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TUMEUR CARCINOIDE DU CAECUM AU COURS D’UNE
NEUROFIBROMATOSE DE TYPE 1
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RESUME
Objectifs
- Rapporter une localisation exceptionnelle de tumeur carcinoide au cours d 'une
neurofibromatose de type 1.
- Montrer un intérét dans la prévention des tumeurs gastrointestinales dans la
neurofibromatose de type 1.
Observation
11 s’agissait d’'un homme de trente ans porteurs d’une neurofibromatose de type 1 laparotomisée en
urgence pour un syndrome d’occlusion intestinale contemporain d’une tumeur carcinoide du caecum.
Conclusion
Cette observation suggere la nécessité d 'une prévention primaire des cancers colorectaux dans la
neurofibromatose de type 1.

Mots-clés : Tumeur carcinoide, caecum, Neurofibromatose de type 1.

ABSTRACT

Goals

- Report an exceptional location of carcinoid tumor during type I neurofribromatosis.

- To show an interest in the prevention of gastrointestinal tumors in neurofibromatosis type 1.
Observation
It was a 30-year-old man with type I neurofibromatosis urgently laparotomized for a syndrome of
intestinal obstruction contemporaneous with a carcinoid tumor of the cecum.
Conclusion
This observation suggests the need for primary prevention of colorectal cancers in neurofibromatosis

type 1.
Key words: mortality - viral hepatitis B and C - Brazzaville.
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INTRODUCTION

La Neurofibromatose de type 1
(NF1) ou maladie de VON
RECKLINGHAUSEN est une
génodermatose transmise sur le mode
autosomique dominant. Elle est ubiquitaire
sans prédilection raciale ni de sexe (1). La
NF1 est multi systémique et prédispose au
développement de tumeurs bénignes et
malignes, cutanées et extra cutanées (3, 4).
Les  localisations  classiques  sont
neurologiques et ophtalmologiques (3, 5, 6).
Les tumeurs du tube digestif sont plus rares
(4). Leur localisation principale est le colon.
Nous rapportons une observation de tumeur
carcinoide du caecum chez un patient de 30
ans, porteur d’une NF1.

OBSERVATION

Il s’agissait d’un homme agé de 30
ans, admis dans le service de chirurgie pour
une occlusion intestinale. La laparotomie
exploratrice avait révél¢ une tumeur du
caeccum. Une dérivation de la masse avait
été effectuée par une anastomose iléo-
transverse termino-terminale, provisoire et
palliative en urgence dans le but de rétablir
le transit. Les suites opératoires immédiates
avaient été simples. L’examen histologique,
aprés coloration a 1I’hématoxyline éosine,
montrait une tumeur développée dans la
sous-muqueuse, infiltrante, les cellules
¢taient disposées en ilots avec un
cytoplasme clair. Il y’avait de nombreuses
mitoses au sein d’un stroma fibreux et
vascularisé. Ces images histologiques
¢taient en faveur d’une tumeur carcinoide
du caecum bien différenci¢e. Des avis
dermatologique et carcinologique avaient
¢ét¢é demandés pour optimiser la prise en
charge multidisciplinaire.

Le patient avait depuis I’enfance, un
retard mental, une difficulté a la marche et
une baisse d’acuité visuelle. L’examen
clinique avait mis en évidence, un
morphotype particulier : de petite taille, il
mesurait 1,54 m pour 46 kilogrammes, une

hémi hypertrophie faciale droite, une
scoliose ~ dorsolombaire  documentée
radiologiquement. La pression artérielle
¢tait de 130/80 mm Hg. Sur le plan cutané,
on notait 8 taches café au lait, des lentigines
axillaires et  inguinales et  des
neurofibromes, le patient présentait au
moins deux critéres cliniques majeurs pour
affirmer le diagnostic de neurofibromatose
de type 1. Le bilan Para clinique montrait :
une hémoglobine a 12g/L, une fonction
rénale normale créatinémie a 8 mg/L,
glycémie a 2,80 g/L, HbAlc a 8,5 %.

La prise en charge avait ¢été
poursuivie dans le service de carcinologie
puis le patient avait été perdu de vue.

COMMENTAIRES

Il s’agissait d’une tumeur carcinoide
du caecum bien différenciée chez un patient
atteint de NF1.

La NF1 prédispose aux tumeurs (3,
4). Le geéne de la NF1 a été localisé sur le
chromosome 17 dans la région 17q11.21 et
17q11.22 codant pour la neurofibromine, un
suppresseur de tumeur (1, 2). La
particularit¢ de 1’observation est la
coexistence de trois faits exceptionnels: la
localisation caecale, peu rapportée par
rapport aux autres localisations digestives et
extra digestives notamment neurologiques
puis iriennes (5, 6, 7), ’existence d’une
tumeur digestive chez un sujet jeune (8, 9),
I’exceptionnelle existence d’une variété
histologique carcinoide au niveau du
caecum sur ce terrain de neurofibromatose
par rapport aux neurofibromes,
I¢éiomyomes, liposarcomes et schwannomes
(11, 13, 14).

Les tumeurs carcinoides se
localisent préférentiellement dans le gréle et
I’appendice, cependant, leur localisation
dans le caecum est un fait exceptionnel.
Elles se définissent par un phénotype
commun caractérisé par ’expression de
marqueurs généraux et de produits de
secrétions hormonales (15). Dans notre
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observation, Le diabéte est de type 1, de
découverte fortuite.

Le patient n’a pu bénéficier d’une
endoscopie digestive qui aurait pu montrer
d’autres localisations ou d’autres variétés
histologiques.

CONCLUSION

Les tumeurs colorectales ne sont pas
exceptionnelles dans la NF1. La localisation
caccale est la moins rapportée.
L’association d’une tumeur carcinoide du
caecum au cours de la NF1 ne nous semble
pas fortuite, les arguments en faveur sont :
la survenue chez un patient jeune et
I’existence d’une génodermatose
prédisposant aux cancers. Il y a nécessité
d’une prévention primaire des cancers
colorectaux dans la neurofibromatose de

type 1.
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