
- tous les patients plus âges sans metastases ă. distance et 
porteurs d'un carcinome papillaire intra-thyroidien ou d'un carcinome 
vesiculaire micro-invasif et d'une tumeur de moins de 5 cm. 

- patients a haul risque ( ll %): 
- tous les patients avec une metastase a distance au moment 

du diagnostic. 
- tous les patients avec un carcinome papillaire extra­

thyroi:dien ou un carcinome vesiculaire franchement invasif et une tumeur de 
plus de 5 cm. 

En conclusion: la description histologique d'une tumeur du corps 
thyrolde doit actuellement comporter, en plus du type h.istologique, des 
indications concernant la taille et le stade anatomique. Ces differents 
parametres se rctrouvent dans la stadification pTNM, et peuvent etre 
determines au moment de !'examen extemporane ce qui conditionne le geste 
chirurgical initial. 
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Forme rare de cancer thyroidien decrite en 1956 par HAZARD comme 
unc tumeur indifferenciee de la thyrolde d" evolution relativement lente, 
d'architecture compacte et accompagnee d'un stroma amylolde, la 
connaissance du Carcinome Medullaire de la Thyrolde (CMT) s'est enrich.ie 
au fii des annees de donnees nouvelles: 

- rattachement de certe tumeur aux cellules para-foliculaires ou cellules 
C (WILLIAMS) d'origine neurectodermique et qui secretent la Calcitonine (Cn. 

- sccretion par la twneur et ses metastases de Calcitonine en quantite 
anormale, detectable dans le sang (MILHAUD) et sur coupes, en 
in1munohistochimie, (BUSSOLA 11). La Calcitonine devient dane un 
marqueur twnoral. 

- description clinique, a cote des formes sporadiques, des formes 
familiales (transmission sur le mode autosomique dominant) isolees ou 
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associees a une Neoplasie Endocrinienne Multiple (NEM): NEM de typc Iia, 
comportant un pheochromocytome (syndrorne de SIPP~E), et/ou une 
hyperparathyroi'die primaire, plus rarement NEM de type hb (syndr?me de 
GORLIN) associant au (pheochromocytome un syndrome dysmorph1que de 
type Marfan et une ganglioneuromatose dilTuse. . 

- localisation du gene de predisposition du CMT et de la MEN lJa dans 
la region pericentromerique du chromosome 10. Cette alteration genetique 
correspond a une mutation du gene RET. 

Cliniquement, les fomleS sporadiques (70 a 80 des cas) et le premier 
cas d'une forme familiale se revelent, le plus souvent, par un nodule froid isole 
ou associe a des adenopathies cervicales. La cytoponction oriente le diagnostic 
qui est confirme par une elevation du taux serique de Calcitonine (N<lO 
pg/ml) et celui de l'Antigene Carcino-Embryonnaire (ACE). U existe d'autres 
modes de revelation: metastases a distance (cas tres defavorable) ou d'autres 
manifestations d'une NEM (par exemple, pheochromocytome). 

Toute decouverte de CMT doit conduire a une enquete familiale 
(ascendants, collateraux et descendants) en commcnc;:ant par un dosage de 
Calcitonine a l'etat basal et sous stimulation par la Pentagastrine. Une fois le 
caractere familial demontre, on peut avoir recours a la genetiquc moleculaire 
qui permet de detecter la mutation en cause et d'identifier les sujets a risque. 

Sur le plan anatomo-pathologique, le CMT se developpe au niveau du 
site de localisation des cellules c c'est-a-dire a la parrie postericure du tiers 
superieur des deux lobes thyrordiens. La tumeur est unilaterale en cas de 
CMT sporadique, bilaterale en cas de forme familiale. 

Microscopiquement la tumeur est d'architecture compacte, massive ou 
trabeculaire, formee de cellules allongees ou arrondies. Ces cellules expriment 
de fac;:on constante la Calcitonine et I'Antigene Carcino-Embryonnaire (ACE) 
mais n'exprimant habituellement pas la Th~Toglobuline. Le marquage 
immunohistochimique par l'anti-Calcitonine est une condition necessaire au 
diagnostic car il existe de nombreuses fom1es atypiques: formes sans stroma 
an1yloi'de (30% des cas), formes pseudo-papillaires, pseudo-vesiculaires ou 
pseudo-anaplasiques. Par ailleurs, cet immunomarquage pennet d'etudier la 
population des cellules C au contact de la tumeur et dans le lobe contro­
lateral. En cas de fom1e familiale ou associee a une NEM il existe une 
hyperplasie des cellules C alors qu · elles sont nonnales da'ns les fonnes 
sporadiques. 

Le stade anatomique du CMT au moment de sa decouverte est tres 
important a determiner car il a une grande valeur pronostique. En ce qui 
concerne la tumeur primitive, la taille est importante mais surtout Ia recherche 
d'une extension extra-thyroi'diennc qui aggrave le pronostic. 

Les envahissements ganglionnaires sont frequents et pnkoces (60% 
moment du diagnostic) representant lâ. encore un facteur pronostic important. 
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Quant aux metastases a distance (foie, poumons, os) elles apparaissent tres 
nettement pejoratives. 

Le traitement chirurgical du CMT est actuellement le seul traitement 
efficace et doit aboutir a l'ablation de tout le tissu tumoral, l'exerrese 
complete etant contro!ee par une disparition de la CT derique. U consiste donc 
en une thyroTdectomie totale d'cmblee avec lymphadectomie cervicale centrale 
et pretracheale, jugulocarotidien et spinal et, en fonction de l'examen 
extemporane des ganglions, un cu rage mediastinal. 

S 'il existe un pheochromocytome associe celui-ci sera opere avant le 
CMT pour eviter des accidents lors de l'anesthesie. 

Le cancer medullaire de la thyroide est une forme rare de cancer 
thyroldien dont 1" evolution peut etre grave et dont les manifestations cliniques 
et Ies aspects anatomo-pathologiques sont souvent trompeurs. Le diagnostic et 
le traitement a un stade precoce vont dans le sens d'une amelioration du 
pronostic. La guerison de premiere intention apres le geste chirurgical initial 
est le seul garant d'un pronostic favorable. Dans les forrnes familiales, le 
depistage systcmatique permit aujourd'hui de proposer un traitement a un 
stade infra-clinique (micro carcinome ou meme Hyperplasie des Cellules C). 

"STRUMAL CARCINOID" DE L'O.VAIRE; 
UNE OBSERV ATION A VEC ETUDE IMMUNO­
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I. Quels types de prelevement envoie-t-on a l'anatomo-pathologiste? 
- notions de frequence (materiei d'autopsie - pieces operatoires -

biopsies osteo-medullaires) 
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