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OMS: e, Organisation mondiale de la santé
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INTRODUCTION

Les tumeurs se définissent comme des massifs tissulaires nouveaux dont les
cellules proliferent en faisant preuve d’autonomie biologique par rapport a 1’organisme
qui les porte [6]. Bien d’incertitudes demeurent encore concernant ces affections en
raison de leurs étiologies souvent obscures. Leur diagnostic de certitude est fourni par

I’histologie qui les distingue en tumeurs bénignes et malignes et en précise le type.

Les tumeurs bénignes sont fréquentes et d’évolution en régle favorable. Les
tumeurs malignes sont complexes et graves : elles entrainent chaque année dans le

monde, neuf millions de victimes dont cinq millions de déces [36].

La fréquence globale de la pathologie tumorale dans le monde est assez mal
connue : en effet, elle varie d’une région a ’autre avec des spécificités locales [22].

Toutefois, le nombre de nouveaux cas serait en constante augmentation [44].

Selon I’OMS, le cancer est, dans les pays développés, la deuxieme cause de
mortalité et risque de devenir la principale cause de déces dans les vingt cinq années a
venir en |’absence de mesures rigoureuses pour le maitriser. Dans les pays en
développement ou d’autres pathologies notamment infectieuses et parasitaires

prédominent, cinq millions de nouveaux cas sont enregistrés chaque année [36].

Chez I’enfant, les tumeurs sont rares mais redoutables : elles constituent dans
les pays riches la seconde cause de mortalité infantile aprés les accidents [41, 55].
Elles sont différentes de celles de 1’adulte par leur localisation, leur type histologique,
leur évolution et surtout leur sensibilité au traitement [33].

ieme

Les tumeurs abdominales constituent chez I’enfant le 3™ groupe de maladies

oncologiques apres les tumeurs hématologiques et cérébrales [27].

Leur diagnostic est assuré par I’imagerie et plus particulierement par
1’échographie qui les situe et les caractérise. Il est confirmé et précisé par I’histologie.
Ces tumeurs sont chez I’enfant d’étiologies treés diverses et les types sarcomateux et

embryonnaires sont les plus fréquents [8].

Le traitement des tumeurs et notamment celui des tumeurs abdominales est

toujours pluridisciplinaire, et il dépend de nombreux facteurs dont ’age et le stade
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évolutif de la maladie. Il a connu d’énormes progrés ces derniéres années de sorte
qu’aujourd’hui, certaines tumeurs peuvent étre prévenues et d’autres guéries si le
diagnostic et le traitement sont faits précocement. Toutefois, il existe des tumeurs qui
ne sont curables que dans une faible proportion de cas et d’autres de fagon inconstante
[33].

Les pays en développement dont le Burkina Faso, du fait de leur pauvreté, ne
disposent pas toujours de moyens diagnostiques et thérapeutiques nécessaires pour
faire face a ces affections. Lorsqu’ils existent, ces moyens sont difficilement
accessibles sur le plan financier. Selon ’OMS, ces pays ne possedent que 5% des
ressources nécessaires pour lutter contre la pathologie tumorale [36]. Pour toutes ces

raisons, le pronostic général des tumeurs y est particuliérement sombre.
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ENONCE DU PROBLEME

La pathologie tumorale de I’enfant est moins connue que celle de I’adulte, a
cause de sa grande diversité.

Les tumeurs bénignes du fait de leur évolution généralement favorable sont
souvent oubliées ou mises a 1’écart. Pourtant, certaines peuvent se cancériser si elles
ne sont pas rapidement et correctement prises en charge. Les tumeurs malignes quant a

elles sont mieux connues : elles représentent 1 4 3% des cancers humains [33] .

Les tumeurs abdominales représentent 15 a 20% de 1’ensemble des tumeurs de
’enfance [12]. Certaines d’entre elles constituent une urgence diagnostique et
thérapeutique en raison de leur croissance rapide et de leur dissémination précoce. Par
ailleurs, la réponse au traitement de ces tumeurs est meilleure que chez I’adulte lorsque
le diagnostic est fait t6t [8].

Une meilleure connaissance de ces tumeurs dans les pays développés a permis
d’identifier les principales tumeurs abdominales de I’enfant qui sont de trois ordres :
le neuroblastome, le néphroblastome et les lymphomes. Elle a aussi permis un
dépistage systématique en vue du diagnostic précoce de certaines comme le
neuroblastome [41]. Enfin, elle a favorisé la mise en place de moyens de prise en
charge efficace et bien codifiée. Dans la plupart des pays africains par contre,

I’incidence globale des cancers pédiatriques n’est pas connue [4].

Au Burkina Faso, les priorités sanitaires surtout chez 1’enfant sont multiples. La
pathologie tumorale est ainsi relayée au second plan. Quelques études ont été menées
sur les tumeurs malignes en général [2] et sur celles de I’enfant en particulier [29, 37].
Il en est ressorti que les principales tumeurs de 1’enfant sont le lymphome de Burkitt,

le néphroblastome et le rétinoblastome.

Cependant, aucune étude ciblée sur les tumeurs abdominales de I’enfant n’est
disponible a notre connaissance. D’autre part, lors de notre bref passage dans le
service de pédiatrie du CHNYO, nous avons ét¢ marquées par une fréquence
apparemment élevée de ces tumeurs dont le pronostic ne nous semblait pas

satisfaisant.

C’est pourquoi nous avons jugé nécessaire d’étudier les tumeurs abdominales
de I’enfant au CHNYO, en abordant leurs aspects épidémiologiques, diagnostiques,
thérapeutiques et évolutifs, afin d’apporter notre contribution & leur prise en charge.
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I- GENERALITES
1- DEFINITIONS
1.1- Tumeur

C’est une prolifération cellulaire excessive aboutissant 4 une néoformation
tissulaire ayant tendance a persister et a s’accroitre indéfiniment, ce qui témoigne
d’une certaine autonomie biologique [11] .

L’expression de pseudo- tumeur est appliquée a des lésions qui, tout en offrant
des ressemblances cliniques ou morphologiques avec ces tumeurs, n’en ont pas le
comportement biologique [35]. Ce sont les lésions dystrophiques, malformatives ou
inflammatoires .

Les tumeurs peuvent étre de nature bénigne ou maligne. Elles se définissent par

rapport a leurs aspects macroscopique, histologique et évolutif [11].
1.2- Tumeurs Bénignes (TB)

Sur le plan macroscopique : les TB sont des tumeurs circonscrites bien
limitées, nettement séparées des tissus sains voisins, parfois méme entourées par une

capsule, entrainant une facilité¢ d’exérese chirurgicale .

Histologiquement, le tissu tumoral reproduit de trés prés la structure du tissu
d’origine (tumeur différenciée) . Les cellules tumorales ont une morphologie normale

et n’ont aucun caractére de malignité : il n’y a pas d’envahissement des tissus voisins .

Sur le plan évolutif, ces tumeurs se développent localement, restant cantonnées
dans le tissu ou le viscére ou elles ont pris naissance . Leur croissance est lente . Elles
ne récidivent pas aprés exérése chirurgicale totale. Il n’y a jamais de métastase .

L’évolution est généralement favorable pour la plupart des TB.
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1.3- Tumeurs Malignes (TM)

Sur le plan macroscopique, les TM sont mal limitées, non encapsulées : elles
deétruisent et envahissent ’organe dans lequel elles ont pris naissance, ainsi que les
organes voisins. Leurs contours sont irréguliers. Des foyers de nécrose et
d’hémorragie sont habituels .

Histologiquement, les cellules tumorales malignes ont des caractéres
anormaux . Le tissu tumoral est plus ou moins bien différencié, donnant un aspect
caricatural du tissu normal .

Sur le plan évolutif, leur croissance est habituellement rapide . Elles donnent
naissance a une dissémination a distance avec éclosion et développement de tumeurs
secondaires dans d’autres organes: ce sont les métastases. Elles ont tendance a
récidiver apres exérese . L’évolution se fait généralement vers la mort en 1’absence de

traitement précoce et énergique [11].

Qu’elles soient bénignes ou malignes, les tumeurs peuvent siéger partout dans

’organisme.
1.4- Tumeurs Abdominales (TA)

Ce sont des tumeurs développées dans I’espace anatomique aux limites
suivantes :

- en avant et latéralement, le plan musculaire antéro - latéral ;

- en arriere, le plan musculaire postérieur

- en haut, le diaphragme ;

- en bas, le plancher des muscles releveurs .

Elles peuvent se développer soit dans la cavité péritonéale, soit dans 1’espace
rétropéritonéal, soit dans le pelvis [12].

2- ETIOLOGIES DES TUMEURS DE L’ENFANT

Les causes réelles des tumeurs ne sont pas connues. Toutefois, un certain
nombre de facteurs sont incriminés dans la genése des cancers. Ils sont d’ordre

génétique et environnemental.
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Il existe une relation étroite entre ces différents facteurs : les génes humains
seraient directement la cible des agents cancérigénes [50].

2.1- Facteurs génétiques

Il s’agit d’anomalies chromosomiques (perte allélique, délétion allélique,
duplication chromosomique, taux anormal d’ADN), de mutations génétiques ou
d’amplification d’oncogeéne.

Ils sont a I’origine :

- des cancers héréditaires . ils sont transmis selon le mode autosomique
dominant. Le cancer est dans ce cas la manifestation essentielle du géne mutant. C’est
le cas du rétinoblastome qui est héréditaire dans 40% des cas, du néphroblastome dans
30 a 50% des cas, et du neuroblastome dans 20 a 30% des cas [56] ;

- des syndromes prénéoplasiques héréditaires : ils prédisposent inconstamment
a une TB ou une TM. Ce sont les phacomatoses, les génodermatoses, les maladies

métaboliques, les déficits immunitaires congénitaux ;

- des aberrations chromosomiques constitutionnelles : c’est le cas de la

trisomie 21 qui a un risque de leucémie 20 fois plus élevé chez I’enfant ;

- de certaines malformations congénitales : celles-ci peuvent révéler ou faire
suspecter des tumeurs. C’est le cas de I’aniridie qui est tres fréquente chez les sujets
atteints de néphroblastome et de ’hémi - hypertrophie corporelle qui s’observe dans le
néphroblastome, 1’hépatoblastome ou le phéochromocytome ;

- de la survenue de certaines tumeurs chez des jumeaux homozygotes avec

atteinte concordante ;

- de l’existence de « familles & cancers » dans lesquelles le risque d’un
deuxiéme cancer dans une méme fratrie est majoré par rapport a une population

témoin.
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2.2- Facteurs liés a '’environnement

Certains agents exogénes jouent un rdle important dans la survenue des
tumeurs. Ce sont :

- les agents physiques: il s’agit des irradiations pré-ou post-natales lors
d’examen medical (rayons X, scintigraphie, rayons ultra- violets ) ou de radiothérapie,
ou d’irradiation accidentelle ;

- les agents chimiques : il peut s’agir des médicaments transmis par voie trans-
placentaire tels que le diphényl- hydantoine actuellement abandonné, des traitements
immunosuppresseurs, des anti-cancéreux pendant ou aprés la grossesse, des
contraceptifs au premier trimestre de la grossesse (risque d’hépatoblastome ) ; il peut
aussi s’agir de pollutions industrielles ou autres, d’agents de 1’alimentation, d’alcool
ou de tabac ;

- les virus : c’est I’exemple du virus d’Ebstein - Barr qui est présent dans 90%
des cas de lymphome de Burkitt, du virus de I’hépatite qui peut donner un cancer du
foie. Certaines viroses maternelles peuvent donner des cancers a I’enfant : la grippe

peut causer une leucémie, la varicelle peut causer des tumeurs cérébrales [56] ;

- la transmission materno - feetale de cancer (tumeurs métastatiques,
lymphomes, choriocarcinomes placentaires) par voie placentaire est possible, a la

faveur d’un trouble de la perméabilité placentaire ou d’un déficit immunitaire [56].

Ces différents facteurs étiologiques posent d’une part le probléme du dépistage
précoce et systématique de certaines tumeurs lorsque cela est possible, et d’autre part
celui de leur prévention en agissant notamment sur les facteurs liés a I’environnement.
Tous ces actes sont possibles si les moyens pour y parvenir sont disponibles et leur

pertinence établie.
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I1- DIAGNOSTIC DES TUMEURS ABDOMINALES DE
L'ENFANT

1- DIAGNOSTIC POSITIF
1.1- Arguments cliniques

1.1.1 Circonstance ¢ e découverte

1.1.1.1- Masse a .dominale

Elle constitue le principa signe d’appel et domine en régle le tableau clinique.
Sa découverte est généralement ortuite, soit par les parents ou par I’enfant lui-méme
qui constatent une augmentatiol plus ou moins brutale du volume de 1’abdomen, soit
par le médecin au cours d’un e :men systématique ou d’une pathologie intercurrente

ou par le biais des malformation: associées [12,48].

Elle peut également étre Jécouverte au cours d’une échographie abdomino-

pelvienne faite pour d’autres rais ns.
1.1.1.2- Signes « 2 compression des organes de voisinage

Des troubles du transit (¢ mnstipation, alternance de diarrhée et de constipation)

peuvent étre les premiers signes. 1otamment dans le lymphome malin
non hodgkinien (LMNH) le type Burkitt [40].

Une constipation peut 1:véler une tumeur pelvienne postérieure telle que

certains neuroblastomes ou tératc mes pelviens.

I1 peut s’agir d’épisodes répétés de rétention aigué d’urine ou d’une hématurie,

de pertes sanglantes vaginales ou d’un ictére rétentionnel volontiers a rechute.
1.1.1.3- Urgences chirurgicales révélatrices de TA
Elles sont rares chez I’enfant. Une occlusion intestinale peut révéler une

invagination qui permettra de découvrir une tumeur (lymphome). Un syndrome
péritonéal avec une anémie brutale et un état de choc peut révéler une tumeur rénale.
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Un syndrome pseudo- appendiculaire peut conduire au diagnostic de lymphome malin
non hodgkinien (LMNH ) [48] . Il peut aussi s’agir d’un syndrome de torsion ou de
rupture d’une tumeur ovarienne.

1.1.1.4- Autres signes d’appel
Un épisode d’hématurie macroscopique révéle 20% des néphroblastomes.
Exceptionnellement, des signes de complications (hypertension artérielle,
syndrome endocrinien) ou des malformations (aniridie, hémi - hypertrophie corporelle)

orientent vers une TA [12].

Des signes évoquant une métastase peuvent €tre révélateurs : nodule cutané,

tumeur orbitaire, douleur osseuse, adénopathies.
Les signes généraux : la fiévre est souvent absente. Quand elle existe, elle est
modérée et le plus souvent d’origine infectieuse. Une altération de 1’état général avec

amaigrissement peut étre notée.

1.1.2- Examen clinique

L’examen soigneux et prudent de 1’abdomen précise les caractéristiques de la
masse : son siege, sa forme, ses limites, sa surface, sa consistance, sa sensibilité, sa

taille et sa mobilité par rapport au plan profond et au plan superficiel.

Le toucher rectal est important et doit étre pratiqué systématiquement pour ne

pas méconnaitre 1’origine pelvienne d’une tumeur palpée dans 1’abdomen [48].

L’examen clinique complet recherche également des signes de compression ou
d’obstruction (circulation veineuse collatérale, ictére, ascite), ou d’autres signes qui

peuvent fournir une orientation étiologique [15].
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1.2- Arguments paracliniques

1.2.1- Biologie : marqueurs tumoraux

lls peuvent suffire a affirmer le diagnostic précis de quelques tumeurs en
présence d’une masse abdominale.

Le dosage plasmatique et surtout urinaire des catécholamines et de leurs
métabolites établit le diagnostic de neuroblastome dans 95% des cas. Il s’agit
essentiellement de 1’acide homovanyllique (HVA, valeurs normales 8 a 10) et de
’acide vanylmandélique (VMA, valeurs normales 4 & 12) exprimés en pmol /mmol de
créatinine et de la dopamine (valeurs normales 100 & 400) exprimée en nmol/mmol de
créatinine [40].

I1 en est de méme en cas du dosage du vasoactive intestinal peptid (VIP) .

La répétition des dosages pendant le traitement permet de suivre 1’évolution
tumorale.

Le taux sérique de la neuron specific enolase (NSE) est trés élevé dans 75% des
neuroblastomes. Cette augmentation a un intérét pronostique dans les stades 3 et 4 de
ceux-ci. Elle se rencontre également dans d’autres tumeurs solides et dans certaines

leucémies [40].

L’augmentation du taux plasmatique d’alpha-1-foetoprotéine (AFP) ou fétuine
permet de porter le diagnostic d’hépatoblastome devant un gros foie tumoral. L’ AFP
est rarement élevée dans I’hépatocarcinome. Elle est augmentée dans les tumeurs
germinales d’origine ovarienne, rétropéritonéale ou sacro- coccygienne. Dans ce cas,
la sécrétion anormale peut aussi porter sur I’hormone gonado- trophique chorionique
(HCG).

1.2.2- Examens morphologiques

Certains examens s’imposent d’emblée selon les cas. Les autres doivent €tre
choisis a bon escient en fonction de 1’orientation diagnostique.
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1.2.2.1- Radiographie de I'abdomen sans préparation (ASP)

Avec les incidences de face et de profil, elle situe 1’opacité tumorale par rapport
aux €léments du tube digestif et par rapport aux aires rénales. Les clartés digestives
sont souvent refoulées latéralement et en avant, et les contours des reins sont
normalement bien visibles chez I’enfant.

L’ASP peut donner des indications sur le caractére homogéne, dense ou
liquidien de la masse palpée. 1l peut objectiver d’éventuelles calcifications dont le
caractere est évocateur de certaines TM [15,40] :

- des calcifications fines pré-et para-vertébrales, souvent peu denses orientent
vers un neuroblastome. Elles peuvent étre groupées ou disséminées ;

- des calcifications en «coquille d’ceuf » évoquent un néphroblastome ;

- elles sont arciformes dans le kyste hydatique, nodulaires radiées ou en coque

dans la tumeur hépatique et organoides dans les tératomes matures.

Une atteinte lytique osseuse (cOtes, pelvis) et / ou un élargissement des trous de
conjugaison peuvent étre observés, évoquant généralement un neuroblastome.

1.2.2.2- Urographie intraveineuse (UlV)

Elle n’est plus d’indication systématique et a perdu un peu de son intérét depuis
’apport de I’échographie et de la scannographie.

Avec des clichés de face, de profil et des clichés tardifs, elle permet tres
souvent de faire le diagnostic de tumeur rénale. Elle donne des images intéressantes en
cas de kyste rénal ou d’hydronéphrose, et renseigne sur le caractére fonctionnel ou non

d’un gros rein.

En cas de néphroblastome, I’UIV objective une désorganisation pyélo-
calicielle avec des images d’amputation et /ou de dilatation due a I’implantation intra-
rénale de la tumeur et a son volume en régle important [15]. '

Au temps parenchymateux, I’UIV apprécie le volume de la tumeur et objective

sa vascularisation.
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1.2.2.3- Echographie abdomino- pelvienne

C’est le premier examen a effectuer devant une masse abdominale. Elle est tres
utile, fiable et non invasive. Sa précision diagnostique était de 89% en 1983 [14]. Elle
précise le siege intra, rétropéritonéal ou pelvien de la tumeur, son extension
abdominale, son contenu liquidien, solide ou mixte, son aspect hétérogene ou
homogene, son origine rénale ou extra- rénale, sa taille, ses rapports avec les organes
voisins et son extension régionale (tumeurs multiples, adénopathies, compression de la
veine cave inférieure et de la veine rénale, infiltration diffuse ou nodulaire du foie, de
la rate, des reins) [8]. L’échographie permet aussi la surveillance de la tumeur sous et

apres traitement. Au mode doppler, elle visualise la vascularisation de celle-ci.
1.2.2.4- Scanographie ou tomodensitométrie (TDM)

C’est la technique d’exploration radiologique la plus précise et
performante dans I’expertise de la cavité péritonéale [57]. Il est surtout utilisé en cas
de volumineuse TA ou en cas de doute diagnostique. Il fournit des données
topographiques de la tumeur et précise ses rapports vasculaires. Il met en évidence les
adénopathies régionales ou a distance.

1.2.2.5- Autres examens

I1s seront pratiqués en fonction de I’orientation diagnostique :

- les explorations endoscopiques sont surtout utiles dans les formes infiltrantes

sans masse : ce sont la cystographie, la vaginographie, la coloscopie et la gastroscopie;

- 'imagerie par résonance magnétique (IRM) est nécessaire en complément

du scanner dans les tumeurs médianes ou les tumeurs a prolongement intra-rachidien.
- les études isotopiques

* la scintigraphie a la méta- iodo- benzyl guanidine (MIBG ) contribue au
diagnostic et au suivi des neuroblastomes et des phéochromocytes;

* la scintigraphie rénale et la clairance isotopique au calcium édétate de

sodium (EDTA ) marqué au chrome 51 sont surtout utiles en cas d’atteinte
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tumorale bilatérale, de malformation ou de lésion inflammatoire pseudo -
tumorale [40].

2- DIAGNOSTIC DE NATURE
2.1- arguments histologiques et cytologiques

[Is permettent de confirmer le diagnostic de TA en précisant sa nature bénigne
ou maligne et son type histologique. [Is permettent également d’en faire une
classification par stade.

Le matériel d’étude peut provenir de la tumeur primitive soit aprés exérése
chirurgicale dans des conditions carcinologiques valables, soit par ponction- biopsie

trans- cutanée sous contrdle échographique ou scannographique [48].

En cas d’extension tumorale, les cellules tumorales peuvent étre mises en
¢vidence dans le liquide d’ascite, dans le liquide pleural ou dans le liquide céphalo-
rachidien. L’examen cytologique peut aussi se faire a partir d’un frottis médullaire,
d’une ponction ou d’une biopsie d’un ganglion ou d’un nodule accessible dans le cas

d’un lymphome ou d’un neuroblastome [48].

Ces examens ne sont pas nécessaires pour poser le diagnostic dans les tumeurs
ayant des marqueurs biologiques spécifiques, et dans 95% des néphroblastomes en
raison des données spécifiques de 1’imagerie et de I’extréme rareté des autres tumeurs
rénales chez le petit enfant [48].

2.2- nature des TA de I’enfant

Les TA sont de nature trés variée chez I’enfant et certaines sont trés rares. Les
tumeurs embryonnaires et les sarcomes sont les plus rencontrés. Les épithélioma sont
assez rares [33]. Ces tumeurs sont de siége rétropéritonéal deux fois sur trois et la

fréquence des tumeurs rénales est voisine de 50% quel que soit 1’age[15,40].

Le tableau I résume les différentes étiologies des TA de ’enfant.
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Tableau I : Etiologies des tumeurs abdominales de I’enfant

SIEGE TUMEURS MALIGNES | TUMEURS BENIGNES
REINS - nephroblastomes - kyste multiloculaire
- lymphomes - néphrome mésoblastique
- sarcomes - hamartome
- adénocarcinomes -adénome
SURRENALES - corticosurrénalome malin |- adénome de conn
- phéochromocytome malin | - phéochromocytome bénin
- neuroblastome - ganglioneurome
LYMPHATIQUES - lymphomes - lymphangiome kystique
- lymphangiomatose
FOIE ET VOIES - hépatoblastomes - hémangiome
BILIAIRES - métastases - lymphangiome kystique
- lymphomes - hamartomes hépatocytaires
- sarcomes et mésenchymateux
- hépatocarcinomes
RATE - métastases -hamartome splénique bénin
- LMNH - kyste dermoide
- sarcomes - kyste épidermoide
PANCREAS - adénocarcinome - kyste congénital
- neuroblastome - adénome hypoglycémiant
TUBE DIGESTIF ET - lymphomes - angiome
MESENTERE - sarcomes - tumeur carcinoide
- adénocarcinomes - polypose rectocolique
OVAIRES - tératomes malins - kyste folliculaire
- dysgerminome ou - kyste dermoide
séminome - gonadoblastome
- tumeur de la granulosa
- lymphomes
AUTRES - sarcomes embryonnaires | -tératomes bénins

- tératomes malins

- neuroblastome
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2.2.1- Tumeurs rétropéritonéales

2.2.1.1- Tumeurs malignes
2.2.1.1.1 Tumeurs malignes primitives
Néphroblastome

C’est une tumeur congénitale embryonnaire du rein, d’origine mésodermique et
qui survient généralement chez I’enfant [33]. Il représente a lui seul plus de 90% des
tumeurs rénales de ’enfant, surtout aprés 1’dge de six mois. Avant six mois, sa

fréquence est égale a celle du néphrome mésoblastique.
Neuroblastome ou sympathoblastome

C’est une TM embryonnaire du tissu sympathique spécifique a I’enfant. Il
survient le plus souvent avant 1’age de deux ans. Son siége est abdominal dans 70%
des cas [33].

Cortico- surrénalome malin

C’est une TM développée aux dépends de la cortico- surrénale. Il est
exceptionnel chez I’enfant et s’accompagne volontiers de signes de virilisation et plus

rarement de signes de féminisation [40].
Phéochromocytome malin

Il se développe a partir des cellules primordiales de la médullo- surrénale. Il
donne des acces d’hypertension artérielle ( HTA) paroxystiques avec hyperglycémie.
11 est rare chez I’enfant mais son intérét réside dans le fait que 'HTA est curable

chirurgicalement.
Tératomes rétropéritonéaux
Ce sont des tumeurs embryonnaires malformatives, dérivées des cellules

multipotentielles des trois feuillets de 1’embryon [12]. Ils peuvent étre de découverte
anté- ou post natale. Ils sécretent trois fois sur quatre de I’AFP et /ou de la HCG.
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Lymphomes

IIs peuvent siéger au niveau des ganglions rétropéritonéaux ou des ovaires [8].
Leur localisation purement rénale est exceptionnelle. Ils y donnent une infiltration
diffuse ou un aspect nodulaire bosselé uni- ou bilatéral. Une insuffisance rénale rapide
peut rendre dangereuse et difficile la chimiothérapie qui est cependant le seul
traitement.

Sarcomes

Les sarcomes du rein (sarcome a cellules claires, tumeur rhabdoide,
histiocytofibrosarcome), le rhabdomyosarcome et autres tumeurs mésenchymateuses
sont de diagnostic histologique.

Epithélioma

L’adénocarcinome du rein ou tumeur de Grawitz touche ’enfant au dela de 8 a
10 ans et se manifeste par une hématurie, des douleurs et une masse abdominale. Il

doit étre opéré d’emblée[48].
2.2.1.1.2 Tumeurs malignes secondaires

Des métastases tumorales peuvent étre retrouvées au niveau des organes intra-

abdominaux, au niveau des poumons ou au niveau des os.
2.2.1.2- Tumeurs bénignes
Néphrome mésoblastique ou tumeur de Bolande

C’est une tumeur rénale en regle bénigne. Elle se voit surtout chez le nouveau-
né et chez le nourrisson de moins de 6 mois. Les signes cliniques et radiologiques sont
identiques a ceux du néphroblastome a cet age. La tumeur généralement volumineuse
peut étre suspectée avant la naissance par I’existence d’un hydramnios ou par les
données de 1’échographie [40]. La chirurgie premiere en assure la guérison. Toutefois,
elle peut régresser spontanément ou sous I’effet de la chimiothérapie. Elle peut se

compliquer de néphroblastome uni- ou bilatéral [48].
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Cystadénome ou kyste multiloculaire

11 donne des images urographiques comparables a celles d’un néphroblastome

polaire. La chirurgie premieére est de régle.
Lymphangiome kystique abdominal

C’est une tumeur malformative (hamartome) bénigne, rare (6% des TB de
I’enfant). Sa localisation abdominale est rare. Il est caractérisé par 1’absence de
spécificité clinique. Il peut étre diagnostiqué avant ou aprés la naissance et peut siéger

en intra-ou en rétropéritoine [19,32]. Son traitement est chirurgical et son pronostic

bon.

Autres TB

Ce sont I’angiomyolipome, 1’hémangiome qui sont exceptionnelles chez
I’enfant.

2.2.2- Tumeurs intra péritonéales

Elles sont d’origine hépatique, splénique, pancréatique ou digestive.
Les tumeurs hépatiques sont le plus souvent révélées par une hépatomégalie

asymptomatique et anictérique [12]. Les splénomégalies tumorales sont bien rares.
2.2.2.1. Tumeurs malignes
2.2.2.1.1 Tumeurs malignes primitives
Hépatoblastome
C’est une tumeur embryonnaire du foie. Elle est rare en Europe et survient
généralement chez le gargon de moins de 2 ans [12]. A D’échographie, il s’agit
généralement d’une masse uni- ou plurinodulaire polylobée et d’échogenicité variable

[8]. Parfois, elle donne une volumineuse masse difficile a rattacher au foie. Son
diagnostic repose sur 1’élévation de I’ AFP plasmatique. '
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Le choix de la chirurgie ou de la chimiothérapie en premiére intention dépend

de la taille de la tumeur. Son pronostic est généralement sombre.

Lymphome de Burkitt

Il peut siéger au niveau des ganglions mésentériques ou du tube digestif (iléon,
caecum) et peut infiltrer le foie et la rate. Le diagnostic repose sur 1’échographie et
’examen cytologique d’une localisation accessible a la ponction (adénopathies
périphériques, ascite, liquide pleural).

Sarcomes

Les sarcomes du foie et des voies biliaires sont exceptionnels et se rencontrent

volontiers chez le grand enfant.

Les sarcomes digestifs sont également exceptionnels chez I’enfant.

Carcinomes

Hépatocarcinome et carcinome de I’estomac sont rares et 1’apanage du grand
enfant. L hépatocarcinome se développe sur des lésions hépatiques pré- existantes
(hépatite, cirrhose) [49]. Les métastases pulmonaires du carcinome gastrique ne sont
pas rares [5].

2.2.2.1.2 Tumeurs malignes secondaires

Métastases

Elles peuvent étre localisées au niveau du foie ou de la rate. Les métastases
hépatiques (syndrome de Pepper, métastase d’un néphroblastome) sont facilement
reconnues.

Hémopathies malignes

Le foie et la rate peuvent étre le sieége d’hémopathies malignes surtout les

leucémies.
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2.2.2.2 Tumeurs bénignes

Au niveau du foie : ce sont les hamartomes dont les plus fréquents sont les
hémangiomes qui se développent volontiers dans les premiers mois de vie voire dés la
naissance entrainant une importante hépatomégalie, des troubles de compression, une
thrombopénie et une insuffisance cardiaque par shunt artério- veineux [12]. Le

lymphangiome kystique peut également siéger au niveau du foie.

Au niveau de la rate: il peut s’agir de kyste dermoide ou épidermoide,
d’hamartome bénin.

Au niveau du pancréas : les tumeurs solides et kystiques du pancréas appelées
tumeurs de FRANTZ sont rarement observées chez I’enfant. Elles se présentent
habituellement comme une masse abdominale avec ou sans douleur. Le traitement est

chirurgical et le pronostic excellent [47].

2.2.3- Masses pelviennes a extension abdominale
2.2.3.1- chez le nouveau-né

- tératome sacro - coccygien (habituellement bénin) ;
- kyste de I’ovaire.

2.2.3.2- chez le nourrisson et I'enfant

- thabdomyosarcome vésico-prostatique ;

- neuroblastome pelvien ;

- tératome sacro- coccygien (malin a cet age) ;

- tumeurs de ’ovaire : kystes bénins, lymphomes, TM des cellules germinales

(séminome, tératomes), tumeurs de la granulosa.
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3- BILAN D’EXTENSION

L’echographie abdomino- pelvienne et le scanner apprécient I’extension locale
et loco- régionale.

L’artériographie classique est dangereuse chez le jeune nourrisson surtout avant
dix-huit mois en raison des risques de thrombose fémorale. Elle est surtout indiquée

dans les tumeurs du foie au stade pré-chirurgical.

L’angiographie numérique n’a pas les mémes risques mais opacifie mal les
petites artéres.

L’IRM est nécessaire en complément du scanner dans les tumeurs médianes ou

les tumeurs a prolongement intra-rachidien.

La scintigraphie osseuse au technétium 99 fait partie du bilan d’extension de la

plupart des TA malignes et en particulier du neuroblastome.

La scintigraphie a la méta- 1odo- benzyl guanidine (MIBG) peut montrer

d’éventuelles métastases osseuses.

La radiographie du squelette total et la radiographie pulmonaire font partie du
bilan d’extension initial de toute TM.

La lymphographie apprécie surtout [’envahissement lymphatique de certaines

tumeurs : tumeurs pelviennes, lymphomes.
4- DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Des lésions malformatives, dystrophiques, inflammatoires ou infectieuses de

siege abdominal peuvent étre confondues avec ces tumeurs.
4.1- Lésions malformatives ou dystrophiques
Le contexte clinique et I’imagerie permettent de faire le diagnostic.

I1 peut s’agir :
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- de malformation de I’arbre urinaire chez le nouveau-né et le nourrisson :
hydronéphrose malformative, dysplasie rénale multikystique, polykystose rénale,
méga- uretére ;

- de dilatation congénitale du cholédoque ;

- de duplication digestive, de kyste du mésentére surtout fréquent chez le
nourrisson.

4.2- Lésions inflammatoires, infectieuses ou parasitaires

Le diagnostic se fait sur la base du contexte infectieux, des sérologies
parasitaires et de 1’échographie :

- la pyélonéphrite xanthogranulomateuse, qui fait suite a8 de nombreux épisodes
d’infection urinaire récents ou anciens, s’associe a un syndrome inflammatoire
clinique et biologique [40] ;

- la pyonéphrose ;

- ’hydrocolpos et I’hématocolpos ;

- la thrombose de la veine rénale et ’hématome de la surrénale suite a un choc
septique [40] ;

- les abces, les kystes hydatiques et autres parasitoses (leishmaniose viscérale,
ecchynococcose) ;

- les pseudo- kystes post-traumatiques.

III- TRAITEMENT

Le but du traitement des tumeurs est la guérison pour celles qui sont curables
(TB, certaines TM), la rémission et I’amélioration de la qualité de vie [36].

La guérison d’un enfant porteur de TM comporte au moins trois volets
différents :

- la guérison biologique : c’est ’absence de rechute, la rémission compleéte

persistante jusqu’a un décés secondaire a une cause non cancérologique ;

- la guérison psychologique : c’est la possibilité d’un développement psycho-

affectif et scolaire normal et I’acceptation sereine du diagnostic,
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- la guérison sociale : c’est I’insertion de I’enfant guéri au sein de la société
sans référence a son histoire passée [52].

Le traitement des tumeurs de I’enfant est toujours pluridisciplinaire et les
moyens couramment utilisés sont la chimiothérapie, la chirurgie et la radiothérapie,
utilisés seuls ou en association.

1- CHIMIOTHERAPIE

C’est le principal moyen de traitement des cancers de I’enfant. Elle a
révolutionné le profil évolutif de cette pathologie. Elle a pris une part essentielle dans
I’amélioration du pronostic des cancers de 1’enfant au cours de ces derniéres années :
’espérance de guérison varie de 25% pour les enfants porteurs de neuroblastome

métastatique, a plus de 90 % pour ceux porteurs de lymphome de Burkitt [33].

Plusieurs ~ molécules (Adriamycine,  Vincristine, = Actinomycine-D,
Cyclophosphamide, Méthotrexate) sont actuellement utilisées chez 1’enfant et les

protocoles varient selon le type de tumeur et selon les écoles.

Les complications surtout hématologiques (anémie, leucopénie) et
endocriniennes sont fréquentes et impliquent une surveillance étroite clinique et

paraclinique au cours du traitement.

Des mesures  préventives  (hyperhydratation alcaline, administration

d’antibiotiques ou d’acide folique) sont souvent nécessaires pour amoindrir ces effets [9].
2- CHIRURGIE

Elle peut étre reconstructrice, palliative ou curative.
Elle constitue le traitement de choix des TB dont elle assure la guérison.

Elle peut intervenir a tous les stades de la maladie : au moment du diagnostic,
aprés chimiothérapie premiere, dans [’exérése des métastases ou de tumeur
compressive [33]. Elle est généralement encadrée par la chimiothérapie et la
radiothérapie. Toutefois, elle peut étre exclusivement utilisée dans certaines tumeurs

(neuroblastome). La chirurgie conserve donc une place essentielle dans le traitement
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des TB et des tumeurs solides de 1’enfant. Cependant, elle doit s’entourer de

preécautions sur cet organisme en croissance qu’est 1’enfant.
3- RADIOTHERAPIE

Elle est effectuée en régle générale apres la chimiothérapie et la chirurgie : une
bonne réduction tumorale permet de réduire les doses, le champ d’irradiation et
d’éviter la sclérose des tissus irradiés. Des séquelles graves notamment un retard de

croissance et des cancers secondaires peuvent apparaitre plus tard [27].

I existe plusieurs modalités de traitement par radiothérapie: Ia
téléradiothérapie, la radiothérapie de contact, la radiothérapie de contact et la
radiothérapie métabolique.

4- AUTRES TRAITEMENTS

La thérapie génique et la greffe de cellules souches hématopoiétiques sont les
grandes voies du développement thérapeutique en oncologie pédiatrique au cours de

ces dernieres années [54].

De nombreux vaccins a visée curative (immunothérapie) ou a visée préventive

sont a |’essai afin de promouvoir une réponse immunitaire assez forte.

IV- EVOLUTION - PRONOSTIC

Les tumeurs de ’enfant évoluent trés rapidement du fait de leur coefficient de
prolifération trés élevé. Leur évolution spontanée peut se faire soit vers la régression,
soit vers l’aggravation, soit vers |’extension a d’autres organes. Leur réponse au
traitement est trés remarquable : elles sont plus sensibles a la radiothérapie et a la
chimiothérapie que celles de I’adulte [27] .

Le pronostic de ces tumeurs dépend de plusieurs facteurs :

- la nature méme de la tumeur : certaines tumeurs sont naturellement plus

malignes que d’autres ;
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- le siége: le neuroblastome de localisation abdominale est de moins bon
pronostic ;

- la taille : le lymphome de Burkitt abdominal de volume trés important est de
pronostic péjoratif ;

- I’dge de l’enfant : 1] existe selon Bolande, une « période de grace oncologique
du nouveau-né », période durant laquelle le nouveau-né et le nourrisson sont plus
résistants que D’enfant plus agé et I’adulte a diverses proliférations néoplasiques[3].
Ainsi, la survenue du neuroblastome avant 6 mois est de meilleur pronostic et le taux

de survie du néphroblastome est meilleur avant 2 ans

- Dextension : la présence de métastases a distance est toujours de mauvais

pronostic.

Les progres réalisés en oncologie pédiatrique au cours de ces dernieres années
ont permis d’améliorer le pronostic des cancers de I’enfant : plus de 75% des enfants
atteints de certains cancers peuvent étre guéris par la chimiothérapie soit seule
(LMNH, leucémie), soit associée a une chirurgie de la tumeur primitive
(néphroblastome). Par contre, d’autres tumeurs de [’enfant restent de mauvais
pronostic avec des taux de guérison inférieurs 8 50% (neuroblastomes métastatiques)
[55].

V- ETUDE ANALYTIQUE DE QUELQUES TUMEURS

Elle concerne certaines tumeurs qui semblent plus fréquentes en Europe et en
Afrique.

1- NEUROBLASTOME

C’est une TM embryonnaire développée aux dépends du systéme sympathique,

spécifique a I’enfant.
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1.1- Epidémiologie

Le neuroblastome est la plus fréquente des tumeurs solides de 1’enfant selon
certains auteurs [33,41]. Pour d’autres, sa fréquence de 8 a 10% des cancers de

’enfant est identique a celle du néphroblastome [40,48].

Il serait fréquemment rencontré en Europe et presque absent en Afrique noire
[15].

Il est fréquent avant ’age de deux ans avec un pic a la premiére année de vie.
Sa découverte anténatale n’est pas exceptionnelle.

Il s’observe presqu’a la méme fréquence dans les deux sexes.

Il n’y a pas d’association significative avec des malformations congénitales
mais son association fréquente avec la neurofibromatose de Von Recklinghausen est

reconnue. Il existe des formes familiales de neuroblastome [15].
1.2- Localisation

Le neuroblastome est une TM du tissu sympathique développée a partir des
cellules primordiales du systéme sympathique, nées des crétes neurales. Son siége est
variable : abdominal dans 70% des cas dont 40% au niveau surrénalien, thoracique
dans 17% des cas, cervical dans 5% des cas, inconnu dans 5% des cas, pelvien dans

2% des cas et intra-rachidien dans 1% des cas [33].
1.3- Manifestations cliniques

Elles sont variées et trompeuses, fonction du stade et de la localisation de la

tumeur. Dans sa forme abdominale, son mode de révélation est multiple :

- soit par une masse abdominale qui peut se développer dans I’hypochondre
droit ou gauche et donner le contact lombaire. Cette masse peut étre médiane ou
bilatérale. Dans de rares cas il existe un prolongement intra- rachidien, réalisant des
tumeurs en sablier [15]. Son volume est variable, sa consistance est plutot molle mais

parfois dure ou ferme, sa surface est souvent réguliére.
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- soit par des phénomenes douloureux liés & la compression d’un organe de
voisinage ;

- soit par un syndrome paranéoplasique: troubles digestifs (douleurs
abdominales, vomissements, diarrhée chronique), manifestations opsomyocloniques
(myoclonies oculaires, syndrome cérébelleux, mouvements involontaires), syndrome
de Cushing, HTA ;

- soit par des manifestations liées a la diffusion métastatique . Ce sont :

* des douleurs osseuses le plus souvent diffuses volontiers révélées par une
boiterie ;

* un syndrome de HUTCHINSON qui associe des hématomes orbitaires
spontanés, une exophtalmie, des signes d’hypertension intracrinienne et des

tuméfactions criniennes sous-cutanées multiples ;

* un syndrome de PEPPER caractérisé par une volumineuse hépatomégalie

métastatique, alors que la tumeur primitive est de petite taille ;

* les autres localisations métastatiques sont les ganglions et les nodules sous

cutanés, les métastases pulmonaires étant rares [8,33].

Des signes généraux peuvent étre présents. La découverte peut étre fortuite au

cours d’un examen systématique.
1.4- Biologie

La synthese des catécholamines dont les métabolites sont retrouvés dans 95%
des cas est une caractéristique du neuroblastome. La tumeur est d’autant moins
sécrétante qu’elle est mature [41]. Pour éviter les faux résultats négatifs, il est essentiel

de doser dans les urines au minimum trois métabolites.

L’augmentation du taux sérique de NSE dans le neuroblastome n’est pas
spécifique. Par contre, des taux bas chez un enfant atteint 4gé de moins de deux ans

semblent de bon pronostic.
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La sécrétion de VIP par les cellules tumorales est élevée en cas de diarrhée
motrice rebelle et prolongée.

La ferritine, protéine sérique de transport du fer, est fréquemment augmentée.
Une concentration élevée serait de mauvais pronostic [33].

Biologie moléculaire : deux types d’anomalies moléculaires présentes dans le
neuroblastome sont actuellement bien connues et auraient une valeur pronostique : ce
sont les amplifications de I’oncogene N-myc et les délétions alléliques. Dans les
formes cliniques de pronostic favorable, la présence de ces anomalies est un facteur de

mauvais pronostic et justifie une intensification du traitement [33,49].
1.5- Imagerie
- I’ASP peut montrer de fines calcifications disséminées intra-tumorales ;

- [’échographie réalisée en premiére intention permet de mesurer la tumeur
dans ses dimensions, de préciser ses rapports avec les organes de voisinage et
’existence éventuelle d’adénopathies loco-régionales. Typiquement, elle montre une
masse latéro- et pré-vertébrale située au dessus et en dedans du rein, d’échostructure
solide et hétérogene. Il y a rarement des plages liquidiennes au sein de la tumeur [8].

L’échographie permet aussi de surveiller la tumeur sous chimiothérapie ;

- le scanner est indispensable pour prendre une décision chirurgicale, car il
précise les rapports vasculaires de la tumeur (aorte, veine cave inférieure), les rapports
avec les organes voisins (reins, face postérieure du foie, queue du pancréas, piliers du

diaphragme) ;

- le bilan métastatique est assur¢ par la radiographie pulmonaire, le scanner

abdomino- thoracique, la scintigraphie a la MIBG, I’'IRM.

Thése de Doctorat d 'Etat en Médecine Janvier 2003

LA

28



TUMEURS ABDOMINALES DE L’ENFANT

1.6- Anatomopathologie

Le neuroblastome est généralement volumineux, hyper- vascularisé, adhérent
aux organes de voisinage et difficilement mobilisable. A la coupe, il est tres
hétérogeéne avec des zones kystiques et encéphaloides, des plages hémorragiques et
nécrotiques [12].

Les cellules embryonnaires sont de petite taille et peuvent se regrouper en
pseudo- rosettes a centres fibrillaires [33]. Au sein d’une méme tumeur, on peut
trouver des cellules & des stades variables de différenciation : plus la tumeur est

différenciée, plus le fond fibrillaire est riche et plus les cellules sont volumineuses.

1.7- Extension

Les métastases a distance sont fréquentes et souvent révélatrices :

- les métastases osseuses sont précoces et existent d’emblée dans 30% des cas.
Elles siégent le plus souvent au niveau des os longs. Elles sont plus caractéristiques au
niveau du crine ou elles réalisent le syndrome de Hutchinson. Elles sont également
présentes au niveau du bassin et des vertebres ;

- les métastases ganglionnaires sont souvent localisées ;

- les métastases hépatiques peuvent réaliser le syndrome de Pepper ;

- les nodules métastatiques sous cutanés s’observent surtout chez le nourrisson [15].

1.8- Classification

Plusieurs classifications ont été proposées: la classification Tumor Node
Metastasis (TNM), celle d” EVANS et I’International Neuroblastoma Staging System

(INSS).

La classification ’EVANS est la plus ancienne et la plus utilisée. Quatre stades
y sont proposés [8,12]:

- stade I : tumeur limitée & 1’organe d’origine ;
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- stade II: tumeur étendue au dela du site d’origine mais ne dépassant pas la
ligne médiane, avec ou sans atteinte des ganglions homolatéraux ;

- stade III: tumeur franchissant la ligne médiane avec ou sans atteinte des
ganglions homo- et contro — latéraux ;

- stade ['V : tumeur avec métastases a distance ;

- stade IV s : tumeur de stade [ ou II avec des métastases non osseuses.
Le syndrome de Pepper est classé dans ce stade.
1.9- Traitement

1.9.1- Movens

- la chimiothérapie a une efficacité appréciable dans plus de 80% des cas.
Toutefois, elle n’est en regle pas utilisée seule. Les drogues utilisées en
polychimiothérapie sont la Vincristine, le Cyclophosphamide, 1I’Adriamycine et les
sels de platine ;

- la chirurgie a pour but d’assurer une exéreése aussi compléte que possible de
la tumeur. Elle est le plus souvent difficile du fait des rapports étroits de la tumeur
avec les organes de voisinage et surtout les gros vaisseaux [15,33]. Elle est utilisée en

premiére intention en cas de doute diagnostique ou chez ’enfant de moins de 6 mois
[49] ;

- la radiothérapie est trés active mais 1’étendue des séquelles chez le petit
enfant limite son application.

1.9.2- Indications

La stratégie thérapeutique dépend de I’extension de la maladie et de I’age du
patient :

- dans les formes non métastatiques (stades I et 1l sans atteinte ganglionnaire) :
si la tumeur est jugée extirpable d’emblée, la chirurgie d’exérése est le premier geste a
faire. Dans le cas contraire, une chimiothérapie premiere de réduction tumorale sera
proposée. L’exérese chirurgicale est pratiquée aprés réduction tumorale maximale
[33]5
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- dans les formes métastatiques ( stade II avec atteinte ganglionnaire, stades III
et IV): des polychimiothérapies lourdes en cures séquentielles toutes les 2 a 4
semaines permettent 2 fois sur 3 d’obtenir des rémissions, mais le pronostic est
redoutable ;

- dans le syndrome de Pepper ( stade 1Vs), le pronostic est bien meilleur et le
traitement consiste de fagon urgente en une irradiation a faible dose du foie associée a
quelques injections de Vincristine ou de Cyclophosphamide. L’exérése de la tumeur
primitive est faite ultérieurement [15].

1.9.3- Résultats

La survie a 3 ans est de 95 a 100% au terme d’un traitement chirurgical seul
dans les formes localisées opérées d’emblée. Elle est de 70% dans les formes
localisées inopérables d’emblée.

Dans les formes métastatiques, la survie sans récidive a 3 ans est de 25 a 30%

pour I’ensemble de la population.
1.10- Evolution- pronostic

Le potentiel évolutif du neuroblastome est imprévisible : généralisation rapide
par voie lymphatique ou hématogene, différenciation en un ganglioneurome bénin ou

régression spontanée [17].

Le pronostic général est sombre, mais 1l dépend de 1’extension anatomique de la
tumeur, de I’4ge du sujet (meilleur avant 6 mois), du siege de la tumeur, du type
biochimique de sécrétion tumorale (I’augmentation du rapport VMA/HVA urinaire
signifie une amélioration), de [’aspect histologique.
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2 - NEPHROBLASTOME OU TUMEUR DE WILMS
2.1- Généralités

La tumeur de Wilms est une tumeur embryonnaire du rein développée a partir
du blastéme du métanépros qui se différencie en tubules et glomérules. Normalement,
ieme

cette différenciation cesse vers la 34" semaine de gestation. A la naissance lorsque la

gestation a été au dela de la 34™™ semaine, tout le tissu blastémateux a disparu et plus
aucune formation de tubules et de glomérules n’est possible. Lorsque la différenciation
ne se fait pas, la prolifération blastémateuse aboutit a la formation d’une tumeur

constituée de cellules jeunes indifférenciées [24].

Le néproblastome est I'un des cancers les plus fréquents de |’enfant. Il
représente plus de 90% des tumeurs du rein de ’enfant. Il est rare avant un an et
s’observe surtout entre 1 et 5 ans. Les deux sexes sont atteints avec la méme fréquence
[12]. Le rein gauche est plus volontiers atteint (60%) et la tumeur est bilatérale dans
5% des cas. Il existe des formes familiales portant sur plusieurs générations

successives.

Un certain nombre de malformations congénitales isolées ou diversement

associées peuvent accompagner cette pathologie :

- le syndrome de « WAGR » qui associe a la tumeur de Wilms, une aniridie, des

anomalies génito-urinaires et un retard mental. L’aniridie est le plus constant des

symptdmes ;
- I’hémi- hypertrophie corporelle qui est présente dans 2,5% des cas environ ;

- le syndrome de BECKWITH- WIEDEMANN qui associe un gigantisme, une
macroglossie, une viscéromégalie, un omphalocéle et une hypoglycémie néonatale est
beaucoup plus rare ;

- le syndrome de DRASH caractérisé par une glomérulopathie et une ambiguité
sexuelle [27,33].
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2.2- Signes cliniques

La masse cliniquement évidente est presque constante. Elle part de la fosse
lombaire et se développe rapidement dans I’hypochondre, pouvant simuler un gros foie
ou une grosse rate. Elle donne le contact lombaire, sa surface est lisse ou bosselée, sa
consistance ferme ou dure [15].

Les autres manifestations cliniques pouvant étre révélatrices sont les troubles
digestifs, de vagues douleurs abdominales, une altération de 1’état général avec fiévre,
une hématurie présente dans 20 a 25% des cas ou d’autres troubles urinaires

(albuminurie, infection urinaire) [12,33].

La rupture spontanée ou provoquée de la tumeur et les métastases pulmonaires

ou hépatiques peuvent également étre révélatrices.

Les malformations congénitales parfois associées peuvent aussi faire découvrir
la tumeur.

2.3- Examens complémentaires

L’ASP montre ’ombre tumorale, les calcifications en coquille d’ceuf, et les
clartés gazeuses intestinales déplacées par la tumeur.

L°UIV montre des images caractéristiques des calices déformés et désorientés,
les cavités excrétrices sont laminées par la tumeur et refoulées latéralement et
verticalement. La tumeur peut étre de siége polaire supérieur ou inférieur. Le rein
tumoral est muet dans 10% des cas [12].

L’échographie confirme le si¢ge rénal de la tumeur, son caractére solide et
hétérogene. Elle élimine les tumeurs liquidiennes et les malformations pseudo -
tumorales. Elle peut mettre en évidence un thrombus de la veine cave ou des

métastases abdominales.

Dans de rares cas de volumineuses tumeurs détruisant totalement 1’architecture
du rein et ou I’organe d’origine est difficile a retrouver, I’échographie fait alors appel a
la TDM [42].
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Le diagnostic positif du néphroblastome repose sur I’UIV et I’échographie [8],
la ponction- biopsie n’étant pas toujours réalisée en raison du risque de rupture de la
tumeur.

L’examen TDM et I’IRM visualisent les limites de la tumeur et ses rapports. Ils
sont utiles dans les cas douteux d’extension a la veine rénale et /ou a la veine cave
inférieure [42].

La recherche de métastases est assurée par la radiographie pulmonaire, les
radiographies osseuses, I’échographie hépatique et le scanner.

2.4- Anatomie pathologique

Elle précise I’extension de la maladie dans le parenchyme rénal, au niveau de sa
pseudo- capsule et des structures avoisinantes. Elle détermine le pronostic.

Macroscopiquement, le néphroblastome est une tumeur volumineuse, bosselée,
souvent multifocale dans un méme rein. A la coupe, la tumeur est hétérogeéne avec des
parties charnues, des parties kystiques et des parties nécrotiques et hémorragiques. Elle
est hyper- vascularisée, sous tension et friable, imposant une palpation prudente et
contre-indiquant formellement la biopsie. Elle peut envahir les tissus avoisinants et
s’insinuer dans la veine rénale, le bassinet et les uretéres. Les ganglions lymphatiques

de drainage du rein sont rarement envabhis.

A la microscopie, la tumeur est dite embryonnaire, reproduisant 1’aspect du rein
au stade de métanéphros. Elle est composée de tissu conjonctif, épithélial et
blastémateux [27,42].

2.5- Classification
Plusieurs classifications ont été proposées: celle par stade de la société
internationale d’oncologie pédiatrique (SIOP) et celle adoptée par le National Wilms

Tumor Study Group (NWTSG) aux Etats Unis d’Amérique.

La classification de la SIOP qui est la plus rencontrée en Europe est la suivante
[27,42]:
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- stade I: tumeur limitée au rein et compleétement enlevée sans effraction

capsulaire ;

- stade II : tumeur franchissant la capsule du rein et complétement réséquée :
* stade II No: avec envahissement de la graisse péri- rénale ou des
vaisseaux, sans atteinte ganglionnaire ;

* stade II N1 : avec envahissement ganglionnaire hilaire ou péri- aortique ;
- stade IIl: tumeur étendue au dela du rein, exérése incompléte ; rupture
tumorale pré- ou per-opératoire ; métastases péritonéales ou ganglionnaires au dela des

ganglions péri- aortiques ; pas de métastases hématogénes ;

- stade IV : présence de métastases hématogenes vers les poumons, le foie, les

os, le cerveau etc. ;
- stade V : atteinte bilatérale.
2.6- Diagnostic difféerentiel
Il se pose avec les autres tumeurs rénales. 11 faut éliminer :

- chez le nourrisson : le kyste multiloculaire, le néphrome mésoblastique bénin,
la néphroblastomatose de nature dysplasique et bénigne, rarement le sarcome ;

- chez Denfant plus grand: 1’adénocarcinome ou tumeur de Grawitz,
’hamartome rénal, le lymphome malin, les angiomes du rein.

I1 peut aussi se poser avec les tumeurs rénales liquidiennes, avec les tumeurs
para-rénales (neuroblastome, corticosurrénalome, tératome, fibrosarcomes) et avec les

tumeurs intrapéritonéales.
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2.7- Traitement

2.7.1- Movens

- la chirurgie s’inté 're dans une stratégie thérapeutique multimodale définie

par le protocole de la SIOP. (I s’agit d’une néphro- uretérectomie élargie emportant le

rein, ['uretere, la graisse p

cavité péritonéale par les po

dépend de I’exéreése de la .

opératoire ;

- la chimiothérapie
chimiosensibles. Les médic
I’Adriamycine, la Vincristi
précéder la chirurgie pour ré

peut induire une dépression !

- la radiothérapie :

curable a des doses relative:

opératoire, surtout dans le t:

plus délicat le diagnostic hi
vertébrale, des complication:

2.7.2 Indication

Elles sont fonction dt
regle générale, la chirurgie «
le diagnostic est incertain [1
chimiothérapie est indiqué d:

rirénale et les ganglions [12]. L’ensemencement de la

:tions et les biopsies est a éviter. La suite du traitement

meur primitive et de la détermination du stade post-

le néphroblastome est I'une des tumeurs les plus
ients les plus efficaces et utilisés en association sont
, le Cyclophosphamide, 1’ Actinomycine-D. Elle peut
ire le volume de la tumeur et son risque de rupture. Elle

matologique et une dépression immunitaire ;

tumeur de Wilms est trés radiosensible et méme radio-
‘nt faibles [33]. Elle peut étre utilisée en pré ou en post-
itement des métastases. Elle a ’inconvénient de rendre
dlogique et peut entrainer des troubles de la croissance
ligestives, hématologiques et pulmonaires [15].

Jegré d’extension de la tumeur selon la classification. En
. entreprise d’emblée dans les petites tumeurs ou lorsque
]. Un traitement pré- opératoire par radiothérapie ou par
1s tous les autres cas [10].

En cas de néphrot astomes bilatéraux, on procéde a une chimiothérapie

premiére puis ultérieuremer: a des néphrectomies partielles.

2.7.3- Résultats du traitement

Ils sont encourageants : dans les stades I et II, le taux de guérison atteint 80% ;

il est de 60% en cas de métastases [15].
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2.8- Pronostic
11 est fonction de plusieurs facteurs :

- I’age : le taux de survie est meilleur avant 2 ans ;

- la taille de la tumeur: le pronostic est défavorable au dela d’une surface
tumorale de 80 cm? ;

- existence de métastases (pulmonaires, hépatiques, osseuses) est péjorative ;

- la bilatéralité est de mauvais aloi ;

- apres néphrectomie, les tumeurs encapsulées et enlevées en totalité sont de
meilleur pronostic, celles non parfaitement encapsulées de moins bon pronostic et
celles dont I’exéreése a été incompléte de plus mauvais pronostic ;

- Denvahissement des ganglions du pédicule rénal ou pré-aortiques,
I’envahissement des structures péri- tumorales ou une structure sarcomateuse a

I’histologie sont encore des éléments de mauvais pronostic.

Le pronostic a été transformé par la chimiothérapie associée a la chirurgie et /ou
a la radiothérapie avec des taux de guérison de 90% pour les stades I et de 85% pour
les stades II sans extension ganglionnaire[40].

3- LYMPHOMES DE L’ENFANT

Ce sont des affections malignes du tissu lymphoide.

IIs sont classiquement regroupés en deux catégories : la maladie de Hodgkin et
les lymphomes malins non Hodgkiniens (LMNH). Ils représentent 10% des cancers
pédiatriques en Europe [33].

3.1- Maladie de Hodgkin

Elle est rare chez 1’enfant et exceptionnelle avant 1’age de 2 ans. Elle se
manifeste habituellement par des adénopathies superficielles surtout cervicales et sus-
claviculaires. Ces adénopathies sont asymétriques, fermes, indolores, mobiles et peu
compressives [33]. Sa localisation abdominale primitive est exceptionnelle . Son
extension peut se faire vers le foie, la rate et les ganglions profonds.
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La radiographie du thorax montre l’existence d’adénopathies médiastinales
associées dans 90% des cas.

L’échographie abdominale et la TDM mettent en évidence les chaines
ganglionnaires intra-péritonéales notamment cceliaques, spléniques et hépatiques dont

les ganglions pathologiques sont augmentés de volume, sphériques et lacunaires.
La lymphographie peut visualiser des ganglions rétropéritonéaux hypertrophiés.

Le diagnostic histologique de la maladie de Hodgkin repose sur deux critéres
essentiels : la destruction partielle ou totale de ’architecture ganglionnaire et la mise

en évidence des cellules de Sternberg et / ou de ses variantes [33].

La polychimiothérapie et la radiothérapie ont permis d’obtenir des taux de
guérison proches de 90% et d’améliorer ainsi la survie a long terme de la plupart des
patients. Ces traitements peuvent toutefois induire des complications malignes

(leucémies, tumeurs solides) ou non (infections séveres, troubles pulmonaires) [13].

3.2- LMNH

3.2.1- Généralités

Les différents types de LMNH sont le lymphome de Burkitt (LB), le lymphome
lymphoblastique et le lymphome anaplasique. Le LB est le type le plus fréquemment
rencontré.

lls sont rares avant 2 ans, avec un pic de fréquence vers 7 ans et 3 fois plus
fréquents chez les gargons [8].

Ce sont des tumeurs a haut grade de malignité qui se distinguent de celles de
’adulte par leur caractere trés agressif : leur croissance est rapide et leur dissémination
précoce vers la moelle osseuse et le systeme nerveux central [27]. Ils constituent de ce
fait la principale urgence thérapeutique des tumeurs abdominales de 1’enfant [49].
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3.2.2- Localisation

Le lymphome peut se développer n’importe ou dans 1’organisme. Cependant,

les localisations les plus fréquentes sont maxillo- faciale, abdominale et thoracique.
Le LB se rencontre essentiellement au niveau maxillo- facial et abdominal [27].
Dans les régions ou le LB sévit de facon endémique, la forme mandibulo-
faciale est la plus rencontrée, parfois associée aux autres localisations notamment

abdominales [34,45].

En Europe, la localisation initiale du lymphome est abdominale dans 40% des
cas et le type Burkitt celui le plus rencontré [21, 27].

3.2.3- Facteurs étiologiques

3.2.3.1- Role de I'environnement

Les conditions géoclimatiques en Afrique tropicale et en Papouasie Nouvelle
Guinée sont évoquées pour expliquer le caractere endémique du lymphome de Burkitt
dans ces régions. En effet, ces régions sont chaudes (température constamment

supérieure & 15°C), d’altitude modérée (1500 metres) et a forte pluviosité (S00 mm par

an) [7].
La ceinture trans- africaine définit par D. Burkitt s’étendant du Mozambique et

du Kenya a I’est, a la Céte d’Ivoire et au Sénégal a I’ouest est la zone de prédilection
du LB. Le Burkina Faso appartient a cette zone [16, 22].

Ailleurs, le LB sévit de fagon sporadique.

3.2.3.2- Rdle du virus d’Epstein Barr (EBYV)

EBV est souvent associé au LB, surtout dans sa forme endémique, ce qui laisse
supposer son éventuel role dans I’apparition et le développement du LB.
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3.2.3.3- Réle du paludisme

Les régions ou sévit le LB de fagon endémique sont fortement impaludées.

Aussl, les cartes d’endémie du paludisme se superposent a celles du LB.
3.2.3.4- Réle de I’'anomalie chromosomique.

Dans le LB, I’analyse séquenticlle de ’ADN montre une translocation
chromosomique entre le gene régulant la synthése de la chaine lourde des
immunoglobulines situé¢ sur le chromosome 14, et ’oncogéne c-myc situé sur le
chromosome 8. Cet oncogéne est sous le contrdle des éléments régulant normalement
la prolifération des lymphocytes B ¢t leur différenciation.

3.2.3.5- Réle de I'immunosuppression.

Le LB est parfois associ¢ & une immunosuppression (médication) ou a un
déficit congénital ou acquis (SIDA .

3.2.4- Aspects cliniqu :s

Les modes de révélation de la maladie varient selon sa localisation. L’atteinte

mandibulaire peut étre inaugurale.

Dans sa forme abdominale, le lymphome est généralement révélé par une
augmentation brutale du volume de I’abdomen chez un enfant se blaignant d’asthénie,
de douleurs abdominales, de vomissements ou de troubles du transit. Plus rarement, ce
sont des troubles banals ou dzs complications (invagination intestinale aigué,
occlusion, péritonite) qui révelent la tumeur.

L’examen clinique découvre une ou plusieurs masses abdominales souvent
volumineuses, dures, bosselées, a développement antérieur et parfois associées a une
ascite. L’ importance de la masse tumorale doit étre appréciée afin de mesurer le risque

du syndrome de lyse.
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3.2.5- Diagnostic paraclinique

L’échographie abdominale est la clé du diagnostic. Elle détecte la lésion
abdominale et recherche les éventuelles atteintes rénales, hépatiques, ovariennes et
rétropéritonéales.

Les masses lymphomateuses sont trés caractéristiques: elles sont solides,
hypoéchogenes avec le plus souvent une hyperéchogénicité centrale correspondant a la
lumiere intestinale [26]. L aspect en cocarde ou en sandwich traduit 1’épaississement
d’une anse digestive [8]. Les localisations rénales et hépatiques sont également

hypoéchogénes, nodulaires ou infiltrantes. L’ascite y est souvent associée.

Le diagnostic positif est apporté soit par I’examen histologique d’une biopsie
d’une masse tumorale superficielle, soit par I’examen cytologique d’un frottis
médullaire ou d’un épanchement (ascite, liquide pleural) qui mettent en évidence les

lymphoblastes.
Le bilan d’extension qui comporte en plus de I’échographie abdominale, la

radiographie pulmonaire, le myélogramme et la ponction lombaire permet de définir le
stade de la maladie.

3.2.6- Classification

Il existe plusieurs classifications du LB. Celle de ZIEGLER est la suivante :

- Stade I : localisation maxillo-faciale isolée ;

- Stade II : localisation multiple sans atteinte de 1’abdomen, du thorax, du SNC
ou de la moelle osseuse ;

- Stade III : Localisation abdominale ou thoracique avec ou sans autre tumeur,
mais sans atteinte du SNC ou de la moelle osseuse ;

- Stade IV : toute localisation tumorale avec envahissement médullaire et /ou du
SNC.

Les autres classifications sont proposées en annexe 2.
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3.2.7- Traitement

La chimiothérapie a révolutionné le traitement des lymphomes, améliorant ainsi
le pronostic autrefois catastrophique. Elle permet a elle seule de guérir prés de 80%
des LB [38].

Plusieurs protocoles de polychimiothérapie sont proposés selon le stade de la
maladie et les écoles. Les molécules couramment utilisées dans les formes localisées
sont le Cyclophosphamide, la Vincristine et I’ Adriamycine .

Dans les formes avancées (stades III et IV médullaire), le traitement comporte
en outre du Méthotrexate a haute dose en prévention des rechutes neuroméningées, et
des injections intra-rachidiennes de Meéthotrexate, et de 1’Aracytine en perfusion

continue.

A titre d’exemple, le protocole du groupe franco- africain d’oncologie
pédiatrique (GFAOP) qui comprend quatre phases est proposé en annexe 3.

La chirurgie et la radiothérapie n’ont plus de place a titre curatif dans le L.B .

La surveillance clinique et biologique permet de s’assurer de I’efficacité rapide
et constante du traitement. Des complications iatrogénes sont possibles et imposent
parfois des hospitalisations prolongées : neutropénie sévére source de complications

virales, bactériennes et /ou parasitaires, thrombopénie.

Tout LB n’ayant pas récidivé dans les 12 mois suivant la rémission compléte

est considéré comme guéri.

Dans les stades I et II, le taux de guérison est proche de 100%. Dans les stades
I1I et IV médullaire, le taux est de 90%, et dans les stades IV avec envahissement du
SNC, le taux de survie est de 80%.

En cas de rechute, on distingue les rechutes chimiosensibles et les rechutes

chimiorésistantes de pronostic tres sombre.

Les traitements brefs (3 a 6 mois) ont permis de réduire la fréquence des
séquelles. En effet, le Cyclophosphamide a haute dose peut entrainer des troubles
endocriniens de reproduction (augmentation des FSH urinaires) ; le Méthotrexate a

haute dose a une toxicité rénale pouvant nécessiter une épuration extra rénale [9].
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DEUXIEME PARTIE : NOTRE ETUDE
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OBJECTIFS
1- OBJECTIF GENERAL

Etudier les aspects épidémiologiques, diagnostiques, thérapeutiques et évolutifs
des tumeurs abdominales de I’enfant au CHNYO.

2- OBJECTIFS SPECIFIQUES
1- Décrire le profil épidémiologique des tumeurs abdominales au CHNYO.
2- Décrire les arguments de diagnostic des tumeurs abdominales de 1’enfant.

3- Identifier les différentes tumeurs abdominales rencontrées chez ’enfant au
CHNYO.

4- Décrire les moyens et méthodes thérapeutiques utilisés .
5- Analyser les modalités évolutives de ces tumeurs .

Ces éléments permettront d’adopter I’attitude la meilleure face a cette
pathologie au CHNYO.
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METHODOLOGIE
|- MATERIEL ET METHODES
1-1- Cadre de I'étude
L’étude s’est déroulée dans deux services: celui de pédiatrie et celui des
urgences chirurgicales du CHNYO. Lorsque les malades sont recus dans le service de
pédiatrie, ceux qui sont opérables d’emblée sont adressés a la chirurgie apres avis du
chirurgien pédiatrique. Certains malades y sont directement référés par des services

périphériques.

1.1.1- Le service de pédiatrie

C’est un service de référence qui regoit en moyenne 5000 malades par an. Il
comprend plusieurs unités :

- la pédiatrie I ou urgences pédiatriques : c’est 1’'unité d’accueil des malades.
Elle a une capacité de 31 lits ;

- la pédiatrie II : c’est une unité d’hospitalisation avec une capacité de 78 lits.
Ses sous- unités sont la néonatologie avec 10 berceaux et 6 couveuses, le centre
de récupération et d’éducation nutritionnelle, le centre de thérapie par réhydratation

orale, I’unité de kinésithérapie, ’'unité de vaccination et I’école a I’hépital ;

- la clinique pédiatrique : elle est fonctionnelle depuis avril 1999 et a une
capacité d’accueil de 34 lits.

Le personnel de la pédiatrie se compose de 3 pédiatres, de 3 médecins

généralistes, de 53 paramédicaux et du personnel de soutien.

1.1.2- Le service des urgences chirurgicales

Il comprend plusieurs unités dont celle de la chirurgie pédiatrique. Le
chirurgien pédiatrique est le chef de service des urgences chirurgicales. 11 regoit de ce

fait les enfants a opérer et est assisté par un chirurgien généraliste.
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1-2- Type et période d’étude

1l s’agit d’une étude rétrospective s’étendant sur une période de S5 ans, de
janvier 1997 a décembre 2001.

1-3- Les malades.

Les malades concernés par I’étude étaient dgés de O a 15 ans, hospitalisés

durant la période d’étude dans les 2 services sus- cités pour masse abdominale.

1.3.1- Critéres d’inclusion

Les malades inclus dans 1’étude ont été ceux ayant bénéficié d’une échographie
abdomino- pelvienne et /ou d’une étude anatomopathologique, ou de tout autre
examen ayant permis d’évoquer une tumeur abdominale ou de la confirmer, et dont les
dossiers étaient exploitables.

1.3.2- Critéres d’exclusion

Ont été exclus de 1’étude :
- les masses abdominales d’origine infectieuse, parasitaire, inflammatoire ou
traumatique ;

- les fausses tumeurs malformatives ou inflammatoires ;
1-4- Matériel et méthode

Nos sources de données ont été les registres d’hospitalisation et les dossiers
médicaux des malades. Dans chacun des deux services, nous avons d’abord parcouru
les registres d’hospitalisation des malades de 1997 a 2001 et relevé les coordonnées de
tous ceux qui y ont été inscrits pour TA. Ensuite, les dossiers cliniques des malades
ont été sélectionnés en tenant compte des critéres mentionnés plus haut. Les données

recueillies ont été consignées sur une fiche de collecte individuelle.

1-5- La collecte des données

La fiche de collecte contenait les renseignements suivants :
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1.5.1- Les données épidémiologiques

Ce sont I’age, le sexe, le lieu de résidence des parents et leur niveau socio-
économique.

1.5.2- Les renseignements cliniques

Ce sont les antécédents de pathologie tumorale dans la famille, les
circonstances de découverte de la tumeur abdominale, I’état général du malade, les

caractéristiques cliniques de la masse (siege, consistance, sensibilité, mobilité).

1.5.3-Les données paracliniques

Ce sont les renseignements fournis par |’échographie, la radiographie de
I’abdomen sans préparation (ASP), le scanner, I’examen anatomo-pathologique, le
myélogramme, 1’adénogramme, la NFS/VS et ceux de I’étude du liquide d’ascite ou
du liquide céphalo-rachidien (LCR), lorsqu’ils existaient.

1.5.4- Les données thérapeutiques

Elles ont concerné le type et les différents moyens de traitement: médical,
chirurgical.

1.5.5- Les données évolutives

Ce sont la durée d’hospitalisation, les résultats des traitements, le mode de

sortie, le suivi des malades.

II- TRAITEMENT DES DONNEES

Les données recueillies ont été saisies et analysées sur un logiciel Epi- info,
version 6.0.

Les parameétres concernés par 1’analyse statistique ont été la moyenne et 1’écart-
type.
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RESULTATS

| - ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES

Nous avons retenu 42 dossiers dont 14 provenaient de la chirurgie et 28 du

service de pédiatrie.
1.1- Répartition des malades selon I’'année
La répartition des malades par année a donné les résultats suivants :

Tableau II : Répartition des 42 malades par année

ANNEE EFFECTIF FREQUENCE (%)
1997 07 16,67
1998 05 11,90
1999 04 09,52
2000 08 19,05
2001 18 42,86
TOTAL 42 100

L’année 2001 a enregistré le maximum de malades (18), représentant 42,86%

des cas.
1.2- Répartition des malades selon I'age
L’age moyen de nos 42 patients a ¢té de 6,55+3,9 ans.

Les ages extrémes ont été de 6 mois et de 14 ans.
Le tableau suivant donne la répartition des malades selon la classe d’age.
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Tableau III : Répartition des 42 malades selon la classe d’4age

CLASSE D’AGE EFFECTIF FREQUENCE (%)
<1an 03 07,14

1 -6 ans 16 38,10

7 — 14 ans 23 54,76
TOTAL 42 100

1.3- Répartition des malades selon le sexe

Les malades de sexe masculin étaient au nombre de 23, soit 54,8%. Ceux de
sexe féminin au nombre de 19 ont représenté 45,2%.

1.4- Lieu de résidence des malades
Vingt (20) malades soit 47,62% résidaient dans la province du Kadiogo. Parmi
eux 17 soit 40,50% résidaient dans la ville de Ouagadougou.

Douze ont résidé dans les provinces environnantes.
Pour les 10 malades restant, le lieu de résidence n’a pas été précisé.

1.5- Niveau socio-économique des parents

Il n’a pas été précis€ chez la plupart des malades.

II- ASPECTS CLINIQUES
2.1 - Circonstances de découverte
L’augmentation du volume de I’abdomen a été le motif de consultation le plus
fréquent, observée dans 35 cas, soit 83,33%. Elle a ét€ suivie de I’amaigrissement et de

douleurs abdominales notés respectivement dans 17 cas (40,48%) et dans 16 cas
(38,10%).

Le tableau suivant donne les principaux signes d’appel et leur proportion.
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Tableau IV : Répartition des principaux signes d’appel selon leur fréquence.

SIGNES D’APPEL NOMBRE DE CAS | FREQUENCE
(o)
Augmentation du volume de 1’abdomen 35 83,33
Amaigrissement 17 40,48
Douleurs abdominales 16 38,10
Signes digestifs 04 09,52
Masse abdominale 03 07,14

Les signes digestifs €taient constitués de vomissements (2 cas) et de diarrhée (2
cas).

D’autres signes y €taient parfois associés . 11 s’agissait :

- de la fiévre, dans 14,30 % des cas ;

- de signes urinaires faits d'hématurie (2 cas), d’oligurie (2 cas) et de pyurie
(1 cas);

- de tuméfaction mandibulaire (4 fois) parfois douloureuse ;

- de douleur au niveau du thorax (1 cas) et des membres inférieurs (3 cas).

2.2- Antécédents de pathologie tumorale

Aucun antécédent de pathologie tumorale n’a €té retrouvé dans la famille.

Chez une adolescente de 14 ans, une notion de kyste de 1ovaire
(dysgerminome) opér¢ a été retrouvée.

2.3- Délai de consultation

11 a été précisé chez 40 malades.

Le délai moyen de consultation était de 146,32 jours (plus de 4 mois et demi),
avec des extrémes de 14 jours et de 5 ans.
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Le tableau suivant donne la répartition des malades selon le délai de

consultation.

Tableau V : Répartition des 40 malades selon le délai de consultation

DELAI DE CONSULTATION EFFECTIF FREQUENCE (%)
0 — 30 jours 20 50
31-60 jours 08 20
61-90 jours 03 7,5
91 a 365 jours 07 17,5
> 365 jours 02 05
TOTAL 40 100

Un malade a consulté 1825 jours, soit 5 ans apres le début de la maladie.
2.4- Signes cliniques

2.4.1- Etat général

I1 était altéré dans 24 cas, soit 57,14% des cas, et jugé satisfaisant dans le reste
des cas.

2.4.2- Masse abdominale

Elle était présente dans tous les cas.
Son siege a été précisé chez tous les malades. Les autres caractéristiques ont été
retrouveées dans 37 cas.
2.4.2.1- siege

Les limites exactes étaient souvent difficiles a préciser.

Le tableau ci-dessous donne les différents siéges de 1a masse abdominale.
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Tableau VI : Répartition des masses abdominales selon leur siége.

SIEGE EFFECTIF FREQUENCE (%)
Sus- ombilical 21 50
Hémi- compartiment droit 06 14,29
Sous- ombilical 06 14,29
Diffus a tout I’abdomen 03 _
Hémi- compartiment gauche 03 _
Péri — ombilical 03 _
TOTAL 42 100

2.4.2.2- Taille

Dans cette série, la taille de la tumeur a été déduite a partir de 1I’étendue de son
implantation. Ainsi, les tumeurs bilatérales (2 cas), celles occupant tout I’abdomen (3
cas), celles allant d’un hypochondre a ’autre (2 cas) et celles occupant un hémi-
compartiment de 1’abdomen (9 cas) ont été considérées comme volumineuses. Au
nombre de 16, elles ont représenté 38,10% des cas.

Les tumeurs occupant un seul quadrant ont été considérées comme de petites ou

de moyennes tailles. Elles étaient au nombre de 26 et ont représenté 61,90% des cas.
2.4.2.3- Surface

Elle était réguliere chez 24 malades (64,86%) et irréguliere dans 13 cas
(35,14%).

2.4.2.4- Consistance

Elle était ferme chez 11 malades, dure chez 26 autres (70,27%) et non précisée
dans S cas.
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2.4.2.5- Sensibilité

La masse tumorale était douloureuse chez 18 malades (48,65%) et indolore
chez 19 malades. Cinq (5) fois, la sensibilité n’a pas été précisée.

2.4.2.6- Mobilité

La masse €tait fixe dans 31 cas (83,78%) et mobile dans 6 cas. La mobilité n’a
pas été précisée dans 5 cas.

2.4.3- Ascite

Une ascite était présente chez 14 malades (33,33%). L’abondance était grande
dans 5 cas (35,72%), moyenne dans 8 cas (57,14%) et petite dans un cas.

2.4.4- Adénopathies

Elles ont été relevées chez 9 malades (21,43%).

Elles étaient cervicales 6 fois, axillaires 5 fois, sus-claviculaires 3 fois et

inguinales 3 fois. Leurs caractéristiques n’ont pas été précisées.

2.4.5- Hépatomégalie

Le foie était augmenté de volume chez 14 malades (33,33 %).

La fleche hépatique n’a pas €té rapportée.

Les autres caractéristiques ont été précisées chez 8 malades: la consistance
était dure chez 5 malades et ferme chez les 3 autres ; la surface était réguliére dans 5

cas et irréguliere dans les 3 autres . L’hépatomégalie était douloureuse chez 4 malades.

Dans 6 cas, 'appréciation de 1’hépatomégalie a été difficile, génée par

I’extension de la masse abdominale.
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2.4.6- Splénomégalie

Elle a été retrouvée chez 21 malades (50%).
La taille a pu étre appréciée chez 15 malades : elle était de type I dans un cas,
de type II dans 7 cas, de type III dans 3 cas et de type IV dans 4 cas. Les autres

caractéristiques notamment la consistance n’ont pas été précisées.

Dans les 6 autres cas, I’appréciation de la splénomégalie a été génée par
I’extension de la masse abdominale.

2.4.7- Circulation veineuse collatérale (CV(C)

Une CVC abdominale a été observée chez 8 malades, soit dans 19,05% des cas.
Elle ¢tait de type abdomino- thoracique.

2.4.8- Données du toucher rectal

Le toucher rectal a été réalisé chez 2 malades.
Le pdle inférieur de la tumeur a été percu en avant du rectum dans un cas et un
relachement sphinctérien a €t€ constaté dans |’autre cas.

Le tableau ci- dessous récapitule les signes retrouvés a I’examen physique.

Tableau VII : Répartition des principaux signes d’examen selon leur fréquence.

SIGNES CLINIQUES EFFECTIFS FREQUENCES (%)
Masse abdominale 42 100
Splénomégalie 21 50
Hépatomégalie 14 33,33
Ascite 14 33,33
Adénopathies 09 21,43
CvC 08 19,05
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2.4.9- Autres signes cliniques

I s’est agi essentiellement de signes respiratoires (dyspnée et anomalies
auscultatoires), d’anémie et d’cedémes des membres inférieurs.

IIs sont regroupés dans le tableau qui suit.

Tableau VIII : Répartition des autres signes cliniques par ordre de fréquence.

SIGNES CLINIQUES EFFECTIFS POURCENTAGE
Signes respiratoires 15 35,71
Oedemes des membres inférieurs (OMI) 07 16,66
Anémie clinique 04 9,52
Tuméfaction mandibulaire 04 9,52
Scarifications abdominales 02 4,76

Ill- ASPECTS PARACLINIQUES
3.1- Echographie abdomino- pelvienne
Elle a été réalisée chez 41 malades, soit dans 97,62% des cas. Un malade n’a
pas bénéficié d’échographie. Il s’agissait d’'une masse de 1’hypochondre gauche qui
s’est révélé au myélogramme étre une hémopathie maligne ( LMC).

Les résultats de 1’échographie sont les suivants :

3.1.1- Type de tumeur

Le tableau ci-dessous donne les différents types de tumeurs évoqués.
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Tableau IX: Répartition des différents types de tumeurs évoquées par ordre de
fréquence a ’échographie.

TYPE DE TUMEUR EFFECTIFS FREQUENCE (%)
Lymphomes 15 36,58
Néphroblastomes 10 2439
Tumeurs imprécises 05 _
Hépatoblastomes 03 _
Autres hémopathies 02 _
Neuroblastomes 02 _
Néphrome mésoblastique 01 _
Kyste de ’ovaire droit 01 _
Tumeur de la rate 01 _
Boudin d’invagination 01 _
TOTAL 41 100

Les tumeurs imprécises : au nombre de cing, ce sont des tumeurs dont le siege

ou le diagnostic n’ont pas pu étre fournis avec précision.

Les autres hémopathies : il s’agissait de leucémies avec masse abdominale.

Le boudin d’invagination : il s’agissait d’une masse de 1’hypochondre gauche
compliquée d’invagination intestinale aigué et qui s’est révélée étre un LB apres

examen anatomo- pathologique.

3.1.2- Ascite

La notion d’ascite a été mentionnée dans 20 cas, celle- ci était présente chez 17
malades. Son abondance était grande dans 2 cas, moyenne dans 5 cas, et petite (lame

d’ascite) dans 10 cas.

3.1.3- Adénopathies

Elles ont été retrouvées dans 22 cas sur 41 échographies faites, correspondant a
53,66% des cas.
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Il s’agissait de volumineuses masses ganglionnaires dans les cas de lymphomes.

Elles ¢taient confluentes, groupées en amas ou isolées.

Elles étaient de siege intra-abdominal (7 cas), rétropéritonéal (4 cas), intra- et
rétropéritonéal (9 cas) et abdomino-pelvien (2 cas).

3.1.4- Métastases extraganglionnaires

Elles ont été mentionnées chez 8 malades, soit dans 19,05 % des cas.
La rate a été la plus atteinte (5 fois), suivie des poumons (3 fois) et du foie (1 cas).

Un malade avait des métastases spléniques, hépatiques et pulmonaires.

3.2- Radiographie de 'abdomen sans préparation

Les 3 résultats trouvés ont montré :

- une opacité homogene aux contours réguliers du flanc droit dans un cas ;

- un effacement de I’ombre des deux reins dans un cas ;

- une grosse opacité tumorale droite sans calcification dans un cas.

3.3- Urographie intra- veineuse

Elle a été réalisée chez 3 malades sur 5 UIV prévues. Elle était indiquée devant
des masses tumorales des flancs. Les résultats ont €té les suivants :

- un rein droit muet dans deux cas et ayant fait évoquer un néphroblastome ;

- une opacité liquidienne lombaire droite qui a fait évoquer un kyste para-
pyélique ou une dysplasie kystique rénale.

3.4- Scanner

Préconisé dans un cas de tumeur d’origine incertaine, il n’a pu étre réalisé.
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3.5- Données de I'histologie

Les résultats de I’examen anatomopathologique ont été rapportés chez 5
malades.

Il s’agissait :

- de 3 néphroblastomes dont un avait été décrit a I’échographie comme étant un
néphrome mésoblastique. Ils se sont traduits a la coupe par des tumeurs hétérogene
contenant au microscope différents types de tissus.

- d’un kyste dermoide de ’ovaire droit: kyste pluri-tissulaire contenant des
cheveux et des poils.

- d’un lymphome de Burkitt type 4 : clone de lymphoblastes localisé au niveau
de I’abdomen.

3.6- Données de la cytologie

L’¢étude du suc ganglionnaire chez 3 malades a rapporté deux cas de lymphome
malin non Hodgkinien de type Burkitt et un cas de lymphome de type non précisé.

Le myélogramme a été fait chez 2 malades et a montré un cas de leucémie
myéloide chronique (LMC) de grade 5 et un autre de leucémie aigué myéloblastique
de grade 2.

Le liquide d’ascite a été étudié chez 3 malades. L’aspect du liquide était citrin

dans 2 cas et hémorragique dans un cas. Des cellules tumorales n’ont pas été

retrouvées.
3.7- Marqueurs tumoraux

[Is n’ont pas €té recherchés chez les malades ou n’ont pas été mentionnés dans

les dossiers médicaux. 11 s’agit de I’AFP et des catécholamines urinaires.
3.8- Autres examens

3.8.1-NEFS/VS

Ce sont 33 NFS et 20 VS qui ont été retrouvées. Les résultats sont les suivants :
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3.8.1.1- Taux d’hémoglobine
Le taux moyen était de 8,75 +2,38 g /dl, avec des taux extrémes de 3,0 g /dl et
de 13g/dl.
L’anémie a été sévere dans 9,09 % des cas et modérée dans 87,88 % des cas.

3.8.1.2- Taux de leucocytes

Le taux le plus bas était de 2500/mm’ et le plus élevé était de 710000/mm’,
avec une moyenne de 31415,15/mm’.

3.8.1.3- Nombre de plaquettes

La valeur moyenne était de 340272 plaquettes/mm’, avec des extrémes de
107000 et de 660000 plaquettes/mm’.

3.8.1.4- VS a la premiére heure
La VS moyenne était de 62,65 mm avec des extrémes de 08 et de 130 mm.

Le tableau X récapitule les résultats de la NFS et de la VS.
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Tableau X : Résultats de la NFS /VS

"".‘o/:

NFS/ VS VALEUR EFFECTIF %
Taux <06 03 9,09
d’hémoglobine en 06- 12 29 87,88
g/ dl >12 01 3,03
TOTAL 33 100
Taux de <5000 04 12,12
Leucocytes /mm’ 5000- 12000 17 51,52
>12000 12 36,36
TOTAL 33 100
Nombre de <150000 03 9,09
Plaquettes / mm’> | 150000~ 400000 21 63,64
>400000 09 27,27
TOTAL 33 100
VSala <08 00 00
Premiére 08- 50 10 50
Heure >50 10 50
TOTAL 20 100
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3.8.2- Etude du liquide céphalo- rachidien (LCR)

Le seul résultat retrouvé a montré un liquide acellulaire.

3.8.3- Radiographie pulmonaire

Les clichés radiologiques ou les résultats ont été retrouvés chez 6 malades. lls
ont rapporté 3 cas de métastases pulmonaires (opacités macronodulaires disséminées)
dans un lymphome, un neuroblastome et un hépatoblastome, et une pleurésie dans un

cas. Elle était normale chez deux malades.

3.8.4- Bilan tuberculeux

Il a été demandé chez 4 malades afin d’établir le diagnostic différentiel avec des
lymphomes dans 3 cas et avec une hémopathie dans un cas. [l comprenait 1’examen
des crachats a la recherche de bacilles acido- alcoolo- résistants et I’intra- dermo-

réaction. Le bilan est revenu négatif dans tous les cas.
IV- DONNEES THERAPEUTIQUES

Dix sept malades correspondant a 40,48% des cas ont bénéficié¢ d’un traitement

curatif. 11 s’agissait de la chimiothérapie et /ou de la chirurgie.
4.1- Chimiothérapie
Elle a été réalisée chez 12 malades, soit 28,57%.

4.1.1- Protocole

Plusieurs protocoles ont été appliqués en fonction de la spécialit¢ du

prescripteur : odontologiste, chirurgien, hématologue ou pédiatre.

La polychimiothérapie a été utilisée dans 9 cas: il s’agissait de 5 cas de
lymphome, de 3 cas de néphroblastome et d’un cas de tumeur de si¢ge imprécis.

La monothérapie employée 3 fois, a concerné 2 cas de lymphome et un cas de
LMC.
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Les produits les plus utilisés ont été le Cyclophosphamide et la Vincristine.
Les autres molécules étaient le Méthotrexate, la Procarbazine , la Doxorubicine

et I’Hydroxycarbamide. La prednisone a été associée dans tous les cas.

Les doses utilisées exprimées par métre- carré de surface corporelle et par jour
étaient de 300 mg pour le Cyclophosphamide, de 1,5 a 2 mg pour la Vincristine, de 12
mg pour le Méthotrexate, et de 30 a 50 mg pour la Doxorubicine.

La chimiothérapie a été utilisée seule dans 9 cas, et associée a la chirurgie dans
3 cas.

Le nombre de cures a varié¢ de 1 a 4 avec une moyenne de 2,33 cures.

La durée moyenne d’une cure était de 5,75 jours avec des extrémes de 3 et de 8

jours.

4.1.2- Surveillance du traitement

La surveillance s’est faite cliniquement par I’examen physique de tous les
malades et sur le plan biologique par des hémogrammes répétés chez les malades sous

anti- cancéreux a |’occasion de chaque cure.

L’échographie de surveillance a été réalisée chez un malade et a montré une

régression de la tumeur (néphroblastome) sous antimitotique.

Les protocoles ont été correctement suivis chez 7 malades. IlIs ont été soit

incomplets, soit interrompus chez les 5 autres.

4.1.3- Effets secondaires

I1s ont été notifiés chez 4 malades. 1l s’agissait :

- de troubles hématologiques (anémie, leucopénie) rattachés au

Cyclophosphamide et a la Vincristine
- de troubles digestifs ( vomissement, diarthée) rattachés au Méthotrexate ;

- de troubles neurologiques(ptosis, hypoesthésie plantaire, vertige) rattachés a la

Vincristine ;
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- d’ictere rattaché au Cyclophosphamide.

Ces effets ont été traités et ont parfois occasionné un arrét momentané de la

chimiothérapie.
4.2- Traitement chirurgical
Huit malades ont bénéficié de la chirurgie.

La chirurgie a été réalisée en tenant compte de 1’état général des malades et de

I’opérabilité de la tumeur fonction de son volume et de son type.

Certains malades ont nécessité une breve réanimation pré — opératoire

(transfusion sanguine, oxygénothérapie), d’autres ont été opérés d’emblée.

Le bilan demandé avant chaque intervention comprenait : un examen du groupe
sanguin et du rhésus, un temps de saignement et un temps de coagulation, une étude

des fonctions rénale et hépatique, une électrophorese de I’hémoglobine.

Les indications de la chirurgie étaient le néphroblastome (4 cas), le néphrome
mésoblastique (1 cas), le kyste de rein (1 cas), le kyste de ’ovaire (1 cas) et un
lymphome compliqué d’une invagination intestinale (1 cas).

En per- opératoire, il a été noté 5 cas de tumeur rénale (4 cas de néphroblastome
dont un de stade IV et un autre de stade V et un cas de néphrome mésoblastique), un
cas de kyste séreux de I’ovaire, un cas d’hydronéphrose et un cas de tumeur du

caxcum.

La tumeur a été totalement réséquée dans 7 cas: il s’agissait de 3 cas de
néphroblastome, du néphrome mésoblastique, du kyste de ’ovaire cas, de la masse
kystique rénale et d’un lymphome compliqué d’une invagination intestinale. Elle a été
partiellement curée dans un cas de néphroblastome trés vascularisé.

Un malade a été opéré pour TA mais celle - ci n’a pas €té réséquée.
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Des prélevements ont été effectués et envoyés en histologie pour analyse.
Deux incidents ont été notés pendant I’intervention: il s’agissait d’un arrét
cardiaque et d’une rupture de la masse tumorale. Ces incidents sont survenus dans

deux cas de néphroblastome.
Deux déces ont été notés suite aux incidents.
4.1- Traitement adjuvant et associé

Tous les malades ont regu divers soins palliatifs en fonction des situations. II
s’agissait d’antalgiques et d’anti-inflammatoires, d’antipaludéens, d’antibiotiques et de

transfusion sanguine.
V- ASPECTS EVOLUTIFS ET PRONOSTIQUES
5.1- Durée d’hospitalisation

Le séjour moyen était de 32,59 +37,29 jours, avec des extrémes de 4 jours et de
155 jours.

5.2- Modes de sortie

Trois modes de sortie ont été notés : la sortie autorisée, le décés et la sortie sans

accord médical.

La sortie a été autorisée aprés qu’une rémission ait été constatée chez 5
malades, correspondant a 11,91% des cas : il s’agissait de 2 cas de néphroblastome
traités médicalement et chirurgicalement, d’un cas de lymphome, d’un cas de kyste de

I’ovaire et d’un cas de kyste du rein.

Les malades décédés étaient au nombre de 15, soit 35,71 % : il s’agissait de 7
cas de lymphome, de 4 cas de néphroblastome, de 2 cas d’hépatoblastome, d’un cas de
tumeur de la rate et d’un cas de tumeur mal définie.

Les malades sont décédés suite a des complications, a des infections ou a des
métastases. '

Vingt deux malades soit 52,38% sont sortis sans avis médical favorable. Parmi

eux, 16 se sont évadés et 6 ont signé une « décharge ».
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5.3- Suivi des malades

Il est assuré par les médecins traitants et a consisté en des rendez- vous
programmés et bien planifiés, comprenant un examen clinique, une NFS, une
échographie abdomino- pelvienne et une surveillance du traitement. Il a concerné les
malades sortis en rémission.

Un seul malade est réguli:rement suivi en chirurgie. Les autres ont été perdus

de vue.

5.4- Facteurs pronos .iques

Un certain nombre de fac curs pronostiques a été identifié. Ce sont : le délai de
consultation, I’état général a 1’c itrée, le volume de la tumeur, les métastases et les

traitements curatifs regus.

Le tableau suivant donne ¢ mode de sortie en fonction des différents facteurs

pronostiques.

Tableau XI: Différen: facteurs pronostiques et mode de sortie.

Facteurs pronostiques Nombre de | Rémission Décés Sortie sans
cas autorisation
Délai de consultation > 3 mois 12 1 3 8
Etat général altéré 24 1 10 13
Volume important de la tumeur 16 0 9
Présence de métastases 8 1
Absence de traitement : 25 0 16

Ces facteurs pouvaient étre associés chez un méme malade.
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VI- ETUDE ANALYTIQUE DES TUMEURS RENCONTREES

A T'issue des différents examens complémentaires, les TA ont été réparties

comme suit :

Tableau XII: Répartition des 42 TA en fonction de leurs effectifs.

TYPE DE TUMEUR EFFECTIF PROPORTION (%)
Lymphomes 17 40,48
Néphroblastomes 11 26,19
Tumeurs imprécises 04 _
Hépatoblastomes 03 _
Autres hémopathies 03 _
Neuroblastomes 02 _
Masse kystique rénale 01
Kyste dermoide de I’ovaire 01 B
Tumeur splénique 01 _
TOTAL 42 100

On note une prédominance des lymphomes et des néphroblastomes.

6.1- Lymphomes

Dix sept cas de lymphome ont été recensés :

6.1.1- Age des patients

L’age moyen était de 8,53 ans avec des extrémes de 2 et 14 ans.

La répartition des cas de lymphome en fonction de 1’Age est donnée dans le

tableau ci- dessous.
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Tableau XIII : Répartition des 17 cas de lymphome selon ’4ge.

CLASSE D’AGE NOMBRE DE CAS FREQUENCE (%)
0-5ans 03 17,65
6 — 10 ans 09 52,94
1115 ans 05 29,41
TOTAL 17 100

Les lymphomes étaient plus fréquents dans la classe d’age de 6 a 10 ans.

6.1.2- Sexe des patients

Neuf malades étaient de sexe masculin et 8 de sexe féminin.

6.1.3- aspects cliniques

Six lymphomes (35,29%) étaient de grande taille, occupant tout ou une partie
importante de I’abdomen. Les autres étaient localisés a un ou deux quadrants.

Les lymphomes étaient localisés uniquement au niveau de [’abdomen dans
76,47% des cas ; ils étaient de localisation a la fois abdominale et mandibulaire dans le

reste des cas.

6.1.4- Diagnostic

L’échographie a rapporté 17 cas de lymphome qui se sont traduits par des
masses ganglionnaires intra et /ou rétropéritonéales. Une infiltration de la rate
(calcifiée ou nodulaire) a été notée dans 5 de ces cas. Une tumeur de diagnostic
incertain a été décrite 4 ’adénogramme comme étant un lymphome. Une tumeur du
coecum s’est révélée étre un lymphome.

[’adénogramme réalisé chez 3 malades a identifi¢ 2 cas de lymphome de
Burkitt et un cas de LMNH non Burkitt.

L’histologie apres exérese chirurgicale a précisé le type d’une TA révélée par

une invagination intestinale : il s’agissait d’un L.B de type 4.
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6.1.5- Traitement

Sept cas de lymphome sur 17 (41,18%) ont bénéficié de la chimiothérapie.

Le traitement a consisté en une polychimiothérapie dans 5 cas et en une

monotheérapie par le Cyclophosphamide dans 2 cas.
Les molécules les plus utilisées ont été le Cyclophosphamide (6 fois), et la
Vincristine (3 fois). Les autres molécules étaient le Méthotrexate, la Caryolysine, la

Chlorméthine et la Procarbazine.

Deux malades ont été opérés : un cas de lymphome sur invagination intestinale,

un autre cas de lymphome non typique.

6.1.6- Evolution — pronostic

Chez les malades traités (7), nous avons noté¢ un cas de rémission, 3 cas de

déces et trois cas de sorties sans accord médical.

Les malades non traités étaient au nombre de 10 ; 4 d’entre eux sont décédés et

les 6 autres sont sortis sans avis médical favorable.

6.2- Néphroblastome

Onze cas de néphroblastome ont été notifiés : 1’échographie a rapporté 10 cas
de néphroblastome et un cas de néphrome mésoblastique qui a été décrit a I’histologie

comme étant un néphroblastome.

6.2.1- Age des patients

L’age moyen était de 4,36 ans avec des extrémes de 6 mois et 9 ans. Un enfant
¢tait 4gé de moins d’un an. Les enfants de 1 a 5 ans étaient au nombre de 7 soit
63,64% et ceux de 6 a 10 ans au nombre de 3.
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6.2.2- Sexe des patients

Sept malades étaient de sexe masculin et 4 de sexe féminin.

6.2.3- Aspects cliniques

La masse lombaire était unilatérale chez 9 patients et bilatérale dans 2 cas.
L’état général était altéré dans 54,55% des cas.

Une hématurie a été signalée dans 18,18% des cas.

Aucune malformation congénitale n’a été notée.

6.2.4- Diagnostic

L’ASP a montré une opacité tumorale droite dans un cas et un effacement de
I’ombre des reins dans un cas.

L’UIV a mis en évidence 2 cas de néphroblastome.

L’échographie a rapporté 10 cas de néphroblastome.

L’histologie a confirmé 3 cas de néphroblastome dont un cas de néphrome
mésoblastique évoqué a I’échographie.

6.2.5- Siege

Le rein droit était atteint chez 7 malades et le rein gauche chez 2 malades. Le
néphroblastome était bilatéral dans 2 cas.

6.2.6- Traitement

Six malades ont été traités, soit par la chimiothérapie seule (1 cas), soit par la
chirurgie seule (3 cas), soit par les deux méthodes (2 cas).

La chimiothérapie a consisté en une bithérapie associant la Vincristine au

Cyclophosphamide (dans un cas) ou a la Adriamycine (dans 2 cas).

La chirurgie a consisté en une néphro —urétérectomie totale ou partielle selon
les cas.
Elle a précédé la chimiothérapie dans un cas et a retrouvé des métastases

hépatiques.
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Elle a été utilisée aprés la chimiothérapie dans un cas.
Elle a précisé le stade de 2 néphroblastomes : un de stade IV et un autre de
stade V.

6.2.7- Evolution

Quatre malades sont décédés et 5 sont sortis sans avis médical favorable.
Une rémission a été observée chez deux malades traités par la chimiothérapie et

la chirurgie.
6.3- Tumeurs de diagnostic ou de siége imprécis
Elles étaient au nombre de quatre.

La premiére est rencontrée chez un gargon de 6 ans présentant une volumineuse
masse qui occupait tout I’abdomen. L’échographie a suspecté une tumeur hépatique ou
rénale et a préconisé un scanner qui n’a pas pu étre réalisé. La chimiothérapie pré-
opératoire a la vincristine et au cyclophosphamide (3 cures) a été conduite sans succes
(non régression de la masse). Le malade est décédé a la suite de complications

hématologiques (anémie, leucopénie) et rénales (insuffisance rénale).

La seconde est rencontrée chez une adolescente de 14 ans avec un antécédent
de kyste de ’ovaire droit opéré (dysgerminome) et qui a présenté une volumineuse
masse pelvi- abdominale. L’échographie n’a pas pu la décrire. La malade n’a pas été
traitée et s’est évadée aprés 17 jours d’hospitalisation.

La 3™ était une masse de I’hémi- compartiment droit notée chez une fillette
de 5 ans. L’échographie n’a pas pu préciser son origine hépatique ou rénale et a noté
des métastases pulmonaires. La malade s’est évadée aprés 4 jours d’hospitalisation

sans recevoir de traitement.

La 4™ est un nourrisson de 10 mois qui a présenté une masse du flanc droit.
L’échographie a évoqué une masse kystique rénale ou digestive. L’UIV a suspecté une
dysplasie kystique rénale ou un kyste para- pyélique. Le malade a été opéré mais les
résultats de I’histologie n’ont pas été retrouvés. .
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6.4- Hépatoblastome
11 a été retrouvé chez 3 malades.

L’hémi-compartiment droit de I’abdomen était occupé dans deux cas, et tout
I’abdomen dans un cas.

Les malades étaient agés de 15 mois, 18 mois et 7 ans.

Deux malades étaient de sexe masculin et un de sexe féminin. L’échographie a
évoqué un hépatoblastome dans tous ces cas.

Des métastases pulmonaires ont été notées chez un malade a la radiographie.
Aucun malade n’a regu de traitement antimitotique ni chirurgical.

Le plus bref séjour hospitalier était de 7 jours et le plus long de 15 jours.
Deux malades sont décédés et 1’autre est sorti sans avis médical favorable.

6.5- Autres tumeurs

6.5.1- Autres hemopathies

Trois cas ont ¢été suspectés par 1’échographie dont 2 confirmés au
myélogramme. Ce sont des tumeurs sanguines qui ont infiltré les organes intra-
abdominaux. Leurs principales manifestations cliniques ont été 1’augmentation du

volume de I’abdomen, les douleurs abdominales et les polyadénopathies. Il s’agissait :

- d’une leucémie myéloide chronique (L.M.C) survenue chez une fillette de 10
ans et qui s’est traduite par une masse ferme de 1’hypochondre gauche avec une ascite
de moyenne abondance et une circulation veineuse collatérale abdominale. La NFS a
ramené 710000 leucocytes /mm3 avec des myé¢loblastes, des myélocytes et des
métamyélocytes. L échographie n’a pas été faite. Le my€logramme a diagnostiqué une
L.M.C de grade 5. La malade a été traitée au zyloric et a I’hydroxycarbamide puis est
rentrée chez elle apres 45 jours d’hospitalisation contre avis médical ;
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- d’une leucémie aigué myéloblastique (L.A.M) chez un nourrisson de 6 mois
de sexe masculin qui s’est traduite par une masse ferme indolore de 1’hypochondre
gauche avec des polyadénopathies. L’échographie a évoqué une hémopathie devant
des adénopathies de la loge pancréatique et une hépato-splénomégalie. La NFS a
rapporté 27200 leucocytes /mm3 avec des myéloblastes, des myélocytes, des
métamyélocytes et des érythroblastes. Le myélogramme a diagnostiqué une L.A.M de
grade 2. La chimiothérapie préconisée n’a pas pu étre appliquée et le malade est rentré
sans accord médical.

d’une TA  traduite cliniquement par une masse péri- ombilicale.
L’échographie a retrouvé des adénopathies para-ombilicales gauches isolées (rate,
foie, reins et pancréas normaux) et a suspecté une tuberculose ganglionnaire ou une
hémopathie. Le bilan tuberculeux est revenu normal et la NFS a rapporté une anémie
(taux d’hémoglobine a 6,2 g /dl) et une leucopénie (3000 leucocytes /mm3). Le
myélogramme n’a pas €té réalisé. Le malade n’a pas été traité et est rentré sans accord

meédical.

6.5.2- Neuroblastomes

Deux cas ont été recensés, chez un gar¢on de 5 ans et chez une fille de 12 ans. Il
s’agissait de volumineuses tumeurs occupant l’une [’hémi- compartiment droit et

[’autre I’hémi- compartiment gauche.

Un ganglion de Troisier et des métastases hépatiques, spléniques et pulmonaires
ont €té notés chez un malade. Il n’a pas bénéfici¢ de la chirurgie et la chimiothérapie

n’a pas pu étre faite.

La chirurgie proposée au second malade n’a pas pu étre faite pour des raisons

inconnues, de méme que la chimiothérapie.

Les deux malades sont sortis sans accord médical apres respectivement 7 et 15

jours d’hospitalisation.
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6.5.3- Kvste dermoide de I’ovaire

Il s’est manifesté par une augmentation du volume de ’abdomen avec une
masse abdomino- pelvienne ferme et indolore chez une fillette de 2 ans. L’échographie
a évoqué un kyste de I’ovaire droit. L’examen anatomo- pathologique aprés exérese
chirurgicale a décrit un kyste dermoide. Les suites opératoires ont €été¢ simples et la

malade est sortie au bout de 25 jours d’hospitalisation.

6.5.4- Tumeur de la rate

Un cas a été signalé chez un gargon de 12 ans. Il n’a pas regu de traitement
curatif et est décédé 7 jours aprées son hospitalisation.

6.5.5- Masse kystique rénale

Il s’agissait d’une masse du flanc droit survenue chez un nourrisson de 10 mois
et décrit a ’échographie comme étant une masse kystique rénale. L’UIV a évoqué une
dysplasie kystique rénale ou un kyste para- pyélique. Le malade a été traité

chirurgicalement.
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DISCUSSION - COMMENTAIRE
I- LIMITES ET CONTRAINTES DE L’ETUDE

Nous avons rencontré un certain nombre de difficultés qui ont entravé le bon

déroulement de 1’ étude et qui ont quelque peu entaché nos résultats.

Sur 76 tumeurs abdominales diagnostiquées de 1997 a 2001 dans les services
concernés, 34 dossiers cliniques soit 44,74% ont €té écartés parce qu’ils étaient
incomplets ou qu’ils n’ont pas €té retrouvés. Cela a diminué considérablement notre
effectif au départ.

Cette étude a manqué par ailleurs de preuve histologique dans la grande
majorité des cas, ce qui n’a pas permis de connaitre la nature réelle des TA rencontrées
chez ’enfant. Toutefois, cela traduit la réalité de notre contexte de travail : les malades
n’ont pas les moyens financiers pour réaliser ces examens qui ne sont pas rapidement
disponibles.

Aussi, notre étude connait les limites des études rétrospectives dont ’absence

de nombreuses données, ce qui a parfois géné I’interprétation de nos résultats.
[Il- ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES
2.1- Fréquence

Cette étude nous a permis de relever que 15,2 TA sont diagnostiquées en
moyenne chaque année.

Selon BONGO et coll., I'incidence globale des tumeurs de ’enfant n’est pas
connue dans bon nombre de pays africains [4]. Toutefois, elle y serait plus élevée (10
a 11%) qu’en Europe (1 a 3%) selon plusieurs auteurs [23, 28, 29, 33, 46]. La forte
proportion d’enfants en Afrique en serait I’explication. L’incidence des TA y est
probablement élevée.

Par contre, dans les pays développés, la place des TA de I’enfant est bien

connue ; celles- ci représentent 15 a 20% de I’ensemble des tumeurs de I’enfant [12].
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La mise en place de registre de pathologie tumorale dans les différents services
et la création d’un centre national d’oncologie pédiatrique pourraient permettre une
estimation plus fiable des TA au Burkina Faso.

2.2- Age des patients

L’age moyen de nos malades était de 6,55 ans. Les TA ont été plus fréquentes
chez les enfants de 7 a 14 ans avec 54,76% des cas.

Classiquement et comme le souligne HEDOUI en Tunisie [20], les TA de
’enfant sont rares dans la premiére année de vie, tres fréquentes entre 1 et 6 ans et peu
fréquentes entre 7 & 14 ans.

La différence de nos résultats pourrait s’expliquer par le retard au diagnostic
des TA dans notre contexte et par I’effectif limité de notre échantillon.

2.3- Sexe des patients

La prédominance masculine classiquement rapportée dans les tumeurs de
I’enfant par de nombreux auteurs [33, 40, 48] a aussi été retrouvée dans notre étude.

L’explication n’est pas évidente mais il est possible qu’elle repose sur des bases
génétiques.

2.4- Lieu de résidence
Les malades résidant dans la province du Kadiogo ont représenté 47,62% des
cas et ceux des autres provinces 52,38%. La majorité des enfants présentant une TA

provient donc des autres provinces.

Ceci est di au fait que le CHNYO en tant que centre de référence regoit

pratiquement tous les cas de maladies graves dont les tumeurs.
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lll- ASPECTS CLINIQUES
3.1- Motifs de consultation

Les principaux signes révélateurs ont été |’augmentation du volume de
I’abdomen dans 83,33% des cas, I’amaigrissement dans 40,48% des cas et les douleurs
abdominales dans 38,10% des cas.

L’augmentation du volume de 1’abdomen est de constatation souvent difficile
dans un contexte ou les enfants sont habituellement ballonnés suite aux parasitoses
intestinales et a la malnutrition. Ceci pourrait expliquer certains retards du diagnostic
de ces tumeurs.

Tous les auteurs soulignent 1’absence de spécificité de ces signes qui ne

permettent pas une orientation étiologique précise [12,15,40,48].
3.2- Délai de consultation

Le délai moyen de consultation a été de 146,32 jours, soit plus de 4 mois Y2, ce

qui nous parait tres long.

SEGBENA et coll. au Togo dans leur étude sur les lymphomes de Burkitt parmi
lesquels se trouvaient des formes abdominales, ont trouvé un délai moyen de 3 mois
[45]. Ce délai est plus court que le notre.

Pour DUBOIS, FOURNET et coll., le diagnostic de TA doit étre précocement
posé afin de faciliter leur prise en charge et d’améliorer la survie des malades [12, 15 ].

Le recours premier aux pratiques coutumieres que sont les traitements
traditionnels et les cérémonies rituelles a certainement contribué a retarder le

diagnostic et la prise en charge des malades dans notre contexte.
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3.3- Signes cliniques

3.3.1- Etat général

L’état général était altéré dans plus de la moitié des cas (57,14%).

Selon PLOUVIER et coll.,, !'état général est conservé dans les tumeurs

localisées uniquement au niveau de 1’abdomen et altéré dans les tumeurs métastatiques

ainsi que dans les hémopathies malignes [40].

Dans notre série, ’altération de 1’état général des malades pourrait étre due

d’une part au retard du diagnostic et du traitement et d’autre part a la gravité méme de

la pathologie. Par ailleurs, la malnutrition protéino- énergétique pratiquement

constante a pu contribuer a installer ce tableau.

3.3.2- Masse abdominale

Elle a été le principal signe physique retrouvé chez tous les malades.

Le volume de la masse était important dans 38,10% des cas, la consistance dure

dans 70,27% des cas, la sensibilité douloureuse dans 48,65% des cas et la tumeur était
fixe dans 83,78 % des cas.

Selon DUBOIS et FOURNET, la masse abdominale est le seul signe constant

de I’examen physique [12, 15]. Pour PLOUVIER et coll., la TA peut étre dure ou
ferme, mobile ou fixe, douloureuse ou non [40].

Nos constatations sont superposables a celles de ces auteurs.

3.3.3- Autres signes cliniques

De nombreux autres signes tels qu’une splénomégalie, une hépatomégalie, une

ascite, des signes respiratoires, une circulation veineuse collatérale ou des oedémes des

membres inférieurs ont été retrouvés et ont parfois accompagné la TA.

Classiquement, ces signes sont associés a la TA a des degrés divers [20,33,48].
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Leur présence serait liée pour certains (circulation veineuse collatérale, signes
respiratoires) au volume important de la tumeur et pour d’autres (splénomégalie,

hépatomégalie) a son siege.
IV- ASPECTS PARACLINIQUES
4.1- Données de I'imagerie

L’ASP a été indiqué devint des masses tumorales de siége lombaire chez

seulement 3 malades et a orienté * 2rs une tumeur rénale dans tous ces cas.

L’UIV a aussi €té réalisée chez 3 malades présentant des masses lombaires et a
orienté vers une tumeur rénale da ‘s ces 3 cas. Le rein atteint était muet dans 2 cas.

Peu de malades ont donc énéficié de ces examens. Ils sont encore disponibles
au Burkina Faso mais leur por: ¢ est limitée et ils en appellent d’autres. L’UIV a

toutefois I’avantage de préciser | tat fonctionnel des reins.

Pendant longtemps I’Af > et surtout I'UIV se sont imposés et étaient
systématiquement demandés de int toute TA, afin de préciser son siége intra ou

rétropéritonéal et son origine rén: € ou non [15].

De nos jours, ces examer sont supplantés par I’échographie, le scanner, voire
I’IRM [12, 48].

Dans notre étude, 1’éch -graphie abdomino- pelvienne a été réalisée dans
97,62% des cas. Elle a précisé le siége de la TA dans 90,48% des cas.

Selon certains auteurs, ¢ le est ’examen i1déal pour préciser le siege et les
caractéristiques de la tumeur [12,15]. Elle est également performante dans la

surveillance des TA sous et apréx traitement [§].

Malgré ses nombreux avantages, son colit relativement élevé dans notre
contexte a limité son emploi répété dans le cadre de la surveillance des TA chez nos

malades.

La tomodensitométrie n’a pas ét¢ réalisée chez nos malades. Technique de

pratique récente au Burkina Faso, son cofit reste inaccessible a la majorité de la
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population. Toutefois, son intérét est indéniable en ce sens qu’elle complete
I’échographie en fournissant des renseignements topographiques et en précisant
I’extension tumorale [33,40].

4.2- Données histologiques et cytologiques

Le diagnostic de certitude a été réalisé chez 9 malades seulement, soit dans
21,43% des cas :

- I’histologie a été réalisée chez 5 malades: 1l s’agissait de 3 cas de
néphroblastome, d’un cas de lymphome de Burkitt de type 4 et d’un cas de kyste
dermoide de ’ovaire ;

-le myélogramme a décrit une LMC de grade 5 et une LAM de grade 2 ;
- ’adénogramme réalisé chez 2 malades a rapporté 2 LMNH de type Burkitt.

Peu de malades ont ainsi bénéficié de ces examens pourtant capitaux pour
préciser le type de la TA, sa nature maligne ou bénigne, et pour en faire une
classification par stade. Le pronostic et la conduite a tenir en dépendent. Ce fait est une
réalité dans notre contexte de travail ol des résultats importants ne sont pas toujours
obtenus avant d’instituer le traitement. Cela a certainement eu une incidence négative

dans le choix judicieux des drogues et des méthodes thérapeutiques.

Plusieurs raisons pourraient expliquer la faible réalisation de ces examens :
d’une part, ils ne sont pas systématiquement demandés et ce, en accord avec DUBOIS
et coll. qui affirment que la biopsie est rarement utile pour arriver au diagnostic précis
de TA [12]; d’autre part, leur colit élevé et leur incompréhension ont pu limiter leur
réalisation.

4.3- Bilan d’extension
Peu d’examens ont été réalisés dans ce sens.
La radiographie pulmonaire a été réalisée chez 6 malades et a objectivé des

métastases pulmonaires chez 3 d’entre eux. Il s’agissait des sujets porteurs de
neuroblastome, d’hépatoblastome et de lymphome.
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L’échographie abdomido- pelvienne a mis en évidence des métastases
spléniques, hépatiques et/ ou pulmonaires chez 8 malades.

Le coiit élevé de ces examens est la principale cause du nombre limité de ceux-
ci. Ceci prive le clinicien d’atouts précieux pour la prise en charge adéquate de ces
patients. Comme le rapportent FOURNET et coll., I’appréciation de I|’extension
tumorale guide la conduite thérapeutique [15].

V- ASPECTS THERAPEUTIQUES

LEMERLE [27] souligne que les tumeurs de 1’enfant sont trés sensibles a la
chimiothérapie et a la radiothérapie. C’est pourquoi, SOMMELET [48] pense que la
chirurgie en premiere intention ne doit étre envisagée que dans certaines situations
aigués ou lorsque le bilan paraclinique n’est pas assez contributif. Pour PLOUVIER et

coll.,, I’attitude thérapeutique ne peut étre univoque et doit étre discutée au cas par cas.

Chez nos malades, deux méthodes de traitement ont €té utilisées : il s’agit de la
chimiothérapie et de la chirurgie, la radiothérapie n’étant pas encore disponible au
Burkina Faso. Ces méthodes ont été dans certains cas bien indiquées et dans d’autres

cas adaptées au contexte de travail.

La chimiothérapie a été sous employée et utilisée seulement dans 28,57% des
cas. Pourtant celle-ci constitue 1’essentiel du traitement des lymphomes et des
hémopathies malignes.

La chirurgie a consisté en des résections partielles ou totales des tumeurs peu
volumineuses. Elle a surtout été utilisée dans les TB ou elle constitue le seul traitement
et dans les néphroblastomes. Bien souvent, la chirurgie a été préconisée aprés une
chimiothérapie de réduction tumorale qui n’a pas pu étre réalisée, ce qui explique le

faible nombre de malades traités.

Seulement 3 malades ont été traités par les deux méthodes a la fois. Ce qui est
déplorable car cette technique s’accompagne généralement de bons résultats dans les
tumeurs telles que les néphroblastomes.

Le traitement curatif a été préconisé¢ chez de nombreux malades mais réalisé
dans seulement 40,48% des cas. Peu de malades ont bénéficié de traitement adéquat a

These de Doctorat d’Etat en Médecine Janvier 2003

80



TUMEURS ABDOMINALES DE L' ENFANT

cause de I’'inaccessibilité des molécules anticanceureuses : celles-ci coltent trés
cheres, ne sont pas toujours disponibles au CHNYO, et sont entiérement a la charge
des malades.

Une exonération de la prise en charge des TA de I’enfant au Burkina Faso
permettrait sans doute a4 de nombreux malades de bénéficier des thérapeutiques
adéquates.

Vi- ASPECTS EVOLUTIFS

Le séjour moyen en milieu hospitalier a ét¢ de 32,59 jours, ce qui nous parait
long. Les raisons de ce long séjour pourraient étre le stade avancé de la maladie lié au
diagnostic tardif, 1’origine rurale de la majorité des malades entrainant des difficultés
de retour, et la lenteur dans la réalisation de certains examens, ce qui retient beaucoup
les patients.

Selon DUBOIS et coll., ’essentiel dans les TA de I’enfant est de raccourcir le
délai entre : découverte- diagnostic étiologique- traitement [12]. Ceci parait difficile a
réaliser dans notre contexte compte tenu des problémes diagnostiques et

thérapeutiques rencontrés.

Sous traitement, nous avons noté 5 cas de rémission, et 5 cas de décés suite aux
complications de la chimiothérapie et de la chirurgie. Les sorties sans autorisation ont
concerné 7 malades. En ’absence de traitement (59,52% des cas), le déces est survenu
chez 10 malades ; les 15 autres sont sortis sans accord médical.

Les résultats obtenus sont ainsi peu satisfaisants : nous avons constaté peu de
rémissions (11,91%) et trop de déceés (35,71%). Ils pourraient s’expliquer par les
tableaux cliniques graves et par les difficultés de prise en charge des tumeurs.

Plus de la moitié¢ des malades (52,38%) est sortie sans autorisation : certains se
sont évadés et d’autres ont signé une « décharge ». SEGBENA et coll. au Togo ont
aussi constaté des cas d’évasion [45].

Cette situation est certainement due au découragement des parents face a la
lenteur et aux difficultés de prise en charge de leurs enfants. En effet, la notion de
maladie chronique n’est pas acceptée par I’africain pour qui, la guérison doit étre
rapidement obtenue aprés le traitement. Une telle attitude est déplorable car le suivi de
ces malades n’est pas possible et leur devenir est totalement ignoré.
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De nombreux perdus de vue ont été enregistrés: un seul des malades
réguliérement sortis est présentement suivi. Ceci est certainement di a 1’ignorance et
aux difficultés pour se revenir au CHNYO. Cette situation est aussi regrettable car elle
rend difficile ’appréciation des résultats.

D’autres auteurs ont rapporté des résultats encourageants : un taux de guérison
d’environ 70% et méme plus élevé pour certaines tumeurs telles que les lymphomes et
les néphroblastomes [15,33]. Cette différence pourrait s’expliquer par les meilleures

conditions de prise en charge des patients.
VII- ASPECTS PRONOSTIQUES

Dans notre étude, les facteurs d’emblée de mauvais pronostic ont été la
présence de métastases observées dans 19,05% des cas et [’absence de traitement notée
dans 59,52% des cas. Selon FOURNET, I’évolution spontanée est mortelle dans la
plupart des cas et surtout dans les formes métastatiques[15].

Les autres facteurs associés au mauvais pronostic pourraient étre le long délai

de consultation, ’altération de 1’état général et le volume important de la tumeur.

Selon MORENO, la cachexie ou le poids insuffisant et le mauvais état
nutritionnel sont des causes de mortalit¢é importante [34]. D’autres facteurs
pronostiques cités dans la littérature sont le stade de la tumeur, son type histologique,
sa taille et I’age au moment du diagnostic [27,33].

Des incidents ont été notés au cours du traitement : il s’est agi de complications
surtout hématologiques liées a la chimiothérapie et de rupture de la tumeur pendant
I’intervention. Ils ont parfois entrainé des déces, ce qui a rendu les résultats peu

satisfaisants.

D’une fagon générale dans les pays développés, le pronostic des TA de 1’enfant
a été amélioré ces dernieres années grace aux nouvelles techniques de diagnostic, au
progres de la chimiothérapie et & la coopération entre les services de pédiatrie et les

centres spécialisés [27,33].

Dans notre contexte, le pronostic des TA de I’enfant pourrait étre meilleur si les

moyens diagnostiques et thérapeutiques devenaient accessibles.
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Vill- ETUDE ANALYTIQUE DES TUMEURS LES PLUS
FREQUENTES

8.1- Lymphomes

8.1.1- Fréquence

Les lymphomes ont constitué la premiére cause de TA chez I’enfant dans notre
série avec une fréquence de 40,48%.

Nos résultats sont superposables a ceux de HEDOUI en Tunisie qui a trouvé
que les lymphomes étaient la premiere cause de TA malignes de I’enfant avec une
fréquence de 42,5% [20]. Par contre, au Gabon, les lymphomes abdominaux ont
occupé la seconde place des tumeurs solides de 1’abdomen de I’enfant avec une
fréquence de 36%, [4,34].

La situation du Burkina Faso dans la ceinture trans- africaine de Burkitt pourrait

expliquer cette prédominance du lymphome dans notre série.

En Europe, les lymphomes sont assez rares [20]. Les TA chez I’enfant y sont
dominées par les neuroblastomes et les néphroblastomes [12,40,48].

8.1.2- Age des patients

[.’age moyen était de 8,53 ans dans notre étude.

Il est comparable a celui de 8 ans trouvé par HELOURY et coll. en France[21].
Selon d’autres auteurs, le pic de fréquence se situe autour de 7 ans [8,33].

La petite différence observée avec ces derniers pourrait s’expliquer par le retard
au diagnostic dans notre contexte, les malades trainant avec leurs tumeurs avancent en
age.
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8.1.3- Sexe des malades

Presque autant de garcons que de filles ont été atteints dans notre série
(sex ratio =1,1).

COUANET, LEVERGER et coll., remarquent que la prédominance du sexe
masculin est habituelle dans les lymphomes [8,33].

8.1.4- aspects cliniques

Dans 35,29% des cas, la taille des lymphomes était importante. Ces tumeurs
évoluent trés rapidement. C’est pourquoi elles constituent pour SOMMELET la
principale urgence thérapeutique des TA de I’enfant.

Les lymphomes de localisation purement abdominale ont représenté 76,47%
des cas. Dans le reste des cas, ils étaient de localisation a la fois abdominale et
mandibulaire.

Selon certains auteurs, la localisation abdominale en Afrique inter- tropicale
vient en seconde position aprés la maxillo- faciale et les formes associées ne sont pas
rares [2, 34, 45]. Le mode de recrutement de nos dossiers ne nous permet pas de savoir

laquelle est la plus fréquente

En France, la localisation abdominale du lymphome est la plus fréquente [27].
Celle- ci est initiale dans 40% des cas aux USA [21].

8.1.5- Diagnostic

Le diagnostic de lymphome a reposé essentiellement sur 1’échographie
abdomino- pelvienne qui a rapport¢é dans la majorit¢ des cas, des masses
ganglionnaires intra- et/ ou rétropéritonéales avec parfois infiltration de la rate (5 cas)

et ascite (8 cas).

Pour PATTE et coll., I’association a I’échographie d’une ascite, d’une
infiltration diffuse des ganglions mésentériques et d’autres localisations viscérales

tumorales est treés évocatrice du lymphome [27].
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Un diagnostic histologique et cytologique a été apporté dans 3 cas : il s’agissait
de lymphome de Burkitt dans tous ces cas.

Selon certains auteurs, le type Burkitt est le plus couramment rencontré dans la
localisation abdominale du lymphome [8,27]. Nos données ne nous permettent pas de

vérifier cela, étant donné le caractere rétrospectif de notre étude.

8.1.6- Traitement

Moins de la moitié des malades (41,18%) a été traitée par la chimiothérapie.
L’un d’eux a bénéficié d’une chirurgie premiére : il s’agissait d’un lymphome révélé

par une invagination intestinale aigué.

Cette conduite du traitement des lymphomes abdominaux est conforme aux
données de la littérature: en effet, les lymphomes sont des tumeurs tres
chimiosensibles et le seul usage bien conduit de la chimiothérapie et des mesures de
réanimation permet d’obtenir de bons résultats ; la chirurgie quant a elle est indiquée
en cas de complications [ 8, 21,27 ].

Le petit nombre de malades traités dans notre série pourrait s’expliquer par les
déces précoces, les nombreuses sorties sans autorisation et surtout par I’inaccessibilité

aux produits.

8.1.7- Evolution- pronostic

Une rémission a été constatée chez un seul malade. Elle est le résultat des

traitements administrés a temps et pendant une durée suffisante.

Le malade concerné a par la suite été perdu de vue. Cette attitude est
certainement due a I’ignorance.

Plus de la moitié des malades soit 52,94% des cas est sortie sans accord
médical. L’explication serait le découragement et le manque de moyen des malades.
Un tel comportement est tout a fait regrettable, le pronostic ne pouvant qu’étre sombre
en I’absence de traitement. '
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Le décés est survenu dans prés de la moitié des cas (41,18%). 11 est sans doute
dii a la sévérit¢ du lymphome dans sa forme abdominale et aussi au retard du
diagnostic et du traitement.

Nos résultats pourraient étre meilleurs si les moyens de prise en charge des
malades étaient améliorés.

Selon LEVERGER, PATTE et coll, le pronostic des lymphomes a été
nettement amélioré grace aux progres de la chimiothérapie et le taux de guérison varie
de 75 4 90% [27,33]. Ce n’est pas le cas chez nous.

8.2- Néphroblastome

8.2.1- Fréquence

Le néphroblastome a occupé la seconde place de notre série avec une fréquence
de 26,19% (11 malades).

Nos chiffres sont 1égérement supérieurs a ceux de certains auteurs : en effet,
HEDOUI en Tunisie [20] et KANGAH et coll. en Céte d’Ivoire [25] ont trouvé
respectivement une fréquence de 22,5% et 22%. Par contre, BONGO et coll. au Gabon
ont rapporté une fréquence nettement supérieure (42%).

Les différences observées sont certainement dues a la différence de répartition
des TA selon les régions, et aussi a la méthodologie utilisée par chacun.

En Europe, le néphroblastome est I’'un des cancers les plus fréquents de
I’enfant. Il représente a lui seul plus de 90 % des cancers du rein de ’enfant [12,42].

8.2.2- Age des patients

[.’4ge moyen était de 4,36 ans. Plus de la moitié des enfants (63,64%) avaient

entre 1 a 5 ans. Un seul enfant était 4gé de moins d’un an.

Nos résultats sont identiques a ceux de nombreux auteurs qui soulignent la

rareté de cette affection avant un an et sa fréquence maximale entre 1 et 5 ans [27,40].
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8.2.3- Sexe des malades

Le sexe masculin était prédominant avec une fréquence de 63,64%, contre

36,36% pour le sexe féminin.

Nos données sont proches de celles de ABENA au Cameroun [1] qui a trouvé

que le sexe masculin est atteint dans 70% des cas et le sexe féminin dans 30% des cas.

Pour d’autres auteurs, les deux sexes sont affectés avec la méme fréquence
[15,46].

8.2.4- Aspects cliniques

Les principaux signes cliniques rencontrés ont été la masse abdominale (100%)
et I’altération de 1’état général observée dans 54,55%, contrairement 3 LEMERLE,
TOURNADE et coll. pour qui, I’état général est rarement altéré [27,33].

L’hématurie a été notée dans 18,18% des cas. Notre résultas sont proches de

ceux de FOURNET qui signale sa présence dans 20% des cas.
Les malformations congénitales telles que ’aniridie et 1’hémi- hypertrophie
corporelle n’ont pas été retrouvées dans notre étude. Pour SCHNEIDER et coll., elles

sont présentes dans seulement 7 a 10% des cas [43].

8.2.5- Diagnostic

Il a été posé par I’imagerie dans tous les cas. Trois cas ont été¢ confirmé par
I’histologie. Les données de l'imagerie sont spécifiques dans 95% des cas de
néphroblastome chez le petit enfant selon SOMMELET [48].

8.2.6- Siége du néphroblastome

Le rein droit a été le plus atteint (63,64%). Classiquement, c’est le rein gauche
qui est atteint dans prés de 60% des cas [12,15,20,40]. La prédominance du rein droit
dans notre étude nous parait un effet du hasard. Nous avons aussi observé une atteinte
bilatérale chez deux malades. Certains auteurs ont rapporté que l’atteinte du rein est
bilatérale dans 5 a 10% des cas [24,48].
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8.2.7- Traitement

Sur 6 malades traités (54,55%), 3 ont bénéficié¢ de la chirurgie seule, un de la
chimiothérapie seule et 2 des deux méthodes. Les autres sont soit décédés, soit sortis
sans |’avis du médecin.

Dans notre contexte, la chirurgie parait plus accessible mais elle est souvent
délicate. LEMERLE et TOURNADE indiquent qu’il n’y a pas une seule fagon de
traiter le néphroblastome, mais que tous les protocoles emploient la chimiothérapie et
la chirurgie[33]. Compte tenu de la fragilit¢ de cette tumeur et de sa grande
chimiosensibilité, certains auteurs préconisent une chimiothérapie premiére pour en
minimiser les risques de rupture et faciliter 1’exérése. Dans notre étude, cette

complication s’est produite une fois.

8.2.8- Evolution- pronostic

Une rémission a été notée chez les 2 malades ayant bénéficié des deux
méthodes de traitement. Ceci laisse croire que cette technique est la meilleure.

La mortalité reste élevée : le décés est survenu chez 4 malades dont deux en
’absence de traitement et deux des suites de la chirurgie par arrét cardiaque et dans les
suites opératoires apres rupture de la tumeur.

Dans les pays développés, le taux de guérison du néphroblastome est amélioré
et passé de 50 a 90% en 20 ans. Il est de I’ordre de 70% dans les formes métastatiques
et bilatérales [33]. Ces acquis de la science ne se font pas encore sentir chez nous.

8.3- Autres tumeurs
Ce sont les hémopathies, les tumeurs de siége ou de diagnostic imprécis, les

hépatoblastomes, les neuroblastomes et la tumeur de la rate. Elles ont été peu
fréquentes et ne seront pas discutées ici.
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CONCLUSION

Notre étude sur les aspects épidémiologiques, diagnostiques, thérapeutiques et
évolutifs des tumeurs abdominales de !’enfant au CHNYO nous a permis de faire

certaines observations ;

¢ ces tumeurs sont apparemment peu fréquentes mais de pronostic redoutable

dans notre milieu.

¢ environ 15 TA ont été diagnostiquées par an chez les enfants de 0 a 15 ans.

L’age moyen était de 6,55 ans.

¢ les principaux signes révélateurs ont été I’augmentation du volume de
I’abdomen, [’amaigrissement et les douleurs abdominales. Plus de la moitié des
malades avait un état général altéré.

La masse abdominale a ¢té le principal signe de I’examen.

¢ le diagnostic est tardif et a reposé essentiellement sur 1’échographie

abdomino- pelvienne. La confirmation histologique et cytologique a été peu fournie.

¢ les principales étiologies des TA ont été les lymphomes (40,48%) et les
néphroblastomes (26,19 %).

4 le traitement est difficile dans notre contexte et repose sur la chimiothérapie et

la chirurgie.

4 les principaux modes de sortie ont été la sortie sans accord médical (52,38%)
et le déces (35,71 %).

¢ [’évolution a été peu favorable dans I’ensemble des cas traités et un seul

malade est actuellement suivi.

¢ certains facteurs dans notre contexte semblent contribuer & assombrir
d’avantage le pronostic des TA chez l'enfant. Il s’agit du long délai avant la
consultation, de 1’altération de 1’état général & 1’admission, d’un volume important de

la tumeur et de I’absence de traitement.

Une étude plus approfondie des TA au plan étiologique nous parait utile afin

d’asseoir les bases d’une amélioration du pronostic par un traitement mieux adapté.
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SUGGESTIONS

1 - AUX AUTORITES SANITAIRES DU BURKINA FASO

Afin d’améliorer la prise en charge des enfants présentant des tumeurs
abdominales au CHNYO, nous préconisons :

¢ de former des chirurgiens pédiatriques et des anatomo- pathologistes en
nombre suffisant ;

4 de rendre disponibles les différents moyens de diagnostic des TA, notamment
les examens histologiques ;

¢ de rendre disponibles et accessibles les anticancéreux en favorisant une large

exonération de ces molécules ;

¢ de sensibiliser la population sur 1’intérét d’une consultation précoce devant

toute masse abdominale de I’enfant et sur la nécessité d’un suivi régulier ;

¢ de créer un centre d’oncologie pédiatrique afin de disposer de données

régulierement mises a jour.
2- AU PERSONNEL MEDICAL
Nous suggérons :
¢ de bien conserver et ranger les dossiers médicaux des malades ;
¢ de tenir un registre de pathologie tumorale de I’enfant au CHNYO ;

3- A LA POPULATION
Nous préconisons de:
¢ consulter rapidement devant toute pathologie de 1’enfant ;

¢ ramener régulierement les enfants pour le suivi.
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ANNEXE 1 : Fiche de collecte des données

FICHE DE COLLECTE

N° d’identification..........

I- DONNEES GENERALES

Nom ....oooovvveeviii . Prénoms..........coooiiii i,
- Age:iiiiii iy, An
2- Sexe: M ouF / /
4-Poids : .......... Kg
5-Dated’entrée.......cccovvevvennnn.. Datedesortie......cooveeieiniinnn.

6 - Statut : scolarisé. £—" Non scolarisé ...
7- Résidence : Ouaga Kadiogo...[ ] Autre..[ ]
8- Nationalité : Burkinabe. .. AULTE. ..ot
9- Service de recrutement : Pédiatrie[_| Chirurgie Pédiatrique [ ]
Chirurgie Générale.
10- Profession des parents : Cultivateur...___] Commergant. .. 1]

Fonctionnaire. [ -Autre.............. ]
1I- DONNEES CLINIQUES

1- ACTD de pathologie tumorale chez :

Le pere...d La mere...O La Fratrie...[d
2- Circonstance de découverte :
1- Fortuite...[d 5-.€ du volume de I’abdomen....[d
2- Echographie...[d 6- Dyspnée....00
3- Douleurs abdominales.. O 7- Occlusion.. O
4- Amaigrissement...[] 8- AULTES. ..ot
3- Examen clinique
1- Durée d’évolution............ jours
2-AEG: Oui 0 Non.[O
3- Masse abdominale :
® Siege...cvvvnriinnne * Surface................. * Consistance......
* Taille................ * Sensibilite............. * Mobilité

4- Ascite : Oui..Od Non.. O Abondance................ooennn.

5- Adénopathies superficielles : Oui.. O...Non.. O...Siége...............

6- Hépatomegalie : Oui...0 Non. O FH........... cm DC....... cm

7- splénomegalie type I .00 type I .0 type III .00 type IV .00

8- Signes respiratoires : dyspnée...[] AUfre....oovvvviviiiiiiiiie

9-TR :Oui...d Non...[d Résultat..........ccooiiiiiiiiiiiiiin,
RO (1 T e o 1 PN

I11- DONNEES PARACLINIQUES

I-NFS/VS :-Hb.....ooeenen g/dl...oooii - Plaquettes......... /mm3.....
-Gb.. /mm?3 -VSaHt............. mm
2-LCR : Qui...OO0 Non...OO Résultats. ..oovveeee i,



2 ¢ Cytologie...oovevii i
30 AU, .o
4- ASP:Non...O Oui...d Résultat...............ooovvineenn,
5- Echographie abdominale :
[-Typedelatumeur..............cooeiiiiiin e
2- Nature : solide...Od liquide.. O  mixte...O
3- Aspect : homogene...[d hétérogéne...[d
4-818ge 1 it
5-Taille ..o
6- ADP profondes Oui...[d Non...O
7- Métastases : Oui O Non...O Localisation...................
6- Myelogramme : Qui...Od Non...OO Résultat..............ccovnen.
7- Biopsie : Oui... Non...OO Résultat...............oeevee.
8- Examen anat. path. : Oui...d Non...OO Résultat...............coeenee
9- Scanner : Oui...[]d Non...[d Résultat......................
10- Autres : Nature..............oocvvienennnn . Résultats..............oooene
IV- TRAITEMENT
1- Symptomatique @ 1-......coooviiiiiiiiiiinnn..
2
B
2- Chimiothérapie :
1- Protocole......ooviiii
2-Durée...........covviiiiinnn, JOUTS & vivvinteieenianennens.
3-Isolé...0 Préopératoire....00 Postopératoire...d
4- Nombre de CUIeS........ivviiiiiiiiiiiie e ee e
5- Suivi : régulier O irrégulier...[d
6- Effets secondaires : Oui... Non...O
1eSQUELS. ..ot
3- Chirurgie :
1- Exérese : totale...[d partielle.. O...pas d’exérése...]
2- Métastases abdominales : Oui..[d Non...O
3- Adhérences : Oui...0 Non...O
4- INCIAENES. . .eieiit e e
5- SUIteS OPEratOITeS fuuuuuutineneiieiiet et et eiaaeeneeneane
V- EVOLUTION
1- Rémission:... O............ Non...O
2- Durée d’hospitalisation............... jours
3- Rechute/récidive : Oui...Od Non...O
4- Controles : réguliers...00 irréguliers...0  perdu de vue...Od
5- Pronostic: bon...O réservé...l1  mauvais...O

6- Motif de sortie : rémission...[d  évacuation...[d
décharge... O  déces...0
7- Décés :..Oui...0 Non...O Cause......ooeevenn.. 5
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ANNEXE 2 : Autres classifications du lymphome de Burkitt | 30,37,39]
Classification de MURPHY

Stade I : Tumeur extra- ganglionnaire ou atteinte d’un seul territoire ganglionnaire a

I’exclusion du médiastin et de ’abdomen.

Stade II : Deux atteintes ganglionnaires et/ ou extra- ganglionnaires du méme coté du
diaphragme ; tumeur localisée au tube digestif, avec ou sans atteinte des

ganglions mésentériques satellites.

Stade III : Plusieurs atteintes ganglionnaires et/ ou extra- ganglionnaires, des deux
cotés du diaphragme ; toute tumeur primitive abdominale dépassant le tube

digestif et les ganglions mésentériques.

Stade IV : Atteinte neuro- méningée et/ ou médullaire initiale, quelles que soient les

autres localisations.

Classification de ZIEGLER et MAGRATH

Stade A : Localisation extra- abdominale isolée.

Stade AR : Tumeur abdominale réséquée a plus de 90 %.

Stade B : Localisations extra- abdominales multiples.

Stade C : Tumeur abdominale ou thoracique, associée ou non a une tumeur faciale.

Stade D : Tumeur abdominale associée a des localisations extra- faciales.
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ANNEXE 3 : Protocole du Groupe Franco- Africain d’Oncologie
Pédiatrique (GFAOP).

Phase de pré- induction :
- Cyclophosphamide ( C ) en intra- veineuse (IV ) a J1
- Vincristine (O )en IV a J1
- Méthotrexate (M )en [V aJl
- Prednisone par voie orale de J1a J7

Phase d’induction : 2 cures de COPM ; début le 8“™ jour
- Vincristine en [V a J1
- Cyclophosphamide en IV a J2, J3, J4 ; 2 fois par jour.
- prednisone a J1 et J5, arrét 3 jours.
- Méthotrexate a J1
- Acide folique a J1 ( 15mg/m2)

Phase de consolidation
- Méthotrexate a J1
- Acide folique de J2 a J4

Phase d’entretien
- Méthotrexate a J1
- Acide folique de J2 a J4
- Prednisone a4 J1 et J5
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SERMENT D'HIPPOCRATE

« En présence des maitres de cette école et de mes chers
condisciples, je promets et je jure d'étre fidéle aux lois de I'honneur
et de la probité dans |'exercice de la Médecine.
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de salaire au- dessus de mon travail.

Admis a l'intérieure des maisons, mes yeux ne verront pas ce
qui s’y passe ; ma langue taira les secrets qui me seront confiés et
mon état ne servira pas a corrompre les meurs ni a favoriser les
crimes.

Respectueux et reconnaissant envers mes maitres, je rendrai a
leurs enfants, I'instruction que j'ai recue de leurs péres.

Que les hommes m'accordent leur estime si je suis resté fidele
a mes promesses, que je sois couvert d’'opprobre et méprisé de mes
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TUMEURS ABDOMINALES DE L’ENFANT : ASPECTS
EPIDEMIOLOGIQUES, DIAGNOSTIQUES, THERAPEUTIQUES ET |
EVOLUTIFS AU CHNYO.

|

i RESUME

]

| Nous avons mené une étude rétrospective sur les tumeurs abdominales de "enfant dans les
services de pédiatric et de chirurgie pédiatiique du CHNYO, de janvier 1997 a décembre
2001. Nous avions pour objectif d'étudier les aspects épidémiologiques, diagnostiques, |

| thérapeutiques et évolutifs de ces affections chez les enfants de 0 4 15 ans. 1

| Environ 15,2 cas de TA ont été diagnostiqués par an.

l [.’age moyen des patients était de 6,55 ans et il y avait autant de gargons que de filles.

|

| Le délai moyen de consultation était d’environ 4 mois et demi.

|

! Les principaux motifs de consultation ont été ’augmentation du volume de I’abdomen,
' Pamaigrissement et les douleurs abdominales notés respectivement dans 83,33%, 40,48% et
| 38,10% des cas.

L’état général était altéré dans 57,14% des cas a 'admission.
La masse abdominale a été retrouvée chez tous les malades.

|
| L’échographie abdomino- pelvienne a été la clé du diagnostic. Elle a ét¢ réalisée chez 97,62% |
des malades.

La confirmation histologique et cytologique a été apportée dans 21,43% des cas.

Plusieurs étiologies des TA ont été notées. Les principales ont éé les lymphomes et les |
néphroblastomes respectivement dans 40,48% et 26,19 % des cas.

‘Moins de la moiti¢ des malades (40,48%) ont été traités par la chimiothérapie et / ou la |
chirurgie.

| Trois modes de sortie ont été constatés : il s’agit de la sortie sans accord médical (52,38%), du |
| e .o , - . " . R |
| déces (35,71%) et de la sortie régulicre (11,91%).

I

l

| o
! Mots clés : tumeur abdominale, enfant, Burxina Faso.

| Auteur : Couna Christiane SOME épousc BERE 09 BP 1076 Ouagadougou 09






