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Stromal tumor (GIST) at
the angle of Treitz

GIST are rare mesenchymal tumors, and
their pre-operative diagnosis may prove
challenging. This can be accounted
for by less accessible anatomical
localizations, and particularly the
duodenum and angle of Treitz, in
addition to the fact that the biopsies
obtained may turn out to be poorly
contributory. Surgical intervention that
usually allows for a formal diagnosis
remains the cornerstone of treatment.
When a GIST is suspected, surgery must
be encouraged and this, even in the
absence of histologically confirmed
disease.
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What is already known
about the topic?

- Rare tumors

- Pre-operative diagnosis may prove
at times difficult (non-contributory
biopsies, difficult access, etc.)

- Surgery is the reference treatment
- (Neo)adjuvant therapies like imatinib

are available, but require formal
diagnosis

What does this article
bring up for us?

- Surgery can be both a diagnostic and
therapeutic tool

- The surgical approach should be
encouraged when a formal diagnosis
is not obtained, even in the likely
presence of resectable metastatic
lesions

Les GIST sont des tumeurs mésenchymateuses rares et leur
diagnostic préopératoire peut s'avérer difficile. Certaines localisations
anatomiques moins accessibles, telles que le duodénum et notamment
I'angle de Treitz, ainsi que l'obtention de biopsies peu contributives
sont en cause. L'abord chirurgical permet habituellement d'acquérir
un diagnostic formel et reste la pierre angulaire du traitement. Devant
toute possibilité d'un GIST, méme sans diagnostic histologique obtenu,
la chirurgie doit étre encouragée.

Que savons-nous a ce propos ¢

- Tumeurs rares

- Diagnostic pré-opératoire parfois difficile (biopsies non-contributives, acces
difficile, ...)

- Chirurgie = traitement de référence

- Thérapies (néo-)adjuvantes existent (Imatinib) mais nécessitent un diagnostic

Que nous apporte cet article ?

- La chirurgie peut étre un outil diagnostique et thérapeutique

- L'abord chirurgical doit étre encouragé lorsqu'un diagnostic formel n'est pas
obtenu (méme dans un contexte de |ésion métastatique probable et résécable)

INTRODUCTION

Les GIST (gastro-intestinal stromal tumors) sont des tumeurs
mésenchymateuses rares représentant 1% des cancers primaires gastro-
intestinaux avec une incidence de 10-20 par million d’habitants [1,2]. Elles
sont plus fréquentes au niveau de I'estomac (60%), du jéjunum/iléon (20-
30%), et du rectum. L'atteinte duodénale est beaucoup plus rare (3-5%)
[3,4]. Le cas que nous rapportons souligne I'importance d'inclure les GIST
dans le diagnostic différentiel des tumeurs du duodénum, mais surtout
la difficulté d'obtenir un diagnostic préopératoire et le role déterminant
que représente la chirurgie dans la prise en charge.

»  GIST duodénal, tumeur stromale gastro-intestinale, diagnostic, biopsie, chirurgie, résection segmentaire
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OBSERVATION CLINIQUE

Un homme de 53 ans est adressé aux urgences par le
médecin traitant pour bilan d'une Iésion d'allure tumorale
découverte au CT scan abdominal. Celui-ci montre une
masse de 42x45 mm localisée au niveau de l'angle de
Treitz (Figures 1 et 2).

Cet examen a été réalisé dans un contexte de douleurs
abdominales persistantes depuis trois semaines. Ces
douleurs, accentuées en post-prandial, se manifestent de
facon crampiformes et prédominent dans le flanc droit.
Elles sont partiellement soulagées par le paracétamol
codéine et les AINS. Outre ces douleurs, le patient décrit
des selles décolorées et une tendance a la constipation
depuis trois jours.

Au niveau des antécédents médico-chirurgicaux, on
note une hypertension artérielle traitée par Exforge HCT,
une hypercholestérolémie traitée par atorvastatine, des
ulceres gastriques avec présence d’Helicobacter Pylori,
et une appendicectomie. Sa consommation tabagique
atteint 40 UPA. Quatre ans auparavant, une gastroscopie
et une colonoscopie s'étaient révélées négatives.

Au niveau de ses antécédents familiaux, on note la
présence d'un polype tumoral colique chez un fils agé
de 23 ans traité par colectomie partielle, d'une néoplasie
anale chez la mére, d'un cancer du poumon chez le pére
et la sceur.

Lexamen clinique a l'admission décele une sensibilité
nette a la palpation du flanc droit. Le reste de I'examen est
sans particularité.

La biologie sanguine objective un léger syndrome
inflammatoire (CRP a 1,38 mg/dL (normal : 0,0-0,5mg/
dL)). Deux marqueurs tumoraux ont été dosés : le CEA est

augmenté a 15,9 ng/mL (normal : 0,0-5,0ng/mL), et le CA
19.9 est dans les normes.

Une oeso-gastro-duodénoscopie objective au niveau de
I'angle de Treitz une muqueuse d'aspect oedématié autour
d'un collet d'allure diverticulaire, avec un écoulement
purulent (Figures 3 et 4). Lanalyse histologique se
révele normale et la bactériologie est négative. Un bilan
d’extension est donc réalisé. Le CT scan thoracique est
normal. Par contre, le PET-scanner met en évidence une
masse hypermétabolique au niveau de I'angle de Treitz




hautement suspecte d'étre de nature néoplasique (Figure
5). Il existe également un nodule pulmonaire apical gauche
suspect d'étre de nature métastatique, mais ne présentant
aucune concordance sur le CT- Scan thoracique. Afin
d'orienter le diagnostic, d’autres marqueurs biologiques
sont dosés, tous de valeurs normales : anticorps anti-
gliadine et transglutaminase (maladie coeliaque),
anticorps anti-tissulaires ASCA (Crohn), chromogranine

et NSE (tumeurs neuro-endocrines). Une seconde
duodénoscopie avec biopsie est réalisée dix jours plus
tard. L'analyse histologique décrit alors un ulcére duodénal
aspécifique avec absence de cellules néoplasiques. Les
deux biopsies étant non contributives. Les deux biopsies
étant non contributives, deux diagnostics sont retenus
a ce stade: une diverticulite duodénale ulcérée ou une
lésion tumorale surinfectée. Apres concertation multi-
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Piece de résection duodéno-jéjunale
montrant une lésion nodulaire de 2,5 cm
de grand axe trés bien délimitée, avec une
surface de coloration rougeatre
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Figure7: Ouverture de la piece de résection
duodéno-jéjunale, montrant une Iésion
cratériforme au méme niveau que la lésion
décrite a la figure 5, ombiliquée, de 2,4

c¢m de diamétre, associée a une deuxiéme
Iésion ombiliquée de 0,4 cm

disciplinaire d'oncologie, il est proposé un traitement
par Ciprofloxacine 500 mg 2x/j et Flagyl 500 mg
3x/j pendant 10 jours pour exclure une diverticulite.
L'antibiothérapie est inefficace puisqu’aucune régression
lésionnelle n'est observée sur le CT Scan abdominal de
contrdle. Ce résultat thérapeutique associé a un dosage
du CEA élevé confortent plutét I'hypothése d'une lésion
tumorale expansive. Face a ce tableau sans diagnostic
formel et aprés concertation avec le patient, une exérése
chirurgicale a visée diagnostique et thérapeutique
est réalisée. Lexploration chirurgicale par laparotomie
permet ainsi d'objectiver une lésion expansive au bord
mésentérique de la quatrieme portion du duodénum,
en amont de I'angle de Treitz. Elle est hypervascularisée,
d’aspect rougeatre et de consistance indurée. Elle n'est
pas associée a de I'ascite, une carcinomatose ou une autre

lésion suspecte au niveau du gréle, du foie et des aires
ganglionnaires. Une duodéno-jéjunectomie est réalisée
avec anastomose duodéno-jéjunale latéro-latérale
manuelle. Au niveau macroscopique, la piece d'exérése
montre une lésion nodulaire de 2,5 cm de grand axe
avec une surface de coloration rougeétre (Figure 6). A
l'ouverture de cette piéce, il existe une Iésion cratériforme,
ombiliquée de 2,4 cm de diamétre (Figure 7). A la tranche
de section, il s'agit d’'une lésion pariétale de 4x3,5 cm,
de coloration grisatre au niveau central et rougeatre en
périphérie, qui repousse la muqueuse en provoquant
des phénomenes dombilication (Figure 8). Lanalyse
histologique révele et confirme le diagnostic de GIST de
faible risque, stadifiée pT2NO(RO) (Figure 9). Comme seule
complication post-opératoire, le patient développe une
oxygéno-dépendance sur atélectasie des deux bases
pulmonaires rapidement résolue. Un CT-Scan abdominal
avec opacification a la gastrografine a J+7 montre une
anastomose duodéno-jéjunale perméable et continente.
Lévolution post-opératoire a trois mois est excellente
tant sur le plan clinique que radiologique. Le patient ne
présente aucune plainte digestive particuliére. Lappétit
est bon avec un régime tout a fait normal et une reprise
pondérale de 2 kg. Il n'y a aucune symptomatologie
abdominale douloureuse et le patient a repris une
activité normale y compris sur le plan professionnel.
Le PET-scan de contréle ne met en évidence aucun
signe de récidive. La formation nodulaire pulmonaire
rétractile hypermétabolique apicale gauche parait moins
métabolique, ce qui plaide a postériori pour une séquelle
infectieuse. Il est décidé d'assurer un suivi simple par CT-
scan ou PET-scan tous les neuf a douze mois. Le scanner
thoraco-abdominal a 9 mois est rassurant, sans image de
récidive au niveau du site opératoire duodéno-jéjunal et
sans localisation secondaire.

Figure 8:

Tranche de section de la piéce de résection
duodéno-jéjunale, montrant une lésion
pariétale de 4x3,5 cm, de coloration
grisatre au niveau central, et de coloration
rougedtre en périphérie




Figure9:

DISCUSSION

Les GIST sont des tumeurs rares, et leur diagnostic
est rarement aisé. Dans le cas présenté, les multiples
investigations  effectuées ainsi que lessai d'une
antibiothérapie n‘ont mené qu'a I'hypothése d'une Iésion
tumorale mais sans pouvoir poser un diagnostic formel et
précis.

Une diverticulite duodénale ulcérée a été évoquée
et difficile a exclure. Les diverticules duodénaux font
partie du diagnostic différentiel des GIST mais sont plus
fréquents, avec une incidence estimée de 5 a 10% et dont
les localisations les plus habituelles sont les 2éme et 3éme
segments duodénaux [5]. D'autres cas similaires au notre
sont rapportés, comme celui de Okasha et al. qui ont
émis I'hypothése pré-opératoire de diverticule duodénal
et de néoplasie kystique pancréatique, mais dont le
diagnostic formel de GIST n'a été posé qu'apreés chirurgie
[6]. A l'inverse, le cas présenté par Milnerowicz et al. a fait
fortement suspecter un GIST duodénal en pré-opératoire
alors que les analyses post-opératoires ont conclu a un
diverticule duodénal [7]. De par leurs localisations et leurs
présentations parfois similaires, il est quelquefois difficile
de trancher entre ces deux types de lésions duodénales
mais également de les distinguer d'autres pathologies
d'origine pancréatique.

La prise en charge des GIST nécessite de toute évidence un
bilan diagnostique initial avant tout temps thérapeutique.

A) APPROCHES DIAGNOSTIQUES

Limagerie est certes incontournable dans le bilan d'un
GIST. Lexamen de choix est le CT-scanner avec injection de
produit de contraste qui permet de caractériser la tumeur,
sa taille et son extension locorégionale [8,9]. Le PET-CT est

Image histologique montrant une lésion stromale bien délimitée, repoussant la
mugqueuse et provoquant une ulcération superficielle

également un bon examen pour évaluer I'extension de la
tumeur et son activité [9]. Si I'hypothése retenue d'une
|ésion tumorale restait imprécise dans notre cas, il est
parfois possible de suspecter (méme fortement) un GIST
sur base du scanner [3,8].

Pourtant, le diagnostic d'un GIST est un diagnostic
histologique. Pour l'obtenir, un abord endoscopique avec
biopsie est une option. Cependant, les GIST duodénaux
et notamment de I'angle de Treitz concernent une zone
anatomique profonde, d’acces plus délicat. Ces tumeurs
peuvent se nécroser et saigner focalement, aboutissant a
des phénoménes de cavitation [5]. Les images obtenues
par duodénoscopie peuvent étre trompeuses par les
aspects divers que peuvent prendre les GIST duodénaux
comme, par exemple, des phénomenes d'ombilication tels
qu'observés chez notre patient.

De plus, les biopsies sont fréquemment peu contributives.
Dans notre cas, aucun résultat contributif na été obtenu
apres deux biopsies consécutives. D'autres biopsies
itératives auraient pu étre envisagées sans pour autant
assurer un diagnostic. Les biopsies par endoscopie
sont souvent trop superficielles pour permettre un
diagnostic histologique [8,9], les tumeurs se développant
dans la partie sous-muqueuse du tube digestif [9-
12]. Des aspirations a l'aiguille fine écho-guidée (FNA)
donneraient plus de résultats contributifs (80-90%) mais
sont en pratique plus complexes a réaliser en cas de GIST
duodénaux [12,13].

Bien qu'il s'agisse d'un diagnostic histologique et que celui-
ciimporte particulierementen cas de tumeur métastatique
ou non résécable (ce qui nécessite une chimiothérapie
néoadjuvante par Imatinib) [9], une biopsie préopératoire
n'est pas toujours nécessaire. Clest le cas des tumeurs
qui paraissent résécables et hautement suspectes de
GIST. En effet, ces biopsies présentent un haut risque de

Tumeur stromale (GIST) au niveau de I'angle de Treitz
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dissémination hématogeéne et hémorragique [3,9,10].

La seconde option pour acquérir un diagnostic
histologique est I'abord chirurgical. Dans notre cas, c'est
bien lindication chirurgicale qui a permis d'obtenir
un diagnostic histologique et un stade tumoral. Au
niveau de l'analyse immunohistochimique, les GIST sont
caractérisés par une surexpression du géne KIT (95%) [10].
lls sont positifs pour CD117(95%). lls peuvent également
exprimer CD34 (60-70%), l'actine (30-40%), la protéine
S100 (5%) et la desmine (1-2%) [14]. Un autre marqueur
immunohistochimique intéressant est le DOG-1 qui est
exprimé par presque la totalité des GIST [9]. Le géne KIT
peut étre muté au niveau des exons 11, 13 et 9 [1,4].

Ainsi, s'il existe une éventualité de GIST, unabord chirurgical
est sollicité, qu'une biopsie soit peu contributive ou quelle
soit accessoire.

B) APPROCHES THERAPEUTIQUES ET DIAGNOSTIC DEFINITIF

Outre sa visée diagnostique, la chirurgie se veut dans un
méme temps thérapeutique. Le traitement de choix des
GIST est en effet I'exérése chirurgicale. Elle est surtout
recommandée pour les GIST de taille > 2 cm et/ou
symptomatiques [9-12,15,16]. Il n'existe par contre pas
de consensus sur la prise en charge des GIST de taille
inférieure et découverts fortuitement [17,18]. Pour les
Iésions duodénales et de lintestin gréle localisées et
potentiellement résécables, le geste chirurgical consiste
en une résection segmentaire avec marges saines. Les
résections restreintes péri-tumorales sont a éviter vu le
haut risque de récurrence loco-régionale [11,12,15,16].

Les GIST duodénaux sont traités, si possible, sans autre
geste chirurgical. Les pancréatico-duodénectomies
devraient étre réservées aux cas particuliers (par exemple
un envahissement de la papille de Vater) [19-23], et
les lymphadénectomies mésentériques ne sont pas
recommandées puisque ces tumeurs métastasent surtout
au niveau du foie et du péritoine, mais rarement au niveau
des ganglions lymphatiques [3,4].

Bienqu'unechimiothérapie néoadjuvantesoitletraitement
de premiére ligne en cas de tumeur métastatique ou
non résécable, la chirurgie garde un réle dans la prise en
charge de ces lésions avancées. En effet, les thérapies
systémiques controlent la tumeur dans plus de 80% des
cas mais une réponse compléte est rarement obtenue [24-
26]. De plus, étant donné que le foie et le péritoine sont

les localisations métastatiques les plus fréquentes, les
métastases restent potentiellement résécables jusqu’a 30
% des cas. Al'inverse, les résections méme complétes aprés
thérapie néoadjuvante ont tendance a moins récidiver sila
thérapie systémique est poursuivie en post-opératoire.

La complémentarité de ces deux volets thérapeutiques
(chirurgie et thérapie systémique) dans la prise en charge
des GIST plus avancés signifie quen cas de chirurgie
nécessaire au diagnostic sans thérapie néo-adjuvante
administrée, le traitement peut malgré tout étre complété
par unethérapie systémique adjuvante en post-opératoire.
Donc, sans diagnostic formel obtenu, la chirurgie
représente également un moyen diagnostique acceptable
et envisageable méme en situation possiblement
métastatique.

CONCLUSION

Les GIST duodénaux peuvent représenter un challenge
diagnostique pour le praticien. Leurs modes de
présentation miment dans certains cas d‘autres lésions
telles que les diverticules duodénaux et les biopsies sont
fréquemment non-contributives. Bien qu'en pratique
plus complexe a réaliser dans cette localisation, I'écho-
endoscopie avec aspirations a l'aiguille fine écho-guidée
joue toutefois un réle dans le bilan.

En cas de bilan pré-opératoire insuffisant, la possibilité
d’'un GIST impose un diagnostic formel qui peut étre
obtenu par le biais d'une chirurgie a la fois diagnostique
et thérapeutique. Celle-ci garde son intérét méme dans
un contexte de lésion métastatique probable sans résultat
histologique contributif.

La chirurgie a donc un role déterminant dans la prise en
charge de ces tumeurs. Face a toute éventualité de GIST
duodénal sans diagnostic précis, la chirurgie devrait étre
encouragée.

RECOMMANDATIONS PRATIQUES

Toute lésion duodénale ou de I'angle de Treitz doit faire
évoquer I'hypothése d'un GIST. Si un diagnostic formel n'a
pu étre obtenu, cela méme dans un contexte métastatique
suspecté, il faut tant que possible recourir a la chirurgie.
Celle-ci fixe le diagnostic et reste la pierre angulaire du
traitement.
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