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L e cancer est devenu une maladie rare et les maladies rares sont devenues
une pr�eoccupation fr�equente. On pourrait r�efl�echir longtemps sur ces

affirmations apparemment contradictoires mais qui, en fait, r�esument en grande
partie nos pr�eoccupations.
Comment faire b�en�eficier au mieux les patients des traitements les plus pointus
et leur faciliter l’acc�es �a l’expertise m�edicale dans des d�elais compatibles avec une
prise charge efficace ? Les cancers digestifs constituent une maladie h�et�erog�ene
que l’on d�emembre progressivement pour identifier des facteurs pronostiques et
pr�edictifs plus pertinents, afin de personnaliser la strat�egie th�erapeutique. Cette
approche conduit �a isoler des sous-groupes rares, mais parfois particuli�erement
�eligibles �a des traitements cibl�es.

Les tumeurs rares du péritoine et le réseau RENAPE

Les tumeurs rares du p�eritoine se rapprochent de cette d�emarche, rassemblant
les pseudomyxomes et m�esoth�eliomes p�eriton�eaux, les carcinomes primitifs
s�ereux du p�eritoine, les psammo-carcinomes et beaucoup plus rarement les
tumeurs desmoplastiques �a petites cellules rondes.
Les patients atteints de tumeurs rares du p�eritoine doivent être orient�es dans des
centres de r�ef�erence du r�eseau RENAPE (REseau NAtional des tumeurs rares
du PEritoine) [1-3]. Il est effet capital d’identifier les patients porteurs de ces l�esions
par un diagnostic fiable et rapide, car ils peuvent b�en�eficier d’une expertise
chirurgicale, reposant le plus souvent sur une chirurgie de cytor�eduction associ�ee �a
une chimioth�erapie hyperthermie intrap�eriton�eale (CHIP), qui am�eliore significa-
tivement le pronostic et conduit, dans un certain nombre de cas, �a des gu�erisons.
Les pseudomyxomes p�eriton�eaux en constituent une bonne illustration. Ils
correspondent �a la pr�esence de mucine plus moins cellulaire dans la cavit�e
p�eriton�eale. Cette affection, tr�es majoritairement d’origine appendiculaire,
lentement �evolutive mais morbide et constamment fatale auparavant,
s’accompagne maintenant d’un taux de survie de plus de 85 % �a 10 ans
[4-6], grâce �a l’expertise d’�equipes m�edico-chirurgicales sp�ecialis�ees. Les
m�esoth�eliomes p�eriton�eaux partagent la même �evolution positive. Le r�eseau
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mailto:bibeau-f@chu-caen.fr
http://dx.doi.org/10.1684/hpg.2018.1587


RENAPE a même permis une am�elioration de la prise en charge de cette maladie
en diminuant les d�elais diagnostiques.

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

’’Mais de tels objectifs ne sont possibles qu’en pr�esence de fili�eres sp�ecifiques et
d’une orientation m�edicale ad�equate et identifiable. Un circuit fonctionnel et
visible est une n�ecessit�e pour une prise en charge efficace. Dans ce cadre,
le r�eseau RENAPE, labellis�e par l’INCa depuis 2014 grâce �a l’investissement du
Professeur François-Noel Gilly, s’est efforc�e et s’efforce toujours de f�ed�erer un
ensemble d’acteurs motiv�es et impliqu�es dans la prise en charge des tumeurs
rares du p�eritoine. Chirurgiens, anesth�esistes, radiologues, pathologistes,
contribuent ainsi au fonctionnement de ce r�eseau, tant au niveau local, r�egional
que national. On peut citer dans cette dynamique la mise en place de sous-
groupes annexes tels que RENA-PATH pour l’anatomie pathologique, charg�e de
confirmer les diagnostics histologiques et d’analyser les cas complexes en s�eance
de relecture coll�egiale [3], ainsi que le groupe RENA-RAD qui peut être sollicit�e
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
p�eritoine aussi. L’exemple du pseudomyxome p�eriton�eal a �et�e auparavant �evoqu�e
pour souligner le rôle et les progr�es de la chirurgie dans cette affection,
anciennement appel�ee maladie g�elatineuse du p�eritoine. Mais nous progressons
aussi dans l’histoire naturelle de cette maladie, complexe �a bien des �egards, y
compris au plan histopathologique [7]. Nous savons maintenant que les tumeurs
mucineuses de l’appendice en constituent la cause nettement pr�edominante qu’il
est important de d�eterminer, compte tenu des opportunit�es th�erapeutiques.
Celles-ci sont class�ees en tumeurs mucineuses de bas grade, de haut grade et
en ad�enocarcinomes mucineux. Apr�es des ph�enom�enes de rupture ou de
destruction des tissus par infiltration, toutes ces l�esions peuvent se propager �a la
cavit�e p�eriton�eale pour aboutir �a une carcinose mucineuse p�eriton�eale. Ces
carcinosesmucineuses conservent g�en�eralement,mais pas toujours, les caract�eres
morphologiques de la tumeur initiale. Commedans l’appendice, elles sont class�ees
en bas et enhaut grade en fonction dudegr�e d’atypies observ�ees. De plus, dans les
l�esions de haut grade, la pr�esence de cellules en bague �a chatons constitue une
troisi�eme cat�egorie p�ejorative qu’il convient d’identifier [7].

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

’’Enfin, cette ann�ee, une nouvelle classification TNM des tumeurs de l’appendice a
vu le jour, qui prend en consid�eration non seulement l’extension anatomique des
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l�esions mais aussi la cellularit�e de la carcinose mucineuse [8]. Cette classification
TNM a ainsi abouti �a un spectre qui s’�etend des stades in situ (pTis),
correspondant aux tumeurs mucineuses appendiculaires de bas grade ne
d�epassant pas la paroi appendiculaire, jusqu’aux stades m�etastatiques,
caract�eris�es par des extensions p�eriton�eales avec ou sans cellules (M1a, M1b),
ou extrap�eriton�eales (M1c).
Les tumeurs mucineuses de l’appendice et le pseudomyxome p�eriton�eal
constituent donc des l�esions complexes, r�eguli�erement revisit�ees au plan
histopathologique, ce qui justifie pleinement qu’elles fassent l’objet de relecture
histopathologique par des groupes de pathologistes affil�ees au r�eseau RENAPE.

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

diagnostique

’’Il paraı̂t incontournable de pouvoir pr�eciser �a des chirurgiens r�ef�erents si une
tumeur mucineuse appendiculaire est localis�ee et non agressive, ne justifiant pas
de geste chirurgical compl�ementaire, ou s’il existe un risque de diss�emination
p�eriton�eale aboutissant �a une exploration chirurgicale, voire une cytor�eduction
avec CHIP. Il est �egalement n�ecessaire de grader une carcinose mucineuse
p�eriton�eale av�er�ee 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 �etablir rapidement le diagnostic, ne pas
sur- et sous-traiter ces l�esions, et proposer notamment un traitement chirurgical
lorsque celui-ci s’av�ere n�ecessaire.

‘‘
Le pseudomyxome péritonéal est une entité complexe, qu’il
convient de décrire précisément pour permettre une interface

optimale pathologiste-chirurgien

’’La recherche et l’information : des missions essentielles
du réseau RENAPE

Une des missions du r�eseau RENAPE est �egalement de favoriser l’�emergence de
projets de recherche clinique ou translationnelle, pour am�eliorer encore le
traitement et la connaissance de ces maladies rares. Dans ce cadre, le r�eseau
dispose d’une base de donn�ees anatomo-cliniques et des ressources biologiques
permettant de favoriser une telle d�emarche [9]. Il est par ailleurs soutenu par
l’association de patients AMARAPE (Association contre les MAladies RAres du
PEritoine) pour dynamiser le domaine de l’investigation et faire connaı̂tre aux
patients les fili�eres comp�etentes pour leur prise en charge.
De façon compl�ementaire, l’ensemble des acteurs du r�eseau RENAPE s’est
impliqu�e pour r�ediger des recommandations pour la pratique clinique et a �et�e
sollicit�e pour int�egrer ces mêmes recommandations dans le th�esaurus national de
canc�erologie digestive (TNCD), �a la lumi�ere des donn�ees m�edicales disponibles en
2018.
L’ensemble de ces �el�ements souligne l’importance des r�eseaux de tumeurs rares,
tels que le r�eseau RENAPE, qui s’int�egrent v�eritablement au concept dem�edecine
personnalis�ee.

Liens d’int�erêts : les auteurs d�eclarent n’avoir aucun lien d’int�erêt en rapport avec
cet article. &
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