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Le rétinoblastome est une tumeur intraoculaire maligne d’origine neuro-

épithéliale qui survient chez les nourrissons et le jeune enfant 
[1,2]

. C’est la tumeur 

intraoculaire la plus fréquente de l’enfant
[3]

. Son incidence en France est estimée 

entre 1/15000 à 1/20000 naissances
[4]

. Son incidence au Maroc est 

approximativement 50 nouveaux cas par an, et la plupart sont des formes 

sporadiques
[5]

. Il est unilatéral chez 60% des patients, avec un âge médian d’environ 

2 ans au moment du diagnostic. Il est bilatéral chez 40% des patients : l’âge médian 

au moment du diagnostic est alors d’environ 1 an et a tendance à diminuer dans les 

pays avancés grâce au dépistage dès la période néonatale. 

Vue sa complexité, et pour garantir aux patients de meilleurs résultats, le 

rétinoblastome nécessite une prise en charge multidisciplinaire ainsi qu’un suivi 

spécialisé à long terme. Les plus grandes avancées thérapeutiques consistent en des 

traitements conservateurs sous forme de chimiothérapie, thermo-chimiothérapie, 

cryothérapie, ou disque d’iode, pour au moins un œil dans la plupart des formes 

bilatérales.  

Ce travail,  rapporte l’expérience du Service d’Hémato-Oncologie 

Pédiatrique de l’Hôpital d’Enfants de Rabat sur l’étude du rétinoblastome 

intraoculaire de l’enfant sur une période de 4 ans, allant du 17 janvier 2017 au 11 

novembre 2020. 
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I EPIDEMIOLOGIE 

Le rétinoblastome est la tumeur intraoculaire la plus fréquente chez l’enfant, 

résultant de cellules neuroectodermiques primitives à différenciation rétinienne.  La 

tumeur est unilatérale dans 70% des cas et bilatérale dans 30% des cas. Les formes 

bilatérales sont en augmentation du fait du développement des formes familiales. Le 

diagnostic est posé à un âge médian de 2 ans pour la forme unilatérale et de 1 an pour 

la forme bilatérale.. Les formes tardives diagnostiquées après l'âge de 5 ans sont 

rares
[6]

. 
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II CLINIQUE DU RETINOBLASTOME 

LA LEUCOCORIE 

Elle est facilement remarquée par l’entourage proche du bébé mais n’est pas 

toujours visible au début lors de l’examen médical. Néanmoins l’existence de ce 

symptôme devrait toujours faire pratiquer un fond d’œil après dilatation pupillaire. 

La leucocorie est parfois bien mise en évidence sur les photographies aux flashs : la 

pupille apparait orangée sur l’œil normal et blanche sur l’œil malade. 

Malheureusement la signification de cette anomalie n’est pas toujours connue des 

parents. 

LE STRABISME 

Le strabisme est un signe d’appel qui peut être relativement précoce lorsque la 

tumeur est localisée dans la région maculaire. Il peut s’agir d’un strabisme 

convergent ou divergent. Il faut garder à l’esprit que si un strabisme accommodatif 

intermittent est habituel chez le nourrisson, la survenue d’un strabisme unilatéral 

permanent est un signe d’appel pouvant correspondre à une tumeur intraoculaire et 

justifiant un examen du fond d’œil après dilatation. Il est donc obligatoire de faire un 

fond de l’œil à tout enfant strabique. 

 

AUTRES SIGNES 

 Le nystagmus peut être un signe révélateur surtout lorsque la tumeur est 

bilatérale. 

 La buphtalmie traduit en général une forme évoluée de la maladie et 

justifie une prise en charge thérapeutique adaptée. 

 La néo vascularisation irienne est fréquente dans les formes évoluées 

de rétinoblastome, elle est caractérisée par la présence de néo vaisseaux 

sur la surface de l’iris entrainant une hétérochromie irienne. 

 Un Hyphéma  

Le pseudohypopion tumoral de la chambre antérieure, soit dans les 
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DIAGNOSTIC POSITIF 

Un diagnostic positif est essentiellement basé sur le fond d'œil. Le plus souvent 

complété par une échographie et un scanner orbito-cérébral. Au fond d’œil ; Une ou 

plusieurs masses blanches sont observées, avec une  dilatation hémangiomateuse des 

vaisseaux sanguins. L'essaimage vitré est un facteur de gravité. l'échographie 

retrouve des masses très échogènes et le scanner montre des calcifications. 

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) peut aider à identifier avec précision une 

invasion suspectée du nerf optique. Après énucléation, l’examen 

anatomopathologique du globe oculaire permet de définir le domaine intraoculaire. 

L’analyse cytologique du LCR et 2 biopsies ostéomédullaires permettent l'évaluation 

approfondie des lésions extra- oculaires. 

CLASSIFICATION 

2.1.1.1 Classification de Reese-Ellsworth 

Sachant qu’un diamètre papillaire (DP) normal est de 1,5 à 1,75 mm, la 

classification est en 5 groupes : 

I : Tumeur unique ou multiple < 4 DP, en arrière de l'équateur de l'œil. II : 

Tumeur unique ou multiple 4-10 DP, en arrière de l'équateur de l'œil. 

III: Tumeur isolée > 10 DP, en arrière et/ou toute tumeur en avant de 

l'équateur de l'œil. 

VI: Tumeurs multiples dont certaines >10 DP. 

V: Tumeur envahissante > 1/2 rétine et/ou ensemencement du vitré. 

CLASSIFICATION IIRC 

La classification internationale du rétinoblastomeintraoculaire
12

 est : 

2.1.1.2 A : Petites tumeurs 

• Petites tumeurs rétiniennes à distance de la fovéa et disque optique 

• Tumeur < 3mm de diamètre situé à plus de 3mm de la fovéa et plus 

1,5mm de disque optique sans envahissement vitréen, sans décollement de 
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rétine associé. 
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2.1.1.3 B : Toutes les autres tumeurs limitées à la rétine 

• Décollement séreux rétinien minime. 

• Tumeurs rétiniennes limitées à la rétine mais non incluables dans le 

groupe A et/ou décollement séreux rétinien de moins de 3mm autour de la 

base tumorale, sans fragment visible sous rétinienne. 

2.1.1.4 C : Décollement séreux rétinien localisé modéré 

• Fragments sous rétiniens ou intra vitréens localisés. 

• Décollement séreux isolé (sans fragment sous-rétinien) entre 3 et 6mm 

autour de la base tumorale. 

• Fragments tumoraux intra vitréens ou sous-rétiniens à moins de 3mm de la 

base de la tumeur. 

• Décollement séreux rétinien étendu ou essaimage sous-rétinien ou intra 

vitréen diffus. 

• Décollement séreux isolé à plus de 3mm de la base tumorale. 

• Fragments tumoraux intra vitréens ou sous-rétiniens à plus de 3mm de la 

base tumorale. 

• Présence de l’un au moins de ces facteurs pronostiques péjoratifs pour la 

conservation oculaire. 

• Masses tumorales prenant plus des 2/3 du globe. 

• Atteinte du segment antérieur. 

• Atteinte du corps ciliaire. 

• Néo vascularisation irienne. 

• Glaucome néo vasculaire. 

• Hémorragie intra vitréenne. 

• Nécrose tumorale avec cellulite orbitaire aseptique. 

• Phtisie du globe. 
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2.2 DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL 

Le diagnostic différentiel se fait avec les autres causes de leucocorie : 

 La cataracte congénitale 

 La persistance du vitré primitif 

 Le décollement de rétine 

 La fibroplasie rétrolentale 

 Les autres tumeurs intraoculaires. 

Dans les formes inflammatoires, il se fait avec les autres causes d’uvéites de 

l’enfant : 

 La maladie de Coats, 

 Toxocara canis. 
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I. TYPE ET POPULATION D’ETUDE 

Il s’agit d’une étude rétrospective et descriptive apropos de 36 patients atteints 

de retinoblastome, suivis au Service d’Hémato-Oncologie Pédiatrique (SHOP), à 

l’Hôpital d’Enfants de Rabat (HER). 

II. LIEU ET PERIODE D’ETUDE 

Cette étude a été menée au sein du SHOP, sur une période de 4 ans 

allant de 17 janvier 2017 au 11 novembre 2020. 

III. CRITERES D’INCLUSION ET D’EXCLUSION 

1. CRITERES D’INCLUSION 

Les critères d’inclusion sont : 

 Age de 0 à 15 ans. 

 Diagnostic du rétinoblastome confirmé par imagerie et/ou par une étude 

histologique. 

 Patients suivis au sein de SHOP de l’Hôpital d’Enfants de Rabat. 

2. CRITERES D’EXCLUSION 

Les critères d’exclusion sont : 

 Enfants diagnostiqués en dehors de notre période d’étude. 

  Diagnostic de rétinoblastome non confirmé. 
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I. ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE 

1. FREQUENCE DU RETINOBLASTOME 

Durant la période allant de 17 janvier 2017 au 11 novembre 2020, Le service 

d’hémato- oncologie pédiatrique de l’hôpital d’enfants de Rabat a pris en charge 36 

nouveaux cas d’enfants atteints de rétinoblastome. 24 patients (soit 67% du total 

de 36) présentent une forme unilatérale du rétinoblastome ; les 12 autres (33%) 

présentent une forme bilatérale. 

2. AGE DES PATIENTS 

L’âge moyen des patients au moment du diagnostic est de 24 mois. Environ la 

moitié des patients (50%) sont âgés de moins de 18 mois. Pour les formes bilatérales, 

il est de de 10 mois, et pour les  formes unilatérales l’âge moyen est  de 29 mois. Voir 

Tableau 1 et Figure 2. 
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Tableau 1: Nombre de patients par groupe d’âge et latéralité 

  

Age  Unilatérale Bilatérale Total 

Entre 0 et 1 an 7 

(19%) 

9 

(25%) 

16 

(44%) 

Entre 1 et 2 ans 6 

(17%) 

2 

(6%) 

8 

(22%) 

Entre 2 et 3 ans 3 

(8%) 

1 

(3%) 

4 

(11%) 

Entre 3 et 4 ans 3 

(8%) 

 3 

(8%) 

Entre 4 et 5 ans 3 

(8%) 

 3 

(8%) 

Entre 6 et 7 ans 1 

(3%) 

 1 

(3%) 

Entre 7 et 8 ans 1 

(3%) 

 1 

(3%) 

 

 
 

 

Figure 1 : Répartition des patients selon l’âge de diagnostic de rétinoblastome. 
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3. SEXE DES PATIENTS 

Parmi nos patients, 13 sont des filles (36%) et 23 sont des garçons (64%). 

Il y a donc presque deux fois plus de garçons que de filles (voir Figure 3). 

 

 

 
 

Figure 2: Répartition des patients atteints de rétinoblastomes selon le sexe. 

 

4. COUVERTURE SOCIALE DES PATIENTS 

Vingt-sept patients, soit 75% des cas, ont une couverture sociale par le 

régime d’assistance médicale (RAMED) ; six patients sont mutualistes (CNSS, 

CNOPS) ; trois patients n’ont aucune couverture sociale. Voire Figure 4. 

 

 
Figure 3: Répartition des patients selon la couverture sociale. 
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5.  ORIGINE GEOGRAPHIQUE DES PATIENTS 

 

Dans notre série, l’origine des patients est variable, mais la majorité des 

enfants sont issus de la région du Nord qui fait partie à la zone dont le CHU de Rabat 

représente la structure sanitaire de 3
èm

e niveau. Voir Figure 5 et Tableau 2. 

 

 

Figure 4:  Répartition des patients selon l’origine géographique 
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Tableau 2: Répartition des patients selon l’origine géographique 

. Ville Nombre de patients % du total 

Tanger 6 17% 

Tétouan 5 14% 

Rabat 4 11% 

Salé 4 11% 

Chefchaouen 2 6% 

Kenitra 2 6% 

Ouazzane 2 6% 

Al Hoceima 1 3% 

Belksiri 1 3% 

Errachidia 1 3% 

Khemisset 1 3% 

Larache 1 3% 

Meknès 1 3% 

Midelt 1 3% 

Moulay-Bousselham 1 3% 

Nador 1 3% 

Sidi Slimane 1 3% 

Sidi Yahya El Gharb 1 3% 
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II. ETUDE CLINIQUE 

1. Antécédents personnels et familiaux 

1.1 Consanguinité des parents 

La notion de consanguinité a été notée  dans 12% des cas (Tableau 3 et 

Figure 6): 

Tableau 3: Répartition des patients selon l’origine géographique. 

  

Consanguinité Nombre de 

patients 

Pourcentage 

Aucun antécédent de consanguinité 28 78% 

Issu d’un mariage consanguin de 3ème degré 1 3 

Issu d’un mariage consanguin de 2ème degré 1 3 

Issu d’un mariage consanguin de 1er degré 6 16 

 

 
  

 
 

Figure 5:  répartition des patients selon le degré de consanguinité 
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1.2 Antécédents pathologiques 

Dans notre série, tous nos malades n’ont pas d’antécédents personnels, sauf 

chez deux patients qui avaient un traumatisme oculaire de l’œil droit avec apparition 

du rétinoblastome du même œil. Les antécédents familiaux sont dominés par : 

 Néoplasie cérébrale chez la tante maternelle d’un patient. 

Deux (2) sœurs décédées de rétinoblastome bilatérale chez patient, cécité 

bilatérale chez le père du même patient. Il été énuclé de l’œil gauche à 15 

ans. 

 Neuf (9) cas de rétinoblastomes dans la famille d’un patient : 8 oncles 

décédés de tumeur oculaire, père opéré de l’œil droit (2 cas de ces 

malades ont été suivi au sein de notre service). 

 Un (1) cas d’une tumeur cérébrale chez un cousin d’un patient. 

 Cancer utérin chez la grande mère d’un patient. 

 Tante paternelle d’un patient est suivie pour cancer du sein. 

 

1.3 Circonstances de decouverte 

(Figure 7). Il s’agit de : 

 Leucocorie : 

o Isolée dans 17 cas, soit 47% des cas. 

o Leucocorie associée au : 

· Strabisme : 8 cas (22%) 

· Buphtalmie : 2 cas (6%) 

· Exophtalmie : 2 cas (6%) 

· Hémorragie conjonctivale : 1 cas (3%) 
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· Larmoiement : 1 cas (3%) 

· Leucocorie avec strabisme et l’exophtalmie : 1 cas (3%). 

 Strabisme isolé dans 2 cas, soit 6% des cas. 

 Glaucome isolé dans 1 cas, soit 3% des cas. 

 Cécité isolée dans 1 cas, soit 3% des cas. 

 

 Figure 6:  Circonstances de découverte du rétinoblastome chez les patients 

 

 

2. Examen clinique 

2.1 Examen général 

L’examen clinique, notamment la recherche d’adénopathie cervicale ou 

d’hépatomégalie, a été normal dans tous les cas. 

2.2 Examen ophtalmologique 

L’examen du fond d’œil a été réalisé chez 13 patients, le fond d’œil était 
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inaccessible chez deux patients, et n’a pas été fait chez 23 patients chez qui 

l’exploration radiologique par échographie, scanner ou IRM a été faite 

directement devant les signes cliniques de suspicion de rétinoblastome. 

 

Tableau 4: Examen du fond de l’œil 

 

Examen du fond de l’œil Nombre de patients 

Masse blanchâtre du vitré 7 

Hémorragie du vitré avec décollement de rétine 1 

Une masse blanchâtre + essaimage intra-vitré 2 

Synéchie post décollement rétinien plus masse 

blanchâtre du vitré 

1 

Atteinte du segment intérieur plus hémorragie 

du vitré 

1 

Hypopion de la chambre antérieure 1 

 

2.2.1 Formes cliniques 

a. Formes cliniques selon l’œil atteint 

Dans notre série, la forme unilatérale est notée dans 24 cas, soit 67% des cas, et 

la forme bilatérale est notée dans 12 cas, soit 33% des cas. Dans la forme unilatérale, 

l’œil gauche a été atteint chez 10 patients, soit 41% des formes unilatérales, et l’œil 

droit a été atteint chez 14 patients, soit 28 % des formes unilatérales (Figure 8). 
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Figure 7:  Répartition des patients selon la latéralité du rétinoblastome. 

 

b. Stade de Reese-Ellsworth 

2.2.1.1 Dans les formes unilatérales 

Les données suivantes sont représentées dans le Tableau 5 : 

 Trois (3) patients (soit 13 % des formes unilatérales) ont été diagnostiqués 

à un stade avancé avec extension extra-oculaire : 

• Un patient avec extension au système nerveux central : présence de 

blastes à l’analyse du LCR. 

• Un patient avec étude du LCR dans les limites de la normale. 

• Un patient avec extension sellaire, supra sellaire et atteinte du 

chiasma optique. 
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 Neuf (9) sont classés stade V, soit 38% des cas unilatérales. 

 Six (6) sont classés stade IV, soit 25% des cas unilatérales. 

 Cinq (5) sont classés stade III, soit 21% des cas unilatérales. 

 Un (1) sont classés stade II, soit 4% des cas unilatérales. 

Tableau 5: répartition des cas de rétinoblastomes unilatéraux selon la classification de Reese-Ellsworth. 

Stade évolutif Effectif Pourcentage % 

Stade I 0 0% 

Stade II 1 4% 

Stade III 5 21% 

Stade IV 6 25% 

Stade V 9 38% 

Stade avancé 3 13% 

Non classé 0 0% 

 

 

2.2.1.2 Dans les formes bilatérales 

Pour l’œil droit, les stades de Reese sont : 

 Stade V dans 6 cas, soit 50 % des cas bilatéraux. 

 Stade IV dans 2 cas, soit 17% des cas bilatéraux. 

 Stade III dans 3 cas, soit 25% des cas bilatéraux. 

 Stade II dans 1 cas, soit 8% des cas bilatéraux. 

L’œil gauche, les stades de Reese sont : 

 Stade V dans 8 cas, soit 67 % des cas bilatéraux. 

 Stade IV dans 2 cas, soit 17% des cas bilatéraux. 

 Stade III dans 1 cas, soit 8 % des cas bilatéraux. 

 Stade II dans 1 cas, soit 8 % des cas bilatéraux. 
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Tableau 6: répartition des cas de rétinoblastomes bilatéraux selon la classification de Reese-

Ellsworth. 

 
 

Stade évolutif Œil droit Pourcentage % Œil gauche Pourcentage % 

Stade I --- --- --- --- 

Stade II 1 8% 1 8% 

Stade III 3 25% 1 8% 

Stade IV 2 17% 2 17 

Stade V 6 50% 8 67% 

Stade avancé --- --- --- --- 

Non classé --- --- --- --- 
 

3. Exploration radiologique 

3.1 l’échographie oculaire 

une image hyperéchogène intraoculaire évoquant la présence de rétinoblastome 

chez 9 patients, masse échogène + calcification chez 2 patients, masse échogène avec 

essaimage vitréen important chez 1 patient, calcifications vitréennes avec cône d'ombre 

sur l'orbite et Rétine en place chez un patient, vitré hémorragique, membranes vitréennes 

tendues, décollement rétinien en V et hémorragie sous rétinienne déclive chez 1 patient, 

doubles masses hyperéchogène intraoculaire droit et 3 nodules hyperéchogènes 

intraoculaire gauche chez 1 patient. 

 

Figure 8:  échographie oculaire montrant un volumineux processus tumoral 

tissulaire hyperéchogène avec des calcifications sans décollement de la rétine. 
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3.2 Le scanner cérébraux-orbitaire 

A montré 

 La présence d’une tumeur intraoculaire avec calcifications dans tous les 

cas. 

 Une extension extra sclérale chez 3 patients avec envahissement des 

musclesoculomoteurs, nerf optique et graisse régionale chez deux patients, 

 Envahissement du nerf optique chez un patient, épaississement scléral 

chez deux patients. 

 La taille de la tumeur a varié entre 4 et 22 mm. 

 L’extension au nerf optique a été objectivé chez 3 patients. 

 Extension endocrânienne chez un patient. 

 Aspect d’une cellulite rétro septale de l’œil gauche chez un malade. 

 

 
Figure 9:  processus tissulaire isodense rehaussé de façon modérée après injection du produit de 

contraste avec envahissement de la glande lacrymale, et de sinus maxillaire gauche. 
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3.3 L’imagerie par resonnance magnetique cerebro-orbitaire (irm) 

Faite chez 9 patients et a montré : 

 Processus tumoral avec hyper signal + hémorragie vitrée + décollement 

chez un patient. 

 Processus tumoral isodense occupant la totalité du vitré chez un patient. 

 Processus tumoral hétérogène +calcifications +luxation en dehors du 

cristallin chez un patient. 

 Processus tumoral hétérogène chez un patient. 

 Processus tumoral sans prise de contraste chez un patient. 

 Processus bifocal rétinien chez deux patients 

  Masse tumoral isodense chez un patient. 

 Masse tumorale chez un patient 

 Atteinte sellaire et suprasellaire étendue au chiasma optique et au nerf 

optique droit chez un patient 

 

Figure 10: Processus sellaire et supra-sellaire entendu au chiasma optique et au nerf optique 

droit.Avec augmentation du volume du globe oculaire droit d'aspect hétérogène 

 

 

 
 



 

27 

4. Bilan d’extension 

 L’échographie abdominale: revenue sanst particularités. 

 Myélogramme : 

o Normale chez 33 patients 

o Cellules blastiques chez un patient 

o Limite de la normale chez un patient 

o Amas de rosettes chez un patient 

 Biopsie Ostéo-Médullaire (BOM) : normale chez tous les patients 

 TDM thoraco-abdominal : réalisé chez un seul malade ; revenu normal. 

5. Examen anatomo-pathologique 

A révélé : 

 Rétinoblastomes indifférenciés chez 4 patients, 

 Rétinoblastomes peu différenciés chez 6 patients, 

 Rétinoblastomes moyennement différenciés chez 4 patients, 

 Rétinoblastomes bien différenciés chez un patient. 

 Remaniement nécrotique calcifiés avec absence tumorale viable chez 9 

patients. 

 Pas d’analyse anatomopathologique chez : 

o 5 patients : traitement conservateur 

o 1 patient décédé. 

o 1 patient perdu de vue 

- L’atteinte du nerf optique a été notée chez 7 patients. 

- L’envahissement de la chambre antérieure a été noté chez deux patients 
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- La choroïde a été envahie chez 7 patients. 

- L’extension sclérale a été notée chez 3 patients 

- Un aspect d’Hamartome astrocytaire a été objectivé chez un seul 

malade. 

6. Prise en charge therapeutique 

6.1 Délai entre le diagnostic et la prise en charge thérapeutique 

Tous nos malades ont été pris en charge directement dès leur admission 

au service. 

6.2 Chimiothérapie neo-adjuvante 

24 patients ont été mis sous chimiothérapie néo-adjuvante selon le protocoleRb 

2008 pour faciliter l’énucléation, soit 67 % des cas : 

6.3 Traitement chirurgicale 

Dans notre série : 

 27 patients ont été opérés, soit 75% des cas, pour les formes unilatérales 

l’énucléation OD a été faite chez 11 patients, et l’énucléation OG chez 8 

patients. 

 Pour les formes bilatérales : l’énucléation OD chez 4 patients avec 

traitement conservateur de l’OG. L’énucléation OG chez 3 patients avec 

traitement conservateur de l’OD. 

 6 patients avaient d’emblée bénéficié de traitement conservateur, dont 4 

avaient une forme unilatérale et deux avaient une forme bilatérale. 

 Deux patients avaient abandonné le traitement avant la chirurgie. 

 Une patiente décédée avant le traitement chirurgical. 

. 

6.4 Chimiothérapie post-opératoire 
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Parmi les 27 patients opérés, 24 patients, avec des facteurs histo-

pronostiques de haut risque ou bien de risque moyen objectivés après étude 

histologique de la pièce opératoire, avaient recu une chimiothérapie post-

opératoire selon le protocole Rb 2008. 
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6.5 Traitement conservateur 

Dans notre série, parmi les 12 patients atteints d’un rétinoblastome bilatéral 

(soit 33% des cas) : 

 2 patients avaient bénéficié de traitement conservateur bilatéral. 

 7 patients avaient bénéficié d’un traitement conservateur unilatéral 

(thermothérapie et cryothérapie). 

 1 patient avait bénéficié initialement d’un traitement conservateur 

unilatéral, mais devant l’échec d traitement, une énucléation a été 

proposée, mais le père a refusé et a abandonné le traitement. 

 1 patient chez qui l’énucléation bilatérale a été faite devant le stade 

avancée des tumeurs. 

 1 patient sous chimiothérapie neoadjuvante. 

6.6 Radiothérapie 

Dans notre série, deux patients avaient reçu la radiothérapie. 

6.6 traitement palliatif 

Dans notre série 3 patients sont sous traitement palliatif devant des 

métastases. 

7. Evolution 

Dans notre série l’évolution a été favorable chez 20 patients avec une 

rémission complète, 3 patients sous traitement palliatif, 3 patients décédés lors de 

la période la pandémie covid car perdus de vue, 2 patients avaient abandonné le 

traitement, un patient a été transféré à casa, un patient décédé car mauvais 

pronostic. 
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I. EPIDEMIOLOGIE 

1. La Fréquence 

Le rétinoblastome est une  tumeur maligne rare (2%) mais  représente la tumeur 

intraoculaire la plus fréquente (30% des tumeurs oculaires).  

Au Maroc, l'incidence est estimée à 50 nouveaux cas par an, dont la plupart sont 

des formes sporadiques. 

1.1 L’AGE 

L’âge moyen au diagnostic des formes unilatérales est 2 ans et 1 an pour les 

formes bilatérales
[7]

. Dans notre série, l'âge moyen des patients au moment du 

diagnostic est de 2 mois. 

Le diagnostic de rétinoblastome survient à un âge plus précoce dans les pays 

développés par rapport aux pays en développement, grâce à de bons niveaux socio-

économiques et à des systèmes de santé performants avec un accès facile et rapide 

aux soins 
[8,9]
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1.2  LE SEXE 

La plupart des auteurs rapportent l’atteinte est  à peu près égale sur les deux 

sexes. 
[7,10]

. Dans notre étude, la participation masculine prédominait, avec un sex-

ratio H/F de 1,77, 13 filles (36%) et 23 garçons (64 %). Il existe également des 

différences dans l'incidence du rétinoblastome entre les pays développés et les pays 

en développement, probablement en raison de la consanguinité courante dans les 

pays en développement. 
[11]

. 

Tableau 7: Différence de répartition des cancers de l’enfant 
 

Pathologie Pays développés Pays à ressources faibles 

Leucémies 25-50 10 

Lymphomes 10-20 30-40 

Tumeurs du système nerveux 

central 
20-30 10-15 

Neuroblastomes 5-15 1-4 

Rétinoblastomes 4-5 10-15 

Néphroblastomes 4-10 5-10 

Tumeurs osseuses 4-7 2-4 

Tumeurs des parties molles 6-11 4-5 

Tumeurs germinales malignes 2-7 0.5-3 

Tumeurs hépatiques 1-2 2-3 

Carcinomes 2-6 1-2 
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PRESENTATION CLINIQUE 

1. Antécédents pathologiques des patients atteints de 

rétinoblastome 

La recherche d’antecédants pathologiques familiaux oculaires ou autres 

cancers est crucial. Notre série, a révélé trois formes familiales de 

rétinoblastomes, soit 8%. Dans une famille, il s’agit de deux sœurs décédées de 

rétinoblastome bilatérale ; dans une autre famille, 8 oncles décédés de tumeur 

oculaire et père opéré de rétinoblastome de l’œil droit.  

2. Circonstances de découverte 

 Les deux signes les plus importants qui sont souvent négligés sont la 

leucocorie et le strabisme
[12]

. la leucocorie reflète un stade avancé 
[8]

. 

Dans notre étude. le strabisme est un signe de rétinoblastome 
[12]

. Mais 

il convient de noter qu'environ 3 à enfants présenteront un certain 

degré de strabisme au cours de la première année de vie et que la 

plupart des enfants ne présenteront aucune anomalie 
[13]

. Par 

conséquent, l'examen du fond d'œil est obligatoire pour tous les 

enfants atteints de strabisme. Dans environ 20 cas, d'autres signes 

peuvent être les premiers signes de la maladie : 

 l’exophtalmie,  

 La buphtalmie. 

II. EXPLORATIONS RADIOLOGIQUES 

Les examens  radiologiques du rétinoblastome font appel principalement à: 

l’échographie, la TDM et l’IRM. Ce qui permet d’affirmer le diagnostic, et de 

faire le bilan d’extension locorégionale. 
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III. LE BILAN D’EXTENSION 

1. Bilan d’extension à distance 

Jusqu'à la fin des années 1980, la ponction lombaire avec biopsie de la 

moelle osseuse, biopsie et analyse du liquide céphalo-rachidien (LCR) étaient de 

pratique courante pour tous les patients nouvellement diagnostiqués avec un 

rétinoblastome dans les centres de tumeurs oculaires 
[2,14]

. 

 

IV. ETUDE ANATOMO-PATHOLOGIQUE ET 

IMMUNOHISTOCHIMIQUE 

1. Etude anatomo-pathologique 

Comme le neuroblastome et le médulloblastome, le rétinoblastome est une 

tumeur neuroépithéliale. Il semble être dérivé de cellules progénitrices 

rétiniennes. Les cellules tumorales présentent certaines similitudes structurelles 

avec les photorécepteurs rétiniens et les cellules amacrines 
[3]

. 

V. PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE DU 

RETINOBLASTOME  

Les indications thérapeutiques dépendent du caractère unilatéral ou bilatéral 

du rétinoblastome, de la présence, du nombre et de la localisation des lésions 

vitréennes ou prérétiniennes (notamment en relation avec le papillaire et la 

macula) et de la taille de la tumeur. 
[15]

. 

1. Moyens therapeutiques et indications 

2.1 Traitement chirurgical 

 L’énucléation 

 L’exentération 

 L’implant oculaire 
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2.2 Chimiothérapie 

a. La chimiothérapie néo-adjuvante 

La chimiothérapie est administrée pour 2 objectifs : 

 Dans le but de faciliter un traitement conservateur  

 Dans le but de faciliter l’énucléation : 

b. La chimiothérapie post-opératoire 

L’examen anatomopathologique permet de définir les groupes à risque, guidant 

les indications du traitement adjuvant.  

 

Figure 12 : indication thérapeutique dans les cas de rétinoblastome unilatérale et les indications de la 
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chimiothérapie adjuvant après énucléation. 

  
 

2.3 Le traitement conservateur 

Indiqué  actuellement chez presque 20 % des patients présentant un 

rétinoblastome unilatéral et chez la grande majorité des patients présentant une forme 

bilatérale 
[16]

.  

La cryothérapie 

Indiquée dans : 

 Tumeurs ≤3 mm de diamètre et ≤2 mm d'épaisseur, situées en avant 

de l'équateur 
[7,8]

. 

 Tumeur résiduelle ou récidivante après réponse incomplète ou après 

chimiothérapie 
[8]

.  

 Indiqué dans les yeux sans décollement de la rétine jusqu'à 72 heures 

avant la chimiothérapie systémique pour les tumeurs CIRI du groupe 

D, l'invasion du vitré et la récidive. Cette technique consiste en une 

seule application de congélation sur des zones autour de la rétine 

saine, à proximité d'infiltrats vitrés ou adjacentes à des masses 

tumorales. La cryothérapie augmente la pénétration vitréenne des 

agents [
17]

. 

La thérapie au laser 

La photocoagulation au laser est utilisée pour les petites tumeurs, les tumeurs 

résiduelles et les récidives après chimiothérapie, en particulier les lésions au-delà de 

l'équateur. 

La thermo-chimiothérapie 

Indiquée dans : 

Les tumeurs très étendues (> 15 mm après chimiothérapie) ou celles associées à 

des extensions diffuses ou focales du vitré sont des contre-indications à cette 
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technique, ainsi que des extensions prérétiniennes étendues, un décollement rétinien 

étendu ou une atteinte de la tête du nerf optique ou de la chambre antérieure. Les 

auteurs recommandent de programmer des rendez-vous uniquement si la lésion du 

pôle postérieur mesure 10 mm ou 6 mm ou moins, et recommandent dans tous les cas 

deux séances de thermothérapie à 8 jours d'intervalle. 

2.4 Radiothérapie 

Le rétinoblastome est une tumeur radiosensible.  

Nouvelles techniques thérapeutiques 

a. La chimiothérapie intra-artérielle 

b. La chimiothérapie intra-vitréenne 

c. La thérapie génique 

Étant donné que la plupart des études citées n'ont été menées qu'in vitro ou 

sur des modèles murins, il faudra des années avant que ces thérapies ne fassent 

partie du traitement de routine du rétinoblastome. 

2. Evolution et pronostic 

Globalement le pronostic du rétinoblastome est bon. Une amélioration du 

taux de survie à 5 ans au cours des dernières années a été notée.  

Dans notre étude : la rémission complète a été observée pour 21 patients 

sur 27 patient qui ont suivi le traitement soit 77%. 2 patients sous traitement 

palliatif car métastase. 3 patients ont abandonné le traitement : deux sont 

injoignable et 1 a été sensibilisé pour reprendre le suivi. 3 patients décédés lors de 

la période de la pandémie covid19. 
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Tableau 8:: Taux de survie du rétinoblastome [66]. 

 

Auteur Année Survie Recul 

Elsworth [63] 1981 88 % 5 ans 

Zelter [62] 1988 88 % 3 ans 

Balmer [66] 1990 89 % 2 ans 

Khelfaoui [71] 1996 90 % 3 ans 

 

3.1 Les facteurs de survie 

Le taux de survie globale du rétinoblastome est lié à plusieurs facteurs : 

 Accès aux soins médicaux : engendre le retard du diagnostic. 

 Formes héréditaires : Il est important de différencier entre la survie liée au 

rétinoblastome et la survie globale, car la survie des malades atteints 

derétinoblastome ayant une prédisposition génétique de développer un autre 

type de cancer, est affectée par le risque élevé de cancer secondaire 

comparé à la population générale. 

 Facteurs histologiques : Le degré de différenciation : les tumeurs bien 

différenciées ont un pronostic meilleur par rapport aux formes 

indifférenciées. 

 Risque métastatique : Avant l'énucléation, les facteurs de risque d’un 

rétinoblastome métastatique sont : la taille des tumeurs avancées qui est le 

signe clinique le plus clairement associé à un risque métastatique accru, en 

particulier si le segment antérieur est impliqué (Irienne, ectropion uvée, 

Hypopion de la tumeur) 
[18]

. Après l’énucléation, la détermination des 

facteurs prédictives de risque métastatique est basée sur l’étude histologique 

de l’œil énuclée 
[19]

. 

 Délai de l’énucléation : L’énucléation du globe faite 120 jours après le 
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diagnostic initial ou plus est associée à un risque métastatique de 4% après 

ans 
[19, 20]

. 

 Le rétinoblastome extra-oculaire : Le pronostic des patients atteints d'une 

maladie métastatique dépend beaucoup de l’atteinte ou non de SNC. Le 

pronostic en cas d’atteinte de SNC est sombre malgré une chimiothérapie 

systémique intensive avec une irradiation cranio-spinale 
[21]

. 

 

3.2 Le pronostic visuel 

La détection précoce des signes d'un rétinoblastome, lorsque les tumeurs 

sont de petite taille, est le facteur pronostic plus important qui augmente la 

probabilité de la récupération de l'œil. Le retard de diagnostic est associé à une 

diminution de la probabilité de la conservation de l'œil. Le pronostic visuel 

dépend aussi de lalatéralité, la localisation, la taille, des modalités thérapeutiques, 

de leurs effets indésirables avec des résultats fonctionnels qui peuvent aller d’une 

vision conservée jusqu’ à une cécité totale. 

Une corrélation entre le stade selon la classification internationale du 

rétinoblastome 
[22]

 et le pronostic visuel a été notée : 

 Les yeux du groupe A sont conservés dans la quasi-totalité des cas avec une 

excellente acuité visuelle 

 Les yeux du groupe B ont aussi un bon pronostic (95%) mais les résultats 

visuels varient en fonction de l’atteinte de la fovéa. 

 Une récupération à un taux approximant 70% a été marquée au groupe C. 

En revanche, les yeux du groupe D avec une dissémination diffuse et une 

maladie plus avancée n’ont pas plus de 50% de chances de survie sans l'utilisation de 

la radiothérapie externe. 

 Les yeux du groupe E ne sont sauvés qu’occasionnellement (2%). 
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3. Surveillance et suivi 

Une surveillance régulière ophtalmologique et pédiatrique doit se 

poursuivre dans les années qui suivent la fin du traitement. La surveillance 

comprendra une surveillance ophtalmologique avec un suivi par fond d’œil sous 

anesthésie générale initialement puis sans anesthésie générale secondairement 

lorsque la coopération de l’enfant sera suffisante. Ce suivi initialement mensuel 

sera progressivement espacé à un suivi trimestriel jusqu’à l’adolescence puis 

semestriel. Le suivi ophtalmologique restera ensuite annuel à vie. L’objectif de 

ce suivi ophtalmologique est la recherche d’une récidive tumorale, d’une 

atteinte controlatérale métachrone dans les formes unilatérales. Le suivi de 

l’appareillage en cas d’énucléation et la recherche de complications oculaires 

post-traitements locaux (cataracte, hémorragie. . .) 
[15]

. 

La surveillance sera aussi pédiatrique permettant la prise en charge de 

l’handicap visuel, la recherche d’une toxicité secondaire aux traitements 

(exceptionnel retentissement auditif de la chimiothérapie par carboplatine), ainsi que 

la détection de tumeurs secondaires 
[16]

. 

4. Conseil génétique 

Lorsque le diagnostic de rétinoblastome est fait chez un enfant, les parents 

se posent très rapidement la question de l’origine du cancer, surtout avec l’absence de 

cas de rétinoblastome familiale. 

5. Consultation génétique : 

Elle a pour objectif, en étroite collaboration avec les équipes cliniques, de 

répondre aux questions portant sur 
[23]

 : 

 Risques et modalités de transmission d’une prédisposition, 

 Risque de naissance d’un autre enfant atteint, 

 Risque de survenue d’un second cancer 
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 Modalité de suivi des enfants à risque. 

Le généticien s’appuie sur les tests moléculaires, orientés par l’analyse de 

l’histoire personnelle et familiale de l’enfant atteint. 

 

6.1 Etude cytogenetique et moleculaire : 

L’étude cytogénétique comprend un caryotype standard et une étude du gène 

RB1par la technique d’hybridation fluorescente in situ (FISH). L’approche 

cytogénétique est irremplaçable pour la détection de translocations, de délétions à 

l’état de mosaïque, et pour estimer la taille de très grandes délétions. L’étude 

génétique proposée à tout patient atteint d’un rétinoblastome unilatéral ou bilatéral, 

puis à ses apparentés, permet, en fonction des résultats, de lever la surveillance 

d’un certain nombre d’enfants 
[24]

. 
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Le rétinoblastome représente la tumeur oculaire maligne la plus fréquente 

chez l’enfant. Il a bénéficié d’énormes progrès thérapeutiques ayant pour objectifs 

de préserver la vue et la vie. Dans les pays développés, son pronostic est excellent 

grâce aux progrès réalisés dans le domaine des traitements conservateurs qui 

augmentent les chances de préservation oculaire et visuelle.  

Nous espérons qu’à l’avenir nos patients pourront bénéficier de techniques 

thérapeutiques modernes et des progrès de la génétique. Tout ceci pour améliorer le 

pronostic et la qualité de vie des enfants atteints de rétinoblastome. 
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RÉSUMÉ 

Titre :  Etude rétrospective du rétinoblastome intraoculaire à l’unité 

d’oncologie pédiatrique du CHU de Rabat : à propos de 36 cas 

Auteur :  Nadia Mebrouk 

Mos clés : RETINOBLASTOME INTRAOCULAIRE 

 

Le rétinoblastome est une tumeur maligne d’origine neuro-épithéliale 

survenant chez le nourrisson et le jeune enfant. Malgré sa rareté, c’est la tumeur 

maligne intraoculaire la plus fréquente de l’enfant. Il est unilatéral dans 2/3 des 

cas et bilatérale dans 1/3 des cas, et peut constituer un syndrome de 

prédisposition génétique aux cancers. Ce travail à-propos de 36 cas est une étude 

rétrospective portant sur tous les cas de rétinoblastomes suivis au sein du service 

d’hémato- oncologie pédiatrique de l’Hôpital d’Enfants Rabat, sur une période de 

4 ans allant du 17 Janvier 2017 au 11 Novembre 2020. Notre objectif est 

d’étudier les aspects épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et 

évolutifs du rétinoblastome. 

Le rétinoblastome est une maladie rare et grave chez l’enfant. Il engage le 

pronostic visuel voire le pronostic vital, mais reste une pathologie curable. 

Ainsi, l’Amélioration de pronostic dans notre contexte nécessite l’amélioration du 

diagnostic précoce et la concertation multidisciplinaire. 
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ABSTRACT 

 

Title: Retrospective study of intraocular retinoblastoma at the pediatric oncology unit of 

the University Hospital in Rabat: about 36 cases 

Author:  Nadia MEBROUK 

Keywords:. INTRAOCULAR RETINOBLASTOMA 

Retinoblastoma is a malignant tumor of neuroepithelial origin occurring in 

infants and young children. Despite its rarity, it is the most common malignant 

intraocular tumor in children. It is unilateral in 2/3 of cases and bilateral in 1/3 of 

cases, and may constitute a syndrome of genetic predisposition to cancer. This 

work about 36 cases is a retrospective study of all cases of retinoblastoma 

followed in the pediatric hematology-oncology department of the Rabat 

Children's Hospital, over a period of 4 years from January 17, 2017 to January 11, 

2017. November 2020. Our objective is to study the epidemiological, clinical, 

paraclinical, therapeutic and evolutionary aspects of retinoblastoma. 

Retinoblastoma is a rare and serious disease in children. It engages the 

visual prognosis or even the vital prognosis, but remains a curable pathology. 

Thus, the improvement of prognosis in our context requires the improvement of 

early diagnosis and multidisciplinary consultation. 
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 ملخص

ست العنوان: يت درا ع يت لأرومت رج ك ب ش ين داخم ان ع ي ان فال أورام وحدة ف ي الأط اط ف رب  ان

ي ت 36 حوان  حان

تمه طرف:  ادي بروك ن  م
ية الكلمات الرئيسية: ية أروم ك ب ش ين داخل ال ع  ال

، ٍ َذرتهلأرويٍ انشبكٍ هى ورو خبُج يٍ أصم عصبٍ ظهارٌ َحذث عُذ انزضع والأطفال انصغار. عهً انزغى يانىرو ا

 إلا أَه أكخز الأوراو انخبُخت داخم انعٍُ شُىعًا عُذ الأطفال. وهى أحادٌ انجاَب فٍ حهخٍ انحالاث وحُائٍ فٍ حهج انحالاث ، وقذ َشكم

حانت دراست بأحز رجعٍ نجًُع حالاث انىرو الأرويٍ انشبكٍ  63سزطاٌ. َعذ هذا انعًم حىل يتلاسيت استعذاد وراحٍ نلإصابت بان

َىفًبز  77إنً  7171 َُاَز 71سُىاث يٍ  4فٍ قسى أيزاض انذو والأوراو نلأطفال بًستشفً انزباط نلأطفال ، عهً يذي  انًتبع

وانتطىرَت نهىرو الأرويٍ انشبكٍ. هذفُا هى انذراست انجىاَب انىبائُت وانسزَزَت وانعانجُت 7171 . 

فال. إَه َُطىٌ عهً انتكهٍ انبصزٌ أو حتً انتكهٍ انحُىٌ ، َعتبز انىرو الأرويٍ انشبكٍ يزضًا َادرًا وخطُزًا عُذ الأط

ذدة نكُه َظم عهى أيزاض قابم نهشفاء. وبانتانٍ ، فإٌ تحسٍُ انتشخُص فٍ سُاقُا َتطهب تحسٍُ انتشخُص انًبكز والاستشارة يتع

 .انتخصصاث
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