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*"INTRODUCTION

-Les cancers de la thyroide sont rares, ils représentent moins de 1% des cancers.
-lls sont largement dominés par les forme différenciées non médullaires (CNMT)

dans 5 a 10,5% des cas (familial non medullar thyroid cancer = FNMTC) qui semblent
correspondre a une entité clinique distincte des CNMT avec un comportement clinique,
évolutif et pronostique assez spécifique .

-La définition des FNMTC est retenue lorsqu’au moins 3 membres d’'une famille en sont
atteints ou lorsqu’au moins un apparenté de premier degré au cas index présente un
CNMT.

-Le diagnostic reste cependant évoquée , méme en présence de 2 membres atteints
d’'une méme famille .

-Objectif =Analyse rétrospective et prospective des aspects cliniques et évolutifs chez
14 patients atteints de CNMT et appartenant a 7 familles.

*MATERIEL ET METHODES

-Analyse rétrospective et prospective des aspects cliniques et évolutifs chez 14
patients atteints de CNMT et appartenant a 7 familles ,dont 28,5% apparentés au 1°¢"
degré et 57,1% apparentés au 2¢™e degré.

-Eléments étudiés :

Sexe/ Age au moment du diagnostic Catégorie de risque
Antécédents Familiaux de goitre Recul et évolution
.Circonstances de découverte .

Geste chirurgical et Totalisation isotopique

Histopathologie,TNM et staging

"RESULTATS

-Sexe
. 12 Femmes (85,7%) et 2 Hommes (14,2%) .Sexe ratio (F/H)=6
- Age au diagnostic
.Extrémes : 16 ans—>58 ans .Moyen :35,5 ans
-Goitre Familial =——> 12cas (85,7%)
-Circonstances de découverte
. ++ Goitre (12 cas ,85,7%) : le goitre est nodulaire unique dans 57,1% des cas
.Une hyperthyroidie a été révélatrice dans 2 cas (14,2%): Nodule chaud et goitre
basedowifié

-Geste chirurgical
. 13 patients (92,8 %) ont bénéficié d’une thyroidectomie totale
.1 seul curage ganglionnaire tardif pour fausse récidive a été pratiqué, tandis
gu’un patient a bénéficié de I'exérese d’un ganglion isthmique envahi.
-Totalisation isotopique
. 12 patients (85,7 %) ont bénéficié d’une irathérapie ablative.
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- Histopathologie N
- Carcinome papillaire —> 11 (78,5%)
. 7 purs (50%) W C.Papillaire
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. N . 3 m C.vésicullaire
- Carcinome vésiculaire 3(21,4%) .
MEME TYPE
- Méme type histologique —>8 (57,1%) o 200y etolbeiaue
- Histologie différente — 6 (42,8%) ' JIilStelle:
difféerente.
- Aspects particuliers
.Multifocalité¢ 2 (~ 15%)
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-Les CNMT sont le plus souvent sporadiques ,cependant ils adoptent un caractere familial - Stade 4 =) 1 (7,1%)

- Staging
-Stade 1l omp 12 (85,7 26)
- Stade 2 ) (0
- Stade 3 w)p 1 (7,1%)

- Catégories de risque
-Risque éleveée memmp 8 (57,1%6)
-Faible risque ) 4 (23,59)
-Trés faible risque ) 1 (7,19)
- Non précisée ) 1 (7,1%6)
- RECUL ET EVOLUTION i
N Catégories de risque
- Recul Ny -
.Extrémes : 3 ans 17 ans
.Moyenne :9,6 ans A e
y ’ — m Faible R
-Aucune récidive locale , ganglionnaire ou Tresfible R

M Non précise

meétastatique

-Uensemble des 14 patients (100%) sont
vivants sans recidives evidentes

-Etat au dernier contréle
. Tg en defreination <1 — 11 (78,5%)
. Tg en defreination >ou =1 —> 1 (7,1%)
.TgsousLT4<1 —> 1 (T1)
.Ganglions (post Irathérapie ) fixants ——>1

*DISCUSSION

-En se basant sur les données de |la littérature ,2 points concernant les FNMTC restent controversés et
sujets a débats:
1-Leur caractere agressif
2- La différence de leur pronostic avec celui des formes sporadiques
-Les cancers papillaires dans les FNMTC sont les formes histologiques les mieux documentées
montrant une tendance aux caractéristiques suivantes:
-Multifocalité
-Bilatéralité des lésions
-Envahissement local
-Extension extra thyroidienne
-Métastases ganglionnaires
-“Histologie spécifique”

-Plusieurs études, ont souligné le pronostic moins favorable des FNMTC par rapport aux
formes sporadiques

-Les études génétiques sur les FNMTC ont essentiellement identifié 3 genes : NKX2-1, DICER 1
,SRGAP1 et 7 sites chromosomiques

-Aucune mutation BRAF n’a été rapportée (40 % des cancers papillaires sporadiques)

-Le mode de transmission génétique n’est pas clairement établit (autosomique dominant?)

Les Résultats de notre série : On en retient essentiellement les caracteres suivants des FNMTC:

-La prédominance Féminine
-'age moyen du diagnostic relativement jeune (35,5 ans)
-La forte proportion de goitre chez les membres des Familles des sujets atteints
-La nette prédominance des Kc papillaires
-Le faible taux de multifocalité
-La faible proportion d’extension extra thyroidienne et
d’envahissement ganglionnaire
-Labsence de métastases a distance
-U'excellent staging contrastant avec la prédominance de catégories a risque éleve
-U'excellente survie globale et survie sans récidive a moyen et a
long terme.

*"CONCLUSION

»* -Les cancers non médullaires familiaux de la thyroide peuvent étre considérés comme une entité
clinigue particuliere des cancers différenciés thyroidiens

»* -Ce pendant des études analytiques incluant un trés grand nombre de familles et répondant a des
criteres d’inclusions stricts, sont nécessaires pour en préciser toutes les caractéristiques cliniques et
les aspects pronostiques

»* -Une analyse génétique rigoureuse de ces formes familiales ,pourrait permettre d’individualiser la
prise en charge des cancers de la thyroide .
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