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Introduction :

Les Néoplasies neuroendocrines sont des tumeurs développées 

à partir de cellules neuroendocrines.  Dans plus de 70% , elles 

sont d’origine digestive.

Intérêt de la question =

Tumeurs rares / Incidence en augmentation

Hétérogénéité (siège , sd fonctionnel +/-,…)

Tm fonctionnelle ou non

Diagnostic souvent tardif

PEC multidisciplinaire

Pronostic très variable



Epidémiologie :

Descriptive =

Fréquence : 1% de toutes les tumeurs malignes

NEN dig 1-2 % des néoplasies digestives

NEN pancréas 0.5% des néoplasies pancréatiques.

Incidence : 2 /100000hbts.   Prévalence : 35/100000hbts.

Age : 40-60 ans

Sexe Ratio ≈ 1.5

Localisation :     CR=30%   intestin grêle 30%

Appendice= 20%   pancréas=8%

Estomac=5%  œsophage=1%



Epidémiologie :
Analytique =

Dans la majorité des cas : Sporadiques +++

Syndromes héréditaires de prédisposition ≈ 5%

Neoplasie neuroendocrine multiples type I

Maladie de Van Hipple Lindau 

Neurofibromatose de type I

Sclérose tubéreuse de Bourneville

Dépistage = 

Si prédisposition détectée dépistage des apparentés en 
fonction du syndrome identifié.

TNE 

Duodéno-

pancréatique 

++++



Anatomopathologie:



Diagnostic :

Circonstances de découverte =

Découverte fortuite 

Dépistage

Sd tumoral (non spécifique , en fonction du siège et du stade)

Sd d’hypersécretion hormonal

Métastases inaugurales 

Examen clinique +++

Examens para cliniques =

Biologie : 

Chromogranine A (TNE bien diff)

Dosages hormonaux  en fonction du syndrome sécrétoire

Gastrinémie (TNE gastrique)



Diagnostic :

Pavel M et al.Ann Oncol 2020;31:844-60



Diagnostic :

Pavel M et al.Ann Oncol 2020;31:844-60



Syndrome Carcinoïde

Groupe de symptômes spécifiques aux 
tumeurs carcinoïdes, en rapport avec la 
sécrétion tumorale de substances 
vasoactives.

Fréquence = 20%.

Grade 1&2 , TNE digestives , Formes 
évoluées.







Diagnostic :

Examens radiologiques =

Radiologies conventionnelles

TDM TAP :  Avec injection de Pdc, Tumeurs vascularisée++++ 

IRM hépatique de diffusion ( Métastases hépatiques)

Autres : IRM ccérébrale , rachis … (signes d’appels)

Radiologies fontionnelles

Octréoscanner / TEP-Ga DOTA

TEP-F DOPA (Iléon++)

TEP-FDG



Diagnostic :

Examens endoscopiques =

Endoscopie oeso-gastroduodénale

Iléo coloscopie

écho endoscopie (TNE siège gastrique , duodénale , pancréatique , 

rectale) 

Diagnostic Positif repose sur

l’etude anatomopathologique 

(Biopsie / Piéce opératoire) 



Classification TNM:
8ème classification TNM des TNE 

selon l’UICC (2017). A noter que les 

CNE doivent être classés comme pour 

les carcinomes exocrines de localisation 

identique



Classification TNM:



Bilan pré thérapeutique :

Evaluation de l’etat géneral , PS.

Evaluation de l’état nutritionnel 

Bilan biologique ++++

Examen cardiovasculaire : 

Echocardiographie à la recherche de cœur 

carcinoïde +++

TNE duodéno-pancréatique : 

Rechercher un syndrome de prédisposition +++



Caractériser avant de traiter +++++

PS / Co morbidité

Siège / Stade

WHO classification 2019

Sporadique / Héréditaire

Tumeur fonctionnelle / Non fonctionnelle

Expression des Récepteurs de la somatostatine

RCP



Traitements:

But du traitement =

Sd fonctionnel       control du syndrome sécrétoire ++++

Forme localisée :   

Traitement à visée curatif /Guérison 

Forme évoluée : 

Control tumoral / Diminution évolution de la maladie

Améliorer la qualité de vie

Augmenter la survie



Traitements:

Traitement anti-sécrétoire = Urgence thérapeutique



Traitements:

Sd carcinoïde 

Sd Fonctionnels pancréatique 



Traitements:

≈ 30% Sd carcinoïde réfractaire =

Vérifier observance et mode d’administration

Rechercher autres causes de diarrhée

Penser à la reprise évolutive de la maladie ++++

Options thérapeutiques : 

Diminution de l’intervalle d’injection

Pasiréotide

Telotristat

Chirurgie réductrice

TRT local sur le foie

PRRT

Traitement anti-tumoral ++++



aSST



Pasireotide



Telotristat



Chirurgie réductrice



Foie



PRRT



Traitements:

Sd carcinoïde 

Sd Fonctionnels pancréatique 



Traitements:
Formes localisées =

Chirurgie carcinologique ( resection + curage)

Précaution :

Contrôle du sd sécrétoire avant la chirurgie.

TRT anti-sécretoire inclus dans l’anésthésie.

Rq! Pour les TNE de petite taille de siège duodénale (<2cm)    

rectale (<1.5cm) sans Fdr d’infiltration ganglionnaire  une 

résection endoscopique est envisageable.

Rq!!  Pour les TNE pancréatique de <2cm, asymptomatique de 

G1sans signe d’extension locorégionale , une surveillance est 

indiquée.



Traitements:

Formes localisées = Particularités des TNE gastriques

Chirurgie 

carcinologique + 

curage

Résection endoscopique si < 2 cm , G1 

sans signe d’infiltration locorégionale.



Traitements:

Traitements adjuvants =

TNE bien diff Pas de TRT adjuvant.

CNE  Chimiothérapie adjuvante 

(3/4 cycles VP16- CDDP).



Traitements:

Formes évoluées résecables =
Chirurgie pour les formes évoluées mais qui restent résécables.

Gastroenteropancreatic neuroendocrine neoplasms: 

ESMO Clinical Practice  Guidelines for diagnosis, treatment and follow-up



Traitements:

Formes évoluées non résecables =

Chirurgie de la tumeur primitive si symptomatique ++++

Si maladie minime avec risque évolutif faible = Surveillance



Traitements:

Traitements médicamenteux =

Analogue de la somatostatine (effet anti tumoral)

Thérapie ciblée

Chimiothérapie 



Traitements:

Analogues de la somatostatine 



Traitements:

Thérapies ciblée = Everolimus

The Adv Gastroenterol 2017, Vol. 10(1) 132–141 

DOI: 10.1177/ 1756283X16674660



Traitements:

Thérapies ciblée = Sunitinib / TNE pancréas



Traitements:

Chimiothérapie =

Traitement de référence pour les CNE et TNE G3.

TNE pancréatiques sont relativement chimiosensible

comparés aux TNE du tube digestif qui sont 

chimioresistante.

Protocoles : 

VP16-CDDP/CBDA

Capecitabine+Temozolomide

STZ-5Fu

Folfox/Folfiri

Dacarbazine



Radiothérapie interne vectorisée = PRRT
Rechercher l’expression de récepteurs de la somatostatine ++++

Traitements:



Thérapie locorégionale =

Traitements:



Indications:

Recommandations ENETS 2016



Indications:

Recommandations ENETS 2016



Indications:

Recommandations ESMO 2020



Indications :

Recommandations TNCD 2020



Indication:

Tumeur dont l’evolution ne corresponds pas au grade 

initial = Rebiopsie ++++



Surveillance:

Risque de rechute plus important après les 5 premieres

années = Surveillance au long cours +++++



Pronostic:

 Localisation. 

 Stade TNM.

 Différenciation / Grade / Ki67.

 Degré d’envahissement hépatique.

 Évolutivité. 

 Age / Sexe / Co morbidité.

Survie à 10 ans : 46.5%    / Survie à 5 ans CNE <5%



Conclusion:

Les Néoplasies neuroendocrines sont des tumeurs 

rares et hétérogènes.

Différents éléments interviennent dans le choix 

thérapeutique : caractère fonctionnel ou pas , le 

grade , différenciation  , Ki 67 , mais aussi la 

localisation et le stade de la maladie.

PEC multidisciplinaires +++++


