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Les syndromes paranéoplasiques  



Définition 

 Entité complexe, relativement rare (8 % des 

cancers: poumon, sein, digestif…) 

 Ne peuvent pas par définition être produits par 

un effet direct de la tumeur ou de ses 

métastases 

 Peuvent être la première manifestation du 

cancer 

 Evolution pas forcément parallèle au cancer 

 Mécanismes: sécrétion peptide, hormonal, 

immunitaire, cytokines  



Cas clinique: F 58 ans 

- février: attaque de panique  

- 10 mars: impression d'avoir des brûlures dans la 
poitrine, puis des hallucinations visuelles 

- 13 mars: crise d'épilepsie généralisée  

   RMN cérébrale: normale  

   R/ lévétiracétam 

- 24 mars: désorientation, amnésie, perte de mémoire 
à court terme 

 

      



Examen physique 

 
TA: 13/8. RC régulier 100/minute. T°36,5 

Il n'y a pas d'adénopathie cervicale palpée. 

Auscultation cardio-pulmonaire normale. 

Abdomen souple, dépressible, indolore, péristaltique. 

Pas d'OMI et pas de signe de TVP 

Légère désorientation dans le temps et l'espace.  

Elocution normale, rapide mais cherche de temps en temps 
ses mots.  

Les pupilles sont isocores et réflectiques.  

La force est normale. 

La marche est normale . 

Les réflexes sont normaux. 

Il n'y a pas d'hippocratisme digital. 

 

 



 Biologie: normale 

 EEG: ralentissement temporal gauche. 

 RMN cérébrale: au niveau temporal hypersignal des 2 

hippocampes avec prise de contraste au niveau de 

l'hippocampe gauche, hypersignal cortico-sous-cortical des 

lobes frontaux et pariétaux 

 Ponction lombaire: protéines à 607 mg/l, 2000 GR /mm³ , 

GB  7/mm³, cytologie négative, PCR HSV, VZV et 

entérovirus négatives, pas de bandes oligo-clonales.  

 Scanner thoracique: ADP 15 mm en sous-carinaire, ADP 

juxta-centimétriques en latéro-trachéal droit, une petite 

opacité nodulaire du lobe moyen de 9 mm  
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Quel est votre diagnostic? 

 



Encéphalite limbique para-néoplasique sur 

carcinome bronchique à petites cellules 

localement avancé.  

 



Sur base de quels critères? 

 



Encéphalite limbique 

Critères diagnostiques: 

1. Début subaigu ( < 3 mois): pertes de mémoire, 

épilepsie, symptômes psychiatriques 

2. Anomalies cérébrales bilatérales temporales 

en T2 (RMN) 

3. Pléocytose (GB>5/mm³) au LCR ou activité 

épileptique ou ralentie au niveau temporal à 

l’EEG 

4. Exclusion d’autres causes plus probables 

 



Encéphalite limbique 

 Les symptômes neurologiques précèdent le 

diagnostic de cancer dans  65% des cas 

 50 à 75% des cas sont associés à un cancer 

bronchique 

 Anti-Hu + dans 50% des CBPC  





Cas clinique 

 Anti-YO , anti-Hu négatifs 

 anti-GABA, AMPAR, NMDAR 14:3:3 négative 







Syndrome neurologique paranéoplasique  

« défini » 

 un « syndrome classique » et un cancer se développant dans les 5 

ans suivant le début du syndrome neurologique. Dans ce cas, la 

présence d’anticorps onconeuronaux n’est pas requise 

 un « syndrome non classique » qui s’améliore après le traitement 

du cancer sans immunothérapie, pourvu que le syndrome n’ait pas 

eu de rémission spontanée. Une stabilisation du syndrome peut 

représenter une réponse au traitement de la tumeur avec une 

amélioration limitée par des dégâts neurologiques irréversibles  

 un « syndrome non classique » avec des anticorps onconeuronaux 

et un cancer se développant dans les cinq ans suivant le début du 

syndrome neurologique  

 un syndrome neurologique (« classique » ou pas) avec des 

anticorps onconeuronaux bien caractérisés (anti-Hu, Yo, CV2, Ri, 

Ma2, amphiphysine) et pas de cancer.  



Syndrome neurologique paranéoplasique  

« probable » 

 un syndrome classique, sans anticorps onconeuronaux et sans 

cancer ; mais à haut risque d’avoir une tumeur sous-jacente. Le 

diagnostic de cancer pendant l’évolution de la pathologie est la 

seule chose qui manque pour qualifier le syndrome neurologique 

paranéoplasique de « défini »  

 un syndrome neurologique (« classique » ou pas) avec des 

anticorps onconeuronaux partiellement caractéristiques et sans 

cancer 

 un « syndrome non classique », sans anticorps onconeuronaux et 

présence de cancer dans les deux ans suivant le diagnostic. Cette 

définition inclut des syndromes neurologiques pour lesquels on ne 

peut exclure l’association occasionnelle avec un événement aussi 

fréquent que le cancer. Le délai est limité à deux ans pour limiter 

cette possibilité. 
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Traitement? 

 

 

    



Traitement 

 

 

     Traitement du cancer! 

 



Traitement 



Traite 



Syndromes paranéoplasiques 

 Syndromes neurologiques 

 Syndromes cutanés  

 Syndromes endocriniens  

 Syndromes métaboliques  

 Syndromes rhumatologiques 

 Syndromes cardiovasculaires 

 Syndromes hématologiques 

 Syndromes digestifs 

 Syndromes néphrologiques 

 Manifestations générales 



 

Syndromes quasi toujours paranéoplasiques 



Syndrome de Lambert-Eaton 

 Résultat d’un blocage immunologique des canaux calciques voltage-
dépendants situés sur l’élément présynaptique de la jonction 
neuromusculaire 

 Contexte 

 50% des cas : associé à un CBPC 

 multiples autres tumeurs solides et hématologiques  

 Tableau clinique: souvent insidieux 

 faiblesse des membres inférieurs (avec difficulté à la marche) ou des 
membres supérieurs ou fatigabilité d’amélioration à la répétition de 
l’effort 

 symptômes oculobulbaires: ptosis, diplopie, dysarthrie, dysphagie 

 paresthésies des membres ou péribuccales 

 atteinte du système nerveux autonome : sécheresse buccale, troubles 
de l’accommodation, constipation, troubles de l'érection 

 perte de poids (cancer) 

 Diagnostic 

 EMG: amplitude réduite des réponses motrices s’améliorant à l’effort 
(facilitation) (avec vitesse de conduction normale)  

 AC circulants anti-canaux calciques voltage-dépendants  





Syndrome de Pierre Marie Bamberger 

CBNPC (80 %) 
 
Hippocratisme digital, hypertrophie 
des extrémités, hyperplasie cutanée, 
arthropathies 
 
Périostose radiologique: avant-bras, 
jambes 
 
Hippocratisme digital isolé : DD 
BPCO, cardiopathies cyanogènes 



Syndrome carcinoïde 

 Tumeur carcinoïde digestive avec 
métastases hépatiques (> 95 %), 
carcinoïdes bronchiques ou 
ovariens 

 flush cutané, diarrhée, 
bronchospasme, érythème facial 
chronique avec télangiectasies, 
troubles psychiatriques 

 Spontané ou facteur 
déclenchant (émotion, alcool, 
effort physique) 

 Tardivement : atteinte cardiaque  
(le plus souvent droite) 

 Diagnostic: dosage 5HIAA urinaire 

 

 



Syndrome de Zollinger-Ellison  

 gastrinome pancréatique le plus 
souvent malin 

 Ulcères multiples, de siège 
atypique (postbulbaire), 
d’évolution sévère et récidivante; 
souvent associés à une diarrhée 

 hypersecrétion acide basale, 
hypergastrinémie avec 
augmentation paradoxale après 
injection de sécrétine 

 Parfois associé à d’autres 
tumeurs endocrine (NEM I ou 
syndrome de Wermer) 

 



Acrokératose de Bazex 

Epithélioma épidermoïde VADS (90 %) 



Érythème gyratum repens de Gammel 
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Exceptionnel 

Néo poumon, digestif haut, sein 

Bandes érythémateuses, circinées, 

migratrices, très prurigineuses (cou, tronc) 

Parfois associée à hyperéosinophilie 



Érythème nécrolytique migrateur 

 Glucagonome (70 %), malin dans 

80 % des cas 

 Fréquence élevée de métastases 

hépatiques 

 Placards érythémateux eczémateux 

ou psoriasiforme à centre bulleux 

puis nécrotique (extrémités, visage) 

 État général altéré 

 Taux élevé de glucagon 

 Histologie très suggestive 



Hypertrichose lanugineuse acquise 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 Cancers colique, poumon, sein, rein et lymphomes 

 Exceptionnel  

 Poils longs et fins, blonds ou blancs, d’apparition rapide au visage, 
nuque et tronc (sans modification de la pilosité normale)  

 



Syndrome POEMS (ou de Crow-Fukase) 



Syndromes associés avec le cancer 

 Endocrinien: SIADH, hypercalcémie, syndrome de Cushing, 
hypoglycémie, gynécomastie, galactorrhée 

 Neurologique:  myasthénie  

 Dermatologique:  syndrome de Sweet, ichtyose, signe de Leser-
Trelat, pyoderma gangrenosum, syndrome des ongles jaunes, 
syndrome de Weber Christian, vascularite leucocytoclasique, 
amyloïdose, (dermato)polymyosite 

 Cardiovasculaires: thromboses, endocardite marastique, syndrome 
de Raynaud 

 Hématologique: anémie microangiopathique, anticoagulants 
circulants, CIVD, amyloïdose, anémie hémolytique auto-immune, 
érythroblastopénie, polyglobulie, hyperleucocytose, 
hyperéosinophilie, hyperplaquettose, thrombopénie  

 Digestifs : malabsorption, anorexie – cachexie, entéropathies 
exsudatives, hyperamylasémie  

 Néphrologiques : glomérulopathies, amyloïdose  

 Généraux: fièvre, amyloïdose, prurit 

 

 







Myasthénie 

 Thymome dans 15% des cas 

 Faiblesse musculaire avec fatigabilité à l’effort 

(oculo-bulbaire, membres et diaphragme) 

 Anti-AchR 

 EMG: diminution de la réponse à la stimulation 

nerveuse répétitive 

 





Syndrome de Sweet 

 Peut être associé (20%des cas) à des hémopathies malignes (LAM) 
ou moins souvent à des tumeurs solides (GU, sein, GI) 

 Dermatose neutrophilique aigue fébrile se caractérisant par 
 Fièvre 

 Neutrophilie 

 Plaques cutanées érythémateuses violacées douloureuses (MS, T&C) 
neutrophilique 

 Réponse rapide à la corticothérapie 

Manifestations extracutanées possibles 
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Acanthosis Nigricans Maligna 

 Adénocarcinomes (60%): gastriques 

 Plaques hyperpigmentées hyperkératosiques  

 Formes bénignes: familial, résistance à l’insuline, obésité, 
médicaments 
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Signe de Leser-Trélat 

 Adénocarcinomes 
digestifs, lymphomes 
non HK 

 Kératoses 
séborrhéiques  
prurigineuses multiples 
de survenue brutale 

  DD : kératose 
séborrhéique multiple 
banale du sujet âgé 



Acanthosis palmaire 

 Cancer gastrique et bronchique 

 Épaississement paumes avec aspect velouté, rugueux 



Ichtyose 

 Lymphome de Hodgkin (70 %) 

 Causes bénignes : SIDA, lèpre, sarcoïdose pellagre; 

congénital 
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Pyoderma (ecthyma) gangrenosum 

 Hémopathies malignes 

 Etiologies bénignes 

 Dermatose neutrophilique: ulcération(s) extensive(s) limitée(s) par 
un bourrelet inflammatoire et pustuleux, d’évolution chronique 



Syndrome des ongles jaunes (xanthonychie) 

 Cancers bronchiques, maladies autoimmunes 

 Coloration jaune des ongles, lymphoedème des MI 



Syndrome de Weber Christian 

 Adénocarcinomes pancréatiques, pancréatites 

 Nodules sous-cutanés douloureux rouges 

violacés (aux faces d’extension des MI), 

évoluant vers le ramollissement et la fistulisation  

 Fièvre, perte de poids 



Vascularite leucocytoclasique 

 Rare: hémopathies malignes > tumeurs solides 

 Purpura palpable 

 Purement cutanée dans 90 % des cas 
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Pemphigus paranéoplasique 

LNH, LLC, thymome 



(Dermato)polymyosite 

 associées au cancer dans 15 à 25% des cas  

 le risque de cancer dans cette affection est significativement 
accru. 

 Principaux cancers concernés :  
ovaires > poumons > seins > pancréas> estomac> lymphome 
non hodgkinien. 
 



érythème accompagné d'œdème des 

tissus sous-cutanés, tout 

particulièrement au niveau périorbitaire 

(violacé ou héliotrope avec œdème et 

télangiectasies des paupières), 

périoral, malaire, cervical antérieur, 

thoracique supérieure et surfaces 

d’extension 
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Signe (papules) de Gottron 













 

 Complications des nouvelles immunothérapies 

(inhibiteurs des points de contrôle) 

 

Quoi de neuf en 2017? 





Pour en savoir plus 

www.oncorea.com 

www.pneumocancero.com   

http://www.oncorea.com/
http://www.pneumocancero.com/

