liées a APC et MYH ont pour but de donner un cadre clair et précis

aux cliniciens qui sont amenés a prendre en charge ces patients.

Les études publiées présentent les résultats de la prise en charge thérapeutique

chirurgicale et endoscopique mais n’étudient pas la qualité du suivi des patients.

Le but de cette étude est donc d’évaluer la qualité du suivi endoscopique pour
les patients ayant eu une chirurgie colorectale dans notre établissement. Nous nous sommes
¢galement intéressés a 1’état actuel du dépistage génétique et au résultat fonctionnel aprés

chirurgie.

Cette évaluation des nos pratiques professionnelles nous permet de reprendre
contact avec I’ensemble des patients suivis pour une polypose adénomateuse. Ceci s’inscrit
également dans une démarche de création d’une « consultation polypose » et de mise a jour

du registre local des polyposes adénomateuses.
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[Il. PATIENTS ET METHODE

1. Type d’étude

Il s’agit d’une étude descriptive transversale monocentrique.

2. Patients

a. Critéres d’inclusion

Les critéres d’inclusion étaient :
- Tout patient opéré d’une chirurgie colorectale dans le cadre de la prise en
charge d’une polypose adénomateuse entre janvier 1985 et mars 2010

dans les services de chirurgie digestive et endocrinienne et de chirurgie

infantile du centre hospitalo-universitaire de Nantes.

b. Critéres d’exclusion

Les critéres d’exclusion étaient :
- Patients non opérés ;

- Patients décédés.
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3. Méthode

a. Recueil des données

Les données concernant chaque patient ont été recueillies rétrospectivement a
partir du registre local des polyposes adénomateuses familiales. Ces données ont permis de
préciser pour chaque patient son histoire chirurgicale.

Le dossier informatisé du CHU de Nantes (Clinicom® — Siemens Health
Services, France) a également été consulte.

Les coordonnées téléphoniques et postales ont été relevées.

Chaque patient a ensuite été contacté par téléphone pour répondre a un
questionnaire standardisé (annexe 1).

Lorsque le contact téléphonique n’avait pas pu étre établi (numéro inconnu ou
absence de réponse), un questionnaire postal (annexe 2) leur a été adressé accompagné
d’une enveloppe affranchie pour nous le renvoyer. Ce questionnaire postal reprenait les
mémes items que le questionnaire téléphonique.

L’ensemble des paramétres recueillis ont été colligés dans un tableau
informatique (Excel® — Microsoft, USA).

b. Histoire chirurgicale

Pour retracer I’histoire chirurgicale de chaque patient, nous avons repris les

dates d’interventions, les techniques chirurgicales employées et 1’age lors de ces gestes.

23



C. Histoire familiale

L’histoire familiale de la polypose adénomateuse précisait les antécédents
familiaux de polypose ou de néoplasie colorectale a un age jeune. Ceci a permis de préciser
les cas-index et de présenter au patient les principes du dépistage et du suivi chez les

apparentés et descendants.

d. Surveillance endoscopique

La date, le lieu et le médecin opérateur des derniers contrdles endoscopiques
haut (fibroscopie oeso-gatro-duodénale et duodénoscopie a vision latérale) et bas

(rectoscopie ou endoscopie du réservoir iléal) ont été relevés.

e. Résultat fonctionnel

Nous avons évalué le résultat fonctionnel pour chaque patient chez qui une
continuité digestive avait pu étre conservée (AlA ou AIR en charge).
Cette évaluation était basée sur 4 critéres :
- Nombre de selles quotidiennes (par 24 heures) ;
- Nombre de selles diurnes ;
- Nombre de selles nocturnes ;
- Utilisation de médicaments anti-diarrhéiques ou ralentisseurs du transit,

en précisant la molécule, la posologie et la fréquence d’utilisation.
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f. Adutres renseignements

I.  Suivi tomodensitométrique

Chaque patient a été interrogé sur la réalisation récente d’un examen

scannographique abdomino-pelvien. Ceci permettait de faire le point sur la présence de TD.

ii.  Autres suivis

Lors du questionnaire, les suivis médicaux ont été abordés. Nous avons ainsi pu
interroger les patients sur leur suivi thyroidien. Les autres pathologies intercurrentes ont été

également preécisees.

Iii.  Renseignements administratifs

Afin de compléter I’exhaustivité de nos données, nous avons renseigné pour

chaque patient sa profession, son médecin traitant, son médecin gastro-entérologue.

iv.  Suivi ultérieur

Les patients contactés ont été interrogés sur leur souhait de participer a des

études ultérieures (études de suivi et de qualité de vie).
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g. Présentation de la « consultation polypose »

Lors du contact téléphonique ou postal, la mise en place d’une consultation
specifique pour les patients suivis pour une polypose adénomateuse a été expliquée (annexe
3).

Les principes de cette consultation ont été présentés.

Il leur a été précisé que la participation a cette consultation était libre et qu’elle

n’avait aucun caractére obligatoire.
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IV. RESULTATS

1. Données générales

Cinquante-trois patients ont été pris en charge au CHU de Nantes sur une
période de 25 ans. Trois de ces patients ont eu une premiere chirurgie dans un autre centre

hospitalier avant 1985.

Parmi ces 53 patients, 2 étaient décedés au moment du recueil des données et 4

mineurs étaient suivis en attente d’une chirurgie colique prophylactique.

Les 47 autres patients ont tous eu une chirurgie coligue ou colorectale. Vingt-six
des patients opérés ont pu étre contactés par téléphone. Un questionnaire postal a été adressé
aux 21 autres. Sept ont répondu a ce questionnaire postal. Quatorze patients n’ont donc pas
pu étre contacté, ni par téléphone (numéro inconnu ou absence de réponse), ni par courrier
(adresse erronée ou absence de réponse).

Cependant, parmi ces 14 patients, 4 sont suivis régulierement pour leur polypose
au CHU de Nantes.

Les résultats qui sont détaillés dans la suite de cette étude sont donc bases sur les

33 réponses aux questionnaires, soit un taux de réponse de 70 %.

La répartition des patients participant a I’étude est schématisée dans la figure 1.
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53 patients

Opérés : 49 Non opérés : 4
I
[ I I ]

4 5 Sans réponse :

Contactés par Contac_tes par Décédés - 2
tel.: 26 courrier : 7 14
Suivi au CHU :
4

Figure 1 : Répartition des patients de la série.

2. Caractéristiques démographiques

Parmi les 33 patients de cette série, 12 sont des hommes (36,4 %) et 21 sont des
femmes (63,6 %).

L’age moyen au moment de 1’étude est de 34 ans (14 - 65).

3. Suivi

Pour les 33 patients recontactés pour 1’étude, le suivi moyen depuis la chirurgie

colique est de 140 mois (10 — 420). Le suivi médian est de 118 mois (= 103 mois).
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4. Prise en charge chirurgicale colorectale

a. Coloproctectomie totale

Vingt patients ont eu une CPT avec AlA de premiere intention.

L’age moyen lors de la chirurgie était de 26 ans (14 — 46).

Dans les suites, 2 patients ont eu une suppression de I’AIA avec mise en place
d’une IT. Les causes ¢étaient une fistulisation chronique sur I’AIA et une occlusion du gréle

en rapport avec une TD.

Une patiente de 50 ans a eu une CPT avec IT d’emblée pour une polypose

dégenérée avec métastase hépatique synchrone opérée dans le méme temps.

b. Colectomie totale

Douze patients ont eu une CT avec AIR de premiére intention.

L’age moyen a I’intervention était de 24 ans (14 — 37).

Trois de ces patients ont eu une premiére chirurgie dans un Centre Hospitalier
en dehors de Nantes avant 1985. Ils ont été pris en charge secondairement au CHU de
Nantes pour la réalisation d’une proctectomie complémentaire.

L’age moyen des patients porteurs d’une CT avec AIR au moment de I’étude est

de 34 ans.

C. Proctectomie secondaire

Quatre patients ont bénéficié d’une proctectomie secondaire a un age moyen de

40 ans.
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Le délai moyen entre la CT avec AIR et la proctectomie secondaire est de 16,5
ans.

Dans un cas ce geste était motivé par ’apparition d’une néoplasie développée
sur le rectum restant. Dans les autres cas la proctectomie complémentaire a été décidee
devant une polypose rectale difficilement contrélable en endoscopie.

Deux proctectomies secondaires ont pu étre rétablies par une AlA.

Pour les 2 autres patients, la réalisation d’une IT était justifiée par des difficultés
techniques per opératoires (dans un cas lié a une tumeur desmoide empéchant la réalisation
d’une AIA).

5. Phénotype de la polypose colique

Trente patients (90,9 %) de la série présentaient un phénotype colique de
polypose adénomateuse « classique » avec plus de 100 polypes.
Trois patients (9,1 %) avaient un phénotype de polypose atténuée, correspondant

a une cinquantaine de polypes adénomateux.

6. Prise en charge duodenale

a. Prise en charge chirurgicale

Un patient a bénéficié¢ d’une chirurgie duodénale. L’indication d’une DPC a été
posée face a I’existence d’une polypose duodénale séveére dont la surveillance s’avérait
difficile en endoscopie. Ce patient a eu une DPC a 1’age de 30 ans. Pour la prise en charge
colorectale, ce patient avait eu une CT avec AIR a I’dge de 17 ans.

Une patiente a eu une polypectomie chirurgicale.
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b. Prise en charge endoscopique

Deux patients ont bénéficié d’une ampullectomie endoscopique.

7. Montages chirurgicaux finaux

Les montages chirurgicaux finaux au moment de 1’étude pour les 33 patients
opérés et ayant repondu au questionnaire sont résumeés dans le tableau 1.

Le tableau 2 montre la chirurgie colorectale réalisée selon le phénotype colique.

CPT-AIA CPT-IT CT-AIR Total
Nombre 20 5 8* 33
% 60,6 15,15 24,25 100

Tableau 1: Répartitions des montages chirurgicaux finaux (* : dont 1 CT-AIR avec DPC).

CPT-AIA CPT-IT CT-AIR Total
Polypose 19 5 6* 30
classique
Polypose 1 0 2 3
atténuée

Tableau 2 : Chirurgie colorectale et phénotype colique (* : dont 1 CT-AIR avec DPC).
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8. Qualite du depistage genétique

Trente-deux des 33 patients ont eu un dépistage génétique (97 %). La patiente
non testé n’a pas souhaité réaliser de dépistage génétique.

Dans 63,7 % des cas, la mutation a pu étre identifiée.

Les résultats sont résumés dans les tableaux 3 et 4.

APC MYH ~ Non - Non Total
identifiée recherchée
N 20 1 11 1 33
% 60,7 3 33,3 3 100

Tableau 3 : Dépistage génétique.

Non Non
APC MYH identifiée recherchée Total
Polypose 18 0 11 1 30
classique
Polypose 2 1 0 0 3
atténuée

Tableau 4 : Répartition génotype - phénotype.

9. Résultat fonctionnel

Les résultats fonctionnels sont résumés dans le tableau 5.
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a. Anastomose iléo-anale

Pour les 20 patients porteurs d’une AIA, le nombre moyen de selles
quotidiennes est de 5,9 £ 2,05 (3 —11).

Le nombre moyen de selles diurnes est de 4,85 + 1,87 (3 —11) et 1,05+ 1,10 (0
— 3) selle nocturne.

Neuf patients (45 %) prennent des médicaments ralentisseurs du transit.

b. Anastomose iléo-rectale

Les 8 patients ayant une AIR ont en moyenne 3 £ 1,31 (1 — 5) selles
quotidiennes.
Un patient a une selle nocturne.

Aucun des 8 patients porteurs d’une AIR ne prend de médication anti-

diarrhéique.
Selles quotidiennes  Selles diurnes Selles nocturnes Médication
AlA 5,9+ 2,05 4,85+ 1,87 1,05+1,10 45 %
AIR 3+131 2,88+1,36 0,12+0,35 0%

Tableau 5: Résultat fonctionnel : nombre moyen de selles.

33



10.  Suivi endoscopique

a. Suivi du tractus digestif supérieur

Sur les 33 patients, 11 patients ont eu une endoscopie du tractus digestif
supérieur datant de moins d’un an. Pour 14 patients, I’endoscopie a eu lieu entre 1 et 2 ans.
Huit patients ont eu une endoscopie haute il y a plus de 2 ans (Tableau 6).

Soixante-quinze pourcents des patients suivis ont eu une endoscopie dans les

délais actuellement recommandés.

<lan Entre 1 et 2 ans >2ans

Endoscopie haute 11 (33,3 %) 14 (42,4 %) 8 (24, 2 %)
Rectoscopie 1 (12,5 %) 7 (87,5 %) 0 (0 %)
Endoscopie du réservoir 9 (45 %) 7 (35 %) 4 (20 %)

Tableau 6 : Délai du dernier examen endoscopique.

b. Suivi du rectum

Aucun des 8 patients porteurs d’une AIR n’a d’endoscopie datant de plus de 2
ans. Sept patients ont eu leur rectoscopie entre 1 et 2 ans ; un patient a eu son endoscopie
dans I’année précédente a 1’étude (Tableau 6).

Cent pourcents des patients actuellement suivis pour leur rectum restant le sont

en conformité avec les recommandations actuelles.
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C. Suivi du réservoir

Neuf patients ont eu une endoscopie datant de moins de 1 an. Pour quatre
patients, cette endoscopie du réservoir date de plus de 2 ans (Tableau 6).

La surveillance du réservoir est conforme aux recommandations actuelles chez
80 pourcents des patients porteurs d’une AlA.

11. Autres suivis

Une patiente a été opérée d’un carcinome papillaire de la thyroide. Sa fille a
bénéficiée d’une échographie thyroidienne qui s’est révélée normale.
Parmi les autres patients, aucun n’a eu de suivi spécifique pour le suivi

thyroidien.

12.  Consultation « polypose »

Lors du questionnaire, 28 patients (84,8 %) se sont prononcés comme étant
intéressés par une participation a la « consultation polypose ».

Cette consultation polypose a été mise en place en 2010. Deux dates ont été
fixées : I’une en juin, ’autre en septembre.

La participation des patients a cette consultation est libre et basée sur une
démarche personnelle.
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V. DISCUSSION

1. Age de prise en charge

Notre série retrouve un age moyen de 25,5 ans lors de la premiére prise en
charge chirurgicale colorectale. Cet age est plus élevé que 1’age recommandé par I’INCa qui
est de 20 ans [33].

Cependant, si 1’age moyen est calculé en excluant les patients « cas index », il
est alors de 22,5 ans au moment de la chirurgie colorectale.

Cet age est inférieur a celui retrouvé dans les grandes séries des centres de
référence. L’équipe de 1I’hdpital Saint-Antoine rapporte un age moyen de 28 ans pour la
réalisation de la CPT avec AIA chez 110 patients [21]. Iwama [3], & partir de registre
japonais de la polypose adénomateuse familiale qui regroupe 1388 patients, retrouve un age
moyen au diagnostic de 34 ans. Pour I’équipe de la Cleveland Clinic, 1’age moyen lors de la
chirurgie est de 26 ans [34].

Notre prise en charge chirurgicale plus précoce s’explique par deux éléments : la
durée de notre série et 1’histoire familiale de la polypose chez les patients que nous avons
pris en charge. En effet, notre série est récente par rapport aux séries publiées a partir de
registres anciens qui regroupent des données de plusieurs générations. Les progres réalisés
dans la connaissance physiopathologique et génétique des polyposes adénomateuses ont
permis de dépister I’ensemble des apparentés des patients porteurs d’une polypose
adénomateuse.

Dans notre série, 75 % des patients ont une histoire familiale de polypose
adénomateuse. Ceci a permis un diagnostic précoce de la maladie chez ces patients. Leur

prise en charge chirurgicale a pu ainsi se faire au début de 1’age adulte.
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2. Qualite du depistage genétique

Seuls 63,7 % des patients de notre étude ont pu avoir une identification de la

mutation responsable de leur polypose.

Ce résultat est cependant proche de la prise en charge génétique des patients
suivis a I’hdpital Saint-Antoine. En effet, Lefevre et al. [13], a partir de 384 patients testés,
retrouve dans 335 cas une mutation d’APC et dans 17 cas une mutation de MYH. Pour 32
patients, la mutation n’a pas été identifiée (8,33 %). Cependant, il faut noter que 131
patients ont été exclus de cette étude car ils n’ont pas été testés. Finalement, 68,3 % des

patients pris en charge a I’hopital Saint-Antoine ont une mutation identifiée.

Plusieurs éléments peuvent expliquer notre faible taux d’identification
génétique. D’une part, les tests génétiques ont été réalisés pour la plupart au début des
années 2000. L’analyse génétique a connu quelques avancées avec la mise en évidence en
2002 des polyposes liees aux mutations bi-alléliques de MYH [9] qui représentent environ
40 % des polyposes « APC négatives ». Il persiste néanmoins des patients chez qui aucune
mutation délétere impliquant APC ou MYH n’a été mise en évidence.

D’autre part, les tests ont été réalisés dans plusieurs centres: cette

décentralisation nous fait perdre ces informations de résultats génétiques.

Notre effort de recentralisation du suivi avec la création de la « consultation
polypose » nous permet de faire le point pour chaque patient sur son état d’identification de

la mutation et, le cas échéant, de relancer les analyses moléculaires.
Cette amélioration de notre prise en charge génétique permettra de proposer un

test prédictif aux apparentés des sujets atteints et de ne débuter la surveillance endoscopique

que chez les patients mutés.
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3. Strategies de prise en charge colorectale

La CPT avec AIA, «gold standard » de la prise en charge chirurgicale
colorectale de la polypose adénomateuse, a été pratiquée dans 60,6 % des cas de premiere
intention.

La CT avec AIR, alternative chirurgicale possible, a été réalisée chez 12 des 33
patients de la série (36,3 %).

La conservation du rectum expose au risque de développement d’une néoplasie
rectale. Cette conservation doit étre réfléchie et repose sur plusieurs éléments. Plusieurs
¢tudes ont proposé des critéres décisionnels pour la réalisation d’une CT avec AIR plutot
qu’une CPT avec AIA.

Pour Church, une AIR peut étre proposée si le nombre de polypes rectaux est
inférieur a 5, avec une tolérance jusqu’a 19 [35]. lwama [36], dans une étude publiée en
1994, retrouvait 3 criteres pour conserver le rectum : une polypose rectale peu importante,
une AIR basse (sous péritonéale) et un suivi endoscopique. Plus récemment, Sinha [37] a
publié les résultats de la prise en charge des AIR au St Mark’s Hospital. Ces résultats
montrent 4 facteurs de risque de proctectomie secondaire : le génotype, le phénotype rectal
et colique et 1I’age lors de la réalisation de la CT avec AIR.

Le risque d’apparition d’une néoplasie au niveau rectale aprés AIR a été évalué
par plusieurs études. lwama [3, 38] présente un taux cumulé de cancer rectal apres CT avec
AIRde5% a5ans, 12 % a 10 ans, 23 % a 15 ans et 38 % a 20 ans.

L’expérience des pays d’Europe du Nord (Danemark, Suéde, Finlande et Pays-
Bas), a partir d’une série rétrospective incluant 776 patients ayant eu une CT avec AIR,
retrouve une incidence cumulée de cancer rectal a 10 ans de 4,4 % avant 1990, période de
IAIR, et de 2,5 % apres 1990, période pendant laquelle la réalisation d’AIA était
prépondérante [39]. Cette différence n’est pas significative, sauf chez les femmes porteuses
d’une AIR. Soixante patients (8 %) porteurs d’'une AIR ont développé une néoplasie rectale
nécessitant une proctectomie secondaire. Parallelement, durant le suivi des patients porteurs
d’une AIR, 195 d’entre eux ont eu une proctectomie secondaire pour des raisons autres que
carcinologiques (polypose rectale sévere le plus souvent). Leurs conclusions trouvent qu’il

n’y a pas eu de diminution significative de néoplasie rectale chez les patients porteurs d’une
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AIR depuis I’avénement de 1’AIA, sauf chez les femmes. L’intérét de cette étude est de
montrer I’importance du nombre de proctectomie secondaire pour polypose sévére en
I’absence de néoplasie rectale. Ceci souligne la nécessité d’un suivi rigoureux et de prendre
la décision d’une proctectomie lorsque la surveillance devient difficile.

La CT avec AIR est a nouveau d’actualité aprés une époque plutot orientée vers
la CPT avec AlA. Plusieurs publications de centre de référence pour la prise en charge de la
polypose vont dans le sens de I’AIR ou présentent des séries ou la CT avec AIR est
I’intervention réalisée majoritairement [34, 39, 40]. Ceci ne peut se concevoir qu’avec une

surveillance étroite post opératoire.

Dans notre série, 4 des 12 patients porteurs d’une AIR ont eu une proctectomie
complémentaire : dans un cas pour une néoplasie développée sur le rectum restant et dans
les autres cas pour une polypose rectale sévere.

Notre étude nous confirme la nécessité d’un suivi endoscopique rectal de qualité
chez les patients pris en charge dans notre centre et nous fait espérer un dépistage précoce

des lésions rectales.

4. Résultat fonctionnel

Le résultat fonctionnel est important a prendre en compte. En effet, les patients
sont opérés a un age jeune, le plus souvent dans le cadre d’une prise en charge chirurgicale
prophylactique.

Nos résultats sont comparables a ceux retrouvés dans la littérature. En effet,
Parc [21] retrouve un nombre moyen de selles quotidiennes de 5,2 = 2,9 et un nombre
moyen de selles nocturnes de 0,6 + 1,1.

Une méta-analyse publiée par Aziz en 2005 compare AIR et AIA dans le cadre
de la prise en charge des polyposes adénomateuses familiales [41]. Cette meéta-analyse
trouve des résultats fonctionnels en faveur de la CT avec AIR par rapport a la CPT avec

AlA pour la fréquence des selles et le nombre de selles nocturnes. Dans cette méta-analyse,
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le nombre moyen de selles par 24 heures est compris entre 2 et 6,1 pour les AIR et entre 3,8
et 8 pour les AIA. Les exonérations nocturnes sont retrouvées chez 8,2 % des patients
porteurs d’une AIR et chez 44,1 % des patients porteurs d’une AIA.

Hassan, a partir d’une série de la Mayo Clinic, a comparé les résultats
fonctionnels de 94 patients opérés d’une CPT avec AIA et 21 patients opérés d’une CT avec
AIR [42]. Cette étude ne retrouve pas de différence significative entre les deux techniques
concernant le nombre quotidien de selles et le nombre de selles nocturnes.

Cette discordance entre les différentes études pose en fait le probléme d’une
balance entre le résultat fonctionnel d’une AIR et la surveillance du rectum restant. Pour
Iwama [36], comme nous 1’avons vu, la conservation du rectum est possible selon 3
conditions : polypose rectale peu floride, suivi endoscopique et AIR sous péritonéale. Or
cette AIR basse n’est pas celle réalisée dans les séries qui étudient la qualité de vie apres
AlR.

Une méta-analyse publiée par Lovegrove en 2006 [43] a comparé les résultats
de I’AIA réalisée pour polypose adénomateuse avec 1I’AIA réalisée pour rectocolite ulcéro-
hémorragique. Leur conclusion montre que le résultat fonctionnel est meilleur pour 1’AIA
réalisée pour polypose adénomateuse. L hypothése avancée pour expliquer cette supériorité

de I’AIA dans cette pathologie est 1’age jeune au moment de la chirurgie.

5. Qualité du suivi

Il n’existe actuellement aucune publication étudiant spécifiquement la qualité du
suivi endoscopique des patients porteurs d’une polypose adénomateuse.

Les études publiées portent sur la prise en charge chirurgicale et 1’apparition de
Iésion dans le cadre de la surveillance mais aucune ne prend en compte la qualité du suivi

endoscopique.
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Notre série retrouve une surveillance conforme aux recommandations actuelles
pour 100 % des patients porteurs d’une AIR, pour 80 % des réservoirs iléaux et pour 75 %

des patients concernant I’endoscopie duodénale.

Parc rapporte I’expérience de 1’hdpital Saint-Antoine dans le suivi & long terme
de 96 patients opérés d’une CPT avec AIA [21]. Dans leur expérience, 76 % ont eu un suivi
endoscopique duodénal et 46,8 % ont eu un suivi endoscopique du réservoir iléal.

En utilisant les mémes criteres, nous retrouvons un suivi endoscopique haut et
un suivi du réservoir pour 95 % des patients. En effet, sur les 20 patients porteurs d’une
AIA, seule une patiente n’a plus aucun suivi endoscopique.

Cependant cette analyse du suivi fait ’impasse sur les délais de surveillance et

n’est qu’une évaluation quantitative et non qualitative du suivi endoscopique.

Nos bons résultats sont néanmoins a pondérer puisque 30 % des patients opérés
n’ont pas répondu a notre enquéte. Parmi ceux-ci, 4 sont suivis régulierement au CHU.
Chacun d’eux a bénéficié d’une endoscopie haute et basse au CHU de Nantes datant de

moins de 2 ans.

Une étude de la Mayo Clinic récemment publiée reprend la surveillance
endoscopique basse de 42 patients ayant eu une chirurgie colique ou colorectale [44].
L’examen endoscopique concernait selon les cas le rectum restant, le réservoir iléal ou
I’iléostomie. Tous les patients de cette étude présentaient des polypes du tube digestif bas.
Pour 6 patients, I’analyse histologique retrouvait une néoplasie. Celle-ci était localisée au
niveau de I’iléostomie terminale dans 4 cas et au niveau du rectum restant dans 2 cas.
Toutefois, les modalités de surveillance des patients étaient mise en place tardivement : a
partir d’un &ge moyen de 40 ans et apres une durée médiane de 11 ans suivant la chirurgie
colique ou colorectale prophylactique.

Dans notre expérience, la surveillance du tube digestif bas ne concerne que
I’endoscopie du réservoir ou la rectoscopie. Aucun des patients porteur d’iléostomie
terminal n’a eu d’examen endoscopique. Ce contréle pourrait dans le futur étre inclus dans
le suivi.

Une étude japonaise [45] a présenté le suivi de 59 patients porteurs d’une AIR.

Elle confirme les facteurs de risque de néoplasie rectale qui sont les phénotypes coliques et
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rectaux. L’intérét de cette étude est de montrer que 8 des 11 patients opérés a un stade
précoce de la maladie néoplasique rectale (stades Tis ou T1 de la classification TNM)
avaient eu un contréle endoscopique 6 a 12 mois avant la proctectomie secondaire, alors que
la derniére endoscopie pour les 3 patients opérés a un stade plus avancé (T3) datait de plus
de 2 ans.

Cependant, une étude rétrospective portant sur 659 patients ayant une AIR
contredit ces donnees [46]. Dans cette série, 47 cas de cancer rectal sont retrouvés. Vingt-
huit de ces patients avaient eu une endoscopie rectale datant de moins de 1 an. Cependant
aucun ¢élément n’est précisé sur I’état de la polypose rectale, ni sur les modalités techniques
de la rectoscopie.

Un des points d’amélioration du suivi et de la surveillance des patients est
d’insister sur le contréle endoscopique du tube digestif haut. Plusieurs études ont montré
I’importance de ce suivi [25, 47-50]. En effet, ces publications retrouvent que le risque de
dysplasie de haut grade et de cancer au niveau duodénal devient important a partir de 50
ans. Ce risque de dégénérescence de la polypose duodénale apparait a distance de la prise en
charge colorectale mais est une des deux causes de déces avec les tumeurs desmoides [4, 6].
Pour cette raison, il est indispensable de rappeler au patient la nécessité de la surveillance
endoscopique.

Il en est de méme pour la surveillance du réservoir. Vingt pourcents des patients
porteurs d’une AIA n’ont pas eu de controle endoscopique du réservoir dans les 2 ans
précédant I’étude. Le développement d’adénome du réservoir est fréquent : dans 54 % des
cas dans l’expérience de I’Hopital Saint-Antoine [21]. Il a été décrit des cas de
dégenérescence adénocarcinomateuse des polypes du réservoir [51]. Dans notre centre, nous

avons décrit un cas de polypose adénomateuse récidivante sur le réservoir iléal [52].

La compliance au suivi est en partie limitée par le fait que les examens
endoscopiques de contrdle sont invasifs et nécessitent une anesthésie générale. Dans le
futur, la vidéocapsule endoscopique pourrait étre un examen utile pour la surveillance de
I’ensemble du tube digestif [53-55]. Cependant, son utilisation dans le cadre du suivi des
patients atteints d’une polypose adénomateuse n’est encore pas validée et fait 1’objet de

nombreuses études.
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6. Consultation polypose

La « consultation polypose » a été motivée par les demandes des patients et de
leur famille, ainsi que pour répondre aux attentes des médecins traitants.

Cette consultation est ’occasion de reprendre contact avec 1’équipe médico-
chirurgicale pour les patients suivis depuis plusieurs années. Pour les patients les plus

jeunes, cela permet d’élaborer le plan de suivi de cette pathologie.

Lors de cette consultation, le patient rencontre les deux spécialistes les plus
impliqués dans la prise ne charge de la polypose adénomateuse : le gastro-entérologue et le
chirurgien digestif. Cette consultation est 1’occasion de refaire le point sur 1’histoire
personnelle du patient, I’histoire familiale de la polypose et de préciser 1’état du dépistage

géneétique.

Lors de cette consultation, une actualisation des données scientifiques est faite
aupres du patient concernant :
- la prise en charge chirurgicale, la surveillance endoscopique, les autres
suivis (en particulier le dépistage thyroidien et des tumeurs desmoides) ;
- I’oncogénétique ;

- lachirurgie : les techniques et les résultats

Il est précisé au patient les standards actuels de surveillance des polyposes
adénomateuses.

Un courrier récapitulatif adressé au médecin traitant précise les différents sujets
abordés lors de cette consultation et indique les modalités de surveillance ultérieurs en
conformité avec les recommandations francaises publiées par ’'INCa.

D’autre part, cette consultation nous permet de mettre a jour notre registre local
des polyposes adénomateuses et de proposer aux patients de les inclure dans le registre
national des polyposes adénomateuses qui est coordonné par I’équipe lyonnaise du

Professeur Jean-Christophe Saurin.
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V1. CONCLUSION

Les patients suivis pour une polypose adénomateuse posent le probléme d’une

compliance au traitement et au suivi.

L’évaluation de nos pratiques professionnelles pour cette pathologie nous a

permis de relever plusieurs points :

Les résultats fonctionnels aprés chirurgie des patients pris en charge dans
notre centre sont comparables a ceux retrouvés dans la littérature.

Les résultats des dépistages génétiques, bien que réalisés, restent
méconnus pour de nombreux patients.

Notre étude montre que plus de 75 % des patients initialement pris en
charge chirurgicalement dans notre centre ont un suivi conforme aux
recommandations professionnelles de I’INCa.

Afin d’améliorer la gestion et la communication, la mise en place au sein
de [DInstitut des Maladies de I’Appareil Digestif (IMAD) d’une

« consultation polypose » s’est avérée indispensable.

\

Le bon accueil de la part des patients réservé a I’instauration d’une

« consultation polypose », ainsi que le succeés rencontré pour les deux premiers rendez-vous,

nous encourage a perséverer dans notre démarche.
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Annexe 1 : Questionnaire téléphonique

Renseignements administratifs
Profession :

Meédecin traitant :

Gastro-entérologue :

Histoire familiale

o ATCD familial
Avez-vous des enfants ? o Owm
Si oui : nombre :

Avez-vous des contacts réguliers avec...

Vos fréres et sceurs 7 o Oui
Vos enfants 7 o Oui
Vos parents 7 o Oui
Vos cousins germains ? o Oui

WVos fréres et soeurs 7 o Oui
Vos enfants 7 o Oui
Vos parents 7 o Oui
Vos cousins germains ? o Oui

Comment la maladie a-t-clle été découverte chez vous ?

o Symptomes digestifs

et ages :

o Non

o Non
o Non
o Non

o Non

Savez-vous si d’autres membres de votre famille sont atteints d’une polypose ?

o Non o Ne sait pas
o Non o Ne sait pas
o Non o Ne sait pas
o Non o Ne sait pas

Seriez-vous d’accord pour leur donner nos coordonnées afin qu’ils nous contactent ?

o Out © Non
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Suivi personnel

Avez-vous un suivi spéeifique pour la polypose ? o Oui o Non
St out, par qui : © Médecin traitant o Gastro-entérologue o Autre :
Avez-vous eu une endoscopie digestive...
Haute ? o Oui (Date Licu Medecin } © Non
Basse ? © Oui (Date Lien Meédecin ) o Non
Avez-vous eu un scanner abdominal ?
© Oui (Date Lieu Meédecin ) 2 Non
Prise en charge génétique
Avez-vous eu un test génétique ?
2 Oui (Date Lieu ) @ Non
Accepteriez-vous que nous prenions contact avee le centre de test ? 2 Ow o Non
Seriez-vous intéresser pour bénéficier d'une consultation de génétique ? 2 Out o Non
Résultats fonctionnels
Nombre de selles quotidiennes :
diurnes :
nocturnes :
Prenez-vous des médicaments ralentisseurs du transit ?
o Oui (Type Nombre Fréquence ) o Non
Autres suivis
Etes-vous suivi pour d’autres problémes de santé ? 2 Oui 2 Non

Stout, lesquels:

par qui : © Médecin traitant o Autre :

Suivi futur

Accepteriez-vous de venir au CHU pour une consultation avec des spécialistes de la polypose ?

o Oui o Non

Accepteriez-vous d’étre contacté par courrier pour des questionnaires 7 © Oui @ Non

Adresse :

Code postal : Ville :
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Annexe 2 : Questionnaire postal

CHU de Nantes. Place Alexis Ri

Coordonneées

Renseignements administratifs

Profession :

Histoire familiale

Comment la maladie a-t-clle été découverte chez vous ?

Avez-vous des enfants ? o Out
Si oui : nombre : et Ages :

Avez-vous des contacts réguliers avec. ..

Vaos fréres et sceurs ? o O
Vos enfants 7 o Ow
Vos parents ? o Out
Vos cousins germains 7 o Oui

Vos fréres et sceurs 7 o Ow
Vos enfants ? o Ou
Vos parents ? o Out
Vos cousins germains 7 o Ou

Seriez-vous d’accord pour leur donner nos coordonnées

cordeau, 44000 Nantes.

Prénom :

o Quelqu'un de votre famille avait une polypose ? (préciser le lien fanulial :

o Non

o Non

o Non

o Non

o Non

Savez-vous si d’autres membres de votre famille sont atteints d une polypose ?

o Non o Ne sait pas
o Non o Ne sait pas
o Non o Ne sait pas
o Non © Ne sait pas

afin qu’ils nous contactent ?

o Symptomes digestifs (douleurs abdominales, troubles du transit, perte de sang dans les selles. ..

o Ou

S1 vous le souhaitez, vous pouvez nous envoyer ce questionnaire rempli dans 'enveloppe jointe au

Dr Guillaume Meurette, Clinique de Chirurgie Digestive et Endocrinienne. Service du Pr Lehur.

o Non
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Suivi personnel

Avez-vous actuellement un suivi spéeifique pour la polypose 7 2 Oui o Non

Si oui. par qui: 0 o Gastro-entérologue  © Autre

Avez-vous eu une endoscopie digestive...

Prise en charge genétique

Avez-vous cu un test génétique pour la polypose ?

oQui(Date Liew Meédecin )
2 Non o Ne sait pas
Accepteriez-vous que nous prenions contact avec le centre de test ? o Oui o Non
Seriez-vous intéresser pour bénéficier d'une consultation de génétique ? o Ou © Non

Résultats fonctionnels
Nombre de selles par 24 heures :

la journée :

la nuit :

Autres suivis
Etes-vous suivi pour d’autres problémes de santé ? o Oui o Non
Sioui, le(s)quel(s) :

par qui : © Médecin traitant o Autre: __
Suivi futur

Seriez-vous intéresser pour venir au CHU rencontrer en consultation des spécialistes de
polypose (chirurgien. gastro-entérologue et généticien) ?

o Oui o Non
Accepteriez-vous d’étre contacté a nouveau ultérieurement par courrier pour d’autres questionnaires 7

o Qui o Non

la
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Annexe 3 : Convocation pour la « consultation polypose »

CLINIQUE de CHIRURGIE DIGESTIVE et ENDOCRINIENNE

CENTRE HOSPITALIER Institut des Maladies de I’ Appareil digestif
UNIVERSITAIRE DE NANTES HOTEL DIEU

1. Place Alexis Ricordeau — 44093 NANTES CEDEX 1

"HIRURGIE

Pr P.A.LEHUR
Chef de service

DrE. LETESSIER
Pr. 0. ARMSTRONG
Pr. E. MIRALLIE
Dr C. CATLLARD
Dr §. METAIRIE . ‘ . o
Dr G. MEURETTE Vous avez été pris en charge dans le service de chirurgie digestive

Dr J. PODEVIN . .
Dy N REGENET du CHU de Nantes pour une polypose du colon et du rectum.

Madame. Monsieur.

Praticiens Hospitaliers Récemment. vous avez accepteé de participer a notre enquéte

DrS. DARRAS teléphonique sur votre suivi et nous vous en remercions. Cette enquéte a pour
e pantssatD but d’améliorer notre prise en charge des patients et leur suivi. Les résultats
Dr P. STANGHERLIN seront utilisés a des fins scientifiques pour ameliorer nos pratiques.

Assistants-Chefs de Clinigue

Lors de notre entretien téléphonique. nous vous avons presenté
BNESTHESIE - REANDMATION  potre projet de mettre en place une consultation spécialisée sur la polypose
en collaboration avec nos collegues gastro-entérologues (Dr Estelle Cauchin).

Dr A COURMONT - ; . e traTle i :
Dr O. COURTIN Cette consultation vous permetfra. si vous le souhaitez. de

Dr JP. FRABOUL rencontrer en meme temps un chirurgien digestif et un gastro-entérologue

g" 1} HR]E)EE,;O\_ spécialisés dans la polypose. ceci afin de pouvoir discuter avec vous de votre
T . iy .. . . - -

Dr J. SOULARD suivi, de votre prise en charge et répondre a vos questions sur cette

Dr 5. VRIGNAUD pathologie.

Dr P. NAULEAU <

Praticiens Hospitaliers

Nous vous joignons donc les dates de ces consultations ainsi que les
coordonnées du secrétariat si vous souhaitez prendre rendez-vous. Cefte

consultation n’a aucun caractére obligatoire.
Adresses e-mail

prenom.nom@chu-nantes.fr

620141

Nous vous remercions de votre participation et de votre confiance.

Hospitalisation Nous vous prions de croire en nos sentiments les meilleurs.
Bez de Chaussée Haut — Aile Est

TéL - 02 40 08 30 25

2% Etage — Aile Est

Tél : 0240 08 30 44

Consultations

Chirurgie Digestive Marc-Henri JEAN. Dr Guillaume MEURETTE. Pr Paul-Antoine LEHUR
Chirurgie Endocrinienne

Chirurgie Colorectale

Chirurgie Hépato-biliaire

Chirurgie Banatricque

Stomathérapie

G. FACHET

Tel. - 02 40 08 30 37
A THEBAUD

Tel. : 02 40 08 30 66

Secrétariats
-Rez de Chaussée Hant — Est - Tél : 02 40 08 3022 - Fax: 02 4008 3036
- 2% étage — Nord - Tél 0240083041 - Fax:024008 41 94
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CLINIQUE de CHIRURGIE DIGESTIVE et ENDOCRINIENNE

CENTRE HOSPITALIER Institut des Maladies de I’ Appareil digestif
UNIVERSITAIRE DE NANTES HOTEL DIEU

1. Place Alexis Ricordeau — 44093 NANTES CEDEX 1

HIRURGI]

Pr PALEHUR
Chef de service

DrE. LETESSIER
Pr. 0. ARMSTRONG
Pr. E. MIRALLIE
Dr C. CAILLARD
Dr §. METAIRIE L. . ) o
Dr G. MEURETTE WVous avez été pris en charge dans le service de chirurgie digestive

Madame. Monsiaur.

DrJ. PODEVIN . X .
Dr N REGENET du CHU de Nantes pour une polypose du colon et du rectum.

Praticiens Hospitaliers

Dr 5. DARRAS Afin d’ameéliorer notre prise en charge des pafients et leur suivi,
DrALL. BARUSSAUD nous vous proposons de répondre a un questionnaire sur votre suivi depuis
Dr FRODAT » . : : : T

Dr P. STANGHERLIN Uintervention chirurgical du colon. Les résultats seront ufilisés a des fins

Assistants-Cheft de Clinique scientifiques pour améliorer nos pratiques.

Nous vous adressons donc ce courrier, vous etes totalement libre
d’y répondre.
Vous pouvez nous le renvoyer dans I’enveloppe affranchie jointe.

[ANESTHESIE - REANIMATION

Dr A. COURMONT
Dr O. COURTIN
Dr J.P. FRABOUL

DrP. HENNES Par ailleurs. nous sommes en train de mettre en place une

Dr J. ROBICHON . e . .

Dr 1. SOULARD consultation spécialisée sur la polypose en collaboration avec nos collegues

gl i- ‘\ﬂE}_‘IﬂD gastro-entérologues (Dr Estelle Cauchin). Cette consultation vous permettra,
T . L . . ~ . . . .

Praticiens Hospitaliers si vous le souhaitez. de rencontrer en méme temps un chirurgien digestif et

un gastro-entérologue spécialisés dans la polypose. ceci afin de pouvoir
discuter avec vous de votre suivi. de votre prise en charge ef répondre a vos

questions sur cette pathologie. Cefte consultation n’a aucun caractére
Adresses e-mail

prenom.nom@chu-nantes.fr Dbhgatmre'
j8:019]

Hospitalisation Nous vous remercions par avance de votre parnmpahon.

Rez de Chaussée Haut — Aile Est

TéL : 0240083025

2** Ftage — Aile Est . . . i

Tel : 0240083044 Nous vous prions de croire en nos sentiments les meilleurs.

Consultations

Chirurgie Digestive

Chirurgie Endocrinienne

Chirurgie Colorectale . . .

Chirurgie Hépato-biliaire Marc-Henri JEAN., Dr Guillaume MEURETTE. Pr Paul-Antoine LEHUR
Chirurgie Bariatricue

Stomathérapie

G. FACHET

TéL : 02 40 08 30 37
A THEBAUD

TEL : 02 40 08 30 66

Secrétariats
- Rez de Chaussée Haut —Est - Tél : 024008 30 22 - Fax:024008 3036
- 2= étage — Nord - Tél: 0240083041 - Fax: 0240084194
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CENTRE HOSPITALIER
UNIVERSITAIRE DE NANTES

HIRURGIE|

Pr P.A.LEHUR
Chef de service

Dr E. LETESSIER
Pr. 0. ARMSTRONG
Pr. E. MIRALLIE

Dr C. CATLLARD

Dr 5. METAIRIE

Dr G. MEURETTE
Dr J. PODEVIN

Dr N.REGENET

Praticiens Hospitaliers

Dr 5. DARRAS

Dr M.L. BARUSSAUD

Dr FRODAT

Dr P. STANGHERLIN
Assistants-Chefs de Clinique

ANESTHESIE - REANIMATION|

Dr A COURMONT
Dr O. COURTIN

Dr J.P. FRABOUL
Dr P. HENNES

Dr J.ROBICHON
Dr J. SOULARD

Dr 5. VRIGNAUD
Dr P.NAULEAU
Praticiens Hospitaliers

Adresses e-mail
renom.nom@chu-nantes. fr

91018}

Huospitalisation

Eez de Chaussée Haut — Adle Est
Tel : 02400830 25

2** Ftage — Aile Est

TéL : 02400830 44

Consultations

Chirnrgie Digestive
Chirnrgie Endocrinienne
Chirnrgie Colorectale
Chirurgie Hépato-biliaire
Chirnrgie Bariatrique

Stomathérapie

G. FACHET

TéL : 02 40 08 30 37
A THEBAUD

Tel : 02 40 08 30 66

CLINIQUE de CHIRURGIE DIGESTIVE et ENDOCRINIENNE

Institut des Maladies de I’ Appareil digestif
HOTEL DIEU
1. Place Alexis Ricordeau — 44093 NANTES CEDEX 1

La consultation « polypose» organisée par le Dr
Guillaume Meurette, chirurgien digestif, et le Dr Estelle Cauchin,
gastro-entérologue et généticienne, aura lieu :

le 10 juin 2010

etle 16 septembre 2010

Hotel-Dieu

2" étage, aile Nord

CHU de Nantes
1 place Alexis Ricordeaun. 44000 Nantes

Si vous étes intéressé, vous pouvez prendre rendez-vous en
appelant le secrétariat au :

024008 3022

Secrétariats
- Rez de Chaussée Hant —Est - Tel - 0240083022 - Fax: 024008 3036
- 2% étage — Nord - Tél : 0240 0830 41 - Fax :02 4008 41 94
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Suivi a long terme des polyposes adénomateuses familiales :

exhaustivité du dépistage génétique, résultat fonctionnel et devenir oncologique.

Résumé

Introduction : Les recommandations récentes de 1’Institut National du Cancer (INCa) sur la
prise en charge des polyposes adénomateuses nous donnent une conduite a tenir précise
pour la gestion médico-chirurgicale de ces patients. Nous avons souhaité évalué nos
pratiques et les comparer avec ces recommandations et les donneées de la littérature.

Patients et méthodes : Entre 1985 et 2010, 49 patients ont été opérés au CHU de Nantes
d’une polypose adénomateuse. Les patients ont été recontactés par téléphone ou par courrier
pour évaluer leur suivi actuel pour cette pathologie et le résultat fonctionnel apres chirurgie.

Résultats : Trente-trois patients ont répondu au questionnaire. Le suivi moyen est de 140
mois (10 — 420) depuis la chirurgie colorectale. L’age moyen lors de la premiére
intervention était de 25,5 ans. Chez 63,7 % des patients, la mutation a pu étre identifiée. Le
résultat fonctionnel apres chirurgie colorectale est comparable aux données de la littérature.
Le suivi endoscopique bas est conforme aux recommandations dans 100 % des cas pour les
patients porteurs d’une anastomose iléo-rectale (AIR) et dans 80 % des cas pour les patients
porteurs d’une anastomose iléo-anale (AlA). Soixante-quinze pourcents des patients ont eu
une endoscopie haute dans les délais recommandés par I’ INCa.

Conclusion : Cette étude de nos pratiques professionnelles nous montre nos progres a faire
dans la surveillance endoscopique et dans le dépistage génétique des patients opérés dans
notre centre. Afin d’améliorer la communication avec les patients, une consultation médico-
chirurgicale spécialisée dans la polypose a été mise en place.

Mots-clés

Polypose adénomateuse, surveillance endoscopique, résultat fonctionnel, dépistage
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