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INTRODUCTION



Le néphroblastome une tumeur maligne du rein, C’est la plus fréquente (90%).
Un pic de fréquence entre la 2éme et 3éme annee de vie [1].

Il occupe le 4éme rang des affections malignes rencontrées chez I’enfant aprés les leucemies,

les lymphomes et les tumeurs cérébrales.

Les études menées par deux grands groupes coopératifs internationaux, la Société
Internationale d'Oncologie Pédiatrique (SIOP) en Europe et le National Wilms Tumor Study
Group (NWTS) aux Etats-Unis, dans les trente derniéres années, ont abouti & des taux de
guérisons proches de 90 % des cas puisque cette tumeur est sensible a la chimiothérapie et la

radiothérapie.

Sa prise en charge est multidisciplinaire, associant un traitement adjuvant pré et post opératoire,
selon les protocoles de la SIOP qui tient compte du stade d’extension de latumeur, du type

histologique favorable ou défavorable et de 1’age [2].

Notre étude consiste a décrire les particularités cliniques, paracliniques du néphroblastome ainsi

que les particularités thérapeutiques et I’évolution de ces patients traités pour néphroblastome.



MATERIEL ET METHODE



1. Type et population de I’étude :

C’est "une étude rétrospective descriptive et analytique portant sur tous les enfants atteints de
néphroblastome suivis au sein du service d'Hématologie et Oncologie Pédiatrique(SHOP) a

I'népital d'enfants de Rabat (HER) sur une période allant de Janvier 2019 au Juin 2021.

Nous avons colligé durant cette période 26 cas de néphroblastome.

2. Collecte des données :

Le recueil des données a été établi a partir :

= Des dossiers des patients ;

= Des fiches de bilans ;

Une fiche d’exploitation a été établie pour la collection de toutes les données nécessairespour
cette étude (annexe 1) .



RESULTATS



I. Données épidémiologiques :
1. Incidence :

Durant la période d’¢étude ,12 cas de néphroblastome ont été collige durant I’année 2019 ,11 cas

dans I’année 2020 et 3 cas sont enregistrés durant I’année 2021.

Tableau 1 : Fréquence en fonction de ’année de recrutement

L’année ‘ 2019 ‘ 2020 ‘ 2021

Nombre de cas ‘ 12 cas ‘ 11 cas ‘ 3 cas

2. Sexe :

Notre étude montre une prédominance féminine, avec 15 filles (60%) et 11 gar¢cons(40%) , soit

un sex ratio de 0.7.

| Aille

B garcon

Figure 1 : répartition selon le sexe.

3. L’age :
Au moment du diagnostic 1’age variait entre 3 mois et 8 ans, avec un age médian de 3 ans.
L’analyse des tranches d’age se présente comme suit (figure 2) :

- 21 patients ont un &ge moins de 5 ans (80.7 %)

- b5 patients ont un age entre 5 ans et 10 ans (19.3 %)
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Figure 2 : Répartition par tranche d’age

4. Reépartition géographique :

L’origine géographique des patients est variable. La répartition géographique se présentecomme

suit (figure 3) :

10 patients sont originaires de Tanger et ses régions (38.4%)
14 patients de Rabat et ses régions (53.8%)

1 patient d’Azilal (3.8%)

1 patient de Benslimane (3.8%)
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Figure 3 : Répartition géographique des patients




II. Données cliniques :

Le delai moyen du diagnostic était de 57 jours.

Les circonstances de découverte sont dominées par la masse abdominale (61.5%).

16 patients ont présenté une masse abdominale (61.5 %)

7 patients ont présenté des douleurs abdominales (26.9%)
3 patients ont présenté une fievre (11.5 %)

4patients ont présenté une hématurie (15.3%)

1 patient a présenté une constipation (3.8 %)

1 découverte fortuite (3.8 %)

Aucun cas d’ HTA (0 %)
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Figure 4 : Répartition selon les circonstances de découverte




I11.  Données paracliniques :

Dans notre série, I’échographie abdominale a été réalisée chez tous les patients (100%).La

tumeur était :

- Localisée a droite dans 11 cas (42.3%)
- Localisée a gauche dans 13 cas (50%)

- bilatérale dans 2cas (7.6%)

Droit Gauche Bilatéral

Figure 5 : Répartition selon la localisation du néphroblastome

La TDM abdominale a été réalisée chez tous nos malades.

La radiographie pulmonaire a été demandée chez 25 malades (96%), La TDM thoraciquea été

réalisée chez 4 malades (15.3%).

Iy avait 5 cas de métastases au diagnostic dont 4 au niveau des poumons et 2 au niveaudu foie.

10



IV. Données thérapeutiques :

Les patients ont été traités selon le protocole GFA néphro2005 :
a. Chimiothérapie pré-opératoire :

- La durée moyenne entre la premiere consultation et la premiére cure était de 05
jours

- 17 malades ont recu le traitement comme non métastatique par une
chimiothérapie préopératoire type : Actinomycine D et Vincristine pendant
4 semaines, 6 malades ont recu une chimiothérapie pré-opératoire comme
métastatique de 6 semaines et 2 malades dont la localisation était bilatérale
ont recu plus de 6 semaines de chimiothérapie pré-opératoire.

- 1 Malade n’a pas regu la chimiothérapie pré-opératoire car la tumeur était
découvertelors de la chirurgie.

b. Traitement chirurgical :

- Vingt-cing malades sont été opéré dont un déces en peropératoire.
- Un Patient a recu la chimiothérapie pré-opértoire au SHOP puis il a
été pris encharge a Casablanca pour la suite du traitement.

Cc. *Type d’exéreése :

25 malades ont bénéficié d’une urétéro-néphrectomie totale élargie (88.4%), en plus d’une
résection tumorale du rein controlatérale chez 2 malades présentant un néphroblastome

bilatérale.

11
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Figure 6 : Type de chirurgie
d. Chimiothérapie post opératoire :

Le delai moyen entre la chirurgie et le début de la chimiothérapie postopératoire était de 11

jours.

La chimiothérapie post-opératoire a été donnée a 24 malades selon le protocole du GFA-
Nephro 2005 (88.8%) :

- 12 patients ont été traité comme risque intermédiaire et ont recu 27 semaines
de chimiothérapie faite de 3 drogues : actinomycine D + Vincristine +
Doxorubicine.

- 12 patients ont été traité comme Haut risque et ont recu 34 semaines de
chimiothérapiefaite d’une alternance de 2 cycles : VP16 — carboplastine et
cyclophosphamide — Adriamycine.

e. Radiothérapie :

Dans notre étude, 12 patients ont été irradiés et le siege de cette irradiation étaitabdominale

dans 8 cas et thoracique dans 4 cas.

12
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Figure 7 : Répartition des patients selon le traitement administré.
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V. Données anatomopathologiques :

Dans notre série, 1’étude anatomopathologique des pieces de néphrectomie a confirmé le
diagnostic de néphroblastome dans tous les cas.

*|_a classification selon les stades de la SIOP a été la suivante :

- Stade | : 1 cas (3.8%)
- Stade Il : 12cas (46.1%)
- Stade Il : 12 cas (46.4%)

Figure 8 : Répartition selon les stades
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a. La classification histopathologique a permis de répartir les patients

comme suit:
- Faible risque : 0 cas (0%)
- Risque intermédiaire : 12 cas (46.1%)
- Haut risque : 13 cas (50%)

50% |

40%

30% -

Figure 9 : Répartition selon la classification histopathologique

Tableau 2 : Répartition des types histologiques en fonction des stades

Stade | Stade Il Stade 1l
Bas risque 0 0 0
Risque intermédiaire 1cas 8 cas 3 cas
Haut risque 0 cas 5 cas 8 cas
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V1. Données évolutives :

23 patients (92.5 %) sont actuellement vivants dont :

- 22 malades en rémission compléte (84.6%)
- 01 rechute (3.8%)

Trois patients sont décédés (11.5%) : 02 malades a domicile (par rechute de leur maladie)et 01

malade en per-opératoire.

mRCC mRechute »Decés

Figure 10 : Répartition selon I’évolution
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I. Epidémiologie :
Le néphroblastome représente 90% des tumeurs rénales chez I’enfant [3].

Le nombre de nouveaux cas par an en Europe, Australie et Amérique du Nord est estiméa
environ 7 cas / million d’enfants, &gés de 0 a 15 ans [3]. Il touche donc un enfant pour 10 000

naissances.

Le chiffre des cas a augmenté en Scandinavie et chez tous les enfants originaires d’Afrique

noire, d’Amérique du Nord et du Brésil [4].
IL peut étre de 5 a 7 % des cas, bilatéral. [5].

C’est une tumeur de la petite enfance, débutant entre 1 et 5 ans, 98% des cas survenant avant

I’age de 7 ans.
L’age moyen est de 3ans avec une fréquence maximale entre 1 et 5 ans.

Le sex-ratio masculin/féminin révele une prédominance féminine : 0,89/1 [6] comme le montre

notre série de cas.
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Il. Diagnostic Positif :

1. Clinique : [7,8,9,10,11]
La masse abdominale est le mode révelateur habituel (80%).

C’est une masse abdominale indolore isolée, volumineuse développée dans I’hypochondre chez
un enfant en bon état général. Rapidement évolutive(l’examen était parfois normal quelques

semaines avant). Fragile et avec un examen prudent car risque de se rompre.
D’autres signes :

e Douleurs abdominales (10%) récentes et inhabituelles avec des
vomissements.

e Fiévre modérée (20%), prolongée avec altération variable de 1’état général.

e [’hématurie n’est pas tres fréquente.

e Un syndrome abdominal aigu

e Une hypertension artérielle réfractaire aux antihypertenseurs usuels doit faire
penser au néphroblastome chez I’enfant.

2. ROle de ’imagerie : [7,8]
2.1. Echographie abdominale :

C’est Le premier examen a demander.

L’échographie abdominale montre une masse tumorale intra rénale, déformant les contours du

rein, pleine, solide et hyperéchogéne (remaniement nécrotique).

2.2. Radiographie de I’abdomen sans préparation (ASP) :
L’ASP confirme I’existence d’un syndrome de masse.

2.3. Tomodensitométrie (TDM) :

Reéalisé dans le cadre d'une prise en charge multidisciplinaire.

I1 confirme les données de 1’échographie, 1l est plus sensible que I'échographie pour la détection

des restes néphrogénique sur le rein controlatéral.
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3. Biologie :
On dose les catécholamines urinaires (HVA, VMA, Dopamine) dont le taux est normal ; est
systématique pour le diagnostic différentiel avec le Neuroblastome.

4. Bilan d’extension :
Il permet :

e Larecherche de métastases

e [’¢étude du foie et du rein controlatéral a la recherche d’une 2éme
localisation ou d’un néphroblastomatose.

e La radiographie du thorax et TDM thoracique a la recherche de

métastasespulmonaires.
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.  Classification — pronostic : [9,10,11,12,13]

1. Stadification :

Elle est définie par les comptes rendus chirurgicaux et anatomo-pathologiques et selonla

classification de la société internationale d’oncologie pédiatrique (SIOP) :

- Stade | Tumeur non rompue limitée au rein et complétement enlevée
- Stade Il Tumeur s’étendant en dehors du rein mais enleveée en totalité :
- Stade Il Exérese incompléte, sans métastases hématogenes :
- Stade IV Métastase(s) hématogéne s) dans les poumons, le foie,
’0s...etc. quelque soit le stade local qui est déterminé a part.

- Stade V Tumeur bilatérale. Chacune des 2 tumeurs prise isolement doit
étre stadelocalement en stade I, I, I11.

2. Classification histologique :

Cette classification permet de définir le traitement qui va suivre la chirurgie.
On distingue :
*Les formes d’histologie <« standard >> contenant en proportions variables 3 types de

tissu

*  Les formes d’histologie <« défavorables > (10% des cas) en particulier Sarcomateuses

et anaplasiques ou blastémateuses prédominantes.
Classification selon SIOP :

- Tumeurs de bas risque :
- Tumeurs de risque intermédiaire :

- Tumeurs de haut risque :

21



IvV. Prise en charge : [13,14]
1. La chimiothérapie pré- opératoire :

La chimiothérapie préopératoire permet de diminuer le risque de rupture tumorale en
préopératoire et de diminuer le stade local.

2. Chirurgie :
L’objectif principal étant la résection RO sans rupture tumorale.

L’approche laparoscopique en chirurgie du néphroblastome suscite beaucoup decontroverses
et connait de plus en plus d’adeptes.

3. Traitement post-opératoire :

La chimiothérapie postopératoire vise & réduire 1’incidence des métastases et desrécidives
locales.

La radiothérapie de la loge rénale a actuellement des indications limitées.
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V. Evolution - guérison et surveillance :

La guérison est obtenue dans 90% des cas et peut étre quasi affirmée apres 2 ans.

La survenue des métastases ou d’une récidive locale dans les 2 premiéres années apresle

diagnostic est possible essentiellement dans les stades 11 et les histologies défavorables.

Le suivi des enfants sera effectué tous les trimestres pendant les 2 premieres années,
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CONCLUSION
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Le néphroblastome est 1’une des tumeurs malignes les plusfréquentes de ’enfant et qui a le

plus bénéficié des progres thérapeutiques.

La masse abdominale a été le symptdéme le plus dominant. L’échographie abdominale est le

premier examen paraclinique avant I’histologie.
Sa prise en charge est pluridisciplinaire.
L’objectif de notre étude est de :

e Sensibiliser au diagnostic précoce des tumeurs abdominales de 1’enfant.
* Multiplier les maisons de vie afin de lutter contre les abondons

thérapeutiques.
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Résumé

Thése : LE NEPHROBLASTOME CHEZ L’ENFANT : A propos de 26 cas

Auteur : Dr Jihane Elmahi

Mots clé : Nephroblastome-enfant-pronostic

Le néphroblastome ou tumeur de Wilms est une tumeur maligne du rein. C’est la tumeur rénale

la plus fréquente de 1‘enfant (90%).

Son traitement est 1’un des meilleurs exemples de prise en charge multidisciplinaire moderne.
Notre étude consiste a décrire les particularités cliniques, paracliniques du néphroblastome ainsi
que les particularités thérapeutiques et 1’évolution de ces patients traités pour néphroblastome
a travers 26 cas colligés au sein du service d'Hématologie et Oncologie Pédiatrique (SHOP) a
I'ndpital d'enfants de Rabat (HER).

L’ Age moyen de nos malades était de 3 ans avec une prédominance féminine.

Le délai moyen du diagnostic était de 57 jours. Les circonstances de découverte sont dominées
par lamasse abdominale (61.5%). L’échographieabdominale a été réalisée chez tous les patients

(100%) et en faveur d’un néphroblastome.

Les patients ont été traités selon le protocole GFA néphro2005. Dans notre série, 1’étude
anatomopathologique des piéces de néphrectomie a confirmé le diagnostic denéphroblastome
dans tous les cas. La classification selon les stades de la SIOP a été la suivante : Stade | chez un
1 cas (3.8%), Stadell chez 12cas (46.1%) et Stade 11l chez 12 cas (46.4%).

23 patients (92.5 %) sont actuellement vivants dont : 22 malades en rémission compléte (84.6%)
Et 01 rechute (3.8%)

Trois patients sont décédés (11.5%) : 02 malades a domicile (par rechute de leur maladie) et 01

malade en per-opératoire.
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Abstract

Thesis: NEPHROBLASTOMAS IN CHILDREN: About 26 cases

Author: Jihane ELMAHI

keywords: nephroblastoma — child - prognosis

Nephroblastoma or Wilms' tumor is a malignant tumor of the kidney. It is the most frequent

renal tumor in children (90%).

It can be uni or bilateral; with a predilection age of 1 to 5. Its treatment remains one of the best
examples of modern multidisciplinary management combining pre- and post-operative adjuvant

treatment, according to SIOP protocols.

Our study consists in describing the clinical and paraclinical particularities of nephroblastoma
as well as the therapeutic particularities and the evolution of these patients treated for
nephroblastoma through 26 cases collected within the service of Hematology and Pediatric
Oncology (SHOP) at the Children's Hospital of Rabat.

The average age of our cases was 3 years with a female predominance.

The average time to diagnosis was 57 days. The circumstances of discovery were dominated
by the abdominal mass (61.5%). Abdominal ultrasound was performed in all patients (100%)
and in favor of a nephroblastoma. Patients were treated according to the GFA nephro2005
protocol which includes a preoperative chemotherapy, followed by surgery of the primary
tumor and possibly of the metastases, then postoperative chemotherapy associated or not with
locoregional radiotherapy. In our series, the anatomopathological study of the nephrectomy
parts confirmed the diagnosis of nephroblastoma in all cases. The classification according to
the stages of SIOP was as follows: Stage | in 1 case (3.8%), Stage Il in 12cases (46.1%) and
Stage Il in 12 cases (46.4%).

23 patients (92.5%) are currently alive of which: 22 patients in complete remission (84.6%) and
01 relapse (3.8%)

Three patients died (11.5%): 02 patients at home (by relapse of their disease) and 01 patient

during surgery.
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Annexe | :
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FICHE : NEPHROBLASTOME
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