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LISTE DES ABREVIATIONS

17B-HSD : 17B-hydro- xystéroide déshydrogénase.

ACE : Antigéne carcino-embryonnaire.

ACTH : Hormone corticotrope.

ADAMTS : Une disintégrine et metalloproteinase avec des motifs de

thrombospondine.

ADH : Hormone anti-diurétique.

AFP : Alphafoetoproteine.

AMPC : Adénosine mono phosphate cyclique.

ASP : Abdomen sans préparation.

BHCG : Hormone chorionique gonadotrope de type béta.
BMP : Protéine morphogénétique osseuse.

CA : Antigéne carbohydrate.

CD56 : Cluster de différenciation 56.

CGP : Cellules germinales primordiales.

EGF : Facteur de croissance épidermique.

FIGO : Fédération Internationale de Gynécologie Obstétrique.
FSH : Hormone folliculo-stimulante.

GDF : Facteur de différenciation de croissance.

GH : Hormone de croissance.

IL . Interleukine.

IRM : Imagerie par résonnance magnétique.

LDH : L'enzyme lacticodéshydrogénase.

LH : Hormone lutéinisante.

Oct 4 : Facteur de transcription de liaison octameérique 4.

OMO : Edeme massif de I'ovaire.



OMS

PAF

PAX 6

PDE

PET scan

PGF2x

SCF

SDHA

SFOP

SHBG

SOX2

TDM

TGM

TIG

TNF

ulv

: Organisation mondiale de la santé.

: Facteur d'activation plaquettaire.

: Paired Box 6 (zone d'association 6).

: Phosphodiestérase.

: Tomographie par émissions de positons.

: Prostaglandine F2x.

: Facteur de cellules souches.

: Sulfate de déhydroépiandrostérone.

: Société Francaise d'Oncologie Pédiatrique.
: Sex hormone binding globulin.

: Zone 2 de la région Y déterminante le sexe.
: Tomodensitométrie.

: Tumeurs germinales malignes.

: Tumeur juvénile de la granulosa.

: Facteur de nécrose tumorale.

: Urographie intraveineuse.



INTRODUCTION




Les tumeurs de l'ovaire, que ce soit kystique, solide, ou les deux, ont été
considérées comme rares dans la population pédiatrique [1] (1% de toutes les tumeurs
malignes [2]) avec une incidence estimée a environ 2,6 cas pour 100000 filles par an
[1]. Les tumeurs germinales représentent environ 30% des tumeurs ovariennes
primaires dont 95% sont des tératomes matures [3], les tératomes immatures par
contre sont rares et représentent 1% de toutes les tumeurs malignes de l'ovaire et 20%
des tumeurs germinales malignes [4].

L'établissement d'un diagnostic précoce n'est pas facile, d'ou l'attitude d'évoquer
une pathologie ovarienne devant toute douleur et ou masse abdominale chez la fille.

L'échographie et le dosage des marqueurs tumoraux prennent la place de choix
parmi les examens complémentaires.

L’aspect anatomopathologique ainsi que leur classification gardent des
difficultés malgré les progres techniques. De ce fait, ces tumeurs restent I'un des
problémes les plus complexes de la chirurgie pédiatrique.

Le traitement est avant tout chirurgical, les modalités de cette chirurgie et
l'association des thérapeutiques complémentaires dépendent de l'aspect
macroscopique et surtout des résultats de I'examen histologique.

A partir de deux cas de tératomes ovariens observés sur une période de 6 ans
dans le service de chirurgie viscérale pédiatrique CHU Hassan Il de Fés, nous allons
étudier les données épidémiologiques et cliniques des patientes, les données de
Ilimagerie, les données de [Iintervention, les résultats de I’examen
anatomopathologique et le suivi post opératoire, comparés aux données de la

littérature.
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RAPPELS




| - RAPPEL EMBRYOLOGIQUE [5,6]

L'embryogenese ovarienne fait intervenir deux types de cellules : la lignée
germinale, constituée des cellules germinales primordiales (CGP) qui évolueront en
ovogonies puis en ovocytes, et la lignée somatique qui donnera les cellules folliculaires
(granulosa et théques) ainsi que le stroma ovarien. Cette dualité s'explique par
I'origine embryologique différente de ces lignées, la lignée somatique ayant pour
origine les constituants cellulaires de la créte génitale, tandis que la lignée germinale
est constituée par des cellules issues de l'ectoderme primaire (épiblaste) qui
coloniseront la créte génitale.

Le développement embryologique de I'appareil génital comprend 2 stades :

Stade indifférencié quel que soit le sexe génétique.
Stade de différenciation masculine ou féminine a partir de la 7éme

semaine du développement.

1. Stades indifférenciés (figure 1)

a- Cellules germinales primordiales :

Au 19éme jour du développement, I'embryon humain est constitué d'un disque
embryonnaire tri dermique et d'un ensemble d'annexes. La paroi interne de la vésicule
vitelline émet un petit diverticule, l'allantoide, qui se développe au sein du pédicule
embryonnaire. Les CGP, appelées aussi gonocytes, sont de grosses cellules (de 25 a 30
um de diamétre) a noyau volumineux. Vers le 26éme jour, leur nombre serait compris
entre 30 et 50. Elles ont été localisées deés le 21éme jour grace a leur activité
phosphatase alcaline dans une zone étroite de I'endoblaste vitellin, sous le diverticule
allantoidien, a I'extrémité postérieure de la ligne primitive. C'est de cette zone que les
CGP partent, vers la 6éme semaine, pour entamer une migration qui les conduira a

coloniser le territoire gonadique. D'abord observées dans I'endoderme de l'intestin
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postérieur, puis dans le mésentere dorsal, elles achevent leur migration lorsqu'elles
atteignent le territoire gonadique, appelé crétes génitales. Quelques cellules
s'insinuent entre les cellules de I'épithélium ccelomique, les autres restent dans le
mésenchyme sous-jacent.

b- Crétes génitales :

Dans les deux sexes, les crétes génitales sont des formations oblongues. Elles se
forment, par prolifération de I'épithélium ccelomique et condensation du mésenchyme
sous-jacent, sur la face ventrale des mésonéphros, reins embryonnaires, qui, en
régressant, donneraient naissance a la vascularisation et au stroma ovarien. C'est a ce
stade, que les CGP, entre 700 et 1 300, colonisent les crétes génitales en réponse a un
chimiotactisme positif qui disparait lorsque les crétes sont bien individualisées. Ce
processus intervient a 4-5 semaines de la vie foetale dans I'espéce humaine.

c- Gonades indifférenciées :

La pénétration des CGP dans la créte génitale induit sa transformation en une
gonade indifférenciée qui évolue de facon identique dans les deux sexes. Des
bourgeons de forme irréguliére apparaissent puis s'enfoncent dans le mésenchyme. Ce
sont les cordons sexuels primitifs qui renferment deux catégories de cellules : les
volumineuses CGP et les petites cellules mésenchymateuses. llIs restent en connexion
avec I'épithélium ccelomique et, dans leur partie profonde, s'anastomosent pour former
un réseau de tubes pleins, le réte. Le mode d'édification des gonades et l'origine des
cellules somatiques sont encore discutés. L'aspect indifférencié persiste jusqu'a la 8eme

semaine de développement.
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epithélium coelorique en 8 intestin

prolifération 9 mesentére dorsal
epaississement du mésenchyme 10 créte genitale

cordons sexuels 11 créte urinaire

cellules germinales ou PGC 12 canal mésonéphrotique de Wolff
mesenchyme 13 canalicules mésonephrotiques
allantoide 14 aore

canal vittelin

Figure 1 : Embryon en stade de gonades indifférenciées [7].

15



2. Différenciation ovarienne (figure 2)

Chez le male, I'évolution de la gonade indifférenciée vers le testicule intervient
dés la 7eme semaine, Chez la femelle, la différenciation ovarienne n’intervient qu'a

partir de la 8¢me semaine.

23 - 56 (?%

Oe® G

Tubule Mesonephrotigue en
FrEegres=sion

Cordons sexuels en régression
Epithalium coseloamigue Spaissi au
contact des cordons sexusls

; Conduit mezonégphrotigus W alff)

= Mephrons maeszaonéephrotigues an
FEeEgres=sion

= COwogonies ovariennes corticalaes

= Aottt

5 Conduit para-mézaonaephrotigque
(MGl =)

5

I

&

Figure 2 : Différenciation précoce de l'ovaire [8].
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a- Cordons sexuels secondaires

La différenciation ovarienne est caractérisée par une seconde poussée de
cordons dans le cortex : les cordons sexuels secondaires (ou cordons de Pflluger) a
I'intérieur desquels vont migrer les CGP.

Les cordons primaires se trouvent refoulés au centre de la gonade ou ils
constituent les cordons médullaires qui se fragmenteront en amas irréguliers, puis
dégénéreront, laissant place a un tissu conjonctif lache, dans lequel se développent de
nombreux vaisseaux sanguins.

b- Multiplication des ovogonies :

Dans les cordons, on retrouve de volumineuses cellules a cytoplasme clair, les
ovogonies, qui ne sont rien d'autres que les CGP, dont on sait maintenant qu'elles
donneront naissance aux ovocytes. Leur nombre est d'environ 26 000 a 6 semaines de
grossesse [9].

De la 8me 3 la 10eme semaine, elles perdent leurs pseudopodes ainsi que leur
activité phosphatase alcaline. De forme arrondie ou ovoide, les ovogonies possedent
un gros noyau ; leur cytoplasme contient des mitochondries de grande taille mais peu
de réticulum endoplasmique. Les ovogonies sont liées par des ponts cytoplasmiques
qui permettent la synchronisation des mitoses. Leur nombre atteint 1 million au cours
du 3éme mois de grossesse.

A la 10éme ou 11éme semaine, les ovogonies entrent en méiose et deviennent des
ovocytes. Ce processus est un événement précoce, juste apres leur entrée en phase de
multiplication intense.

Aux premiers stades de la méiose, pré leptotene et leptoténe (Figure 3), les
chromosomes sont identifiables dans le noyau sous forme de fins filaments enroulés.
Les organites cytoplasmiques sont nombreux et les mitochondries sont souvent

associées a l'enveloppe nucléaire. Les premiers ovocytes au stade leptoténe
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apparaissent dans la partie centrale de I'ovaire, puis I'entrée en méiose des cellules se
déplace progressivement vers la périphérie. Au stade suivant, zygoténe (Figure 3), les
chromosomes homologues se rapprochent. Au stade pachytene (Figure 3), les
chromosomes homologues sont réunis par paires, et des échanges peuvent alors se
produire (recombinaison génétique). A ce stade, I'organisation du cytoplasme devient
plus complexe. De nombreuses mitochondries rondes ou ovoides sont présentes, le
réticulum endoplasmique associé a des ribosomes est plus abondant, et le Golgi, situé
a un pbéle de l'ovocyte, est tres développé. Enfin, au stade diploténe (Figure 3),
I'ovocyte est une cellule de grande taille. A ce stade, les chromosomes se déroulent et
se séparent, sauf aux chiasmas, zones ou ont lieu les échanges entre le matériel
génétique paternel et maternel. On peut noter une reprise de l'activité de synthése des
ARNSs. L'organisation cytoplasmique est semblable a celle observée au stade pachyténe.
Lorsque les ovocytes atteignent le stade diploténe (ou dictyé), la prophase méiotique
s'arréte. Ce blocage peut durer 50 ans puisque la reprise de méiose ne se produira
qu'en réponse a la décharge ovulante. Dés que l'ovocyte est bloqué au stade dictyé, il
s'entoure de cellules aplaties, précurseurs des cellules de la granulosa. Il est alors

appelé follicule primordial.

Les follicules primordiaux sont d'abord observés dans la couche profonde du

cortex, adjacente a la médulla, tandis que les ovogonies continuent a se diviser dans la

corticale externe. Progressivement, le nombre de follicules primordiaux augmente.

D'environ 100 000 vers la 15me semaine de grossesse, ils passent a 680 000 a la 34¢éme

semaine, et a la naissance il y en a entre 350 000 et 920 000 (moyenne : 650 000) [10].

L'apparition de follicules intermédiaires (ou transitoires) présentant un mélange de

cellules de la granulosa aplaties et cuboidales est suivie par celle des petits follicules

primaires a une couche de cellules de la granulosa cuboidales et petit ovocyte, dont le

diametre est proche de celui des follicules primordiaux. Si la majeure partie des follicules
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présents dans I'ovaire fcetal sont des follicules au repos, il existe, de fagon marginale, un
début de croissance. Celle-ci se manifeste par I'apparition de grands follicules primaires
chez le foetus 4gé de 17 semaines, de follicules secondaires et préantraux vers 23-26
semaines, et de petits follicules a antrum apres 35 semaines [10].

Ces cellules germinales vont subir une atrésie, ainsi, des 7 millions présentes au
cinquiéme mois de grossesse [11], il n'en restera plus que 2 millions a la naissance, la
moitié d'entre elles n'ayant pas encore évolué en follicules primordiaux. Contrairement
a une idée largement répandue, ce ne sont pas les follicules primordiaux qui
dégénérent le plus, mais les ovogonies (Figure 3). En effet, a 34 semaines de la
grossesse, le nombre de follicules primordiaux est d'environ 680 00O ; il reste stable
au moins jusqu'a 8 mois aprés la naissance [10]. Les mécanismes moléculaires
responsables de I'entrée des ovogonies et ovocytes en apoptose ne sont pas clairement
élucidés. Toutefois, comme Il'atrésie est particulierement importante au stade
pachytéene, moment de la recombinaison génétique, il n'est pas impossible que
l'apoptose soit un mécanisme participant a I'élimination des cellules germinales

porteuses d'une anomalie génétique [5].
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Figure 3 : Ovaire de macaque au 104¢éme jour de la gestation. On peut noter l'existence
dTlots contenant des ovocytes au méme stade de la méiose (prédominance des stades
pachytenes). Ces ilots renferment parfois des ovocytes dont la méiose est bloquée au
stade dictyé. Noter la présence d'ovocytes apoptotiques et de quelques follicules

primordiaux [5].
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[I. RAPPEL ANATOMIQUE

1. Morphologie de I'ovaire

A la naissance, l'ovaire est un organe aplati de 1,0 < 0,2 x 0,4 mm, pesant
moins de 1 gramme. Pendant I'enfance, son poids augmente pour atteindre 10 a 15
grammes a la puberté. Cette augmentation résulte de deux processus : I'accumulation
dans le cortex de follicules aux stades ultimes de leur involution, et l'augmentation de
la taille atteinte par les plus grands follicules a antrum avant d'entrer en atrésie. Vers
11 a4 12 ans, les ovaires droit et gauche sont de taille identique et leur morphologie est
semblable a celle de la femme adulte. Chez cette derniére, la taille moyenne des
ovaires est d'environ 3 x 2 x 1 cm, méme si celui qui présente le follicule ovulatoire
puis le corps jaune est plus gros. lls ont une forme grossiérement ovoide et leur face

interne est recouverte par le pavillon de la trompe. De couleur blanc rosé, les ovaires

sont lisses chez la petite fille, bosselés chez la jeune femme [5].

2. Localisation et moyen de fixité

Les ovaires sont placés dans la cavité pelvienne, en arriere des ligaments
large et contre la paroi latérale de I'excavation pelvienne et sont entourés des

vaisseaux iliaques interne et externe [13] (Figure 4 et figure 5).
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Figure 4 : Appareil génitale. Coupe sagittale médiane du bassin [12].
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Figure 5: Vue antérieure du pelvis montrant les deux ovaires, lI'utérus et les deux

trompes [14].

Les ovaires sont maintenus par trois ligaments :

Le ligament lombo-ovarien, constitué de fibres conjonctives et
musculaires lisses qui entourent les vaisseaux,

Le ligament tubo-ovarique, solidaire de la frange ovarique,

Le ligament utéro-ovarien tendu du pble utérin de l'ovaire a la corne

utérine (Figure 6).
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Figure 6 : Vue postérieure de l'utérus et des annexes montrant les moyens de fixité

ligamentaires de I'ovaire [12].

Les ovaires ne sont pas recouverts de péritoine et présentent deux faces ;
médiale et latérale, deux bords ; libre et mésovarique et deux extrémités ; tubaire et
utérine.

la face latérale répond a la fosse ovarique, la face médiale est souvent
recouverte par le mésosalpinx, qui se rabat en arriere avec les organes qu'il contient.

Le bord mésovarique, limité par la ligne d'attache du mésovarium, présente le
hile de I'ovaire ; le bord libre est longé souvent par la frange ovarique.

Le podle tubaire de l'ovaire droit est proche de l'appendice vermiforme, le pole

utérin est accessible au toucher vaginal ou rectal [13].
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3. Vascularisation et innervation

Les ovaires sont essentiellement vascularisés par les arteres ovariennes qui
naissent de la face antérieure de l'aorte abdominale au niveau de L2 ; descendent
obliquement en bas et en dehors, croisent en avant I'uretére au niveau de L3 et se
terminent au niveau du ligament suspenseur de I'ovaire en deux branches.

Ces branches s'anastomosent avec les branches homologues de Il'artére
utérine pour former les arcades artérielles infra ovariques et infra tubaire d’ou
naissent les rameaux ovariques et tubaires.

Les ovaires sont drainés par les veines ovariennes ; la veine ovarienne droite
rejoint la veine cave inférieure et la veine ovarienne gauche rejoint la veine
rénale gauche [12,13]. Les nerfs viennent du plexus inter meésentérique et

accompagnent l'artére ovarienne [1] (Figure 7 et figure 8).

25



Ligarmnentrond | Branc hes
Tubaire de I'artére
Orvarigue ukerine

Vaisseaux ovariques

Branches tubaires des vaisseaux ovariques
Waisseaux Utering

Liretére

Rranches vaginales de lartéra utérine

Artére vaginale

pusche alévatcur de l"anus

Fascia infériaur du diaphragme uro-génital imembrane périnéale}
Artere honteuse interne

Artére péringale

Espace superficiel du périnée

Fascia superficiel du périnée (de Colles)

Figure 7 : Vascularisation de I'utérus et des annexes [12].
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4. Structure de I’ovaire

L'ovaire est constitué d'une zone centrale en liaison avec le hile, et d'une zone
périphérique, le cortex, qui peut représenter les deux tiers de l'organe chez la femme
adulte.

Médulla : C'est une masse de tissu conjonctif lache fortement vascularisée et
innervée. On y rencontre des vestiges embryonnaires, restes du rete ovarii, ainsi que
quelques T1lots de cellules stéroidogénes (cellules sympathicotropes de Berger). La
médulla se laisse facilement déprimer par les grands follicules présents dans le cortex
ainsi que par le corps jaune. Elle reprend son volume initial lorsque ces organites
régressent.

Cortex : Il est constitué d'un tissu conjonctif dense riche en fibroblastes, le
stroma ovarien, dans lequel sont inclus les follicules de la réserve ainsi que les
follicules en croissance a tous les stades de leur développement ou de leur involution.
Il est recouvert par I'épithélium de surface. Cet épithélium, mésothélium péritonéal
ayant subi une différenciation locale, est constitué d'une assise de cellules cubiques
parfois ciliées qui recouvre la surface de l'ovaire. Il peut former des cryptes et des
kystes, dont la taille augmente avec I'age, dans I'épaisseur du cortex. Il repose sur une
couche fibreuse organisée en lamelles collagénes superposées sur une épaisseur
variable. Appelée albuginée, par analogie avec l'albuginée du testicule, elle est

responsable de la couleur blanchatre de I'ovaire [5].
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[I1. RAPPEL PHYSIOLOGIQUE : FONCTION OVARIENNE

De la puberté a la ménopause, I'ovaire exerce une double fonction : libération du
gamete femelle mar et production de stéroides sexuels, cestradiol et progestérone. Si
ces derniers controlent la libération des hormones gonadotropes, ils assurent
également la préparation de l'utérus a I'éventuelle implantation d'un embryon. Dans
I'ovaire elles sont exercées de facon cyclique et sont liées a I'évolution d'une méme
unité morphologique, le follicule ovarien [5].

L’activité ovarienne au cours du cycle comporte quatre phases : la phase
menstruelle qui marque le début de chaque cycle, la phase folliculaire, la phase
ovulatoire et la phase lutéale [15], correspondant a la mise en place d'une glande
endocrine temporaire, le corps jaune, résultant de la lutéinisation du follicule
ovulatoire apres libération de I'ovocyte [5].

La phase folliculaire, qui dure de 12 a 16 jours, est marquée par le recrutement

d’un follicule primordial que sa maturation conduit & devenir un follicule ovulatoire [16].

1. Folliculogeneése :

La folliculogenese décrit le cheminement du follicule, depuis le moment ou il
entre en croissance jusqu'a ce qu'il ovule ou s'involue. Au cours de son
développement, le follicule devient de plus en plus réceptif aux hormones
gonadotropes [5].

La croissance folliculaire débute avant la naissance, pendant l'enfance, les
follicules se développent et atteignent plusieurs millimétres, néanmoins, aucun ne
parvient a la taille ovulatoire par défaut de niveaux suffisants de FSH. Malgré I'absence
de données morphologiques sur ce qu'il se passe au moment ou la puberté survient,
on peut imaginer que les niveaux de FSH et LH atteignent un niveau tel que la

croissance d'un follicule pré ovulatoire devient possible, il y a alors production
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d'cestradiol et apparition des caracteres sexuels secondaires. Lorsque le systéme
hypothalamo-hypophysaire devient mature, I'cestradiol déclenche la décharge ovulante
qui a son tour induit la premiere ovulation [5].

Cette croissance folliculaire commence au niveau basale, peu ou pas
dépendante de FSH et de LH, incluant l'initiation puis le développement des follicules
jusqu'a un diameétre voisin de 2 mm. Ainsi, quel que soit le moment du cycle, I'ovaire
contient tous les types de follicules jusqu'a cette taille, ces derniers ayant débuté leur
croissance plusieurs mois avant. C'est sur ce « terreau » folliculaire que débute la
folliculogenése cyclique déclenchée par la FSH, dont les niveaux s'élévent lors de la
régression du corps jaune. La sélection subséquente d'un follicule conduit 10 a 15
jours plus tard a lI'ovulation, se produisant au terme d'une maturation, trés dépendante
de FSH et de LH, caractérisée principalement par une production croissante d'cestradiol
et, bien entendu, par la libération d'un ovocyte mar [5].

a- Réserve ovarienne et entrée en croissance des follicules au repos

Les follicules au repos, follicules primordiaux, intermédiaires et petits primaires,
constituent la réserve ovarienne, ces trois types folliculaires (figure 9) different par la
proportion de cellules de la granulosa aplaties ou cuboidales, mais ont en commun un
diameétre proche de leur ovocyte et de son noyau. lls constituent entre 91 et 98 % de la
population folliculaire, ces follicules au repos disparaissent, soit par apoptose, soit par
entrée en phase de croissance contribuant a I'épuisement de la réserve avec l'age.
Chez la femme, cet épuisement se produit a une vitesse probablement variable d'un
individu a l'autre. L'effectif de la réserve, qui est d'environ 250 a 500 000 follicules
sains par ovaire a la naissance, chute a environ 100 000 a I'age de 20 ans, & moins de
10 000 a 40 ans, et lorsque la ménopause survient, vers I'dge de 50 ans, il ne reste
plus que quelques dizaines dans chaque ovaire. Cet épuisement de la réserve

ovarienne s'accélére notablement a partir de 38 ans [17].
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Figure 9 : Classification des follicules humains [5].

A. Follicule primordial, les cellules de la granulosa sont aplaties (barre = 18 um).

B. Follicule intermédiaire ou transitoire, mélange de cellules de la granulosa aplaties et cuboidales (barre = 18

um).

C. Petit follicule primaire, une couche de cellules de la granulosa cuboidales autour d'un petit ovocyte (barre = 18
um).

D. Grand follicule primaire, une couche de cellules de la granulosa cuboidales autour d'un grand ovocyte (barre =
20 um).

E. Follicule primaire atrétique (en haut a droite) dans lequel I'ovocyte a disparu ; un follicule primordial normal (a
gauche) est présent (barre = 30 um).

F. Follicule secondaire (barre = 40 um).

G. Follicule préantral (classe 1 : 0,15-0,2 mm) (barre = 75 um).

H. Cellule épithélioide (fleche) dans la theque interne d'un follicule préantral (barre =18 um).

I. Follicule a antrum débutant (classe 2 : 0,2-0,4 mm) (barre = 100 um).

J. Follicule a antrum débutant, les cellules de la granulosa entourant I'ovocyte constituent le cumulus oophorus
(barre = 90 um).

K. Petit follicule a antrum (classe 3 : 0,5-0,9 mm), des follicules de la réserve sont présents a droite (barre = 160
um).

L. Follicule a antrum (classe 4 : 1-2 mm) (barre = 300 pum).

M. Follicule sélectionnable (classe 5 : 2-5 mm) (barre = 530 um).
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b- Début du développement folliculaire : croissance basale

Quand les follicules entrent en phase de croissance (lorsque le noyau de son
ovocyte atteint un diameétre d'environ 19 um), leur diamétre augmente a la fois par
prolifération des cellules de la granulosa et par augmentation de la taille de I'ovocyte
qui s'entoure d'une enveloppe, la zone pellucide, ainsi, Lorsqu'il entre en croissance et
que le diamétre de son ovocyte augmente, le petit follicule primaire devient grand
follicule primaire (Figure 9D). Progressivement, par multiplication des cellules de la
granulosa, il devient secondaire (Figure 9F). Lorsque ce dernier atteint un diametre
compris entre 80 et 100 um, un réseau capillaire apparait dans le stroma adjacent au
follicule. Cette vascularisation est physiologiquement importante puisque des lors le
follicule devient directement exposé aux facteurs circulant dans le sang [5].

Chez la femme, le follicule secondaire devient préantral (Figure 9G) lorsqu'il
atteint 120 a 150 um et que les premieres cellules de la theque interne apparaissent.
On peut, dés lors, distinguer les théques externe et interne. La théque externe est
formée d'une couche épaisse de myofibroblastes fusiformes, différenciés a partir du
stroma environnant. Elle est traversée par de nombreux capillaires sanguins formant
un réseau artérioveineux qui alimente un réseau capillaire dense situé dans la theque
interne au voisinage de la lame basale. La théque interne, séparée de la granulosa par
la lame basale, est constituée de cellules cubiques, a noyau central rond (Figure 9H).
Leur cytoplasme est riche en organites caractéristiques des cellules stéroidogénes. Elle
synthétise le principal précurseur des cestrogénes : l'androsténedione. Toutefois, la
capacité de ces petits follicules a produire cet androgéne semble réduite en raison
d'une faible expression de la 17 %-hydroxylase. Le GDF9, produit par I'ovocyte, le SCF
ainsi que l'epidermal growth factor (EGF), produits par les cellules de la granulosa,
pourraient agir sur la formation de la théque interne en attirant les cellules du stroma

autour des follicules [5].
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Les cellules de la granulosa sont riches en mitochondries et possédent un
appareil de Golgi et un réticulum endoplasmique granulaire développés. Elles sont en
contact les unes avec les autres par différents types de jonctions. Tandis que le
follicule préantral se développe, des mini cavités, remplies de liquide produit par la
granulosa, apparaissent dans le follicule (Figure 9l). Progressivement, ces cavités
convergent pour former la cavité antrale, remplie de liquide folliculaire (Figure 9J), dont
la composition est proche de celle du plasma sanguin. Ce follicule est appelé follicule a
antrum ou tertiaire ; des appellations comme « follicule cavitaire » ou « follicule
kystique » sont fréguemment utilisées dans la littérature francaise. Lors de la
formation de lI'antrum, I'ovocyte se retrouve inclus dans un massif de cellules de la
granulosa : le cumulus oophorus qui fait saillie dans I'antrum (Figure 10). Ainsi, au
début de la croissance folliculaire, I'ovocyte se développe, les cellules de la granulosa
proliferent, et les cellules de la théque interne apparaissent puis se multiplient en

formant des couches concentriques autour du follicule [5].
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Figure 10: Les différents compartiments d'un follicule & antrum (follicule tertiaire). La

taille réelle de lI'ovocyte est de 100 um [5].
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c- Follicules sélectionnables et sélection du follicule destiné a ovuler

Des follicules de diameétre supérieur a 2 mm sont présents a tous les stades du
cycle. Nombre d'entre eux sont atrétiques ; ceux qui sont sains dégéneéreront
rapidement a I'exception de ceux qui sont dans la « fenétre de sélection »
correspondant au pic inter cycle de FSH (fin de phase lutéale et début de phase
folliculaire) [18]. Ces follicules sélectionnables étaient devenus préantraux environ 70
jours plus tét. Leur nombre, qui diminue fortement avec I'age, est a ce stade du cycle
compris entre trois et 11 par ovaire chez les femmes d'dge compris entre 24 et 33 ans,
ces follicules sélectionnables deviennent sensibles a la FSH en termes de qualité et de
vitesse de croissance, mais leurs cellules de la granulosa sont peu différenciées ; ils
produisent principalement des androgenes [5].

Les follicules sélectionnables, entre 2 et 5 mm chez la femme, correspondent a
une étape clé du développement folliculaire. C'est a ce stade que, chez la femme, lI'un
d'entre eux est sélectionné pour devenir ovulatoire : au début de la phase folliculaire,
un seul follicule contient une quantité détectable de FSH ; son diamétre est alors
compris entre environ 6 et 9 mm. Ses cellules de la granulosa sont le siege d'une
intense prolifération conduisant a une augmentation considérable de leur nombre. La
concentration intra folliculaire d'androsténedione diminue, tandis que celle d'cestradiol
augmente, ainsi, I'événement le plus important se produisant pendant la sélection est
I'apparition de I'aromatase dans un follicule, le faisant passer du statut androgénique
au statut oestrogénique. On peut s'interroger sur la nature du processus qui conduit
tel follicule plutét que tel autre a étre sélectionné pour devenir ovulatoire. Ce serait le
follicule dont les cellules de la granulosa ont la plus grande sensibilité a la FSH et se

différencient le plus to6t (production d'cestradiol) qui serait sélectionné [5].



d- Atrésie folliculaire:

Le destin « normal » de la plupart des follicules est de disparaitre par atrésie. Ce
processus peut étre considéré comme le moyen permettant a l'ovaire d'éliminer les
follicules en surnombre et de produire de facon cyclique le quota ovulatoire
caractéristique de I'espece [5].

e- Maturation pré ovulatoire avant la décharge ovulante

Pendant la phase folliculaire, la taille du follicule pré ovulatoire humain
augmente fortement par multiplication cellulaire et par accumulation de liquide dans
I'antrum. Son diameétre passe d'environ 6 a 9 mm au début du cycle, a environ 20 mm
au moment de l'ovulation. Vers le douziéme jour du cycle, le follicule pré ovulatoire ou
follicule de Graaf (décrit en 1672), est une formation de grande taille, de 16 a 25 mm
de diametre, visible sous la forme d'une vésicule transparente faisant saillie a la
surface de l'ovaire. Pendant la maturation terminale, les cellules de la granulosa et de
la theque interne subissent des transformations morphologiques résultant de
modifications du cytosquelette, des jonctions qui relient les cellules de la granulosa les
unes aux autres, ainsi que de la composition de la matrice extracellulaire [5].

Avant la décharge ovulante, les cellules de la granulosa acquiérent des
récepteurs a LH et produisent de I'cestradiol [5].

C'est pendant le milieu de la phase folliculaire que le follicule sélectionné devient
dominant [19]. Ce terme correspond a une réalité physiologique : le blocage du
développement des plus grands follicules dés que le follicule pré ovulatoire est
présent. Deux hypotheses s'affrontent toujours pour expliquer cette dominance.
L'cestradiol produit par le follicule pré ovulatoire améne rapidement les taux circulants
de FSH au-dessous du seuil nécessaire a la sélection, en conséquence les autres
follicules sélectionnables sains encore présents ne peuvent plus se développer et

entrent rapidement en atrésie [20]. La seconde hypothése suggéere que le follicule pré

35



ovulatoire exerce sa dominance de facon directe, en produisant une ou plusieurs
molécules inhibitrices de la croissance des plus petits follicules [19]. Toutefois, en

dépit d'observations concordantes, ce facteur inhibiteur n'est toujours pas identifié.

2. Transformation du follicule pré ovulatoire en corps jaune apres la

décharge ovulante

La transformation du follicule pré ovulatoire en corps jaune débute au moment
de la décharge ovulante, lorsque la LH se lie a ses récepteurs présents a la surface des
cellules de la theque interne et de la granulosa. Cette stimulation induit une série de
bouleversements métaboliques et morphologiques conduisant a la lutéinisation du
follicule, I'ovulation n'étant qu'un phénoméne morphologique qui se produit environ
36 heures plus tard quand le follicule se rompt et libere un ovocyte mar.

a- Bouleversements vasculaires :

lls sont parmi les premiers événements déclenchés par la décharge ovulante : Le
flux sanguin augmente autour du follicule pré ovulatoire apres la décharge ovulante en
raison de la vasodilatation thécale, induite, en partie, par les prostaglandines issues de
la granulosa. Quelques heures avant l'ovulation, la granulosa est envahie par des
capillaires sanguins issus de la théque, au terme d'un processus appelé angiogenése.
L'angiogenése débute par une vasodilatation suivie d'un accroissement de la
perméabilité vasculaire, elle résulte de I'action de nombreuses molécules produites par
les cellules de la granulosa en réponse a la LH [5].

b- Bouleversement de la stéroidogenése folliculaire

Aprés la décharge ovulante, le follicule passe d'un statut oestrogénique a un
statut progestatif. Tandis que la production de progestérone augmente, celles
d'androsténedione et d'cestradiol s'effondrent. En raison de leur différenciation et de

I'action de la progestérone qui inhibe directement leur prolifération, les cellules de la
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granulosa ne se divisent plus. Enfin, il faut mentionner I'apparition des récepteurs a la
progestérone dans les cellules de la granulosa [21]; ils joueront un rble majeur
pendant I'ovulation.

c- Dissociation de la granulosa et expansion du cumulus

Apres la décharge ovulante, les cellules de la granulosa murale et du cumulus se
dissocient les unes des autres. Cette expansion (ou mucification) requiert la synthese
dans la matrice extracellulaire d'acide hyaluronique. Sa synthése puis sa stabilisation
est dépendante d'une multitude de signaux en provenance de la granulosa et de
I'ovocyte. Parmi eux, on peut mentionner les molécules apparentées a I'EGF que sont
I'amphiréguline, I'épiréguline et la B-celluline produites par la granulosa [22], et
induites par la LH, le GDF9 et/ou la BMP15 en provenance de I'ovocyte et stimulée par
la FSH [23], ainsi que de nombreuses autres protéines, dont de nombreuses a activité
enzymatique (hyaluronan synthase , protéine 6 induite par le TNF, pentraxine,
prostaglandines et cyclo-oxygénase, etc.) [24,25].

d- Maturation ovocytaire [26,24]

La compétence de l'ovocyte a devenir un embryon viable s'il est fécondé est
dépendante de sa maturation cytoplasmique et de sa maturation nucléaire. Si les
mécanismes contrblant la maturation cytoplasmique restent mystérieux, la séquence
des événements conduisant a la reprise de méiose est aujourd’hui mieux connue.
Pendant la croissance du follicule, la présence de purines dans le liquide folliculaire et
de hauts niveaux intra ovocytaires d'’AMPc maintiennent le noyau de I'ovocyte au stade
dictyé.

En réponse a la décharge ovulante, la concentration en AMPc des cellules du
cumulus augmente fortement, tandis que celle de l'ovocyte s'effondre suite a
l'augmentation de son catabolisme par la phosphodiestérase PDE3. La rupture des

contacts entre les cellules péri ovocytaires et I'ovocyte met fin au passage des facteurs
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inhibant la reprise de méiose [26]. Cette derniére comprend successivement la rupture
de la membrane nucléaire, la formation d'un fuseau méiotique correspondant a la
métaphase de premiéere division M1 (Figure 11), puis l'expulsion de la moitié des
chromosomes dans le premier globule polaire. La seconde division débute alors, mais
se blogue rapidement en métaphase ; elle reprendra au moment de la fécondation,
sera rapidement suivie de l'expulsion du deuxieme globule polaire, conduisant de

facon transitoire a un ovocyte haploide.
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Figure 11 : Maturation nucléaire de I'ovocyte [5].
A. Avant la décharge ovulante, I'ovocyte est au stade dictyé.
B. Apres la décharge ovulante, le cumulus est dissocié, I'ovocyte est en métaphase de premiére
division, le fuseau est visible, et les cellules péri ovocytaires forment la corona radiata.

L'ovocyte mesure 90 um de diamétre (singe macaque).
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e- ovulation [24]

L’ovulation conduit a libération de lI'ovocyte aprés rupture du follicule ovulatoire
dans une zone de moindre résistance, I'apex ou stigma.

Rupture folliculaire: Elle résulte d'une réaction inflammatoire. Les modalités de la
destruction de l'apex et la présence de nombreuses cytokines (I'lL-1B, I'lL-6, I'IL-8, et
de radicaux libres comme l'oxyde nitrique) dans le liquide folliculaire ont conduit a la
conclusion que l'ovulation résulte d'une réaction inflammatoire localisée. Le platelet
activating factor (PAF) et les prostaglandines sont aussi des médiateurs de
I'inflammation et sont produits en réponse a la décharge ovulante. Enfin, chez la
femme, le contenu ovarien en histamine s'accroit pendant la période pré ovulatoire.

Destruction de l'apex folliculaire: L'endothéline, produite par les artérioles
apicales mais aussi le systeme prorénine-rénine-angiotensine, est responsable de la
vasoconstriction conduisant a une ischémie totale de l'apex, deux protéases, la
métalloprotéase ADAMTS-1 (A disintegrin and metalloproteinase avec thrombospondin
motifs) et la cystéine protéase cathepsine L, jouent un réle majeur dans la rupture
folliculaire : Elles agissent de concert avec la plasmine et la collagénase, issue des
fibroblastes de l'albuginée. Leur action est renforcée par le TNF-¢, qui, par ailleurs,
induit I'apoptose des différentes assises cellulaires du follicule et du stroma ainsi que
des cellules de I'épithélium de surface. Lorsque ces derniéres meurent, elles libérent
des enzymes endocellulaires qui renforcent l'action des enzymes mentionnées ci-
dessus et contribuent a la destruction des couches sous-jacentes : theques, lame
basale et granulosa. La progestérone stimule certaines de ces enzymes et joue un rble
majeur dans la rupture folliculaire.

Le volume de I'antrum s'accroit et induit une tension de la paroi folliculaire, suite
a I'élévation de la pression osmotique intra folliculaire consécutive a la sécrétion

d'acide hyaluronique par les cellules du cumulus. L'apex fragilisé se rompt, le liquide
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folliculaire épais s'écoule. La chute de la pression intra cavitaire entraine la contraction
des myofibroblastes de la theque externe, puis I'expulsion du liquide folliculaire et de
I'ovocyte entouré de sa corona radiata. Celui-ci est capté par le pavillon. En cas de
fécondation, la seconde division s'acheve avec I'émission du second globule polaire.
Puis le zygote se segmente tout en gagnant l'utérus. Si I'ovocyte n'est pas fécondé
dans les 24 heures qui suivent lI'ovulation, il dégéneére.

Cicatrisation [27] : Parallelement au processus inflammatoire qui conduit a la
rupture folliculaire, un certain nombre de génes sont exprimés dans le follicule, a la
fois pour contrecarrer le stress oxydatif généré par l'inflammation, et pour réparer la «

blessure » infligée a I'ovaire par I'ovulation.

3. Corps jaune

Apreés expulsion de I'ovocyte, les tissus folliculaires forment une glande
endocrine, le corps jaune. Lorsque l'ovocyte n'est pas fécondé, le « corps jaune
cycligue » régresse lors de la derniere semaine du cycle, régression suivie de la
sélection d'un nouveau follicule qui ovule 2 semaines plus tard. Si l'ovocyte est
fécondé, le « corps jaune de grossesse » se maintient pendant les 5 premiers mois de
la gestation, soutenu par I'HCG produite par le placenta [5].

a- Corps jaune : glande endocrine [28]

Dans le corps jaune, les mécanismes conduisant a la synthese de novo de la
progestérone sont identiques a ceux existant dans le follicule pré ovulatoire aprés la
décharge ovulante. Chez la femme, le corps jaune produit aussi des cestrogenes et des
androgenes en raison de la présence de la 17%-hydroxylase, de l'aromatase ainsi que
d'une 17B-HSD, spécifique du tissu lutéal qui permet la conversion de I'cestrone en
cestradiol. Il produit aussi de l'inhibine A qui, avec les stéroides, contribue a la chute

de LH et de FSH, dont les niveaux sont alors les plus bas du cycle.
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b- Aspects morphologique :

Le corps jaune a une forme ovoide d'environ 1,5 cm de long sur 1 cm de large
(Figure 12A). Sa paroi est plissée, suite a l'affaissement de la paroi folliculaire
consécutif a la fuite d'une grande partie du liquide apres I'ovulation (Figure 12B). Dans
les jours suivant I'ovulation, les cellules lutéales fusiformes dérivant des cellules de la
granulosa sont appelées « grandes cellules lutéales », tandis que les cellules de la
théque interne, hypertrophiées dans le follicule pré ovulatoire au moment de la
décharge ovulante, ont sensiblement diminué de volume et sont devenues les « petites
cellules lutéales » (Figure 12C). L'angiogenése, qui a débuté dans le follicule apreés la
décharge ovulante, se poursuit et transforme le corps jaune en une glande tres
richement vascularisée dont le centre est occupé par un caillot sanguin.
Progressivement, les grandes cellules lutéales perdent leur aspect fusiforme et
s'hypertrophient (Figure 12D). Leur taille est d'environ 40 um, elles sont arrondies ou
polyédriques, contiennent des gouttelettes lipidiques et un noyau arrondi avec un ou

deux nucléoles bien visibles. Leur ultra structure est celle de cellules stéroidogénes.
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Figure 12 : Le corps jaune du cycle [5].

A. Coupe d'ovaire humain (age : 38 ans) en début de phase lutéale (barre = 8 mm).

B. Paroi du corps jaune en début de phase lutéale. Noter la présence de nombreux vaisseaux
sanguins et d'un caillot sanguin qui remplit la cavité centrale (barre = 300 um).

C. Les grandes cellules lutéales dérivent de cellules de la granulosa, tandis que les petites
cellules lutéales dérivent de la théque interne (barre = 75 um).

D. Hypertrophie des grandes cellules pendant le milieu de la phase lutéale (barre = 75 um).

E. Dans un corps jaune en régression vieux de 6 semaines, les petites cellules thécales
persistent tandis que les grandes cellules sont involuées (barre = 150 um).

F. Corpus albicans en formation. Les cellules lutéales ont disparu et ont été remplacées par du
tissu fibrohyalin (en bleu). La cavité centrale a été comblée par des fibroblastes (barre = 1,2

mm).
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c- Régression du corps jaune [29,30]

Lutéolyse fonctionnelle: Elle se manifeste par une chute de la progestérone
circulante et précede l'involution morphologique des cellules lutéales. La lutéolyse
fonctionnelle entraine l'augmentation de la pulsatilité de LH et est associée a une
remontée des taux de FSH, responsable de la sélection du futur follicule ovulatoire.

Lutéolyse structurale: L'événement principal de la régression du corps jaune est
la mort des cellules lutéales et vasculaires par apoptose impliquant l'activation de la
caspase 3, par auto phagocytose conduisant a la formation de vacuoles
cytoplasmiques, ou encore par un processus non apoptotique, encore mal compris. La
PGF2@ est aussi impliquée car elle active la production d'endothéline et d'angiotensine
II, dont la puissante action vasoconstrictrice peut concourir a la régression des cellules
lutéales. En outre, I'endothéline induit une migration de macrophages qui sécretent
des cytokines ainsi que des radicaux libres capables d'induire I'apoptose des cellules
lutéales. L'involution du corps jaune n'est pas seulement due a la mort des cellules
lutéales mais aussi au remplacement de la vascularisation et du tissu conjonctif de
soutien par des faisceaux de fibres collagénes, des fibroblastes et des macrophages.
Ces derniers apparaissent d'abord a la jonction du caillot sanguin, présent dans la
cavité centrale, et du tissu lutéal. lls proliféerent a partir du milieu de la phase lutéale
puis envahissent le caillot, assurant avec le temps sa transformation en tissu fibreux.
Ce sont les grandes cellules lutéales qui dégénerent les premieres, tandis que les
petites cellules lutéales restent visibles pendant plusieurs mois (Figure 12E) avant la
transformation ultime du corps jaune en une structure appelée corpus albicans (Figure

12F).
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V. RAPPEL ANATOMOPATHOLOGIQUE

1. Classification des tumeurs de |'ovaire

Une tumeur de I'ovaire est une néoformation plus ou moins volumineuse qui
ressemble (plus ou moins) au tissu normal homologue (adulte ou embryonnaire) aux
dépens duquel elle s’est développée. Elle a tendance a persister et a s’accroitre et qui
échappe aux regles biologiques de la croissance et de la différenciation cellulaire [31].

Ces tumeurs peuvent étre :

Bénignes, malignes ou a la limite de la malignité (borderline) ;

Kystiques, solides ou végétantes.

On distingue des Ilésions pseudo tumorales qui sont liées a un
dysfonctionnement hormonal tel :

Les kystes fonctionnels ;

Les hyperplasies du stroma.

La complexité des tumeurs ovariennes tient a la multiplicité des types lésionnels
rencontrés, conséquence d'une embryogenése complexe. La classification histologique
de I'OMS des tumeurs de l'ovaire, distingue les tumeurs en fonction de leur probable
tissu d'origine. Il est actuellement admis, que les tumeurs de I'ovaire naissent d'un des
trois composants ovariens :

- L'épithélium ccelomique de surface.
- Les cellules germinales.
- Le stroma ovarien, ce qui inclus les cordons sexuels.

Egalement, il ya un certain nombre de tumeurs secondaires, et de tumeurs
inclassables témoignant de la difficulté persistante pour les classer malgré les progres
techniques.

L'OMS a donc adopté une classification basée sur des criteres morphologiques

distinguant plusieurs types histologiques (tableau 1).



Tableau 1 : Classification histologique des tumeurs ovariennes de I’enfant

[classification OMS simplifiée d’apres [31]].

Tumeurs gemminaes Tumeurs geminales prinitives Crysgerm inome Tl
Turn eur du sac vitellin I
Carcinom e embryonnaire ]
Polyermbryome T
Charcarcinom e hl
TGM mixte i
Tératome bhi- or friphasique Tératome immature Tl
Tératome mature =]
Tumeur mixte stromale et Gonadoblastome BL
germinale Turm eur mixte stromale et germinale BL
Tumeurs stromales et Tumeurs a cellules dela granulo=a | Tum eur de la granuloza juvénile BL
des cordons sexuels Thécome B
Fibrame
Tumeurs stromales a cellules de Turn eurs de Sertoli-Leydig Ba
Sertoli [androblastomes) ]
Tumeurs gtronmales et des cordons | Tum eurs des cordons sexuels avec BL
sexuels mixtes ou inclassables tubles annulaires
Gyhandroblastome EL
Tumeurs épithéliaes TUNeUrs SiTeUsSes Cystadénarme E]
Turm eur kystigue papillaire BL
Anénocarcnome
Tumeurs mucineuses Cystadénome E
Tutn eur bardedine BL
Adénocardnome Il
Divers Tur eurs de Wilins extra-rénale ]
My=ome E
Carcinom e & petites cellules avec I
hypercalcémis
Tumeurs LMH ]
hématopoiétiques Leucém ies b
Métastases ovariennes o

Légendes : B = bénin, BL = borderline et M = malin.
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2. Caractéristiques anatomopathologiqgues des tumeurs de l'ovaire:

a- Tumeurs a cellules germinales :

Les tumeurs germinales sont les plus fréquentes des tumeurs ovariennes chez
I'enfant, contrairement a lI'adulte, chez qui les tumeurs épithéliales sont prédominantes
[32, 33]. Elles présentent plus de la moitié des cas de tumeurs ovariennes de la fille
avant I'adge de 20 ans [34].

Les tumeurs germinales sont considérées comme des lésions liées a des erreurs
de différenciation et/ou de migration des cellules primordiales. Le degré de la voie de
différenciation détermine le type histologique [32].

Selon le concept de Teilum, toutes les tumeurs germinales ont la méme origine
cellulaire : la cellule germinale primordiale totipotente. Cette théorie germinale
impliqgue que les cellules totipotente peuvent rester "indifférenciées" (séminomes), "peu
différenciée" (carcinome embryonnaire) ou se transformer en structures différenciées
embryonnaires (tératome mature ou immature) ou extra-embryonnaire (tumeur
vitelline secrétant alphafoetoprotéine et/ou choriocarcinome sécrétant I'hormone
chorionique gonadotrope). Ces tumeurs se développent surtout au niveau des
gonades, mais peuvent survenir dans d'autres sites en particulier chez les petits
(tumeurs sacro-coccygiennes, tumeurs vaginales entre autres). Au niveau de l'ovaire,
les tumeurs de l'adolescente sont souvent complexes pouvant associées de facon
variable plusieurs contingents tumoraux [32, 35].

Chez I'enfant, 95% d'entre elles sont des tératomes matures ou kystes dermoides
bénins mais ils peuvent y avoir des contingents malins, ils représentent 90% des
tumeurs ovariennes bénignes de l'enfant. 5% sont des tumeurs germinales malignes
(dysgerminomes et tumeurs germinales malignes non dysgerminomateuses) , et

représentent 85% des tumeurs malignes de l'ovaire [34, 32].
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a-1 Tératome mature

Le tératome mature de l'ovaire est la seule forme bénigne des tumeurs
germinales, c'est aussi la plus fréquente de toute les tumeurs germinale et la principale
tumeur bénigne de l'enfant. Elles peuvent également étre observées chez I'adulte
(décrite entre 2 et 80 ans) [32].

On distingue les tératomes mono dermiques formés d'un seul tissu mature
comme le Struma Ovarii (goitre ovarien) [36];la tumeur carcinoide, les tumeurs a
différenciation nerveuse [37] et les tératomes pluritissulaires qui sont de loin les plus
fréquents [36].

Le tératome mature pluritissulaire est une tumeur composée de tissu mature de
type adulte qui découle de la cellule totipotente de l'ovaire qui se développe dans les
tissus ectodermiques, mésodermiques et endodermiques completement différenciés
[38]. Le terme de kyste dermoide est appliqué au tératome mature Kystique
essentiellement composé de tissu épidermique associé a des annexes pilosébacées
[36].

Macroscopiquement, le tératome mature est une tumeur kystique dans 88 % de
cas, rarement solide [37]. Il s'agit le plus souvent de kystes volumineux (10 a 15
centimétres) [34] de couleur grise, la taille est entre 0,5 et >40 cm. La plupart des
tumeurs (60%) ont une taille de 5 et 10 cm de grand axe. Le poids peut étre méme
quelques kilogrammes [39]. Sa paroi est revétue d’un épithélium squameux issu de
I’ectoderme et limitée en dehors par le stroma ovarien tassé en périphérie du kyste .
Son contenu est liquide le plus souvent de type sébacé, beaucoup plus rarement de
type séreux. On peut également retrouver des cheveux au sein du kyste. Assez
fréiquemment un nodule solide est appendu a la face interne de la paroi kystique,
appelé nodule de Rokitansky ou protubérance. C’est dans cette protubérance que sont

retrouvés les dérivés des 3 couches de cellules souches : tissu nerveux, phaneéres, tissu

47



adipeux, muqueuse gastro-intestinale, bronchique... Les cheveux visibles au sein du

kyste sont issus de ce nodule [37] (figure 13).

Figure 13 : Aspect macroscopique d'un kyste dermoide [40].

Classiqguement les kystes dermoides sont bénins et bien différenciés mais une

étude histologique est nécessaire pour déceler un contingent malin [34].

a-2 Tumeurs germinales malignes (TGM)

Les TGM peuvent survenir a tous les ages mais elles sont habituellement
observées entre 10 et 15 ans [32].

Ce sont des néoplasmes a croissance rapide et peuvent atteindre des dimensions
importantes en peu de temps [41].

- Dysgerminome:

Le dysgerminome (seminome ou goniome) représente la plus fréquente (25%)
des tumeurs malignes de l'ovaire de l'enfant. Les formes bilatérales sont observées

dans 10 a 15% des cas [32].



La croissance tumorale est rapide et le diamétre moyen des Iésions au diagnostic
est d'environ 15 cm [32].

Macroscopiqguement, la tumeur apparait composée de territoires séparés par des
bandes fibreuses réalisant un aspect nodulaire. Elle est solide, de consistance molle ou
ferme, a surface bosselée. A la coupe, la couleur est rose grisatre, il existe des zones

kystiques ou de remaniement hémorragique [32,36] (Figure 14).

Figure 14 : Aspect macroscopique d'un dysgerminome [42].
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Microscopiquement, les cellules tumorales sont arrangées dans des foyers
séparées par des bandes de tissu fibreux dans lesquelles un nombre variable de
lymphocyte est identifié. La cellule tumorale est grande, avec un cytoplasme clair,
membrane cellulaire a limite nette, et un grand noyau arrondi comportant un ou deux
nucléoles proéminents, les granulomes et les cellules géantes sont fréquemment
présentes ainsi que les cellules syncitiotrophoblastiques [43].

La positivité de l'immuno marquage avec la PLAP (phosphatase alcaline
placentaire) est un argument diagnostic important, observée dans 80 a 90% des cas
[32].

Certains dysgerminomes dits a BHCG (hormone chorionique gonadotrope)
comportent des cellules syncitiotrophoblastiques éparses (BHCG+), a différencier d'un
contingent de choriocarcinome associé au dysgerminome (importance thérapeutique)
[36].

Son caractére lymphophile implique la recherche systématique de I'extension
ganglionnaire iliaque et lomboaortique [43].

-Tumeur du sac vitellin

Il s'agit d'une tumeur rare, mais elle représente 10% des TGM [44].

La tumeur du sac vitellin (Yolk sac tumor, mesoblastome, ou tumeur du sinus
endodermique) est la plus agressive des TGM et peut se présenté avec des localisations
péritonéales, ganglionnaires ou des métastases a distance (foie, poumon, systéme
nerveux central). Cette tumeur produit de l'alphafoetoprotéine (AFP) a des taux
corrélés au volume tumoral qui est généralement important [34].

Macroscopiqguement, ce sont des tumeurs a surface lisse, en grande partie solide
a la coupe, parsemée de kystes. De coloration jaunatre ou grise, elles comportent des

foyers de nécrose et d'hémorragie [41] (Figure 15).
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Figure 15 : Aspect macroscopique d'une tumeur du sac vitellin [44].

Il existe de nombreuses expressions architecturales : forme réticulée ou micro
kystique, forme papillaire, glandulaire (intestinale ou endometiroide), mixoide, solide
(hépatoide), formes avec dépdt menbranoide dite forme pariétale et forme poly
vésiculaire avec corps de Shiller Duval. Ces formes sont intriquées ou pures. La forme
pure la plus fréquente est la forme poly vésiculaire avec corps de Shiller Duval. Apres
chimiothérapie, la forme endometiroide est la plus fréquente. Les cellules formant les
tumeurs vitellines sont cubiques nettement plus petites que celles du carcinome
embryonnaire. Leur spécificité est d'exprimer l'alphafoetoprotéine, mais le marquage
cytoplasmique est souvent faible et irrégulier [36].

Microscopiqguement, la tumeur du sac vitellin comporte un mélange de cellules
syncitiotrophoblastiques plurinucléées de grande taille et d'éléments mononuclés

organisés en plage entour de nappes hémorragiques et de nécrose [41].
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- Carcinome embryonnaire :

Il s'agit de dysembryome immature, typiguement cette lésion est associée a
d'autres types histologiques au sein d'une TGM mixte [32].

Macroscopiqguement, elles sont volumineuses, en général encapsulées, a surface
lisse, de consistance molle, hétérogéne a la coupe, de coloration blanc grisatre ou

jaunatre. Elles sont parsemées de kystes contenant du matériel mucoide et des zones

de nécrose et d'hémorragie [36] (Figure 16).

Figure 16 : Aspect macroscopique d'un carcinome embryonnaire [40].

Microscopiguement, l'aspect est caractéristique : nappes, travées, de grandes
cellules carcinomateuses a noyau volumineux irréguliers avec un index mitotique
élevé. Les remaniements nécrotiques sont constants et tres importants. Les emboles

vasculaires et lymphatiques au contact de la tumeur sont tres fréquentes. On note

souvent des éléments trophoblastiques responsables de la sécrétion d'HCG [41].

52



- Polyembryome :

Le polyembryome est une tumeur rare, trés agressive, histologiquement
composée de corps embryoides ressemblant au stade précoce de I'embryon [32].

Il est fait d'un disque a type de carcinome embryonnaire entouré d'une cavité
amniotique dorsale et de cavité vitelline ventrale [41].

- Choriocarcinome non gestationnel

Le choriocarcinome primitif est trés rare chez les femmes en période d'activité
génitale. Le choriocarcinome ovarien peut également étre lié a une localisation
ovarienne d'un choriocarcinome utérin ou a la transformation d'une grossesse extra-
utérine. Cette tumeur secréte de la BHCG en grande quantité [32].

Macroscopiguement, ces tumeurs sont volumineuses et hémorragiques

contenant des nodules lutéinisés et des formations kystiques liées a la situation

hormonale [32] (Figure 17).

Figure 17 : Aspect macroscopique d'un choriocarcinome [40].
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- Tératome immature

Il représente moins de 1% de tératomes ovariens [45] et sont également
composées de tissu des trois couches de cellules germinales, mais contrairement
tératome kystes matures, les cellules ne sont pas totalement différenciées et sont
disposées de maniére désordonnée [38].

Macroscopiquement, les tératomes immatures sont généralement des tumeurs
de grande taille [36], unilatérale, principalement solide mais pouvant contenir des

territoires kystiques et/ou hémorragiques et/ou nécrotiques [32] (Figure 18).

Figure 18 : Aspect macroscopique d'un tératome immature [42].

Microscopiquement, la tumeur est composée de tissu embryonnaire immature en
quantité variable. Le diagnostic de l'immaturité d'un tératome de l'ovaire se fait

uniquement sur la présence du contingent neuroectodermique immature. Il s'agit de



petites cellules basophiles a noyau hyper chromatique, souvent en mitose,
rassemblées en rosettes ou formant des plages solides [41].
La classification de Norris basée sur la quantité de tissu neuroectodermique

immature, est utilisée pour grader la tumeur [32] (voir chapitre classification).

- TGM mixtes

Les TGM mixtes sont des tumeurs germinales associant plusieurs contingents
précédemment décrits, elles représentent 20% des tumeurs germinales. La plus
fréquente est l'association d'un dysgerminome et d'une tumeur du sac vitellin, mais
toutes les combinaisons entre les différents types histologiques sont possibles [32].

b- Tumeurs du mésenchyme des cordons sexuels

Ce sont des tumeurs endocrines de l'ovaire, appelées encore tumeurs du stroma
différencié [32]. Elles représentent 5 & 10% des tumeurs malignes de l'ovaire chez
I'enfant [34].

Elles sont composées d'éléments provenant du cordon sexuel et de dérivés du
stroma (glandes interstitielles) en proportion variable, et qui peuvent se différencier
dans le sens ovarien (vers les cellules de la granulosa ou de la théque ou les deux), soit
dans le sens testiculaire (vers les cellules de Sertoli, de Leydig ou les deux [46].

L'aspect macroscopique est commun a l'ensemble de ces tumeurs. En principe,
elles sont solides, mais peuvent étre d'apparence kystique, leur teinte est jaune,
généralisée ou focalisée [46].

Les tumeurs contenant les tissus jeunes sont souvent hémorragiques et
nécrotiques. Celles composées de tissus adultes ont I'apparence d'un fibrome [46].

Leur taille est variable, les plus actives peuvent ne pas dépasser O,5 cm de
diameétre, les moins fonctionnelles, a manifestations tardives, peuvent dépasser 20 cm

de diameétre et devenir abdomino-pelviennes [46].
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b-1 Tumeurs granulo-stromales

Elles contiennent des cellules de la granulosa et des cellules stromales en
association ou isolement :

-tumeurs de la granulosa ou gynoblastomes

Il s'agit essentiellement de tumeur juvénile de la granulosa (TJG) qui représente
5% des cancers de l'ovaire de I'enfant. Elle est diagnostiquée chez les enfants de moins
de 20 ans dans 80% des cas et moins de 10 ans dans 50% des cas, ce qui justifie son
appellation. L'age moyen du diagnostic des TJG est bimodal et survient le plus souvent
a8 a9 ans et 13 a 17 ans. Cependant, des tumeurs de type adulte peuvent étre
retrouvées chez le enfants (cas le plus précoce rapporté : 6 ans) [47]. La TJG est de
malignité dite "intermédiaire”, 3% des TJG sont bilatérales. Les TJG produisent des
hormones stéroides principalement ostrogéniques [48].

Macroscopiquement, les TJG sont des masses solides et kystiques lobulées et
encapsulées, jaunatre, de taille variable (6 a 21 cm). Ces tumeurs sont richement
vascularisées du fait de la sécrétion oestrogénique, ceci expliquant les ascites

hémorragiques dans les formes rompues [48] (Figure 19).

Figure 19 : Aspect macroscopique d'une tumeur de la granulosa (tissu jaune friable,

présence de multiples logettes) [49].
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Microscopiqguement, les TJG sont caractérisées par des plages denses de cellules
arrondies a noyau hyper chromatique et souvent en mitose et cytoplasme vacuolé ou
éosinophile. De rares follicules immatures sécrétant du mucus sont observés. La
lutéinisation est fréquente [47]. Parfois les TJG sont associées a un composant thécal
[50, 51].

- Tumeurs fibrothécales

@ Fibromes : formés de fibroblastes, rares chez I'enfant, toujours bénins,
mais quand il sont volumineux, ils peuvent s'associer & une ascite et une
pleurésie (syndrome de Demons Meigs) [32].

@ Thécomes : de taille variable, le plus souvent de 5 a 10 cm de diamétre, il
s'agit en général d'une tumeur solide, jaunatre, présentant rarement des
foyers de nécrose ou d'hémorragie, bilatérales dans 3 a 5 % des cas [52].

L'examen microscopique montre des cellules ovalaires ou filiformes, a

cytoplasme pale, riches en vacuoles lipidiques [52].

Les Thécomes sont les plus souvent bénignes [52].

@ Tumeurs non classées : comme la tumeur stromale sclérosante, qui fait
partie du groupe fibrothécal pour Scully [33].

b-2 Tumeurs de Sertoli et Leydig ou endroblastomes

Les tumeurs de Sertoli-Leydig (ou endroblastomes) sont rares, représentant
moins de 0,5% des tumeurs ovariennes a tout age et moins de 5% chez I'enfant. Elles
sont unilatérales sont 95% des cas [52, 32].

Il s'agit de la tumeur virilisante la plus fréquente, la virilisation étant
proportionnelle au nombre de cellule de Leydig. Tres rarement on observe des cas
d'hyperoetrogénie due a une production directe de la tumeur ou a la conversion des

androgenes en cestrogenes [52].
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Macroscopiquement, elles sont dures, lobulées, a surface lisse, avec
frequemment des zones d'hémorragie et de nécrose. Leur taille est trés variable
(moyenne : 13 cm). Hémorragie et nécrose sont fréquentes, 10% sont rompues et 2
a3% ont une extension extra ovarienne [52,32].

Leur aspect microscopique peut étre varié selon le panachage cellulaire et la
différenciation avec, dans plus de 20% des cas, des éléments cellulaires hétérologues,
de type épithélium intestinal, carcinoide, ou mésenchymateux [52]. Le grading
histologique de ces tumeurs est basé sur le degré de différenciation tubulaire des
cellules de Sertoli et la quantité de stroma gonadique primitif [32].

En résumé, on distingue ainsi les tumeurs de Sertoli-Leydig sur le plan histologique
en 4 catégories, dont la fréquence a été précisée par YOUNG et SCULLY [34]:

- Forme bien différenciée (11%) :

@ Tumeurs a cellules de Sertoli :

Ces tumeurs sont trés rare et représentent 4% des tumeurs a cellules de
Sertoli-Leydig, elles sont bénignes et exceptionnellement sécrétantes [52].

Les tumeurs a cellules de Sertoli, ne contiennent que des structures
tubulaires a grosses cellules sans cellules de Leydig associées. Le cytoplasme peut étre
trés riche en vacuoles lipidiques de petite taille, conduisant alors a la dénomination de
tumeur a cellules de Sertoli lipidiques [52].

@ Tumeurs a cellules de Leydig :

Les tumeurs a cellules de Leydig ou tumeurs hilaires sont rares chez I'enfant,
virilisante, et le plus souvent bénigne [47]. Elles sont caractérisées par la présence de
cristaux de Reinke (cristaux longs et éosinophiles, de taille variable). Et elles sont

pratiguement toujours développées au dépend du hile ovarien [52].

58



@ Tumeurs a cellules de Sertoli et de Leydig :

Exceptionnelles avant la puberté, bénignes, constituées de cordons et de
structures tubulaires de cellules de Sertoli séparés par des cellules de stroma
leydigiennes [47].

-Formes a différenciation intermédiaires (54%) et peu différenciées (13%) :

Ces tumeurs ont malignes dans 10 a 20% des cas. Les plus fréquentes chez le
sujet jeune, elles associent des cellules épithéliales bien différenciées dans un stroma
mésenchymateux. Les cellules peu différenciées prennent un aspect sarcomatoide [47].

-Formes avec éléments hétérologues (22%) :

Bénins ou malins, dérivées de I'endoderme ou du mésoderme ce qui rend le
diagnostic différentiel tres difficile avec les tératomes [47].

b-3 Gynandroblastomes :

Ces tumeurs sont exceptionnelles, unilatérales, malignes, en général
androgéniques et parfois oestrogéniques, bisexuées composées de cellules de Sertoli
différenciées et de cellules de la granulosa [52, 32].

b-4 Tumeurs non classées

Telles les tumeurs du stroma fonctionnel: certaines tumeurs connues de l'ovaire
s'accompagnent d'une sécrétion oestrogénique et androgénique, il s'agit d'une réactior
particuliere du stroma que I'on met en évidence par des méthodes histo-enzymatiques [52]

c- Gonadoblastome :

Les gonadoblastomes sont parfois classés parmi les tumeurs a cellules
germinales. Ce sont des tumeurs du sujet jeune, elles surviennent avant I'age de 15
ans, ne surviennent pas chez les filles normales. 80% des sujets sont de phénotype
féminin plus ou moins virilisé, a gonade dysgénétique et a caryotype 46 XY ou en
mosaique 45 X/46 XY. La bilatéralité est marquée dans 1/3 des cas, la taille est

généralement petite [36,31].
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Ce sont des tumeurs mixtes (germinale et stromale); elles contiennent les trois
éléments de la gonade embryonnaire indifférenciée, a savoir des cellules germinales,
cellules rassemblant aux éléments des cordons sexuels, cellules de la granulosa et de
Sertoli immatures, ainsi que des cellules de Leydig, sans cristaux de Reinke [52].

Elles ont la proprieté d'engendrer des tumeurs germinales malignes
(dysgerminome le plus souvent) [52].

L'aspect macroscopique de ces tumeurs varie selon la présence ou non de
tumeurs des cellules germinales associées, d'une fibrose plus ou moins importante
avec calcifications [52].

Sur le plan histologique, I'envahissement par une tumeur des cellules germinales
peut masquer la composante du tissu gonadoblastique, dont le seul signe visible peut
étre des calcifications. La présence de calcifications au sein d'une tumeur d'aspect
histologique compatible avec un germinome doit donc faire suspecter un
gonadoblastome sous-jacents [52].

d- Tumeurs épithéliales communes

Contrairement a l'adulte, les tumeurs épithéliales sont rares chez la fille (15% des
tumeurs ovariennes [33] et exceptionnelles avant la puberté [32].

Elles proviennent de I'épithélium de revétement de l'ovaire, issu lui-méme de
I'épithélium coelomique embryonnaire. Ces tumeurs vont étre constituées de différents
tissus [48].

Différenciation endocervicale : tumeurs mucineuses.

Différenciation tubaire : tumeurs séreuses.

Différenciation endométriale : tumeurs endomeétrioide et a cellules claires.

Différenciation transitionnelle : tumeurs de Brenner [48].
La nature bénigne ou maligne de ces tumeurs n'est pas toujours facile a

déterminer histologiquement. A c6té des tumeurs franchement bénigne ou maligne. Il
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existe des lésions frontiéres avec des images histologiques et cytologiques atypiques,
sans évidence d'invasion. La plupart des tumeurs frontieres a potentiel malin évolue
d'une maniere bénigne, mais une minorité se comporte comme des tumeurs de
malignité réduite [48].

Elles sont le plus souvent bénignes chez I'enfant, les cystadénomes sont les plus
communs [34], elles ne représentent que 5% seulement des formes malignes et elles
sont bilatérales dans 10 a 20% des cas.

d-1 Tumeurs séreuses

Elles peuvent étre bénignes, malignes ou a malignité atténuée.

- Cystadénomes séreux bénins:

Il s'agit de kystes le plus souvent uniloculaires a paroi mince, contenant un
liguide clair. lls sont bilatéraux dans 10% des cas. La présence de végétations est
inconstante. Leur volume est variable [48].

L'histologie met en évidence un épithélium cubique, uni stratifié, qui forme
parfois des petites projections papillaires [48].

- Cystadénocarcinomes séreux:

Macroscopiquement, ces tumeurs sont solides ou kystiques ou ont un aspect
mixte. Elles sont bilatérales dans 50% des cas [48].

L'histologie montre des cavités kystiques bordées par un épithélium cubique ou
cylindrique ; celui-ci forme, par endroits, des plages tissulaires solides ou des
proliférations papillaires. Les cellules montrent des atypies nucléo-cytoplasmiques et des
mitoses. La tumeur envahit le stroma ovarien, confirmant ainsi son caractére malin [48].

- Tumeurs borderlines :

Macroscopiquement, ces tumeurs sont kystiques ou mixtes. Elles sont bilatérales
dans environ 30% des cas [48]. Les végétations endokystiques sont constantes (Figure

20).
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Figure 20 : Aspect macroscopique d'une tumeur séreuse borderline (végétations

intrakystiques) [49].

L'histologie montre des cavités kystiques bordées de cellules cylindriques ou
cubiques, et parsemées de formations papillaires et de plages solides. Les atypies
cellulaires sont évidentes et des mitoses sont présentes. Le stroma ovarien n'est pas

envahi, malgré la présence d'atypies cellulaires [48].
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d-2 Tumeurs muqueuses:

Elles sont en général multiloculaires, et contiennent une substance mucineuse [48].

- Cystadénomes mucineux bénins :

Macroscopiquement : formation kystique multiloculaire contenant une substance
mucineuse (blanchatre, parfois verdatre). Bilatérale dans environ 5% des cas [50].
Souvent volumineux, pouvant atteindre 20 cm [48] (Figure 23).

L'histologie montre des kystes bordés d'une couche de cellule cylindriques
muco-sécrétantes dont les noyaux sont réguliers ; on n'observe ni atypies ni mitoses

[48] (Figure 21).

Robbins = .
Cystadenome mucincux

Figure 21 : Aspect macroscopique et histologique d'un cystadénome mucineux [40].
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- Cystadénocarcinomes muqueux :

Macroscopiquement, la tumeur est constituée de lésions kystiques
multiloculaires contenant un matériel mucineux blanc clair ou jaunatre. Bilatérale dans
25% des cas. Elle peut étre volumineuse, et des plages solides se voient dans les parois
kystiques [48].

L'histologie révele des cellules cylindriques muco-sécrétantes en gobelets, les
noyaux sont entassés les uns contre les autres, a la base des cellules ; ils montrent des
atypies et des mitoses. Le stroma ovarien est envahi par les structures épithéliales
malignes [48].

- Tumeurs a malignité frontiéere :

Elles sont bilatérales dans environ 10% des cas. Elles ressemblent
macroscopiquement et microscopiquement aux cystadénocarcinomes mucineux, mais
il n'y a pas d'envahissement du stroma ovarien [48].

d-3 Tumeurs endométrioides:

Elles sont en général malignes, et souvent bilatérales. Leur structure est
identique au tissu endométrial avec des cellules glandulaires et un stroma présentant
une activité sécrétoire [48].

d-4 Tumeurs de Brenner :

Macroscopiquement, la lésion se présente comme une tumeur de consistance
ferme, et de couleur blanc jaunatre, mais des kystes lisses ou papillaires contenant du
mucus peuvent se voir [48].

Microscopiquement, elles sont constituées de nids épithéliaux ressemblant a
I'épithélium transitionnel de la vessie ; ils sont disséminés dans un stroma a cellules
fusiformes. L'aspect bénin ou malin des cellules permet de classer les tumeurs en

bénignes ou malignes [48].



d-5 Tumeurs a cellules claires :

Il s'agit de tumeurs solides formées de proliférations papillaires, tubulaires,
trabéculaires, désordonnées dans lesquelles on avait discernée des structures
rappelant hypernéphrome du rein.

Les cellules sont de grandes tailles, le cytoplasme parait vide, certaines
possedent un noyau en protrusion élargissant la région apicale [48].

d-6 Les tumeurs épithéliales mixtes :

Elles associent au moins deux des formes précédemment décrites, la plus
connue est la tumeur séreuse ou tumeur de Brenner et endométriose [48].

d-7 Carcinomes indifférenciés :

Ce sont des tumeurs solides et friables. Elles se caractérisent par une anomalie
architecturale et par des cellules indifférenciées. Leur pronostic est mauvais [48].

d-8 Tumeurs épithéliales non classées.

e- Autres tumeurs de l'ovaire :

e-1 tumeurs des tissus mous non specifiques :

Elles se développent a partir des tissus ovariens n'ayant pas de fonctions
gonadiques (tumeurs vasculaires, nerveuses, musculaires,...). Elles peuvent é&tre
bénignes ou malignes [48].

e-2 Tumeurs secondaires métastatiques :

Les localisations métastatiques ovariennes chez I'enfant sont rares. Elles peuvent
correspondre a la localisation d'une hémopathie maligne (leucémie, LNH notamment
lymphome de Burkitt) ou a la localisation secondaire de certaines tumeurs solides
primitives : neuroblastome, rhabdomyosarcome alvéolaire, tumeurs de Wilms ou

tumeur rhabdoide, pour les plus fréquentes [32].
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Une tumeur ovarienne bilatérale doit toujours faire suspecter une localisation
secondaire, cependant ces métastases peuvent se révéler sous forme d'une Iésion
ovarienne unilatérale, en imposant pour une lésion primitive [32].

e-3 Lésions pseudo tumorales :

- Kystes fonctionnels :

Les kystes fonctionnels en tiennent une place particuliére. lls surviennent surtout
chez le nouveau né et en période de puberté [53].

lls correspondent & deux volumineux follicules dominants non rompus ou a des
kystes lutéaux non régressifs apres I'ovulation [32].

Sa structure ressemble au follicule dont il dérive, mais les remaniements
hémorragiques empéchent souvent leur identification [48].

- (Edéme massif de lI'ovaire (OMO) :

Se sont des lésions pseudo tumorales rares, survenant surtout chez les
adolescents et les femmes jeunes. 15% des cas sont bilatéraux, et 75% touchent
I'ovaire droit [54].

Macroscopiqguement, I'ovaire est typiquement opaque et blanc (ressemblant a un
ovaire atteint de tumeur de Krukenberg) avec un aspect gélatineux, mais
I'identification des follicules kystiques et parfois des corps jaunes dans le tissu
cedémateux suggere fortement le diagnostic de I'OMO [54].

L'examen microscopique révele un cedeme, stroma hyper cellulaire dans la partie
centrale de l'ovaire entourant les follicules. Le cortex périphérique est généralement
composé du tissu dense contenant des fibres de collagéne et ne participe pas a
I'cedéme [54].

-Autres (hyperplasie du stroma ovarien, kystes lutéal, kystes para ovarien,

torsion d'annexe saine ...).
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PARTICULARITES DES

TERATOMES
OVARIENS




RAPPEL ETIOPATHOGENIQUE

Il est primordial de distinguer les tératomes ovariens matures ou immatures purs
de la composante tératomateuse des tumeurs germinales mixtes de l'ovaire car leur
pathogénie est tres différente, ceci a été constaté par une étude américaine sur 14
tumeurs germinales ovariennes, 6 sont des tumeurs germinales mixtes avec une
composante tératomateuse et non tératomateuse et 8 sont des tératomes purs ( 5
matures et 3 immatures ) et qui a objectivé que dans les tumeurs germinales mixtes,
83% avaient un iso chromosome i (12p) dans leurs composantes non tératomateuses et
66% dans leurs composantes tératomateuses, alors que tous les cas de tératomes
kystiques matures et tératomes immatures purs ne présentent ni i (12p) ni autres
preuves de I'amplification 12p. La présence fréquente donc d'iso chromosome i (12p)
dans les composants tératomateux et non tératomateux des tumeurs ovariennes
germinales mixtes et son absence, ainsi que d'autres preuves de lI'amplification 12p
dans le tératome pur mature et immature de l'ovaire soutiendra donc deux modeéles
pathogéniques pour les tératomes de l'ovaire: la voie principale, est suivie par le
tératome mature et immature purs et représente la dérivation de cellules germinales
non transformées, la seconde, voie mineure, est suivie par les composantes
tératomateuses des tumeurs germinales mixtes ovariennes, avec leur dérivation a
partir de composants non tératomateux associés [55].

Autres théories sur la pathogénie des tératomes ovariens ont été décrites
notamment la théorie des inclusions de blastoméres suggérant que les cellules
germinales primordiales totipotentes séquestrées ou les blastomeéres subissent une
prolifération néoplasique [56]. En 2001, une autre théorie de la coalescence de
follicules primaires a été proposée [57]. Les follicules bi ovulatoires dans le tissu
ovarien résiduel a été trouvé chez plusieurs patientes avec les tératomes ovariens

matures. Alors que la parthénogénése imparfaite ou le développement
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parthénogénétique des ovules est la théorie la plus largement acceptée pour les
tératomes de l'ovaire [57]. Les cellules germinales indifférenciées de I'endoderme du
sac vitellin donnent naissance aux tératomes. Elles migrent vers les gonades plus tard
pendant le développement et subissent une parthénogenése imparfaite. Cette théorie
suggere que les tératomes résultent d'une lignée de cellules endogénes et est
soutenue par lI'observation que la plupart des tératomes ovariens matures ont un corps
de Barr et un caryotype 46;XX [57].

Une étude de la pathogénie moléculaire des tératomes ovariens soutiennent
également l'idée que des mutations génétiques héréditaires pourraient conférer un
risque accru de tératomes ovariens matures au sein des familles [58]. Tate et al ont
récemment rapporté leur découverte que la perte d'hétérogénéité de la région PTEN
(un gene suppresseur de tumeur) est l'une des altérations moléculaires impliquée dans
le développement de tératome ovarien mature [59].

Des études tres récentes au Japon ont objectivé l'incrimination de 3 génes non
seulement dans I'expression de tératomes immatures purs mais aussi dans
I'appréciation de I'état de différenciation de la composante neuroépithéliales de ces
tératomes notamment Oct 4, CD56 et PAX 6 [4]. L'Oct 4 (aussi connu comme Oct3 ou
POU5SF1) est l'un des genes exprimés dans la genése des cellules souches
pluripotentes [60]. On pense qu'il joue un réle clé dans le maintien de la pluripotence
et l'auto-renouvellement. L'expression Oct4 est observée dans les cellules souches
embryonnaires et les cellules germinales primordiales, mais elle se limite a un stade
trés précoce de développement, et son expression est sévérement réprimée, méme
dans les organes fceetaux les plus immatures et les cellules souche des organes
normaux. Dans le développement des ovaires humains, Oct4 a été exprimée dans les
ovogonies primordiales, mais trés faiblement exprimés dans les ovocytes qui

formeront les follicules primaires [4]. Pax6 est un facteur de transcription qui
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contribuent a la neurogenese [61, 62] et s'exprime dans tous les tératomes immatures
quelque soit le stade de différentiation de la composante neuroépithéliale [4] et CD56
est connu comme un marqueur général des cellules neurales [63]. D'autres facteur de
transcription SOX2 essentiel pour le maintien de l'auto-renouvellement des cellules
souches embryonnaires indifférenciées est fortement exprimée dans les tissus primitifs
neuroépithélials de tératome immature et aussi dans certaines cellules cubiques ou

cylindriques d'origine endodermique [64].
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PATIENTS
ET METHODES




Il s'agit d'une étude rétrospective étalée sur 6 ans; de Janvier 2004 a Décembre
2010 portant sur 2 patientes colligées au service de chirurgie pédiatrique viscérale du
CHU Hassan Il de Fes, pour tératome ovarien.

@ Les critéres d'inclusion:

Toutes les patientes de la naissance jusqu'a l'adolescence opérées pour un

tératome ovarien au service de chirurgie pédiatrique viscérale du CHU Hassan Il de Fes.
@ Les critéres d'exclusions:

Toutes les patientes opérées pour d'autres types de tumeurs ovariennes.

Pour la réalisation de notre travail, nous avons utilisé les observations médicales
comprenant les différentes variables nécessaires a notre étude.

Cette étude a consisté en l'analyse rétrospective des données des dossiers
cliniques. Ceci a permis de déterminer les aspects épidémiologiques, les
manifestations clinico-radiologiques de cette pathologie, la stratégie thérapeutique et
les résultats de I'examen anatomopathologique et enfin, [I'évolution et les

complications survenues.
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|. OBSERVATION MEDICALE N°1:

Il s'agit d'une patiente 4gée de 11 ans, deuxieme dans une fratrie de 3,
meére agée de 30 ans, femme au foyer, et pére agé de 44 ans,
fonctionnaire de profession, bien vaccinée selon le PNI, scolarisée,
originaire et habitante a Fés, de bas niveaux socio-économique.
Motif d'hospitalisation: hospitalisée pour des douleurs abdominales
chroniques.
Antécédents :

- Personnels :

§ Médicaux :

@ Prépubere.

@ Pas de notion de consanguinité.

@ Pas de notion de diabete ou d'hypertension artérielle,
de tuberculose ou de contage tuberculeux, ni de
cardiopathie ou de néphropathie.

§ Chirurgicaux:
@ Jamais opérée.
- Familiaux : pas de cas similaires dans la famille.
L'histoire de la maladie: remonte a 2 ans par l'installation de douleurs
intermittentes au niveau de la fosse iliaque gauche d'allure chronique sans
irradiation particuliéere associées a des brdlures mictionnelles, dysurie,
pollakiurie, et des vomissements, sans hématurie ni troubles de transit, le
tout évoluant dans un contexte d'apyrexie et de conservation de I'état
général, par ailleurs la patiente a consulté a plusieurs reprises et fut mise

sous traitement non précis sans amélioration.
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Examen clinique:
- Général :
§ Patiente en bon état général.
§ Stable sur le plan hémodynamique.
§ Conjonctives normo colorées.
§ Apyrétique.
- Abdominal:

§ Pas de voussure ou de distension abdominale a l'inspection.

§ La palpation abdominale objective la présence d'une masse
pelvienne ferme et indolore faisant environ 9 cm de diametre
et I'absence d'une hépatomégalie ou d'une splénomeégalie.

§ La percussion n'objective pas de matité déclive des flancs.

- Cardio-vasculaire:
§ B1, B2 bien percgus.
§ Systole et diastole libres.
- Pleuro-pulmonaires :
8 Vibration vocale bien transmises.
§ Murmure vésiculaire bien percu.
§ Pas de rales surajoutés.
- Des aires ganglionnaires : libres,
Le reste de I'examen clinique est sans particularité.
Au total : patiente 4gée de 11 ans, sans antécédents pathologiques
notables ayant présenté depuis 2 ans des douleurs intermittentes au
niveau de la fosse iliague gauche associées a des bralures mictionnelles,

dysurie, pollakiurie et des vomissements et chez qui I'examen clinique
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objective une masse pelvienne indolore ferme faisant 9 cm de diametre
sans autres signes associés.

Examens radiologiques:

- Abdomen sans préparation de face: Présence de calcifications

dentaires gauches caractéristiques d'un tératome ovarien (Figure 22).

Figure 22 : ASP face montrant des calcifications dentaires gauches en projection du

pelvis (Iconographie du CHU Hassan Il de Fés).
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- Echographie abdomino-pelvienne : Présence d'une masse kystique

latéro-utérine gauche de 8 cm hyperéchogéne évoquant a priori

une masse ovarienne (tératome ovarien) (Figure 23)

Figure 23 : Echographie abdomino-pelvienne montrant une masse kystique latéro-
utérine gauche de 8 cm hyperéchogéne évoquant a priori une masse ovarienne

(Iconographie du CHU Hassan Il de Feés).

- Radiographie thoracique : normale.
Bilans Biologiques:

- L’alpha- fcetoproteine et [I'hormone chorionique gonadotrope sont
normaux.

- Le bilan préopératoire (numération formule sanguine (NFS), ionogramme
sanguin, taux de prothrombine (TP) et le temps de céphaline activée (TCA)) est
aussi normal.

Conclusion:
Il s'agit d'une patiente dgée de 11 ans, sans antécédents pathologiques

notables notamment pas de consanguinité ni de cas similaires dans la
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famille qui présente depuis 2 ans des douleurs intermittentes au niveau de
la fosse iliaque gauche associée a des brQlures mictionnelles, dysurie,
pollakiurie et vomissement le tout évoluant dans un contexte d'apyrexie et
de conservation de I'état général et chez qui I'examen clinique trouve une
masse pelvienne ferme indolore de 9 cm de diametre sans autre signes
associés, les examens radiologiques et biologiques étaient en faveur
probablement d'un tératome ovarien gauche.

Prise en charge chirurgicale :

- Sous anesthésie générale.

- Apreés une incision pfannenstiel suivi par le décollement de la peau puis
une incision aponévrotique médiane sous ombilicale. L'ouverture plan par plan nous
permet une bonne exploration de la cavité pelvienne qui objective la présence d'une
tumeur de 8 cm de diametre de structure mixte développée sur lI'ovaire gauche qui est
totalement détruit, I'ovaire droit est de taille et de structure normale, et I'absence
d'épanchement et de signes d'envahissement péritonéal ou des organes de voisinages,
le reste de I'exploration de la cavité abdomino-pelvienne est normale (flanc et utérus).

- Ablation de la masse tumorale et de l'ovaire gauche aprés ligature des
trompes et des vaisseaux ovariens, ensuite et apres vérification de I'némostase, tous
les plans sont fermé plan par plan, la piéce est ensuite envoyée pour une étude
anatomopathologique.

L'examen anatomopathologique est en faveur d'un tératome bénin mature.

L'évolution postopératoire:

- Immédiate :

§ Les suites postopératoires étaient simples.

- A long terme :

§ Bonne évolution clinique.
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§ Pas de notion de récidive ou de rechute ou de transformation
maligne (échographie abdomino-pelvienne normale et dosage des
marqueurs tumoraux est négatif).

8§ Le recul est de 5 ans.

II. OBSERVATION MEDICALE N° 2:

Il s'agit d'une patiente agée de 1 ans et 9 mois, 2 éme d'une fratrie de 2,
pere agé de 43 ans, journalier de profession et mére agée de 33 ans,
femme au foyer, bien vacciné selon le PNI, originaire et habitante a
Tawnat, non mutualiste.
Motif d'hospitalisation : hospitalisée pour une masse pelvienne.
Antécédents :
- Personnels :
§ Médicaux:
@ Poids a la naissance : 3 kg et 100 g.
@ Bonne adaptation a la vie extra-utérine.
@ Bon développement psychomoteur.
@ Allaitement exclusif au sein jusqu'a I'age 1 ans et demi puis
diversification alimentaire a partir de cet age.
@ Prépubére.
@ Pas de notion de consanguinité.
§ Chirurgicaux:

@ Jamais opérée.
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- Familiaux:
D G2Pa2:

Vv Gi: Grossesse bien suivie, menée a terme, accouchement
par césarienne donnant naissance a une fille agée
actuellement de 6 ans et est en bon état général.

Vv G2: Grossesse bien suivie, menée a terme, accouchement
par césarienne (pour disproportion feeto-pelvienne)
donnant naissance a notre patiente.

@ Pas de cas similaire dans la famille.
L'histoire de la maladie: remonte a 1 mois par l'installation d'une masse
pelvienne, mobile d'une taille d'une pomme, sans autres signes associées
ce qui a motivé la famille a consulter en privée et adresser chez nous pour
prise en charge.
Examen clinique :
- Général :
§ Patiente en bon état général.
§ Stable sur le plan hémodynamique.
§ Conjonctives normo colorées.
§ Apyrétique.
- Abdominal:
§ Abdomen souple, respire normalement, pas de voussure ou de
distension abdominale a l'inspection.
§ La palpation abdominale objective la présence d'une masse
dure de I'hypogastre de 7 cm, mobile par rapport aux deux
plans superficiel et profond, et I'absence d'hépatomégalie ou

de splénomégalie.
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§ La percussion n'objective pas de matité déclive des flancs.
- Cardio-vasculaire:
§ B1, B2 bien percgus.
§ Systole et diastole libres.
- Pleuro-pulmonaires :
8 Vibration vocale bien transmises.
§ Murmure vésiculaire bien percu.
§ Pas de rales surajoutés.
- Des aires ganglionnaires : libres
Le reste de I'examen clinique est sans particularité.
Au total : patiente agée de 1 an et 9 mois sans antécédents pathologiques
notables qui a présenté depuis 1 mois une masse pelvienne sans autres
signes associés chez qui I'examen clinique trouve une patiente apyrétique,
en bon état général et stable sur le plan hémodynamique avec présence
d'une masse de 7 cm de grand axe mobile par rapport aux 2 plans, le tout
évoluant dans un contexte d'apyrexie et de conservation de I'état général.
Examens radiologiques:

- Abdomen sans préparation de face : normal (Figure 24).
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Figure 24 : ASP normal (Iconographie du CHU Hassan Il de Fés).
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- Echographie abdomino-pelvienne : présence d'une masse hétérogéne

latéralisée a droite contenant les différentes densités (Figure 25).

Figure 25 : Echographie abdomino-pelvienne objectivant une masse hétérogene

latéralisée a droite avec différentes densités (Iconographie du CHU Hassan Il de Fés).

- Tomodensitométrie abdomino-pelvienne : masse kystique hypogastrique
latéralisée a droite mesurant 67/52 mm de diameétre, présentant une triple
composante liquidienne, calcique et graisseuse faisant évoquer en premier le

diagnostic d'un tératome ovarien mature (Figure 26).
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Figure 26 : Coupe scanographique (a et b ) sans injection de produit de contraste
objectivant une masse kystique hypogastrique latéralisée a droite présentant une triple
composante liquidienne, calcique et graisseuse faisant évoquer en premier le

diagnostic d'un tératome ovarien mature (Iconographie du CHU Hassan Il de Fées).
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Figure 26 : Coupe scanographique (c et d) avec injection de produit de contraste
objectivant une masse kystique hypogastrique latéralisée a droite présentant une triple
composante liquidienne, calcique et graisseuse faisant évoquer en premier le

diagnostic d'un tératome ovarien mature (Iconographie du CHU Hassan Il de Fées).



Bilans Biologiques:

- L’alpha- fcetoproteine et I'hormone chorionique gonadotrope sont
normaux.

- Le bilan préopératoire (numération formule sanguine (NFS), ionogramme
sanguin, taux de prothrombine (TP) et le temps de céphaline activée (TCA)) est
aussi normal.

Conclusion:
Patiente agée de 1 an et 9 mois sans antécédents pathologiques notables
notamment pas de notion de consanguinité ou de cas similaire dans la
famille qui a présenté depuis 1 mois une masse pelvienne sans autres
signes associés, chez qui I'examen clinique trouve une patiente apyrétique
en bon état général et stable sur le plan hémodynamique avec présence
d'une masse de 7 cm de grand axe mobile par rapport aux 2 plans, sans
signe inflammatoire le tout évoluant dans un contexte d'apyrexie et de
conservation de I'état général. Les examens radiologiques et biologiques
étaient en faveur d'un tératome ovarien mature.

Prise en charge chirurgicale:

- Sous anesthésie générale en décubitus dorsal et en position
Trendelenburg.

- L’exploration sous ccelioscopie (optique de 10mm) trouve une masse
ovarienne droite mesurant 6 cm de diameétre et un ovaire gauche de taille et de

structure normal (Figure 27).
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Figure 27 : L'exploration ccelioscopique objectivant une masse ovarienne droite de 6
cm de diamétre et un ovaire gauche de taille et de structure normale (Iconographie du

service de chirurgie pédiatrique viscérale).

- L'introduction de deux trocarts de 5 mm l'un au niveau du flanc droit et
l'autre au niveau du flanc gauche puis dissection et ligature de la trompe avec
son pédicule lombo-ovarien et utéro-ovarien (figure 28) suivie d'une
annexectomie avec extériorisation partielle de la masse par I'ombilic : aspiration
du liquide puis fermeture plan par plan et transfert de la piece pour I'étude

anatomopathologique.
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Figure 28 : Ligature du pédicule lombo-ovarien et utéro-ovarien ((Iconographie du

service de chirurgie pédiatrique viscérale).

L'examen anatomopathologique est en faveur d'un tératome ovarien
graisseux.
Etude cytobactériologique du prélevement du liquide du cul de sac de
douglas
- Examen macroscopique:

§ Aspect : trouble.

§ Couleur: hématique.

§ Consistance : liquidienne.
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- Examen direct:
§ Cytologie : 160 GB/mm3
2*104 GR/mms3
90% lymphocytes et 10% polynucléaires
§ Coloration de Gram: RAS.
- La culture : négative.
L'évolution postopératoire:
- Immédiate :
§ Les suites postopératoires étaient simples.
- A long terme :
§ Bonne évolution clinique.
§ Pas de notion de récidive ou de rechute ou de transformation
maligne (échographie abdomino-pelvienne normale et dosage des
marqueurs tumoraux est négatif).

8§ Le recul est de 2 ans.
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RESULTATS




|. EPIDEMIOLOGIE

1. Age et répartition géographigque

Nos deux patientes sont agées respectivement de 11 et 1 ans 9 mois et
présentent toutes les deux des Iésions unilatérales avec une fréquence en moyenne d'
1 cas par 3 ans.

Concernant la répartition géographique, les deux patientes étaient de la région

de Fés.

2. Antécédents familiaux

Aucun antécédents particuliers n'est observé chez nos deux patientes

notamment aucun cas similaire dans la famille.

II. L'ETUDE CLINIQUE

1. Les circonstances de découverte

La fille Agée de 11 ans a présenté une douleur abdominale par contre la masse
palpable est le signe révélateur de la seconde patiente agée de 1 ans et 9 mois.

Aucun des deux cas ne s'est révélé par un signe endocrinien.

2. Les signes accompagnateurs

Des signes urinaires types de pollakiurie, dysurie et infection urinaire associés a
des vomissements mais sans trouble de transit notamment pas de constipation ont été

rapporté chez une de nos deux patientes.
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3. L'examen clinigue

Les deux patientes présentaient des masses palpables a I'examen clinique : une,
ferme, indolore et mesurant 9 cm chez la fille de 11 ans et l'autre dure et mobile par
rapport aux deux plans superficiel et profond et mesurant 7 cm de grand axe chez la
fille &gée de 1 ans et 9 mois.

Aucune des 2 patientes n'avait présenté une ascite ou une hépatomégalie.

Les deux patientes sont en bon état général, et les aires ganglionnaires sont

libres.

1. ETUDE PARACLINIQUE

1. L'imagerie

L'abdomen sans préparation a été réalisé chez nos deux patientes et a objectivé
des calcifications gauches chez la premiére patiente faisant suspecter un tératome
ovarien et a été normale chez la deuxiéme fille.

L'échographie a été réalisée chez nos deux patientes et a révelé une masse
kystique hyperéchogéne gauche chez la premiére fille et une masse hétérogéne droite
avec différentes densités chez la deuxiéme.

Le scanner abdominal réalisé chez la deuxiéme patiente a objectivé une masse
kystique avec de multiples composantes liquidienne, calcique et graisseuse évoquant

le tératome ovarien mature.

2. Les examens biologiques

Les marqueurs tumoraux (AFP et BHCG) étaient négatifs chez les deux patientes.

Le bilan préopératoire (numération formule sanguine (NFS), ionogramme
sanguin, taux de prothrombine (TP) et le temps de céphaline activée (TCA)) est aussi

normal.
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V. LE TRAITEMENT

1. Chirurqgie

a. Voie d'abord et exploration

L'abord coelioscopique était réalisé chez la deuxiéeme patiente et la laparotomie
chez la premiere fille.

b. Gestes chirurgicaux

Les deux patientes ont bénéficié d'un traitement non conservateur avec une

ovariectomie chez la premiére et une annexectomie chez la deuxieme patiente.

2. Chimiothérapie

Aucune des deux patientes n'a bénéficié d'une chimiothérapie.

V. L'HISTOLOGIE

Le type histologique était un tératome ovarien mature chez les deux filles.

VI. EVOLUTION

L'évolution postopératoire immédiate et au long cours était bonne chez les deux
filles (aucune complication n'est survenue notamment pas de récidive ou de rechute ou
de transformation maligne).

Le recul était de 5 ans chez la premiére fille et de 2 ans chez la deuxiéme.

92



DISCUSSION




|. EPIDEMIOLOGIE

1. Age et répartition géographigque

Les tératomes ovariens sont rares dans l'enfance [65] et sont classés comme
matures ou immatures [3].

Les tératomes kystiques matures ou les kystes dermoides sont les lésions
néoplasiques ovariennes les plus fréquentes chez les adolescentes, ils présentent
approximativement 50% des tumeurs dans la population pédiatriques [38]. lls peuvent
survenir a tout age [39] mais le plus souvent entre 6 et 11 ans [32] et sont bilatéraux
dans approximativement 10 a 20% des cas [38].

Les tératomes immatures par contre sont rare, présentant seulement 3% des
tératomes ovariens [39], 1% de toutes les tumeurs malignes de l'ovaire et 20% des
tumeurs germinales malignes [4]. lls surviennent le plus souvent dans les deux
premiéres décennies surtout entre 8 et 18 ans et ils sont presque toujours unilatéraux
[39].

L'étude du profil épidémiologique des tératomes ovariens de l'enfant en France
(Paris) sur 15 ans (Mars 1992 a Juillet 2006) incluant 30 filles moins de 18 ans a
montré que les tératomes ovariens surviennent a un age moyen de 11 ans avec des
extrémes de 6 jours a 16 ans, 39 sont unilatéraux et seule une patiente présente un
tératome ovarien bilatéral synchrone [3]. L'étude des tumeurs ovariennes solides dans
I'enfance en Espagne sur 35 ans (1972 a 2007) intéressant 53 patientes agée de moins
de 15 ans dont 36 présentent des tératomes ovariens (soit 68% des tumeurs
ovariennes solides), 26 sont matures (soit 49%) et 10 sont immatures (soit 19%)
montrent que parmi les 26 patientes présentant un tératome mature; 7 sont agées de
O a 5 ans, 31 entre 6 et 10 ans et 15 entre 11 et 15 ans [2]. Une autre étude plus
élargie sur les tumeurs ovariennes germinales chez I'enfant en Chine sur 20 ans

(Janvier 1990 a Janvier 2010) incluant 137 patientes agées de moins de 15 ans dont 84
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patientes présentent des tératomes ovariens ( soit 61%), 78 sont matures (57%) et
seules 6 sont immatures (4%), montrent que parmi les 78 patientes présentant un
tératome mature :16 sont agées de 0 a 3 ans, 22 entre 4 et 6 ans, 21 entre 7 et 10 ans
et 19 patientes sont agéees de 11 a 15 ans [1].

Dans la période de notre étude, deux nouveaux cas de tératomes ovariens ont
été admis au service de chirurgie pédiatrique viscérale, soit en moyenne 1 cas par 3
ans. Ces résultats élucident la notion de la rareté des tératomes ovariens bien gu'elles
ne sont représentatives que de l'expérience de CHU de Fés puisque le Maroc ne
dispose pas de registre national de ces tumeurs. Nos deux patientes sont agées
respectivement de 11 et 1 ans 9 mois et présentent toutes les deux des lésions
unilatérales.

Concernant la répartition géographique, les 2 patientes étaient de la région de
Fes, ces résultats ne refletent pas les résultats nationaux car on ne dispose pas de

registre national.

2. Antécédents familiaux

Contrairement aux tératomes ovariens matures qui sont fréquents, les
tératomes familiaux par contre sont extrémement rares, limités a quelques cas décrits
dans la littérature, comme a démontré une étude récente réalisée en Californie qui a
objectivé I'existence d'un tératome mature kystique familial chez la mere ainsi que ses
3 filles [66]. Les autres cas familiaux de tératomes matures kystiques sont résumeés

dans le tableau 2.
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Tableau 2: L'incidence des cas familiaux de tératomes kystiques matures [66].

Auteurs Années Les cas familiaux
Gustavson [67] 1988 | Kyste dermoide chez la mére et ses 2 filles
Une famille, 3 générations successives du kyste
Brenner [68] 1983
dermoide
Plattner [56] 1973 | Kyste dermoide bilatéral chez la mere et les 2 filles
Feld [56] 1966 | Kystes dermoide chez un triplet
Schaffler [56] 1958 | Kyste dermoide chez un jumeaux
Sippel [56] 1924 | Kyste dermoide chez 3 sceurs

Par contre, des études récentes réalisées en France [1], en Espagne [2] et en

chine [3] ne révelent aucun antécédent pathologique, notamment aucun cas similaire

dans la famille n'a été rapporté.

Dans notre étude, les deux patientes ne présentent aucun cas similaire dans la

famille.
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II. L'ETUDE CLINIQUE

Les manifestations cliniques de tératomes ovariens sont variables selon la

tumeur (la taille, le caractére sécrétoire) et I'age de la patiente.

1. Les circonstances de découverte

Les tératomes ovariens sont des tumeurs bénignes a croissance lente, ils sont le
plus souvent asymptomatiques, mais une fois ils atteignent une taille critique ou ils
développent des propriétés malignes ou hormonales, ils deviennent symptomatiques
[38]. Le plus souvent il s'agit de :

a. La douleur abdominale et/ou l'augmentation du volume de I'abdomen et/ou

une masse abdomino-pelvienne:

La douleur abdominale reste le signe d'appel le plus fréguemment rencontré
dans les tumeurs germinales ovariennes symptomatiques chez I'enfant y compris les
tératomes ovariens suivie par la distension abdominale et/ou la masse abdomino-
pelvienne, ceci a été confirmé par de nombreuses études réalisées récemment
notamment une étude en Espagne par Maria del Mar Andrés qui a objectivé la
prédominance de douleurs abdominales (75,8%) par rapport a la présence de masses
abdominales ou pelviennes (17%) [2], méme résultat a été constaté par une autre étude
réalisée en chine par Yang C (81,8% pour les douleurs abdominales et 18,2% pour la
distension abdominale par la masse ovarienne) [1]. Ces études refletent les
manifestations cliniques de I'ensemble des tumeurs germinales ovariennes de I'enfant
non seulement du tératome ovarien mais aussi d'autres types de cellules germinales et
reflete la globalité des manifestations cliniques sans prendre en considération leur
répartition en fonction de I'dge. Pour ceci, une autre étude récente intéressant
essentiellement les tératomes ovariens a été réalisée par Min Jae Kim en Corée et a

objectivé que la douleur abdominale est le symptéme révélateur le plus fréequent (50%)
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suivi par la masse palpable (33,3%) puis par la distension abdominale (0%) chez les
filles agées de moins de 10 ans, pour les filles dgées de 10 a 19 ans, la douleur
abdominale a été observée chez 32,7%, suivie essentiellement par la distension
abdominale (24,4%) puis la masse palpable qui ne représente que 10,2% [69]. Une
autre étude américaine réalisée par Clair.L sur 20 ans (Juin 1980 a février 2000)
intéressant 52 filles et adolescentes atteintes d'un tératome ovarien mature a objectivé
que la douleur abdominale était le signe révélateur chez 76% des filles 4gées de moins
de 15 ans, et que la masse abdominale par contre est révélatrice chez 77% chez les
filles entre 15 et 21 ans [70].

Dans notre étude, la fille &gée 11 ans a présenté une douleur abdominale par
contre la masse palpable est le signe révélateur de la seconde patiente agée de 1 ans
et 9 mois.

b. Les signes endocriniens

Les tumeurs endocrine de l'ovaire sont développées aux dépend du tissu
ovarien. Elles peuvent étre responsables de manifestations endocriniennes, soit du fait
d'une sécrétion hormonale par la tumeur elle-méme, soit du fait d'une production
hormonale excessive du stroma ovarien, induite par la tumeur [52].

Loin de la puberté, la précocité iso ou hétérosexuelle alarme vite l'entourage,
alors gu'au voisinage de la puberté, la symptomatologie suit les troubles fonctionnels
qui caractérisent cette période, ce qui retarde le diagnostic [34].

Dans la littérature, cette présentation clinique demeure moins fréquente que la
douleur abdominale, la distension et la masse abdominale [33, 42].

Les manifestations cliniques de tumeurs masculinisantes:

Les signes cliniques dépendent de l'dge de la patiente, de la quantité de

testostérone sécrétée, de la sécrétion éventuelle d'autres androgénes, de la quantité

d'cestrogene sécrétée ou formée, et de la durée depuis laquelle la tumeur est présente.
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Chez les filles prépuberes, les tumeurs virilisantes sont responsables d'un
hirsutisme et d'autres signes d'excés d'androgéenes. Elles peuvent entrainer une
puberté précoce hétérosexuelle, avec accélération de la croissance et apparition d'une
pilosité pubienne avec signes de masculinisation. Rarement, le développement
mammaire et des hémorragies utérines peuvent étre la conséquence d'une tumeur
ovarienne virilisante.

Chez la fille en période d'activité génitale, les signes d'hypersécrétion d'androgenes
constituent parfois un tableau complet de \virilisation. Les signes habituels
d'hyperandrogénie sont retrouvés : hirsutisme, apparition de golfes frontaux, acne,
modification de la voix, hypertrophie clitoridienne et développement des masses
musculaires. Des signes de déféminisation peuvent apparaitre : diminution du volume
mammaire, perte de la graisse au niveau des hanches. L'aménorrhée est fréquente,
d'autant plus significative chez les filles qui avaient jusqu'a lors des cycles réguliers [47].

Ces manifestations cliniques ont été observées dans uniquement trois cas de
tératomes ovariens matures chez I'enfant. Le premier cas celui découvert par Fidalgo M
chez une adolescente de 14 ans présentant une aménorrhée secondaire avec des
signes cliniques de virilisation [71], le deuxieme décrit par Ohad Rotenberg chez une
fille de 15 ans présentant une ménométrorragie et des signes d'hyperandrogénie
secondaire a la présence de cellules de Leydig bien différenciées [72] et Hoffman JG qui
a décrit un cas de kyste dermoide comportant un nid de cellules de Leydig chez une
fille de 12 ans avec des signes d'hyperandrogénie [73].

Dans notre étude, aucun des deux cas ne s'est révélé par un signe endocrinien.

c. La découverte fortuite

Les tératomes ovariens surtout matures sont dans de nombreux cas de

découverte fortuite lors d'un examen clinique ou radiologique. lls peuvent étre aussi
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découvert fortuitement lors d'une laparotomie réalisée pour une autre pathologie [38].

Sa fréquence augmente avec I'age [69].

2. Les signes accompagnateurs

La masse ovarienne parfois trés volumineuse, peut étre a l'origine de troubles
par compression des voies urinaires (douleurs lombaires, colique néphrétique,
infection urinaire, pollakiurie, dysurie, impériosité mictionnelle), de [intestin
(constipation, syndrome occlusif incomplet) voire détresse respiratoire. Les nausées et
les vomissements doivent faire craindre une torsion ou une hémorragie par rupture de
la masse, ces signes peuvent orienter vers une appendicite aigue [74, 41].

Dans notre série, une seule patiente a présenté des signes urinaires types de
pollakiurie, dysurie et infection urinaire associés a des vomissements mais sans

trouble de transit notamment pas de constipation.

3. L'examen clinigue

L'examen de I'abdomen peut mettre en évidence une masse abdominale, souvent
médiane, du fait de la position abdominale de I'ovaire et de I'étroitesse du bassin, un
peu latéralisée, relativement mobile si elle n'est pas volumineuse [75, 76]. Pour Min Jae
Kim, une masse était palpable chez 33% des filles agées moins de 10 ans et 10,2%
pour les filles entre 10 et 19 ans [69]. Pour Clair.L , cette masse était palpable chez
36% des filles agées de moins de 15 ans et 77% pour les filles entre 15 et 21 ans [70].

Dans notre étude les deux patientes présentaient des masses palpables a
I'examen clinique : une, ferme, indolore et mesurant 9 cm chez la fille de 11 ans et
I'autre dure et mobile par rapport aux deux plans superficiel et profond et mesurant 7

cm de grand axe chez la fille &gée de 1 ans et 9 mois.
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L'examen abdominal confirmera parfois la présence d'ascite et appréciera I'état
de foie [33].

Dans notre étude, aucune des 2 patientes n'avait présenté une ascite ou une
hépatomégalie.

Les touchers pelviens ont peu d'intérét chez I'enfant [41]. Le toucher rectal peut
retrouver une masse pelvienne, ainsi tout ovaire percu chez l'enfant est a priori
tumoral étant donné qu'il est encore peu développé en position haute [41,33].

Le toucher rectal n'a pas été fait pour nos deux patientes.

Par ailleurs, l'appréciation de I'état général, le palper des aires ganglionnaires
demeurent important [35, 77].

Dans notre étude, les deux patientes sont en bon état général, et les aires
ganglionnaires sont libres.

Dans tous les cas, l'examen clinique doit étre complet. Pour Il'enfant, il est
important de noter le poids, la taille, de tracer la courbe de croissance staturo-
pondérale qui peut objectiver une accélération de croissance et orienter vers une
tumeur virilisante. On cherche aussi l'existence de signe d'hyperandrogénie ou de

virilisation orientant vers un tératome ovarien.

4. Les formes clinigues

a. Pour le nouveau né et le nourrisson:

La constatation d'une masse abdominale est la situation la plus fréquente [78],
pouvant engendrer des signes de compression tels : la dyspnée, la détresse
respiratoire, les troubles urinaires et ceux du transit a type de constipation voir un
syndrome occlusif [79]. La notion de douleur est apprécié chez le nouveau né par la
présence de cris incessants ou épisodiques avec refus alimentaire et vomissement. A

cet age, le syndrome endocrinien est exceptionnel. Le plus souvent, les kystes sont
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révélés par la distension abdominale ou la découverte systématique d'une masse a la
palpation de I'abdomen. Plus rarement, par un tableau aigu lors d'une complication a
type de torsion ou de rupture, avec un hémopéritoine [80, 81].

Dans notre étude, une seule patiente est agée de 1 an et 9 mois et présente une
masse hypogastrique palpable.

b. Les formes symptomatiques

Le syndrome abdominal aigu
Les tératomes ovariens peuvent se révéler avec un tableau d'urgence chirurgicale
avec des douleurs abdominales aigues et vomissements pouvant faire évoquer, a tort,
un diagnostic d'appendicite aigue. Devant un tel tableau, il faut craindre une torsion
d'annexes ou plus rarement, une rupture tumorale [69].
Dans notre étude, aucune des deux patientes n'a présenté un syndrome
abdominal aigu.

c. Les formes asymptomatiques

Découvertes fortuitement lors d'un examen clinique ou radiologique ou lors
d'une laparotomie réalisée pour une autre pathologie [38].

d. Les formes compliquées:

Les complications des tératomes ovariens sont diverses et démontrent un large
éventail de caractéristiques cliniques. Elles nécessitent différentes stratégies
thérapeutiques et, par conséquent, un diagnostic rapide et précis de ces complications
est important pour le traitement optimal du patient. En cas de tératome de I'ovaire
compliqué, les manifestations cliniques ne fournissent que des informations limitées et
souvent se confondent avec celles d'autres pathologies [82].

d-1 La torsion: (Figure 29)

La torsion ovarienne chez les enfants est rare [83], ne représentant que 2,7% des

urgences chirurgicales [84]. Elle correspond a une rotation totale ou partielle de
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I'annexe sur son peédicule vasculaire. Elle perturbe d'abord la circulation veineuse et
lymphatique et progresse rapidement vers la circulation artérielle [85]. L'ovaire devient
rapidement nécrotique et peut entrainer en cas de retard diagnostique une perte de la
fonction ovarienne, une nécrose des tissus, et un déces par thromboembolie ou une
septicémie, d'ou la nécessité d'un diagnostic rapide et d'un traitement immédiat [86].

La torsion peut survenir a tout age chez la fille mais essentiellement lors de la
premiére année de vie et au moment de la puberté [86], sur un ovaire sain ou
pathologique [84]. La torsion de l'ovaire droit est plus fréquente que celle de l'ovaire
gauche avec un sexe ratio de 3/2 [84]. Une étude récente réalisée en France par
Philippe Galinier sur 45 cas de torsion ovarienne sur une peériode de 21 ans (Janvier
1986 a Décembre 2007) a objectivé un age moyen au moment du diagnostic a 11 ans
avec des extrémes allant de 22 mois a 17 ans et que la torsion s'est produite sur
I'ovaire droit dans 51% des cas, et sur I'ovaire gauche dans 49% des cas [83]. Dans une
autre étude de 97 torsions diagnostiquées sur une période de 15 ans, la torsion est
survenue sur une annexe saine dans 46% des cas et sur une pathologie ovarienne
bénigne dans 52% des cas (tumeurs bénignes 19%) [87]. Le tératome de l'ovaire est la
masse ovarienne la plus fréquemment associée a la torsion, ce qui est rapporté dans
3% -16% des patients atteints de tératomes ovariens [82].

Les facteurs favorisant la torsion sont : la bénignité du kyste, un diametre
supérieur a 4 cm [87], la torsion survient sur des kystes libres de toutes adhérences,
de volume modéré mais lourd comme c'est le cas de kystes dermoides (torsion
révélatrice dans 10 a 15% des cas) [32].

Sur le plan clinique, la torsion peut revétir un :

- Aspect aigu : la douleur est abdominale, basse, brutale, en coup de poignard
irradiant vers le dos, et le flanc associées a des nausées et des vomissements, les

signes péritonéaux peuvent aussi accompagner la torsion ovarienne [84]. La fiévre
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souvent absente initialement, peut survenir et témoigne d'une nécrose de l'annexe.
L'examen abdominal peut montrer une défense sus-pubienne ou iliaque [32].

- Aspect subaigu : la douleur est intermittente [84], il s'agit plutdt de crises
douloureuses pelviennes bréves et spontanément résolutives [32]. Il est estimé que
cela se produit jusqu'a 10% des cas [84].

- Aspect asymptomatique, méconnu, et explique a distance les observations
d'absence unilatérale d'annexe chez la fillette [87].

Le diagnostic est parfois difficile, pouvant expliquer un certain retard a
I'intervention [86]. Cliniquement, I'examen est pauvre, sans défense abdominale. Les
touchers pelviens ont peu d'intérét chez I'enfant, d'autant plus que la douleur est intense

[88].

Figure 29 : Vue per opératoire montrant une torsion de I'annexe compliquant un kyste

dermoide gauche [37].
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d-2 La rupture:

La rupture survient dans 1% a 4% de tératomes de l'ovaire . Cette complication
provoque la fuite du contenu sébacé liquéfié dans le péritoine, ce qui irrite le péritoine
et conduit a une inflammation aigué ou chronique. La péritonite aigué provoquée par
une rupture tumorale brutale peut entrainer un état de choc ou une hémorragie et est
habituellement associée a une torsion, des traumatismes ou une infection. La Fuite
chronique et récurrente est plus commune qu'une fuite a épisode aigue et provoque
une péritonite granulomateuse chronique, connue sous le nom de "gliomatose". Bien
que le pronostic d'une rupture chronique est favorable, les adhérences péritonéales
denses causées par la péritonite chronique récurrente peut entrainer d'autres
complications secondaires comme I'obstruction intestinale [82].

d-3 L'infection:

L'infection ne survient que dans 1% des patients atteints de tératome de l'ovaire.
Les bactéries coliformes sont les organismes les plus fréquemment impliqués [82]. Une
revue de la littérature anglaise révele qu'il ya seulement cinq cas de tératomes ovariens
infectés, et ils étaient tous associés a une pathologie concomitante ou une infection
systémique qui conduisaient a l'infection ultérieure des kystes ovariens dermoides
[89]. Une étude récente réalisée aux Etats Unis par Ryan J est la premiére dans son
genre intéressant l'infection d'un kyste dermoide par un staphylocoque Aureus
sensible au Méthicilline menant au diagnostic différentiel avec I'appendicite chez une
fille Agée de 14 ans [90].

d-4 La dégénérescence ou la transformation maligne :

La transformation maligne survient dans 1% -2% de tératomes de l'ovaire et
représente 1% de toutes les tumeurs malignes de l'ovaire [82], survient surtout chez la
femme ménopausée [37]. Il s'agit le plus souvent (85% des cas) de carcinome

épidermoide [91]. La présentation clinique varie en fonction du stade tumoral et se
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manifeste par une pesanteur et des douleurs pelviennes, une distension abdominale,
une dyspareunie, des troubles du transit et de la miction, et une ascite [92].

e. Formes particuliéres :

e-1 Les formes associées :

Anémie hémolytique auto-immune et tératome mature [93].

Tératome ovarien immature et une cardiomyopathie dilatée observée chez un
nourrisson de 2 mois [65].

Le tératome ovarien peut s'associer aux autres tumeurs germinales (carcinome
embryonnaire, dysgerminome, tumeur du sac vitellin) formant ce qu'on appelle "tumeur
combinée”, comme il peut étre associé aux tumeurs mucineuses (cystadénome mucineux
ou cystadénocarcinome [82]) formant ce qu'on appelle "tumeur de collision” [37].

e-2 Tératome monodermique :

Goitre ovarien : Struma Ovarii ou goitre ovarien est un tératome ovarien

constitué exclusivement ou quasi exclusivement de tissu thyroidien [37]. Il

représente 0,3% a 1% de toutes les tumeurs de l'ovaire et d'environ 3% de tous

les tératomes matures kystiques. Environ 5% des cas présentent des symptomes

ou des signes de thyrotoxicose [82].

Tumeur carcinoide : Les tumeurs carcinoides de l'ovaire sont rares et peuvent

étre associées un tératome mature kystique ou une tumeur mucineuse [94] et

surviennent surtout chez les femmes ménopauseées [37].

Tumeurs nerveuses : Les tératomes monodermiques a différenciation

neuroectodermique peuvent étre bénins (épendymome-like) ou malins (tumeur

neuroectodermique primitive ou PNET) [37].
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[ll. ETUDE PARACLINIQUE

Au dela de l'examen clinique, il importe, méme dans un tableau d'urgence
chirurgicale, de réaliser une imagerie : I'échographie est I'examen de choix dans le
bilan initial. L'imagerie par résonnance magnétique (IRM) et la tomodensitométrie
(TDM) sont réalisées en seconde intention. Ces techniques jouent un réle fondamental
pour établir non seulement le diagnostic, mais aussi pour réaliser le bilan d'extension
et la surveillance. A c6té de I'imagerie, le dosage des marqueurs tumoraux et le bilan
hormonal sont indispensables [34, 74, 88]. Toutefois, le diagnostic de certitude
nécessite une exploration chirurgicale et un examen anatomopathologique [34]. Dans
notre étude, la stratégie diagnostique était basée aussi sur l'imagerie et le dosage des

margueurs tumoraux.

1. L'imagerie:

a. L'abdomen sans préparation (ASP)

Sur le cliché de face, les tumeurs de volume important sont visualisées sous
forme d'une opacité, réguliere, homogene donnant I'aspect de vide radiologique ou de
grisaille. Cette opacité refoule les clartés digestives vers la périphérie de I'abdomen. Au
sein de l'opacité tumorale, des calcifications voire des ossifications (dents.....) peuvent
étre visualisées évoquant un tératome (Figure 30). Sur le cliché de profil, la
topographie antérieure ou postérieure des images vues sur le cliché de face est
précisée. Par ailleurs, I'ASP peut rester normal [34, 74, 41].

Dans notre étude, I'ASP a été pratiqué chez nos deux patientes et a objectivé la
présence de calcifications gauches chez la premiére patiente et était normal chez la

deuxiéme.
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Figure 30 : ASP face montrant des dents visibles en projection du pelvis: un aspect

quasi-pathognomonique de kyste dermoide [37].
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b. L'échographie:

C'est l'examen fondamental qui a révolutionné I'approche diagnostique et
thérapeutique de la pathologie ovarienne de I'enfant [76]. Pour certain auteurs, sa
sensibilité est plus élevée que celle du scanner [95]. Rotten rapporte que I'échographie
transvaginale est plus précise que I'échographie par voie sus pubienne [96].

L'échographie est de realisation facile et totalement anodine. Elle est
généralement bien acceptée par I'enfant. Elle doit impérativement explorer le pelvis a
vessie pleine ( ne pas hésiter a perfuser I'enfant s'il est a jeun avant une éventuelle
intervention chirurgicale) afin de visualiser les ovaires et I'utérus [74].

Dans notre étude, I'échographie a été réalisée chez nos deux patientes.

Elle présente de nombreux intéréts :

Le diagnostic anténatal:

Des kystes ovariens foetaux, pendant le 3¢me trimestre de grossesse. Il s'agit
d'une masse arrondie, a contenu liquidien et homogeéne, réguliére, a bords fins, et de
localisation intra abdominale variable (région para vésicale, flanc, fosse iliaque),
parfois mobile d'un examen a l'autre ou en fonction de la position de la mére, distincte
de la vessie et des reins. Si le sexe féminin a pu étre déterminé avec certitude, le kyste
ovarien est alors le plus probable. Au sein de cette image, I'existence d'une interface
séparant deux zones d'échogénicité différente évoque une complication : une torsion
le plus souvent. Les données anténatales seront confirmées par |'échographie du
nouveau né qui retrouve des aspects superposables, le parenchyme ovarien peut étre
visible avec un aspect folliculaire témoignant d'un ovaire fonctionnel ou un aspect
homogene, parfois I'ovaire n'est pas détecté [78, 79, 75].

Si le diagnostic différentiel du kyste ovarien se pose peu avec un kyste du
cholédoque, du rein ou du pancréas, il parait par contre impossible d'éliminer un kyste

mésentérique ou une duplication intestinale [80].
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L'analyse des organes pelviens normaux:

Les ovaires, l'utérus, la vessie, le rectum et les vaisseaux iliaques [32]. A partir
de 6 mois, I'utérus a une forme tubulaire et une taille inférieure a 3,5 cm, avec un
rapport corps/col inférieur a 1,2. Les ovaires ont un volume inférieur a 2,5 cm, ils sont
le siege de quelques petits follicules (< 1 cm). Avant 8 ans, les ovaires ont une petite
activité propre, avec maturation et involution de follicules, et il existe une faible
production de LH par maturation hypophysaire. A partir de 8 ans, il existe des signes
d’imprégnation hormonale. Les ovaires augmentent de taille, leur volume devient
supérieur a 3cm, I'utérus s’allonge progressivement pour atteindre une hauteur de 4,5
cm et un rapport corps/col supérieur a 1,2. La ligne endocavitaire utérine devient
visible [88].

L'étude des signes d'imprégnation hormonale de I'utérus:

Devant des signes endocriniens, un épaississement endométrial lié aussi a la
sécrétion hormonale peut étre noté [32].

La description de la masse:

U Elle affirme I'origine ovarienne de la masse : surtout si elle est de volume
modéré, quand celui-ci est considérable, la confirmation devient difficile
[34]. La localisation ovarienne de la masse a été évoquée chez nos deux
patientes.

U Elle renseigne sur la structure de la masse : La masse peut étre [32]:

- Liquidienne : le kyste est vide d'échos, a limites nettes, sa
transonicité est élevée avec présence d'un renforcement postérieur.
Parfois existe des cloisons intrakystiques.

- Solide : souvent sans renforcement postérieur, l'absorption des
ultrasons est variable selon la densité de la tumeur.

- Mixte : associant des zones échogenes et d'autres anéchogeénes.
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Dans notre étude, la masse était kystique hyperéchogene chez le premiere

patiente et une masse hétérogéne chez la deuxiéme patiente.
L'échographie est habituellement suffisante pour différencier un kyste de
I'ovaire d'une masse tumorale. La présence d'un kyste non totalement
liguidien avec une masse en partie solide, ou la présence d'échos
intrakystiques doivent faire suspecter une tumeur bénigne ou maligne
[41].

U Elle précise la taille de la masse [34].

U La vascularisation de la masse: elle est analysée grace au doppler couleur
qui aide aussi a localiser la masse par rapport aux vaisseaux [88].

U Elle fournit des arguments en faveur de la malignité:
Limites floues imprécises, végétations intra ou extra kystiques (Figure 31),
ou polymorphisme intrakystique (présence de structures solides au sein

des kystes).

Figure 31 : Une image échographique montrant une volumineuse végétation

intrakystique [49].
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Pour C. Grapin-dagorno, l'échographie est suffisante pour différencier une
masse tumorale bénigne ou maligne [41]. Alors que pour Armando Quero-Hernandez,
elle ne peut pas faire cette distinction [33].

L'échographie doppler a été jugée utile dans les cas suspects de malignité [97],
mais elle n'a pas été utilisée dans notre étude. Toute végétation intrakystique
vascularisée est suspecte [98].

U Elle peut évoquer le type histologique:

L’aspect échographique des tératomes matures est bien connu mais constitue
une source de pieges fréquents, responsables de faux positifs et faux négatifs [99].
Classiquement, 3 formes sont décrites :

- Formation kystique présentant un nodule échogéne appendu a sa paroi (le

nodule de Rokitansky) [37] (Figure 32).

Figure 32 : Une échographie montrant une image kystique anéchogéne avec présence
de graisse et calcification (—) dans le nodule de Rokitansky orientant vers un tératome

ovarien mature [37].
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- Une masse échogéne atténuante. L’atténuation postérieure est secondaire a la
présence de cheveux, de sébum épais au sein de la lumiére de la Iésion, de graisse ou

de structures ossifiées [37] (Figure33).

Figure 33 : Coupe échographique montrant un kyste échogéne en faveur d’un contenu
sébacé et une portion atténuante correspondant au nodule de Rokitansky ou a un amas
de cheveux orientant vers un tératome mature ovarien gauche [37].

- Kystes contenant de multiples échos linéaires correspondant aux cheveux

flottant dans la lumiere du kyste [37] (Figure 34).

Figure 34 : Coupe échographique montrant de nombreux échos punctiformes
hyperéchogéenes endokystiques correspondent a des cheveux orientant vers un
tératome mature ovarien droit [37].
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A c6té de ces formes classiques, I’aspect peut revétir celui d’'un kyste d’allure
banale (contenu séreux) voire d’un kyste présentant un niveau liquide (liquide séreux
déclive et sébum surnageant) [37].

Parfois, un ovaire peut contenir une petite formation arrondie, mesurant moins
de 20 mm, hyperéchogéne homogene et strictement intra-ovarienne, correspondant a
la graisse en TDM ou en IRM. Cette formation est appelée inclusion dermoide [99]
(Figure 35) et n’est pas visible a I'inspection externe de I’ovaire. Elle doit étre
recherchée par l'imagerie en présence d’'un kyste dermoide typique homo- ou
controlatéral afin de permettre son éventuelle exérese au cours de la méme

intervention [37].

Figure 35 : Coupe échographique montrant une inclusion dermoide ovarienne droite
sous forme d'un nodule hyperéchogéne intra-ovarien droit constitué de graisse (—).

Souvent bilatérale, une inclusion dermoide mesure moins de 20 mm [37].
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En échographie, le tératome immature prend la forme d’une tumeur ovarienne a
prédominance tissulaire [37] présentant des zones liquidiennes, des calcifications
disséminées et quelques plages graisseuses. Lorsqu’une protubérance de Rokitansky est
visible, celle-ci apparait volumineuse (> 5 cm), irréguliére, a angles de raccordement

souvent obtus et pouvant contenir quelques calcifications [100] (Figure 36).

Figure 36 : Coupe échographique montrant une masse endokystique a contours

irréguliers orientant vers un tératome immature [37].

La recherche d'extension extra ovarienne:

Au péritoine (ascite, nodules péritonéaux), ganglionnaire (lombo-iliaque) ou
hépatique [32].

Dans notre étude, I'échographie n'a objectivé ni ascite, ni carcinose péritonéale,

ni métastase hépatique ou ganglionnaire.
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Le diagnostic de torsion:

Devant toute symptomatologie abdominale brutale chez la fille, la torsion
ovarienne doit étre évoquée et I'échographie pelvienne a vessie pleine doit étre réalisée
en urgence. Un remplissage vésical par sonde urinaire est facile. Il permet d'obtenir
rapidement le diagnostic de torsion et d'optimiser la prise en charge chirurgicale [101].

En présence d’un tératome ovarien essentiellement mature les signes évocateurs
de torsion sont l'augmentation du volume de l'ovaire, un élargissement tubaire et un
épanchement dans le cul de sac de douglas. L'existence de petites formations
kystiques (8 a 12 mm), localisées a la périphérie de la masse, est un critére

diagnostique essentiel [102] (Figure 37).

Figure 37 : Torsion d’annexe compliquant un kyste dermoide ovarien gauche (*).

L’échographie retrouve une masse échogene, évocatrice de kyste dermoide (*) [37].
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L'étude en Doppler couleur est nécessaire a la recherche de signe de Whirlpool
qui est fortement évocateur de la torsion ovarienne, elle permet aussi de détecter le
flux artériel et veineux qui peut étre diminué ou absent [82], cependant la persistance
d’un flux artériel et veineux en doppler au sein du pédicule vasculaire est possible,
n’éliminant pas le diagnostic de torsion [37].

La torsion d’annexe secondaire a un tératome immature est plus rare mais a déja
été rapportée dans la littérature [103].

Oltmann SC rapporte dans une étude de 97 cas de torsion sur une période de 15
ans, que lI'échographie n'était sensible que dans 51% des cas et que dans 83% des cas,
une masse pelvienne faisant 5 cm ou plus était présente. Il a déduit que I'échographie
n'est pas fiable dans le diagnostic ou I'exclusion de la torsion de l'ovaire, et qu'une
stratégie d'utilisation libérale de la laparoscopie diagnostique, notamment pour une
masse pelvienne d'environ 5 cm ou plus, permettrait d'améliorer la récupération de
I'ovaire [86]. Tandis que pour la plupart, I'échographie est le plus souvent fiable dans
le diagnostic de torsion [104, 41, 88, 101].

c. La tomodensitométrie et I'imagerie par résonnance magnétique (IRM):

En dehors de l'urgence - et seulement aprés échographie- le scanner est utile en
cas de masse de nature indéterminée, lorsqu'on suspecte une tumeur ovarienne
maligne, et avant toute chirurgie [32]. Les métastases abdomino-pelviennes des
tumeurs malignes de l'ovaire, en particulier les métastases péritonéales, peuvent étre
identifiées grace au scanner multidétecteur avec reconstitution tridimensionnelle, cette
technique semble étre plus sensible et plus rapide que le scanner conventionnelle et le
scanner spiralé. Cet examen peut étre aussi utilisé avant l'intervention chirurgicale
pour aider le chirurgien a enlever la tumeur ovarienne maligne, et aprés l'opération
pour détecter un éventuel résidu tumoral [105]. Le PET scan (tomographie par

émissions de positons) est un outil prometteur dans I'évaluation des tumeurs
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ovariennes pédiatriques, il permet la sélection du site approprié pour la biopsie,
I'identification de la maladie métastatique occulte, le suivi de la maladie résiduelle ou
récurrente, et I'évaluation de la réponse a la chimiothérapie. Il peut également étre
utile dans le bilan préopératoire, et lorsque les données des moyens diagnostiques
standards sont équivoques ou contradictoires [106]. Pour le tératome ovarien, le
scanner ou I'IRM sont nécessaires pour la distinction entre un tératome mature ou
immature, le diagnostic de ses formes particulieres ainsi que de ses complications.

L'IRM est préférable en raison de sa performance et de I'absence d'irradiation,
mais le choix est guidé par l'accessibilité locale aux techniques. C'est I'examen de
choix du pelvis féminin, le scanner trouve sa place quand l'origine ovarienne n'est pas
évidente [107]. L'exploration doit concerner I'ensemble de la cavité abdominale et non
pas seulement le pelvis. Des séquences avant et apres injection de contrastes sont
nécessaires [32].

V Les criteres de différenciation entre un tératome ovarien mature et immature en
TDM eten IRM :

@ La graisse : La présence de graisse est I’élément principal a rechercher en
imagerie. C’est la présence de graisse en scanner ou en IRM qui permet de faire
le diagnostic dans la plupart des cas. En scanner la graisse est hypodense
(inférieure a -20 UH et le plus souvent proche de -100 UH). En IRM, 3 techniques
permettent de reconnaitre la graisse : soit un hypersignal T1 ou T2 s’annulant
aprés saturation sélective du signal de la graisse, soit un artéfact de
déplacement chimique en périphérie de la Iésion graisseuse, soit enfin
I’apparition d’un liseré en hyposignal a I’'interface eau/graisse ou tissu/graisse
sur les séquences écho de gradient en opposition de phase.

Au sein des tératomes, la graisse est présente sous plusieurs formes :

- Liquide : le sébum.
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- Les glandes sébaceées, riches en sébum.

- Solide : les adipocytes regroupés dans les portions tissulaires de la
Iésion.

- En périphérie du kyste, on retrouve parfois des macrophages chargés
de graisse constituant un granulome lipophagique et témoignant de
phénomenes inflammatoires [37].

Pour le tératome mature : Quatre-vingt-treize pour cent des tératomes
matures contiennent de la graisse, souvent abondante au sein de la cavité des portions
solides de la lésion (Figure 38). La graisse est parfois minoritaire. En cas de contenu
uniquement séreux, il faudra chercher attentivement la présence de tissu graisseux au
sein de la paroi ou de la protubérance ou dans la paroi de la Iésion (Figure 39). Les
Iésions multiloculées présentent souvent des logettes de contenu différent, certaines
de type sébacé et d’autres de type séreux (Figure 40). Un niveau liquide/graisse peut
étre visualisé, fortement évocateur (Figure 41). Dans ce cas les éventuels cheveux
intrakystiques sont visualisés flottant au niveau de l'interface eau/graisse. Dans 7 %

des cas, on ne retrouvera pas de graisse au sein de la lésion [37].
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Figure 38 : Coupe TDM axiale sans injection. Kyste dermoide ovarien droit typique (E) a
contenu de densité graisseuse. Le nodule de Rokitansky contient également de la

graisse. En arriere, un stérilet hyperdense est visible en position centro-utérine [37].

Figure 39 : Reconstruction TDM coronale sans injection. Kyste dermoide ovarien droit a
contenu séreux (*). De la graisse est facilement identifiable dans la protubérance (E) et
correspond a du tissu adipeux. Noter la calcification punctiforme également visible au
sein du nodule [37].
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a
Figure 40 : a: Coupe IRM sagittale T2. b: Coupe IRM axiale T1 d'un Tératome mature
multiloculé ovarien droit :Le niveau de la coupe b est indiquée sur I’image a. Une seule

logette présente un contenu sébacé (E), les autres contiennent un liquide séreux [37].

Figure 41 : Une TDM axiale montrant un niveau liquide et confirme la présence de
cheveux visible a [linterface (—) d'un tératome Kkystique mature droit (image

scanographique correspondant a la figure 34) [37].
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Pour le tératome immature: La graisse est moins présente au sein des tératomes
immatures dont le contenu est séreux ou mucineux, exceptionnellement sébacé.
Néanmoins, du tissu adipeux est visible dans la majorité des cas au sein des portions
tissulaires de la lésion, correspondant généralement au contingent mature de la

tumeur (Figure 42) [94, 108, 100].

Figure 42 : Coupe TDM axiale sans injection. Tératome immature kystique ovarien
droit. Le contenu kystique est de type séreux. Quelques flots graisseux (E) sont

visualisés au sein de la composante tissulaire de la Iésion [37].

@ Calcifications et ossifications : Des dents, des calcifications, des ossifications
au sein d’une tumeur ovarienne sont fortement évocateurs d’un tératome.
Elles sont bien reconnues en scanner mais peuvent également étre visibles en
IRM, en hyposignal sur toutes les séquences [37].
Dans un tératome mature constitué de tissu bien différencié, on peut retrouver
des dents dans 31 % des cas, des os ou des calcifications. Les dents et les os sont
regroupés dans le nodule de Rokitansky. Parfois I’organisation ressemble & une arcade

dentaire avec une matrice osseuse entourant des racines dentaires et revétue d’un
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épithélium ressemblant a la muqueuse gingivale. Les calcifications sont fines, linéaires
ou punctiformes et visibles dans la protubérance ou au niveau de la paroi (Figure 43 et

44) [37].

Figure 43 : TDM axiale montrant la présence de graisse et de calcification(—) dans le
nodule de Rokitansky. Le kyste a un contenu séreux avec une densité liquidienne
orientant vers un tératome ovarien mature droit [37] (image scanographique

correspondant a la figure 32).

]
o /8

Figure 44 : Coupe TDM axiale sans injection. Tératome mature ovarien droit.

Calcification linéaire pariétale rassurante (E) [37].
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Dans un tératome immature, les calcifications sont amorphes, grossiéres et
visibles au sein des portions tissulaires de la Iésion, sans organisation nette,
correspondant a du cartilage calcifié ou des structures osseuses [108] (Figure 45). La

présence de dents, évocatrice de tissu différencié, est rare [37].

Figure 45 : TDM axiale sans injection. Masse endokystique a contours irréguliers. Les
calcifications amorphes et grossieres (—) associées a de la graisse peu abondante (—)
évoquent un tératome indifférencié immature [37] (image scanographique

correspondant a la figure 36).

@ Portion solide et rehaussement : Les tératomes kystiques matures et immatures
se différencient surtout par la proportion et I’'aspect de leurs portions kystique et
tissulaire [37].

Le kyste dermoide est uniloculaire dans 88 % des cas. Sa paroi est fine, revétue
d’un épithélium malpighien. Le nodule de Rokitansky, lorsqu’il est présent,
constitue la portion tissulaire de la tumeur et fait saillie au sein de la lumiére du
kyste. Aprés injection de produit de contraste, le rehaussement de ce nodule est

variable [37]. Parfois il n’existe aucun rehaussement [109]. Assez souvent, il

124



existe un rehaussement linéaire des éventuelles cloisons et du nodule de
Rokitansky (Figure 46 et 47). Cette prise de contraste est secondaire a la
présence de revétement cutané a la périphérie du nodule de Rokitansky ou de
travées de tissu conjonctif richement vascularisé au sein de la Iésion. L’IRM est

plus sensible que le scanner pour la recherche de prise de contraste [37].

b
Figure 46 : Coupes IRM axiales T1 avec saturation du signal de la graisse sans (a) et
avec (b) injection de produit de contraste. Tératome mature ovarien droit (E). Absence

de rehaussement significatif apres injection de produit de contraste [37].
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Figure 47 : Coupes IRM axiales T1 (a), T1 avec saturation du signal de la graisse sans
(b) et avec (c) injection de produit de contraste, Il existe un rehaussement
périphériqgue du nodule de Rokitansky (E) correspondant au revétement cutané
contenant des annexes pilo-sébacées a la surface du nodule. La partie centrale (*)
constituée de tissus adipeux, musculaire, nerveux et cartilagineux ne se rehausse pas
[37].
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Dans un tératome immature, la portion tissulaire est prépondérante, ce qui a
conduit certains a I’appeler tératome solide, méme s’il se présente fréquemment sous
la forme d’une lésion mixte solide et kystique. La composante solide est constituée a
la fois de tissu mature et immature en proportion variable. Ce sont les tissus
immatures d’origine neuroectodermique qui sont responsables de la malignité et du
grade de la tumeur en fonction de leur abondance [108]. A la différence du nodule de
Rokitansky, la portion tissulaire endokystique du tératome immature apparait
irréguliere, a contours frangés, hétérogéne. Aprés injection, il existe un net

rehaussement en plage de cette portion tissulaire (Figure 48) [37].
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b

Figure 48 : Coupes IRM axiales T1 (a) et T1 avec saturation du signal de la graisse et
injection de produit de contraste (b) . La volumineuse portion tissulaire (E) présente un
rehaussement hétérogéene. Elle est constituée de tissu nerveux immature, adipeux et
de multiples autres tissus plus ou moins différenciés orientant vers un tératome

immature droit [37].
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Ces criteres distinctifs peuvent étre résumés dans le tableau 3 :

Tableau 3 : Synthése des critéres en imagerie des tératomes matures et immatures [50].

Tératome mature Tératome immature

Macroscopie Kyste avec nodule mural Masse hétérogéne avec
quelques portions kystigues

Contenu du kyste Sébum, cheveux bien visibles en Liguide séreux le plus souvent
échographie, parfois liquide

SEreux
Graisse Abondante Quelques ilots graisseux épars
Calcifications Dents, as dans la protubérance, Calcifications amarphes

calcifications linéaires pariétales

Rehaussement Possible, intéressant las cloisons En masse
et la protubérance

Vv Les images radiologiques des formes particuliéres du tératome ovarien mature:
@ Les formes associees :

§ Les tumeurs combinées: Les résultats en imagerie des tumeurs
combinées sont variables [82] et doivent étre évoqués devant une lésion
atypique dont une partie évoque un tératome [91].

§ Les tumeurs combinées par contre doivent étre évoquer devant une
Iésion multi kystique dont un kyste est rempli de graisse [37].

@ Le tératome monodermique :

§ Goitre ovarien : Le goitre ovarien ne contient pas de graisses, a
I’échographie et a I'IRM, il s'agit d'une formation multikystique dont les
différentes logettes présentent des signaux variables en T1 et en T2
(Figure 49). Un hyposignal marqué en Tl et en T2 est évocateur d’un

contenu colloide [110].
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Figure 49 : Coupes IRM axiale T1 (a), sagittales T2 (b) et T1 apres injection de produit
de contraste et avec saturation du signal de la graisse (c), les différentes logettes (*) ont
un signal différent en T1 en fonction de leur abondance en colloide. L’hypersignal T2
des différentes logettes visible dans ce cas est moins évocateur de goitre ovarien que le
classique hyposignal T2 marqué. Le centre de la lésion () se rehausse intensément aprés

injection de produit de contraste orientant vers un goitre ovarien [37].

8 Tumeur carcinoide : ces tumeurs sont solides et leurs aspects en imagerie
sont peu spécifiques [37].
8 Les tumeurs nerveuses sont d'aspects peu spécifique en imagerie [37].
V Les signes radiologiques évocateurs de complications d'un tératome kystique

mature:
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@ La torsion ovarienne : I’épaississement de la trompe et de la paroi du kyste, la
présence d’un épanchement pelvien, la déviation de I'utérus vers le c6té du
tératome et la torsion du pédicule vasculaire ovarien sont les signes

évocateurs de torsion d'un tératome ovarien [102] (Figure 50).

Figure 50 : Coupe IRM axiale T1 (a) et coronales T2 (b). Torsion d'annexes

compliquant un kyste dermoide ovarien gauche (*). Le diagnostic est confirmé par
I’IRM qui retrouve une tumeur ovarienne gauche contenant un peu de graisse (*) et un
aspect de torsion de I'annexe gauche (fleche) [37] (coupe IRM correspondant a la

figure 37).
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@ La rupture du kyste : a I'échographie, scanner et IRM, le diagnostic précis d'un
tératome ovarien rompu peut étre accompli lorsque la discontinuité de la paroi
est notée. La présence d'ascite et d'une forme distordue ou aplatie de la tumeur
suggerent une rupture tumorale, ce qui indique la chirurgie. La péritonite aigué
ou chronique peut se manifester par I'ascite, l'infiltration épiploique diffuse ou
focale, et des masses inflammatoires impliquant I'épiploon et l'intestin pouvant
posé le diagnostic différentiel avec une carcinose péritonéale ou une péritonite
tuberculeuse mais lorsque ces signes surviennent lors d'un tératome ovarien, le
diagnostic de rupture est le plus probable et doit étre toujours gardé a l'esprit
[82].

@ La dégénérescence maligne : elle doit étre évoquée lorsque la lésion présente
une portion tissulaire rehaussée apres injection, irréguliere et plus ou moins
infiltrante [37].

Dans notre étude, le scanner conventionnel a été pratiquée chez une de nos
deux patientes et a objectivé une masse kystique hypogastrique présentant multiple
composante liquidienne, calcique et graisseuse orientant vers un tératome ovarien
mature, par contre, aucune de nos deux patientes n'a bénéficié d'IRM.

d. Les autres examens radiologigues:

V Radiographie du thorax :

La radiographie du thorax est systématique [74]. Elle permet de chercher des
localisations pulmonaires d'une lésion maligne et/ou de dépister une localisation
médiastinale d’hémopathie maligne [32]. Dans notre étude, elle a été réalisée chez une
de nos deux patientes et elle était normale.

V' L'urographie intraveineuse (UIV)
Autrefois de réalisation systématique devant la suspicion de masse abdominale

chez I'enfant. En effet, 60% de ces masses sont d'origine rénale.
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De nos jours, de moins en moins pratiquée au profil de I'échographie, mais
quand elle est réalisée, elle peut objectiver les signes de retentissement sur la vessie et

les uretéres (compression, déviation) [88] (Figure 51).

Figure 51 : UIV montrant une urétéro-hydronéphrose bilatérale modérée avec un

déplacement latéral des uretéres [44].

Le plus souvent, I'UIV est normale, et I'association d'une masse abdominale avec
une UIV normale chez un nourrisson ou un nouveau né de sexe féminin, est tres
évocatrice d'une tumeur de l'ovaire. Parfois, I'UIV peut déceler des malformations de
I'appareil urinaire, jusque la méconnues. Cette révélation est d'un grand intérét avant
la laparotomie [111].

v/ Les opacifications digestives : Elles peuvent montrer des signes de refoulement
ou plus rarement d'envahissement. Elles n‘apportent pas plus de renseignement

que le cliché de I'abdomen sans préparation [111]

v L'hystérosalpingographie : est sans intérét chez I'enfant [111].
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2. Les examens biologiques

a. Les margueurs sérologigues

Le dosage des marqueurs tumoraux est indispensable pour [|'analyse
diagnostique d'une masse ovarienne, en particulier une tumeur germinale maligne
[32]. Il présente aussi un intérét pour le pronostic, I'évaluation de la réponse au
traitement, et le suivie de I'évolution et de la maladie [112]. Ces marqueurs n'ont pas
une spécificité d'organe mais une spécificité cellulaire [34].

La positivité de l'alpha-feetoproteine ou de I'normone chorionique
gonadotrophine indique qgu'il s'agit d'une tumeur germinale maligne et peut méme
refléter le sous type histologique. Par ailleurs, leur négativité n'exclut bien sdr pas la
malignité (tumeurs germinales malignes non sécrétantes) [32].

D'autres marqueurs sériques peuvent aussi étre utiles dans le diagnostic et la
surveillance de certaines tumeurs ovariennes notamment l'antigéne carbohydrate 125,
I'antigene carcino-embryonnaire (ACE), CA 19-9, et les enzymes cellulaires (L'enzyme
lacticodéshydrogénase : LDH) posant le diagnostic différentiel avec les tumeurs
germinales malignes.

Dans notre étude, le dosage d'alpha- fcetoproteine et de L'hormone
chorionique gonadotrope était systématique et a été réalisé chez nos deux patientes.

V Les antigénes onco-feetaux:
@ L’alpha- feetoproteine (AFP):

C'est une protéine normalement secrétée par le placenta puis par le foie du
feetus [112] et par le tractus gastro-intestinal, atteignant leur pic vers 12 a 14
semaines de gestation [43]. Sa synthese s'arréte progressivement a partir de la
naissance et son taux, élevé dans le sang du nouveau né, décroit régulierement pour
se normaliser (<10 ng/ml) vers le huitieme mois de vie. Certains enfants cependant

n'ont un taux strictement normal d'AFP que vers I'age de 2 ans [113].
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La demi-vie de I'AFP est de 5 & 7 jours, son dosage est radio immunologique,
un taux élevé d'AFP indique la présence de composantes malignes surtout de la tumeur
vitelline ou du carcinome embryonnaire, gu'elles soient ou non de localisation
ovarienne [112, 43]. Les tumeurs de Sertoli-Leydig peuvent aussi s'accompagner d'un
dosage positif d'AFP [52].

Ce marqueur tumoral peut étre élevé dans I'hépatoblastome, I'hépatocarcinome
et exceptionnellement dans le pancréatoblastome [113].

Si ces tumeurs surviennent dans les premiers mois de vie, il faut plusieurs
dosages successifs d'AFP montrant une augmentation du taux pour mettre en évidence
une sécrétion tumorale anormale. Lors de la surveillance sous traitement, il faut
également tenir compte de I'age de I'enfant et faire plusieurs dosages avant de prendre
une décision thérapeutique [113].

Quand l'ablation est complete, le taux d'AFP diminue rapidement dans le sérum
pour se normaliser en quelgues semaines. La réascension des taux signe les récidives
ou la dissémination métastatique [113]. L'augmentation inattendue de I'AFP aprés la
chimiothérapie est due a la lyse cellulaire [43].

Marrin KJ et al [114] a rapporté que la mesure du ratio de concavalin A sur AFP
non lié peut étre utile dans la distinction entre AFP produite par les cellules tumorales
(ratio 12 a 43%) et celle produite par le foie (ratio<10%).

Dans notre étude, le dosage de I'AFP était systématique. Il était négatif chez les
deux patientes.

@ L'hormone chorionique gonadotrope (HCG):
L'hormone chorionique gonadotrope (HCG), est une protéine sécrétée par le
placenta et anormalement sécrété par le choriocarcinome. Elle est formée de 2 chaines :

alpha et béta. La chaine alpha est commune a d'autres hormones (LH, TSH, FSH), la
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chaine béta est spécifique de I'HCG [113]. La demi-vie de béta HCG est de 24 a 36
heures. Son dosage est radio immunologique [43].

Un taux élevé de béta HCG chez les patientes avec des tumeurs germinales
malignes implique la présence de clones de syncitiotrophoblastes tel le
choriocarcinome ou cellules géantes de syncitiotrophoblastes trouvées fréquemment
dans les germinomes ( séminome pur ou dysgerminome) [43].

Apres la puberté chez l'adolescente, il faut se méfier de la confusion possible
entre les sécrétions témoignant le début de grossesse et une tumeur maligne de
I'ovaire avec une composante de choriocarcinome [113].

La sécrétion d'HCG a été décrite dans les adénocarcinomes séreux ou mucineux
[52].

Apres exérese chirurgicale, le contréle des taux permet de s'assurer que celle-ci
fut complete et de surveiller la survenue de récidives ou de métastases [113].

Dans notre étude, I'HCG a été dosée systématiquement. Elle était négative chez
nos deux patientes.

Au total, l'augmentation de ces marqueurs tumoraux affirme avec certitude la
présence de la composante sécrétante dans la tumeur, méme si on ne la trouve pas a
I'histologie, malgré une analyse tout a fait attentive (tableau 4 [111]). Il est
indispensable de pratiquer ces dosages avant l'intervention (ou juste apreés, si cela n'a

pas été fait auparavant) [113].

Tableau 4 : Marqueurs tumoraux des tumeurs malignes ovariennes germinales [112].

Type de la tumeur AFP BHCG LDH
Dysgerminome _ (+/) +
Carcinome embryonnaire +/_ + +/_
Tumeur vitelline + _ +/_
choriocarcinome _ + +/_
Tératome, mature/immature +/_ _ +/_
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@ Glypicane 3:

C'est une protéine onco-fcetal initialement exprimée dans le foie fcetal et les
tumeurs malignes de la lignée hépatocytaire et se retrouve également dans une variété
de tumeurs des cellules germinales, principalement dans les tumeurs du sac vitellin et
le carcinome embryonnaire. Il est également exprimé, dans choriocarcinome et
certains tératomes matures et immatures [64].

@ L'antigéne carcino-embryonnaire :

C'est un antigene onco-feetal peu spécifique car il est sécrété par les cellules des

tumeurs germinales et des tumeurs épithéliales (digestives, ovariennes, etc..) [34].
V Les enzymes cellulaires:
@ L'enzyme lacticodéshydrogénase (LDH):

C'est une enzyme glycolytique qui augmente ou diminue avec les variations des
tumeurs solides (marqueurs d'agressivité), mais n'est pas spécifique pour chaque type
histologique de tumeurs germinales malignes (Tableau 4).

Néanmoins, son dosage présente un intérét notamment pour les dysgerminomes
ou son taux est tres souvent augmenté [112]. Son élévation peut aussi constituer un
argument en faveur d'une hémopathie maligne [32].

Vv Antigénes de tumeurs (CA 19-9 et CA-125):
@ CA19-9:

L'antigene carbohydrate CA 19-9 peut étre utile dans le diagnostic, I'évaluation
du pronostic et le suivi des tumeurs germinales malignes et des tumeurs épithéliales
[38]. Ce marqueur n'est pas spécifique et peut étre positif dans d'autres pathologies
tumorales ou non tumorales (cancer du tractus gastro-intestinale, cancer du sein ou

de l'utérus, hépatites virales, pancréatites, pathologies pulmonaires ...) [43].
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Le CA 19-9 peut étre aussi un moyen utile pour le diagnostic des tératomes
matures de l'ovaire. Des niveaux élevés de CA 19-9 sont corrélés a des diamétres
tumoraux plus grands et des taux plus élevés de torsion de l'ovaire [51].

@ CA-125:

L'antigéne carbohydrate CA-125 est utile dans le diagnostic et I'évaluation du
pronostic des tumeurs germinales mixtes [38], mais c'est le marqueur tumoral dosé en
premiére intension au cours des cancers épithéliaux de I'ovaire. C'est une
glycoprotéine transmembranaire de haut poids moléculaires de type mucine. Il peut
étre normal dans les cancers débutants. Le CA-125 peut jouer un rble tres important,
via ses interactions, dans la stimulation du processus cancéreux et la dissémination
métastatique du cancer de l'ovaire [53].

Sa spécificité est médiocre, son taux peut étre élevé en cas d'autres pathologies
telles : affection hépatique, pleuro-pulmonaire, kystes endométriosiques ....[43].

Pour certains auteurs, ce marqueur tumoral a une faible sensibilité et spécificité
pour la détection des tumeurs épithéliales malignes de l'ovaire chez les filles
prépubéres [115].

b. Le bilan hormonal:

L'étude hormonale est essentielle pour le diagnostic des tumeurs endocrines de
I'ovaire [52]. Le bilan hormonal est orienté par les signes cliniques de développement
pubertaire ou de virilisation [34]. Il n'existe pas de liaison entre les sécrétions et une
éventuelle malignité [74].

Dans notre série, aucun dosage hormonal n'a été effectué.
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V En cas de tumeur masculinisante : on réalisera un dosage de base de tous les
androgenes pour éliminer une cause surrénalienne. Il est essentiellement
plasmatique [52]:

@ Testostérone : Le taux de testostérone, soit totale, soit libre, est le meilleur
reflet de la production d'androgenes par la tumeur. Le taux de testostérone
totale est suffisant, il est plus répandu, mieux standardisé et moins cher que
le taux de testostérone libre. Chez les filles ayant un exces d'androgénes, le
taux de testostérone libre est, de facon disproportionnée, plus élevé que le
taux de testostérone totale, du fait de la réduction de la concentration en sex
hormone binding globulin (SHBG) plasmatique. Cette diminution est liée a la
diminution de la production hépatique de SHBG du fait de I'hyperandrogénie.
Il n'y a pas de corrélation entre la valeur de la concentration plasmatique de
testostérone et la taille de la tumeur.

@ Delta-4-androsténedione : Le taux de delta-4-androsténedione est élevée,
en rapport en général avec celui de la testostérone. Certains auteurs insistent
sur la diminution du rapport delta-4-androsténedione sur testostérone,
habituellement autour de 20, qui s'abaisse jusqu'a 1 dans les tumeurs
sécrétantes.

@ Sulfate de déhydroépiandrostérone (SDHA) : Le SDHA est normal, éliminant
une origine surrénalienne. Dans certaines tumeurs a cellules lipidiques, il a
été décrit une augmentation du taux de SDHA.

@ Précurseurs : Une élévation du taux des précurseurs des stéroides
androgéniques est possible, en particulier, la 17-hydroxyprogestérone peut
étre augmentée.

@ Gonadotrophines : TSH et LH sont en général abaissées.
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@ Sex hormone binding globulin : Le taux des protéines de transport (SHBG) est
augmente.
Dans les urines, le taux de 17-cétostéroides est augmenté, en général
modérément, mais peu étre également normal. Le dosage est non spécifique [52].
L'absence des signes cliniques d'hyperandrogénie n'élimine pas la sécrétion
tumorale [52] et I'élévation des androgénes plasmatiques semble corréler la présence
des signes de virilisation, mais elle n'est pas systématique [116].
V' Les sécrétions aberrantes : Certaines tumeurs sécretent des protéines (ADH-like,
ACTH-like, GH-like, hormones gonadotropes...). Toutes ces hormones voient
leur taux se normaliser aprés ablation de la tumeur [52].
Un certain nombre de syndromes endocriniens ont été décrits [52]:
@ Sécrétion de prolactine par un kyste ovarien dermoide
@ Sécrétion d'ATCH dans certains adénocarcinomes, le tératome primitif de I'ovaire
et dans les tumeurs a cellules de Sertoli.

c. Le bilan biologique standard:

V hyperleucocytose : Les torsions de [|'ovaire peuvent s'accompagner d'une
hyperleucocytose [32, 87].
Dans notre étude, le taux de globules blancs était normal chez les 2 patientes.

V Bilan rénal: a la recherche d'une insuffisance rénale en cas d'hydronéphrose
bilatérale secondaire & une grosse masse abdominale [117].

Dans notre étude, le bilan rénal est normal chez les 2 patientes.
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3. Les examens endoscopigues:

a. La coelioscopie :

La ccelioscopie est un moyen diagnostique et thérapeutique. Les progres réalisés
dans la définition des images échographiques ont réduits les indications de la
laparoscopie diagnostique. Néanmoins, en cas de doute entre torsion et tumeur,
I'exploration coelioscopique est la régle [83]. Elle ne doit pas comporter de geste
diagnostique ou thérapeutique pouvant aboutir a une effraction tumorale avec
dissémination péritonéale, modifiant alors le stade d'une tumeur maligne et aggravant
le pronostic [74, 41].

b. La rectoscopie et la cystoscopie :

Elles peuvent trouver leur indication dans l'appréciation du retentissement

tumoral [74].

4. Les ponctions percutanées échoqguidées:

Les ponctions percutanées sont rarement réalisées pour le diagnostic des
tumeurs ovariennes car un diagnostic de présomption est habituellement obtenue a
partir des données cliniques et d'imagerie pour les lésions bénignes (notamment les
tératomes ovariens), et sur les marqueurs pour les tumeurs germinales malignes

sécrétantes [32].

5. Les biopsies chirurgicales :

Lorsque la tumeur apparait inopérable d'emblée du fait de son volume, et d'une
extension régionale, ou de métastases, I'élévation des marqueurs tumoraux suffit au
diagnostic d'une tumeur germinale maligne sécrétante. Si les marqueurs sont négatifs,
la biopsie chirurgicale peut étre indiquée, afin d'établir un diagnostic histologique

précis [74].

141



V. Le DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

1. Devant une masse abdominale:

Différentes lésions pelviennes peuvent simuler des masses ovariennes [32]:
@ Grossesse extra-utérines (GEU):
Ce diagnostic doit étre gardé a l'esprit chez la jeune fille. La plupart des GEU
sont de localisations tubaires.
@ Pathologie infectieuse:
Pyosalpinx et abcés tubo-ovarien (Maladies sexuellement transmissibles).
Abces pelvien (appendiculaire ou sur maladie de Crohn).
kyste d'inclusion péritonéal (aprés chirurgie péritonéale ou infection
gynécologique).
@ Malformations congénitales:

Différentes anomalies peuvent se présenter sous la forme d'une masse kystique
ou solide, parfois trompeuse : rein pelvien, corne d'une duplication utérine,
obstruction vaginale congénitale (hydrocolpos, hydrometrocolpos), kyste para-ovarien,
duplication digestive, lymphangiome kystique, diverticule vésical, kyste de l'ouraque,
méningocele sacrée antérieur, syndrome de Currarino.

@ Tumeurs pelviennes extra-gonadiques:

Une analyse rigoureuse de la topographie de la masse permet le plus souvent
d'éliminer les autres tumeurs pelviennes extra-gonadiques :

Tumeur germinale maligne extra-gonadique (sacro coccygienne ou vaginale).

Tumeur des tissus mous (notamment un rhabdomyosarcome de l'utérus, du

parameétre ou du vagin).

Neuroblastome pelvien.

Tumeur osseuse du bassin avec extension intra-pelvienne (tumeur d'Ewing.)
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2. Devant une douleur abdominale:

Le syndrome douloureux est souvent difficile a apprécier chez le nouveau né et
le nourrisson. Par contre, chez l'enfant plus agé, les caractéres de la douleur est
souvent bien précisés
Devant une douleur abdominale aigue, le diagnostic différentiel de torsion de
I'ovaire se pose avec [85]:
@ L'appendicite : en cas de douleur localisée a la fosse iliaque droite avec légéere
défense, fébricule et hyperleucocytose.

@ Les occlusions intestinales :
L'invagination intestinale aigue: évoquée devant une douleur épisodique
survenant chez un enfant de moins de 5 ans, avec péaleur, déshydratation et
altération rapide de I'état général. La triade classique consiste en une douleur
a type de colique intermittente, vomissements et selles glairosanglantes,
mais elle n'est pas classique. I'échographie confirme le diagnostic.
Les autres causes d'occlusion : volvulus du gréle, occlusion sur bride, hernie
étranglée.

L'ulcére gastroduodénal.

La grossesse extra-utérine.

L'abces tubo-ovarien.

La rupture d'un kyste lutéal.

L'entérocolite nécrosante.

La pelvipéritonite.

Une maladie inflammatoire pelvienne.

Q 8 8 8 8 8 8. B

Le traumatisme abdominal.
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@ L'ingestion de corps étranger.
@ L'acidocétose diabétique.
@ La salpingite.

@ La rétention menstruelle dans une malformation utéro vaginale.

3. Devant un syndrome endocrinien :

Il est facile de rattacher les troubles endocriniens a l'ovaire en cas de masse
évidente a l'examen clinique. Quand la tumeur est inapparente malgré un examen
cliniqgue minutieux, diverses anomalies doivent étre discutées.

@ Une puberté précoce véritable : le développement de caractéres sexuels
secondaires et les modifications somatiques se font de maniére harmonieuse.

Les dosages hormonaux montrent une ascension franche des stimulines

hypothalamo-hypophysaire avec légére élévation des cestrogénes. L'origine peut

étre centrale ou idiopathique.
@ Une pseudo puberté précoce isosexuelle : caractérisée par une augmentation des
cestrogenes et une sécrétion normale ou abaissée des stimulines hypophysaires.

En plus des tumeurs ovariennes, on discutera une tumeur surrénalienne ou un

apport exogénique des cestrogenes chez la fille.

@ Une pseudo puberté précoce hétérosexuelle : I'origine surrénalienne est la plus

fréquente [111].
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V. L'HISTOLOGIE

Les tératomes ovariens matures sont les plus fréquents, représentant 70% des

tumeurs bénignes, survenant a tous les ages, par contre les tumeurs épithéliales

bénignes ne représentent que 30% (cystadénome séreux et/ou mucineux), elles

surviennent essentiellement a la période pubertaire [74].

Cette fréquence varie d'une étude a l'autre, mais une nette prédominance de

tératome mature a été observée dans l'ensemble de ces études, comme le montre le

tableau suivant (Tableau 5).

Tableau 5 : La fréquence des tératomes matures et des cystadénomes bénins par

rapport au total des tumeurs bénignes de I'ovaire dans différentes études.

Auteurs % tératomes matures | % cystadénomes bénins
Maria del Mar Andres [2] 100 0
Muhammad Ali Sheikh [53] 100 0
Cass DL [32] 91,3 6,52
Archana Amayta [42] 73,77 26,22
Registre des tumeurs de I'enfant [74] 66,66 30,30
Armando Quero-Hernandez [33] 55 42

La fréquence de tératome immature varie elle aussi d'une étude a l'autre, elle

présente 4,37% [1], 6,38% [33], 8,75% [42], 10% [118], 18,86% [2] et 22,22% [53] de

I'ensemble des tumeurs de l'ovaire.

Dans notre étude, les deux patientes présentent un tératome ovarien mature.
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VI. LE TRAITEMENT

La prise en charge thérapeutique optimale des tératomes ovariens repose sur
une équipe pluridisciplinaire habituée a ce type de pathologie. Le pilier principal du
traitement repose sur la chirurgie associée ou non a la chimiothérapie en fonction du
stade et du grade du tératome. Elle est essentiellement préconisée pour les tératomes
de haut grade.

Deux impératifs s'imposent au chirurgien:

@ La préservation du capital gonadique, par le dépistage et le traitement rapide de
torsion ovarienne, et la résection économe du parenchyme ovarien en cas de
tumeur bénigne notamment en cas de tératome ovarien bénin.

@ La prise en charge adaptée des tumeurs malignes (tératome immature),
notamment lorsqu'elles sont découvertes dans le cadre de l'urgence, pouvant

étre confondues avec un kyste fonctionnel compliqué [41].

1. Chirurqgie :

Du fait qu'on s'adresse a des sujets jeunes, en pleine croissance, et que la
castration aurait des conséquences désastreuses, le traitement doit étre le plus
conservateur possible, vu le pronostic excellent des tératomes ovariens
essentiellement matures [38].

a. Voie d'abord et exploration :

La voie d'abord chirurgicale peut étre soit laparoscopique, soit a ciel ouvert
(incision transverse ou médiane) [49].
Dans notre étude, une patiente a bénéficié d'une intervention laparoscopique, et

I'autre d'une incision transverse.
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V' La ccelioscopie:

La chirurgie mini invasive a progressé rapidement dans les deux derniéres
décennies et est devenue la méthode standard dans de nombreuses chirurgies et grace
au développement de petits instruments, la cceliochirurgie a pu résoudre de nombreux
problémes chirurgicaux chez les enfants [119].

U Techniques :

L'abord coelioscopique lors d'une cceliochirurgie conventionnelle consiste en
l'utilisation de deux trocarts de 5 mm, pour la caméra et l'instrument de travail, et un
trocart de 10 mm pour la récupération de la Iésion. Le trocart de la caméra est placé
dans lI'ombilic et les trocarts de travail dans les fosses iliaques droite et gauche. La
patiente est en position de Trendelenburg et sous anesthésie générale. La cytologie
péritonéal doit étre systématique lors de toute ccelioscopie pour une masse annexielle,
elle comporte deux étapes : l'aspiration du liquide présent et le lavage aspiration du
cul de sac de Douglas et des gouttieres pariéto-coliques [49] (Figure 52 et 53).

Dans notre étude, cette cytologie péritonéale a été réalisée chez une seule

patiente.
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Figure 52 : Cytologie péritonéale (aspiration du liquide avec une aiguille de 5 mm) [49].

Figure 53 : Cytologie péritonéale (lavage et aspiration a l'aiguille dans le cul de sac

postérieur) [49].
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Une premiére exploration de l'abdomen est entreprise pour confirmer le
diagnostic, exclure une tumeur maligne et inspecter l'ovaire controlatéral et le
péritoine.

La laparoscopie permet grace a l'effet loupe de mieux voir les végétations que la
laparotomie, l'inspection de certaine région est plus fiable si elle est réalisée avec un
ccelioscope plutét que par incision xyphopubienne, la tractus digestif et I'épiploon sont
facilement visibles, par contre l'inspection du mésentére est moins fiable [120, 40]

(Figure 54).

Figure 54 : Vue laparoscopique montrant des métastases épiploiques typiques [49].

La chirurgie laparoscopique avec une incision unique simple est récemment
utilisée en Turquie, qui consiste apres induction de I'anesthésie générale et la
préparation du drapage du patient, a une incision cutanée intra abdominale semi-
circulaire, ensuite la cavité péritonéale est abordée par une aponévrotomie verticale de
2 cm de profondeur. Le port de la chirurgie laparoscopique avec incision unique
(Covidien, Mansfield, Massachusetts, Etats-Unis) est inséré en utilisant un pince courbé

Rochester-Carmart pour saisir la face inférieure du port. L'insertion est facilitée par

l'utilisation du gel lubrifiant stérile. Le port de cette chirurgie est en forme de poulie, il
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est unique, élastique et souple et peut s'adapter a une incision aponévrotique de 2 cm
de profondeur. Le port dispose de 3 sites de trocart en plus d'un tube d'insufflation,
qui peut loger des trocarts de 5 a 12 mm de taille. Un port EndoCATCH de 15 mm
(Covidien, Mansfield, MA) peut également étre placé si I'un des trocarts est retiré. La
compressibilité et I'élasticité du polymeére élastique du port permettent I'accés par son
expansion et facilitent l'utilisation des trocarts sans aucune fuite d'air.

Les instruments conventionnelles et les instruments d'articulation (articulating
instruments) peuvent étre utilisés pendant cette chirurgie. L'incision ombilicale est
assez grande pour le retrait de la piéce opératoire sans qu'il soit nécessaire de
prolonger l'incision. L'EnNdoCATCH peut étre utilisé pour I'enlevement aussi bien du
matériel infecté par son écrasement dans le sac sans déversement, qu'une masse
ovarienne. Le fascia médian (ou l'aponévrose) et la peau sont fermées de maniere
ordonnée avec des fils résorbables aprés l'infiltration d'anesthésie locale avec la
prilocaine et bupivacaine. La douleur postopératoire au site d'incision ombilicale a été
évaluée par une échelle de douleur visuelle pour les enfants afin de déterminer la
nécessité d'administration d'analgésiques supplémentaires [119].

U Avantages et inconvénients

La cceliochirurgie conventionnelle possede de nombreux avantages: en plus du
bénéfice esthétique, elle produit moins de douleurs postopératoires, un temps de
rétablissement plus court, un meilleur grossissement rendant le diagnostic de
métastases péritonéales plus certain [38], une diminution de cicatrice ovarienne et des
séquelles adhérentielles et de ce fait les possibilités de fertilité de ces enfants ou de
ces adolescentes ne sont pas compromises [121], par contre, de nombreux
inconvénients peuvent rendre le choix entre un abord coelioscopique et une
laparotomie plus difficile: notamment un risque élevé de déversement intra péritonéal

et par conséquent, la diffusion des cellules tumorales et le changement du stade de la
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maladie (il devient plus avancé) en cas de néoplasmes méconnus, en plus du risque de
rupture intra opératoire, d'exérése incompléte, elle est chere et elle dépend de
I'expérience chirurgicale du chirurgien [38].

Par contre, la cceliochirurgie avec une seule incision, permet un résultat
esthétique parfait en évitant les extra incisions, une conversion facile a une
intervention laparoscopique standard en cas de contrainte technique sans aucun
changement dans le champ opératoire, uniquement par la simple insertion d'un autre
trocart, un temps opératoire trés court pouvant aller jusqu'a 10 min pour les kystes
ovariens simples, par contre les douleurs postopératoires et la durée d'hospitalisation
en comparaison avec la cceliochirurgie conventionnelle n'est pas améliorée. Les
inconvénients par contre sont nombreux: notamment Il'affrontement des instruments
causé par leur proximité malgré I'élasticité de port de cette chirurgie et qui facilite la
manipulation des instruments manuels, de méme, l'absence de la triangulation qui
joue un roéle principal dans la chirurgie laparoscopique conventionnelle constitue un
handicap actuel dans certaines interventions, cependant l'utilisation des instruments
d'articulations pour la réalisation d'angles dans la cavité péritonéale diminue ce
probléme (Figure 55), d'autres inconvénients de cette technique est l'utilisation des
deux mains contrairement a la cceliochirurgie conventionnelle ou lI'une des mains est
plus passive, un potentiel accru de défaut aponévrotique, et la taille des instruments
manuels pouvant étre inadaptée a la petite cavité péritonéale des petits enfants

rendant cette technique aussi plus difficile [119].
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Figure 55 : La triangulation formée par les instruments d'articulation durant une

cceliochirurgie avec une seule incision [119].

En 2009, l'utilisation de la laparoscopie contre la laparotomie pour les tumeurs
ovariennes bénignes a été exploré dans une revue de Cochrane. Cette analyse
systématique incluait 12 essais comparatifs randomisés et les résultats ont montré que
la chirurgie laparoscopique a été associée significativement a moins de douleurs
postopératoires, moins d'effets chirurgicaux indésirables et une durée plus courte
d'hospitalisation [122].

U Indications:

Une cceliochirurgie est nécessaire soit d'emblée s'il existe un syndrome abdominal
aigu et/ou si lI'image échographique est complexe (signe de complication) ou supérieure
a 7 cm, soit dans un deuxiéme temps en cas de persistance d'un kyste au dela de 3

mois en cas d'un kyste organique ou d'un kyste fonctionnel compliqué [121].
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V La laparotomie:

A cause du risque accru de rupture et de déversement liée a cceliochirurgie, la
laparotomie est le plus frequemment utilisée [3].

L'incision transversale sus pubienne de Pfannenstiel a visée esthétique n'est pas
suffisante parfois. La voie d'abord doit é&tre médiane sous ombilicale. On n'hésitera pas
a l'agrandir en incision xyphopubienne si les conditions l'imposent [97, 42].

Dans notre étude, une seule patiente a bénéficié d'une incision médiane sous
ombilicale au cours d'une laparotomie.

U Intéréts :

La laparotomie permet I'exploration de I'ensemble de la cavité péritonéale ainsi
qu'une analyse macroscopique précise de la masse [41, 32]. Cette exploration doit étre
méthodique et minutieuse. Elle doit comporter:

L'examen de la tumeur : apprécier le volume, l'aspect, la bilatéralité et

I'existence d'adhérences, tout en tenant pour suspectes les tumeurs solides

et les tumeurs kystiques avec végétations exokystiques. L'intérét de I'examen

extemporané est limité par les faux positifs et les faux négatifs [76].

Le prélevement d'une éventuelle ascite pour examen cytologique [48].

L'exploration pelvienne :

O Le péritoine juxta ovarien et pelvien, tout nodule péritonéal doit étre
biopsié.

O L'appareil génital, le ligament large, I'utérus, les trompes, l'ovaire
controlatéral qui doit étre palpé et éventuellement biopsié (en cas de
Iésion suspecte) [32, 76].

L'exploration abdominale est également indispensable: foie, région cceliaque

et splénique, coupole diaphragmatique, gouttiéres pariéto-coliques, grand
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épiploon et tout le tube digestif. Toute anomalie suspecte doit étre biopsiée

[32, 76].

Les chaines ganglionnaires lombo-aortiques sont palpées et les ganglions les

plus volumineux sont prélevés [32, 76]. Les exéréses péritonéales ne sont

pas nécessaires en cas de carcinose péritonéale [76].

U Indications:

La laparotomie est généralement préférée en cas de lésions volumineuses ou

bilatérales, et en cas de masses suspectes de malignité dans le cas ou la classification

chirurgicale est nécessaire [38].

b. Classification et stadification

La classification des tératomes ovariens dépendent de la quantité du tissu neural
immature (incluant les implants péritonéaux ou gliomatose péritonéale) et qui permet
d'établir une classification en trois grades de malignité croissante selon la
classification de Norris (tératome immature). Leur classification en quatre grades de
malignité a été proposée initialement par Thurlbeck et Scully [123] et modifiée en
1976 par Norris et O'Connor afin de mieux définir les indications thérapeutiques [124]

(Tableau 6).
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Tableau 6 : La classification de tératome ovarien ( grade O: tératome ovarien mature, et

grade 1, 2 et 3 pour le tératome ovarien immature) [124].

Grading des tératomes ovariens immatures de Norris et O’Connor (en 3

erades)

Grade 0 Tissu totalement mature activité mitotique rare.

Grade 1 Tumeur contenant de rares foyers de tissu immature neuro-¢pithélial
qui occupent momns d’'un champ par lame au grossissement (40x).

Grade 2 Tumeur contenant de rares foyers de tissu immature neuro-épithélial
qui occupent 1 4 3 champs par lame au grossissement (40x).

Grade 3 Tumeur contenant de larges plages de tissu immature neuro-

épithélial qui occupent plus que 3 champs par lame au grossissement (40x).

Actuellement, cette classification tend a étre simplifiée en bas et haut grade [31]

(Tableau 7).

Tableau 7 : Classification en haut grade/ bas grade de tératome ovarien et sa

correspondance en classification FIGO [31].

Grading des tératomes ovariens immatures en haut grade/bas grade
et leur correspondance
Classification en 3 grades

(Classificationen  Stade FIGO

haut grade/

Bas grade
Tumeur ovarienne grade 1 Bas grade Ia
Tumeur ovarienne grade 2 ou 3 Haut grade la
Implants grade 2 ou 3 Haut grade =1l
Grade 0 implants péritonéaux * =1l

Indépendamment du grade de la tumeur ovarienne

5 1 5 ariens s : S5 : , essentielle
# les implants extra-ovariens sont composés de tissu mature, essentiellement
rliose.
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La classification FIGO (Fédération internationale de gynécologie obstétrique)

(Tableau 8)

est une classification clinique peropératoire qui a été initiallement

développée pour étre utilisée chez les adultes. Actuellement elle est surtout utilisée

chez I'enfant pour la stadification des tumeurs ovariennes essentiellement malignes

[125].

Tableau 8: Classification FIGO d'aprés [31].

Stade Description
I Tumeur limitée aux ovaires
la Un seul ovaire, absence d'ascite, capsule intacte
Ib Deux ovaires, absence d'ascite, capsule intacte
Ic Capsule rompue, capsule envahie, ascite tumorale
I Extension pelvienne
lla Extension a l'utérus ou a la trompe
lIb Extension a un autre organe (vessie, rectum, vagin)
lic Extension pelvienne et ascite tumorale
Il Tumeur limitée a I'abdomen
llla Métastase péritonéale microscopique au dela du pelvis
b Métastase péritonéale macroscopique au dela du pelvis< 2cm
llic-p | Métastase péritonéale marcoscopique au dela du pelvis > 2cm
lllc-g | Ganglion régional
v Métastase a distance (incluant le foie ou la plévre)

Une autre classification clinique préchirurgicale spécifique des tumeurs

germinales malignes ( y compris le tératome immature) a été adoptée par la SFOP

(Société Francaise d'Oncologie Pédiatrique) et a été développée spécialement pour les

tumeurs pédiatriques [125] (Tableau 9 et 10).
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Tableau 9 : Classification clinique préchirurgicale des tumeurs germinales malignes

selon SFOP [113].

V¥ Stade V¥ Extension tumorale

Cl Tumeur < 5 cm, localisée a I'organe d’origine
Pas de ganglion
Pas de métastase

Cll Tumeur > 5 cm
Pas de ganglion
Pas de metastase

CIlIA Tumeur quelle que soit sa taille
Avec extension locoregionale ganglionnaire
Pas de metastase

ClllB Tumeur quelle que soit sa taille
Extension locorégionale (péritoneale et/ou ascite
tumorale)
Avec ou sans atteinte ganglionnaire
Pas de metastase

CIV Tumeur quelle que soit sa taille, son extension
locorégionale et I'atteinte ganglionnaire
Avec métastase a distance

Tableau 10: Classification postopératoire des tumeurs germinales malignes selon la

SFOP [113].
V¥ Stade V¥ Extension tumorale

pS | Tumeur sans extension locoregionale et sans métastase
Completement enlevee

pS I Tumeur avec extension locorégionale avec ou sans
envahissement ganglionnaire
Completement enlevee
Sans meétastase

pS Il Tumeur avec extension locoréegionale
Dont I'exérese est incomplete,
Sans metastase

pS il a Avec résidu microscopique

pS Il b Avec residu macroscopique ou ascite tumorale

pS IV Metastase a distance
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Les deux classifications FIGO et Norris sont les plus fréquemment utilisées dans
le tératome ovarien et permettent non seulement le choix du geste chirurgical adéquat,
mais aussi I'évaluation du pronostic de ces tératomes.

c. Gestes chirurgicaux

V/ Tératomes ovariens:

Chirurgie conservatrice de I'ovaire :

La chirurgie conservatrice de [l'ovaire (tumorectomie avec conservation du
parenchyme ovarien normal) est importante pour le développement d'une puberté
normale et pour la future fécondité. Elle est indiquée en premiére ligne chez les filles
présentant tous les critéeres du tératome ovarien mature localisé avec des taux
normaux d'AFP et de BHCG, présence de calcifications a I'ASP, absence d'atteinte des
ganglions lymphatiques ou de métastases hépatiques a I'échographie et en scanner,
absence de métastases pulmonaires a la radiographie thoracique, et I'absence
d'aucune preuve d'extension tumorale contiglle ou métastatique a I'exploration
chirurgicale, donc elle est indiquée pour les tératomes ovariens non sécrétant grade O
ou grade 1 [3], et pour les tumeurs bilatérales synchrones le plus souvent bénignes, il
faut s'efforcer de réaliser une tumorectomie quelque soit I'état du parenchyme ovarien
restant [74].

L'examen extemporané ne doit étre demandé que si la réponse a une incidence
sur l'acte opératoire, en gardant a l'esprit que le résultat histologique dans ces
conditions est opérateur dépendant et que le pathologiste peut ne pas pouvoir
conclure. La meilleure indication est I'étude d'un kyste comportant des végétations
intra ou extra kystiques ou la présence de parties solides [126] (Figure 56). Enfin la

piece opératoire doit étre renvoyée pour I'étude anatomopathologique [127].
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Figure 56 : Présence de zone blanchéatre a la surface du kyste traduisant des zones de
paroi épaisse qui correspondent a des végétations intrakystiques orientant vers le

caractére organique de ce kyste [49].

@ La kystectomie ovarienne :

La kystectomie ovarienne doit étre I'approche chirurgicale de choix chez I'enfant
et I'adolescente, méme avec de gros kystes et peu de tissu ovarien restant. En effet,
méme si le parenchyme ovarien de surface parait totalement écrasé, dans sa partie
profonde, il conserve des organites fonctionnels doués d'une étonnante facilité de
récupération. Il faut donc savoir préserver une partie méme infime du parenchyme
ovarien [97]. Dans une étude américaine de 9 patientes (2003-2007) suivies pour
tumeur bénigne dont la taille oscillait entre 10 et 20 cm et traitées par kystectomie
ovarienne, I'échographie postopératoire a montré que les ovaires touchés ont repris
leurs tailles et volumes normaux malgré l'apparence atténuée du cortex ovarien au
moment de la chirurgie [128]. Toutefois, la manipulation du kyste lors de la
kystectomie doit étre prudente pour éviter un déversement peropératoire pouvant

entrainer une péritonite chimique et une formation d'adhérences utérines en cas de
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kyste dermoide, ou une dissémination des cellules malignes en cas de kystes malins
ou borderlines [97].

Le geste de référence est la kystectomie laparoscopique intrapéritonéale : le
kyste est retiré dans la cavité abdominale puis évacué a l'aide d'un petit sac a travers
I'orifice de la ccelioscopie. Elle peut étre effectuée directement a kyste fermé, ou apres
ponction évacuatrice du liquide kystique. La kystectomie transpéritonéale correspond a
I'extériorisation de l'ovaire hors de la cavité abdominale puis I'ablation du kyste et la
réintégration de I'ovaire dans I'abdomen [49].

U La kystectomie a kyste fermé : cette méthode est utilisée dans le traitement
des kystes dermoides de I'ovaire. L'ovaire est stabilisé et une incision superficielle aux
ciseaux du cortex ovarien est réalisée avec diathermie sur le bord antimésial. Ce site
d'incision permet d'obtenir une réparation spontanée de I'ovaire a la fin d'intervention.
La taille de l'incision ovarienne doit permettre une kystoscopie fiable qui doit inspecter
toutes les faces du kyste a la recherche de végétations. L'incision est légérement
élargie par dissection pour localiser le plan de clivage entre la paroi de la tumeur et le
cortex de l'ovaire. On procéde ensuite a une énucléation du kyste par traction sur les
parois de l'ovaire grace a deux pinces grips agissant en traction divergente, suivie
d'une libération du kyste (tenu par une pince) du hile de I'ovaire, quelques petits coup
de ciseaux sont utiles. Les forces que nous appliquerons doivent étre modérées, il ne
faut pas déchirer le tissu [126, 49] et surtout il faut éviter les gestes qui facilitent la
rupture involontaire du kyste :

+ Le déplacement des instruments vers le kyste, surtout avec des instruments
actifs perpendiculaires a la surface de ce kyste. Il faut travailler en s'éloignant et
avec des instruments dont I'extrémité active agit tangentiellement a la surface.

* Eviter les tractions directes sur la surface du kyste dont la paroi est fine, fragile

et facile a déchirer avec les instruments endoscopiques [49].
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Apres l'excision du kyste, la coagulation diathermique prudente est utilisée pour
obtenir une hémostase compléte. L'ovaire est laissé ouvert sans suture, en effet si
I'incision se situe au bon endroit et que la dissection n'a pas déchiré I'ovaire, on assiste
en deux a trois minutes a la fermeture spontanée de l'ovaire sans qu'aucune suture ne
soit nécessaire. Le kyste est récupéré dans un sac dans lequel il sera éventuellement
ponctionné afin de permettre son extraction et qu'on retire de la cavité abdominale par
le trocart de 10 mm [120, 49]. Campo et Garcea rapportent que l'utilisation d'un sac de
récupération endoscopique a sensiblement diminué le risque de déversement
accidentel [129]. En présence d'élément solide significatif, on peut procéder a une
fragmentation en morceaux avec instrumentation conventionnelle pour I'extraire de
maniere parcellaire dans les limites du sac afin de prévenir le déversement. Enfin, le

lavage péritonéal doit étre adéquat [120, 49] (Figure de 57 a 62).

Figure 57 : La corticale du kyste a été incisée (sur le bord antimésial) [49].
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Figure 58 : Deux grips pinces tractent les berges de l'incision de maniéere divergente en

appuyant I'ovaire sur la paroi pelvienne [49].
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Figure 59 : Ce geste se déroule au dessus du sac ouvert transparent et placé dans le

pelvis [49].

Figure 60 : La dissection est poursuivie, les instruments travaillent en s'éloignant du

kyste et sont tangentiels a la surface de celui ci, la plan est avasculaire [49].
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Figure 61 : Fin de la dissection, la pesanteur aide a la dissection et guide le kyste vers

le sac. Cette image illustre I'efficacité du sac [49].

Figure 62 : Hémostase finale qui participe a la réparation ovarienne. Le kyste est visible

dans le sac [49].
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U La kystectomie apres ponction : La ponction se situe sur le bord antimésial de
I'ovaire qui va servir de point de départ de l'incision ovarienne, aprés une kystoscopie
minutieuse, c'est lI'inspection qui va permettre de trouver le plan de clivage qui s'ouvre
en général spontanément du fait de la rétraction différente des tissus kystiques et
ovariens (€élasticité différente). La dissection débute par la mise en place de deux
pinces grips. La traction sur les deux pinces va amorcer la dissection. On procede
ensuite a la résection du kyste. A la fin de la kystectomie, on compléte I'hnémostase, on
vérifie que la forme de l'ovaire est correcte. Puis, on extrait la piece opératoire dans

sac [49] (Figure de 63 a 68).

Figure 63 : La ponction et Figure 64 : L'incision ovarienne

Faspiration sont terminées [49]. est réalisée aux ciseaux sur le

bord antimésial [49].
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Figure 65 : Paroi lisse et
blanchatre sans végétations
endokystiques, sans vaisseaux
visibles, différente de l'aspect
rétinoide du kyste fonctionnel. Le

plan de clivage s'ouvre

spontanément (fleches) [49].

Figure 66 : Dissection avec deux
pinces grips (le plan de clivage
suivi ici n'est pas le meilleur car
il persiste des fibres rouges a la

a la surface de I'ovaire) [49].

Figure 67 : Sur lI'image
précédente, lI'image est un peu
hémorragique, en se rapprochant
du kyste on retrouve un plan
plus correcte blanc et

avasculaire [49].

Figure 68 Aspect en fin

d'intervention, la  suture
ovarienne spontanée est visible

mais de bonne qualité [49].
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U La kystectomie transpariétale : encore appelée kystectomie par mini
laparotomie, cette technique qui utilise une incision cutanée de 3 a 4 cm est une
véritable technique endoscopique quant a la qualité des suites opératoires qui sont les
mémes que celle des techniques endoscopiques pures. Cette méthode de kystectomie
en fait assistée par endoscope, combine un diagnostic et une ponction coelioscopique
puis une extraction et un traitement du kyste par mini laparotomie. Cette approche
permet de réaliser des annexectomies, mais elle est actuellement réservée au
traitement conservateur des gros kystes dermoides dont le contenu difficile a extraire
a l'aide des aspirateurs de ccelioscopie est qui sont plus facilement traités par une
incision de mini laparotomie [49].

L'annexectomie ou l'ovariectomie:

Elles peuvent s'imposer quand la Iésion intéresse la totalité de l'ovaire et il ya
plus de parenchyme reconnaissable [127], en cas d'absence du parenchyme ovarien
identifiable, et d'une séparation claire entre la tumeur et l'ovaire normal, pour les
tératomes ovariens volumineux dépassant 16 cm de diamétre, en cas de tableau aigu,
pour les Iésions suspectes et en cas de récidives [3]. En cas de doute sur une tumeur
maligne bilatérale, il ne faut pas réaliser une ovariectomie bilatérale, mais se contenter
d'une biopsie [74].

Parfois les découvertes opératoires conduisent dans certains cas a des
interventions plus étendues:

U L'hystérectomie totale avec castration bilatérale dans le cas des tumeurs
ovariennes trés étendues, une prise en charge psychologique de la fille et
de sa famille est nécessaire [97].

U L'omentectomie peut étre réalisée par nécessité lorsque I'épiploon parait

envahie ou de principe ( en raison des métastases épiploiques), mais cette
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derniére est discutée : I'épiploon joue un réle immunologique important et
I'omentectomie favorise les occlusions postopératoires [76, 111].
U L'exérése viscérale partielle (anse du gréle, segment colique, dome vésical),
ne doit étre pratiqué qu'en cas d'envahissement et si elle parait facile, car
elle n'améliore pas nettement le pronostic des tumeurs malignes [97].

Le service de chirurgie doit étre en relation étroite avec un département de
procréation médicalement assistée (PMA) pour décider si la patiente peut préserver en
moins en partie sa fertilité et quelle est la technologie appropriée pour cela
(congélation d'ovaire, d'embryon, d'ovocytes ou de gametes, etc.) [49]. La
cryoconservation ovarienne parait étre une technique porteuse d'espoir, elle est
indiquée en cas de cancer de l'ovaire stade la et dans les tumeurs borderlines [130].

Dans notre étude, une patiente a subit une tumorectomie avec une
annexectomie et l'autre une tumorectomie avec une ovariectomie.

V Torsion ovarienne :

Le traitement chirurgicale en cas de torsion ovarienne doit étre entrepris en
urgence par ccelioscopie. Apres la détorsion de I'annexe, il est nécessaire d'en évaluer
le stade d'ischémie, en sachant que la vitalité de I'ovaire est souvent meilleure que ce
que l'ceil percoit. La nature de la lésion est vérifiée: en cas de lésion purement
kystique, la vidange simple du kyste est préférable a la kystectomie, qui risque
d'emporter une grande partie du parenchyme ovarien.

Lorsqu'il existe une masse solide, on tente I'exérése de la masse, en préservant
le reste de l'ovaire, car la plupart des torsions sont le fait de tumeurs bénignes; En
effet, la kystectomie ou la tumorectomie peuvent se pratiquer lors de la détorsion ou
dans un second temps (2¢me look apres 7 a 10 jours) pour permettre une régression de
I';edéme et de la congestion et une récupération vasculaire, ce qui facilite I'opération.

A I'heure actuelle, la plupart des auteurs recommandent un traitement conservateur
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méme lorsque lI'annexe semble nécrosée, car des cas de récupération tardive ont éte
constatés par la surveillance échographique prolongée. Un temps prolongé des
symptémes avant le premier examen n'en fait pas aussi obstacle a la récupération de
I'ovaire. Cette attitude permet de préserver 90% des ovaires. Le risque de torsion
controlatérale, qui est estimé a environ 5% fait discuter une fixation de l'ovaire
controlatéral [34,43, 131, 128].

V' Kystes ovariens foetaux :

La conduite a tenir devant un kyste ovarien fcetal, avant ou aprés la naissance,
reste encore controversée. Au dela du pronostic vital trés exceptionnellement engagé,
les objectifs de la prise en charge sont la sauvegarde du parenchyme de l'ovaire
porteur du kyste et la prévention de la survenue d'une lésion kystique de l'ovaire
controlatéral. Le traitement par ponction prénatal des kystes ovariens diagnostiqués in
utéro est discuté. L'attitude post natale concernant un kyste cliniqguement bien toléré,
ce qui est I'éventualité de loin la plus fréquente, est actuellement nuancée et dépend
de l'existence ou non d'une hémorragie intrakystique, de I'ancienneté de I'hémorragie
et du caractere uni ou bilatéral du kyste [132, 74].

Un kyste simple, liquidien stricte en anténatal et qui le reste en postnatal, est de
principe surveillé cliniquement et échographiquement jusqu'a sa disparition, lorsque sa
taille est importante (>40mm) et qu'il est facilement accessible a une ponction
percutanée sous EMLA* ( creme anesthésiante) et sous contrble échographique, le
geste est proposé et réalisé aprés accord de la famille [132, 130].

Un kyste hémorragique est le plus souvent (mais pas toujours) secondaire a une
torsion ovarienne et si le délai entre la torsion et l'intervention est supérieur a une
semaine, la détorsion chirurgicale n'a aucune chance de permettre la récupération du

parenchyme ovarien, l'opération est donc inutile et la surveillance ultérieur s'impose
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cependant en raison des trés exceptionnels risque d'occlusion intestinale ou de
méconnaissance d'un kyste organique [132, 130].
Lorsque le kyste est bilatéral avant la naissance, I'éventualité, apres l'acquisition

de la maturité pulmonaire, d'un déclanchement de la naissance est discutée [132].

2. La chimiothérapie

C'est le traitement par des substances chimiques cytotoxiques. Elle constitue un
progrés thérapeutique certain en matiére de cancer de l'ovaire, son efficacité dépend
des situations cliniques diverses et des produits utilisés [32].

L'avenement de la chimiothérapie a bouleversé la prise en charge et le pronostic
des tumeurs germinales malignes, notamment apres introduction du cisplatin qui a
constitué un progrées décisif, modifiant radicalement la survie des malades. Avant
I'introduction de la chimiothérapie, la perspective pour les enfants atteints des
tumeurs germinales malignes ovariennes était déprimante [112]. Par contre,
l'utilisation de la chimiothérapie dans le grade 2 et 3 du tératome immature reste
controversée [2].

Différentes drogues comme les sels de platine, les alkylants et les
épidopophylotoxines ont été utilisées pour le traitement des tumeurs germinales chez
I'enfant et I'adolescent [112].

Le protocole de la chimiothérapie a connu un certain nombre de modification

depuis 1978 jusqu'a 1995 selon les tableaux suivants (Tableau 11 a 14).
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Tableau 11 : Le protocole de chimiothérapie utilisé entre 1978-1985 [132].

Actinomycine D 300 pg/ma2/j Jlals
Cyclophosphamide 300 mg/m2/j J1als
Vincristine 2 mg/m?2/j 121
Bléomycine 60 mg/m2/j 21
Adriamycine 15 mg/m?2/j J21 et )23
Cisplatinium 100 mg/m?2/j 124

Ce traitement dure 1 an, 6 cures espacées de 21 jours [133].

Depuis 1985, la Société Francaise d'Oncologie Pédiatrique a adopté un nouveau
protocole ayant pour but de diminuer la toxicité de la chimiothérapie (rénale, auditive,
et cérébrale pour le Cisplatinium, cardiaque pour I'adriamycine, pulmonaire et cutanée
pour la bléomycine). Les deux différences importantes avec le protocole précédent
sont la suppression de l'adriamycine et le raccourcissement de la durée totale du

traitement [133] (Tableau 12).

Tableau 12 : Le protocole des tumeurs germinales malignes 85.

Actinomycine D 10 pg/kg/j (max 500) J1 al5
Cyclophosphamide 300 mg/m2/j J1als5
Vinblastine 3 mg/m2/j 21 a J22
Bléomycine 15 mg/m2/j J21 a4 )22
Cisplatinium 100 mg/m2/j J23

Le protocole consiste en 3 cures des deux associations, le traitement dure 6 mois.
Le cisplatinium est remplacé dans le protocole TGM 90 par la carboplatine 400
mg/m2/cure dans un effort de limiter la toxicité rénale et auditive. Dans le protocole
TGM 90, le nombre de cycle était adapté a la date de négativation de marqueurs avec
administration de deux cycles supplémentaires aprés leur normalisation. Une

chimiothérapie de rattrapage associant l'ifosfamide, I'étoposide, et le cisplatinium était
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prévue en cas d'efficacité insuffisante du carboplatine et n'était pas considérée comme

un échec du protocole [134] (Tableau 13).

Tableau 13 : Le protocole TGM 90.

) ) ) 3 mg/m2/j J1 a2
Vinblastine Bléomycine ) .
) 15 mg/m2/j J1 aj2
Carboplatine i .
) ) 400 mg/m2/j J1 aj2
Actinomycine D ] ] ]
) 10 pg/kg/j (max 700 pug/j ou 2 mg/j) | J121-]22-)23
Cyclophosphamide ] )
500 mg/m2/j (max 1g/j) J21-)22-)23

A partir de 1995, le protocole TGM 95 choisi par la Société Francaise d'Oncologie
Pédiatrique est caractérisé par:
v La réutilisation du cisplatinium en raison de sa meilleure efficacité malgré sa
toxicité potentielle.

v L'abandon de la cure actinomycine D- cyclophosphamide.

Tableau 14 : Protocole TGM 95.

Vinblastine 3 mg/m2/j J1al2

Bléomycine 15 mg/m2/j J1al2
Cure VBP ) o ]

Cisplatinium 100 mg/m2/j J3

VP 16 75 mg/ma2/j J1al5
Cure VIP ]

Ifosfamide 3 mg/mz/ J1al2

cisplatinium 100 mg/m2/j J1al5

L'intervalle entre deux cures est de 21 jours, la durée de la chimiothérapie est
adaptée a la date de négativation de marqueurs : 2 cures supplémentaires sont
administrées aprés normalisation des marqueurs biologiques [135].

Dans notre étude, les deux patientes présentent un tératome ovarien mature et

donc n'ont pas recu une chimiothérapie.
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VII. SURVEILLANCE, EVOLUTION ET PRONOSTIC

a. Surveillance

Pour les tératomes ovariens essentiellement matures, une surveillance réguliere
annuelle, clinique et échographique, est nécessaire pendant plusieurs années [3]. Elle
permet de dépister précocement les récidives unilatérales ou métachrones
controlatérales [3], et de décider rapidement une chirurgie afin de préserver le
maximum du parenchyme ovarien sain [34].

La surveillance postnatale des kystes ovariens fcetaux comporte I'examen
clinique, I'échographie abdominopelvienne, I'évaluation hormonale (cestradiol, LH,
FSH), le dosage des marqueurs tumoraux (AFP, BHCG, ACE) selon le calendrier suivant :
entre J1 et J3, 4 J21, M2 (mois), M4, M6, M12. L'éventuelle surveillance ultérieure est en
fonction de la persistance ou non d'une lésion résiduelle habituellement calcifiée et en
régle enlevée chirurgicalement [132].

Pour les tumeurs malignes (tératome immature de haut grade), la surveillance
doit étre :

v Clinique: pour apprécier I'évolution d'une masse résiduelle ou d'un épanchement
Séreux.

v/ Biologique: pour apprécier la bonne tolérance de la chimiothérapie, et pour
détecter une éventuelle récidive ou rechute infra clinique par le dosage des
marqueurs tumoraux : La surveillance des marqueurs doit étre effectuée tous les
deux mois pendant les deux premiéres années suivant la fin de traitement et
toute réascension des marqueurs doit étre a priori considérée comme une
rechute.

v/ Electrocardiographie : pour apprécier la bonne tolérance de la chimiothérapie.
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v Echographique : pour surveiller I'apparition d'éventuelles récidives ou I'évolution
d'une masse résiduelle. La TDM est préférée a I'échographie dans certains cas

[35, 34, 32].

b. L'évolution et le pronostic

Le tératome mature a un excellent pronostic [125], le risque de récidive est
d'environ 10% imposant une surveillance échographique ultérieure réguliére,
théoriquement durant toute la période d'activité génitale [74]. Ce tératome mature a
une tendance faible ou nulle pour la dégénérescence maligne ou la coexistence de
cellules malignes [120].

Dans notre étude, I'évolution postopératoire immédiate et au long cours était
bonne chez les deux filles (aucune complication n'est survenue).

Le pronostic du tératome immature dépend de la proportion du contingent

neuroectodermique immature. Il est excellent pour les tumeurs stade | [36].
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CONCLUSION




Les tératomes ovariens chez l'enfant sont rares, et peuvent étre matures ou
immatures. Le diagnostic repose sur un faisceaux d'arguments clinique, radiologique
et biologique, mais le diagnostic de confirmation reste toujours histologique. La
laparoscopie joue un role tres important aussi bien dans le diagnostic que dans le
traitement qui doit étre le plus conservateur possible permettant d'améliorer I'avenir
génital de ces filles. La chimiothérapie a base de cisplatinium a transformé le pronostic
des tumeurs germinales malignes mais son utilisation en cas de tératome ovarien

immature reste controverseée.

Au Maroc, pour bien apprécier les différents aspects des tératomes ovariens
chez l'enfant, il faut enregistrer tous les tératomes ovariens, y compris les tératomes
immatures, et encourager les études multicentriques afin de pallier au probleme du

manque d'effectif.
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RESUMES




Résumé

Le but de cette étude rétrospective portée sur 2 patientes opérées pour un
tératome ovarien au service de chirurgie pédiatrique viscérale du CHU Hassan Il de Feés,
entre janvier 2004 et décembre 2010, est d'étudier et de comparer les différents
aspects (épidémiologiques, cliniques, radiologiques, thérapeutiques, histologiques, et
évolutifs) des tératomes ovariens de notre étude avec ceux des autres études de la
littérature.

Le tératome ovarien est une pathologie rare, avec une incidence d'un cas tous
ans.

L'age de nos patientes était de 11 ans et 1 ans et 9 mois.

Aucune des deux filles ne présente la notion de tératome familial.

Les signes révélateurs du tératome ovarien étaient la douleur abdominale
intermittente chez une patiente et la masse pelvienne chez la deuxiéme.

L'examen clinique a objectivé une masse abdominale chez les deux filles, la
premiére était ferme indolore et la deuxieme dure et mobile par rapport aux deux
plans superficiel et profond.

L'abdomen sans préparation a été réalisé chez nos deux patientes et a objectivé
des calcifications gauches chez la premiére patiente faisant suspecter un tératome
ovarien et a été normale chez la deuxieme fille.

L'échographie a été réalisée chez nos deux patientes et a révelé une masse
kystique hyperéchogéne gauche chez la premiére fille et une masse hétérogéne droite
avec différentes densités chez la deuxiéme, et le scanner abdominal réalisé chez la
deuxiéeme patiente a objectivé une masse kystique avec de multiples composantes
liguidienne, calcique et graisseuse évoquant le tératome ovarien mature.

Les marqueurs tumoraux (AFP et BHCG) étaient négatifs chez les deux patientes.
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L'abord coelioscopique était réalisée chez la deuxieme patiente et la
laparotomie chez la premiére fille.

Les deux patientes ont bénéficié d'un traitement non conservateur avec une
ovariectomie chez la premiére et une annexectomie chez la deuxieme patiente.

Le type histologique était un tératome ovarien mature chez les deux filles.

Aucune des deux patientes n'a bénéficié d'une chimiothérapie.

L'évolution postopératoire immeédiate et au long cours était bonne chez les deux

filles (aucune complication n'est survenue).
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Abstract

The aim of this retrospective study focused on two patients operated for an
ovarian Teratomas in visceral pediatric surgery department of the CHU Hassan Il of Fés,
between January 2004 and December 2010, was to study and compare the different
aspects (clinical, radiological, therapeutic, histological, and scalable) of ovarian
teratomas in our study with those of other studies in the literature.

The ovarian teratomas is a rare disease with an incidence of one in every 3 years.

The age of our patients was 11 years and 1 year and 9 months.

Neither of the girls does the notion of family teratomas.

The revealing signs of ovarian teratomas were intermittent abdominal pain in a
patient and the pelvic mass in the second one.

Clinical examination objectified an abdominal mass in two girls, the first was
farm and painless, and the second hard and movable relative to the two plans
superficial and deep.

The abdomen without preparation was performed for the two patients and
objectified left calcifications suspecting an ovarian teratoma in the first one et was
normal in the second one.

Ultrasonography was performed for the two girls, and revealed a left
hyperechogenous  cystic mass in the first patient, and a heterogeneous right mass
with different densities in the second one, and abdominal CT scan performed in the
second patient objectified a cystic mass with multiple fluid components, calcium and
fat evoking mature ovarian teratomas.

Tumor markers (AFP and BHCG) were negative in both patients.

The laparoscopic approach was performed in the second patient and laparotomy

in the first girl.
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Both patients benefitted of non-conservative treatment with oophorectomy for
the first patient and adnexectomy for the second one.

The histological type was a mature ovarian teratomas in both girls

Neither patient had received chemotherapy.

The immediate postoperative and long-term evolution was good for both girls

(no complications have occurred).
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