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Polypes et polypose digestifs chez I’enfant, mise au point et revue

de la littérature

Digestive Polyps and polyposis in children. Update and literature review

Karim Ait Idir

RESUME

Les polypes digestifs constituent une entité peu
étudiée chez I'enfant. Ils offrent une symptomatologie
peu spécifique. L'approche diagnostique est basée sur
une bonne anamneése, un examen clinique complet et
des examens complémentaires ciblés. L’exploration
endoscopique et I'étude histologique constituent la
pierre angulaire de la prise en charge. Il peut s’agir
d’une polypose entrant dans le cadre d’'un syndrome
génétique ou d’un polype isolé.

Mots-clés : Polype ; Polypose ; Enfant ; Endoscopie ;
Histologie ; Syndrome

ABSTRACT

Digestive polyps are a rare entity with very limited
study in children. It is characterized by unspecific
symptoms. Diagnostic approach is based on a good
history analysis, an exhaustive physical examination
and targeted additional tests. Endoscopic exploration
and histological analysis are the cornerstone for a
good management. Polyposis may be isolated or
making part of a genetic syndrome.

Keywords: Polyp ; Polyposis ; Child ; Endoscopy ;
Histology ; Syndrome
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INTRODUCTION

Les polypes digestifs représentent des
formations tissulaires qui se développent vers
la lumiére intestinale. Sous cette appellation
existe un grand nombre de lésions qui peuvent
prendre origine de la muqueuse (polypes
muqueux ou épithéliaux), de la sous-muqueuse
ou de la musculeuse (polypes sous-muqueux ou
sous-épithéliaux). La longueur du tube digestif,
sa tortuosité, ses plis, la réduction de lumiére
de certaines structures, rendent difficile la
détection des polypes, notamment chez
I'enfant. En pédiatrie, leur découverte n’est pas
rare. On identifie deux situations, l'une urgente
en rapport avec un retentissement de la
symptomatologie imposant une réanimation et
un geste salvateur (résection, ablation), et un
autre cas de figure nécessitant une exploration
a froid. Dans les deux cas, 'endoscopie garde
tout son intérét. Dans I'ensemble, ils peuvent
étre isolés ou entrant dans le cadre d'un
syndrome génétique.

ASPECT GENERAL DU DIAGNOSTIC

Eléments cliniques

Les manifestations cliniques sont variables et
non spécifiques. Chez I'enfant, la rectorragie est
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un fréquent signe d’appel, souvent c’est un
saignement récurent sans retentissement [1]. 11
peut s’agir aussi de douleurs abdominales
isolées ou récurrentes, d’invagination
intestinale aigiie, de signes cutanéomuqueux
(taches lenticulaires...). Parfois, les polypes sont
asymptomatiques, découverts fortuitement
suite a une intervention ou a une exploration
endoscopique pour un autre motif [2,3],
quelques fois on assiste a un accouchement du
polype lors d’'un effort de défécation (figure 1).
L’examen clinique doit étre minutieux de la
bouche jusqu’a 'anus. Certains signes peuvent
orienter vers une pathologie particuliere
(Ientiginose dans le cadre du Syndrome de
Peutz Jehgers). L’age d’apparition est variable
pouvant méme se révéler en période néonatale
[4]- L’enquéte clinique doit étre complétée par
un interrogatoire bien détaillé notamment a la
recherche de consanguinité, d’antécédents
familiaux de polype ou polypose ou de cancer
colique.

Diagnostic radiologique

L'imagerie radiologique aide a une analyse
morphologique assez précise de la localisation,
du nombre et des dimensions des polypes. Sur
le plan radiologique, le lavement avec produits
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de contraste garde tout son intérét vu sa disponibilité et son
accessibilité. Actuellement, des examens plus pointilleux et
de plus en plus faciles d’accés tendent a le remplacer, il s’agit
de I'entéro-scan ou au mieux de 'entéro-IRM. Cette derniére
a le grand avantage de ne pas étre irradiante et de renseigner
avec précision sur les tissus mous [5].

Figure 1. Polype juvénile accouché chez un enfant de 7 ans, avec
selles muco-purulentes.

Diagnostic endoscopique

Etape principale et cruciale du diagnostic. Avec I'endoscopie
conventionnelle, 'exploration se limite par voie haute aux
parties duodénales distales et a l'iléon terminal avec la
colonoscopie. De nouvelles techniques sont d’actualité telle
que la vidéocapsule endoscopique (VCE) ou encore
I'entéroscopie assistée par ballon (EAB).

L’endoscopie apprécie le caractere homogéne ou pas de la
masse, lisse ou irréguliere, hémorragique ou pas, pédiculée
ou sessile ; elle recherche I'existence d'ulcérations, de dépots
particuliers et précise également son aspect uni ou polylobé.

La colonoscopie totale oriente avec précision sur le siege des
polypes ; chez I'enfant les polypes colorectaux sont les plus
fréquents [3]. Elle renseigne sur un caractére essentiel
concernant la possibilité de résection ou pas car cela induirait
une prise en charge soit endoscopique soit chirurgicale. Enfin,
elle permet de réaliser des biopsies pour I'étude histologique.

Diagnostic anatomo-pathologique

L’étude histologique d'une lésion polypoide requiert le plus
souvent I'étude de la piéce réséquée endoscopiquement ou
chirurgicalement. La prise de biopsie avec pince réalisée a
I'endoscopie est d'intérét limité a cause du petit volume des
fragments, de leur friabilité, de la pauvreté de I'échantillon et
surtout du fait que les prélevements sont souvent
superficiels. Les lésions sont variables, allant d’'un simple
polype juvénile bénin jusqu’a un adénocarcinome méme si ce
dernier reste exceptionnel chez l'enfant, elles seront
détaillées ultérieurement.

Approche diagnostique

Au terme de 'enquéte anamnestique, 'examen clinique, des
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explorations  radiologiques et endoscopiques ainsi
qu’anatomopathologiques, on peut distinguer trois
situations :

Polype isolé biopsié ou réséqué chirurgicalement: avec 4
types :

- Polype juvénile (P]),

- Polype hyperplasique (PH),

- Polype inflammatoire (PI),

- Polype adénomateux (PA).

Multiples polypes: dans ce cas-1a, il s’agit de syndromes
polyposiques dont les plus importants sont :

- Polypose adénomateuse syndromique (PAF, PAF
atténuée, syndrome de Gardner, Syndrome de Turcot,
Polypose MYH-associé),

- Polypose juvénile,

- Syndrome de Peutz Jehgers (SPJ),

- PTEN syndromes : syndrome de Cowden (SC), syndrome
de Bannayan-Riley-Ruvacalba. (SBRR),

- Syndrome de Cronkhite-Canada (SCC).

Selon I'histologie :

- Polypes hamartomateux et autres non-néoplasiques,
- Polypes adénomateux néoplasiques ou cancer
colorectaux.

ETUDE DESCRIPTIVE DES POLYPES DIGESTIFS
Le Polype juvénile (PJ])

Cest la tumeur la plus fréquemment observée, Elle
représente 70% a 90% des polypes en age pédiatrique selon
différentes séries [6,7]. Le terme juvénile se réfere au type de
polype et non pas a I'dge d’apparition. Sa description remonte
pour la premiére fois a 1957 par Horrilleno. Il touche plutét le
garcon d’age scolaire et se manifeste souvent par des
épisodes de rectorragies sans retentissement ou plus
rarement par un prolapsus rectal (figure 1) ou selle muco-
purlente, Il est estimé que 1-2% des enfants ont un ou
plusieurs  P], avec un pic entre 2 et 5 ans [89].
Approximativement, 50% des enfants qui présentent un PJ]
ont plus d'un. Le siege habituel est colique gauche avec
prédominance a la zone rectosigmoidienne (63-84%) [10].
IIs mesurent de 1 a 3 cm et sont pédiculés dans 90% des cas
(figures 1-4).

Figure 2. Polype juvénile sigmoidien de 2 cm chez une fille agée de 4
ans. Aspect framboisé homogeéne régulier.
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Figure 3. Polype juvénile de la marge anale chez un garcon de 3 ans.

La coloscopie compléte est 'examen diagnostique de choix et
peut constituer en méme temps une arme thérapeutique,
permettant l'exérése endoscopique avec peu de
complications. C’est déja établi qu’il n'y a pas de risque de
cancérisation d'un PJ solitaire [11]. Typiquement, le Pj
possede une architecture cystique avec présence de glandes
mucineuses, une lamina propia proéminente et un infiltrat
dense avec des cellules inflammatoires.

Figure 4. Polype juvénile rectal pédiculé de 1 cm chez un gargon agé
de 6 ans.

La polypose juvénile familiale (PJF)

Elle est définie par la présence d’au moins 5 PJ dans le tube
digestif ou d’au moins un PJ avec antécédent familial de PJ
méme un seul [11]. Elle affecterait 1/100.000 individus, le
nombre de polypes se situe en général entre 50-200, il peut
atteindre un millier ou plus [12]. 1l existe des formes
cliniques de la PJF :

PJ coli: la plus fréquente, se diagnostique au cours de la
premiere décade de vie. On note la présence de polypes
coliques et rarement gréliques.

PJ gastro-intestinale : estomac et intestin gréle

P] de l'estomac: ressemblant au polype hyperplasique de
I'estomac.
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PJ] infantile colique ou généralisée : Débute avant deux ans de
vie et est souvent létale, de type hamartomateux. Elle est
responsable de diarrhée, de dénutrition ou d’hémorragie.
Parfois un syndrome de Rendu-Osler est associé [10].

Polype hyperplasique

Représente 2% des polypes bénins de l'intestin gréle [13]. IIs
sont faits de cryptes glandulaires hyperplasiques et se
localisent préférentiellement au duodénum et a Il'iléon
proximal. Souvent, ils sont asymptomatiques sans risque de
malignité [14].

Polype inflammatoire

En général, il siege au niveau de l'estomac ou de l'intestin
gréle, il constitue 4 % des polypes bénins [14], parfois dans
la région colique (figure 5). Il est solitaire, d’origine sous-
muqueuse a caractére pédiculé ou sessile, de superficie lisse,
rarement surmonté d’ulcérations. Il s’agit d’'une prolifération
de cellules fusiformes et un stroma fibreux richement
vascularisé avec infiltra inflammatoire contenant des
éosinophiles [2]. Son origine reste discutable, peut étre
secondaire a un traumatisme local par une bactérie, parasite
ou un agent pharmacologique [15]. Certains auteurs
évoqueraient une origine génétique en rapport avec le
récepteur a du facteur de croissance plaquettaire qui aurait
été considérée responsable de lésion néoplasique [16].

Figure 5. Polype colique inflammatoire solitaire chez un enfant de 9
ans.

Polype adénomateux et Polypose adénomateuse
familiale (PAF)

La PAF est une est une maladie autosomale dominante causée
par la mutation inactivatrice du gene Adenomatous polyposis
coli (APC) qui est localisé sur le chromosome 5Q 21 Q 22 et
dont la pénétrance est complete a 100%.

Elle touche environ 1/10 000 a 30 000 naissances vivantes.
Les criteres de 'OMS pour le diagnostic d’'une PAF sont
[17,18] : = 100 polypes colorectaux adénomateux ou maladie
en rapport avec la mutation génétique 5Q21Q22 ou
antécédent familial de PAF quel que soit le nombre
d’adénomes a n'importe quel age
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Le tableau clinique classique associe une polypose
adénomateuse colorectale généralisée avec centaines de
polypes se déclarant par un tableau de diarrhée ou d’anémie,
vers l'adolescence, des polypes gastriques glandulo-kystiques
bénins, des adénomes duodénaux et gréliques et des signes
extra-digestifs inconstants : Dents surnuméraires ou incluses,
ostéomes de la machoire, hypertrophie de I'épithélium
pigmentaire rétinien, kystes épidermoides, lipome.

Le risque de cancérisation est <1 % [19] et touche surtout la
partie basse du tube digestif. Il devient significatif a partir du
début de la seconde décade de vie et il est corrélé au nombre
de polypes et a leur taille. Un nombre >20 polypes rectaux
majore le risque dun cancer rectal, celui d'un cancer
duodénal est de 5%, il est négligeable voire inexistant pour le
cancer gastrique. Par ailleurs, Il existe un risque de tumeurs
desmoides mésenchymateuses extra-digestives  souvent
abdominales chez 10-15% d’enfants malades. Egalement, 1-
2% des patients peuvent présenter une tumeur hépatique,
cérébrale, thyroidienne ou pancréatique [20]. Il existe des
formes de polypose adénomateuse non familiale chez un
patient sur 5, dite de NOVO, des formes atténuées (8%) ainsi
que des formes récessives liées a mutY homolg (MYH)
[20,21].

Polypes et principaux syndromes

Syndrome de Peutz-Jehger (SPJ) : décrit initialement par Peutz
en 1921 22, il touche 1/8300 a 1/30000 [23,24]. C’est une
maladie héréditaire autosomique dominante caractérisée par
la présence de polypes hamartomateux sur tout du tube
digestif associée a une lentiginose. La sex-ratio est égala 1, sa
pénétrance est incomplete et variable [25]. Une mutation du
gene LKB1 ou STK11 et localisée sur le chromosome 19p13.3
est présente chez 70 % des patients avec antécédents
familiaux, 30 a 67 % dans les cas sporadiques [25]. Les
polypes prédominent a l'intestin gréle (64-96%), au colon
(25-53%) puis a I'estomac (15-30%) (figures 6 et 7). Il existe
un risque de cancérisation des cellules de sertoli, ovariennes,
et le risque de cancer digestif est majoré par 15 [18].

Figure 6 (a-b-c-d) : SPJ. Polypose gastro-duodéno-colo-rectale, masse
colique sténosante chez un garcon de 10 ans.
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Figure 7 : SP]. Exérése de la masse sténosante (AB) et étude
anatomopathologique (C,D) chez le gar¢on de la figure 6.

Syndrome de Cowden (SC): décrit initialement par Lloyd et
Dennis en 1963 [27]. Sa prévalence est de 'ordre de 1/20000
a 1/250000 (Gammon et al. 2009). C’est la conséquence
d’'une mutation d'un géne suppresseur de tumeurs PTEN
localisé sur le 10q22-q23 (Cantley and Neel 1999) qui est
également responsable d’'un autre syndrome polyposique dit
Bannayan - Riley - Ruvalcaba syndrome [7], les deux entrent
dans le cadre des PTEN Syndromes. Ces deux syndromes se
transmettent selon un mode autosomal dominant a haute
pénétrance [28]. Le SC associe des signes dermatologiques
(papillomatose  cutanéo-muqueuse,  kératose  acrale,
trichilemmomes) avec des  manifestations  extra-
dermatologiques  correspondant a des hamartomes
développés a la thyroide, aux seins et dans le tube digestif
ainsi qu'au systéme nerveux central. L’atteinte digestive se
manifeste par une acanthose glycogénique cesophagienne et
une polypose étendue de la bouche a I'anus [7]. Il peut s’agir
de polype hyperplasique ou adénomateux avec semblerait-il
un potentiel dégénératif faible.

Syndrome de Cronkhite-Canada : maladie rare non héréditaire
caractérisée par l'association de polype digestifs avec la
triade alopécie, onychodystrophie et hyperpigmentation [29].
Elle a été Décrite pour la premiere fois par Cronkhite et
Canada en 1955, quelques 400 cas seulement ont été cités
dans la littérature [18]. Les polypes digestifs peuvent toucher
n'importe quel segment et sont généralement de nature
juvénile like ou inflammatoire. Il y’a un risque de
dégénérescence de 15% mais cela n’affecterait que le tube
digestif [30].

Cancer colorectal

Le cancer colorectal (figures 8 et 9) reste exceptionnel en
pédiatrie [31,32]. Quelques cas seulement ont été cités dans
la littérature. Généralement, il s’agit de cas sporadiques;
cependant, il existe des facteurs favorisants notamment un
antécédent familial de caner colique ou d’une PAF. A 'opposé
de l'adulte, histologiquement les tumeurs a composante
mucineuse sont prédominantes et sont souvent agressives et
de mauvais pronostic [33] notamment lorsqu’il y’a une
localisation secondaire qui peut apparaitre au moment du
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Figure 8. Métastase hépatique chez un gargon de 10 ans (A), d'un
adénocarcinome du sigmoide (B).

diagnostic ou ultérieurement ou vu le retard diagnostique
habituel [34]. 11 n'y a pas de protocole thérapeutique
spécifique a l'enfant. L’exérése chirurgicale a visée
carcinologique estindiquée.

Figure 9. adénocarcinome avec composante mucineuse et
composante tubuleuse associée chez le garcon de la figure 8.

CONCLUSION

Les polypes digestifs chez l'enfant ne sont pas rares et
réalisent une entité polymorphe, syndromique ou non,
génétique ou sporadique, diffuse ou localisée principalement
dans la région rectosigmoidienne. Les symptomes sont peu
spécifiques, dominés par la rectorragie. Le diagnostic est
essentiellement endoscopique. L'histologie est dominée par le
polype juvénile bénin, cependant l'existence d’'une malignité
doit étre toujours recherchée.

Déclaration d’intéréts: I'auteur ne déclare aucun conflit
d’intérét en rapport avec cet article.
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