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de tyrosine kinase(119–124).  Il semble donc légitime de recommander une analyse de biologie moléculaire (ALK 

au minimum) devant des TNE métastatiques au-delà de la première ligne.  

 

Enfin, plusieurs cas de tumeurs carcinoïdes pulmonaires ayant la morphologie de tumeurs carcinoïdes mais de 

plus mauvais pronostic ont été décrits. Bien qu’ayant un aspect morphologique de carcinoïdes, ces tumeurs 

partagent des anomalies moléculaires communes avec les CNEGC (125). Ce sous-groupe a été nommé "supra-

carcinoïde" par certains auteurs et pourrait se rapprocher du groupe des TNE digestives de grade 3. Il n’est 

néanmoins pas reconnu dans la dernière classification OMS 2021 des NNE pulmonaires (126). Rubino et al (127) 

ont étudié l'évolution de patients porteurs de tumeurs avec une morphologie de carcinoïde mais avec un 

Ki67>20% et/ou un index mitotique >10/2mm2. Ce groupe représente 6% des tumeurs carcinoïdes bronchiques 

dans leur série rétrospective française bi-centrique de 514 patients. Leur pronostic semble bien plus défavorable 

que les autres carcinoïdes, mais peut-être meilleurs que le CNEGC. Leur réponse aux traitements systémiques 

semblerait plus proche de celles des tumeurs carcinoïdes (meilleure réponse aux analogues de la somatostatine, 

à l’évérolimus et à la radiothérapie interne vectorisée) que celle des CNEGC, avec une inefficacité de l’association 

sels de platine-étoposide. 

 

3. Présentation Radio-Clinique et Endoscopique 

3.1 Clinique 
3.1.1 Découverte 

Le mode de présentation clinique dépend de la localisation de la tumeur dans l’arbre bronchique. Les carcinoïdes 

se développent préférentiellement au niveau des bronches souches et lobaires, plus rarement au niveau de la 

trachée, ce qui explique que les symptômes de découverte sont par ordre de fréquence décroissante : 

l’hémoptysie (18%), la pneumopathie obstructive (17%), la douleur thoracique et la dyspnée. Plus fréquemment 

(dans 30 à 50% des cas selon les séries), les carcinoïdes sont découverts de manière fortuite en raison de leur 

développement périphérique. Enfin, les carcinoïdes bronchiques peuvent survenir dans un contexte de 

syndrome DIPNECH.   

 

3.1.2 Syndrome sécrétoire : le syndrome carcinoïde  

Le syndrome carcinoïde correspond à l’excès de production de sérotonine dans la circulation systémique (mais 

aussi d’amines vasoactives et prostaglandines). Il se rencontre en cas de métastases hépatiques ou lors de 

volumineuse tumeur bronchique primitive directement branchée sur la circulation systémique, c’est-à-dire dans 

toute situation où l’excès de production de sérotonine plasmatique ne peut pas être dégradé par le foie (effet 

de premier passage hépatique). Ses manifestations comportent l’association d’un flush localisé au visage et au 

cou et de diarrhées motrices, parfois associés à un bronchospasme (15%). Des douleurs abdominales, des 

palpitations, une tachycardie voire une chute tensionnelle peuvent être observées. Les syndromes carcinoïdes 

d’origine bronchique s’accompagnent plus fréquemment de larmoiement et d’hyper sialorrhée que dans les TNE 

iléales. Ces manifestations sont soit spontanées soit le plus souvent provoquées (stress, absorption d’alcool, de 

certains aliments riches en tryptophane ou une anesthésie générale) et se compliquent une fois sur deux au fil 

du temps d’une atteinte cardiaque. Cette cardiopathie carcinoïde, le plus souvent droite, se manifeste sous la 

forme d’une insuffisance cardiaque droite à débit conservé par fibrose de la valve tricuspide associée ou non à 

une atteinte de la valve pulmonaire. Les seuls facteurs prédictifs connus de survenue de cœur carcinoïde sont 

l’existence d’un syndrome carcinoïde clinique ou d’un taux de 5HIAA >2N chez les patients asymptomatiques 

(128). Dans ces cas-là, le dépistage doit être réalisé de manière systématique à la prise en charge initiale puis 

annuellement par un échographiste expert. 

Le contrôle du syndrome carcinoïde par l'utilisation d'analogues de somatostatine doit toujours précéder une 

anesthésie générale. 

L’association avec un syndrome carcinoïde est rare en cas de tumeur localisée (moins de 10% des cas), mais plus 

fréquente au stade métastatique puisqu’il concerne 38 % des patients dans la série française de 162 patients 
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présentant une maladie métastatique publiée en 2019 et représente un facteur de mauvais pronostic (105,129). 

En cas de suspicion de syndrome carcinoïde, ou de présence d’une maladie métastatique d’emblée même 

asymptomatique, il faut réaliser des prélèvements biologiques de 5-HIAA sur les urines de 24 heures. 

 

3.1.3 Autres syndromes sécrétoires  

L’association avec un syndrome de Cushing (sécrétion tumorale d'ACTH) ou une acromégalie (sécrétion tumorale 

de GHRH) est exceptionnelle (2% des TNE métastatiques). Le syndrome de Cushing doit être suspecté devant 

l'association d'une hyperglycémie inexpliquée avec une hypokaliémie souvent réfractaire associée(s) à la tumeur. 

Il nécessite la réalisation d'un dosage de cortisol libre sur urine de 24h, d'ACTH et une cortisolémie. 

 

3.1.4 Contexte familial 

Les tumeurs carcinoïdes bronchiques peuvent s’intégrer dans environ 3-5% des cas (130) à une Néoplasie 

Endocrinienne Multiple de Type 1 (NEM 1), maladie génétique autosomique dominante à pénétrance élevée liée 

à une mutation du gène MEN1 situé sur le chromosome 11q13 (131) et qui associe par ordre de fréquence 

décroissante des adénomes des parathyroïdes (90% des patients), des TNE duodéno-pancréatiques (70 à 90%), 

des adénomes hypophysaires (20 à 40%) et des tumeurs des surrénales (10 à 70%). Un interrogatoire orienté sur 

les antécédents personnels et familiaux ainsi qu’une biologie minimale incluant une calcémie, un dosage sanguin 

de vitamine D et de PTH doit faire partie du bilan initial à la recherche d’une hyperparathyroïdie. 

 

3.1.5 Chromogranine A (CgA) 

 Le dosage de la CgA a peu d’intérêt en pratique. Il peut être réalisé au bilan initial des carcinoïdes localement 

avancés/métastatiques comme marqueur pronostique, et comme marqueur précoce de réponse en cas de baisse 

à 1 mois d’un traitement antitumoral. 

 

3.2 Imagerie  
3.2.1 Scanner 

L’aspect radiologique est celui d’une atélectasie en cas de localisation centrale, ou d’une masse périphérique 

unique, parfois calcifiée (10% des cas) et à contour bien défini, en cas de localisation périphérique.  

 

 
 

Figure 3 - Exemple Carcinoïde calcifié à l’imagerie tomodensitométrique.  

 

La présentation sous formes de nodules périphériques multiples est exceptionnelle, mais doit être connue 

(132,133). Dans ces situations, une NEM1 ou une DIPNECH doivent être recherchées avec une attention 

particulière. En cas de DIPNECH, une mosaïque perfusionnelle par trappage aérique peut être plus visible en 

coupes scanographiques expiratoires.  
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La fréquence des métastases hépatiques nécessite la réalisation au minimum d’un scanner hépatique, injecté 

avec un temps artériel tardif, oui idéalement une IRM hépatique. 

En cas de doute sur une atteinte cérébrale, osseuse ou hépatique, une IRM sera plus sensible pour confirmer le 

caractère métastatique. 

Enfin, dans le cas de tumeurs carcinoïdes non résécables, la pente évolutive évaluée entre deux imageries 

identiques (TDM ou IRM) successives espacées de 2 à 4 mois, est un élément important dans la décision 

thérapeutique (134).  

 

3.2.2 Imagerie des récepteurs à la somatostatine (IRS) 

L'IRS a un intérêt pour compléter le bilan d'extension de certaines TNE métastatiques exprimant ces récepteurs. 

Elle possède aussi un rôle pronostique (meilleur en cas de fixation homogène des tumeurs). Elle constitue surtout 

un prérequis pour l'utilisation d'une radiothérapie interne vectorisée (théranostique). 

La TEP DOTA-TOC (ou 68Ga-DOTA-TOC) est une tomographie par émission de positons couplée aux analogues de 

somatostatine (ASM) marqués au gallium 68. Elle est devenue l'examen de référence pour l'étude de l'expression 

des récepteurs à la somatostatine des TNE (CT et CA). 

L'octréoscan®, scintigraphie aux ASM (l’octréotide-indium 111), a initialement été utilisée pendant plus de 20 

ans. C'est un examen plus contraignant (deux venues de patient du fait d'une acquisition précoce à 4h et tardive 

à 24-48h), à faible résolution spatiale (11-14mm) au prix d'une plus grande irradiation du patient par rapport à 

la TEP DOTA-TOC(135).  

La TEP 68Ga-DOTA-TOC a une sensibilité de l’ordre de 96% pour les CT et de 64% pour les CA supérieure à celle 

de l'octréoscan® (136), et son utilisation modifie la prise en charge thérapeutique des patients dans environ 30% 

des cas dans certaines études (137). Cette haute sensibilité est liée au faible seuil de résolution spatiale, proche 

de 4 à 5 mm(135). Plus pratique (une seule venue du patient) et moins irradiant, cet examen est donc devenu le 

gold standard de l'imagerie fonctionnelle des TNE métastatiques. 

L’inflammation peut être source d’une fixation au TEP68Ga-DOTA-TOC en lien avec l’expression de récepteurs à 

la somatostatine sur les lymphocytes activés. Parmi les autres faux positifs du TEP68Ga-DOTA-TOC, il est à noter 

la fixation pathologique de la rate et donc des rates accessoires, des glandes surrénaliennes, du processus unciné 

du pancréas ou lors d’une augmentation d’activité ostéoblastique (138,139).  

 

3.2.3 Imagerie TEP-FDG 

L’affinité des carcinoïdes bronchiques pour le Fluorodésoxyglucose (FDG) est par contre faible avec une Standard 

Uptake Value (SUV) de 4 en moyenne et inconstante puisque la sensibilité de la TEP-FDG était évaluée 

récemment à 67% dans une série rétrospective de 97 patients (140). Cette affinité pourrait être  proportionnelle 

au degré d’agressivité, ce qui expliquerait la négativité fréquente des TNE en PET-FDG et le mauvais pronostic 

des TNE digestives métastatiques PET-FDG positives (141). Ceci est également illustré par le fait que la sensibilité 

du PET-FDG est faible (33%) dans la détection de l’extension médiastinale des carcinoïdes intra-thoraciques (142) 

alors que, dans une population de 49 patients (143) présentant une tumeur carcinoïde bronchique métastatique 

composée majoritairement de CA, la sensibilité du PET-FDG était de 92%.  

Pour toutes ces raisons, l’ESMO recommande la réalisation d’un TEP 68Ga-DOTA-TOC en première intention pour 

le bilan d'extension initiale d’une TNE (134).  

Une TEP-FDG pourra être considérée en deuxième intention, en cas de forte suspicion de dissémination et IRS 

négative, a fortiori s’il s’agit d’un CA. 

 
3.2.4 Echographie cardiaque 

Le cœur carcinoïde est une complication qui survient chez 50% des patients présentant un syndrome carcinoïde. 

Les signes cliniques sont souvent tardifs et non spécifiques : asthénie, dyspnée ou signes d'insuffisance 

ventriculaire droite, secondaires à l'atteinte des valves cardiaques essentiellement droites. La survenue d'un 

cœur carcinoïde est associée à une morbidité et une mortalité nettement accrue (144). 
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Un dépistage et un suivi systématique par échographie cardiaque annuelle doivent être réalisés en cas de 

syndrome carcinoïde et pour les patients métastatiques avec un taux de 5HIAA urinaire de 24h supérieur à 2 fois 

la normale. Le contrôle du syndrome sécrétoire est essentiel. En cas de cœur carcinoïde sévère, la chirurgie de 

remplacement valvulaire doit être discutée dans le cadre d'équipes spécialisées.  
 

3.3 Endoscopie 
En cas de tumeur centrale, l’aspect endoscopique classique est celle d’une tumeur framboisée, ou couleur 

chamois, souvent spontanément hémorragique ou saignant au moindre contact, ce qui doit rendre l’opérateur 

prudent vis-à-vis du risque hémorragique. En effet, ces tumeurs sont caractérisées par leur hyper-vascularisation. 

Quoique classique, la dangerosité de la réalisation des biopsies bronchiques est toutefois controversée dans la 

littérature. Dans une revue rétrospective de 587 biopsies bronchiques réalisées par voie endoscopique, seuls 15 

patients (2,6%) ont présenté une hémorragie significative, nécessitant dans 4 cas (0,7%) la réalisation d’une 

thoracotomie pour hémorragie incontrôlable (145), alors que dans une autre série de moindre ampleur, aucun 

accident hémorragique significatif n’a été constaté après réalisation de biopsies bronchiques (102). Enfin, 

l’épithélium de surface est le plus souvent conservé, ce qui explique le caractère non conclusif des brossages ou 

de la cytologie d’aspiration. La fibroscopie bronchique pourra être complétée par une écho-endoscopie, bien que 

l’intérêt de cette technique n’ai pas été spécifiquement évaluée dans les carcinoïdes, pour préciser la réalité 

d’une extension ganglionnaire médiastinale. 

Un geste de désobstruction tumorale par bronchoscopie rigide est parfois nécessaire avant le geste de résection 

chirurgicale curatif en cas d'obstruction proximale avec destruction et infection du parenchyme sous-jacent(146). 

Dans 30 à 50 % des cas, la tumeur a une présentation périphérique, inaccessible à l’endoscopie. Dans ces 

situations, le diagnostic peut être réalisé par ponction transpariétale ou plus fréquemment, par thoracotomie 

exploratrice. 

Le caractère typique du carcinoïde ne peut être formellement conclu que sur la résection complète de la tumeur. 

Les biopsies bronchiques étant de trop faible taille pour être représentatives, l'expression tumeur carcinoïde 

NOS doit donc être utilisée dans ce cas.  

 

 
 

Figure 4 – Exemple d’une tumeur carcinoïde de la bronche souche droite révélé par un pseudo asthme  
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Recommandations pour le bilan diagnostique d’une tumeur carcinoïde 

-L’interrogatoire à la recherche d’une NEM1 doit être réalisé (antécédents personnels et familiaux de NNE 

parathyroïdienne, pancréatique, hypophysaire...) en complément d’un bilan biologique minimum (calcémie 

ionisée, PTH, vitamine D) et doit déboucher en cas de doute sur un avis spécialisé.  

- En cas de nodules et micronodules pulmonaires multiples, de trouble ventilatoire obstructif ou mixte, de toux 

chronique, de mosaïque perfusionnelle avec trappage aérique, une DIPNECH doit être évoquée. 

-Les syndromes endocriniens doivent être recherchés à l’interrogatoire (syndrome carcinoïde, Cushing, 

acromégalie). En cas de suspicion clinique de syndrome carcinoïde, ou devant une maladie métastatique, un 

dosage des 5HIAA urinaires sur 24 heures doit être réalisé. Un syndrome de Cushing doit être suspecté devant 

l’existence d’une hyperglycémie et/ou d’une hypokaliémie. 

-Le contrôle du syndrome carcinoïde par des analogues de somatostatine doit précéder tout geste d'anesthésie 

générale. 

-Lors de la fibroscopie, les experts recommandent la prudence lors de la réalisation des biopsies sur ces 

tumeurs hyper-vasculaires.  

-Un scanner thoracique et abdominal avec un temps artériel tardif est recommandé comme bilan d’extension 

minimal pour toutes les tumeurs carcinoïdes.  

-Une attention particulière doit être apportée à la détection des sites secondaires hépatiques et osseux. En cas 

de suspicion de lésion hépatique ou de site métastatique extra hépatique prouvé, la réalisation d’une IRM 

hépatique, plus sensible que le scanner, est recommandée. 

-La TEP 68Ga-DOTA-TOC est l’imagerie nucléaire de référence du bilan d’extension. La TEP-FDG est préconisée 

en deuxième intention en cas de forte suspicion de dissémination, d’IRS négative, et/ou de CA. 

La disponibilité de la TEP68Ga-DOTA-TOC ne doit cependant pas retarder la prise en charge en cas de lésion 

résécable.  

-L'IRM cérébrale ou osseuse n'est recommandée qu’en cas de signe d’appel clinique.  

-En cas de syndrome carcinoïde ou de 5HIAA>2N, une échographie cardiaque orientée (atteinte valvulaire 

tricuspidienne et pulmonaire) doit être réalisée en centre expert. 

- Devant une TNE métastatique au-delà de la première ligne, une analyse de biologie moléculaire (ALK au 

minimum) est recommandée.  
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