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RESUME

Les auteurs rapportent |’observation d’une jeune
patiente de 32 ans atteinte d’ une neur ofibr omatose de
RECKLINGHAUSEN. La survenue d’une héma-
témese était a I’origine de la découverte d’un polype
gastrique. Le traitement chirurgical avait consisté en
une exér ése large de ce polype.

L’examen anatomo-pathologique de la piéce opéra-
toireavait conclu a un schwannome malin.

Les raisons du choix de ce traitement conser vateur
seront discutées. Enfin nous rappéllerons les princi-
pales caractéristiques de cette tumeur maligne excep-
tionnelle et des schwannomes gastriques en général.

INTRODUCTION

Les schwannomes malins gastriques (SC. M. G.) sont des
tumeurs exceptionnelles (1, 5, 15, 16, 18, 19, 20). Ils font
partie des tumeurs & cellules fusiformes de I’ estomac qui
constituent 1 a 5 % de I’ensemble des tumeurs gastriques
(7). La premiére observation de schwannome gastrique
(SC.G.) aété rapportée en 1921 par PIQUET et ROUSSY.
En 1938 NEYRAUD met I'accent sur la posshilité de
dégénérescence maligne des schwannomes (7). Nous rap-
portons une observation de schwannome malin gastrique
survenant chez une patiente porteuse d’ une neurofibro-
matose de RECKLINGHAUSEN (N. F. R.).

OBSERVATION

Mme H.S., 32 ans, mariée et mére de 5 enfants, issue
d’un mariage non consanguin fut hospitalisée pour
hémorragie digestive. Elle est porteuse de taches “café au
lait” avec des tumeurs cutanées depuis la naissance. Trois
de ses enfants présentent les mémes Iésions cutanées que
leur mere. Son histoire clinique actuelle avait commencé
10 jours avant son admission, a la suite d’'une prise
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d’ anti-inflammatoires, par la survenue d’ épigastralgies puis
d’ une hématémese de moyenne abondance suivie d’un
moelena. L'examen a |’ entrée trouvait une patiente en bon
état général, pale, avec un état hémodynamique stable.

L’ abdomen était souple sans masse palpable et sans signes
d hypertension portale. L’ examen dermatologique retrou-
vait des taches “café au lait” plus ou moins étendues en
nappe par endroit associées a des molluscums pendullums
et des neurofibromes cutanés. Il n'y avait pas de tumeur
royale. Le reste de I’ examen somatique était normal. Le bi-
lan biologique montrait une anémie a 9,2 g d’ hémoglobine
par 100 ml. La fibroscopie trouvait un cesophage normal.
Au niveau de la face postérieure du fundus il existait un
polype pédiculé d'environ 4 cm de diamétre avec 2 ulcé-
rations a sa surface saignant au contact du fibroscope.
L’antre gastrique et le duodénum étaient normaux. La
biopsie du polype n’ a pas été faite vu le saignement récent.
Le volume du polype ne permettait pas une résection
endoscopique et une intervention chirurgicale était alors
décidée.

Auparavant on réalisait un bilan d'extension de la neuro-
fibromatose (NF). Le transit du gréle et la colonoscopie ne
trouvaient pas d’ atteinte grélique ou colique. L’ examen
ORL avec audiogramme ne montrait pas de surdité élimi-
nant une atteinte de la huitiéme paire crénienne.

L’examen ophtalmologique ne trouvait pas de neurofibro-
me plexiforme palpébral ni d’ exophtalmie.

L’examen neurologique était normal de méme que I'exa
men ostéo-articulaire. Apres ce bilan la malade a été opérée
par une incision xipho-ombilicale. L’ exploration permettait
la palpation du polype intra-gastrique développé aux
dépens de |a face postérieure du fundus. Le gréle, le colon,
le foie et la rate étaient normaux. A travers une gastroto-
mie verticale sur la face antérieure du fundus on réalisait
une exérése du polype emportant toute sa base d’implan-
tation avec une colorette de la paroi gastrique avoisinante.
L’ examen histologique extemporané montrait “une tumeur
d’ allure bénigne vraisemblablement neuro-musculaire ou
hamartomateuse”.
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Apreés ce résultat on décidait de se limiter a I’exérése du
polype. L’intervention a été terminée par la fermeture de la
perte de substance laissée par |’ exérese du polype et ferme-
ture de la gastrotomie antérieure.

Les suites opératoires étaient simples. L’ examen anatomo-
pathologique définitif (fig. 1 et 2) trouvait : “Une proli-
fération faite de cellules de taille variable tant6t fusi-
formes, tantét polygonales géantes multinuclées a cyto-
plasmes eosinophiles, aux noyaux monstrueux ayant les
caractéristiques de malignité.

Figure 1: Tumeur schwannienne se développant aux
dépens dela couche musculaire.
L e contingent muqueux gastrique est en surface.
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Figure?2: Coloration al’HES montrant une
prolifération tumoralefaite de cellules fusifor mes
agenceées en faisceaux enchevétrés

Ces cellules sont agencées en faisceaux entrecroisés rema-
niés de plages nécrotiques ou plus rarement myxoides. Par
ailleurs la muqueuse fundique est soulevée sans étre enva-
hie et montre quelques ulcérations superficielles. Une étu-
de immuno-histochimique est réalisée par |’ application de
2 marqueurs monoclonaux : Desmine et la protéine
neurofilament. Le marquage avec le premier est faible, le
second montre un marquage cytoplasmique et extra cel-
lulaire interstitiel trés vif. Cet examen conclue a un
schwannome malin. Apreés réception de ce résultat se posait
le probléme de la conduite thérapeutique.

Fallait-il compléter par une gastrectomie ou se limiter au
geste déja réalisé (exérése du polype) ? Une abstention
avec surveillance clinique et endoscopique a été décidée
d'autant plus que la patiente refusait la réintervention. Un
contrdle fibroscopique réalisé 3 mois apres était normal de
méme que les biopsies.

COMMENTAIRES
1) Fréquence

Les SC.G. sont les plus fréquents parmi les schwannomes
digestifs (10, 20). L’incidence des SC. malins en généra
est diversement évaluée en raison du faible nombre des cas
rapportés dans la littérature et de la variabilité des critéres
de diagnostic utilisés. Ils représentent 10 % de |’ ensemble
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des sarcomes des tissus mous. Par ailleurs 50 % des patients
présentant des |ésions malignes sont porteurs d’'une NFR.
Quant aux SC. M. G., ils n"ont été que rarement rapportés
dans la littérature (13). Au C.H.U. Avicenne de Rabat un
seul cas de SC. M. G. a été décrit en 10 ans auquel s gjoute
notre observation.

2) Anatomie pathologique

Les SC. G. sont de tumeurs mésenchymateuses qui se
développent aux dépens des éléments périphériques des
terminaisons nerveuses : gaine de SCHWANN et plexus
intra-muraux ou sous séreux. Ces tumeurs peuvent étre
intraluminales, intramurales ou exoluminales. Elles sont
souvent sessiles, rarement pédiculées. |l existe parfois une
ulcération a la surface imposant pour un adénocarcinome.
Le diagnostic histologique des schwannomes présente deux
problémes (10) :

- 1l est difficile d' affirmer la nature bénigne ou maligne de
la tumeur car les mitoses, les anomalies nucléaires et le
polymorphisme cellulaire ne sont pas des critéres patho-
gnomoniques. Parfois seule I'évolution et |’ apparition
de métastases permettent d’ affirmer lamalignité.

- Le diagnostic histologique différentiel entre le schwan-
nome et le l&omyome est difficile et on se fonde sur des
critéres immuno-histochimiques par I’ étude des filaments
intermédiaires du cyto-squelette cellulaire dont la vimen-
tine est caractéristique des cellules mésenchymateuses,
les cellules d' origine nerveuse présentent par contre des
protéines S100. Il a été établi que 50 a 90 % des schwan-
nomes malins sont “protéines S100 positifs’.

C' é&ait d ailleurs e cas dans notre observation.

3) Etudeclinique

Les manifestations cliniques des SC. M. G. peuvent étre a
type de douleurs abdominales ssimulant des douleurs ulcé-
reuses ou pancréatiques.

L hémorragie digestive est souvent révélatrice, elle sur-
vient dans 54 475 % des cas (3, 13, 14, 22).

Elle est habituellement distillante sous forme de moelena
ou occulte responsable d’ une anémie, rarement foudroyante
sous forme d' une hématémése abondante. D’ autres mani-
festations peuvent étre révélatrices : sténose pylorique par
une tumeur pédiculée accouchée par le pylore, une masse
pal pable ou métastase a distance.
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Par ailleurs une invagination gastro-duodénale liée a la
présence d' un SC. G. antral a &é rapportée (8).

4) Explorations paracliniques

La fibroscopie est I’ examen le plus important (6). Elle
visuaise latumeur et permet de faire des biopsies. Labiop-
sie n’ apporte pas toujours le diagnostic en raison du carac-
tere superficiel et réduit du prélévement. Le TOGD peut
montrer une lacune unique ou multiple avec parfois une
image d'addition surajoutée. L’ échographie et la tomo-
densitométrie prennent de I’ intérét dans les tumeurs a déve-
loppement exoluminal et pour la recherche de métastases
éventuelles. Un SC. G. diagnostiqué par ponction-biopsie
guidée par échographie a éé rapporté par LEVARD (11).
L’ écho-endoscopie représente un examen de choix complé-
mentaire a |I’endoscopie en confirmant le soulévement
mugueux par la masse intramurale et en précisant sa topo-
graphie, son volume et ses rapports avec les organes de
voisinage permettant ainsi d’appréhender le diagnostic de
tumeur “bénigne” sous mugueuse (13). La scintigraphie au
Galium 67 semble capable de détecter suffisamment tét les
transformations malignes (4).

5) Traitement

Il est toujours chirurgical. Le plus souvent c'est une gas-
trectomie totale. Notre patiente a bénéficié d’'une exérese
du polype et de sa base d’'implantation. La gastrectomie n’a
pas été réalisée pour des raisons suivantes :

- Le diagnostic de certitude n'a été posé qu’ en post-opé-
ratoire car I’ examen extemporané était non concluant.

- L’examen anatomo-pathologique montrait une base
d’ implantation du polype saine et la muqueuse fundique
était soulevée sans étre envahie, trés probablement il
s agissait d’' un polype dégénéré.

- Lamalade s opposait catégoriquement ala réintervention.

6) Schwannomes gastriques et NF

Le SC. G. se rencontre, soit dans le cadre d’ une schwan-
nomatose généralisée a localisation digestive exclusive,
enfin il peut s'agir d’un schwannome solitaire (10).

Les tumeurs digestives en général se voient chez 15 a25 %
des neurofibromateux (in 20).

Il s'agit essentiellement de schwannomes.

L’incidence des tumeurs malignes au cours de la NF est
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estimée &13 % (in 20).

La malignité semble étroitement liée a I’age. En moyenne
I’ &ge de survenue d’un cancer se situe au dela de 30 ans
(3). Les tumeurs malignes peuvent résulter de la dégé-
nérescence des tumeurs bénignes ou apparaitre de “novo”
sans |ésion précancéreuse (in 20).

Les schwannomes digestifs associés a une NF systématique
sont multiples dans 30 a 60 % des cas (2,9). LUBOINSKI sur
169 cas de NF digestive retrouve 21,3 % de localisations
gastriques (12) contre 51,5 % de localisations gréliques.

7) Pronostic

Le SC. M. G. est un cancer de mauvais pronostic. Lorsqu'’il
est associé a une NF la survie &5 ans est de 23 % aors
pour que le schwannome malin isolé est de 45 % (13, 21).
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CONCLUSION

Le SC. M. G. reste une tumeur exceptionnelle et de mau-
vais pronostic.

Il peut étre associé ou non a une NF. Nous insistons sur
I"intérét d’ un diagnostic précoce.

En effet I’ existence des signes cutanés (taches “café au
lait”, neurofibromes cutanés) est un élément d’ orientation
de valeur primordiale.Elle doit toujours, faire suspecter une
atteinte neuro-fibromateuse digestive chez les sujets se
plaignant d’ une manifestation abdominale.

Le recul insuffisant ne nous permet pas de défendre le
traitement proposé a notre patiente et seule I’ évolution nous
permettra de juger.
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