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RÉSUMÉ 

Environ 30% des cancers colorectaux sont dus à des pr&llspositions béréditabes associées Je pins souventà la polypose adénomateuse 
famiIiaJe (PAF). Ds'agitd'uneaffeclion àtransmlssion aotosomiquedominante.Peude casontétérapportés enAfiique. 
But: Le but est d'élaborer une stratégie de dépistage et de prise en charge des apparentés d'un patient béninois atteint de polypose 
adénomatense famiJiale. 
Patients Et Methode: Ds'agit d'une érode prospective et transversale menée du 1er Janvier au 30 Septembre 2011. Ds'agissait d'un 
recrutementexbaU5tifetnon aJéatoirede tous lessujetsayantsignaJé une redDrragie dans une famille dans laquelle des décès suiteàun 
cancer rolorectaJ avaient été observés. Dix lmit cas ont été coDigés, tous issus de la même lignée et reconstitués à partir d'un pedigree 
prenanten compte4 générations de 153sujets. 
ResuIIats:: La moitié des patients de r~ soft 9 soulfraient de façon certaine de raffeclion et 2 a9iIlent un adénocarcinome 
colorectal méconnu jusque là L'Igem.n de ces patients était de 32 ans avec des extrêmes entre 11 et 70 ans. Le principal symplfune 
était la rectorragie,suivie dans certains casde douleurs abdominales, d'une diarrbée,de la pertedepoids etd'une constipation. L'examen 
pbyslque, souvent-normal, a mis en évidence un cas de procldence de la polypose à rinspection. et tm cas de blmeur du bas rectum au 
toncherrecl31. Les sympt6mes extra digestUS étaient rare&. La coloscopie a appuyé l'bypothèse d'une polyposeatténuée (1 à 20 polypes) 
et J'bistologie a confirmé sa nature adéDomatense, eUe a êpIement permis la découverte de 2 cas d'adénocardDome (un rectale et un 
colique). Le séquençage n'a~Iéaucune mulat:lon dans les gènes APC ou Mm. Un des patients a pu bénéfider d'une coloproctectDmie 
prophylactique avec anastomose Uéo-anaJe; les deux atteints de cancer ont respectivement subi une coloproctectnmie totale 
thérapeutiqueavecanaslDmoseiléo-anaieetuneamputation durectumaveccolostomie définitive. 
ConclusioD: Les prédispositions héréditaires au cancers colorectaux existent au Benin. Ils regroupent plusieurs syndromes dont les 
particolaritésdiniques etgéDétiquessontencore à éludder: Pour ce premier cas de potypose adénomatensetamiJiaJe obsené au Bénin, 
ils'agitd'uoefunne atténuée oùaucune mntation n'a encore été identifiée. 
lIIotsQes:Adhwcan:inome r%redll/ héridilDire,polyposeadénomateu5e. 

SUMMARY 

About 30% of colon cancers are mainJy due to a hereditary predisposition. One of this genetic predispositions is tIIe famUial 
adenomatous polyposls (FAP). It Is an autosomal dominant dIsease, qulte rare in Afiica, fur wbich YeIY lëw cases bave been related till 
today. 
Goal:Thepurpose ofthisstudyistodeftneawellsntted detectionandproposeahowtotalœcareofreJatedpeoplewith FAPInBeoln. 
Patients ADd Method: This is a prospective and transverse study during olne montbs, from JaDUaJY lst to September 30 2011. It bas 
beenacomprebensiveandnonrandomrecrultmentofalJthemembersoftheD.famlIywberecasesofrectalbJeedlngbavebeenreported. 
18 cases have been identified,all fromthesamelineagethathasbeenrebuiJtaver4generations of153 persons. 
Observations: Haitofthestudied populationwas suffering from the illnessand 2 have been identifiedwith a coJorectaJ adenocarcinoma. 
Theageofthepatients ranges from a lowofl1 to 70yearsoldwlthamedian age 01"32.Themainsymptomswere rectal bleeding, fuIJowed 
some cases by vague abdominal pains, dIarrbea, weight Joss and constipation. The dinicaJ examinatton was mostly nonnal but either 
highJigbted prolapsed poJyps or a tumor at tIIe lower rectom. Extra digestive symptums were rare. The Colonoscopy confirmed an 
attenuated poJyposis (1-20) whilethehistologycorroborated an adenomatons poJyposis. Wenooced 2 colorectaJ romorsatcolonoscopy. 
The molecular anaIysis oftheAPC and Mm genes reveaJed no mutation.A prophytactic coloproctectnmy with i1eoanal anastomosis was 
perfonned in one patient. Two others cancer patients respectively tmderwenta total coloproctectDmy with iIeoanaJ anastomosis and a 
rectalamputationwith definilive end colostomy. 
Conclusion: Hereditary predisposition to colorectaJ cancer exists in Benin. They include severa) syndromes with cltntcaJ and genetic 
peculiarities to he e1uddated. For Ibis fJrst case of familial adenomatous poIyposis observed ln BenIn, ft is a mild form in which no 
mutationbasyetbeen identified. 
Kg W'onfs:hereditmycolorer:tJa.iaderrocon:tnoma, adenomatlOUSpotyp. 
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INTRODUCI'ION 
Dans les pays développés, environ 10lMJ des décès par 
cancer sont dus aux adénocarcinomes c:olorec:talD, et 
environ 30% de tous les cancers mlorectaux sont 
héréditaires dus à des prédispositions bien mnnues à 
très forte pénétrance tels que la polypose 
adénomateuse familiale(pAF), la polypose associée au 
gène M Y H, le HNPCC (Hereditary Non PoIyposis 
CoIorectaiCancer)ousyndromede ~ [1,2]. 
Au Bénin, un premier cas clinique évoquant une 
polypose adénomateuse familiale a été observé en 
1994, mais aucune enquête épidémiologique. clinique 
et génétique n'a été réalisée daus cette famille malgré 
deux décès suite i un cancer du rectwn survenus plus 
tard daDS la fratrie à un Ige jeune [3]. Tenant mmpte 
des mnséquences graves de cette prédisposition, il 
nous a paru utile. l partir de ce patient identifié, de 
décrire les aspects cliniques et génétiques de cette 
affection et de proposer une Sbatégie de prise en 
chargedes membresdecettefamiUe. 

PATIEIIn'SETMETIIODE 
D s'agit d'une étude prospective transversale qui s'est 
déroulée du 1er Janvier 2011 au 30 septembre 2011 
soitunedurée totale de09 mois. 
Tous les membres de la mmiDe du cas index ont été 
intel1ogés etexaminés. CarlJrepéalogiqueétabli sur 
4 générations a permis d'obtenir153 sujets.Vingt deux 
sujets étaient décédés de causes diverses parmi 
lesquels 2 sujets sont décédés suite à un cancer du 
rectum. 
Dans le village Azobouè Alibo. daDS la mmmune de 
Tori-bossïto,village d'origine de cette famiDe située au 
sud du Bénin, 80 sujets ont été examinés. Les autres 
sujets examinés résidaientaiDeurs. 
Les patients inclus daDS l'étude sont les membres de 
cette mmille ayant signalé une rectorragie et ayant 
donné leurmnsentementpourl'étude. 
Le recueildesdonnéesanamnestiquesetcliniquesa été 
fait auprès de chaque individu entrant danscette étude 
au moyen d'une fiche d'enquête et tous les individus 
inclus ont bénéficié d'examen clinique complet 
Incluant un fond d'œn et d'examens paradiniques 
notamment une mloscopie standard. une endosmpie 
haute. une étude anatomopathologique des pièces de 
biopsies réalisées au cours des examens 
endoscopiques et d'une recherche en biologie 
moléculaire de mutations responsables de l'affection 
notammentsuriesgènesAPCetMYH. 

RESULTATS 
La famille était mmposée de 153 sujets recensés sur4 
générationsO,D,lII,lV)obtenuesàpartird'unpedigree 
(voir figure arbre généalogique). D n'y avait pas de 
notionde mnsanguinitéentre lesmnjoints._J AFR CHfR DIGEST; '101.11(2) 
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Cécbantillon mnstitué de tous les membres de la 
fiuniIIe présentant une rectorragie. mmportait 18 
patients soit 17,6'" des descendants vivants. Os 
étaient âgés de 11 à 70 ans, soit un Age moyen de 32 
ans.La majoritédespatients (61.1"') étaitAgée de20 à 
40 ans. Le sujet numéro 3 de la première génération 
03) décédé de cause inmnnue était porteur de 
l'affection puisque de son union avec le sujet 12 sont 
issusaussi bien lecas indexque tous lessujets décédés 
de cancer du rectum ou signalant une reetorragie. Et 
l'union de son mnjoint 12 avec le sujet Il a donné une 
descendance apparemment saine. Ce sujet 13 l'aurait 
transmis à 2 de ses descendants 011 et D18) sur un 
total de 6 descendants. Parmi les autres sujets de sa 
descendance, 1 sujet est vivant et apparemment sain, 
alors que les 3 autres sont décédés de cause inmnnue. 
Le sujet Dl, probablement porteur de l'affection et 
décédé suite à un cancer du rectum à l'Ige de 40 ans, 
aurait transmis J'affection à son descendant 11I5 qui 
l'aurait transmis à son tour à son descendant IVI0. Le 
sujet 1118 probablement porteur de l'affection, 
toujours vivant, l'aurait transmise à 7 de ses 
descendants OU44, 11I47, 11I48,11I54, 11I58,11I60 et 
1IM9). Ce dernier sujet (UJ4.9) est décédé suite à un 
adénocarcinome du rectum à l'Ige de Mans, et le sujet 
11I54estnotrecas index. 
La rectomIgiea été lesigne mmmun i tousles patients 
de l'écbantiUon mnformément à notre critère 
d'inclusion. EDe était récurrente, d'abondance 
variable, sans horaire précis. capricieuse, précédant 
ouaa:ompaguantlesselles.Desdouleursabdominales 
vagueslors desselIes,la diarrhéeetla mnstipation ont 
aussiéténotés. 
Cexamen physique était normal chez la majorité des 
patients mais a permis de noter une procidence de la 
polypose rectale chez 1 patient et une masse ano­
rectaleduresaignantau mntaetchez1 patiente. 
La mloscopie totale standard réalisée chez tous les 
patients de l'échantillon a été le principal moyen de 
diagnostic. Elle a pennis de noter des polypes sessiles 
ou pédiculés de taille et de nombrevariables (unà plus 
d'une vingtaineJ, d'aspect endosmpique bénin chez 7 
patients, une tumeur ano-rectale baSse d'allure 
endosmpique maligned'ellVÏl'C?n 50 mm de diamètre à 
base d'implantation large. irrégulière s'étendant du 
bas rectum vers fanus associéeà plus d'une dizaine de 
polypes sïgmoidieDS infra centimétriques chez une 
patiente et une tumeur du côlon gauche ulcéro­
bourgeonnante d'aDure endoscopique maligne 
associée à plusieurs polypes (5 en moyenne) de taille 
variant entre 5 et 50 mm étagés sur le rectum, le 
sïgmoïdeetle CÔlongaucbe chez 1 patient. 
Des lésions hémorroïdaires sans polypes sont 
objectivées chez 2 patients, des fissures anales sans 
polypes objectivées chez 2 patients et l'examen était 
strictement normal (absence de polypes et de toutl! 
autre lésion pouvant justifier une rectorragie) chez 5 
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patients. Afrique du sud [10]. Au Benin, il s'agit du premier cas 
I:examen histologique des polypes a permis de de polypose familiale diagnostiqué. Cette inddence 
confirmer la nature adénomateuse de la polypose au faible dans les paysafricains pourraitse justifierd'une 
sein de cette famille et Ds'agissait d'adénomes tubulo­ part par la faible fréquence des œloscopies avec 
villeuxoutubulaires. coloration et des autopsies du fait que ces examens 
Les lésions tumorales d'allure maligne observées chez sontonéreux pournos populations sous-dégeJoppées, 
2 patients étaientdesadénocarànomesau stade Cde la d'autre part par le peu de recherches sur les 
dassification de DUCKES (1 adénocan:inome assez prédispositions héréditaires. Pour la majorité de ces 
bien différencié et ulcéré du rectum et 1 auteurs [9, 11,12], la prindpale raison de la faible 
adénocarcinome muàneux de type intestinal du côlon incidence des cancers colo-rectaux en Afrique serait 
gauche). l'alimentation traditionnelle africaine pauvre en 
Des polypes gastriques et duodénaux sessiles de graisseetriche enfibres. 
quelques millimètres de diamètre sont notés cbez une Les 2 sujets décédés suite à un cancer du rectum et les 
patiente porteuse d'une vingtaine de polypes étagés 2 cas d'adénocarcinome du côlon (lcas) et du rectum 
surtoutle tubedigestif. (lcas) découverts au murs de cette étude étaient 
I:étude en biologie moléculaire faite sur les ADN des respectivementâgés de 34,40,21 et 34ans soitun âge 
patients indus dans cette étude n'a noté aucune moyen de 32,25 ans. Cetâge moyen jeuned'apparition 
mutation reconnue délétère à ce joursurlesprindpaux du cancerdiflère de œux de la littérature [13] où, l'âge 
gènespouvantêtre impIiqués(APCetMYH). moyen des cancers dans la PAF atténuée était plus 
Une poIypectomie parvoie endoscopiquea été réalisée tardifentre43 et50ans. 
cbez tous nos patients ayant moins de 5 polypes Le nombre depolypesdécouvertchez les 9 patients de 
d'aspect endoscopique bénin, une œIoprotectomie notre étude variait entre 1 et 20. La mise en évidence 
prophylactique avec anastomose iléo-anale a été des polypes au cours de la œloscopie surtout dans les 
réalisée chez le patient cas index ayant plus d'une formes atténuéesde PAF, dépend de plusieurs facteurs 
vingtaine de polypes colo-rectaux. Une dont le temps de retrait du coloscope, la qualité de la 
coIoprotectomie thérapeutique avec anastomose iléo­ préparation colique et surtout l'utilisation ou non 
anale a été réalisée chezlepatientayaotdéjà développé d'une coloration (chromoendoscopie) à l'indigo 
un adénocarcinome ducôlonRlIUc:heetuneamputation carmin ou d'un autre colorant [13]. La coloscopie 
abdominopérinéale avec colostomie définitive a été standard utilisée dans notre étude, n'avait pas permis 
réalisée chez la patiente ayant développé un cancer du de mettre en éYidence des polypes de petite taille ni 
basrectum. des adénomes plans et donc de faire un comptage 

rigoureux. Le nombre de polypes nécessaires pour le 
diagnostic de polypose n'est pas clairement défini Ce 

DISCUSSION nombre varierait entre 5 et 100 selon les auteurs 
Toutes lesgénér.dions de notre pedigree sonttouchées [1,14]. 
par cette affection. Cette transmission par générations Il faut noter la rareté des polypes ext:racoliques 
suc:œssives confirme la transmission autosomique (gastriques ou duodénaux) dans les formes atténuées 
dominantedecetteaffectionau seinde cette famille. de la PAF [13-15]. L'hypertrophie de l'épithélium 
Sur le plan épidémiologique, la fréquence des pigmentaire de la rétine estune lésion décrite dans les 
polyposes adénomateuses famjliales varie selon les formes dassiques de la PAF [15] mais aucun des nos 
régions. Elle estmieux étudiée dans la plupartdes pays patients ne présentait cette lésion au fond d'œil. Ced 
occidentaux dont la France [4, 5] où la fréquence de la serait sans doute en rapport avec la rareté également 
PAPestestiméeà 1/1ססoo naissances. des lésions extra digestives dans les formes atténuées 
Dans les pays africains, cette affection est très peu de l'affection. . 
étudiée et très peu de cas ont été rapportés jusqu'à nos Le séquençage toujours en cours du génome de nos 
jours. En 2009, ALESE et IRABOR [6], avaient rapporté patients n'a objectivé aucune mutation des prindpaux 
un cas de polypose adénomateuse colique chez une gènesgénéralementencause(APCouMYH).Plusieurs 
femme âgée vivant au Nigéria. En 1992, UDOPOT et al. auteurs [8,16] ont noté un résultat similaire dans des 
[7] avaient déjà décrit un cas de polypose chez une formes atténuées de l'affection. Cette hétérogénéité
 
jeune femme Nigériane de 16 ans. En 2007, en Tunisie, génétique caractérisée par la présence d'adénomes
 
BOUGATEF et al. avaient rapporté un cas de polypose coliques parfois rectaux (10 il 100) sans
 
adénomateuse atténuée cbez un patient de 59 ans [8]. manifestations extra coliques et avec un risque très
 
En 2002, en Afrique du Sud, GROBBELAAR et al. [9], élevé de dégénérescence sans mutations encore
 
avaient rapporté le premier cas de mutation du gène identifiées suppose la probable implication d'autres
 
APC identifié cbez des populations indigènes noires gènes autres que APC et MYH qui auraient une
 
ayantauparavantune PAF. Une polypose familiale avait pénétrance moindre et qui seraient responsables de
 
déjà été rapportéeen 1972 dans lapopulationBantuen formesatténuéesde laPAF [1,17-19].
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Le traitement préventif par Aspirine ou autres anti­
inflammatoires non stéroidiens a été proposé en 
traitement au long cours dans la PAF par certains 
auteurs. Son effet suspensif n'est cependant pas validé 
[17,20]. 
Les poIypectomies endoscopiques diminueraient la 
croissance et l'apparition d'autres polypes et 
constitueraient une alternative pour retarder la 
chirurgie propbylac:tique [17,21]. La coIoprotectomie 
totale propbylactique avec anastomose iIéo-anaIe 
(AJA) est le traitement propbylactique recommandé 
[21-23]. CAlA est préférée à l'anastomose iIéo-reetaIe 
(AIR) compte tenu du risque de développement 
d'adénomes ou de cancer sur le rectum restant et du 
coOt onéreux du suivi par des rectoscopies régulières, 
ce suivi étant indispensable en cas d~ I:âge de 
réalisation de la c:hirurgie prophylactique ne fait pas 
l'objet d'un consensus. Selon l'instibrt national du 
canceren France[21], ilestproposévers fâgede 20ans 
mais dépend de plusieurs autres facteurs tels que le 
nombre et la taille des polypes et le degré de dysplasie. 
Dans les formesatténuées. cette chirurgie quipeutêtre 
retardée en fonction des résultats endoscopiques dans 
les pays développés devrait être maintenue à l'âge de 
20 ans compte tenu de l'âge jeune de dégénérescence 
cheznos patientsetde ladifficultédeleursuivi. 
Les patients ayant bénéficié d'une polypeetomie 

endoscopique et tous les autres membres de la tamille 
symptomatiques sont sujets à un suivi régulier et 
rigoureux par coloscopie totale avec si possible 
chromoendosœpie à l'indigo carmin. Le patient ayant 
bénéficié d'une mloproteetomie prophylactique avec 
anastomoseiIéo-anale serasuivi surun minimum de2 
ans. Ce suivi mmprendra l'examen endoscopique 
annuel du réservoir iléaL n n'existe pas à ce jour de 
consensus pour la surveillance des lésions 
extracoliques dans la PAF atténuée mais une 
endoscopie gastroduodénale est recommandée tous 
les 2 ans à partirde fige de 30ans en cas de normalité 
oudefaçonplusrapproc:héeencasd'anomalie. 

CONa.lJSlON 
Les prédispositions héréditaires aux cancers 
coIorectaux, en particulier la polypose adénomateuse 
familiale sont rarement décrites en Afrique. Dans 
notre étude ns'agit du premier cas déait dans une 
famille béninoise suite à fenregistrement de patients 
ayant déjà développé un adénocarcinome colorectaL 
Pourœttepremièrefamille béninoiseoùlarectorragie 
et ses mmplications étaient une fat:alité. une PAF 
atténuée a étédiagnostiquéeetdesdispositions prises 
pouruntraitementprécoœdescessujets. 
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