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Prise en charge multidisciplinaire des personnes prédisposées 
au cancer en Aquitaine et Limousin

Bilan de fonctionnement du dispositif CaPLA



Contexte national

• Renforcement du dispositif national d’oncogénétique par les 3 plans cancer

• En 2015  139 sites de consultation dans 94 villes, près de 64 000 
consultations (+12% par rapport à 2014), 25 laboratoires 
d’oncogénétique

• Recommandations de prise en charge
– Pour la prise en charge des femmes porteuses d’une mutation de BRCA1 ou 

BRCA2 – INCa 2009/2017
– Pour la prise en charge des patients porteurs d’une mutation d’un gène MMR 

dans le syndrome de lynch – INCa 2009
– Pour la prise en charge des patients porteurs de mutation bi-alléliques du gène 

MUTYH - INCa 2011

• Programmes de suivi
– 1er appel à projets DGOS/INCa 2009  6 expérimentations
– 2ème appel à projets DGOS/INCa 2012  11 programmes supplémentaires, 

dont CaPLA – Aquitaine/Limousin



Le dispositif CaPLA : programme de suivi Aquitaine Limousin

• Objectifs
– Élaborer un schéma organisationnel permettant de garantir et coordonner la 

prise en charge multidisciplinaire des personnes prédisposées héréditairement 
au cancer en Aquitaine et Limousin

– Mettre en place un suivi individualisé des personnes prédisposées 
héréditairement au cancer

– Assurer l’accès aux compétences multidisciplinaires

– Assurer une activité de recours et d’expertise pour les cas difficiles

• Porté par le Dr Michel Longy (CLCC Institut Bergonié)
• Équipes associées

CHU de Bordeaux
CHU de Limoges
Réseau de Cancérologie d’Aquitaine



Critères d’inclusion

• Pathologies digestives : Syndrome de Lynch et Polyposes adénomateuses
familiales
– Mutation identifiée : MLH1, MSH2, MSH6, PMS2, APC, MUTYH 
– Patient à haut risque sans mutation identifiée : phénotype RER +, ou avec 

antécédents personnels ou familiaux évocateurs. Le choix des personnes qui 
rentrent dans cette catégorie est laissé à chaque oncogénéticien

• Pathologies gynécologiques : Syndrome sein-ovaire
– Mutation identifiée : BRCA1 et 2, PALB2
– Patient à haut risque sans mutation identifiée : avec antécédents personnels ou 

familiaux évocateurs. Le choix des personnes qui rentreront dans cette catégorie 
sera laissé à chaque oncogénéticien

• Autres syndromes : prise en charge ultérieure dans le dispositif

• Inclusion des patients de façon prospective dans un 1er temps



Qui participe à l’organisation ?

• Les unités d’oncogénétique Aquitaine et Limousin : 
Oncogénéticiens, Conseillers en génétique, Assistantes médicales et ARC
CLCC Institut Bergonié (+ consultation délocalisée CH Bayonne), 

CHU Bordeaux, CHU Limoges

• Le laboratoire de génétique moléculaire de l’Institut Bergonié pour les 2 
régions

• Les RCP

• Le Réseau de Cancérologie d’Aquitaine :  « Cellule de coordination 
interrégionale »

Les médecins suivant ces patients : Ville et/ou établissement : 
gynécologues, gastro-entérologues, médecins généralistes, radiologues, 
oncologues …

Les patients sont sollicités en dernier recours pour le retour d’information

Programme axé sur une relance auprès des médecins en priorité, 
via des personnes dédiées dans chaque centre 

ou directement



Organisation



Organisation

- Centralisation des informations
- Informatisation
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Bilan des inclusions

136 syndromes sein-ovaire : âge moyen 48 ans (20 ans – 77 ans), sex ratio 0,1
53 syndromes digestif : âge moyen 47 ans (22 ans – 80 ans), sex ratio 0,6

• Démarrage en avril 2016
• Au 31 octobre 2017 : 189 personnes incluses dans le dispositif
• Aucune sortie du dispositif
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Inclusions séno-gynécologiques cumulées

Inclusions digestif cumulées

Année         janvier         février         mars             avril             mai               juin             juillet           août septembre    octobre
2016 2017           2017           2017             2017          2017             2017            2017            2017 2017           2017
(avr-déc)

87 en 2016

130 en 1 an



Réalisation du suivi : relances

Nombre de personnes selon les 
modalités de relance

2016 
(avr-déc)

2017   
(janv-oct)

Total période

Nb (%) Nb (%) Nb (%) 

Absence de relance 12 (46%) 70 (50%) 82 (50%)

Relance auprès des personnes dédiées 6 (23%) 44 (32%) 50 (30%)

Relance auprès des personnes dédiées 
puis des médecins correspondants 

8 (31%) 21 (15%) 29 (18%)

Relance auprès des personnes dédiées 
puis des médecins correspondants puis 
des personnes incluses 

0 (0%) 4 (3%) 4 (2%)

Nombre de personnes suivies 26 (100%) 139 (100%) 165 (100%)

• Avril 2016 - Octobre 2017 :  189 personnes en cours de suivi
• Dont 165 personnes (87%) concernées par au moins un examen de suivi

Examens non soumis à relance (67 personnes) et envoi spontané des comptes rendus 
(15 personnes)



Réalisation du suivi : réception des comptes rendus 

• Avril 2016 - Octobre 2017 :  189 personnes en cours de suivi
• Dont 165 personnes (87%) concernées par au moins un examen de suivi

Nombre de personnes selon la réception des 
comptes rendus d’examens de suivi

2016 
(avr-déc)

2017 
(janv-oct)

Total 
période

Nb (%) Nb (%) Nb (%) 
Comptes rendus reçus en totalité 13 (50%) 16 (12%) 29 (18%)
Comptes rendus reçus partiellement 8 (31%) 29 (21%) 37 (22%)
Aucun compte rendu reçu, non soumis à relance 1 (4%) 56 (40%) 57 (35%)
Aucun compte rendu reçu, relance en cours 4  (15%)  38 (27%) 42 (25%)

Nombre de personnes concernées par un 
examen de suivi

26 (100%) 139 (100%) 165 (100%)

Seuls les comptes rendus des examens non soumis à relance n’ont pas été reçus

2 personnes sans contact suite au 1er cycle de relances – 2ème cycle de relances dans un an 
avant sortie du dispositif



Réalisation de la chirurgie prophylactique

• Avril 2016 - Octobre 2017 :  189 personnes en cours de suivi
• Dont 89 personnes concernées par au moins une chirurgie prophylactique 

sur la période
– Compte rendu attestant de la réalisation d’au moins une chirurgie 

prophylactique reçu pour 26 personnes (29%)

2016 (avr-déc)
Nb 

2017 (janv-oct)
Nb 

Total 
période

Mise à jour du PSP par oncogénéticien 2 13 15

Nouveau passage en RCP et nouveau 
PSP

5 2 7

Interruption transitoire du suivi 0 1 1

En attente nouveau passage en RCP 0 3 3

Total 7 19 26



Évènements intercurrents carcinologiques

• Avril 2016 - Octobre 2017 :  189 personnes en cours de suivi
• Identification d’un cancer au cours du suivi pour 9 personnes

– 3 cancers du sein 
– 3 cancers gynéco (ovaires, col de l’utérus, vagin)
– 2 cancer colorectaux
– 1 cancer de la prostate

2016 (avr-déc)
Nb

2017 (janv-oct)
Nb

Total
période

PSP non modifié 0 2 2

Nouveau PSP 1 1 2

Interruption transitoire du suivi 1 0 1

En attente nouveau passage en RCP 0 4 4

Total 2 7 9

Nouveau passage 
en RCP



Communication

Page internet dédiée : www.canceraquitaine.org/dispositif-CaPLA

Newsletter semestrielle :
1ère de l’année destinée à plus de 200 correspondants
2ème de l’année destinée aux équipes oncogénétique

Des formations régionales : 
professionnels et personnes dédiées

Élaboration d’un logo



• 1er bilan de fonctionnement du dispositif CaPLA
– Adéquation entre nombre de personnes incluses (130 en 1 an) et estimations 

initiales (100-150 nouveaux porteurs de mutation identifiés par an)  forte 
implication des équipes d’oncogénétique

– Forte participation des médecins correspondants  Succès de l’axe de relance 
choisi vers les médecins correspondants

– Rôle du RCA fort  construction du dispositif (organisation, documents), logiciel, 
cellule de coordination, communication

• Perspectives
– Informatique

• Mise en production du logiciel DiCaPLA
• Utilisation de la MSSanté pour l’envoi et la réception des courriers

– Qualité du suivi 
• Courrier de sensibilisation des professionnels aux recommandations 2017 

pour suivi sd sein-ovaire
• Groupe de travail régional pour élaboration/diffusion de critères qualité 

pour la réalisation des examens de suivi
• Annuaire régional ?

– Réflexion à mener sur l’articulation avec les structures de dépistage, le DCC

Conclusion



Merci de votre attention…

Consultation d’oncogénétique en Aquitaine

• Institut Bergonié : 
05 56 33 04 39 / 32 93 (Mmes E. GARBAY, F. GUTH)
- Dr Michel LONGY
- Dr Emmanuelle BAROUK-SIMONET
- Dr Virginie BUBIEN
05 47 30 60 55 (Mme F. LATRECH)
- Dr Claire SENECHAL-DAVIN

• CHU de Bordeaux : 
05 56 79 59 52 (Mme L. JAMEAU)
- Dr Julie TINAT 
- Dr Virginie BUBIEN (Oncogénétique Pédiatrique)

• CHU de Limoges : 05 55 05 63 96
- Dr Laurence VENAT-BOUVET
- Mme Lynda PERVIEUX (ARC)
- Dr Sandrine LAVAU-DENES

• Consultation avancée au CH de la Côte Basque à Bayonne : 
05 56 33 04 39 / 32 93 (Mmes E. GARBAY, F. GUTH)
- Dr Emmanuelle BAROUK-SIMONET

Conseil en génétique
• Institut Bergonié : 05 24 07 19 02

- Mme Eglantine JOLLY
- Mme Alice DENISE

• CHU de Bordeaux : 05 57 82 11 69
- Mme Virginie DORIAN

Consultation de suivi des personnes prédisposées

• Institut Bergonié : 05 47 30 60 55 (Mme F. LATRECH)
- Dr Anne FLOQUET
- Dr Claire SENECHAL-DAVIN
- Dr Yves BECOUARN

Laboratoire d’oncogénétique

• Institut Bergonié : 05 56 33 04 39 / 32 93
- Pr Nicolas SEVENET (Pharmacien biologiste)
- Mme Françoise BONNET (Ingénieur)
- Mme Natalie JONES (Ingénieur)
- Mmes B. GASTALDELLO, G. GENESTE, D. 
LAFON et M J. DOCHE (Techniciens)
- Mme Jennifer CHIRON (Bioinformaticienne)

Réseau de Cancérologie d’Aquitaine
• RCA : 05 56 33 32 99 / 32 05

- Dr Véronique Bousser (Médecin Santé 
publique)

- Mme Valérie Dumora (Assistante)
- M Fabrice Laborde (Informaticien)

Entretien Psychologique
- Mmes M. Barrault et V. Boussard (I Bergonié)    
- Mme E. Toussaint (CHU Bdx)









Procédure de relance
Date prévue de l’examen

Relance auprès des personnes dédiées CaPLA dans chaque centre

Relance courrier auprès des médecins correspondants

Relance téléphonique auprès du médecin responsable de l’examen et/ou auprès 
du médecin traitant

1ère relance courrier auprès de la personne incluse

2ème relance courrier auprès de la personne incluse

Nouveau cycle de relance avant sortie du dispositif (= perdu de vue)

Examens non soumis à relance : Examens cliniques, échographie pelvienne
Cas particulier suivi gynéco : examens radiologiques du groupe « échographie mammaire, 
mammographie, IRM mammaire » Pas de relance des autres examens si un examen du groupe réalisé

+ 1 mois

Dès information

+ 1 mois

+ 1 mois

+ 2 mois

+ 1 an



Le cancer est une maladie toujours génétique mais 
rarement héréditaire
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Dans la majorité des cas,
c’est « l’environnement » qui est 
responsable …
 Evènements somatiques 
 Cancer sporadique

Dans la minorité des cas (5 à 10% des cas),
une mutation est présente dès la conception 
au niveau d’un ovule ou d’un spermatozoïde 
 Evènement constitutionnel
 Cancer héréditaire ou Prédisposition héréditaire au Cancer

H. Sobol, DU Oncogénétique Marseille

Car il résulte de l’accumulation dans une cellule de mutations qui touchent des 
gènes contrôlant la prolifération cellulaire 



Quand y penser ?

 Récurrence familiale de cancers dans une même branche parentale (au 
moins 3 cas pour les K fréquents; au moins 2 cas pour les K rares)

 Age de survenue précoce

 Tumeurs primitives multiples (ex : sein et ovaire)

 Tumeurs bilatérales, multifocales (ex : K rein)

 Certains types histologiques (CMT et mutation RET)

 Manifestations phénotypiques associées (Macrocéphalie et Cowden)

Prédisposition héréditaire au cancer



Syndrome Sein - Ovaire

• Prédisposition au cancer du sein et de l’ovaire la 
plus fréquemment identifiée

• Fréquence estimée: 1/500 femmes

• Transmission autosomique dominante

• Mutation constitutionnelle des gènes BRCA1 et 
BRCA2



 Réparation des cassures  
double brin de l’ADN par 
Recombinaison Homologue

Gènes suppresseurs de tumeur

 Intérêt thérapeutique ++
- Sels de platine
- Anti-PARP



Mutation BRCA : Risque tumoral et Prise en charge

• Expose à une majoration des risques tumoraux mammaires et ovariens

 BRCA1 : KS 57% et KO 40% à 70 ans
 BRCA2 : KS 49% et KO 18% à 70 ans

• Variabilité du risque inter et intrafamiliale (Etude GEMO)

• Justifie la mise en place d’une prise en charge adaptée

 Recommandations Institut National du Cancer (INCa) – Avril 2009

(Chen et al, JCO 2007)



Surveillance mammaire :
- Palpation mammaire 2x/an, dès 20 ans
- Mammo, Echo, IRM mammaires 1x/an, 
dès 30 ans

Surveillance ovarienne :
Ex clinique gynécologique et EPEV 
1x/an, dès 35 ans

Efficacité du dépistage par IRM :
- Sensibilité augmentée / mammographie 
(Warner et al, JAMA 2004)
- Diminue de 70% incidence de K avancé 
(Warner et al, JCO 2011)
- Diminue le risque de K de l’intervalle de 50 
à 10% (Plevritis et al, JAMA 2006)

Chirurgie prophylactique : 
mammaire et ovarienne



Place des chirurgies préventives 

 L’annexectomie prophylactique :

• Recommandée car dépistage KO non efficace
• Après concertation pluridisciplinaire + consultation psy + délai de réflexion

• Diminue KO 90% (Domchek et al, Lancet oncol 2006)
• Diminue KS 50% (Kauff et al, JCO 2008)

 la mastectomie prophylactique :

• Risque de KS controlatéral élevé (30 à 50% selon les études : Haffty et al, Lancet 2002; 
Metcalfe et al, BJC, 2011; Graeser et al, JCO, 2009)

• Alternative à la surveillance mammaire car dépistage par IRM efficace
• Après concertation pluridisciplinaire + consultation psy (couple++) + délai de réflexion

• Diminue KS > 90% (Rebbeck et al, JCO 2004; Domchek et al, JAMA 2010)

• Acceptabilité difficile
• 36 à 50% des femmes choisissent la MP aux USA vs <10% en France (Cohorte GENEPSO)



Recommandations INCa BRCA1/2 2017



Recommandations INCa BRCA1/2 2017



Le Syndrome de Lynch

• Prédisposition au cancer colorectal la 
plus fréquemment identifiée

• 3 à 5% des CCR (1% pour la PAF)

• Transmission autosomique dominante

• Mutation constitutionnelle des gènes 
MMR : MLH1 et MSH2++ puis MSH6 et 
PMS2

• « DNA Mismatch Repair » : Complexe 
multiprotéique de réparation des 
mésappariements de l’ADN 



Syndrome de LYNCH et phénotype tumoral

Normal
Tumeur MSI

• Amélioration du dépistage du Syndrome de Lynch : 

Indication d’un test RER  Pour tout CCR < 60 ans

 Quelque soit l’histoire familiale

• Immunohistochimie :

 Perte MLH1/PMS2 ou MSH2/MSH6

• Biologie moléculaire :

 Instabilité des microsatellites (MSI)

 Microsatellites = séquences répétées dans le génome 
humain  sujettes à des erreurs d’appariement de 
nucléotides au cours de la réplication de l’ADN

 Lynch = Défaut de réparation des mésappariements 
de l’ADN MSI

Phénotype RER positif



Mutation MMR : Risque tumoral et Prise en charge

• Expose à une majoration des risques tumoraux essentiellement colorectal et 
endométrial : 

 50 % KCR à 70 ans
 40-50 % K Endomètre à 70 ans

• Mais également à d’autres cancers :
 10-20 % K Ovaire à 70 ans
 6 % K Gastrique (MLH1)
 < 3 % pour les autres localisations 

• Justifie la mise en place d’une surveillance adaptée
 Recommandations Institut National du Cancer (INCa) – Avril 2009

(Bonadona et al, JAMA 2011 (Etude ERISCAM)) 

(Bonadona et al, JAMA 2011 (Etude ERISCAM)) 



Surveillance digestive :
- Coloscopie avec chromoendoscopie
tous les 2 ans dès 20 ans
- FOGD tous les 4 ans 
Améliore la survie +++ 
(Jarvinen et al, J Clin Oncol ,2009)

Surveillance utéro-ovarienne :
Ex clinique gynécologique et EPEV 1x/an 
dès 30 ans
+/- biopsie endométriales

Chirurgie prophylactique :
Hystérectomie totale (avec ovariectomie) 
à partir de l’âge de la ménopause
Après RCP, Cs psy et délai de réflexion



Effectif Colorectal 
cancer

Décés CRC

Suivi 
coloscopique

129 14 (11%) 3 (2%)

Refus du suivi 
coloscopique

49 13 (27%) 3 (12%)

178 sujets : mutation MLH1 p.Gln510* 

Stupart et al. Colorectal dis. 2009;11:126-130

Efficacité de la prise en charge coloscopique
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