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< Conseil de prise en charge clinique :
CANCER GASTRIQUE HEREDITAIRE DE TYPE
DIFFUS (CGHD)

Rédacteurs : D. Bonnet & R. Guimbaud / Toulouse

Deéfmition
Ce syndrome (autosomigue dominant, & forte pénétance) conceme les cancers gastrigues de typs
cdiffus, et non de types intestinal (les cancers gastrigues de type intestinal, majonitairement ligs a H

pylon, sont exceptionnellement en rapport avec une pedisposition héréditane, telle gque : synciome
de Lyncly, Polypose adé nomateuse familiale, Peutz-Jeghes. ).

Une minorité de l'ensernble des CGD est d'ongine héréditire. I1 s'agit du synciome du Cancer
Gastigue Heéréditane de typs Diffus (CGHD), qu est 1i¢ & une mutation constitutionnelle du géne
CDHI (codant powr la E-cadhénne).

Ce synchome précispose également an cancer du sein lobulaie wfilbant. Il ne semble pas augroe nter
significatrrement le 1isgue d'anhes types de cancers.

Le risgue tunoral est majew chez les sujets portews : le miscgue curnulé de cancer gastiique avant 70
ans est eshme a 70% chez les hommes (95%CI, 59-80%0), 56% chez les femmes (95%CL, 44-09%),
et 42% powr le cancer lobulane du sein (95%CI, 23-63%). Des fentes labio-palatines et
dexceptomels cancers colorectanx 4 cellules enbague & chaton ont &t rapportEes.

Le pronostic du CGD (gu'il soit ou non hévéditaire) est particuliérement sorabre (swvie 4 5 ang de
lowcie de 10%).

Divgnostic dusyndrome

Les critéres de suspicion de syndrome de cancer gastigue de type diffus (CGD), devant conduire a
une consultation d'oncogé nétique, sont

-1 cagde CGD avant'dge de 40 ans,

-ou : 2 eas famibaux de CG, dont I'un au moins doit éte de type histologigue diffus doeumente
fquel que soif ] Gge de survenue, ef Eés enfre enx an 17 o '™ da gré)
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