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ABREVIATIONS

ACTD : Actinomycine D

ADP : Adénopathie

AEG : Altération de I’état général

AFP : Alpha foetoproteine

ALCL99 : Anaplastic large cell lymphoma (protocole version 1999)
AM: Aracytine et méthotrexate

AMS : Artéeres mésentériques supérieur

ASP : Abdomen sans préparation

Carbo : Carboplatine

CDDP: Cis-diaminedichloroplatine

CHU GT : Centre hospitalier universitaire Gabriel Touré

CO : cyclophosphamide et oncovin

COPAD : Cyclophosphamide, Oncovin, Prednisone, Adriamycin
DOXO: Doxorubicine

EBV : Epstein-Barr virus

ES : Effets secondaires

GB : Globules blancs

GFA Néphro2005 : Groupe franco-africain Néephro2005

GFAOP : Groupe franco-africain d’oncologie pédiatrique

HB : Hémoglobine

HBL: Hépatoblastome

HR: Haut risque

HTA : Hypertension artérielle

HVMA: Homovanillic Acid [Acide homovanyl]

IGG : Immunoglobine G

IGM : Immunoglobine M

INSS : International Neuroblastoma Staging System Committee [Systeme

international de stadification du neuroblastome]
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IRM : Imagerie par résonnance magnétique

LCR: Liquide céphalo-rachidien

LDH: Lactate déshydrogénase

LMB modifié : Lymphome Malin Burkitt modifié
LMNH : Lymphomes malins non Hodgkin

MTX: Méthotrexate

NM: Neuro-méningée

ORL.: Oto-rhino-laryngologie

PPP : Péritoine pariétal postérieur

RS: Risque standard

SIOP: Sociéteé internationale oncologie pédiatrique
SIOPEL.: Intensified pre-opperaive chemotherapy and radical surgery for SIOPEL
SNC: Systeme nerveux Centrale

RHCG : Hormone choriogonatrophique

TAM : Tumeur abdominale maligne

TDM : Tomodensitométrie

TGM : Tumeur germinale maligne

TSC: Tumeur sacrococcygienne

UOP : Unité d’oncologie pédiatrique

VCI : Veine cave inferieur

VCR: Vincristine

VIH: Virus immuno-déficience humaine

VMA : Acide vanillymandelic

VP16 : Etoposide
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l. INTRODUCTION
Les tumeurs abdominales chez 1’enfant correspondent a des néoformations ou a
des processus, se développant dans la cavité abdominale, qui peuvent étre rétro-
péritonéales ou intra-péritonéales.
Les tumeurs abdominales sont trés fréquentes en cancérologie pédiatrique [1].Les
cancers infantiles sont faiblement diagnostiqués dans les pays a revenu faible ou
intermédiaire, ou vivent 80% des enfants [2]. Les tumeurs abdominales sont le
plus souvent découvertes accidentellement par un parent pendant le bain de
I'enfant, palpées lors d'un examen physique de routine ou détectées a I'imagerie
abdominale[3].Les tumeurs abdominales peuvent se présenter avec des douleurs,
des vomissements, de la constipation ou moins fréquemment avec une occlusion
intestinale [2].
L’age du patient, le sexe et la topographie de la tumeur sont des ¢léments
fondamentaux pour I’orientation diagnostique. La tumeur abdominale chez
I’enfant nécessite un diagnostic et une prise en charge précis et rapides.
La découverte d’une masse abdominale chez 1’enfant conduit a la réalisation
d’examens complémentaires radiologiques, biologiques et anatomo-
pathologiques. Ces examens sont au mieux réalisés en milieu spécialisé dans le
but d’aboutir rapidement au diagnostic étiologique et a la mise en route du
traitement spécifique.
L’imagerie a grandement contribué¢ a I’amélioration du diagnostic des cancers
abdominopelviens et a la surveillance de I'efficacité du traitement. L'échographie
conventionnelle est souvent I'examen de premiére intention, mais a globalement
un réle limité dans le diagnostic et la stadification du cancer abdomino-pelvien. La
tomodensitométrie est actuellement le principal moyen diagnostique utilisé en
radiologie oncologique. L'IRM est généralement utilisée en seconde intention en
raison de son codt et de sa disponibilité relativement limitée [4]. L’imagerie
permet de décrire les caractéristiques de la tumeur (volume, structure, extension

et suivi post thérapeutique). Elle permet de localiser la tumeur, d’étudier ses
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rapports, de déterminer si possible la nature et de mettre en évidence des lésions
vascularisées. Le choix de la technique est déterminé en fonction de I'organe
étudié, de la pathologie suspectee, de I'état clinique du patient et de I'expérience
du radiologue ou de I'endoscopiste [4].

Selon la littérature, environ deux tiers des tumeurs malignes abdominales sont
retro-péritonéales. La majorité de ces tumeurs retro-péritoneales est intra-
rénale [5]

La biologie notamment le dosage des marqueurs_(marqueurs tumoraux) garde une
place importante dans la démarche diagnostique. On peut rechercher une
augmentation de l'afoetoprotéine en cas de dysembryome, une augmentation des
RHCG en cas de tumeurs choriocarcinomateuses.

La chirurgie contribue a la fois au diagnostic et au traitement. Le diagnostic de
certitude dépend de I’anatomopathologiste. Une concertation pluridisciplinaire
(oncologue, radiologue, chirurgien, pathologiste) permet de planifier le traitement
dont le premier temps est souvent, mais non nécessairement, une chimiothérapie
préopératoire.

Des améliorations spectaculaires de la survie ont été obtenues chez les enfants et
adolescents atteints de cancer [5].

Au Mali, l'incidence exacte des cancers pédiatriques et des tumeurs malignes
abdominales reste inconnue.

Le but de cette étude était de décrire les données démographiques, les
présentations cliniques, le site et [I'étendue des tumeurs abdominales,
I'histopathologie et I’évolution des tumeurs intra-abdominales chez les enfants de

de 0 & 15 ans dans I’unité d’oncologie pédiatrique du CHU Gabriel Touré.
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1. OBJECTIFS
1. Objectif général
Décrire les caractéristiques épidémiologiques, cliniques, thérapeutiques et
évolutives des tumeurs abdominales malignes dans [’unit¢ d’oncologie
pédiatrique du CHU Gabriel Touré au cours de la période de 2017 a 2018.
2. Objectifs spécifiques
1. Déterminer les caractéristiques épidémiologiques des tumeurs abdominales,
2. Evaluer les caractéristiques cliniques des différentes tumeurs observées,
3. Identifier les aspects des comptes rendus échographiques et scannographique
des différentes tumeurs abdomino-pelviennes,

4. Déterminer la prise en charge des tumeurs abdominales.
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I11. GENERALITES
A. Rappel anatomique de I’abdomen [6] :
L’abdomen occupe la partie moyenne du tronc, entre le thorax en haut et le pelvis
en bas. Il est formé d’une paroi delimitant la cavité abdominale.
La cavité abdominale est fermée en haut par le diaphragme et ouverte en bas, en
continuité avec la cavité pelvienne ; elle contient les appareils digestif et urinaire,
la rate, les surrénales, les gros vaisseaux (aorte abdominale et VVCI) et des nerfs
(vague et chaine sympathique).
La paroi abdominale est constituée d’un ensemble de muscles qui s’inse€rent sur
le rachis, le gril costal et le squelette du bassin.
1) La paroi antérolaterale
Elle est constituée de chaque c6té de la ligne médiane par :
- Les muscles droits de I’abdomen, en avant.
- les muscles pyramidaux, en bas.
- Les muscles larges de I’abdomen, latéralement.
Ces muscles maintiennent le contenu abdominal, augmentent la pression intra-
abdominale et compriment les viscéres. Ils interviennent donc dans la miction, la
défécation, I’expiration forcée, la toux, le vomissement et I’accouchement.
2) La Paroi postérieure
Elle fait partie de la paroi postérieure du tronc ou le dos.
Les muscles se disposent en quatre plans qui sont de la superficie a la profondeur :
- Groupe musculaire superficiel : grand dorsal, petit dentelé postérieur et
inférieur.
- Groupe musculaire moyen : muscles spinaux.
- Groupe musculaire profond : carré des lombes et inter-transversalités des

lombes.

Groupe musculaire antérieur : psoas iliaque.
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3) péritoine :

Le péritoine est une membrane séreuse qui tapisse la face profonde de la cavité

abdomino-pelvienne et les viscéres qu’elle contient.

Elle est formée de deux feuillets, viscéral et pariétal, délimitant une cavité

virtuelle, la péritonéale.

= Feuillet viscéral :

Il tapisse la face superficielle des viscéres abdominaux.

= Feuillet pariétal :

Il tapisse la face profonde de la cavité abdomino-pelvienne ; on lui distingue :

- Péritoine pariétal diaphragmatique : tapisse la face inférieure du diaphragme.

- Péritoine pariétal antérieur : tapisse la paroi antérolatérale de 1’abdomen.

- Péritoine pariétal postérieur : tapisse la paroi postéricure de I’abdomen et
séparé d’elle par I’espace rétro-péritoneale (loge I’appareil urinaire et les gros
vaisseaux).

- Péritoine pariétal pelvien : tapisse la cavité pelvienne et séparé d’elle par
I’espace sous-péritonéal (loge les vaisseaux iliaques, rectum, vessie, et organes
génitaux internes) forme entre les organes du cul de sac dont le plus important
est celui de Douglas situé en avant du rectum.

4) Replis péritonéaux :

Les deux feuillets du péritoine sont reliés par des replis péritonéaux qui

cloisonnent la cavité péritonéale, ce sont :

- Méso : c’est un repli péritonéal qui relie un organe du tube digestif a la paroi
et qui contient un pédicule vasculaire (mésogastre, mésentere, méso-colon
transverse, meso-colon ascendant, méso-colon descendant, et méso-sigmoide).

- Fascia : formé par accolement du méso a la paroi postérieure (fascia de Treitz,
fascia de Toldt droit, fascia de Toldt gauche) ; les organes ainsi fixés a la paroi
postérieure sont considérés comme des organes retro- péritonéaux

secondairement.
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- Ligament : ¢’est un repli péritonéal qui relie les viscéres entre eux ou a la paroi
sans contenir un pédicule vasculaire (ligament large de 1’utérus, ligament
falciforme du foie...).

- Epiploon (omentum) : c’est un repli péritonéal qui relie deux organes
abdominaux entre eux et contient un pédicule vasculaire épiploon gastro-
hépatique (petit épiploon), épiploon gastro-colique (grand épiploon), épiploon
gastro-splénique et épiploon pancréatico-splénique.

5) Cavité péritonéale : [7]

Elle est divisée par le méso-colon transverse en deux étages, étage sus méso-

colique et étage sous méso-colique.

Elle présente un diverticule ou une cavité, ¢’est I’arriére de la cavité des épiploons

(poche rétro-gastrique ou récessus omental) limité par les quatre épiploons.
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Figure 1: Coupe sagittale de I’abdomen [8]
5-1 Etage sus méso-colique :

I1 contient I’cesophage abdominal, 1’estomac, bloc pancréatico-duodénal en quasi-
totalité, le foie, les voies biliaires et la rate.

a) L’estomac :

L’estomac constitue la portion la plus dilatée du tube digestif, en forme de « J ».
Il fait suite a la partie terminale de 1’cesophage abdominal et se termine au niveau
du duodénum. Il est largement situé dans hypochondre gauche, débordant vers la
gauche de la région épigastrique, sauf pour la portion terminale antro-pylorique

These Médecine 2021-2022 Oumar KEITA 9



ASPECTS EPIDEMIO-CLINIQUES, PARACLINIQUES ET EVOLUTIFS DES TUMEURS ABDOMINALES
MALIGNES A L’UNITE ONCOLOGIE PEDIATRIQUE DU CHU GABRIEL TOURE.

qui se deporte a droite de la ligne médiane, se projetant ainsi dans la partie droite

de I’épigastre.

C’est un organe fixe. Au niveau de la grande courbure s’insérent canialement

I’épiploon gastro-splénique et caudalement 1’épiploon gastro-colique ; la petite

courbure s’insére 1’épiploon gastro-hépatique.

Il comprend :

- Le cardia, le fundus, le corps gastrique, 1’antre pylorique et le pylore.

- La vascularisation est assurée par artere gastrique gauche, artére splénique et
artere hépatigue commune et ainsi drainé par les mémes veines.

- Les vaisseaux lymphatiques sont draines vers les ganglions du foie, les
ganglions spléniques et les ganglions superieurs (ganglions gastriques
gauches) et qui s’abouchent dans la citerne de Pecquet.

- L’innervation est assurée par le nerf vague (parasympathique X) et le nerf
sympathique qui provient directement des ganglions semi-lunaires.

b) Le foie:
Le foie est un viscere plein, le plus volumineux, de topographie thoraco-
abdominale.
Il est caractérisé par une vascularisation intrinseque extrémement riche.
Le foie occupe la totalité de I’hypochondre droit, une grande partie de I’épigastre,
et une toute petite portion de I’hypochondre gauche.
Le foie est un organe tres malléable, il est engainé dans une mince capsule
fibreuse, la capsule de Glisson. Il présente deux bords, supeérieur et inférieur, et
deux faces, viscérale et diaphragmatique. Le foie est divisé en secteurs et
segments. La classification actuellement utilisée est celle de Couinaud. Il est
scindé en trois plans sagittaux « avasculaires » qui correspondent aux projections
intra-hépatiques des veines hépatiques :

- Scissure principale pour la veine hépatique moyenne.

- Scissure droite pour la veine hépatique droite.

- Scissure gauche pour la veine hépatique gauche.
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Sont ainsi délimitées :

e Un foie droit, incluant :

- Un secteur latéral droit : segments hépatiques V1 et VII.

- Un secteur parameédian droit : segments hépatiques V et VIII.

e Un foie gauche, incluant :

- Un secteur para- médian gauche : segments hépatiques IV (lobe carré).

- Un secteur para-latéral gauche: segment hépatique Il et I11.

- Segment I dénommé lobe caude¢, n’est visible qu’a la face postérieure du foie.

Le foie est solidement amarre aux parois abdominales et aux organes de voisinage

grace aux axes le traversant et par de nombreux ligaments: la veine cave

inférieure, 1’Area Nuda, ligament falciforme, ligaments triangulaires droit et

gauche, ligament rond, ligament hépato-colique droit.

La vascularisation est assurée par 1’arteére hépatiques propre et le retour veineux

est assureé par 3 veines qui sont : veine hépatique droite, veine hépatique moyenne,

veine hépatique gauche.

Lymphatique : Ganglions hépatiques puis citerne du chyle.

L’innervation : Plexus hépatique et rameau nerveux hepatique du XG.

c¢) Vésicule biliaire :

La vesicule biliaire est un réservoir en forme de poire situe a la face viscérale du

foie dans une fosse entre les lobes droit et carre elle présente :

- Une extrémité arrondie (fond de la vésicule biliaire)

- Une partie principale (corps de la vésicule biliaire), situe dans la fosse en
rapport avec le colon transverse et la partie supérieur du duodénum

- Une partie étroite (col de la vésicule biliaire) avec des replis muqueux formant
un coude.

La bile est un liquide biologique intervenant principalement dans la digestion des

composés lipidiques, et participant également a la détoxification de 1’organisme

par I’excrétion de métabolites €étrangers (médicaments, toxines...) dans le tube

digestif. La bile est secrétée par les hépatocytes, emprunte des canaux biliaires
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intra-hépatiques puis des canaux extra-hépatiques avant d’étre déversée dans le
duodénum. Entre les repas, elle est stockée par la vésicule biliaire. Il existe deux
types de voies : voie biliaire intra-hépatique et voie biliaire extra-hépatique.

- Voie biliaire intra-hépatique :

L’ensemble de la veine porte, de 1’artére hépatique et le canal biliaire forme les
pédicules Glissonien. Ces canaux convergent et forment le conduit hépatique droit
et le conduit hépatique gauche. Ces deux conduits principaux émergent du foie au
niveau du hile hépatique.

- Voie biliaire extra-hépatique :

Les conduits hépatiques droits et gauches fusionnent alors pour former le canal
hépatique commun. A droite du canal hépatigue commun se situe la vésicule
biliaire. Cette poche située au niveau de la face viscérale du foie entre les
segments IV et V comprend un fundus, un corps, un infundibulum et un col. Elle
se prolonge par le canal cystique, qui se déporte médialement puis caudalement
pour longer le canal hépatique commun dans lequel il s’abouche ensuite. L union
des deux canaux forme le canal cholédoque.

La vascularisation de la vésicule biliaire est assurée par I’artére cystique branche
collatérale de I’artére hépatique propre.

d) Rate :

Egalement nommée glande linéale, la rate est le plus volumineux des organes
lymphoides secondaires. C’est un organe péritoine qui se situe au niveau de
I’hypochondre gauche :

-Longueur : 12cm

-Largeur : 10cm

-Profondeur : 7cm

La rate est maintenue dans la loge splénique par plusieurs ligaments:
gastrosplénique, spléno-rénal, spléno-colique gauche, phrénico-splénique et

pancréatico-splénique.
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Le hile splénique est en rapport dans sa partie antéro-inférieure avec la queue du
pancréas a laquelle il s’unit par le ligament pancréatico-splénique.

Elle se termine dans la rate en se divisant en arteres spléniques supérieures et
inférieures qui vont a leur tour se subdiviser en donnant un arbre vasculaire en «
pile d’assiettes ».

Le drainage veineux se fait par la veine splénique.

Les vaisseaux lymphatiques de la rate confluent vers ganglions spléniques.

e) Pancreas :

Le pancréas est une glande amphicrine :

- Les secrétions exocrines sont destinées au tube digestif.

- Ses secrétions endocrines sont destinées aux systémiques.

Le pancréas est la glande la plus profonde de la cavité abdominale, en position
pseudo rétro-péritonéale. C’est un organe tres bien fixé. Il est totalement moulé
sur le billot rachidien et est en rapport étroit avec le cadre duodénal et les voies
biliaires. 1l est solidement maintenu au péritoine pariétal postérieur par le fascia
de Treitz.

Le pancréas se divise en quatre parties : la téte, I’isthme, le corps et la queue.
Au sein du parenchyme pancréatique circulent de nombreux canalicules
véhiculant des enzymes excrétées. Ces canalicules confluent dans deux canaux
majeurs qui déversent leur contenu dans le duodénum. Il existe deux types de
canaux : canal de Wirsung et canal santorini.

La vascularisation : voir la vascularisation du duodénum.
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5-2 Etage sous méso-colique :

a) Jéjunum et lléon :
Le jéjuno-iléon représente la principale portion de l'intestin gréle. Il est mobile, sa
partie initiale est le jéjunum, et sa partie terminale est I'iléon. Le jéjunum suit le
duodénum depuis I’angle de Treitz, en regard de L2.
Le jéjunum fait suite 1’iléon, dont les anses sont réparties de maniere verticale.
Il se termine en L5 a la partie droite des vertebres lombaires en se jetant dans la
partie initiale du colon, au niveau du caeecum, par la valvule de Bauhin.
Le jéjuno-iléon est appendu au péritoine pariétal postérieur par le mésenteére.
Cette lame porte-vaisseaux vehicule les artéres a destinée des anses jéjuno-iléales
et les veines affluant vers le tronc porte.
Vascularisation : Elle dépend uniquement de 1’artére mésentérique supérieure
(AMS).
L’AMS nait de la face antérieure de 1’aorte en regard de LL1. Par son bord gauche,
I’AMS donne des branches, les arteres jéjunales et les artéres iléales, toutes
destinées au jéjuno-iléon.
Il existe donc des petits vaisseaux veineux avec des arcades veineuses bordantes,

puis de 4eme, 3eme, 2eme et 1er ordre. Ces veines jéjunales et iléales se réunissent

sur le bord gauche de la veine mesentérique supérieure, dépendante du systéeme

porte. La lymphe drainée depuis les chyliferes s’oriente vers la citerne du Chyle.

Le jéjuno-iléon dépend d’une double innervation :

- Intrinseque via des plexus nerveux sous muqueux de Meissner et le plexus
mésentérique d’ Auer Bach.

- Extrinséque végétative sympathique et parasympathique provient du plexus

Mésentérique.
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b) Duodénum :
Le duodénum constitue le segment initial fixe de I’intestin gréle.
Il débute suite au pylore en L1 et se termine en se jetant dans la portion initiale du
jéjunum en L2, au niveau de l'angle de Treitz. Le pancréas est moulé a I’intérieur
du cadre duodénal. Le duodénum adopte une forme de C ouvert en haut et a
gauche. Il est décrit en 4 portions :
- Duodénum supérieur (D1, 1er duodénum) : a hauteur de L1.
- Duodénum descendant (D2, 2eme duodénum) : entre L1 et L4.
- Duodénum horizontal (D3, 3éme duodénum) : a hauteur de L4.
- Duodénum ascendant (D4, 4éme duodénum) : entre L4 et L2.
Entre D1 et D2 se trouve I’angle duodénal supérieur (ou genu supérius).
Entre D2 et D3 se trouve I’angle duodénal inférieur droit (ou genu inferius).
Entre D3 et D4 se trouve I'angle duodénal inférieur gauche.
Entre D4 et la portion initiale du jéjunum se trouve I'angle de Treitz, qui se projette
en L2.
Elle est commune au pancréas et au duodénum. Elle est majoritairement tributaire
du tronc cceliaque, mais aussi de I'artére mésentérique supérieure. 11 est également
vascularisé par 1’artére gastroduodénale, les artéres iléo-jéjunales, I’artére
pancréatico-duodénale, 1’artére splénique. Le retour veineux, calqué sur le
systeme artériel, se fait directement dans le systeme porte via la veine
mésentérique supérieure (téte et isthme) et le tronc veineux spléno-mésentérique
(corps et queue).
Elle se fait tout le long de la glande pancréatique vers les ganglions rétro
duodénaux et vers les ganglions pyloriques, I'ensemble se déversant dans la
citerne de Pecquet (citerne du Chyle), a I’exception du premier duodénum qui est
drainé vers les ganglions pyloriques.
Rameaux nerveux issus des systemes sympathique et parasympathique, via le

plexus solaire.
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c¢) Colon:

Au jéjuno-iléon succeéde le gros intestin, dont la plus grande partie est constituée

du cblon. D’environ 1,5 métre de longueur, le colon débute au niveau de la

charniere iléo-caecale et se termine au niveau de la charniere sigmoido-rectale [8].

Le colon comprend plusieurs portions : caecum, colon ascendant, I’angle colique

droit, colon transverse, I’angle colique gauche, colon descendant, colon sigmoide

et le rectum.

Vascularisation :

L’architecture vasculaire du c6lon va permettre de délimiter chirurgicalement cet

organe :

- Artére mésentérique supérieure : vascularise le colon droit, qui correspond a
I’appendice vermiforme, au cecum, au colon ascendant et au '3 droit du colon
transverse [7].

- Artére mésentérigue inférieure : vascularise le célon gauche, qui correspond
au cOlon sigmoide, au c6lon descendant et aux % gauches du colon transverse
[7].

Elle est calquée sur le systeme artériel :

- Pour le cblon droit, les veines coliques vont se jeter dans la veine mésentérique
supérieure. A noter que la veine colique supérieure droite s’unit avec la veine
gastro-omentale droite et les veines pancréatico-duodénales inférieures pour
former le tronc gastrocolique de Henlé, qui se jette a son tour dans le systeme
porte.

- Pour le colon gauche, les veines coliques se drainent dans la veine
mésentérique inférieure, puis le tronc splénique et enfin la veine porte.

Le colon droit est drainé vers les ganglions mésentériques supérieurs et le colon

gauche vers les ganglions mésentériques inférieurs. Satellites du pédicule artério-

veineux, les vaisseaux et nceuds lymphatiques du c6lon s’abouchent tous dans la

citerne de Pecquet.
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- Intrinseque : plexus sous-muqueux de Meissner et plexus mésentérique d’ Auer
Bach.
- Extrinseque : plexus mésentérique supérieur (pour le c6lon droit) et plexus

mésentérique inférieur (pour le cdlon gauche).

i a— 2 N 8 J —— \ Axiale
th : M, , 1 ‘ REGION SUPRA
Y@ [ L A MESOCOLIQUE
Mo W 2 W Gaughe

REGION INFRA
MESOCOLIQUE

Figure 2: Coupe frontale de la cavité péritoneale montrant les deux étages, sus et
sous méso coliques [9].
6) LA REGION RETROPERITONEALE [10]:

C’est une cavité secondaire de la cavité abdominale, située derriére la cavité
péritonéale. Elle contient plusieurs éléments vasculo-nerveux et lymphatiques,
ainsi que les organes rétro-péritonéaux.

6-1) La région rétro-péritonéale médiane :

Elle est située devant le rachis lombaire et constitue une importante voie de
passage pour L’aorte abdominale, la veine cave inférieure dans sa portion sous
diaphragmatique, le systéme nerveux veégetatif, avec de tres nombreux nerfs
végeétatifs destinés a la portion sous diaphragmatique du corps, les uns longent les
faces latérales du rachis lombaire, et forment la chaine sympathique lombaire et
d’autres plus complexes, s’organisent en lacis nerveux pré-aortiques, et dépendent
du plexus solaire. Cette région contient aussi 1’axe lymphatique situé
essentiellement autour de 1’aorte abdominale et de la veine cave inférieur. Il
collecte non seulement les lymphatiques des viscéres abdominaux, mais aussi une

partie des lymphatiques de la paroi abdominale et des viscéres pelviens. Il
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comprend les ganglions para aortiques, les troncs lymphatiques et le canal

thoracique.

6-2) Les régions rétro péritonéales latérales :

Au nombre de deux, elles sont situées immédiatement en dehors de la région pré

vertébrale de gros vaisseaux, entre le péritoine pariétal postérieur (PPP) en avant,

et les muscles de la paroi lombo-iliaque en arriére. La région rétro-péritonéale
latérale contient essentiellement les reins et leurs pédicules, les glandes
surrénales, les uretéres, la deuxieme portion duodénale et le pancreas.

B. Les principales tumeurs abdominales chez I’enfant [11]

Les circonstances de découverte d’une tumeur abdominale chez I’enfant sont

variables : la palpation d’une masse, les signes généraux, les manifestations

paranéoplasiques ou les Iésions secondaires imposant la recherche d’une tumeur
primitive a ce niveau.

Le diagnostic étiologique est variable en fonction de 1’age et de la localisation.

Les tumeurs les fréguentes sont :

- De siege rétro-peritoneal, rénales ou extrarénales : nephroblastome,
neuroblastome, tumeur germinale maligne, tératome, corticosurrénalome,
phéochromocytome;

- intrapéritonéales hépatiques ou extra-hépatiques : hepatoblastome, lymphome
digestif ;

- pelviennes : tumeurs ovariennes, tératome sacrococcygien.

A. Neuroblastome :

1. Définition :

Le neuroblastome est une tumeur maligne dérivée des tissus formant le systeme

nerveux sympathique

2. Epidémiologie :

Fréquence:
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Le neuroblastome est le plus fréquent des tumeurs solides extras-craniennes de
I’enfant ; 90% de diagnostics se font avant 6ans. Son incidence est de
1cas/100000 enfants/ans.

Le neuroblastome peut étre rencontré des la naissance et exceptionnellement

apres la puberté, avec un pic de fréquence vers 4-5 ans. 1/3 des malades ont moins

de lans au cours du diagnostic, 9/10 ont moins de 6ans. Le nombre annuel de
nouveaux cas diminue avec 1’age de I’enfant. Les gargons sont aussi souvent
touchés que les filles.

Un neuroblastome peut se développer en tout point du systeme nerveux

sympathique. Celui—ci est représenté par les chaines sympathiques, para

vertébrales droite et gauche qui sont accolées au rachis de haut en bas, et par les
deux glandes médullo-surrénales. La localisation la plus fréguente est abdominale
dans 66%(dont environ ¥ surrénalien).

- Les neuroblastomes abdominaux sont développés soit aux dépens de la
médullo-surrénale (2/3), et latéralisés et plutdt bien limités, soit des chaines
sympathiques para vertébrales (1/3) et dans ce cas plus mal limités et
s’étendant volontiers vers les structures médianes du rétro péritoine.

- Reépartition géographique :

Cette tumeur est rare en Afrique. Elle est de 5 a 15% dans les populations

européennes et nord-américaines.

- Facteurs favorisants ou syndrome de prédisposition :

Il n’y pas de cause ni de facteur reconnu qui favorise la survenue d’un

neuroblastome. Les patients atteints de la maladie de Recklinghausen présentent

plus fréeguemment un neuroblastome.

Les manifestations paraneoplasiques sont rares et variées :

* Une hypersécrétion de catécholamines peut donner lieu a une crise

d’hypersudation, un flush, des céphalées, des palpitations ou une HTA. L’HTA

est liée a ’hypersécrétion de rénine (HTA rénovasculaire) ;
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* Une hypersécrétion de peptides vasoactifs donne lieu a des diarrhées
liquidiennes, une distension abdominale, une hypokaliémie ou des symptémes
liés a la sécrétion d’entéro-hormone (syndrome de Kerner-Morrison). Ce
syndrome est associé a une histologie favorable;
* Un syndrome opsomyoclonique comportant des épisodes de mouvements
oculaires anarchiques et des mouvements incontr6lés du tronc et des membres.
Ces crises peuvent régresser ou pas apres exéreése tumorale. L’évolution souvent
chronique peut aboutir a un déficit neurologique, un retard mental et des troubles
du comportement.
Ce syndrome est li¢ a la production d’auto-anticorps IGG et IGM dirigés contre
les cellules de Purkinje et des axones de la substance blanche. lls se fixent
également aux axones des nerfs périphériques [12].
Trés rarement le neuroblastome peut s’associer a une Neurofibromatose de type
1 ou une maladie de Hirschsprung ou un syndrome d’Ondine.
Tres exceptionnellement le neuroblastome a été observé en association avec un
syndrome de Beckwith-Wiedemann ou un syndrome de Di-George [13].
3) Diagnostic
a)  Signes de decouvertes :
Les signes révelant un neuroblastome dépendent de sa localisation : le plus
souvent dans I’abdomen, en arriére du péritoine, le long de la colonne
vertebrale ou au niveau de la glande surrénale, glande situe au-dessus du
rein.
Le dépistage ne se fait plus en routine.
b)  Examen clinique :
-Les signes géenéraux :
*Outre 1’asthénie et le changement de comportement signalés plus haut, on peut
observer :

*Une altération de 1’état général, principalement dans les formes métastatiques ;
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*Une fievre variable, non spécifique, correspond a I’hyper métabolisme généré
par la tumeur et/ou a I’apparition fréquente de zones nécrotiques intra tumorales.
La symptomatologie clinique comporte :

-Les symptomes les plus fréquemment observeés sont :

> Des douleurs abdominales vagues, variables, sans relation avec les repas :

» Une douleur abdominale trainante qui peut parfois devenir brutale en raison
d’un saignement dans ou a proximité de la tumeur ;

» Des douleurs dans le pelvis ou dans un membre inférieur, des troubles
neurologiques comme la paralysie d’un membre inférieur, des troubles de la
miction ou de la defécation;

» Une douleur osseuse secondaire a des métastases.

La tumeur peut étre palpable dans le dos, sous les cétes, sa consistance est dure et

son aspect bosselé. [13].

» la constatation d’une hypertension artérielle est exceptionnelle, liée plutot, a
I’étirement d’un pédicule rénal par la tumeur (HTA rénovasculaire) qu’a la
production d’amines pressives par les cellules tumorales.

» Aux niveaux pelviens : la symptomatologie est dominée par des signes de
compressions souvent tardifs des organes de voisinage :

Compression rectale : constipation progressive ;

Compression vésicale : énurésie secondaire, dysurie, infections urinaires liées aux

mauvais drainages ;

Obstacle a la circulation de retour veino-lymphatique : cedéme des bourses, des

membres inférieurs. La palpation abdomino-pelvienne, associée a un toucher

rectal, permet de repérer I’existence d’une masse occupante.

> Les formes métastatiques sont les plus fréquentes (os, moelle). Certaines
formes localisées rares ont cependant une évolution péjorative, elles sont liées
a certaines anomalies génétiques tumorales, en particulier I’amplification du

gene MYCN.
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- Une aplasie médullaire d’origine centrale, dont 1’expression clinique est
essentiellement liée a I’anémie, plus rarement la thrombocytopénie (purpura)
ou la neutropénie (infection).

- Plus rarement une fracture pathologique.

- Une protrusion du globe oculaire (exophtalmie), non douloureuse ;

- Une ecchymose orbitaire, constituant ce que 1’on appelle un syndrome de
Hutchinson.

* Le neuroblastome néo-natal :
A cet age il s’agit le plus souvent de neuroblastome de stade IV associant des
métastases hépatiques massives, des nodules sous cutanés, une infiltration
médullaire et parfois une hémorragie intra-tumorale surrénalienne. L’évolution
est souvent favorable, évoluant vers une maturation et régression spontanée. Chez
les enfants de moins de 2 mois, il y a un risque de compression d’organes pouvant
constituer une menace vitale. La compression respiratoire peut induire une
hypoxie et une acidose avec retour a la circulation feetale (ouverture du foramen
ovale ou canal artériel). La compression de la veine cave inférieure et de la
vascularisation rénale peut également induire une insuffisance rénale.

C) Imagerie :

L’imagerie va permettre de localiser la tumeur, d’en rechercher 1’extension a

distance puis d’identifier si son ablation chirurgicale est possible.

e Echographie abdominale :

Devant une masse de 1’abdomen, du pelvis ou parfois du thorax, on débute

toujours 1’exploration par une échographie. Cet examen permet de mesurer la

tumeur, de voir ses relations avec les organes de voisinage et montre d’éventuels
ganglions a proximité.

L’¢échographie sert de guide pour effectuer une biopsie a Daiguille fine,

indispensable au diagnostic biologique de la tumeur.

d) Biologie :

Marqueurs biologiques tumoraux
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Catécholamines
Chez I’enfant atteint d’un neuroblastome, 1’élévation des catécholamines et de
leurs dérivés (VMA et HVMA) dans les urines est d’une trés grande valeur
diagnostique et permet de suivre I’évolution de la tumeur.
Le dosage des catécholamines et de leurs dérivés, sur la totalité des urines de
24 heures, est la méthode de choix, pour diagnostiquer un neuroblastome dans
pres de 95% des cas. De grandes variations sont notées en fonction de 1’age de
I’enfant, de son poids ou de sa surface corporelle, de la durée du recueil des
urines, du régime alimentaire et de la prise de certains médicaments, mais la
méthode de dosage actuellement utilisée permet d’obtenir des résultats fiables.
4)  Extension Tumorale :
- Scanner abdominal :
Le scanner abdominal sert de référence avant toute décision chirurgicale : on peut
apprécier I’extension locale et régionale de la tumeur et son caractere operable.
On voit une masse solide, comprenant un point blanc un peu diffus montrant la
présence de calcium (plus de 80% des cas), dense et hétérogéne, surtout apres
I’injection de produit de contraste.
L’examen précise les liens entre la tumeur et les organes de voisinage, les
ganglions, les gros vaisseaux abdominaux. Il visualise parfois la tumeur étendue
dans le canal formé par les vertebres et comprenant la moelle épiniere, dite « en
sablier ».On distingue trois stades d’extension locale ou régionale, visible au
scanner :
V¥ Stades V¥ Particularités anatomiques tumorales
Stade | : Tumeur nettement séparée des structures de voisinage, en particulier des
vaisseaux, par un liseré graisseux.
Stade Il : Tumeur volumineuse et/ou située au contact des axes vasculaires qu’elle
refoule sans qu’il soit possible de savoir s’il s’agit d’un simple contact ou d’une

simple adhérence.
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Stade 11l : Tumeur englobant un ou plusieurs gros vaisseaux, que 1’on ne pourra
retirer tels que 1’aorte et ses principales branches collatérales [13].

- Scintigraphie a la MIBG :

L’apport de la scintigraphie a la MIBGI1 est assez modeste dans ce bilan local
mais il est néanmoins important de connaitre le caractére fixant ou non de la
tumeur primitive, ce qui est le cas dans plus de 80% des cas. Ceci permet de
prédire I’intérét de cet examen pour la recherche des métastases.

- Examen par résonnance magnetique nucléaire abdominale :

L’IRM est d’une grande valeur pour 1’é¢tude locale et régionale de la tumeur et de
ses liens notamment avec les orifices situés a droite et a gauche de la colonne
vertébrale, entre deux vertébres, d’ou partent les nerfs émergeant de la colonne
vertébrale. L’IRM vient aussi compléter, par une vision en trois dimensions, les
Images du scanner [13].

* Diagnostics différentiels :

* tumeurs rétro-péritonéales extra-rénales ;

* ganglioneurome ;

e adénome surrénalien ;

stératome.

5)  Prise encharge :

Stratégie thérapeutique : [13]

Il existe les Modalités de choix des traitements

Les stratégies thérapeutiques dépendent de trois facteurs principaux :

»la biologie de la tumeur et en particulier I’amplification 1 de N-myc. Au-dela
de 3 a 10 copies de ce gene on considere que le pronostic est défavorable.

Ainsi, tout neuroblastome, méme localisé, mais avec amplification de N-myc
(exception faite des rarissimes stades I) doit &tre considéré comme a tres haut
risque local et métastatique et traité comme tel. Dans les formes métastatiques, le

traitement sera maximaliste, complété d’un traitement local.
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P ’extension locale et métastatique. L’existence de métastases au moment du
diagnostic peése trés lourd dans les indications thérapeutiques, mais de fagon trés
différente chez le nourrisson ou chez le grand enfant.

Les formes agressives et avancées de la maladie ne peuvent pas étre traitées par
la seule chimiothérapie conventionnelle.

Quant aux stades 4S de la classification INSS, malgré de trés volumineuses
métastases hépatiques, environ un tiers d’entre eux sont susceptibles de régresser
spontanément. En I’absence de signes de détresse vitale au moment du diagnostic,
il est justifié de réaliser une surveillance initiale et de ne démarre une
chimiothérapie qu’en cas de progression ou de stabilité prolongée de la maladie.
P 1’age au diagnostic, selon que 1’enfant a plus ou moins d’un an. Quelle que soit
le stade et la biologie de la tumeur, le pronostic d’un neuroblastome est toujours
meilleur avant I’age d’un an qu’aprés. Le traitement sera donc moins intensif chez
I’enfant de moins d’un an.

5-1 Stratégies thérapeutiques [13] :

Selon 1’dge de I’enfant au moment du diagnostic, on définit deux stratégies
thérapeutiques différentes, chacune tenant compte des principaux facteurs
pronostiques : I’opérabilité 1’extension tumorale, et amplification de N myc.

Les neuroblastomes en sablier concernent, le plus souvent, les enfants de moins
de 7 mois. Il est ainsi dénommé du fait de sa forme. Il peut comprimer la moelle
épiniére, ce qui entraine une paralysie des membres inférieurs ou des troubles de
la sensibilité. S’ils ne sont pas traités rapidement, ces complications peuvent

devenir définitives. Il s’agit donc d’une urgence thérapeutique Stratégies
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thérapeutiques des neuroblastomes diagnostiqués chez des enfants de moins d’un

Enfant dagé de moins de un an

Opérable Chirurgie
Tureur
localisée
M-riyz = 10 copies COXZadcoures Si échee ou réponse
insuffizante
Inopérable WP-Ch ¥ 2 cures # Chirurgie
Si achec ou reponse
Cad0O X 2 cures insuffisante
IM55 stade 4 I WP-Ch X2+t CadO X2 Chirurgie
Tumeur métastatique I Surveillanoe I
M-riyz = 10 copies Si échec ou
INS S répanse Chirurgie
stade 45 repen g
| P-cb ¥z +cado x2 insuffisante

Extension turmoaorale
= Stade |
M-ryz = 10 copies

WwWP-Ch X 2
+ CadO X 2

“WP-Cb Busulfan + Melphalan Radicthérapia

Chirurgie + CadO Greffe de CSP looale

CO : Cyclophosphamide et Oncovin (Wincristine)
WP-Cb : WP-168 ou Etoposide et Carboplatine
Cadd: Cyclaphosphamide, Adiamycdne et Oncovin

Stratégies thérapeutiques des neuroblastomes diagnostiqués chez des enfants de

plus d’un an.
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Enfant agé de plus de un an

Opérable | chirgrgie Z[> I Alternance 2 ¥ ¥F-Cb ¢ CadO* I
T Si exéréze
umfaur impazszible
localises ou incompléte
M-ryz = 10 copies
: Alternance . . +P-Ch
I bl
MOPSERE o wvpech s cado | ST L padn
Turmeur localisés Alternance chi . “WP-Chb Busulfan + Melphalan | Radicthérapis
N-riyc = 10 copies 2 ¥ WP-Cb / CadO TN 1 i cado Greffe de CSP locale
Tumneur métastatiqus Altermance 2 X Cisplat WP BTz Busulfan + Melphalan Radicthérapie
& Cad0 + 2 X WP-Cb Greffe de CSP locale
CO : Cyclophosphamide et Oncovin (Wincristine) + Ré&tinoides & maois

WP-Cb : WP-168 ou Etoposide et Carboplatine
Cadd: Cyclophosphamide, Adiamydne et Oncovin
Cisplat WP : Cizplatine « WP-15 ou Etoposide

6-2 Chimiothérapie initiale [13] :

La chimiothérapie initiale est capitale dans la stratégie de traitement du
neuroblastome. En effet, il s’agit d’'une tumeur chimio sensible et 60% des
patients agés de plus d’un an ont des métastases au diagnostic. C’est le bilan
d’imagerie (scanner, échographie + IRM) qui améne a décider, dans les formes
localisées, de la nécessité éventuelle d’une chimiothérapie préopératoire.

Cette chimiothérapie permet de :

»reduire la taille et la consistance de la tumeur et, pour les tumeurs non
extirpables d’emblée, en faciliter 1’ablation compléte dans un second temps ;
»réaliser un traitement préventif ou curatif des métastases.

La chimiothérapie initiale comprend des associations de Vincristine,
Cyclophosphamide, avec ou sans Doxorubicine ou d’Epipodophyllotoxine,
Cisplatine ou de Carboplatine. Les résultats sont améliorés si les doses sont
élevées et les cycles de chimiothérapie, rapprochés.

Afin de consolider I’efficacité de la chimiothérapie initiale, on administre, dans

les formes les plus graves, des chimiothérapies a haute dose avec greffe de cellules

These Médecine 2021-2022 Oumar KEITA 27



ASPECTS EPIDEMIO-CLINIQUES, PARACLINIQUES ET EVOLUTIFS DES TUMEURS ABDOMINALES
MALIGNES A L’UNITE ONCOLOGIE PEDIATRIQUE DU CHU GABRIEL TOURE.

souches2. Deux combinaisons de médicaments quelque peu différentes sont
actuellement utilisées, I’une en Europe (Busulfan et Melphalan), I’autre aux Etats-
Unis (Carboplatine, VP16 et Melphalan), associés a I'utilisation de cellules
souches d’origine médullaire ou mieux sanguines. On ne sait pas aujourd’hui si
ces deux traitement sont équivalents ou pas. Dans le cadre d’une collaboration
européenne et américaine, une preuve sera apportée a ce sujet.

6-3 Chirurgie [13] :

Chirurgie viscérale :

Le but de I'intervention, qu’elle soit effectuée d’emblée ou au décours d’une
chimiothérapie initiale, est d’obtenir une ablation aussi compléte que possible, au
prix d’un minimum de risques et de séquelles.

La tumeur, apres chimiothérapie, devient accessible a une ablation par
morcellement qui ne présente pas de risque de diffusion. Le plus souvent, les
organes de voisinage et les gros vaisseaux sont refoulés ou entourés par le tissu
tumoral, mais non envahis. Grace a une dissection minutieuse de la tumeur les
structures vasculaires sont dissociées du bloc tumoral.

L’anesthésie doit €tre préparée et 3 événements, anticip€s : une intervention de
longue durée, un risque d’hémorragie abondante et brutale, et des poussées
inopinées d’hypertension artérielle.

Des complications post-opératoires peuvent survenir.

Il s’agit du passage de lymphe dans 1’abdomen ou de Iésions neurologiques,
provoquant une diarrhée.

Ces complications disparaissent progressivement.

L’¢évaluation de la qualité de ’ablation de la tumeur repose sur :

» Un compte rendu opératoire détaillé ;

» Un examen histologique de la tumeur retirée ;

» Un scanner réalisé environ un mois apres 1’intervention.

Neurochirurgie
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Devant un neuroblastome, les situations suivantes justifient le recours a la
neurochirurgie :

» [’ablation d’un résidu tumoral comprimant la moelle épiniére contenue dans la
colonne vertébrale. C’est la circonstance la plus fréquente.

» [’¢établissement d un diagnostic devant une tumeur de la moelle épiniére isolée.
C’est une situation exceptionnelle.

»La levée d’'une compression soudaine de la moelle épiniere. Cependant, la
chimiothérapie est souvent plus efficace pour traiter une telle situation, qui reste
exceptionnelle. Cette neurochirurgie présente des difficultés liées soit :

» Aux liens entre la tumeur et les membranes qui entourent la moelle épiniére et
les racines nerveuses qui émergent de la colonne vertébrale.

» Au caractére hémorragique de ces interventions pouvant faire courir un risque
vital chez les tres jeunes enfants.

A moyen terme, la neurochirurgie peut étre responsable d’une certaine
déformation de la colonne vertébrale qui survient si la chirurgie du canal
contenant la moelle épiniére a été importante.

Dans tous les cas il convient de mettre en place une surveillance clinique et
radiologique prolongée de la colonne vertébrale notamment avant et autour de la
puberté, moment de croissance osseuse importante.

6-4 Radiothérapie [14]:

Le neuroblastome est une tumeur radiosensible.

Néanmoins, les risques de séquelles chez 1’enfant de moins de 5 ans conduit a
retarder au maximum ce mode de traitement chez les plus jeunes enfants.

Dans les formes localisées ou disséminées, avec Amplificationl de N-myc,
I’irradiation de la tumeur initiale aprés chimiothérapie et chirurgie complete est
indiquée. En cas de métastases osseuses tres douloureuses, la radiothérapie est

utilisée pour soulager avec une efficacité rapide mais parfois transitoire.
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-Traitements complémentaires [14] :

Malgré les efforts thérapeutiques entrepris, 1’évolution peut encore étre
défavorable, surtout s’il y a des métastases osseuses.

En dehors d’une chimiothérapie efficace, qui reste le meilleur traitement des
douleurs, trois autres choix thérapeutiques sont possibles : la corticothérapie, la
radiothérapie, les médicaments antalgiques.

»La corticothérapie, a doses modérees (1 a 1,5mg/kg/jour) améliore
fréquemment 1’état général et soulage temporairement les douleurs.

» La radiothérapie sur les métastases osseuses est un des meilleurs traitements
antalgiques. Il faut savoir I’utiliser aussi souvent que nécessaire chez les patients
souffrant de douleurs osseuses localisées.

P [’utilisation des antalgiques mineurs ou majeurs ob¢it aux méme regles que
dans toute la cancérologie de I’enfant. Il est impératif de ne pas hésiter a utiliser
des antalgiques majeurs pour soulager les douleurs osseuses des enfants porteurs
de métastases dés le début de la maladie.

6-6 Guérison et suivi [14] :

Les patients porteurs de neuroblastomes de bon pronostic guérissent actuellement
grace a des traitements peu agressifs, voire reduits a la seule chirurgie.

Il est a noter que la survie représente une notion statistique, définie a partir de
I’observation d’un grand nombre d’enfants ayant les mémes types de tumeurs et
avec un recul suffisant pour considérer ces chiffres comme stables. Si ce chiffre
donne une représentation globale de la gravité de la maladie, il ne peut définir ce

qui va se passer pour chaque enfant, en particulier.
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B. Néphroblastome :
1. Définition :

Le néphroblastome est une tumeur maligne qui se développe a partir de tissus qui

miment une architecture embryonnaire.
2. Epidémiologie :
- Fréguence-tumeur rénale la plus fréquente de 1’enfant, 4ge moyen =3 ans, le plus
souvent moins de 6 ans (syndromes predisposant).
-Elle représente environ 6% des cancers de I’enfant et touche les 2 sexes. C’est
une tumeur qui se développe a partir de cellules embryonnaires participant a la
formation du rein. Elle est spécifique des jeunes enfants puisque 75% des cas sont
diagnostiquées avant 1’age de 5 ans avec un age médian au diagnostic de 3,2 ans.
[ n’y a pas de facteurs étiologiques clairement reconnus actuellement ; cependant
dans 10% des cas de néphroblastomes, des malformations sont retrouvées chez
ces patients [14].
-Elle est trés rapidement évolutive et peut occuper une grande partie de
I’abdomen, c’est une urgence diagnostic et thérapeutique.
-Le pronostic est en principe favorable.
-Facteurs favorisants ou syndrome de disposition :
Malformations associees
Voici les malformations les plus fréguemment associées a un néphroblastome
Cryptorchidie
Anomalies de I’appareil urinaire
Hémi hypertrophie
Hypospadias
Aniridie
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3. Diagnostic :

a) Signes clinique :

La constatation d’une masse abdominale par les parents ou lors d’une consultation

pour fievre ou troubles digestifs est le mode de révelation le plus fréquent. Elle

est a développement antérieur, peu mobile et non douloureuse et a une croissance
rapide.

Elle peut étre associée a des douleurs abdominales qui doivent faire suspecter une

hémorragie intra-tumorale. Une hématurie macroscopique est retrouvée dans 15

a 20% des cas alors qu’une HTA due a la libération de rénine par les cellules

tumorales ou moins fréquemment par compression de 1’artere rénale est observeée

dans 30 a 40% des cas. La constatation d’une anémie profonde ou s’installant
rapidement, associée ou non a des douleurs abdominales doit faire craindre une
rupture ou hémorragie abdominale qui constituent une urgence chirurgicale.

Exceptionnellement, le néphroblastome s’associe a une polyglobulie liée a une

hypersécrétion d’érythropoiétine ou a un syndrome hémorragique li¢é a une

maladie de Willebrand acquise. L hypercalcémie chez le petit nourrisson oriente
vers une tumeur rhabdoide du rein.

-Extension possible : veineuse (v. rénale, v. cave inférieure, cavités cardiaques

droites), ganglionnaire, pulmonaire et hepatique.

b) Imagerie [12] :

- L’échographie abdominale : est I’examen de premiere ligne chez un patient
présentant une masse abdominale. Elle permet de préciser le siege rénal de la
tumeur et préciser ses caractéristiques, solide, kystique ou mixte. La taille de
la tumeur doit étre précisée dans les trois dimensions afin d’évaluer la réponse
au traitement aprés chimiothérapie. Elle devra également rechercher une
thrombose des veines rénales ou cave inférieure, d’éventuelles adénopathies

ou atteinte hépatique ou rénale controlatérale.
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c) Biologie :

Anatomie pathologique :

L’étude anatomopathologique permet de confirmer le diagnostic, préciser le type
histologique et le stade d’extension local. Ces données conditionnent le pronostic
et la stratégie thérapeutique.

Le néphroblastome est une tumeur dérivée du blasteme métanéphritique primitif.
Dans sa forme classique, il comporte une composante blastémateuse, epithéliale
et mesenchymateuse. Cette forme est dite triphasique. Certaines formes peuvent
étre bi phasiques ou monophasiques. Il convient par ailleurs de rechercher des
flots tumoraux indépendants, des restes néphrogéniques ou des anomalies
associées (sclérose mésangiale ou dysplasie renale).

Stades d’extension tumorale

Plusieurs systemes de stadification tumorale sont utilisés. Voici la classification
de la SIOP (classification postopératoire) qui comprend cing stades (1 a V) [29]
[14].

Tableau I : Classification opératoire du néphroblastome.

Stade Définition

I Tumeur limitée au rein et résection complete

I Tumeur dépassant la capsule du rein a I’histologie mais résection

compléte

i Tumeur dont la résection chirurgicale est incomplete ou

envahissement ganglionnaire a distance

IV Présence de metastases pulmonaires ou autres

V Tumeurs d’emblée bilatérales

Classification histologique post-opératoire :
L'étude du SIOP 93 a donc mis en évidence I'existence de tumeurs de bas risque,

de risque intermédiaire et de haut risque.
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La nouvelle classification permet d'isoler 3 groupes :

Les tumeurs de bas risque qui correspondent au néphrome mésoblastique, au
néphroblastome cystique partiellement différencié, au néphroblastome
complétement nécrotique.
Les tumeurs de risque intermédiaire qui correspondent au néphroblastome de
type épithélial prédominant, de type stromal prédominant, de type mixte, de
type régressif et les formes anaplasiques focales.
Enfin les tumeurs de haut risque qui correspondent au néphroblastome de type
blastémateux prédominant restant vivace aprés chimiothérapie, les
néphroblastomes avec anaplasie diffuse et deux autres tumeurs rénales qui ne
sont pas des néphroblastomes, les sarcomes a cellules claires du rein et les
tumeurs rhabdoides
Extension tumorale [12] :
La TDM abdominale : n’apporte habituellement pas de compléments
d’informations. Dans certains cas, elle permet de mieux étudier la masse et
éliminer une autre étiologie ou réveéler des restes néphrogéniques dans le rein
controlatéral. Le diagnostic est habituellement retenu sur un ensemble
d’arguments cliniques et radiologiques. En cas de doute, une biopsie
percutanée par voie postérieure peut étre envisagée. Elle doit étre faite par un
radiologue habitué, sous anesthésie générale et aprés repérage échographique
ou scannographique.
La radiographie thoracique de face et de profil : est faite pour rechercher des
métastases pulmonaires. La TDM du thorax permet de mieux préciser leur
siege et leur nombre. La mise en évidence de nodules de petites tailles a la
TDM non retrouvés sur la radiographie du thorax n’est habituellement pas
prise en considération.
- La scintigraphie au Tc99 : a la recherche de métastases osseuses en
I’absence de signe d’appel est préconisée dans les cas de sarcome a cellules

claires.
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- Dans les cas de tumeur rhabdoide du rein la TDM ou I’'IRM cérébrales sont
préconisées a la recherche de localisation tumorale.

Diagnostics différentiels :

* adénocarcinome juvénile (a I’évoquer si dge >10 ans) ;

* tumeur rhabdoide (hypercalcémie) ;

esarcomes a cellules claires (a évoquer si métastases osseuses) ;
* néphrome mésoblastique (a évoquer si age <6mois) ;
slymphome ;

scystadénome multiloculaire.

Prise en charge thérapeutique :

5-1 Chimiothérapie initiale [15] :

Le traitement du néphroblastome commence par une chimiothérapie initiale.
Celle-ci comprend habituellement 1’association de deux médicaments
I’actinomycine-D et la vincristine
(AV) pendant 22 jours.

Schéman® 3 :
Chimiothérapie néo-adjuvante
du néphroblastome

] |8 JI5 ]j22
v Y v v
At []-3) A-d (]-3)

W = Vincristine » 1.5 mg/m?
A-d = Actinemycine-D » | 5mgkglj

Cette chimiothérapie premiére rend la chirurgie plus aisée et améliore la

classification
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Formes métastatiques [31] [15]

ACTD  45v/kg l l |
VCR 1,5 mg/m? ! ! ! ! ! !
DOXO 50 mg/m? ! !
Semaines I I I I I I
Chirurgie

1 2 3 4 5 6

Dite « opératoire ».

5-2 Chirurgie [15] : I’ablation du rein (néphrectomie) est le temps essentiel du
traitement chirurgical. L’accés au rein se fait par une incision sur le ventre. Il
s’agit d’une chirurgie délicate qui doit étre réalisée par des chirurgiens
expérimentés. La néphrectomie s’accompagne d’un examen des €éventuelles zones
douteuses. Les ganglions régionaux sont préleves. On recherche aussi
d’éventuelles métastases sur le péritoine, dans le foie ou sur I’autre rein. Les suites
opératoires sont habituellement simples. En quelques semaines, le rein restant
augmente de volume et assure une filtration normale.

5-3 Chimiothérapie postopératoire [15] :

Une chimiothérapie postopératoire sera envisagée s’il reste quelques éléments
tumoraux ou s’il existe une métastase ou, enfin, si 1’histologie est défavorable.
Pour les néphroblastomes de risque faible, il n’y aura pas de chimiothérapie
postopératoire. A I’opposé, le traitement post-opératoire sera d’un maximum de 6
mois pour les tumeurs a haut risque. La progression remarquable des taux de
guérison obtenue ces 40 derniéres années (de 20 a > 90 %) a éte le fruit des progres
de la chirurgie, en association a ceux de la radiothérapie et de la chimiothérapie.
Ceci est un exemple de I’intérét d’une prise en charge thérapeutique spécialisée

et multidisciplinaire des cancers, d’une part, et de
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Stade |
ACT D 45y /kg l
VCR 15mg/m? | | !

Semaines | I

2 3
Stades Il et 111
ACTD 45y /kg ! ! !
VCR 15mgim| | l ! l !
DOXO 50 mg/m? | !
Semaines | I I I |
1 2 3 4 5 6
<Radioth (Stade I11)>
!
! l ) !
! !
I | I I I
11 12 13 14 15
17 18 19 20 21
23 24 25 26 27
These Médecine 2021-2022 Oumar KEITA 37



ASPECTS EPIDEMIO-CLINIQUES, PARACLINIQUES ET EVOLUTIFS DES TUMEURS ABDOMINALES
MALIGNES A L’UNITE ONCOLOGIE PEDIATRIQUE DU CHU GABRIEL TOURE.

Stades 11, 111 histologie haut risque et IV mauvais répondeurs
VP16 150 mg/m? 11l Pl
CARBO 200 mg/m? (R ! [
CYCLO 450 mg/m2| | | L1
P
DOXO 50 mg/m? | )

1 2 3 4 S) 6 7 8 9 101112131415
<Radioth> 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 27

28293031323334

ACTD = Actinomycine D 45y /kg I.V. bolus (max 2000 y) > 30
kg : 600 pg/ma.

VCR = Vincristine 1,5 mg/m? I.V. bolus (max 2 mg)
DOXO = Doxorubicine 50 mg/m? I.V. Perfusion 6 heures
VP16 = Etoposide =150 mg/m? I.v. en 1 heure
CARBO = Carboplatine =200 mg/m2 i.v.en 1 heure
CYCLO = Cyclophosphamide = 450 mg/m2 i.v. en 1 heure

Poids < 12 kg : réduction dose a 2/3 pour chague drogue.

Intolérance majeure : 2/3 de dose a la cure suivante prise en compte des études
coopératives realisées pour démontrer ces faits, d’autre part.

5-4) Gueérison et suivi [15] : Considérant I’ensemble des néphroblastomes, 90 %
d’entre eux vont guérir. Ceci recouvre des réalités quelque peu différentes selon
les stades favorables (100 % de guérison) et les stades a haut risque (63 % de
guérison). Le suivi des enfants sera effectué tous les trimestres pendant les deux
premiéres années, essentiellement a la recherche de métastases, en réalisant une
radiographie pulmonaire (recherche de métastases pulmonaires) et une

échographie abdominale (recherche de métastases sur le rein controlatéral ou dans
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le foie). Les années suivantes, le suivi aura pour objectif la recherche de séquelles
éventuelles : insuffisance rénale (surtout lors d’une néphrectomie partielle et/ou
d’une irradiation du rein controlatéral, et d’utilisation de sels de platines),
insuffisance cardiaque (apres utilisation d’adriamycine), troubles de ’audition
(aprés utilisation de sels de platines) et plus tard chez le garcon, Les médicaments
actifs dans les troubles de la fertilité (aprés utilisation d’Ifosfamide 1’autre
rein.).Les suites opératoires sont habituellement simples. En quelques semaines,
le rein restant augmente de volume et assure une filtration normale

C. Hépatoblastome :

1-Definition :

L’ hépatoblastome (HB) est la tumeur hépatique la plus fréquente de 1’enfant.
L’approche multidisciplinaire moderne associant une évaluation précise de la
masse tumorale, la chimiothérapie et la chirurgie a permis de faire passer les
chances de survie de 30% a plus de 90%.

2-Epidémiologie :

-Fréquence

-Tumeur hépatique maligne la plus fréquente chez I’enfant, surtout age de moins
de 3ans.

- L’HB survient dans 80% des cas chez 1’enfant de moins de 3 ans avec une
prédominance masculine. C’est une tumeur rare, représentant pres de 1% des
tumeurs de 1’enfant.

-Extension : veine porte, veine sus-hépatiques, poumons.

-Le pronostic de ces tumeurs est bon dans I’ensemble avec une survie globale aux
alentours de 80% a 3 ans.

-Facteur de risques :

La prématurité est un facteur prédisposant et le risque est corrélé au poids de
naissance. L’augmentation de I’incidence de ’HB semble liée a I’augmentation
de survie des prématurés de trés faible poids de naissance.

-Elle peut étre isolée ou s’intégrer dans le cadre d’un syndrome de prédisposition.
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*Hémi-hypertrophie corporelle

*Syndrome de Beckwith-Wiedemann

*Prématurité et faible poids de naissance et de Polypose familiale

*Syndrome de Li-Fraumeni

3-Diagnostic :

a) Signes cliniques :

L’expression clinique habituelle est une masse abdominale asymptomatique.
Moins frequemment la tumeur peut étre revélée suite a des douleurs abdominales,
une perte de poids, une anorexie, des nausées et des vomissements surtout dans
les formes étendues. Plus rarement, la maladie peut étre révélée par un ictere lié a
une compression des voies biliaires ou anémie sévere et une distension
abdominale traduisant une rupture intra-abdominale de la tumeur [12].

b) Imagerie [12] :

L’étude échographique faite systématiquement devant une masse abdominale
permettra de confirmer son siége hépatique, préciser ses caractéristiques et ses
limites. La tumeur est habituellement hyperéchogéne. Elle est mieux étudiée au
doppler.

c) Biologie :

Le taux des alpha-foetoproteine (o—FP) est augmente dans 90% des HBs. Cette
augmentation n’est cependant pas spécifique. Elle est retrouvée dans les deux tiers
des hépato carcinomes et peut également étre élevée dans I’hémangio-
endothéliome infantile et [I’hamartome mésenchymateux. L’a—FP,
physiologiquement produite par le foie feetal a un taux €élevé a la naissance et son
taux diminue progressivement durant le premier semestre de vie. Sa demi-vie est
de 5 a7 jours. Elle a un intérét dans 1’évaluation de la réponse et le suivi du patient.
Apres la chirurgie le taux baisse et atteint un taux normal en quelques jours a

semaines.
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La thrombocytose est observée dans 20% des cas d’hépatoblastome par
production de thrombopoiétine tumorale. La bilirubine et les transaminases sont
habituellement normales.

4. Extensions tumorales :

L’étude de I’extension intra-hépatique de la tumeur est mieux faite par la TDM
ou I'IRM. L’extension est précisée selon la segmentation anatomique de
Couinaud qui permet d’apprécier 1’opérabilité de la tumeur (Fig. 3). Cette

segmentation tient compte de la vascularisation hépatique.

Haut

Veines sus-hépatiques

== Gauche

~
N

h‘/ Veine porte
Figure 3 : Segmentation du foie
-Pronostic :
Le pronostic varie selon la résectabilité tumorale qui est en fonction 1’extension
tumorale, la multi-focalité, 1’envahissement vasculaire et la présence de
métastases aux cours du diagnostic. Un taux d’ oa-FP de moins 100 pg/l est de
mauvais pronostic. Le type histologique indifférencié ainsi que 1’aneuploidie,
trisomie 8 ou 20 est également de mauvais pronostic. La régression des a-FP sous
chimiothérapie ou apres chirurgie est considérée de bon pronostic.
Diagnostic différentiels :

* hépato carcinome ;
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« sarcome, rhabdomyosarcome, tumeur rhabdoide ;

eadénome ;

*hyperplasie nodulaire et focale ;

*Hamartome mésenchymateux ;

*hémangioendothéliome (peut étre associée a une thrombopénie) ;

* nodules de régénération dans les hépatopathies chroniques ;

kyste hydatique.

5. Prise en charge :

Traitement :

Le traitement de 1’hépatoblastome est base sur la chimiothérapie systémique et la
chirurgie. Avec la chirurgie seule la survie a 5 ans ne depassait guere 30% et par
ailleurs au diagnostic, seuls 40 a 50% des tumeurs sont résécables. L’efficacité
de la chimiothérapie dans les cas non résécables et dans les recidives a
progressivement poussé certains groupes a proposer la chimiothérapie en
premiere ligne thérapeutique afin de faciliter I’acte opératoire et ce de la méme
maniere que dans le néphroblastome.

5-1) La chimiotheérapie :

L’ hépatoblastome est une tumeur chimio sensible. Les médicaments actifs sont le
CDDP, la vincristine, la doxorubicine, le 5 Fluoro-uracyl et le cyclophosphamide.
Le groupe SIOPEL a lancé plusieurs études ayant montré des résultats excellents
permettant des taux de survie a 5 ans de pres de 90% dans les stades | et 11 et 80%
dans les stades I11 résécables. Dans les formes non résecables, la survie est de 50%
alors qu’elle est seulement de 10% dans les formes metastatiques. La
transplantation hépatique dans les formes non résécables mais limitées au foie
permet des taux de survie de pres de 80%.

5-2 La chirurgie :

L’exérese chirurgicale doit étre faite par un chirurgien habitué a la chirurgie
hépatique, travaillant dans un contexte multidisciplinaire et avec 1’étroite

collaboration de radiologues et réanimateurs en plus de I’oncologue. La chirurgie
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consiste habituellement en une segmentectomie ou lobectomie. L’atteinte du

diaphragme ou des organes adjacents n’est pas obligatoirement une contre-

indication opératoire tant que I’exérése peut emporter les Iésions. Les

adénopathies para-aortiques ou cceliaques suspectes doivent étre prélevées.

L’exérése des métastases pulmonaires éventuelles est recommandée. Dans le cas

ou I’exérese n’est pas histologiquement complete, une chirurgie complémentaire

devrait étre faite si possible. La greffe hépatique est préconisée dans les formes

non résécables apres chimiothérapie.

D. Lymphome non hodgkin

1) Définition : sont un groupe hétérogéne de tumeurs liées a une multiplication
anormale et maligne des cellules lymphoides. Ces cellules comprennent les
lymphocytes B, T et NK.

2) Epidémiologie :

Les LNH représentent 7% des cancers de I’enfant de moins de 20ans. Le nombre

annuel de nouveaux cas est en moyenne de 10 par million mais varie selon les

zones géographiques. Les LNH touchent tous les ages de 1’enfance mais sont

exceptionnels avant 2ans. lls concernent préférentiellement les garcons.

-Age entre 5 et 10 ans.

-Trois formes cliniques : « endémigque », « non endémique », « associée au VIH ».

-Les cellules lymphomateuses sont caractérisées par la translocation impliquant

le chromosome 8 (oncogene c-myc) et le chromosome 2, 14 ou 22.

- Ce lymphome prend naissance le plus souvent dans la région iléo-caecale.

-Progression tres rapide pouvant mettre en jeu le pronostic vital.

-Si diagnostic évoqué, ’acte chirurgical doit se limiter a une biopsie et rester le

moins invasif possible.
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3. Diagnostic :

a) Circonstances de découvertes :

Les lymphomes abdominaux sont, le plus souvent, révélés par une fatigue, des
douleurs abdominale vagues, des nausées, des vomissements ou des troubles de
la digestion. Une augmentation de volume de I’abdomen peut attirer 1’attention.
A I’examen physique on palpe une ou plusieurs masses abdominales.
L’échographie montre une ou plusieurs masses situées sur différentes parties du
péritoine, associées éventuellement a une ascite et a d’autres localisations : foie,
ovaires, reins, pancréas, ganglions le long de 1’aorte.

Tres rarement la tumeur est révélée précocement par un repli de I’intestin sur lui-
méme (ou invagination intestinale aigué) et impossible a repositionner a la
normale. A I’intervention, on découvre une tumeur de petite taille, que 1’on peut
retirer sans sacrifice intestinal important.

En dehors de ce contexte d’urgence chirurgicale, I’ouverture chirurgicale de
I’abdomen doit €tre €évitée. Elle est inutile, voire dangereuse.

Le diagnostic cytologique et/ ou histologique se fait a partir des cellules d’un
liquide d’ascite ou prélevé entre les deux feuillets de la plévre ou par prélevement
de moelle osseuse, sur la biopsie d’une autre masse tumorale superficielle ou sur
une biopsie de la tumeur abdominale réalisée grace a une aiguille fine.

Ces lymphomes sont toujours a cellule B, habituellement de Burkitt, parfois a
grandes cellules B.

[1s prennent naissance le plus souvent au niveau de la jonction entre 1’intestin gréle
et le colon, des cellules immunitaires situées au sein tube digestif, soit au niveau
des ganglions du mésenteére.

c) Imagerie :

L’échographie est un examen indispensable pour le diagnostic initial et pour le
suivi. Elle permet de localiser et de mesurer un lymphome abdominal, de

visualiser I’existence de liquide dans 1’abdomen, de préciser 1’extension aux
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ganglions proche du foie, de la rate, du rein, des ovaires, des testicules ou de la
thyroide.

-La radiographie de thorax : permet de voir une masse dans le médiastin, la
présence de liquide dans la plevre ou le péricarde.

d) Biologie :

Un bilan biologique incluant une Numeération, Formule Sanguine, le dosage des
LDH, un dosage de la concentration des ions du sang et de dosage de 1’acide
urique dans le sang. Ceci permettra de diagnostiquer et de suivre 1’évolution du
syndrome de lyse tumorale [16].

-Cytologie :

L’analyse des cellules prélevées sur un épanchement, sur un envahissement
médullaire ou sur une biopsie est nécessaire. Elle permet, dans la plupart des cas,
de déterminer le type de LNH rencontre. Elle est réalisée soit chirurgicalement,
soit par une ponction a 1’aide d’une aiguille fine.

4) Extensions tumorales :

- Echographie : est un examen indispensable pour le diagnostic initial et pour le
suivi. Elle permet de localiser et de mesurer un lymphome abdominal, de
visualiser 1’existence de liquide dans 1’abdomen, de préciser 1’extension aux
ganglions proche du foie, de la rate, du rein, des ovaires, des testicules ou de la
thyroide.

- La radiographie de thorax : permet de voir une masse dans le médiastin, la
présence de liquide dans la plevre ou le péricarde.

- Le scanner : n’est pas indispensable dans la phase initiale du diagnostic des
lymphomes étendus. Dans ce cas 1I’échographie abdominale et la radiographie du
thorax suffisent pour préciser I’extension régionale du lymphome. Le scanner est
donc utilisé pour le bilan local d’un lymphome de la sphére O.R.L., pour le bilan
d’un lymphome de stade I ou de stade 11 abdominal pour confirmation du stade

localisé ou pour repérage avant biopsie a 1’aiguille.
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Dans le cadre du suivi, le scanner est aussi pratiqué, surtout pour les lymphomes
O.R.L. et médiastinaux et confirmer ou infirmer la présence d’une masse
abdominale persistante.

- La ponction lombaire : I’étude cytologie du LCR est essentielle ;

- Pronostic :

Le pronostic est étroitement lié a la masse tumorale et son extension locorégionale
et a distance. Le bilan d’extension doit étre rapidement fait afin d’instituer le
traitement dans les meilleurs délais.

Au terme de ce bilan, la tumeur est classée en stades selon la classification de
Murphy. En cas d’extension médullaire de plus de 20% on classe la pathologie
dans le groupe des leucémies aigués.

Stade Definition :

Stade | : Lésion unique ganglionnaire ou extra ganglionnaire

A I’exclusion des lésions médiastinales ou abdominales

Stade Il : Localisation extra ganglionnaire avec envahissement ganglionnaire
régional.

Deux ou plus atteintes ganglionnaires ou extra ganglionnaires du méme coté du
diaphragme.

Atteinte primitive du tube digestif (le plus souvent de la région iléocaecale) avec
ou sans atteinte ganglionnaire associée Tumeur abdominale complétement
résequee.

Stade 111 : Localisation sus- et sous-diaphragmatique

Toute localisation intra thoracique, para vertébrale ou épidurale

Atteinte abdominale diffuse.

Stade I11A : Atteinte abdominale localisee mais non résécablé.

Stade I11B : Atteinte abdominale diffuse

Stade 1V : Atteinte du SNC et/ou médullaire (< 25 %)
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Diagnostic différentiels :

* autres lymphomes non hodgkiniens ;

«lymphangiome kystique du mésentere et du méso célon ;

kyste de I’ouraque ;

«duplication digestif, plastron appendiculaire ;

stératome.

5) Prise en charge thérapeutique [17]

Le pronostic actuel des LNH est bien meilleur que dans les années 70, grace a
I’utilisation rationnelle des agents de la chimiothérapie.

5-1) Chimiothérapie :

La chimiothérapie est le mot clé du traitement du LNH de I’enfant. C’est une
tumeur tout a fait chimiosensibe. Les stratégies thérapeutiques sont différentes
selon la classification cellulaire du LNH.

5-1-1. LYMPHOME DE BURKITT [17] :

Le traitement des lymphomes de Burkitt localisés est court, durant quelques mois,
et intensif. On associe deux cures de COPAD. C’est seulement dans le cas de ces
formes localisées qu’il n’est pas nécessaire de réaliser une prophylaxie
neuromeningée.

Tableau Il : Traitement du lymphome de Burkitt localisé :

Traitetnent du Lymphome de Burkitt localise :

chimioth érapie courte

n COPAD1 COPAD2

i . _
g Deés gque é
g possible g
2 apres e
g

M S1 COPAD1

Dans les formes avec extension locale et régionale, on renforce la chimiothérapie
elle-méme et surtout la prévention de I’atteinte du systéme nerveuse central par

le méthotrexate a haute dose.
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Tableau 111 : Traitement du lymphome de Burkitt d’extension loco-régionale :

Traitement du Lymphome de Burkitt d'extension loco-régionale ;
Jenforcement. de.la prevention de Latisinte du systéme nerveus ceniral par le méthoirezate & haute dose

DA

o

e COP COPADM1 COPADM?2 cYML CYM?2 E
s E 5 5 5

= =l = = = 5
- [sn] [=u] [nn] [au} =
2 g1 54 57 310 513 &
&

Dans les formes diffuses, on instaure une chimiothérapie en 3 phases : induction,
consolidation, et réinduction. Ces associations thérapeutiques ont demontré leur
efficacité et seront adoptées au volume tumoral, a 1’extension tumorale, a
I’atteinte de la moelle osseuse et neuro-méningée. La prophylaxie neuro-
méningée est donc administrée a tous les patients sauf dans le cas des tres
exceptionnelles formes localisées et totalement retirées.

Tableau IV : Traitement du lymphome de Burkitt diffus :

Trattement du lymphomes de Burkitt diffus :
Sucesizion de chimiotheranic dc iyns nduction, consalidation. cindictions,

cop COPADM1 COPADM2 CYVEL CYVE2 Seql | | Seq2 | | Seq3 | | Seqd

Bilan final

Bilan
Bilan
Bilan
Bilan
Bilan

S1 54 37 S10 S13 518 523 528 533

Ewaluation initiale

5-1-2. Lymphomes lymphoblastiques [17] :
La chimiothérapie des lymphomes lymphoblastiques comprend un grand nombre
de drogues différentes et commence par un traitement intensif au début qui se

prolonge (1,5 a 2). La prophylaxie neuroméningée est systematique.
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Tableau V : Traitement du L

Traiter

ymphome lymphoblastique :

phoblasti que

Evaluation mitiale

5-1-3. LYMPHOMES A GRANDES CELLULESB [17] :

Les lymphomes a grandes cellules B seront traités comme les lymphomes de
burkitt, avec une efficacité comparable.

Tableau VI : Traitement du Lymphome anaplasique :

o o

£ g Alternance | Dexamethasons Dans certains cas:

4 »| & e ' E Velbé hebdomadasre

E Dexaméthasone (J1 473) | » ) Endoxan e

§ Endozan (J1 &J2) g HD Methotrexats 63re3:;e= HD Methotrexate _g Q164852
: -~ : pen: , B a

3 m’mmm > o) VP16 |16 semaines |

5-1-4. LYMPHOMES ANAPLASIQUES A GRANDES CELLULES [17] :
Les lymphomes anaplasiques seront traités de maniere intensive et assez courte
avec des schémas proche de celui du traitement des lymphomes de burkitt. La
guérison est actuellement de 70 a 80%, méme si le taux de rechute est de 30 a
50%.
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Lymphome anaplasique a grandes cellules: Protocole ALCL99 [12].
Pré-phase cure (cure P)

Dexamethasone 5 mg/m?/j en 1 prise : J1, J2 (IV ou PO) puis 10 mg/m?/j en 2
prises de J3-J5

Cyclophosphamide: 200 mg/m2en perf. D’ 1h ~ :J1,J21T :J1

Cure AM (AM1, AM2, AM3)

Dexamethasone mg/m?/j en 2 prises :Jl1ab

Méthotrexate 3 g/m2en perfusionde3h :J1

Acide folique 15 mg/mz2/prise PO toutes les 6h a commencer 24 h apres le début
de la perfusion de MTX HD. Total de 12 doses

Ifosfamide 800 mg/m? en perfusiond’1 h: J1 a

+ Mesna 330 mg/m?/dose IVD a HO, H4,J5

et H8

Cytarabine 150 mg/m?/dose/12h : J4 et
J5.

VP16 100 mg/m?en perfusionde2h : J4 et

Cure BM (BM1, BM2, BM3) J5

Dexamethasone 10 mg/m2/jen 2 prises :J1ab5

Méthotrexate 3 g/m? en perfusion de 3 h:J1

Acide folique 15 mg/m2/prise PO toutes les 6h a commencer 24 h aprés le début
de la perfusion de MTX HD.

Total de 12 doses

Cyclophosphamide 200 mg/m2 : J1 a J5 Doxorubicine 25 mg/mz2 : J4 et J5
Indications :

Lésions cutanées isolées : Surveillance

Groupe faible risque (stade 1 complétement réséqué)

Cures : P -AM1 - BM1 - AM2

Durée totale du traitement ;: 10 semaines.
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Groupe SR (groupe de risque standard : Pas d’atteinte cutanée prouvée,
médiastinale, hépatique, splénique ni pulmonaire)

Pré-phase puis 6 cures alternant cures A et B: P - AM1 - BM1 - AM2 - BM2 -
AMS3 - BM3 Tous les malades recoivent les cures avec Méthotrexate 3g/m sans
intra-Thécale. Durée totale du traitement : 19 semaines (soit environ 4 mois et
demi).

Groupe HR (groupe de haut risque : l1ésion cutanée prouveée histologiquement sauf
Iésions cutanées isolées et 1ésions limitées a la peau en regard d’une adénopathie
ou d’une tumeur des tissu mous, atteinte médiastinale, atteinte hépatique, atteinte
splénique ou atteinte pulmonaire).

Pré-phase puis 6 cures alternant cures A ET B: P -AM1 - BM1 -AM2 - BM2 -
AM3 - BM3

Tous les malades regoivent les cures avec Méthotrexate 3g/m sans intra-thécale.
Durée totale du traitement : 19 semaines (soit environ 4 mois et demi).

Groupe NM (atteinte neuro-méningée)

Les malades seront traités selon le protocole LMB89 groupe C avec radiothérapie
cerébrale.

5-1-5. Lymphomes récidivants [17] :

Compte tenu des taux de guérison actuellement €levé, il n’y a pas d’indication a
faire des chimiothérapies lourdes suivies d’une greffe de moelle osseuse ou de
cellules souches peériphériques, chez des patients en premiére rémission. Les
indications sont devenues tres rares et limitées aux premieres rémissions partielles
et aux rechutes ayant répondu a un traitement de deuxieme ligne.

5-2. Chirurgie [17] :

La chirurgie n’a plus d’indication dans le traitement des lymphomes. Sa place est
limitée.

-A la biopsie permettant en méme temps 1’ablation complete d’une tumeur tres

localisée qui bénéficiera ultérieurement d’un traitement peu intensif ;
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-A I’ablation éventuelle d’une masse résiduelle lors d’un bilan de rémission, pour
faire la part entre tumeur nécrosée et un reste de cellules tumorales actives ;

-Au traitement d’une complication chirurgicale abdominale.

5-3. Radiothérapie [17] :

Les lymphomes, surtout les lymphomes non burkitt, sont des tumeurs
radiosensibles. Cependant la radiothérapie n’a plus sa place dans leur traitement.
Il s’agit d’une thérapeutique locale dans une maladie potentiellement ou
effectivement générale, qui ajoute au traitement une toxicité immediate et a long
terme.

Il reste de traitement de trés rares indications de la radiothérapie : irradiation d’une
masse persistante dans le médiastin, irradiation du systéme nerveuse central en
cas d’atteinte méningée initiale.

5-4. Guérison et suivi [17] :

Les progres thérapeutiques des lymphomes non Hodgkiniens de ’enfant ont été
considérables pendant les derniéres années puisque le taux de guérison est
actuellement de 70 a 90%, alors qu’avant 1970, ce taux était de 5 a 30%. Ces
progrés ont été faits sans 1’utilisation de nouveaux produits, puisque tous ceux
actuellement utilisées étaient connus dans les années 1970. La prise en charge plus
précoce des enfants, la meilleure connaissance et la prise en charge des
complications, 1’utilisation plus rationnelle des produits expliquent ces progres
spectaculaires.

Parallelement a ces progres thérapeutiques, I’intensité et/ ou la longueur des
traitements ont été diminuées pour réduire leurs complications lointaines
possibles.

E. Tumeurs germinales malignes de I’ovaire

1) DIAGNOSTIC

-Représente nt environ 30% des tumeurs de [’ovaire. Elles touchent

essentiellement les adolescentes.
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Ces tumeurs constituent 2 a 3% des cancers de I’enfant avec une légere
prédominance féminine. Les tumeurs gonadiques sont le fait de 1’adolescent alors
que les tumeurs extra-gonadiques surviennent habituellement chez le nouveau-né
et le nourrisson et sont dominées par les tumeurs sacro-coccygiennes.

Un plus grand risque de développement de tumeur germinale est observé en cas
de pathologies génétiques intéressant les chromosomes sexuels. Dans le
syndrome de Klinefelter (47, XXY), un risque élevé de développement de tumeurs
germinales extra-gonadiques est noté. Par ailleurs, chez les patients présentant des
tumeurs germinales médiastinales, les anomalies chromosomiques de type
Klinefelter sont retrouvées chez pres de la moiti€ des patients. D’autre part, dans
les dysgénésies gonadiques (45, X/46, XY) et en cas de testicules ectopiques, il y
a un risque ¢levé de developpement d’une tumeur germinale gonadique.

2. Prise en charge :

Traitement [18] :

Le traitement est fonction de la localisation, de I’age, du type histopathologie et
du stade de la maladie. L’exérese chirurgicale doit étre faite chaque fois qu’elle
est possible sans sacrifice majeur. Elle peut étre pratiquée d’emblée ou faire suite
a des cures de chimiothérapie. Celle-ci est indiquée dans la majorité des cas alors
que la place de la radiothérapie en dehors des localisations cérébrales n’est pas
démontrée. Les taux de survie dépassent 90% dans ces tumeurs avec un traitement
modulé selon le risque de rechute.

Les principaux agents antimitotiques ayant montré une efficacité sont la
vinblastine, ’actinomycine D, la bléomycine, la doxorubicine, le cisplatinum et

1’étoposide qui sont associés dans divers protocoles (Tableau VI).
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Tableau VII : Protocoles de chimiothérapie utilisés dans les tumeurs germinales

malignes

20 mg/m2 J1-J5
Vinblastine 0.2 mg/Kg J1, J2
Bléomycine 30mg/m2 J2, J9, J16

Régime Il : PEB/3 semaines

Cis-Platinum 100 mg/m2 J1
Etoposide 100 mg/m2 J1-J3
Bléomycine 15 mg/m2 J2
Régime Il . JEB/3semaines

Carboplatine 600 mg/m2 J1
Etoposide 120 mg/m2 J1-J3
Bléomycine 15 mg/m2 J2, J9, J16

En cas de TSC, le traitement est dans la majorité des cas chirurgical emportant la
tumeur avec le coccyx. Sile coccyx n’est pas réséqué, il y a un risque de rechute
dans 30 a 40%. Un traitement complémentaire par chimiothérapie est nécessaire
dans les formes exprimant une malignite.

Dans les cas de tumeur de 1’ovaire, une chirurgie conservatrice
(ovarosalpingectomie) avec palpation et biopsie de 1’ovaire controlatéral et une
étude du liquide de lavage péritonéal sont recommandees. Dans les cas de stade I,
aucun traitement complémentaire n’est nécessaire. Ailleurs un complément de
chimiothérapie est indiqué. En cas de dysgerminome, une irradiation

complémentaire peut étre préconisee ciblant un résidu tumoral.
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METHODOLOGIE
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IV. METHODOLOGIE
1. Cadre de I’étude

Notre étude s’est déroulée a 1'unité d’oncologie pédiatrique du CHU Gabriel
Touré de Bamako. Notre unité est le seul centre de prise en charge des enfants
atteints de cancer au Mali.

L’unité d’oncologie pédiatrique (UOP) comprend :

- Dix (10) salles d’hospitalisation individuelle ;

- Une (1) salle pour la préparation de la chimiothérapie ;

- Une (1) infirmerie

- Trois (3) bureaux.

- Une salle de consultation externe communément appelé « hépital du jour servant
aussi de salle de gestes (cytoponction, myélogramme, ponction lombaire).

Le personnel de I’'UOP est constitué de:

- Quatre (4) oncologues-pédiatres dont un Professeur titulaire.

- Un (1) médecin généraliste,

- Cing (5) infirmieres formées dans la prise en charge du cancer.

Les activités de 1’unité sont essentiellement le diagnostic, le traitement et le suivi
des enfants atteints de cancer. L’Hopital du jour regoit les patients au stade du
diagnostic et ceux qui viennent pour des consultations de suivi dans 1’unité. Les
cures sont administrées par 1’Hopital du jour ou en hospitalisation selon les
protocoles.

2. Type d’étude

Il s’agissait d’une étude retro-prospective.

3. Période d’étude

Elle s’est déroulée sur une période de 2 ans allant du ler janvier 2017 au 31
Décembre 2018.

4. Population cible :

L’échantillonnage a été exhaustif portant sur tous les cas de tumeurs abdominales

malignes recu au service et ayant un dossier médical et un résultat histologique.
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a- Les critéres d’inclusion étaient :
Patients présentant une tumeur maligne abdominale confirmée par I’histologie.
Les cas explorés par 1’échographie abdominale et/ou la TDM abdominale.
Age inférieur a 16 ans.
b- Les critéres de non inclusion étaient :
Diagnostic incertain.
Dossier médical inexploitable.
Absence des images d’échographie ou de la tomodensitométrie (TDM).
5. Le support des donnees :
- les registres de consultations ;
- les dossiers médicaux ;
- les registres de compte rendu opératoire;
- les registres d’ hospitalisation ;
- la fiche d’enquéte
6. Le suivi des patients :
La prise en charge des patients était multidisciplinaire (oncologues, chirurgiens,
pathologistes, radiothérapeutes, radiologues, anesthésistes). Le suivi dépendait du
diagnostic étiologique. En cas de nécessité chirurgicale, il a été pré, per et post
opératoire et assuré par les médecins et les internes des différents services
(pédiatrie, chirurgie).
7. Variables étudiées
Les données sociodémographiques,
Les données cliniques,
Les données radiologiques (échographie et scanner),
Les données biologiques,
Le diagnostic,
La prise en charge thérapeutique,

Les données évolutives.
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8. Ethique et déontologie :

Notre étude s’est déroulée sous 1’autorisation de la direction du CHU Gabriel
Touré. Les données recueillis sont restés confidentielles.
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V. RESULTATS
1-Fréquence

En 2ans, nous avons colligé 46 patients atteints de tumeurs abdominales malignes
sur 287 cas de tumeurs pédiatriques soit une prévalence de 16%.

2- Caractéristiques sociodémographiques

Tableau VIII : répartition des patients selon 1’age

‘Agedupatient ~ Effectif = Pourcentage(%)
<lan 4 8
1a 5ans 26 57
6 al0ans 9 19
11al5ans 7 15
Total 46 99

Les enfants de 0 a 5 ans représentaient 65% de 1’effectif. L’age moyen était 5,2

ans avec des extrémes de 4 mois et 14 ans.

Effectif

® Masculin

® Feminin

Figure 4: répartition des patients selon le sexe
Le sex-ratio était de 1,7.
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Effectif

®m Bamako

® Hors Bamako

Figure 5: répartition des patients selon la résidence
Les patients résidaient hors de Bamako dans 57% des cas.
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Effectif

ﬂ

- Oui

- Non

Figure 6: répartition des patients selon la référence

Les patients éetaient réféerés dans 87% des cas.

= Bas

= Bon

Figure 7 : répartition des patients selon le niveau socio-économique des parents

Le niveau socioéconomique des parents était défavorable dans 67% des cas.
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m Oui

= Non

Figure 8 : répartition des patients selon les antécédents de tumeur familiale.

Dans 87% aucune notion de cancer familial n’était retrouvé .

Tableau IX: répartition des patients selon le motif de consultation ou référence

‘Motif de consultation ~~ Effectif  Pourcentage(%)
Masse abdominale 22 48
Douleur abdominale 8 17
Distension abdominale 4 9
Suspicion de lymphome 3 7
Suspicion de néphroblastome 3 7
Hématurie 2 4
Altération de I’état générale (AEG) 1 2
Ascite 1 2
Masse sous claviculaire 1 2
Polyadénopathies 1 2
Total 46 100

La majorité des patients avaient consulté pour une masse abdominale.
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Tableau X: répartition des patients selon les circonstances de découverte

Circonstances de découverte Effectif Pourcentage (%)

Constatée par la mére au 15 33

cours d’un bain

Constatée par le médecin au 15 33

cours d’un examen

Non preécisee 16 34

Total 46 100

La tumeur était découverte par la mere dans 33%. Les circonstances de

découvertes n’étaient pas précisées dans plus d’un tiers des cas.

Tableau XI: répartition des patients selon le délai de consultation

'Délai de consultation en ~ Effectif ~ Pourcentage(%)
semaine

<4 8 17,4

4-24 32 69,6

>24 6 13

Total 46 100

Le délai moyen de consultation était de 12 semaines avec des extrémes de 2 et 52

semaines.
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Tableau XI1: répartition des patients selon le délai diagnostic

Délai diagnostic en jour  Effectif (n=43) Pourcentage(%)
1-7jrs 29 67
8-15irs 9 21
>15jrs 5 11
Total 46 99

Le délai moyen de diagnostic était de 8 jours avec des extrémes de 1 et 45 jours.

ml
m2
m3

Figure 9 : répartition des patients selon le nombre de la masse abdominale

Il s’agissait d’une seule masse palpable dans 89% des cas.
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Tableau X111 : répartition des patients selon le siege de la masse

Siege de la masse (cadran) Effectif Pourcentage (%)
Flanc Gauche 16 35

Flanc Droit 14 30
Diffuse 9 20
Péri-ombilicale 4 9

Non précisée 2 4

Sus pubienne 1 2

Total 46 100

La masse était localisée dans les flancs (gauche et droit) dans 65% des cas.

Tableau XIV: Caractéristiques de la masse

‘Caractéristigues ~ Effectif  Pourcentage (%)

Consistance Dure 41 89
Molle 4 9

Non appréciée 1 2

Douleur Oui 21 46
Non 24 52

Non appréciée 1 2

Mobilité Oui 12 26
Non 33 72

Non appréciée 1 2

La masse était dure, indolore et immobile dans la majorité des cas.
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Tableau XV: répartition des patients selon les signes associés

‘Signes associés ~~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Amaigrissement 37 8
Contact lombaire 24 63
Adénopathie (ADP) 10 22
Fievre sup a 38°c 8 17
Détresse respiratoire 5 11
Ascite 5 11
Splénomégalie 5 11
Hépatomégalie 5 11
Lésions cutanees 2 4

L’amaigrissement et le contact lombaire a la palpation étaient pratiquement les

signes associés a la masse.

Tableau XVI: répartition des patients selon la localisation de la tumeur

Localisation Effectif Pourcentage (%)
] L Rénale 25
Rétro péritonéale 65
Extrarénale 5
o Hepatique 1
Intra péritonéale o 30
Extra hépatique 13
Abdomino-pelvienne 2 5
Total 46 100

La tumeur était retro-péritonéale dans 65% des cas.
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Tableau XVII: répartition des patients selon les caractéristiques de la tumeur a
I’échographie

Echostructure Effectif Pourcentage (%)
Solide 43 93
Mixte (solide et kystique) 3 6
Homogene 11 24
Hétérogene 35 76

La tumeur était solide dans 93% et hétérogene dans 76% des cas.

Tableau XVI11: répartition des patients selon le volume de la tumeur a I’imagerie

Volume tumoral précisé par Effectif Pourcentage (%)
I’imagerie

Oui 11 24

Non 35 76

Total 46 100

Dans la majorité des cas, le volume de la masse n’avait pas été précisé par

I’imagerie.
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Tableau XIX: répartition des patients selon la localisation des meétastases

Localisation des metastases Effectif (n=13) Pourcentage (%)
Foie 4 8,7
Moelle 2 4,3
Orbite 1 2
Poumons 6 13

Pas de métastases 33 72

Total 46 100

Les métastases étaient localisées au niveau des poumons dans la majorité des cas.

Tableau XX: répartition des patients selon le taux d’Hb

TauxdHbeng/dl ~ Effectif ~ Pourcentage (%)
Infa8 16 35
8all 23 50
Sup a1l 7 15
Total 46 100

Le taux d’hémoglobine était inférieur a 8g/dl dans 35% des cas.

These Médecine 2021-2022 Oumar KEITA 6

Xo]



ASPECTS EPIDEMIO-CLINIQUES, PARACLINIQUES ET EVOLUTIFS DES TUMEURS ABDOMINALES
MALIGNES A L’UNITE ONCOLOGIE PEDIATRIQUE DU CHU GABRIEL TOURE.

Tableau XXI: répartition des patients selon le taux de plaquette

Nombre de plaquettes (mm3) ~ Effectifs ~ Pourcentage (%)
[33000-56000) 5 11
[157000 — 450000] 25 54
[462000 — 836000] 16 35

Total 46 100

Le taux plaquettaire était abaissé dans 11% des cas et anormalement élevé dans

35% des cas.

Tableau XXII: répartition des patients selon le taux des leucocytes (GB)

Nombre de Leucocytes  Effectif ~ Pourcentage (%)
par mm3

[3700 — 13400] 41 89

[18 900 & 57 000] 5 11

Total 46 100

Le taux de leucocytes était élevé dans 11% des cas.
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Tableau XXII1: répartition des patients selon le type de prelevement

Type de prelevement Effectif (n =44) Pourcentage (%)
Myélogramme 7 16
Biopsie 17 39
Cyto-ponction 20 45

La cytoponction avait été réalisée dans 45%.

Tableau XXIV: repartition des patients selon le diagnostic étiologique

Diagnostic =~ Effectif  Pourcentage (%)
Néphroblastome 24 52

Burkitt 12 26
Lymphome Hodgkin 1 2

Grande cellule B 1 2
Neuroblastome 6 13
Hépatoblastome 1 2
TGM 1 2

Le néphroblastome était le cancer le plus fréguemment diagnostique dans 52%.
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Tableau XXV: répartition des patients selon le stade de la tumeur

Stade de la tumeur Effectif Pourcentage (%)
Non classifié 16 35

Stade 1 9 20

Stade 2 10 22

Stade 3 4 9

Stade 4 6 13

Stade 5 1 2

Total 46 100

Le cancer était au stade 1 et le stade 2 dans 42% des cas.

Tableau XXVI: repartition des patients selon le type de traitement

Traitement Effectif Pourcentage (%)
Chimiothérapie 45 98
Chirurgie 14 30
Symptomatique 1 2

Les patients avaient regu une chimiothérapie dans 98% des cas.
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Tableau XXVII: répartition des patients selon le protocole utilisé

Protocole utilisé Effectif Pourcentage (%)
GFA Neéphro 2005 18 39
GFAOP 22 48
VP16/Carbo 2 4
VP16/Carbo/CO 2 4

LMB modifié 1 2

Aucun 1 2

Total 46 100

Les patients étaient traités selon les protocoles proposés par le groupe franco-

africain d’oncologie pédiatrique

Tableau XXVIII: répartition des patients selon la durée de la chimiothérapie

‘Durée de la chimiothérapie en  Effectif (n=45) ~ Pourcentage (%)
semaine

1-4 14 30

5-24 26 56

25-36 4 8

>36 1 2

Total 45 96

La durée moyenne de la chimiothérapie était des 11 semaines avec des extrémes

1 et 42 semaines.
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Tableau XXIX: répartition des patients selon la toxicité de la chimiothérapie

Toxicitts ~ Effectif  Pourcentage (%)
Digestives 26 56
Hématologique 25 54
Pas de toxicites 8 18

Une toxicité digestive avait dans 56% des cas.

Tableau XXX: répartition des patients selon le devenir

Evolutionde latumeur ~ Effectif ~ Pourcentage (%)
Rémission 30 65
Perdu de vue 13 28
Vivant 26 56
Décédé 9 20
Rechute 1 2

Le taux de déces était de 20%.
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Tableau XXXI: répartition des patients selon les causes de deces

Cause dudécés ~  Effectif(n=9)  Pourcentage (%)
Anémie 1 11
Détresse respiratoire 3 33
Inconnue 3) 55
Total 9 99

Les causes des déces étaient inconnues dans la majorité des cas.
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VI. COMMENTAIRES ET DISCUSSION

L’incidence des TAM est difficile a apprécier au Mali a cause du manque de
registres de cancers hospitaliers. 1l existe peu d'études épidémiologiques sur les
tumeurs abdominales malignes chez I’enfant. Durant la période d’étude, les TAM
de I’enfant représentaient 16% des cancers pédiatriques au CHU Gabriel Touré.
La majorité des TAM survenait chez les enfants de moins de 5 ans avec une
prépondérance masculine. Cette prédominance masculine des tumeurs
pédiatriques avait été rapportée par beaucoup d’auteurs africains sans aucune
explication précise a cette constatation [18].

Il existait une grande hétérogénéité dans la distribution sociodémographique de
nos patients. La majorité des patients provenait des zones rurales (57%), ou les
moyens de diagnostic sont encore plus limités. Le délai moyen de consultation
¢tait relativement long (12 semaines). Alors qu’une anamnése, un examen
physique minutieux, un laboratoire de base et des études d'imagerie correctes
peuvent fournir des informations suffisantes pour déterminer le diagnostic ou
référer vers les spécialistes appropries [19]. En France ou les conditions
d’exercice sont meilleures, les tumeurs embryonnaires de progression rapide, sont
plus précocement diagnostiquées, avec une durée médiane inférieure a un mois
[20]. Le long délai diagnostic pourrait s’expliquer par la pauvreté des ménages,
les pratiques et les croyances coutumiéres et le déficit ou défaut en personnel
qualifié [21].

L’imagerie avait permis d’objectiver une masse retro-péritonéale dans 65% des
cas, essentiellement représenté par le néphroblastome (rénale) et le neuroblastome
(extrarénale). La masse était intra-péritonéale et extra-hépatique dans 28%. Le
scanner avait permis une évaluation des métastases hépatiques (9%), pulmonaires
(2%) et orbitaire (2%).

L’imagerie (I’échographie et le scanner) est la pierre angulaire de I’approche

diagnostique. Elle permet une meilleure description de la tumeur, une évaluation
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de I’extension tumorale, la mise en évidence des calcifications et une évaluation
volumeétrique.

L’ASP (abdomen sans préparation) a un apport diagnostique faible. Dans notre
contexte, il reste utile pour la localisation de la masse, la recherche de
calcifications et d’ostéolyse. La radiographie thoracique garde son importance
dans le bilan d’extension [22].

Les examens biologiques sont délivrés en fonction des caracteéristiques cliniques

et radiologiques de la tumeur. L anémie était fréquente chez les patients. Elle est
liée le plus souvent & une hémorragie intra tumorale ou a une infiltration de la
moelle osseuse [23]. Le dosage des métabolites urinaires (catécholamines) pour
le diagnostic du neuroblastome n’était pas faisable. Le dosage de 1’ Alpha-feeto-
protéine (AFP) ou de I’hormone chorionique gonadotrope (HCG) était fait devant
la constatation d’une masse hépatique ou abdominopelvienne.
Dans cette étude, le principal mode de révélation des TAM était la masse
abdominale. Les manifestations cliniques étaient variables dépendaient surtout de
la localisation, de la taille de la tumeur et de I’existence de métastases. La
majorité des tumeurs abdominales malignes était retro-péritonéale
essentiellement représentée par le néphroblastome et le neuroblastome. Dans
cette étude, les TAM couramment diagnostiquées étaient le néphroblastome
(52%), les lymphomes (30%) et le neuroblastome (13%). Nos résultats étaient
trés proches de ceux rapportés par la littérature [24, 23]
Le néphroblastome est une tumeur quasi spécifique de I’enfant, survenant le plus
souvent entre 1 et 5 ans avec un pic d’incidence vers 1’age de 3 ans et demi [25].
Il s’agit d’'une tumeur embryonnaire dont I’histologie trés hétérogene est
caractérisée par des composantes épithéliale, stromale et blastemateuse [26].

Dans cette étude, les lymphomes non hodgkinien représentaient la
deuxieme cause de tumeur abdominale maligne. Le lymphome de Burkitt serait

volontiers préepondérant en Afrique subsaharienne a cause de la fréquence élevée

These Médecine 2021-2022 Oumar KEITA 78



ASPECTS EPIDEMIO-CLINIQUES, PARACLINIQUES ET EVOLUTIFS DES TUMEURS ABDOMINALES
MALIGNES A L’UNITE ONCOLOGIE PEDIATRIQUE DU CHU GABRIEL TOURE.

de l’infection a virus d’Epstein-Barr (EBV) et du paludisme a Plasmodium
falciparum [21, 27, 28, 29].

Le neuroblastome est une tumeur qui se développe a partir du systeme nerveux
sympathique. C’est la tumeur solide extra cranienne la plus courante de I'enfance
[34]. Dans cette étude, il représentait la troisieme cause de cancer abdominal.
Selon la littérature, il se situe au second rang des tumeurs solides de I’enfant, apres
les tumeurs du systéme nerveux central [30]. Le stade, le type histologique et 1’age
sont les marqueurs pronostiques les plus importants [31].

Dans cette etude, 98% des patients avaient bénéficié d’une chimiothérapie adaptée
selon le protocole du GFAOP. Une exérese chirurgicale avait été réalisée dans
30% des cas ; il s’agissait essentiellement de cas de néphroblastome. Une
abstention chirurgicale était la regle dans les cas de lymphomes et chaque fois que
la tumeur était énorme avec des adhérences et métastases multifocales
(neuroblastome).

L’¢évolution des patients, avec un recul moyen de 12 mois, €tait marquée par une
rémission complete dans 65% des cas (30 patients), une rechute dans 2% des cas
(1 patient), un déces dans19% des cas (9 patients). Un abandon de traitement avait
été constaté chez 28% des patients. Plusieurs causes pourraient expliquer le
pronostic défavorable des cancers abdominal entre autres une insuffisance de
spécialistes, des difficultés d’approvisionnement en médicaments anticancéreux,
deficit en soins de support, un mangue de moyens financiers [20]. Ces facteurs,
associés a une malnutrition endémique et a des pathologies infectieuses
récurrentes, constituent autant d’obstacles a 1’obtention des taux de guérison et de

survie comparables a ceux des pays développés [20, 32].
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VII. CONCLUSION

Cette étude nous a permis de mieux apercevoir les particularités
épidémiologiques, cliniques et évolutives des tumeurs abdominales malignes a
I’UOP de Bamako. La majorité des patients avaient moins de 5 ans ; la découverte
d’une tumeur abdominale a été faite le plus souvent par un parent ou lors d’un
examen routine de 1’enfant ou par ’imagerie. Les signes cliniques associés aux
examens complémentaires nous ont orientés a un diagnostic étiologique, dont les
principales étiologies des TAM étaient le néphroblastome (52 %), les lymphomes
(30%) et le neuroblastome (13%). L’imagerie avait permis de poser le diagnostic
et la stadification de la tumeur. Le diagnostic et la prise en charge des cancers
abdominaux étaient le plus souvent tardifs et Plusieurs causes pourraient
expliquer le pronostic défavorable des cancers abdominal entre autres une
insuffisance de spécialistes, des difficultés d’approvisionnement en médicaments
anticancéreux, déficit en soins de support, un manque de moyens financiers. Ces
facteurs, associés a une malnutrition endémique et a des pathologies infectieuses
récurrentes, constituent autant d’obstacles a 1’obtention des taux de guérison et de
survie comparables a ceux des pays développés. Des efforts doivent étre mis en

place pour renforcer 1’éducation des populations sur les cancers pédiatriques.
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VIII. RECOMMANDATIONS

Au terme de notre étude, nous formulons les recommandations suivantes :

Au Ministere de la santé :

- Assurer la gratuité de la prise en charge du cancer chez ’enfant (examens
complémentaires chimiothérapie, chirurgie et anatomo-pathologique) afin
d’améliorer le pronostic

- Promouvoir la formation de médecins a profil hémato-oncologique pour assurer
une prise en charge precoce et efficiente des patients ;

- Promouvoir la création de centres anticancéreux au Mali.

-Faire des campagnes de sensibilisation et d’information a 1’endroit de la
population et du personnel soignant pour permettre un diagnostic précoce.
-Doter le CHU GT d’une unité d’anatomie et cytologie pathologiques pour un
diagnostic précoce des TAM.

A la Direction du CHU Gabriel TOURE :

- Doter le CHU de locaux et d’équipement adaptés pour une meilleure prise en
charge des enfants cancéreux.

Personnel sanitaire :

- Référer les patients suspects ou atteints de TAM le plus rapidement possible,
afin d’augmenter les chances de guérison.

A la population :

- Consulter le plus rapidement possible devant toute TAM ;

- Promouvoir la création d’association d’aide aux enfants atteints de cancer.
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FICHE D’ENQUETE

1. No de fiche ........

2. Date de consultation.........cooveeieeeiieeinnn... /11

IDENTIFICATION

8. Provenance.........
1 Kayes

3_Sikasso

5 Mopti
7_Tombouctou

9 Bamko

10 Autre

8a. Si autre a préciser

0. Nationalite. ....ooeit e e e e e vee e

1 Malienne

3 _lvoirienne
5_Autres

9a. Si autre a préciser..

DU MALADE

2_Koulikoro
4 Segou
6_Gao
8 Kidal

.......................................................................

2_Guinéenne
4 Senegalaise

Personne en charge de 1 enfant ................................ /]

1 Pere
3 _Oncle
5 Autres

OIS BN 1 (S B ) (e o 1)
11. Fonction de la personne en charge de I’enfant...... //

1 Cadre superieur
3_Commercant

5 Quvrier

7_Eleve et étudiant

2_Cadre moyen
4 Cultivateur
6_Menagere

8 Autres

| I TS 2101 (T B o) (o) 1
12, AdreSSer PAT. .. ittt e e /]

1 Medecin
3_Parents

2_Infirmier
4 Autres

|0 TS =10 15 (T B o) (o3 1
13. Motif de consultation..............ccoviiiiiiiiiiiiiiiiiiiienn /]

1 Masse abdominale
3_Autres
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130, S1AULTE & PIECISET. ..ttt et et et e et e e et et e e et eeaeeneeennens
14. Circonstance de découverte................cooiiiiiiiiiiiii ... //

1 _Fortuite 2 Signe d’appel

3_Complication

4 Autres

14, ST AULIE & PIECISET . ...ttt ettt ettt e e e e e e e et e e e eaae e
15. Durée d’évolution de lamaladie..................................L. /'

1 1 a3 mois 2_4 a6 mois

3_7 a9 mois 4 10 a 12 mois

5 Plus1an 6_Autres

15a. ST AULIES @ PIrECISET. . .uutettt ettt ettt et ettt eeeeaeenaas /]
ANTECEDENTS DU MALADES

16. ATCD MEAICAUX. ...vnttiet ittt ettt et e e e /1]
17. ATCD ChirurgiCauX......oovieriiriete et e, /]
18. ATCD familauX.......ccooiiiniiiiii e /]
SIGNES FONCTIONNELS

19. Signes digestifS.......coviiiiiiii e //

1 Douleur abdominal 2_Diarrhee

3_Constipation 4 _Anorexie

5 Nausee 6_\Vomissement

7_Alternance diarrhée constipation 8 _Absent

9 Amaigressement 10-Distension abdominale

11-Autre

RS Z T B2 101 (S T o) <162 1<) o
20. SINES UINAITES. ...\ttt ittt et et e e e e eeaeeaaeanns /]
1 Absent 2_Hematurie

3_Retention urinaire 4 Pollakirie

5 Dysurie 6_ Pyurie

7_Autre

200, ST AULIC @ PIeCISET . .. .uttt ittt ettt et et e e e ee e eiee e anaeeanns
21, S1gNES TESPITALOITES. ..\ttt ettt et e e e et e eee e eee e eaeeenns /]
1 Absent 2_Toux

3_Dyspnee 4 Autre

218, ST AULIE PreCISET. ... ettt ittt e e e,
22. S1gNES NEUTOIOZIQUES. ...\ttt et e et e e iee e e e aeeeeaaeens //
1 Absent 2_Paresthesie

3 _paraplegie 4 Paralysie

5 opsomyoclonique 6-Autre

228, STAULIE @ PIeCISET. ...\ttt ittt

23. Signes cardio vasculaire..........coeviiiiiiiii e //
1 Absent 2_Palpitation

3_Dyspnee 4 Autre

PRT: I 1118 (S 1 o) (<01 1<) S
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24, SIZNES OCULAITES. ...ttt ettt e e e e e neanaas /]

1 Ecchymose péri orbitaire 2_Exophtalmie

3_Absent 4 Autre

248.S1 AULIC & PIECISCT . ...\ttt ettt ettt ettt et et et et eeae e
EXAMEN DU MALADE

26. TempPerature. .....c..oviii i, //

Signes généraux

27 Btat @Eneral........o.oiiiiii e /]
1 Bon 2_Peu satisfaisant

3_Altere 4 Autre

272, STAULTE @ PICCISET . ... uutttette ettt ettt e ete e etee e ateeeateeeaeeeeaneeenneens
28. Adénopathies periph€riques.........ccvvviiiiiiiiiiiiiiieieenenn //

1 Axillaires 2_Cervicales

3_Inguinales 4 Absent

5 Autre

DT TN I 118 (I 1 o) (o1 1<)
29 Membres INferiCUIS. ........ivti it //

1 Oedeme 2_Absent 3_autre

PASF NI 118 (R B 0 (o1 1<)
30. Membres SUPEIIEUTS. .......iuee it /]

1 Oedeme 2_Absent 3_Atre

30@. ST AULTE & PLECISET . ..ttt ettt ettt ettt e ee e ree e ateeereeeenneeanneens 11
31, RESPITALOITES. ..ttt ettt et e e e et e e e e /]

1 Normal 2_Dyspnee

3_Rales 4 Souffle

5 Autre

31a. ST AULIE @ PIeCISET ... uv ittt et et e ettt e ettt e et
EXAMEN DE L’ABDOMEN

31b-Distension abdominale..................... /]

31c-Circulation veineuse collatérale......... /]

31d-Présence de lamasse...................... /]

1-Oui 2-Non

3-Si oui a préciser:

3-1 Le nombre de masse.................ceuee..e. /]

3-2 La localisation de la masse............. /]

3-2a Flanc droit 3-2b Flanc gauche

3-2c Epigastrique 3-2d Region péri ombilicale

3-2f Hypogastrique 3-2g Hypochondre droite

3-2h Autre

3-3.Consistence de la masse :
3-3-1.Dure 3-3-2 Molle
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3-4 .Présence de la douleur.................. [/
3-4a Oui 3-4b Non
3-5 Lamobilité masse..................... //
3-5a Mobile 3-5b Fixe

3-5¢ Autre a préciser

EXAMEN COMPLEMENTAIRES

32. Echographie abdominale....................coooiiiiiiiiii e, /]

1 Faite 2_Non fait 3_Homogene
4-Hétérogene 5- Volume 6-Péritonéale
7-Retropeéritonéale 8 Autre

328, ST AULIE & PIECISET . .. ettt ettt ett et et et et et e et et et e ee e e ereaneenneanans
33. TomOodenSItOMELITC. ... .veteeie ettt et e e, //
1 Faite 2 Non faite 3 Volume

4 Autre

1 Oui 2_Non
G 0 TR T 1 //
1 Positif 2_Negatif

1 Oui 2_Non

37. Catecholamine urinaire de 24h:

1-Fait 2-Non fait

38.Les types de préelevements :

1-Biopsie 2-Myelogramme 3-Cytoponction
4-Autre

5-Siouiprécisé le résultat..............oooiiiiiiii i
39. DIagnOStic TetENU .....ovvtiet it /]
1-Neuroblastome 2_Nephroblastome

3_LMNH 3_Hepatoblastome

4 TGM 5 Teratome

40. Traitement
40a.Chimiotherapie..............ccoeeniennenn... /]
1-Oui 2-Non

3-Si oui le protocole utilisé........................
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40b.La chirurgie...............cooeeeenne /]

1-Oui 2-Non

KT O B0) (16 N < S /]

3-1 Exérese totale 3-2Exérese partielle

3-3Autre

41. Evolution.............oooiiiiiiiii i //

1-Rémission complete 2-Rechute 3-Perdu de vue
4-Déces
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Titre de la these : Aspects epidemio-cliniques, paracliniques et evolutifs des
tumeurs abdominales malignes a 1’Unité Oncologie pediatrique du CHU Gabriel
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Secteur d’intéret: Oncologie pédiatrique
Résumé
Objectif general:
Décrire les caractéristiques épidémiologiques, cliniques, thérapeutiques et

évolutives des tumeurs abdominales malignes dans [I’unité d’oncologie
pédiatrique du CHU Gabriel Touré au cours de la période de 2017 a 2018.

Il s’agit d’une ¢€tude retro-prospective, qui s’est déroulé sur une période de 2ans
du ler Janvier 2017 au 31Décembre 2018 chez les enfants de moins de 0 a 15ans
ayant une TAM (tous les patients ayant une confirmation clinique, radiologique,
histologique ou cytologique) dans 1’Unité d’Oncologie pédiatrique du CHU
Gabriel Touré. Les enfants de O a 5ans étaient fréquents 65%, 1’age moyen était
de 5,2 ans et le sex-ratio M/F était de 1,7. Le délai moyen de consultation était de
12 semaines. Les tumeurs abdominales malignes les plus fréquentes, étaient le
néphroblastome (52%), les lymphomes (30%) et le neuroblastome (13%).
L’¢évolution des patients, avec un recul moyen de 12 mois, était marquée par une
rémission compléte dans 65% des cas (30 patients), une rechute dans 2% des cas
(1 patient), un déces dans19% des cas (9 patients). Un abandon de traitement avait
été constaté chez 28% des patients.

Les mots clés : Tumeurs abdominales malignes, Enfant, CHU de Gabriel
TOURE
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