UNIVERSITE MOHAMMED V

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE -RABAT-

ANNEE: 2010 THESE N°: 210

TUMEURS NEUROECTODERMIQUES
PRIMITIVES PERIPHERIQUES
( A PROPOS DE 2 CAS)

THESE

Présentée et soutenue publiqguement le:.............................

PAR

Mlle Kaoutar JOHRI

Née le 03 Juin 1985 a Rabat

Pour 1'Obtention du Doctorat en Médecine

MOTS CLES: PNET —VES — Immunohistochimie.

JURY
Mr. M. ABBAR PRESIDENT
Professeur d’Urologie
Mr. M. GHADOUANE RAPPORTEUR
Professeur d’Urologie
Mr. A. AMEUR

Professeur d’Urologie
Mr. A. ALBOUZIDI
Professeur d’Anatomopathologie

JUGES






W
m\ UNIVERSITE MOHAMMED V- SOUISSI

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT
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1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI
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PROFESSEURS :

Décembre 1967

1. Pr. TOUNSI Abdelkader Pathologie Chirurgicale
Février, Septembre, Décembre 1973

2. Pr. ARCHANE My Idriss* Pathologie Médicale

3. Pr. BENOMAR Mohammed Cardiologie

4. Pr. CHAOUI Abdellatif Gynécologie Obstétrique
5. Pr. CHKILI Taieb Neuropsychiatrie
Janvier et Décembre 1976

6. Pr. HASSAR Mohamed Pharmacologie Clinique
Février 1977

7. Pr. AGOUMI Abdelaziz Parasitologie

8. Pr. BENKIRANE ép. AGOUMI Najia Hématologie

9. Pr. EL BIED ép. IMANI Farida Radiologie

Février Mars et Novembre 1978

10. Pr. ARHARBI Mohamed Cardiologie

11. Pr. SLAOUI Abdelmalek Anesthésie Réanimation
Mars 1979

12. Pr. LAMDOUAR ép. BOUAZZAOUI Naima Pédiatrie

Mars, Avril et Septembre 1980
13. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam Neurochirurgie
14. Pr. MESBAHI Redouane Cardiologie




Mai et Octobre 1981

15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. BENOMAR Said*

. BOUZOUBAA Abdelmajid
. EL MANOUAR Mohamed
. HAMMANI Ahmed*

. MAAZOUZI Ahmed Wajih
. SBIHI Ahmed

. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982

22,

23.

24,
25.
26.
27.
28.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABROUQ Ali*

. BENOMAR M’hammed

. BENSOUDA Mohamed

. BENOSMAN Abdellatif

. CHBICHEB Abdelkrim

. JIDAL Bouchaib*

. LAHBABI ép. AMRANI Naima

Novembre 1983

29.
30.
31.
32.
33.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ALAOUI TAHIRI Kébir*
.BALAFREJ Amina

. BELLAKHDAR Fouad

. HAJJAJ ép. HASSOUNI Najia
. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembre 1984

34.
35.
36.
37.
38.
39.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. BOUCETTA Mohamed*

. EL OUEDDARI Brahim El Khalil
. MAAOUNI Abdelaziz

. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

. NAJI M’Barek *

. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

40.
41.
42.
43.
44,
45.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. BENJELLOUN Halima

. BENSAID Younes

. EL ALAQOUI Faris Moulay El Mostafa
. IHRAI Hssain *

. IRAQI Ghali

. KZADRI Mohamed

Janvier, Février et Décembre 1987

46.
47.
48.
49.
50.
51.
52.
53.
54.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AJANA Ali

AMMAR Fanid

CHAHED OUAZZANI ép. TAOBANE Houria
EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq

EL HAITEM Naima

EL MANSOURI Abdellah*

EL YAACOUBI Moradh

ESSAID EL FEYDI Abdellah

LACHKAR Hassan

Anatomie Pathologique
Cardiologie
Traumatologie-Orthopédie
Cardiologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cardio-Vasculaire
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Biophysique

Chirurgie Maxillo-faciale
Physiologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Meédecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie

Médecine Interne



55. Pr. OHAYON Victor*
56. Pr. YAHYAOUI Mohamed

Décembre 1988

57. Pr. BENHMAMOUCH Mohamed Najib
58. Pr. DAFIRI Rachida

59. Pr. FAIK Mohamed

60. Pr. FIKRI BEN BRAHIM Noureddine
61. Pr. HERMAS Mohamed

62. Pr. TOULOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990
63. Pr. ABIR ép. KHALIL Saadia

64. Pr. ACHOUR Ahmed*

65. Pr. ADNAOUI Mohamed

66. Pr. AOUNI Mohamed

67. Pr. AZENDOUR BENACEUR*

68. Pr. BENAMEUR Mohamed*

69. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
70. Pr. CHAD Bouziane

71. Pr. CHKOFF Rachid

72. Pr. FARCHADO Fouzia ép.BENABDELLAH
73. Pr. HACHIM Mohammed*

74. Pr. HACHIMI Mohamed

75. Pr. KHARBACH Aicha

76. Pr. MANSOURI Fatima

77. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
78. Pr. SEDRATI Omar*

79. Pr. TAZI Saoud Anas

80. Pr. TERHZAZ Abdellah*

Février Avril Juillet et Décembre 1991
81. Pr. AL HAMANY Zaitounia

82. Pr. ATMANI Mohamed*

83. Pr. AZZOUZI Abderrahim

84. Pr. BAYAHIA ép. HASSAM Rabéa
85. Pr. BELKOUCHI Abdelkader

86. Pr. BENABDELLAH Chahrazad
87. Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdelatif
88. Pr. BENSOUDA Yahia

89. Pr. BERRAHO Amina

90. Pr. BEZZAD Rachid

91. Pr. CHABRAOUI Layachi

92. Pr. CHANA EIl Houssaine*

93. Pr. CHERRAH Yahia

94. Pr. CHOKAIRI Omar

95. Pr. FAJRI Ahmed*

96. Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

97. Pr. KHATTAB Mohamed

98. Pr. NEJMI Maati

99. Pr. OUAALINE Mohammed*

Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique

Radiologie

Urologie

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne

Cardiologie
Chirurgicale

Médecine Interne
Meédecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Pédiatrique
Médecine-Interne
Urologie

Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation
Ophtalmologie

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation
Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne



100. Pr. SOULAYMANI ép.BENCHEIKH Rachida

101. Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.
110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AHALLAT Mohamed
BENOUDA Amina
BENSOUDA Adil

BOUJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHAKIR Noureddine
CHRAIBI Chafiq

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

EL HADDOURY Mohamed

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

119.
120.
121.
122.
123.
124.
125.
126.
127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.
139.
140.
141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AGNAOU Lahcen

AL BAROUDI Saad

ARJI Moha*
BENCHERIFA Fatiha
BENJAAFAR Noureddine
BENJELLOUN Samir
BENRAIS Nozha
BOUNASSE Mohammed*
CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI ép. AHALLAT Sabah
EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
EL KIRAT Abdelmajid*
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HDA Ali*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
MOUDENE Ahmed*
MOSSEDDAQ Rachid*
OULBACHA Said
RHRAB Brahim

Pharmacologie
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Radiologie

Gynécologie Obstetrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Ophtalmologie
Radiothérapie

Chirurgie Générale
Biophysique

Pédiatrie

Biophysique
Endocrinologie et Maladies Métabolique
Gynécologie Obstétrique
Immunologie

Traumato Orthopédie
Radiologie

Meédecine Interne
Chirurgie Cardio- Vasculaire
Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Neurologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique



148. Pr. SENOUCI ép. BELKHADIR Karima
149. Pr. SLAOUI Anas

Mars 1994

150.

151.

152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.
159.
160.
161.
162.
163.

Pr
Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. ABBAR Mohamed*

. ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BARHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI llham
CHERKAOQOUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

164.
165.
166.
167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.
174.
175.
176.
177.
178.
179.
180.
182.
183.
184.
185.
186.
187.
188.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOQOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BELLAHNECH Zakaria
BEDDOUCHE Amograne*
BENAZZOUZ Mustapha
CHAARI Jilali*

DIMOU M'barek*

EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Wafaa
BENOMAR ALI

BOUGTAB Abdesslam

ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
KABBAJ Najat

LAZRAK Khalid (M)
OUTIFA Mohamed*

Décembre 1996

189.
190.
191.
192.
193.
194,

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AMIL Touriya*

. BELKACEM Rachid

. BELMAHI Amin

. BOULANOUAR Abdelkrim

. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
. EL MELLOUKI Quafae*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*

Dermatologie
Chirurgie Cardio-vasculaire

Urologie

Chirurgie - Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie -Obstétrique
Traumatologie -Orthopédie
Radiologie
Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Urologie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiene

Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie

Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie

Chirurgie réparatrice et plastique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale

Parasitologie



195. Pr. GAMRA Lamiae

196. Pr. GAOUZI Ahmed

197. Pr. MAHFOUDI M’barek*

198. Pr. MOHAMMADINE EL Hamid
199. Pr. MOHAMMADI Mohamed
200. Pr. MOULINE Soumaya

201. Pr. OUADGHIRI Mohamed

202. Pr. OUZEDDOUN Naima

203. Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

204. Pr. ALAMI Mohamed Hassan
205. Pr. BEN AMAR Abdesselem
206. Pr. BEN SLIMANE Lounis
207. Pr. BIROUK Nazha

208. Pr. BOULAICH Mohamed
209. Pr. CHAOUIR Souad*

210. Pr. DERRAZ Said

211. Pr. ERREIMI Naima

212. Pr. FELLAT Nadia

213. Pr. GUEDDARI Fatima Zohra
214. Pr. HAIMEUR Charki*

215. Pr. KADDOURI Noureddine
216. Pr. KANOUNI NAWAL

217. Pr. KOUTANI Abdellatif
218. Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
219. Pr. MAHRAOUI CHAFIQ
220. Pr. NAZZI M’barek*

221. Pr. OUAHABI Hamid*

222. Pr. SAFI Lahcen*

223. Pr. TAOUFIQ Jallal

224. Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

225. Pr. BENKIRANE Majid*
226. Pr. KHATOURI Ali*
227. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Novembre 1998

228. Pr. AFIFI RAJAA

229. Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*
230. Pr. ALOUANE Mohammed*
231. Pr. LACHKAR Azouz

232. Pr. LAHLOU Abdou

233. Pr. MAFTAH Mohamed*

234. Pr. MAHASSINI Najat

235. Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
236. Pr. MANSOURI Abdelaziz*
237. Pr. NASSIH Mohamed*

238. Pr. RIMANI Mouna

239. Pr. ROUIMI Abdelhadi

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie — Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie — Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie
Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie — Pédiatrique
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie
Gynécologie Obstétrique

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Gastro - Entérologie
Pneumo-phtisiologie

Oto- Rhino- Laryngologie
Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Neurochirurgie
Stomatologie Et Chirurgie Maxillo Faciale
Anatomie Pathologique
Neurologie



Janvier 2000

240.
241.
242.
243.
244,
245,
246.
247.
248.
249,
250.
251.
252.
253.
254,
255.
256.
257.
258.

Pr
Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. ABID Ahmed*
. AIT OUMAR Hassan
BENCHERIF My Zahid

BOURKADI Jamal-Eddine
CHAOUI Zineb

ECHARRAB EIl Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
EL OTMANYAzzedine
GHANNAM Rachid
HAMMANI Lahcen
ISMAILI Mohamed Hatim
ISMAILI Hassane*
KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
277.
278.

Pr
Pr
Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. AlDI Saadia

. AIT OURHROUIL Mohamed
. AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha
BOUSSELMANE Nabile*
BOUTALEB Najib*

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOQOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*
MANSOURI Aziz

OUZZANI CHAHDI Bahia
RZIN Abdelkader*

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

PROFESSEURS AGREGES :

Décembre 2001

279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

AOUAD Aicha

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane

BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Meédecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopeédie
Neurologie

Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Radiothérapie
Ophtalmologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Génétique
Réanimation Médicale

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie



287.
288.
289.
290.
291.
292.
293.
294,
295.
296.
297.
298.
299.
300.
301.
302.
303.
304.
305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.
322.
323.
324.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid
EL OUNANI Mohamed
EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

NABIL Samira

NOUINI Yassine
OUALIM Zouhir*
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

325.
326.
327.
328.
329.
330.
331.
332.
333.
334.
335.
336.
337.
338.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed*

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELGHITI Laila
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENBOUAZZA Karima
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia*
BERADY Samy*
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakarya
CHOHO Abdelkrim *

Cardiologie

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Radiologie

Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatnique
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Néphrologie
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reaction

SNA : systeme nerveux autonome
SNV : systeme nerveux vegatatif

TNPM :tumeur neuroectodermigue maligne
périphérique
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Les tumeurs neuro-ectodermiques primitives (TNEP) sont des tumeurs
malignes rares et tres agressives. Elles sont faites d’une prolifération de petites
cellules rondes formant des rosettes et se développant principalement au niveau

du systeme nerveux central [1].

La localisation extra cranienne et particulierement urogeénitale est
exceptionnelle et s’intégre dans le vaste groupe des tumeurs neuro-
ectodermiques périphériques malignes(TNPM) dont les formes les plus connues

sont le sarcome d’Ewing et la tumeur thoraco-pulmonaire d’ Askin [1].

Les TNPM appartiennent a un continuum de différenciation neuro-
génique dans lequel le sarcome d’Ewing représente la forme la moins

différenciée et le neuroépitheliome périphérique la forme la plus différenciée
[2].
La moitié environ des TNPM sont développées dans les tissus mous

durant 1’enfance et 1’adolescence, avec une nette prédilection pour la région

thoracopulmonaire (tumeurs d’Askin) (40%) et les extrémités (25%) [3,4].

Les TNPM sont d’identification récente en tant que tumeurs primitives de
I’appareil urogénital. L’atteinte rénale constitue la localisation viscérale la plus
fréquente (une cinquantaine de cas publiés dans la littérature) [1,2].Les autres
localisations urogenitales (vessie, prostate, testicule) sont beaucoup plus

exceptionnelles (quelques cas) [1, 5, 6,7].



PNET périphériques

Dans ce, nous rapportons deux cas de TNPM a localisations rares ;
pyélique et médiastinale, observés au service d’urologie a 1’hopital militaire
d’instruction Mohamed V de Rabat et nous développons I’essentiel des
éléments utiles a la compréhension des caractéristiques cliniques,
anatomopathologiques, thérapeutiques et évolutives de cette entité tumorale

particuliére.
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L’ironie et le parallélisme émergent a partir d’un examen de 1’histoire des
PNET et du sarcome d’Ewing. Nous pouvons développer une appréciation pour
la rigueur du processus par lequel une entité pathologique putative doit franchir

avant de devenir établie dans la littérature ou disparait dans I’obscurité.

Dans le cas des PNET lorsque Dr Stout a signalé son cas en 1918 : tumeur
du nerf cubital chez un homme de 42 ans a New York ville ; le neuroblastome
classique, le rétinoblastome, le ganglioneurome et le schwannome avaient existe

dans la littérature de la pathologie pour 20 a 25 années [8].

Les petites cellules arrondies, les mitoses, les travées du tissu conjonctif et
de nombreuses rosettes trés proches de celles décrites comme étant dans le
gliome rétinien étaient la caractéristique microscopique essentielle de la tumeur
ulnaire, qui avait la morphologiec d’un sarcome, mais [I’histologie qui

correspondait approximativement a un rétinoblastome [9].

Sauf pour un deuxieme rapport de Stout avec Murray en 1942[10], peu de
cas similaire de néoplasmes de tissus mous ont été rapportés a la littérature de
1918 a 1976[11].Une ou plusieurs raisons pourraient expliquer a la fois le

manque de rapports et la rareté du type de la tumeur.

Pratiquement tous les cas de PNET entre 1918 et 1942 et par la suite ont
été diagnostiqués chez les adultes et en liaison avec un nerf important. Ce point
est intéressant considérant 1’expérience aujourd’hui avec les PNET comme un
néoplasme des tissus mous non neuronaux avec une prédilection pour la fin de

I’enfance et I’adolescence [12 ,13].
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L’un des premiers exemples bien document¢ d’une tumeur
neuroectodermique primitive a été signalé par Nesbitt et Vidone [11] soixante
ans apres le cas de Stout chez un garcon de 6 ans au niveau du nerf sciatique. La
dérivation de leur désignation de cette tumeur comme PNET n’était pas claire de
leur discussion, a I’exception d’une référence de Harkin et Reed [14] qui ont
évoques le neuroblastome classique de la surrénale et les ganglions du systeme

nerveux sympathique.

Hart et Earl [15] avaient déja proposé le terme neuroectodermique pour un
groupe de tumeurs cérébrales chez les enfants dont la composition cellulaire
était des cellules indifférenciees ressemblant a des cellules germinales ou de la

matrice du tube neurale embryonnaire.

Seemayer et al. [16] en 1975 decrit quatre cas chez des enfants de tumeurs
neuroectodermiques peériphérigues. Ces tumeurs étaient étrangeres a toute
structure spécifiqgue des tumeurs périphériqgues ou du systeme nerveux
sympathique ; deux tumeurs ont été soulevées dans les membres inférieurs et les

deux autres au niveau du rein et du pelvis.

Comme leurs prédécesseurs, ces chercheurs aux prises avec la question de
I’histogénése, ont postulé que ces tumeurs situées en périphérie bien éloignées
de l’axe neural ont ét¢ une manifestation des capacités migratoires et

multipotentielles de la créte neurale [16].
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I. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE

Les différentes structures embryonnaires sont développées a partir de trois

feuillets fondamentaux [17].

Au cours de la seconde semaine du développement, deux feuillet, 1’un interne

ou entoderme, 1’autre externe ou ectoderme se mettent en place.

Les troisieme et quatrieme semaines sont marquées par les phénomeénes de
gastrulation permettant la mise en place du troisieme feuillet embryonnaire

primitif : le mésoderme.

Sur la face dorsale du disque embryonnaire, des cellules de la surface de
I’ectoderme proliférent réalisant a la partie postérieure du disque un
épaississement linéaire et meédian bordé de chaque coOté par de légers
renflements. La ligne primitive (dont I’extrémité craniale) est limitée par le
nceud de Hensen. Les cellules de I’ectoderme migrent a la surface du disque,
convergent vers la ligne primitive, s’invaginent dans son sillon et s’infiltrent
entre I’ectoderme primaire et 1’entoderme réalisant alors le mésoderme-tissu

lache, fait de cellules mésenchymateuses.

La mise en place de ce dernier feuillet va induire vers le 17eme jour du
développement la formation du neuro-ectoblaste a partir de I’ectoderme sus-

jacent (phénomeéne de la neurulation).

Les cellules de I’ectoderme proliférent le long d’un axe antéro-postérieur,

constituent une plaque allongée en forme de raquette a extrémité craniale
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renflée : la plague neurale. Les bords de cette plaque se soulévent de part et

d’autre d’une dépression médiane, la gouttiére neurale.

Les bords de cette gouttiére se rapprochent sur la ligne médiane et fusionnent
aboutissant ainsi a la formation d’un tube ferme, le tube neural, dont la paroi est

constituée d’un revétement pseudo-stratifié : le neuro-épithélium.

Au stade de gouttiere neurale, des cellules se détachent du neuro-épithélium,
acquierent une organisation régionale, un grand pouvoir de migration et une
diversite phénotypique. Elles peuvent rester isolées dans le tissu colonisé
(comme les mélanoblastes) ou bien cohésives en une structure distincte (comme
le ganglion spinale) ou encore constituer un tissu lache comme le tissu

conjonctif.

La neurulation constitue donc une étape cruciale du développement
embryonnaire au cours de laquelle I’ectoderme embryonnaire donnera naissance

a des structures tissulaires variees :
— Le tube neural a I’origine du systeme nerveux central (encéphale et moelle
epiniéere).
— Les crétes neurales subdivisées en plusieurs groupes fonctionnels :
e les crétes neurales craniennes dont deriveront les ontoblastes, les
cellules du septum artico-pulmonaire, les cellules cartilagineuses des

arcs pharyngiens, les cellules musculaires pupillaires et ciliaires, les

cellules conjonctives (derme et hypoderme) de la face et du cou.
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e les crétes neurales craniennes et spinales a 1’origine des cellules de
Schwann, des cellules ganglionnaires entériques, des cellules

arachnoidiennes et pie-mériennes, des melanocytes.

e les crétes neurales spinales a 1’origine des cellules ganglionnaires pré-
aortiques, des cellules ganglionnaires des racines dorsales et des

chaines ganglionnaires des cellules médullo-surrénaliennes
— L’épiderme et les annexes cutanées

Les tumeurs neuroectodermiques primitives périphériques (PNET)
proviennent d’éléments issus des crétes neurales alors que les tumeurs

neuroectodermiques primitives centrales dérivent de structures originaires

du tube neural.

10
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II. RAPPEL ANATOMIQUE

A. Anatomie du systeme nerveux végeétatif(SNV)

De répartition topographique originale et d’action fonctionnelle complexe
dominée par les «systemes cholinergique et adrénergique, le SNA exerce des

effets sur I’ensemble de I’organisme.[18]

Le SNV ou SNA est divisé en deux formations réparties en hauteur dans
deux secteurs différents de la moelle épiniére: le «systemer sympathique
essentiellement dorsolombaire, le «systemer parasympathique essentiellement

craniosacreé. (Tableau 1).
1. Systeme sympathique

Il nait dans la corne latérale de la moelle ou tractus
intermédiolatérale, «du» huitieme segment cervical au deuxiéme segment

lombaire. L’organisation est segmentaire de D1 a L2.

On sépare le neurone préganglionnaire « connecteur » «du» neurone post-

ganglionnaire « effecteur ».
a. Neurone préganglionnaire

Ce neurone dit «connecteur » se projette «du centre médullaire sur un

ganglion sympathique périphérigue, proximal.

L’axone emprunte la racine antérieure puis s’en sépare en formant le rameau
communicant blanc donc myélinisé. Il se termine a une hauteur variable, dans un
ganglion sympathique. Le plus souvent, la fibre, de petit diametre de faible
vitesse de conduction, se termine dans un ganglion paravertébral, soit seule, soit
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avec plusieurs axones préganglionnaires. Parfois, il traverse plusieurs ganglions
paravertébraux et forme a leur intérieur une vingtaine de synapses avec des
fibres post-ganglionnaires. Une exception est la terminaison directe dans la
glande médullosurrénale qui, équivalent d’un neurone post-ganglionnaire,

sécrete directement de la noradrénaline dans le sang.
b. Neurone post-ganglionnaire
Il est dit « effecteur », nait du ganglion et se termine dans le viscére innervé.

L’axone post-ganglionnaire, amyélinique, forme le rameau communicant gris
qui regagne la racine antérieure et se distribue a la périphérie. Cette distribution
complexe se fait aux dermatomes, correspondant donc a la peau (vaisseaux,

glandes sudorales, muscles pilomoteurs), et aux ganglions sympathiques.

L’extrémité céphalique recoit les fibres post-ganglionnaires qui suivent
les artéres carotides interne et externe innervant les vaisseaux, les muscles lisses,
les glandes lacrymales, sudorales et salivaires, assurant la dilatation pupillaire et

la contraction «du» muscle de Miiller.

Le membre supeérieur recoit les neurones post-ganglionnaires des

segments dorsaux supérieurs par I’intermédiaire «dur ganglion stellaire.

Les plexus cardiaque et thoracique recoivent leur innervation des
segments dorsaux supérieurs, les plexus abdominaux des segments dorsaux

inférieurs.

Les fibres post-ganglionnaires des ganglions prévertébraux forment les
plexus hypogastrique, splanchnique, mésentérique qui innervent les vaisseaux,

les glandes et les muscles lisses des visceres abdominaux pelviens. Quant au
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plexus lombosacré, il n’innerve pas de visceres mais seulement les membres

inférieurs.

L’innervation sympathique est beaucoup plus développée pour les
extrémités, mains et pieds. Elle prédomine dans certains nerfs, par exemple le

médian par rapport au radial pour le membre supérieur.

La plupart des axones des neurones post-ganglionnaires sympathiques

libérent de la noradrénaline.
2. Systeme parasympathique
Il nait dans les noyaux «dus» tronc cérébral et dans la moelle sacrée.
Le systeme parasympathique céphalique innerve :
— D’ceil a partir du nerf 3 localisé a la base du mésencéphale

— les glandes lacrymales et les glandes salivaires sublinguales et

submandibulaires a partir des noyaux du nerf 6 localisés dans le pont

— les glandes salivaires et parotides a partir du noyau du nerf 9 localisé a
la base du bulbe

— L’essentiel des organes (cceur, tube digestif, reins, gros intestin)a partir
du noyau du nerf X ou pneumogastrique, nerf vague également

bulbaire qui est le principal efférent du parasympathique cranien.
Le systeme parasympathique sacré localisé entre S2 et S4 innerve
— Une partie du gros intestin,

— La vessie et les organes genitaux.
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Le neuromédiateur du systeme parasympathique est 1’acétylcholine aussi

bien dans le ganglion que dans 1’organe terminal.
3. Régularisation nerveuse centrale

Le SNA subit la régulation de nombreuses formations centrales, substance
réticulée, systeme limbique, cortex cérébral entre autres, d’effets multiples et
complexes. L hypothalamus est sans doute le plus haut niveau d’intégration et

de modulation de la fonction autonome, sous le contrdle du cortex.

Tableau 1 : Organisation anatomique des systémes sympathique et parasympathique.

Organisation | «Systeme» sympat Systemer parasympathique
hique
Centres Moelle thoracique Tronc cérébral (noyau d’Edinger-Wesphal,

salivaire, supérieur ou inférieur, lacrymo-muco-
nasal, et moteur dorsal «du» X)

colonne

intermédiolatérale

segmentaire Dy-L, Moelle sacrée

Neurones Court Long
ganglionnaires

Cholinergique Cholinergique

Ganglions Proximaux Distaux (paraviscéraux)
(paravertébraux)
Neurone post- Long Court

ganglionnaire
Noradrénergique Cholinergique
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B. Anatomie des reins et des ureteres

Les reins sont les organes sécréteurs des urines.

A l'état normal, il existe 2 reins, droit et gauche, situés dans la fosse lombale ,

dépression de la paroi dorsale de I'abdomen.

Chacun d'eux est muni dun canal excréteur, l'uretére, qui descend
verticalement dans la région rétro-péritonéale latérale, puis dans le pelvis pour

aller s'aboucher dans la vessie.
1. Anatomie descriptive :

a. Morphologie des reins:

Forme du rein :

Rouge brun, ferme, entouré d'une capsule lisse et résistante, classiquement

en forme de haricot avec :

v’ 2 faces convexes :
e Ventro-latérale.

e Dorso-médiale.
v" 1 bord latéral convexe.

v 1 bord médial présentant une échancrure, le hile rénal.

v’ 2 pbles, cranial et caudal.
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Dimensions :

v' Longueur : 12 cm.
v’ Largeur : 6 cm.

v Epaisseur : 3 cm.
v

Poids : 150 gr chez I'nomme, 130 gr chez la Femme,

Direction et orientation :

v grand axe longitudinal, oblique en caudal et en latéral.
v' Axe transversal, obligue en ventral et médial, donc le hile du rein

regarde vers l'avant.

Situation et projection :

Le rein droit est plus bas situé que le gauche :
e Rein droit : Bord inférieur de T11 - Bord inf. du processus

transverse de L3

e Rein gauche : Bord supérieur de T11 - Bord sup. du processus

transverse de L3.

b. Morphologie des ureteres :

L'uretéere est un conduit blanchatre, ferme, présentant un peéristaltisme.

Il mesure 25 cm, dont 15 cm sont pelviens.
Son diamétre est de 3a 5 mm.
Il présente 2 rétrécissements :

- au niveau du détroit supérieur.

- al'entrée de la vessie.
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L'uretére fait suite au bassinet (pelvis rénal). Cette zone prend le nom
de jonction pyélo-urétérale (JPU). Elle est repérée par tres léger
rétrécissement. Elle commence au niveau du processus transverse de L2, a 4 cm

environ de la ligne médiane.

Pratiquement vertical jusqu'a la région pelvienne, il chemine

successivement dans la région lombaire, iliaque et pelvienne.

Il traverse la paroi de la vessie et se termine au niveau du trigone vesical.
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Schéma 2 : Coupe frontale du rein montrant la morphologie de la VES intrarénale [19] :

1- cortex; 2-médullaire rénale ; 3-papille rénale ; 4-colonne rénale de Bertin ; 5-partie
contournée du cortex ; 6-la base de la pyramide ; 7-uretere ; 8- calices rénaux mineurs ;
9-tissu graisseux du sinus rénal ; 10-pelvis rénal ; 11-calices rénaux majeurs ; 12-sinus rénal ;
13-vaisseaux sanguins penétrant le parenchyme rénal ; 14-calices rénaux mineurs ; 15-capsule
fibreuse.
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2. Vaisseaux et nerfs

Schéma 3 : Vue de face montrant la vascularisation des reins [19] :

1-veine cave inférieure ; 2-artere phrénique inférieure droite et gauche ; 3-tronc ceeliaque ; 4-
artéres surrénales supérieures droites ; 5-artere surrénale moyenne droite ; 6-veine surrénale
droite ; 7-artére surrénale inférieure droite ; 8-branche urétérique de 1’artére rénale droite ; 9-
artére et veine rénale droite ; 10-artére et veine testiculaires (ovariques) droites ; 11-veine
cave inférieure; 12-aorte abdominale; 13-artére mésentérique supérieure ; 14-artére
mésentérique inférieure ; 15-2éme veine lombaire gauche et anastomose avec la veine
lombaire ascendante ; 16-artére et veine testiculaire gauche; 17-artére et veine rénales
gauches ; 18-branche urétérique de I’artére rénale gauche; 19-artére surrénale inférieure
gauche ; 20 -veine surrénale gauche ; 21 -artére surrénale moyenne gauche ; 22 -artéres
surrénaliennes supérieures gauches ; 23 -veine phrénique inférieure droite ; 24-cesophage.
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I1l. RAPPEL ANATHOMOPATHOLOGIQUE

A.Macroscopie :
Macroscopiquement, la tumeur est souvent bien limitée, arrondie ou multi
nodulaire, non encapsulée, d’aspect gris-beige ou jaune a la coupe et de
consistance molle ou friable. Le remaniement nécrotique et/ou hémorragique est

fréquent. Des calcifications sont parfois observées [1,20 ,21].

B.Microscopie optique-

L’histologie retrouve une prolifération maligne, d’architecture lobulaire,
pseudo-alvéolaire ou diffuse, constituée de petites cellules rondes ou ovalaires,
d’allure monomorphe et peu différenciées. Les cellules mesurent 10 a 14 nm.
Leur noyau est rond ou ovalaire, hyperchromatique et basophile. Leur
cytoplasme est reduit, pale ou finement granuleux et contient frequemment du

glycogene [22,23].

L’architecture est le plus souvent lobulaire, circonscrite par un stroma

fibrillaire réduit.

La présence inconstante d’éléments de différenciation neurale a type de
rosettes ou pseudo-rosettes suggere 1’origine neuroectodermique. Les vraies
rosettes ou rosettes de Flexner-Wintersteiner, sont caractérisées par une lumiere
centrale autour de laquelle s’agencent les expansions cytoplasmiques des
cellules tumorales [24, 25]. Les pseudo-rosettes ou rosettes de Homer Wright,
décrites dans notre observation, plus fréguentes, correspondent a une couronne
de cellules tumorales dont les expansions cytoplasmiques convergent vers le
centre qu’elles comblent [26]. Leur absence ne doit cependant pas exclure le
diagnostic de MPNT [27].
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Fig L1 : PNET (Gx400) : prolifération homogéne de cellules tumorales rondes.
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Fig L2 : Microscopie : néoplasme a petites cellules rondes agencées en nappes. Certaines
cellules s’agencent en pseudo-rosettes (HES x 40).
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C. Microscopie électronique :

L’ultra structure a révélé que beaucoup de cellules des PNET sont rondes
avec des membranes plasmiques lisses et aux noyaux ronds a ovales [28].1a
chromatine nucléaire est dispersée et les noyaux évidents a 1’examen photo

microscopique sont identifiés aisément.

Dans quelques tumeurs, de petits faisceaux des filaments intermédiaires
peuvent étre trouvés, tres probablement correspondant au vimentine ou au

cytokeratine.

Dans un sous ensemble de tumeurs, on peut observer I’évidence de la
différenciation neuronale des cellules néoplasiques, ces dernieres présentent des
expansions cytoplasmiques a I’intérieur desquelles sont retrouvés des granules
denses neuro-sécrétoires, des microtubules et des filaments intermédiaires
[27,29]. La microscopie électronique est parfois non contributive, en cas de
tumeur peu différenciée ou d’échantillon tumoral inadéquat, les granules et les
microtubules sont semblables dans I’aspect a ceux trouvés dans le

neuroblastome mais sont moins fréquent [30].
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D.Immunohistochimie :

Les cellules de beaucoup d’exemples de PNET peuvent étre positives pour

un ou plusieurs antigénes neuraux indépendamment de 1’histologie.

Ces marqueurs incluent la neurone spécifique énolase (NSE), le PGP
(protein gene product 9,5), la protéine S-100, la synaptophysine, et la protéine
de neurofilament[31,32].

Les cellules de tumeurs peuvent exprimer la vimentine et un petit sous

ensemble de lésions exprime la cytokératine [ 33 ].

La desmine, la myogeénine et le panleucocytaire sont négatifs et permettent

d’éliminer respectivement un rhabdomyosarcome et un lymphome.

L’hyper expression du gene MIC-2 qui est un gene pseudo-autosomal
localisé sur les bras courts des chromosomes sexuels et dont le produit
d’expression est une glycoprot€éine membranaire dont le role est encore mal
connu a été mise en évidence par immunhistochimie sur tissus fixes et inclus en
paraffine avec 1’anticorps HBA-71 dans plus de 90% des tumeurs de type PNET
et dans moins de 5% des tumeurs d’autre nature (glioblastome,ependymome,
tumeurs des ilots de langherans du pancréas et un rhabdomyosarcome
alvéolaire[34,35].Cependant, il n’est pas spécifique mais a une grande utilité

diagnostique quand on suspecte une PNET.
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Fig L3 : Immunohistochimie : positivité des cellules néoplasiques vis-a-vis du MIC2
(MIC2 x 1000)
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E. Aspects cytogénétiques :

En 1983, Turc-Carel met en évidence la présence d'une translocation
réciproque t (11, 22) (q24, q12) dans plusieurs cultures cellulaires de Sarcome d’
Ewing [36].

Il s'agit, selon elle, d'anomalies acquises présentes seulement dans le tissu

tumoral [37].

Par la suite, cette méme translocation réciproque a été mise en évidence au
sein de tumeur d’Askin mais aussi de Sarcome d’Ewing osseux et extra 0sseux,
et de neuroepithéliomes périphériques [38]. Cette similitude génétique est a
I'origine d'un certain consensus quant au regroupement de ces entités cliniques

distinctes sous le méme terme de PNET.
Cette translocation t (11, 22) (q24, q12) est retrouvée dans 85% des cas.
Dans 10 a 12% des cas, la translocation t(21,22) (922, gq12) est observée [39].

Dans de rares exemples, des translocations complexes incluant les chromosomes
11,22 et un troisieme chromosome ou d'autres variantes de translocations
n'incriminant pas le chromosome 11 mais les chromosomes 2, 7 ou 17 ont

également été rapportées [40,41].
Le point de cassure en 22q12 est le plus frequemment retrouvé.
Les genes impliqués dans la translocation sont [42] :

v" sur le chromosome 22, le géne EWS. Il code pour une protéine exprimée
de fagon ubiquitaire dans les tissus humains et dont la nature et la fonction

demeurent indéterminées.
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v" sur le chromosome 11, le géne FLI1. Il code pour un facteur activateur de
transcription impliqué dans la régulation de la transcription d'un géne
cible/ groupe de génes-cibles inconnus ; ce facteur appartient a la famille
Ets des facteurs de transcription.

v sur le chromosome 21, le gene ERG. Il code pour une protéine de la
famille Ets des facteurs de transcription ; les caractéristiques structurales
et fonctionnelles de la protéine ERG sont trés proches de celles de la

protéine FLI1.

Les genes inclus dans les autres types de translocations rares ont été
identifies.
Il s'agit des génes ETV 1 du chromosome 7, EIAF du chromosome 17, et

FEV du chromosome 2.

Ces translocations combinent la région N-terminale du gene EWS du
chromosome 22 avec la région C-terminale d'un géne comprenant la séquence

ETS (géne FLI1 du chromosome 11 ou gene ERG du chromosome 21).

Les translocations sont a l'origine de nouveaux genes (gene de fusion)
transcrits en un ARN messager chimérique dont la traduction est une nouvelle
proteine (hybride) unique et fonctionnelle douée de propriétés oncogeniques,
c'est-a-dire  contribuant a la dérégulation des voies de division et de

différenciation cellulaire [40,43].
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Selon le site de jonction entre les genes, trois types de transcrits de fusion
sont décrits [40,44] :

v’ type 1 : fusion entre I ‘exon 7 de EWS et I ‘exon 6 de Flil.
v’ type 2 : fusion entre I ‘exon 7 de EWS et I ‘exon 5 de Fli2.
v’ type 3 : autres types de fusion entre EWS et ERG.

Bien que les transcrits de fusion varient dans leur composition en exons, les

protéines codées ont des caractéristiques constantes.

L'analyse cytogénétique est effectuée par RT-PCR (reverse transcriptase
polymérase chain réaction) et necessite I'établissement de cultures cellulaires a
partir de tissu tumoral frais congelé dans I'azote liquide. Il ne peut donc y avoir

de diagnostic établi a posteriori.

L'analyse peut étre faite sur des petits echantillons obtenus par des micro
biopsies peu invasives et ce méme si les échantillons sont contaminés par des

cellules stromales [44].

L'extréme spécificité et sensibilité de la PCR en fait un outil ideal pour
détecter les micro métastases et les cellules tumorales résiduelles dans les

échantillons biologiques.
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I. OBSERVATIONN®° 1

Il s’agit de Mr M.Y., agé de 68 ans, qui s’est présenté en consultation pour
des douleurs lombaires droites intermittentes évoluant depuis 9 mois, avec
apparition récente d’une hématurie macroscopique totale. Dans ses antécédents,
on trouve un tabagisme chronique a raison de 15 paquets-année et une

lombotomie pour calcul rénal droit.

L’examen clinique retrouvait un patient en bon état général avec une tension
arterielle a 16/8 cm Hg, un abdomen souple, présentant une masse palpable au

niveau du flanc droit, sensible et donnant un contact lombaire.

Les examens biologiques étaient normaux, avec une hémoglobine a 13 g/dl,
une créatininémie a 13 mg/l, une urémie a 0,42 g/l, un PSA a 2,19 ng/ml et un

bilan d’hémostase correct.

L’échographie rénale montrait une importante dilatation des cavités pyélo-
calicielles droites avec un processus hyperéchogene et hétérogéne endoluminal.
L’index cortico-medullaire était tres mince, réduisant le rein droit en une

véritable poche.

La tomodensitométrie (TDM) abdomino-pelvienne montrait un rein droit de
grande taille, présentant une destruction quasi-totale du parenchyme sur un
processus tissulaire, bourgeonnant dans les cavités pyélo-calicielles et se
rehaussant modérément aprés injection du produit de contraste i0odé avec

présence d’un calcul caliciel inférieur (fig. 1).

L’uretere droit était dilaté, avec une lumiere comblée par un processus

tissulaire hetérogéne (fig. 2). Par ailleurs, on retrouvait un rein gauche
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morphologiquement et fonctionnellement normal, un foie de taille normale et de
densité homogene et une vessie de bonne capacité et de contours réguliers dont

le plancher était surélevé par une hypertrophie du lobe médian de la prostate.
Il n’y avait pas de métastases pulmonaires ni d’envahissement ganglionnaire.

Une néphro-urétérectomie droite emportant une collerette de la vessie a éte
réalisée.

Les suites opératoires étaient simples et le patient était sorti de 1’hopital 5
jours apres l’intervention. L’examen macroscopique de la pieéce opératoire
retrouvait & I’ouverture du rein, un parenchyme complétement détruit, réduit a
une poche pseudo-kystique dont la face interne est le siége d’une tumeur
bourgeonnante, largement nécrosée, d’aspect grisatre avec de rares petits foyers

blanchatres.

Le néoplasme comblant les cavités excrétrices se prolabe dans la lumiére

urétérale qu’il obstrue complétement.

L’étude histologique montrait une prolifération tumorale a petites cellules
rondes, souvent cohésives, largement nécrosees, peu différenciees, se disposant

en rosettes.

Le cytoplasme était peu abondant, les noyaux ovoides, anisocaryotiques avec
une chromatine dense, granuleuse et un nucléole parfois trés visible. Les mitoses
¢taient fréquentes avec présence par endroits d’une disposition pseudo-

épithéliale autour d’ilots de cellules non cohésives (fig. 3).

L’analyse immunohistochimique révélait un marquage positif pour le MIC2

(fig. 4), un marquage cytoplasmique granulaire pour les anticorps anti-

32



PNET périphériques

chromogranine A et anti-NSE (Neuron Specific Enolase). Les marquages par les

anti-cytokératine, anti-vimentine et anti-PS100 étaient négatifs.

Le patient avait bénéficié d’une chimiothérapic a base de vincristine,

isofosfamide, doxorubicine et étoposide.

Avec un recul de 18 mois apres la nephroureterectomie et 6 mois apres la fin
de la chimiothérapie, le patient ne présentait aucun signe de récidive locale ou

de métastases a distance et sa fonction rénale était normale.

Il subit un contréle clinique, biologique et tomodensitométrique tous les 6
mois.
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Fig.1: TDM abdominale montrant une tumeur pyélique droite hétérogéne avec des

foyers d’hémorragie et de nécrose
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Fig.2 : TDM abdominale montrant un processus hétérogene prolabé dans I’uretére

proximal droit
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Fig.3 : Histologie (HES, X 200): prolifération de petites cellules rondes disposées en
rosettes
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Immunohistochimie : marquage positif au MIC2 (anti CD99)

Fig.4 :
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II. OBSERVATION N° 2

MrY M.., 4gé de 25 ans, consultait pour des lombalgies gauches a type de
pesanteur évoluant depuis 3 mois, associees a des sudations nocturnes sans
céphalées, ni hématurie. Cette symptomatologie évoluait dans un contexte
d’apyrexie et d’altération de 1’état général avec un amaigrissement chiffré a 13

kgs en 3 mais.

L’examen objectivait une sensibilit¢ lombaire gauche sans ballotement
rénal, ni contact lombaire, avec une matit¢ de I’hémi thorax gauche a la
percussion et une déviation des bruits du ceeur vers la droite a I’auscultation. Le

reste de I’examen clinique était sans particularité.

La radiographie de poumon montrait une énorme opacité gauche

repoussant le poumon a gauche avec déviation médiastinale vers la droite.

Une échographie abdominale montrait une énorme masse d’échostructure
tissulaire a développement thoracique et rétropéritoneale arrivant jusqu’au
contact du p6le supérieur du rein gauche sans épanchement intrapéritonéale .Le

foie, la rate et le rein droit étaient sans anomalies.

Le scanner avait révélé une masse surrénalienne gauche mesurant 26 cm
x 15 cm (Fig5 et 6).

La cortisolémie ainsi que le cortisol libre urinaire étaient normaux alors que

la métanéphrine et normétanéphrine étaient élevés a 3,5 fois la normale.
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Fig.5 : Scanner, coupe transversale
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Fig.6 : Scanner, coupe sagittale

40



PNET périphériques

Le patient fut opéré via une thoraco-phréno-laparotomie passant dans le
8°™ espace intercostal gauche en présence d’un chirurgien thoracique
.L’exploration avait découvert une énorme masse complétement intra-thoracique
abaissant le diaphragme sans solution de continuité de celui-ci. La masse était

inextirpable.

Des biopsies ont été réalisées. L’examen microscopique avait montré une
nappe de cellules rondes au noyau nucléolé et au cytoplasme clair. Le stroma est
endocrinoide avec un réseau capillaire (Fig7).

Un large panel d’anticorps a été réalisé : synaptophysine, Chromogranine,
ACE, EMA, CD117, HMBA45, PAP, Vimetine, PS100,CK (AE1/AE3), LCA.

Les cellules tumorales n’ont exprimé que 1’anticorps anti CD99 avec un

marquage membranaire intense (Fig8).

L’examen anatomopathologique définitif était en faveur d’une

tumeur neuro- ectodermique primitive (PNET).
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Fig.7 : prolifération tumorale faite de nappe de cellules rondes aux noyaux nucléolés,
avec un cytoplasme clair, stroma vasculaire fait d’un fin réseau capillaire (coloration
HE moyen grossissement).
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Fig .8: immunohistochimie montrant une positivité des cellules tumorales a I’anticorps
anti CD99 (marquage membranaire intense).
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I. EPIDEMIOLOGIE :

Les MPNT sont rares : leur fréguence est estimée a 1,1% des tumeurs des
parties molles dans la population générale et entre 6,3 et 17% dans la population
pédiatrique [27, 30].

A cOté des localisations osseuses (sarcome d’Ewing), la moitié environ des
MPNT sont développées aux dépends des tissus mous [45], avec une nette
prédilection (40%) pour la région thoracopulmonaire (tumeur d’Askin) [22,46]
et les extrémités (25%) [47]. Les PNET rénales constituent la localisation
viscérale la plus fréquente [48, 49 50, 51, 52, 53, 54, 55,56] : 15 cas sont
rapportés dans la littérature et 88 cas non publiés selon BECKWITH [57]. Les
autres localisations urinaires sont exceptionnelles : vessie (1 cas), testicule (1
cas) [30].

A notre connaissance, notre premier est le deuxiéeme cas de TNEP de la

VES rapporté dans la littérature.

L’4ge moyen de survenue des PNET rénales est de 32,7ans (7 a 62 ans).
L’age de découverte des MPNT se situe en général entre la seconde et la
troisieme décade de la vie [23]. Tous les ages peuvent cependant étre concernés:
des premicres années jusqu’a 81 ans [30].Deux formes congénitales ont été

décrites.

Nos deux patients sont de sexe masculin et ages respectivement de 68 et

25 ans.

Les PNET rénales affectent indifferemment les deux sexes (8 femmes pour

7 hommes). Si pour la plupart des auteurs, il n’existe pas de prédominance de

sexe [58] les MPNT affectent dans plus de 95% des cas la race blanche [59],
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sans que la part des facteurs génétiques ou environnementaux puisse étre
déterminée. Des antécédents personnels de lymphomes malins hodgkiniens ou
non hodgkiniens traités par chimiothérapie et/ou radiothérapie, de SIDA, de

neurofibromatose ont été décrits mais il s’agit d’associations fortuites plutot que
de facteurs de risque [30].

Nos deux patients n’ont pas d’antécédents de ce type.

46



PNET périphériques

II. DEMARCHE DIAGNOSTIQUE :
A. Clinique:

Les patients présentent habituellement une douleur.
Les patients ont souvent une masse palpable.

Les symptémes systémiques de la fievre et la perte de poids peuvent

également se produire et indiquent souvent une maladie métastatique.

L’expression clinique des TNEP rénales n’est pas spécifique, elles sont
souvent diagnostiquées a un stade tardif, a 1’occasion de douleurs lombaires
(84%), d’une masse palpable (60%) ou d’un ¢€pisode hématurique (38%),
traduisant une masse déja de grosse taille au moment du diagnostic (plus de 10
cm), en grande partie nécrosée et de stade élevé (T3-T4) [2, 5,21]. L’existence
d’un thrombus extensif dans la veine cave inférieure est plus fréquente par

rapport aux carcinomes a cellules rénales (26% versus 10%).

Les TNEP de la voie excrétrice urinaire (VES, vessie) sont beaucoup plus
exceptionnelles et empreintent la symptomatologie clinique des tumeurs
urothéliales dont elles constituent un diagnostic différentiel. Elles sont
découvertes dans 50% des cas suite a une hématurie macroscopique et rarement
suite a des douleurs (coliques néphrétiques ou lombalgies) voire une dysurie,

traduisant le caractere souvent obstructif de la tumeur.

La TNEP de la vessie tend a se developper localement avec envahissement

des ganglions lymphatiques locorégionaux [1,5].

Le premier patient rapportait des lombalgies droites avec hématurie

macroscopique totale.
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Le deuxiéme patient rapportait des lombalgies gauches avec des signes
systémiques notamment une altération de 1’état général et wun

amaigrissement important chiffrée a 13kgs.

B. Paraclinique :

1. Les explorations radiologiques :

Le bilan radiologique ne montre pas de signes caractéristiques pouvant

évoquer une TNEP
a. Lescanner:

La TDM montre souvent une volumineuse masse hypodense, hétérogéene
par les zones d’hémorragie et de nécrose, avec un aspect infiltrant, et se
rehaussant modérément apres injection du produit de contraste iodé témoignant

du caractere peu vasculaire de la tumeur [60].

Le cliché d’urographie réalisé¢ a la fin de I’uroscanner permet de mieux
apprécier le siege et 1’étendue de la 1ésion de la VES et d’éliminer une autre

localisation ou une autre tumeur associée [60, 61].

Chez le premier patient la TDM abdominale a montré une tumeur

pyélique droite hétérogene avec des foyers d’hémorragie et de nécrose.

Chez le deuxiéme patient: Le scanner avait révélé une masse

surrénalienne gauche mesurant 26 cm x 15 cm.
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b. L’IRM :

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) peut montrer un hyper signal
dans les séquences T1 et T2. Elle est surtout intéressante dans la recherche d’un

thrombus cave inférieur en cas de TNEP rénale [60,61].
Elle n’a pas été réalisée chez nos deux patients.

L’IRM et de tomodensitométrie sont utiles pour délimiter les limites de la
résécabilité, dans la détection lointaine des métastases, et a I'évaluation de la

réponse au traitement.
2. La biologie :
Des anomalies biologiques non spécifiques sont parfois retrouvées:
— Augmentation de la VS.
— Anémie.
— -Elévation des taux sériques de LDH ou d’ACE [58].

— Les catécholamines sanguines et leurs métabolites urinaires peuvent
étre discretement élevés mais a des concentrations moindres qu’au

cours des neuroblastomes [62].
Les examens biologiques étaient normaux chez le premier patient.
Chez le deuxiéme patient :

— La cortisolémie ainsi que le cortisol libre urinaire étaient

normaux.

— La métanéphrine et normétanéphrine étaient élevés a 3,5 fois la

normale.
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3. La cytoponction

La cytologie aspiration par ponction rénale a I’aiguille fine peut suggérer
un néoplasme malin a petites cellules, mais la plupart des auteurs ne lui

accordent qu’une valeur réduite d’orientation diagnostique [48, 55].

Elle peut montrer des cellules tumorales a noyau volumineux, avec une
chromatine irréguliére dans un cytoplasme réduit. Le stroma est gréle, fibrillaire
[56].

La ponction ne nous a pas paru utile, car elle n’aurait pas modifié
I’indication chirurgicale. D’autre part, son innocuité n’est pas nulle

(complication hémorragique, pneumothorax, contamination du trajet).
Elle n’a pas été réalisée chez nos deux patients.
4. L’histologie :

Le diagnostic définitif de PNET repose sur 1’analyse anatomopathologique

et immunohistochimique.

Macroscopiquement, la tumeur est souvent bien limitée, arrondie ou
multinodulaire, non encapsulée, d’aspect gris-beige ou jaune a la coupe et de
consistance molle ou friable. Le remaniement nécrotique et/ou hémorragique est

fréquent et des calcifications sont parfois observées.

Sur le plan histologique, il s’agit d’une prolifération maligne, d’architecture
lobulaire, pseudo alvéolaire ou diffuse, constituée de petites cellules rondes ou
ovalaires, d’allure monomorphes et peu différenciées. La présence inconstante
d’¢léments de différenciation neurale a type de rosettes ou pseudo-rosettes a

centre fibrillaire (de Homer Wright) suggeére leur origine neuro-ectodermique.
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L’immunohistochimie permet de caractériser les TNEP et de les distinguer
des autres tumeurs malignes a petites cellules rondes. Les cellules des TNEP
sont habituellement marquées par au moins deux marqueurs de différenciation
neuronale (protéine S100, NSE, CGA, synaptophysine. La surexpression du
gene MIC2, pourrait étre mise en évidence par différents anticorps monoclonaux
et se voit dans prés de 84 a 100% des TNEP et plus de 95% des sarcomes
d’Ewing.

L’étude cytogénétique est tres utile en cas de doute diagnostic, puisque plus
de 90% des TNEP présentent la translocation t(11,22) (924, q12).

Pour le premier patient I’analyse immuno histochimique avait révelé
un marquage positif pour le MIC2, la chromogranine A (CGA) et la neuron
specifique enolase (NSE). Les marquages par I’anticytokératine,
I’antivimentine et ’anti-PS100 étaient négatifs.

Pour le deuxieme patient les cellules tumorales n’ont exprimé que

Panticorps anti CD99 avec un marquage membranaire intense.
C. Bilan d’extension :

Les TNEP sont des tumeurs tres agressives dont 25 a 50% sont découvertes
a un stade métastatique [2, 7, 21].

Un bilan complet est indiqué en cas de suspicion de pPNET :

— une radiographie pulmonaire

— la tomodensitométrie du thorax

— une biopsie de la moelle osseuse

— une ostéodenscitométrie osseuse peut étre indiquée.

Nos deux cas n’ont pas presenté de metastases.
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III. FACTEURS PRONOSTIQUES :

Les facteurs pronostiques significatifs des pPNET comprennent site,

volume de la tumeur, et la présence de métastases
Les facteurs pronostiques péjoratifs releves sont :
— un volume tumoral initial éleve.

— une mauvaise réponse histologique a la chimiothérapie d'induction et

ce quelque soit le volume initial de la tumeur.

— la presence d'un transcrit de fusion d'un type autre que le type 1 chez

des patients ayant une forme localisee.
— La présence de métastases.

Il ya eu des résultats contradictoires dans la littérature concernant I'impact
de la différenciation des neurones sur le pronostic. Les résultats d'une etude
réalisée en 2001, ne démontrent pas une relation entre les caractéristiques
histologiques et le pronostiques. Cela ne prend pas en charge le concept que les
tumeurs avec une plus grande différenciation neurale peuvent effectuer un plus
mauvais pronostic [63]. Dans une autre étude, le taux de survie a trois ans chez
les patients dont les tumeurs expriment un marqueur neurale est de 57 % ;
tandis que ceux avec deux ou plusieurs marqueurs de neurones, il est de
48% [64].

Une étude sur 63 patients par Parham et al, a montré que la différenciation

neurale n'avait aucune signification pronostigue [65].

L’age ne semble pas étre un facteur pronostique [66].
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Le taux de survie a dix ans est passe actuellement a prés de 80% dans les

formes localisées.
IV.TRAITEMENT :

Le traitement des TNEP est superposable a celui du sarcome d’Ewing. II

associe résection chirurgicale, polychimiothérapie et radiothérapie.
A.Le traitement chirurgical :

Le traitement chirurgical a pour objectif d’enlever toutes les cellules

tumorales présentes au niveau de la tumeur primitive.

Seule une chirurgie compléte (résection carcinologique avec marges saines)

est recommandée.
B.La chimiothérapie :

La chimiothérapie permet d’optimiser le traitement local et de controler la

maladie métastatique.

Elle est poursuivie apres le traitement local pour atteindre une durée

globale de traitement d’environ un an [2, 5, 67].

Plusieurs protocoles de chimiothérapie a base de cyclophosphamide,
doxorubicine, vincristine, étoposide, busulfan, méphalan et carboplatine sont

actuellement utilisés.

Ils associent deux a six anticancéreux selon les équipes, mais les plus

classiques sont :

— VACA: vincristine, doxorubicine, cyclophosphamide, actinomycine
— VAIA et EVAIA : I'ifosfamide remplace la cyclophosphamide avec

ou non I’adjonction d’étoposide

53



PNET périphériques

— VIDE : vincristine, isofosfamide, doxorubicine, étoposide.

L’étoposide et 1’isofosfamide semblent avoir la meilleure efficacité [29,
45].

C.La radiothérapie :

La radiothérapie pourra étre utilisée seule en cas de tumeurs inextirpables
chirurgicalement, mais aussi et plus souvent en complément de 1’exérése pour

aider au contrdle locorégional surtout en cas de marges chirurgicales positives.

Les doses nécessaires au contrdle local sont de 1’ordre de 50 a 60Gy.
Cependant, la dose délivrée devra étre modulée selon la localisation tumorale et

les organes critiques de voisinage.
D.Traitement des PNET métastatiques :

Le pronostic des PNET métastatiques est nettement plus défavorable que
celui des formes localisées, et n'a pas été amélioré par l'introduction de

molécules nouvelles (isofosfamide et étoposide) [68].

Il est cependant possible d'affirmer que la chimiothérapie a sa place dans la

maladie métastatique d'emblée ou en rechute [69].
Les associations répertoriées sont :
— Cyclophosphamide + actinomycine D + vincristine.
— VAC a forte dose + Isofosfamide + étoposide.
— Cyclophosphamide + actinomycine D + vincristine +/- doxorubicine.
— Isofosfamide + étoposide.

— Carboplatine + étoposide + cyclophosphamide.
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E.Les complications liées au traitement :

Elles sont aigués ou tardives, secondaires a la chimiothérapie et/ou la

radiothérapie.

Les manifestations aigués sont dominées par la toxicité hématologique,
d'ou l'intérét des facteurs de croissance hématopoiétiques et des antibiotiques a

large spectre.
La cardiotoxicité des anthracyclines peut étre majorée par la radiothérapie.

Les agents alkylants a haute dose sont associés au risque d'infertilité, et
I'isofosfamide au risque de dommages tubulaires rénaux et de cystite

hémorragique prévenu par le mesma (UROMITEXAN).

Les agents alkylants, I'étoposide, I'actinomycine D et I'adriamycine sont

associés a un risque accru de néoplasmes malins secondaires.

L'incidence de ces néoplasmes entre 5 et 20%, sur une période de 20 ans
mais la prise en compte de ce risque est derisoire compte-tenu du pronostic de

ces tumeurs.

Dans le premier cas, le patient avait bénéficié d’une néphro-
urétérectomie droite emportant une collerette vésicale suivie de 4 cures de
chimiothérapie a base de vincristine, isofosfamide, doxorubicine et
étoposide :VIDE

Dans le deuxieme cas, le malade était au dessus de toute cure

chirurgicale, il est decéde un mois apres.
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V. EVOLUTION-SURVEILLANCE :

L’évolution des PNET rénales est souvent défavorable en rapport avec

I’extension locorégionale [51,54] ou un stade métastatique d'emblée [25].

Le taux de mortalité est d’environ 50%. Le facteur pronostique le plus
péjoratif semble étre la présence de métastases, en particulier pulmonaires,
cliniquement détectables au moment du diagnostic [45, 56]. Le délai moyen de

survie est de 12 mois.

Des survies sans récidive jusqu’a 7 ans sont cependant notées dans 40%
des cas avec ou sans traitement radio chimiothérapique associé a la chirurgie
[24,49, 51, 52].

GROULS rapporte méme une survie sans récidive 4 ans apres une

néphrectomie partielle pour PNET rénale localisée [24].
Pour le premier patient :

Avec un recul de 18 mois apres la nephroureterectomie et 6 mois apres
la fin de la chimiothérapie, le patient ne présentait aucun signe de récidive

locale ou de métastases a distance et sa fonction rénale était normale.

Il subit un contrdle clinique, biologique et tomodensitométrique tous
les 6 mois.

Pour le deuxiéme patient : il est décédé un mois apres la biopsie.
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Les TNEP urogénitales sont des tumeurs malignes rares et agressives, qui
siegent le plus souvent au niveau du rein. Leur localisation au niveau de la voie
excrétrice supérieure (VES) est exceptionnelle. Notre cas serait le deuxieme a

étre rapporté.

La TNEP de la VES pose un probleme de diagnostic differentiel avec le
carcinome urothélial. Son diagnostic est exclusivement histologique sur piéece de

néphrouretérectomie.

L’immunohistochimie, notamment le marquage positif au MIC2 (anti-

CD99), est indispensable pour caracteriser cette entité tumorale particuliere

Les révolutions de la biologie moléculaire ont permis de rattacher une

entité carcinologique a une unique famille de tumeurs.

Elles sont agressives et de mauvais pronostic notamment du fait d’une
prise en charge thérapeutique certes multidisciplinaire mais non encore codifiée

associant le plus souvent chirurgie, radiothérapie et chimiothérapie.
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Résumé

Titre : tumeurs neuro-ectodermiques primitives périphériques

Auteur : JOHRI KAOUTAR

Mots clés: tumeur neuro-ectodermique primitive (PNET), voie excrétrice supérieure,
immunohistochimie,cytogénétique,traitement

Introduction et objectifs :

Les tumeurs neuro-ectodermiques primitives (TNEP) sont des tumeurs malignes rares et trés
agressives (< 1 % de tous les sarcomes) . Leur localisation extra cranienne et particuliérement urinaire
est exceptionnelle.

Le but de ce travail est de proposer une synthese actualisée des caractéristiques cliniques,
anatomopathologiques, thérapeutiques et évolutives de cette entité tumorale particuliére.

Discussion :

Nous rapportons deux observations de tumeurs neuro-ectodermiques primitives périphériques
de localisation rare (pyélique et médiastinale) observés a 'THMIMYV de Rabat

Les deux patients sont de sexe masculin.
IIs sont agés respectivement de 68 et 25 ans.

Le premier patient rapportait des lombalgies droites avec hématurie macroscopique totale,et le
deuxieme des lombalgies gauches avec amaigrissement important chiffré a 13kgs en 3 mois.

Le scanner abdominal montre chez le premier patient la tumeur comme une masse tissulaire
hétérogene présentant des foyers d’hémorragie et de nécrose au dépend de la paroi pyélique gauche
avec une dilatation pyélocalicielle manifeste et un index corticomédullaire tres réduit,et chez le second
une masse surrénalienne gauche mesurant 26 cm x 15 cm.

Une néphrourétéctomie droite emportant une collerette vésicale a été réalisé chez le premier
patient suivi d’une chimiothérapie adjuvante, le deuxieme fut opéré via une thoraco-phréno-
laparotomie passant dans le 8™ espace intercostal gauche, qui a découvert une masse inextirpable.

Le diagnostic définitif des PNET a été posé apres 1’analyse anathomopathologique et
immunohistochimique qui a mis en évidence une tumeur maligne a petites cellules rondes dans les
deux cas, un marquage positif pour le MIC2 , la chromogranine A (CGA) et la neuron specifique
enolase (NSE) chez le premier malade,et un marquage exlusif au MIC2 pour le second malade.

Conclusion :

Les TNEP sont d’identification récente en tant que tumeurs primitives de 1’appareil urogénital
de I’adulte.

Leur diagnostic positif n’est souvent possible qu’en postopératoire et repose principalement sur
I’immunohistochimie qui permet souvent de la caractériser et de la distinguer des autres tumeurs a
petites cellules rondes. La cytogénétique peut étre utile en cas de doute diagnostic. Le pronostic
auparavant trés mauvais des TNEP a connu une nette amélioration avec 1’introduction de nouveaux
protocoles thérapeutiques associant chirurgie et radiochimiothérapie.
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Summary

Title: Peripheral primitive neuroectodermal tumors

Author: JOHRI KAOUTAR

Keywords:  Primitive  neuroectodermal tumor (PNET), upper urinary tract,
immunohistochemistry, cytogenetics, treatment

Introduction and objectives:

The primitive neuroectodermal tumors (TNEP) are rare malignant tumors and very aggressive
(<1% of all sarcomas). Their location and extra cranial particularly urinary exceptional.

The aim of this work is to provide an updated summary of the characteristics Clinical,
pathological, therapeutic and evolutive this particular tumor entity.

Discussion:

We report two cases of primitive neuroectodermal tumors rarely peripheral location (pelvic and
mediastinal) observed in Rabat HMIMV

Both patients were male.
They are aged respectively 68 and 25 years.

The first patient reported back pain with gross hematuria straight overall, and second left lower
back pain with significant weight loss amounted to 13kgs in 3 months.

Abdominal CT scan showed in the first patient's tumor tissue as a heterogeneous mass with foci
of hemorrhage and necrosis depends on the wall with the left renal pelvis dilatation pelvicalyceal
manifests and index corticomedullary very small, and in the second adrenal mass left measuring 26 cm
x15cm

Néphrourétéctomie a right carrying a bladder cuff was performed in the first patient followed by
adjuvant chemotherapy, the second operation was performed through a thoraco-laparotomy-phreno
from the 8th left intercostal space, who discovered a mass ineradicable.

The definitive diagnosis of PNET was made after analysis and immunohistochemical
anathomopathologique revealed a malignant small round cell in both cases, positive staining for
MIC2, chromogranin A (CGA) and neuron specific enolase (NSE) in the first patient, and marking in
Exlusive MIC2 for the second patient.

Conclusion:
The TNEP are recent identification as primary tumors of the urogenital tract of adults.

Their positive diagnosis is often only possible after surgery and is mainly based on
immunohistochemistry which often characterize and distinguish it from other small round cell
tumors. Cytogenetics can be useful in diagnosing cases of doubt. Very poor prognosis before the
TNEP has improved dramatically with the introduction of new therapeutic protocols combining
surgery and radiochemotherapy.
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