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e cancer est devenu une maladie rare et les maladies rares sont devenues
une préoccupation fréquente. On pourrait réfléchir longtemps sur ces
affirmations apparemment contradictoires mais qui, en fait, résument en grande
partie nos préoccupations.
Comment faire bénéficier au mieux les patients des traitements les plus pointus
et leur faciliter I'acces a I'expertise médicale dans des délais compatibles avec une
prise charge efficace ? Les cancers digestifs constituent une maladie hétérogene
que I'on démembre progressivement pour identifier des facteurs pronostiques et
prédictifs plus pertinents, afin de personnaliser la stratégie thérapeutique. Cette
approche conduit a isoler des sous-groupes rares, mais parfois particulierement
éligibles a des traitements ciblés.

Les tumeurs rares du péritoine et le réseau RENAPE

Les tumeurs rares du péritoine se rapprochent de cette démarche, rassemblant
les pseudomyxomes et mésothéliomes péritonéaux, les carcinomes primitifs
séreux du péritoine, les psammo-carcinomes et beaucoup plus rarement les
tumeurs desmoplastiques a petites cellules rondes.

Les patients atteints de tumeurs rares du péritoine doivent étre orientés dans des
centres de référence du réseau RENAPE (REseau NAtional des tumeurs rares
du PEritoine) [1-3]. Il est effet capital d'identifier les patients porteurs de ces lésions
par un diagnostic fiable et rapide, car ils peuvent bénéficier d'une expertise
chirurgicale, reposant le plus souvent sur une chirurgie de cytoréduction associée a
une chimiothérapie hyperthermie intrapéritonéale (CHIP), qui améliore significa-
tivement le pronostic et conduit, dans un certain nombre de cas, a des guérisons.
Les pseudomyxomes péritonéaux en constituent une bonne illustration. Ils
correspondent a la présence de mucine plus moins cellulaire dans la cavité
péritonéale. Cette affection, tres majoritairement d'origine appendiculaire,
lentement évolutive mais morbide et constamment fatale auparavant,
s'accompagne maintenant d'un taux de survie de plus de 85 % a 10 ans
[4-6], grace a l'expertise d'équipes médico-chirurgicales spécialisées. Les
mésothéliomes péritonéaux partagent la méme évolution positive. Le réseau
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RENAPE a méme permis une amélioration de la prise en charge de cette maladie
en diminuant les délais diagnostiques.

Les patients atteints de tumeurs rares du péritoine doivent etre
orientés dans des centres de référence du réseau RENAPE ’ ’

Mais de tels objectifs ne sont possibles qu’en présence de filieres spécifiques et
d’'une orientation médicale adéquate et identifiable. Un circuit fonctionnel et
visible est une nécessité pour une prise en charge efficace. Dans ce cadre,
le réseau RENAPE, labellisé par I'lNCa depuis 2014 grace a I'investissement du
Professeur Francois-Noel Gilly, s'est efforcé et s'efforce toujours de fédérer un
ensemble d’acteurs motivés et impliqués dans la prise en charge des tumeurs
rares du péritoine. Chirurgiens, anesthésistes, radiologues, pathologistes,
contribuent ainsi au fonctionnement de ce réseau, tant au niveau local, régional
que national. On peut citer dans cette dynamique la mise en place de sous-
groupes annexes tels que RENA-PATH pour I'anatomie pathologique, chargé de
confirmer les diagnostics histologiques et d'analyser les cas complexes en séance
de relecture collégiale [3], ainsi que le groupe RENA-RAD qui peut étre sollicité
pour des demandes d’avis et qui propose des protocoles pour standardiser les
bilans d'imagerie dans ces indications rares.

Le réseau RENAPE facilite un circuit fonctionnel et visible
de professionnels multidisciplinaires permettant une prise
en charge optimale des tumeurs rares du péritoine ’ ’

L'exemple du pseudomyxome péritonéal

Les traitements se modifient et nos connaissances sur les tumeurs rares du
péritoine aussi. L'exemple du pseudomyxome péritonéal a été auparavant évoqué
pour souligner le role et les progres de la chirurgie dans cette affection,
anciennement appelée maladie gélatineuse du péritoine. Mais nous progressons
aussi dans I'histoire naturelle de cette maladie, complexe a bien des égards, y
compris au plan histopathologique [7]. Nous savons maintenant que les tumeurs
mucineuses de I'appendice en constituent la cause nettement prédominante qu'il
est important de déterminer, compte tenu des opportunités thérapeutiques.
Celles-ci sont classées en tumeurs mucineuses de bas grade, de haut grade et
en adénocarcinomes mucineux. Apres des phénomenes de rupture ou de
destruction des tissus par infiltration, toutes ces Iésions peuvent se propager a la
cavité péritonéale pour aboutir a une carcinose mucineuse péritonéale. Ces
carcinoses mucineuses conservent généralement, mais pas toujours, les caractéres
morphologiques de la tumeur initiale. Comme dans I'appendice, elles sont classées
enbas et en haut grade en fonction du degré d'atypies observées. De plus, dans les
lésions de haut grade, la présence de cellules en bague a chatons constitue une
troisieme catégorie péjorative qu'il convient d'identifier [7].

‘ ‘ Les tumeurs mucineuses de I'appendice constituent la princi-
pale cause des pseudomyxomes péritonéaux ’ ’

Enfin, cette année, une nouvelle classification TNM des tumeurs de I'appendice a
vu le jour, qui prend en considération non seulement I'extension anatomique des
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|ésions mais aussi la cellularité de la carcinose mucineuse [8]. Cette classification
TNM a ainsi abouti a un spectre qui s'étend des stades in situ (pTis),
correspondant aux tumeurs mucineuses appendiculaires de bas grade ne
dépassant pas la paroi appendiculaire, jusqu’aux stades métastatiques,
caractérisés par des extensions péritonéales avec ou sans cellules (M1a, M1b),
ou extrapéritonéales (M1c).

Les tumeurs mucineuses de l|'appendice et le pseudomyxome péritonéal
constituent donc des lésions complexes, régulierement revisitées au plan
histopathologique, ce qui justifie pleinement qu’elles fassent I'objet de relecture
histopathologique par des groupes de pathologistes affilées au réseau RENAPE.

La structuration du réseau RENAPE garantit un criblage utile
des patients pour lutter contre les situations d’errance

diagnostique ’ ’

Il parait incontournable de pouvoir préciser a des chirurgiens référents si une
tumeur mucineuse appendiculaire est localisée et non agressive, ne justifiant pas
de geste chirurgical complémentaire, ou s'il existe un risque de dissémination
péritonéale aboutissant a une exploration chirurgicale, voire une cytoréduction
avec CHIP. Il est également nécessaire de grader une carcinose mucineuse
péritonéale avérée compte-tenu de son impact pronostique, les bas grades ayant
une meilleure survie que les hauts grades [7].

En d'autres termes, tout doit concourir a établir rapidement le diagnostic, ne pas
sur- et sous-traiter ces lésions, et proposer notamment un traitement chirurgical
lorsque celui-ci s'avere nécessaire.

‘ ‘ Le pseudomyxome péritonéal est une entité complexe, qu'il
convient de décrire précisément pour permettre une interface
optimale pathologiste-chirurgien ’ ’

La recherche et I'information : des missions essentielles
du réseau RENAPE

Une des missions du réseau RENAPE est également de favoriser I'émergence de
projets de recherche clinique ou translationnelle, pour améliorer encore le
traitement et la connaissance de ces maladies rares. Dans ce cadre, le réseau
dispose d’'une base de données anatomo-cliniques et des ressources biologiques
permettant de favoriser une telle démarche [9]. Il est par ailleurs soutenu par
I'association de patients AMARAPE (Association contre les MAladies RAres du
PEritoine) pour dynamiser le domaine de I'investigation et faire connaitre aux
patients les filieres compétentes pour leur prise en charge.

De fagcon complémentaire, I'ensemble des acteurs du réseau RENAPE s'est
impliqué pour rédiger des recommandations pour la pratique clinique et a été
sollicité pour intégrer ces mémes recommandations dans le thésaurus national de
cancérologie digestive (TNCD), a la lumiere des données médicales disponibles en
2018.

L'ensemble de ces éléments souligne I'importance des réseaux de tumeurs rares,
tels que le réseau RENAPE, qui s'intégrent véritablement au concept de médecine
personnalisée.

Liens d’intéréts: les auteurs déclarent n’avoir aucun lien d'intérét en rapport avec
cet article. [ ]
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