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Introduction:-

Les tumeurs neuroendocrines du tractus gastro-intestinal ont été décrites pour la premiére fois par Oberndorfer [1]
sous le terme de «carcinoide», entité considérée comme bénigne a cette époque.

Aprés environ une décennie d’études a propos de ces tumeurs, celle-ci prennentle nom de «tumeurs
neuroendocrines gastro-entéro-pancréatique» [2]. Plus tard, Le terme « tumeur neuroendocrine de I"appendice » sera
utilisé.

Les tumeurs neuroendocrinesreprésentent un groupe hétérogéne de tumeurs composées de cellules contenant des
granules sécrétoires cytoplasmiques denses [3].

L’OMS classe actuellement ces tumeurs en : tumeur neuroendocrine bien différenciés avec un comportement
biologique bénin (1a), en tumeur neuroendocrine bien différenciée avec un potentiel malin incertain (1b),
encarcinome neuroendocrine bien différencié (avec un faible potentiel de malignité)(2) et en carcinome mixte
exocrine et endocrine (3). Le carcinome a cellules caliciformes appartient a cette derniére catégorie.

L'intestin gréle est le site le plus fréquent de ces tumeurs, suivi du rectum puis de l'appendice [4].

On rapporte dans ce travail, le cas d’une tumeur neuroendocrine primitive de 1’appendice.

Observation:-
Nous rapportons le cas d’une patiente de 32 ans, admise aux urgences pour douleur aigué de la fosse iliaque
associee a une fébricule.
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La tomodensitométrie (TDM) de l'abdomen a montré une appendice élargieavec épaississement de la paroi
appendiculaire. (Figure 1)

Le bilan biologique a révélé une hyperleucocytose a prédominance de polynucléaires neutrophiles.

Le tableau clinique et les données paracliniques étaient en faveur d’une appendicite aigue nécessitant ainsi une
appendicectomie.

A Texamen macroscopique, l'appendice était augmentée de taille mesurant 5x1.2cm et présentait & I'ouverture au
niveau de sa paroiune lésion blanchatre mesurant 1x0.5x0.5cm qui était située a 1.5cm de la base et a 2cm du fond.
L’examen microscopique de la 1ésion pariétale a révélé une prolifération tumorale faite d’ilots, de tubes, de morules,
de nids et de travées. Les cellules tumorales étaient rondes, a cytoplasme moyennement abondant éosinophile et au
noyau de polarité presque inversée, monotone, a chromatine vésiculaire et sans atypies cytonucléaires franches. Le
nombre de mitoses est estimé a une mitose /10 champs au fort grossissement.

Le stroma tumoral est fibreux, richement vascularisé et infllmmatoire. La prolifération présentait des foyers de
nécrose tumorale focale, des emboles vasculaires et des engainements périnerveux et infiltrait la paroi de la
muqueuse jusqu’a la musculeuse avec une base appendiculaire saine. (Figure 2 et 3)

L’examen sous coloration standard HE a été complété par immunomarquage qui a révélé une expression de
synaptophysine, de la chromogranine A et du CD-56 permettant de conclure ainsi & une tumeur neuroendocrine de
l’appendice.

Discussion:-
Les tumeurs neuroendocrines du tractus digestif surviennent surtout au niveau de 'intestin gréle (44,7%), puis le
rectum (19,6%), I’appendice (16,7%), le colon (10,6%) et au niveau de ’estomac (7,2%). [4]

L’incidence annuelle des tumeurs neuroendocrines de I’appendice est estimée a 0,15 pouvant aller jusqu’a 0,6 par
100,000 personnes selon les données de la SEER (Surveillance Epidemiology and End Results) [5].

Les TNE de l’appendice vermiforme sont habituellement asymptomatiques. Les études de séries sur le
diagnosticprécis préopératoire par imagerie sont rares [6,7]. Dans la grande majorité des cas, le diagnostic de tumeur
neuroendocrine appendiculaire est établi fortuitement sur des piéces d'appendicectomies réalisées pour appendicite
aigué comme il est le cas pour notre patiente ou pour douleur abdominale récurrente, chronique de la fosse
iliaquedroite [8]. Le syndrome carcinoide est trés rare (<1%). [9,10]

Le diagnostic préopératoire a peu d’intérét vu que la majorité des cas sont de découverte fortuite, les études actuelles
se focalisent surtout sur la détection précoce de la récidive chez les patients ayant déja subi un traitement chirurgical.
Dans une large série de cas de tumeurs neuroendocrines appendiculaires diagnostiquées fortuitement ayant portée
sur 143 patients, la fond appendiculaire était le siége prédominant de la tumeur (82,4%) avec une base
appendiculaire saine dans 95,9% des cas. [10]

Le diagnostic histologique peut étre parfois difficile en coloration a I'nématoxyline-éosine surtout pour les cas
reprenant ’aspect d’adénocarcinome peu différencié et nécessite donc une étude immunohistochimique par les
anticorps anti-synaptophysine, anti-chromogranine A et anti-CD-56. [11]

Des 1ésions d’appendicite aigue et de réaction péritonéales peuvent étre observé dans respectivement 66,1% et
45,1% [10]

Le dosage plasmatique des taux de chromogranine A comme marqueur tumoral contribue au diagnostic différentiel
du carcinome neuroendocrine a cellules caliciformes et ala détection précoce de la récidive ainsi qu’au suivi a long
terme de la maladie métastatique [12].

Une tomodensitométrie et une scintigraphie aux récepteurs de la somatostatine (SRS) sont recommandées pour les
cas de tumeurs dont le diamétre dépasse 2cm.
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La coloscopie est recommandée pour la détection précoce de tumeurs synchrones ou métachrones du gros intestin
[12].

Le diamétre des tumeurs neuroendocrines appendiculaires ne dépasse pas 1 cm dans presque 80% des cas. Dans
15% des cas, le diamétre est entre 1 et 2 cm alors qu’il est supérieur a2 2 cm dans seulement 5% [13]. Dans ce
dernier cas, le potentiel métastatique devient considérable [14] et le taux de survie a 5 ans estdéfavorable [15].

La survenue de métastases ganglionnaires est estimée & 30% [16] et a seulement 1% pour les tumeurs présentantun
envahissement mésentérique[17]. A ce jour, il n'y a eu aucune étude corrélant la survenue de métastases
ganglionnaires a l'invasion de séreuse appendiculaire [14].

Le traitement dépend en un grand degré de la taille de la tumeur. Les tumeurs neuroendocrines de I’appendice de
moins de 1 cmsont traitées par appendicectomie simple, les tumeurs neuroendocrines de diamétre entre 1 et 2 cm
par appendicectomie simple suivie d'un suivi postopératoire périodique pendant 5 ans. L’hémi-colectomie droite
(dans les 3 mois qui suivent ’appendicectomie) doit étre réservé aux patients présentant au moins un des critéres
suivants: taille de la tumeur> 2 ¢cm, tumeur localisée au niveau de la base de l'appendice, infiltration du caecum,
marges de résection chirurgicale positive, envahissement mésentérique appendiculaire , ganglion ly mphatique méso -
appendiculaire métastatiques, présence de cellules indifférenciées ou peu différenciées ou présence de cellules
caliciformes [12,18,19].

Conclusion:-

La tumeur neuroendocrine de I'appendice est une tumeur rare de découverte souvent fortuite car son tableau clinique
est souvent non spécifique et est souvent prise pour appendicite aigue. Cette tumeur peut progresser rapidement et
présenterainsi un pronostic défavorable.

Conflit d’intérét :
Les auteurs ne déclarent aucun conflit d’intérét par rapport a cet article.

Fig 1:-Vue scannographique en coupe axiale montrant une appendice modérément augmentée de taille avec un
diamétre de 7,6mm.
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Flg 2:-M 1cr0photograph1e au faible gross1ssement montrant I'architecture de la tumorale et 1 1nf11trat10n de la
musculaire.

Fig 3:-M 1cr0photograph1e montrant l’rchltecture en ilots, en tubes et en travées ainsi que les caractéristiques
cytologiques de la prolifération
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