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l. Introduction :
Le rétinoblastome (RB) est une tumeur maligne développée a partir des cellules jeunes
de la rétine appelées rétinocytes. C’est un cancer qui touche préférentiellement le
nourrisson et le jeune enfant. Il résulte de I’inactivation biallélique du gene suppresseur
de tumeur RB1[1].
Chaqgue année, plus de 8.000 nouveaux enfants sont affectés par le RB dans le monde.
Parmi ces 8.000 enfants, plusieurs milliers décédent encore aujourd’hui dans les pays en
développement a cause du retard diagnostic et/ou du manque d’acces aux soins de santé
adaptés [2]. Sa fréquence observée en Europe et en Amérique varie entre 1/15000 et
1/24000 naissances.
Au Sénegal, on compte en consultation hospitaliere 15 cas pour 1000 consultants [3]. Au
Maroc, son incidence est estimée a 50 nouveaux cas par an dont la plupart sont des formes
sporadiques [4].
Au Mali dans une étude faite sur les tumeurs orbito-oculaires a I’'1.O.T. A a propos de 130
cas, le RB a été la tumeur maligne la plus fréquente, 28 cas soit 21 ,54% [5].
Dans une étude faite entre 2005-2007 au Mali par Togo. B et al du CHU Gabriel Tourg,
le RB a représenté 33,1% de toutes les tumeurs solides et a occupé la seconde place dans
la fréquence apres les lymphomes malins non hodgkiniens qui ont représenté 39,7%.
L’age médian des patients €tait de 4,2 ans, les gar¢ons étaient les plus affectés avec un
sexe ratio de 2 /1 [6].
Les deux symptomes révélateurs d’un RB les plus fréquents sont la leucocorie et le
strabisme. La rubéose de I’iris, un hypopyon, un hyphéme, une buphtalmie, une cellulite
orbitale et une exophtalmie sont d’autres signes qui peuvent également étre observes a
des stades évolués [7].
L’examen du fond d’ceil sous anesthésie générale permet de faire le diagnostic. Cet
examen peut étre complété par une TDM ou une IRM et une échographie oculaire.
Le RB se présente essentiellement sous trois formes :
- Intraoculaire
- Extra oculaire
- Trilatérale

Les deux premiéres formes peuvent étre unilatérales ou bilatérale.

Mémoire de Speécialisation de Pédiatrie Dr Lassina Mariko 1
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Les moyens thérapeutiques du RB sont de plus en plus performants et peuvent se
combiner. Il s’agit essentiellement :

- La chirurgie mutilante (énucléation)

- La chimiothérapie conventionnelle

- La chimiothérapie haute dose

- Laradiothérapie

- Thermothérapie

- Thermo-chimiothérapie

- Cryothérapie

- Curiethérapie

- La chimiothérapie intra artérielle

Les indications des différents types de traitements dependent de la taille de la tumeur, du
nombre des foyers et de I’extension tumorale.

Dans les pays développes, le taux de survie des formes précoces du RB, avoisine 98%
[8].

En Afrique subsaharienne, la prise en charge multicentrique du RB s’organise dans le
cadre du GFAOP. Des centres de prise en charge se consolident au Mali, Sénegal, cote

d’ivoire, Madagascar et en république démocratique du Congo [9].

Le rétinoblastome dans sa forme trilatérale (RBT) est un cancer rare. Il s’agit d’un
rétinoblastome héréditaire, survenant dans la premiere année de vie, caractérisé par une
localisation oculaire le plus souvent bilatérale associée a une localisation intracranienne
neuroectodermique d’origine primitive. La localisation intracranienne, dont le diagnostic

est strictement radiologique, est a 1’origine du pronostic sévére de cette affection [10].

La chimiothérapie métronomique est I’administration fréquente de chimiothérapie a des
doses inferieures a la dose maximale tolérée et sans interruption prolongée sans
médicament. Etant donné que des médicaments chimio thérapeutiques non brevetés

peuvent étre utilises et compte tenu du faible profil de toxicité de cette approche [11].

AuMaliiln’y a pas eu d’étude sur TRB. Ce travail permettra d’étudier les caractéristiques
cliniques, radiologiques, évolutives et pronostiques séveres du TRB chez I’enfant a I’unité

d’oncologie pédiatrique du CHU Gabriel Toure.

Mémoire de Speécialisation de Pédiatrie Dr Lassina Mariko 2
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1. OBJECTIFS
2.1. Objectif général
» Etudier les caractéristiques cliniques, radiologiques, évolutives et
pronostiques séveres du rétinoblastome trilatéral chez 1’enfant a 1’unité
d’oncologie pédiatrique du CHU Gabriel Toure.
2.2. Objectifs spécifiques
» Décrire les caracteristiques cliniques du rétinoblastome trilatéral.
> Décrire les aspects radiologiques du rétinoblastome trilatéral.
> Evaluer les caractéristiqgues évolutives et pronostiques seévéres du
rétinoblastome trilatéral.

» Déterminer le devenir des patients traités du retinoblastome trilateral.

Mémoire de Spécialisation de Pédiatrie Dr Lassina Mariko 4
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1. METHODOLOGIE
3.1. Type d’étude
Il s’est agi d’une étude rétrospective.
3.2.  Période d’étude
Notre étude s’est étendue sur une période de 19 ans, allant du 1° janvier 2005 au 31
décembre 2023.
3.3. Population d’étude
Les enfants agés de 0 al5ans admis pour rétinoblastome trilatéral a I’unité d’oncologie
pédiatrique du CHU-GT.
3.4. Critéres d’inclusion
Nous avons inclus dans notre étude, les dossiers traités pour rétinoblastome trilatéral de
2005-2023.
3.5.  Criteres de non inclusion
N’ont pas €té inclus dans notre étude,

- Les dossiers incomplets.

3.6.  Protocole de chimiothérapie métronomique

”““m“..!......! ** **** CYCLE n*l
S1 52 S3 S4 S5 S6 S7

l l CYCLES

200000000000000000000 S s wlls sl slls slls | yltérieurs
50 S10 S11 S12 813 514 515

Début de chaque cycle :1000 PN/mm?, 100.000 PQT/mm’, Hb =09g/dL
Poursuite du traitement pendant 6 mois
I semaine de repos entre chaque cycle

i Methotrexste 1Smpin 20semaine PO pdt3 3 i“;;'lll:,"g}‘mqmme

[ Cychphophamide Imgimdjosr PO pdt 3 semaines *BEL deq0 usde creatmimie 10015 jours
*Evaluation fumorsle tons les deus cycles

* 5i toxicité hémato swpérienr grade I ; =50
{endoxan)

+5i foicibé ALAT on ASAT XN ;-4
{mixy

l ineristine (1.2 mgm? ) dose Max 2mg
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3.7. Collectes des données.

Les données ont été colligées a partir des dossiers cliniques et I’enquéte menée aupres

des parents a travers I’appel téléphonique. Les informations ont été reportées sur une fiche

d’enquéte individuelle.

3.8. Variables étudiées

Variables “Modalités

Fréquence Nombre de cas

Caractéristiques sociodémographiques

Age Age en mois

Sexe Masculin, Féminin

Ethnie Bambara, Bozo, Dafing, Dogon, Malinké,

Peulh, Soninké, Sonrai, Tamashek

Reégion de provenance

Bamako, Région, Hors Mali

Données cliniques

Antécédents

Familiaux

Signes initiaux

Leucocorie,Buphtalmie, masse extériorisée,
protrusion du globe oculaire, strabisme

Signes cliniques ophtalmologiques

Leucocorie,Buphtalmie, masse extériorisée,
protrusion du globe oculaire, strabisme

Fond d’ceil

Sous AG et sans AG

Classification ABCD

Taille lésions en DP au FO

Données paracliniques

Echographie

Calcification

TDM

Extension orbitaire, cérébrale

IRM

Extension orbitaire, cérébrale

Données thérapeutiques

Chimiothérapie

Cures, toxicité, durée du traitement

Evolution

Devenir

Vivant, décédé

Caractéristiques des patients

Age, sexe, année d’admission, durée de
survie, lésion stable ou progression, décés

Revue de la littérature

Auteurs, pays, annee, nombre de patients,
latéralité RB, traitement recu, temps recul
aprés traitement, nombre de patients ayant
terminés le suivi, taux de survie, taux de décés

3.9. Analyse et saisie des données.

L’analyse des données a été effectuée avec le logiciel SPSS version 21. La saisie des

données, les tableaux, les textes et les graphiques ont été congus a partir du logiciel Word

2016 et Excel 2016 de Microsoft.

Mémoire de Speécialisation de Pédiatrie
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3.10. Moteurs de recherche utilisé

Google

3.11. Sites de recherches utilisés

Pub Med, google scholar, science direct, medline

3.12. Termes de recherche.

- Rétinoblastoma, retinoblastome

- Rétinoblastome trilatéral, trilateral Retinoblastoma, pinéaloblastome,

pinealoblastoma

3.13. Ethique et confidentialité.
Les parents ont été appelés pour leur expliquer nos objectifs et le caractere confidentiel
de notre étude. Ceci dans le souci de respecter la confidentialité et la protection des

données personnelles de 1’enfant.
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RESULTATS
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IV. Résultats
Vingt patients (n=20) ont été inclus sur un total de 679 d’hospitalisations de RB et 2632
de tous les cancers. La fréquence du rétinoblastome trilatéral parmi les cas de
rétinoblastome a été de 3%. Le rétinoblastome trilatéral a représenté 1% des cancers
répertoriés dans le service d’oncologie pédiatrique.

1. Données socio démographiques

Tableau I : Répartition des patients selon 1’age.

Tranches d’Age Effectifs Pourcentage(%o)
0-24 mois 4 20
25-36 mois 8 40
37-48 mois 6 30
49-60 mois 2 10
Total 20 100

L’age moyen était de 35,2 mois et la tranche d’age de 25 a 36 mois (n=8) était la plus
représentée.

Figure 1 : Répartition des patients selon le sexe.

= Féminin
= Masculin

Le sex- ratio a été de 1.8. (M=13 ; F=7)
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Tableau Il : Répartition des patients selon 1’ethnie.

Ethnie Effectifs Pourcentage(%)
Bambara 2 10
Bozo 2 10
Dafing 1 5
Dogon 1 5
Malinké 2 10
Peulh 8 40
Soninké 2 10
Sonrhai 1 5
Tamashek 1 5
Total 20 100

L’ethnie peulh était majoritaire soit 40%.

Tableau 111 : Répartition des patients selon la région de provenance.
Provenance Effectif Pourcentage %
Bamako 12 60
Bougouni 1

Burkina Faso 1

Cote d’Ivoire 1

Dioila 1 5
Kayes 2 10
Koulikoro 1 5
Mopti 1 5
Total 20 100

La majorité des patients provenait de Bamako soit 60%.
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2. Données cliniques

Tableau 1V : Répartition des patients selon les signes initiaux.

Signes initiaux Effectifs Pourcentage(%)
Buphtalmie unilatérale, Protrusion du globe 2 10
oculaire
Leucocorie bilatérale 2 10
Leucocorie unilatérale 6 30
Buphtalmie unilatérale 5 25
Leucocorie unilatérale, Buphtalmie 2 10
unilatérale
Leuco Corie unilatérale, buphtalmie 2 10
unilatérale, Vomissement
Leucocorie unilatérale, Protrusion du globe 1 5

oculaire, Masse oculaire extériorisée
Total 20 100

La leucocorie unilatérale a été le signe initial le plus fréquent soit 30% suivi de la

buphtalmie unilatérale soit 25%.
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Tableau Il1: Répartition des patients selon les signes cliniques ophtalmologiques
présentant a I’admission de 1’ceil gauche.

Signes cliniques présentant a I’admission I’ceil gauche Effectifs Pourcentage(%)
Buphtalmie, Masse extériorisée 8 40
Buphtalmie, Protrusion du globe oculaire 2 10
Leucocorie 1 5
Leucocorie, Buphtalmie 3 15
Leucocorie, Buphtalmie, Masse extériorisée 1 5
Leucocorie, Masse extériorisee 1 5
Leucocorie, Protrusion du globe oculaire, Masse 1 5
oculaire extériorisee
Leucocorie, Protrusion du globe oculaire, Masse 1 5
extériorisée
Protrusion du globe oculaire 2 10
Total 20 100

La buphtalmie et la masse extériorisée ont été les signes cliniques les plus fréquent a

I’admission de I’ceil gauche soit 40%.
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Tableau VI : Répartition des patients selon les signes cliniques ophtalmologiques a

I’admission de 1’ceil droit.

Signes cliniques présentant a I’admission 1’ceil droit Effectifs Pourcentage (%)
Buphtalmie, Masse extériorisée 8 40
Leucocorie 1 5
Leucocorie, Buphtalmie 2 10
Leucocorie, Buphtalmie, Protrusion du globe 2 10
oculaire
Leucocorie, Masse extériorisee 2 10
Leucocorie, Protrusion du globe oculaire, Masse 2 10
extériorisée
Protrusion du globe oculaire 1 5
Strabisme, Protrusion du globe oculaire, Masse 2 10
extériorisée
Total 20 100

La buphtalmie et la masse extériorisee de 1’ceil droit ont éte les signes les plus fréquents

a I’admission soit 40%.

Figure 2 : Répartition des patients selon le fond d’ceil réalisé sous anesthésie générale.

FO sous AG
i {0)74

FO sans AG
90%

Le fond d’ceil a été réalisé sous anesthésie générale chez 10% des patients.
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Figure 3 : Répartition des patients selon la classification ABCDE de I’ceil droit.

Methode de ABCDE Oeil Droit
80%

70%
60%
50%
40%
30%

20%

| I I

0%
A B C D E

La classification B était majoritaire de I’ceil droit soit 70%.

Figure 4 : Répartition des patients selon la classification ABCDE de I’eil gauche.

Methode de ABCDE Oeil gauche
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

10%
0% L L
B C E

La classification B de I’ceil gauche était majoritaire soit 85%.
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Figure 5 : Répartition des patients selon la classification TNM de la tumeur de 1’ceil

droit.

90% Classification TNM Oeil Droit

80%
70%
60%
50%
40%
30%

20%
0%

Ctd Inconnu

La classification cT4 représentait 20% de 1’ceil droit.

Figure 6 : Répartition des patients selon la classification TNM de la tumeur de 1’ceil

Classification TNM oeil gauche
100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%
e 1N
Ct4 Inconnu

gauche.

La classification cT4 représentait 10% de I’ceil gauche.
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Figure 7 : Répartition des patients selon les antécédents des cas de RB dans la famille.

antecedents de RB dans la famille

= OUl
= NON

Quatre-vingt-cing pourcents des patients avaient un antécédent de RB.

Figure 8 : Répartition des patients selon les personnes atteintes du RB dans la famille.

personnes atteintes de RB dans la famille

3 freres
5%

m 3 fréres
® Non précisé

Non précisé
95%

Les personnes atteintes du RB dans la méme famille représentaient 5%.
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3. Imagerie

Figure 9 : Répartition des patients selon I’échographie oculaire.

Echographie oculaire

= OUl
= NON

Les patients qui n’ont pas réalisé 1’échographie oculaire représentaient 98%.

Figure 10 : Répartition des patients selon le résultat de 1’échographie oculaire

Présence de calcification

mQOUI
H NON

Les patients présentant une calcification a I’échographie représentaient 5%.
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Tableau IVII : Répartition des patients selon le résultat de la TDM (atteinte pinéale et

suprasellaire).

Résultats de la TDM Effectif Pourcentage (%o)
Atteinte pinéale 13 65
Atteinte suprasellaire 5 25
Atteinte pinéale + atteinte 2 10
sellaire

L’atteinte pinéale représentait 65% et suprasellaire 25%.

Tableau VII : Répartition des patients selon le résultat de la TDM (TRB + I’atteinte

des parties molles de I’orbite et nerf optique).

Résultat de la TDM Effectif Pourcentage (%)
TRB+atteinte  des  parties 12 60

molles de ’orbite

TRB+atteinte de nerf optique 8 40

Le rétinoblastome trilatéral plus I’atteinte des parties molles représentaient 60%.

Figure 11 : Répartition des patients selon IRM

IRM Orbitocérébrale

= QOUI
= NON

Les patients qui n’avaient pas réalis¢ IRM représentaient 95%.
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4. Données thérapeutiques
Figure 12: Répartition des patients selon le traitement par chimiothérapie

métronomique

Les patients ayant recus le traitement par chimio métronomique représentaient 95%.
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Tableau IX : Caractéristiques des effets secondaires de la chimiothérapie palliative (toxicité du traitement).

Numero patient Date de début du traitement = Délai de suivi (durée mois) Toxicité du traitement
1 07/12/2016 2 mois Anémie
2 23/10/2018 1 mois Anémie

Thrombopénie

3 06/122018 1 mois Anemie
Neutropenie

Creatinenimie :24 umol/I

4 11/06/2015 2 mois Nauseées
5 05/10/2020 1 mois Aucune
6 27/05/2015 1 mois Aucune
7 03/12/2018 1 mois 3 vomissements par jour
8 01/02/2019 1 mois Aucune
9 22/03/2011 1 mois Aucune
10 18/03/2013 1 jours Aucune
11 13/10/2011 3 mois Aucune
12 09/09/2020 1 jours Aucune
13 14/10/2019 3 mois Anemie

Neutropenie
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14 08/01/2013 1 mois Aucune

15 08/05/2020 2 Mois Aucune

16 28/03/2022 3 mois Anemie
Neutropenie

17 09/03/2015 2 mMois Aucune

18 23/01/2014 3 mois Aucune

19 16/08/2017 3 mois Aucune

20 15/03/2011 2 Mois 2 vomissements
Tachycardie
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5. Evolution

Figure 13 : Répartition des patients selon le devenir.

DEVENIR DES PATIENTS

Vivant
0%

Décedé
100%

Tous les patients sont décédés.
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Tableau X :

Caractéristiques des patients

Numéro Année d’admission Durée de suivi Etat tumoral Devenir

Patient
1 24 mois masculin 07/12/2016 2 mois Progression intracranienne décédé
2 48 mois masculin 23/10/2018 1 mois Progression intracranienne décédé
3 36 mois féminin 06/12/2018 1 mois Progression intracranienne décédé
4 36 mois féminin 11/06/2015 2 mois Progression intracranienne décédé
5 32 mois masculin 05/10/2020 1 mois Progression intra cranienne Décédé
6 48 mois masculin 27/05/2015 1 mois Progression intracranienne décédé
7 36 mois féeminin 03/12/2018 1 mois Progression intra cranienne decédé
8 21 mois féeminin 01/02/2019 1 mois Progression intracranienne décédé
9 48 mois masculin 22/03/2011 1 mois Progression intracranienne decéde
10 48 mois féminin 18/03/2013 1 jours Progression intra cranienne decédé
11 36 mois masculin 13/10/2011 3 mois Progression intracranienne decéde
12 60 mois masculin 09/09/2020 1 jours Progression intracranienne decéde
13 24 mois masculin 14/10/2019 3 mois Progression intracranienne decéde
14 60 mois masculin 08/01/2013 1 mois Progression intracranienne decédé
15 36 mois féeminin 08/05/2020 2 mois Progression intracranienne Décédé
16 32 mois masculin 28/03/2022 3 mois Progression intracranienne Décédé
17 30 mois féminin 09/03/2015 2 Mois Progression intracranienne Decedé
18 48 mois masculin 23/01/2014 3 mois Progression intracranienne Decedé
19 24 mois masculin 16/08/2017 3 mois Progression intracranienne Decedé
20 48 mois masculin 15/03/2011 2 Mois Progression intracranienne Decedé
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6. Revue de la littérature

Tableau VII : Revue de la littérature

Auteurs Nombre  Latéralit Traitement recu ou Temps Nombre Taux de Taux de
de é RB protocole recul aprés = de patients | survie déces
patients traitement | ayant

terminé le
suivi

Bader JL, et al Turquie 1982 | 11 cas trilatéral | Non applicable Non Non Non Non

applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e
Dudgeon J, et coll. | Royaume- | 1983 | 02 cas trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
Uni applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e
Brownstein S, et | Canada 1984 | 02 cas trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
coll. applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e

Meadows A Finlande 1986 | Non trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
applicabl applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e e

SR Pesin, et al Brésil 1989 | 07 cas trilatéral | Non applicable Non 02 00% 100%

applicable

Lueder GT, et al Etats Unis | 1991 | 04 cas trilatéral | Non applicable Non 00 00% 100%

applicable

Blach LE, et al Etats Unis | 1994 | 06 cas trilatéral | Non applicable Non Non 00% 100%

applicable | applicable

P De Potter, etal | Brésil 1994 | 13 cas trilatéral | Non applicable Non 01 8% 92%

applicable
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Santos Batista RN, | Brésil 1994 | 01 cas trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
et al applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e
Amoaku WM, et al | Royaume 1996 | 05 cas trilatéral | Non applicable 15 mois Non 40% 60%
Uni applicable
Bagley L J, et coll. | Etats Unis | 1996 | 10 cas trilatéral | Non applicable Non Non 00% 100%
applicable | applicable
Skulski M, et coll. | Etats Unis | 1997 | 01 cas trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e
Kivela T, et al Finlande 1999 | 101 cas | trilatéral | Non applicable 9 mois 27 27% 73%
Duncan JL, et al Etats Unis | 2001 | 03 cas trilatéral 9 mois 01 34% 66%
Mouratova T Ouzbekista | 2003 | Non trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
n applicabl applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e e
Provenzale JM, et | Etats Unis | 2004 | 08 cas trilatéral | Non applicable 17 mois Non Non Non
al applicable | applicabl | applicabl
e e
Mouratova T Ouzbeékista | 2005 | Non trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
n applicabl applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e e
Popovic MB, et | Suisse 2006 | 172 cas trilatéral | Non applicable 41 mois Non Non Non
coll. applicable | applicabl | applicabl
e e
Antoneli CBG, et | Bresil 2007 | 04 cas trilatéral | Non applicable 12 mois 00 00% 100%
al
Kivela T Finlande 2009 | Non trilatéral | Non applicable 17 mois Non 92% 8%
applicabl applicable
e
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Dunkel 1J, et coll. | Etats Unis | 2010 | 13 cas trilatéral | Vincristine, Non Non Non Non
Cisplatine, applicable | applicable | applicabl | applicabl
Cyclophosphamide, e e
etoposide
Jurkiewicz E, et al | Pologne 2010 | 03 cas trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e
Wright KD, etal | Etats Unis | 2010 | 01 cas trilatéral | Vincristine, 35 mois 01 100% 00%
Cisplatine,
Cyclophosphamide,
etoposide
Limn YS, et al Malaisie 2011 | 02 cas trilatéral | Non applicable 8 mois Non 00% 100%
applicable
Ramasubramanian | Etats Unis | 2013 | 34 cas trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
, et coll. applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e
De Jong MC, et al | Pays Bas 2014 | 01 cas trilatéral | Vincristine, 32 mois 01 100% 00%
Cisplatine,
Cyclophosphamide,
etoposide
De Loris MA, et al | Italie 2014 | 01 cas trilatéral | Cyclophosphamide, | 80 mois 01 100% 00%
Vincristine,
Carboplatine,
Méthotrexate,
Vepeside
De Jong MC, et | Pays Bas 2015 | 100 cas trilatéral | Non applicable Non Non Non Non
col applicable | applicable | applicabl | applicabl
e e
Yamanaka R, et al | Japon 2019 | 211 cas trilatéral | Non applicable Non 12 15,7% 84,3%
applicable
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Notre étude
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COMMENTAIRES ET
DISCUSSION
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V. COMMENTAIRES ET DISCUSSION
Limites
Notre étude sur le rétinoblastome trilatéral comporte des limites, liées au caractere
rétrospectif de 1’étude. En effet, nos données ont été collectées exclusivement a partir
des dossiers d’hospitalisation. En absence d’un systeme informatique sur I’archivage,
les dossiers sont en général mal tenus, et incomplets. Ainsi certaines données n’ont pas
pu étre €lucidées (I’observance du traitement et le suivi du malade). Malgré ces limites,
nos résultats peuvent étre discutés avec ceux de certains auteurs.
2. Fréquence :
Cette ¢tude s’inscrit dans le souci de contribuer a une meilleure connaissance du
rétinoblastome trilatéral de I’enfant, en s’intéressant aux aspects €pidémiologiques,
cliniques, radiologiques évolutives et pronostiques. Pendant la période d’étude nous
avons pu colliger 20 cas du rétinoblastome trilatéral dont la fréquence parmi le RB a
été de 3% et a représenté 1% des cancers répertoriés dans le service d’oncologie
pediatrique. Ces résultats sont supérieurs a ceux rapporte par X Fang, et al [10] qui
est de 0,4%. Dans une série de 107 patients atteints du RB De loris et al [31] ont trouvé
une fréquence de 2,8%.
3. Données sociodémographiques
3.1. Age
Le rétinoblastome trilatéral peut survenir a tout &ge mais, les enfants de
25 a 36 mois étaient majoritaires dans notre étude (40%) avec 1’age moyen de 35,2 mois.
Ce résultat est supérieur a ceux rapportés par De loris, et al [10] (age: 10 mois) et proche
au résultat rapporté par M Provenzale, et al [39] (age : 26 mois). Cela pourrait
s’expliquer par la survenue précoce du RB uni ou bilatéral chez I’enfant.
3.2. Sexe

Nous avons constaté une prédominance masculine dans notre étude, avec un sex- ratio

de 1,8. A I’aide d’une revue systématique de la littérature en Finlande Kivela T et al

[16]. Les données de 106 enfants ont été utilisées dans une méta-analyse comprenant

les distributions de fréquence et courbes de survie de Kaplan Meier. TRb n’a montré

aucune prédilection sexuelle.

4. Données cliniques

Mémoire de Spécialisation de Pédiatrie ~ Dr Lassina Mariko 31



Rétinoblastome trilatéral a I’unité d’oncologie pédiatrique du CHU GT et revue de la
littérature

a. Antécédents
Le TRB est un syndrome consistant en un rétinoblastome héreditaire unilatéral ou
bilatéral associé a une tumeur neuroblastique intracranienne. Dans notre série 85 %
des patients avaient un antécédent familial de rétinoblastome. Ce résultat est supérieur
a ceux rapportés par Amoaku et al [32] et par Antoneli et al [35] qui avaient trouvé
respectivement que 25% et 50% des cas. Cela témoignant ainsi la place
prépondérante de 1’hérédité dans la survenue de TRB.

b. Les signes initiaux
Dans notre étude, la leucocorie unilatérale et la buphtalmie unilatérale ont été les
signes initiaux les plus fréquents (30%6) et (25%). La buphtalmie et masse extériorisée
¢taient les manifestations cliniques les plus fréquentes de 1’ceil gauche (40%) et
(40%) de Pceil droit.
Santos Batistant RN et al [21] a travers 1’évaluation clinique d’un cas de TRB chez
un enfant ont trouvé I’exophtalmie plus marquée a I’ceil gauche comme signe initial.

5. Données paracliniques
L’IRM est I’examen de premiére intention. En Afrique sub-saharienne la réalisation
de I’'IRM pose souvent probléme vu son cout élevé qui sera supplantée par TDM qui
permet de dépister I’atteinte de la glande pinéale et la région suprasellaire.
Dans notre étude IRM était realisée dans 5%.
(100%) de nos patients ont bénéfici¢é d’une TDM orbito cérébrale, 65% présentait
une atteinte pinéale, 25% d’atteinte suprasellaire, 10% d’atteinte pinéale plus
suprasellaire. Le rétinoblastome trilatéral plus atteinte des parties molles avaient

représenté 60% et 40% d’atteinte des nerfs optiques.

Mémoire de Spécialisation de Pédiatrie ~ Dr Lassina Mariko 32



Rétinoblastome trilatéral a I’unité d’oncologie pédiatrique du CHU GT et revue de la

littérature

Dans la série de De loris et al [31] 100% des patients ont réalisé L’IRM, qui avait

révélé la présence de lésions de la glande pinéale 9% et 6,5% considérés comme

kystes pineaux bénins.

post

Coupe sagittale d’une IRM séquence T1 inject¢é montrant la tumeur de la glande

pinéale

Mémoire de Spécialisation de Pédiatrie ~ Dr Lassina Mariko

33



Rétinoblastome trilatéral a I’unité d’oncologie pédiatrique du CHU GT et revue de la
littérature

Ant

Gauche

Coupe axiale d’une IRM séquence T1 injecté montrant la tumeur de la glande
pinéale
6- Donnees thérapeutiques
Les moyens thérapeutiques sont de plus en plus performants et peuvent se combiner :
La chirurgie mutilante (énucléation), la chimiothérapie conventionnelle, la
chimiothérapie haute dose, la radiothérapie, thermothérapie, thermo chimiothérapie,
cryothérapie, curiethérapie la chimiothérapie intra artérielle. La chimiothérapie doit
étre précoce. Plusieurs auteurs utilisent la vincristine, cisplatine,
cyclophosphamide, etoposide [18, 19, 42].
Dans notre étude la totalité de nos patients ont regus la chimiothérapie métronomique.
La vincristine, cyclophosphamide et méthotrexate ont été utilisées dans 100% des
cas.
De loris MA et al [31], ont utilisé les mémes molécules dans 100% des cas.
7- Evolution
Nous avons obtenu le déces dans 100% des cas, dans un contexte de progression
tumorale intracranienne.
Ce résultat était similaire a ceux rapportés par SR Pesin et al [13], Lueder GT et al
[38], Blach LE et al [27], Antoneli CBG et al [35], Limn YS et al [25] qui ont
trouvé 100%. Cela pourrait s’expliquer par le retard diagnostic.
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CONCLUSION
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VI. CONCLUSION
Malgré la rareté du rétinoblastome trilatéral, il faut y penser devant tout rétinoblastome

uni- ou bilatéral, quels que soient le stade de la tumeur et I’age de 1’enfant. Il s’agit
d’une tumeur hautement maligne, mais qui bénéficie actuellement de grands progres
thérapeutiques. Le pronostic est directement lié au dépistage et a la prise en charge

précoce.
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RECOMMANDATIONS
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VIl. Recommandations

Les résultats de la présente étude indiquent de formuler les recommandations suivantes :

Aux autorités sanitaires et politiques :

v Mettre en place un programme national de lutte contre les cancers au Mali.

v Encourager la formation des anatomopathologistes et des pédiatres oncologues par
I'octroi de bourses de spécialisation.

v Mise en place d’un systéme informatique pour ’archivage des dossiers médicaux.

Aux prestataires :

v" Promouvoir la prise en charge pluridisciplinaire des enfants cancéreux.

v' Référer précocement les cas suspects vers l'unité d'oncologie pédiatrique du CHU
Gabriel Toure.

v" Devant tout cas de Rb, demander une TDM orbitocerebrale ou IRM.

Aux parents :

v Amener I'enfant dans une structure de santé, si possible spécialisée dés l'apparition

d’une leucocorie ou d’un strabisme.
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ANNEXE

FICHE SIGNALETIQUE
NOM : MARIKO
PRENOM : LASSINA
TITRE DE MEMOIRE : Rétinoblastome trilatéral a I’unité d’oncologie pédiatrique
du Centre Hospitalier Universitaire Gabriel TOURE de Bamako (MALI) et revue de la
littérature.
ANNEE UNIVERSITAIRE : 2023-2024
LIEU DE SOUTENANCE : Faculté de Médecine et d’Odontostomatologie du point G
PAYS : MALI
LIEU DE DEPOT : Bibliothéque de la FMOS du MALI.
RESUME : Le rétinoblastome dans sa forme trilatérale (RBT) est un cancer rare. Il
s’agit d’un rétinoblastome héréditaire, survenant dans la premiére annee de vie,
caracterisé par une localisation oculaire le plus souvent bilatérale associée a une
localisation intracranienne neuroectodermique d’origine primitive. Il s’est agi d’une
étude rétrospective allant du 1° janvier 2005 au 31 déecembre 2023, soit une période de
19 ans et concernait les enfants agés de 0 al5ans admis pour rétinoblastome trilatéral a
I’'unité d’oncologie pédiatrique du CHU-GT. Les données ont été colligées a partir des
dossiers cliniques et I’enquéte menée aupres des parents a travers I’appel téléphonique.
Les informations ont été reportées sur une fiche d’enquéte individuelle. Pendant la
période d’étude nous avons pu colliger 20 cas du rétinoblastome trilatéral dont la
fréequence parmi le RB a été de 3% et a représenté 1% des cancers répertoriés dans
le service d’oncologie pédiatrique. Les enfants de
25 a 36 mois étaient majoritaires dans notre étude (40%). Le sexe masculin prédominait
avec un sex- ratio de 1,8. Un antécédent familial de rétinoblastome était présent chez
85% des patients. La leucocorie unilatérale et la buphtalmie unilatérale ont été les signes
initiaux les plus fréquents (30%) et (25%). A la TDM orbito cérebrale, 65% des
patients présentaient une atteinte pinéale, 25% d’atteinte suprasellaire, 10% d’atteinte
pinéale plus suprasellaire. Le rétinoblastome trilatéral plus atteinte des parties molles
avaient représenté 60% et 40% d’atteinte des nerfs optiques. La totalité de nos patients
ont recus la chimiothérapie palliative. Nous avons obtenu le déces dans 100% des cas.

MOTS CLES : Rétinoblastome, trilatéral, pédiatrie, chimiothérapie métronomique.
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Trilateral retinoblastoma at the pediatric oncology unit of the University Caponier
Center Gabriel Toure de Bamako (Mali) and review of literature.

Summary

Trilateral retinoblastoma is a rare cancer. It is characterized by an ocular localization, usually
bilateral, associated with an intracranial localization.

This was a retrospective study from January 1, 2005 to December 31, 2023, a period of 19 years,
involving children aged 0 to 15 years admitted for trilateral retinoblastoma at the pediatric
oncology unit of Gabriel Touré Hospital. Data were collected from clinical records. Information
was recorded on individual survey forms.

Twenty patients were included, representing 1% of all cancers identified in the pediatric oncology
department. Children aged 25 -36 months were in the majority in our study (40%). Males
predominated, with a sex ratio of 1.8. A family history of retinoblastoma was present in 85% of
patients. Unilateral leukocoria and unilateral buphthalmia were the most frequent initial signs
(30%) and (25%). On orbito-cerebral CT, 65% of patients showed pineal involvement, 25%
suprasellar involvement, 10% pineal plus suprasellar involvement. Trilateral retinoblastoma plus
soft-tissue involvement accounted for 60% and 40% of optic nerve involvement. All our patients
received palliative chemotherapy. The death rate was 100%.

Keywords: Retinoblastoma, trilateral, pediatrics, metronomic chemotherapy.
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Fiche d’enquéte

IDENTIFICATION

Numéro identification de ’enfant dans ’étude & ...t
(4 premieéres lettres du nom, 3 premiéres lettres du prénom, jour et mois de naissance)

Date des premiers symptémes : (Date : )

Symptémes initiaux :
Leucocorie unilatérale
Leucocorie bilatérale
Strabisme unilatéral
Strabisme bilatéral
Hétérochromie iridienne
Buphtalmie unilatérale
Buphtalmie bilatérale
Céphalées

Nausées /Vomissements
Nystagmus

Trouble de I’équilibre

ooooooooogoo

Signes cliniques présents a I’admission de 1’enfant (il droit : Trouble neurologique :
(Eil gauche Leucocorie - Nystagmus

Leucocorie St/ra/bisme o
Strabisme Hétérochromie iridienne

Hétérochromie iridienne Buphtalmie_ _
Buphtalmie Masse extériorisée

Masse extériorisée

ogoooao
ogoooao

Date du diagnostic par 1’ophtalmologiste de I’équipe (jj/mm/aaaa) : | | /||| | | _[|.......

BILAN INITIAL

Fond d’ceil :
O Sous prémédication
O Sous anesthésie générale
O Sans anesthésie ni prémédication

Classification ABCD :
Eil droit : Al B|_| Cl_| D|_| E|_|

il gauche :  A|_| B|_| Cl_| D|_| El_|

Classification TNM :
(Eil droit : cTx|_| CTO|__|cT1|_|cT2_| cT3|_| cT4|_|

(Eil gauche : cTx|_| CTO|__|cT1|_|cT2_| cT3|_| cT4|_|

Paramétres anthropométriques :

+» Poids en kg au diagnostic :
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< Taille en centimétre au diagnostic :
¢ Périmetre cranien en centimétre au diagnostic
N
«+ Etat nutritionnel (jugé sur le périmétre brachial PB ou le rapport P/T) :
O Etat nutritionnel normal
O Malnutrition aigué modérée (P/T< -2 DS)
O Malnutrition aigu sévere (P/T< - 3 DS)
Antécédent des cas de RB dans la famille ?
O Oui
O Non
Si oui, quelle (s) est (sont) la (les) personne (s) atteinte (5) :
O Peére O Autre:
O MEre
O Fréreouscur
Echographie oculaire ? Si oui, présence des calcifications ?
O Oui O Oui
O Non O Non
Scanner orbito-cérébral ? O TDM normale en dehors de la rétine
O Oui O Atteinte des parties molles de I'orbite a droite
O Non 0O Atteinte des parties molles de I'orbite & gauche
O Epaississement du nerf optique a droite
O Anomalie du nerf optique a gauche
O Calcifications a droite
O Calcifications a gauche
O Calcification pinéale
Si oui, résultats du scanner ? O De kyste
IRM orbito-cérébrale ? Si oui, résultat IRM ?
O Oui O
O Non O
O
BILAN D’EXTENSION
Ponction lombaire Si faite, résultats ?
O Non faite 0 Normale
Eait O Présence des cellules anormales.
O Faite O Faite mais résultats inconnus
Alphafoetoproteine
O Non faite
O Faite
Si faite, résultats
O Normale
O Elevée
O Faite mais résultats inconnus
Beta de I’hormone Chorionique gonadotrope
O Non faite
O Faite
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Si faite, résultats
O Normale
O Elevée
O Faite mais résultats inconnus

Exploration médullaire :
O Non faite
O Myélogramme
O Biopsie médullaire
Résultat d’exploration médullaire
O Normale
O Présence des cellules malignes
O Faite mais résultats inconnus

Forme du RB :
O Forme intra-oculaire trilatérale
O Forme extra-oculaire trilatérale

Inclusion de I’enfant dans ’étude :
O Oui
O Non

Si non, raison de non inclusion :

Atteinte ganglionnaire

Atteinte osseuse O Bilan d'extension ou locorégional (TDM)
Métastases médullaires incomplet

Meétastases autres IRM non faite

Refus de la famille Médicaments non disponibles

Suivi a priori impossible pour des raisons
familiales, sociales, géographiques

ooooad

ood

Si inclus, décision prise :

RB Trilatéral : traitement Chimiothérapie : Traitement chirurgical Radiothérapie
O Oui Oui Oui
O Non Non Non

CHIMIOTHERAPIE METRONOMIQUE

Numéro identification dans I'é¢tude de I’enfant dans I’étude @ ...,
(4 premieres lettres du nom, 3 premiéres lettres du prénom, jour et mois de naissance)

Chimiothérapie métronomique faite :
O Oui
O Non

Date début 1° cure de chimiothérapie métronomique (jj/mm/aaaa) : |__|__ [/l |_V__|_| ||

Type de la 1° cure :
0O Méthotrexate
O Cyclophosphamide
O Vincristine
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O Autre type de cure pour non disponibilité des médicaments recommandés

Si autre type de cure 1, énumérez les médicaments :
O
O
O

Date début 2° cure de chimiothérapie métronomique (jj/mm/aaaa) : (Date : |__|__[/|__|_V__|_|_| ]

Type de la 2° cure :
O Méthotrexate
O Cyclophosphamide
O Vincristine
O
O

Autre type de cure pour non disponibilité des médicaments recommandeés

Si autre type de cure 2, énumérez les médicaments :
O
O
O

Poursuite de la chimiothérapie métronomique au-dela de 2 cures :
O Oui
O Non
Si « oui », raison de la poursuite de chimiothérapie métronomique au-dela de 2 cures :
O Réponse tumorale insuffisante
O Autre raison :

Date début 3° cure de chimiothérapie métronomique (jj/mm/aaaa) : (Date : |__ | [/ |_JV_|_|_|_D

Type de la 3° cure :
O Méthotrexate
O Cyclophosphamide
O Vincristine

O Autre type de cure pour non disponibilité des médicaments recommandés

Si autre type de cure 3, énumérez les médicaments :
O
O
O

ANATOMO-PATHOLOGIE

Numéro identification de 'enfant dans ’étude @ ...,
(4 premieres lettres du nom, 3 premiéres lettres du prénom, jour et mois de naissance)

Date du résultat histologique :
O il droit : (jj/mm/aaaa) : |__ | V| _V__|_|_|_|
O (il gauche : (jj/mm/aaaa) : |__ | V| V__|_|_ | |

Diagnostic histologique :
O RB bien différencié
O RB indifférencié.
O Tumeur autre que RB

Si tumeur autre que RB, préciser le type de tumeur :
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Type du RB plurifocale :
O RB Bilatéral
O RB Trilatéral

Tranche de section du nerf optique :
O Tranche saine
O Tranche infiltrée
O Tranche non décrite
Si « tranche saine » : envahissement du nerf optique au niveau de :
O Pas d’envahissement du nerf optique
O Envahissement prélaminaire
O Envahissement intra-laminaire
O Envahissement rétro-laminaire

Envahissement microscopique des tissus mous de I'orbite au-dela de la sclére :
O Non
O Oui
O Non décrit

Atteinte de la sclere :
O Sclére non envahie
O Sclére envahie
O Information sur la sclére non donnée

Envahissement de la choroide :
O Pas d'envahissement de la choroide
O Envahissement minime
O Envahissement massif
O Information non renseignée

Groupe de risque histologique :
Haut risque

Risque moyen

Bas risque

Conclusion impossible

ooagao

Fiche de surveillance

Date des derniéres nouvelles (date du déces ou date de derniéres nouvelles si enfant vivant)
(i/mm/aaaa) : |__|__I/__|_W__|_|_|_|

Origine de l'information :

Consultation par un membre de 1’équipe

Nouvelles transmises par un autre hépital

Nouvelles transmises par un agent de santé ayant vu I'enfant a domicile
Nouvelles données par la famille (enfant non vu)

Autre source d'information

ooooo

Etat de I’enfant :
O Vivant
O Décédé

Si enfant vivant, état de I’enfant :
O Toujours en premiére rémission
O Enrémission apres rechute

Mémoire de Speécialisation de Pédiatrie Dr Lassina Mariko 51



Rétinoblastome trilatéral a I’unité d’oncologie pédiatrique du CHU GT et revue de la
littérature

O Evolutif

Si vivant
O Pas de vision ou vision inutile
O Vision utile

Si décédé, date du déces (si connue) (jj/mm/aaaa) :
0O Dateconnue: || V||| |
O Date inconnue

Si décédé, décédé de I'évolution de la maladie ?
O Oui
O Non

Si décédé, décédé de complication du traitement ?
O Oui
O Non

Si décédé, décédé d’un second cancer ?
O Oui
O Non
Si «oui» : remplir lafiche SECONAE TUMEBUN & ... . i e e

Evénement (autre que déces)

Numéro identification de I’enfant dans 1I’étude @ ...
(4 premieres lettres du nom, 3 premiéres lettres du prénom, jour et mois de naissance)

Date de I’événement (jj/mm/aaaa) : |__ | [/ ||| | |

Type de I’événement :
O Progression avant d'étre mis en rémission
O Récidive aprés rémission
O Tri latéralisation

Site de la progression, récidive :
O Métastases osseuses a distance
O Liquide céphalorachidien O Moelle osseuse
O Maétastases osseuses de la voute du crane O Autre sit
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