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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 —-2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Mohamed ADNAQOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufiq DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS
ET
PHARMACIENS

PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Pr. EL ALAOQOUI Faris Moulay E1 Mostafa Neurologie



Janvier. Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZ7ZOUZI Abderrahim

Pr. BAY AHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOQUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Meédecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Me¢édecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
N¢éphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Génc¢rale

Pharmacie galénique

Ophtalmologic

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologic

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologic — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique




Décembre 1992

Pr
Pr
Pr

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AHALLAT Mohamed
. BENSOUDA Adil
. BOUJIDA Mohamed Najib

. CHRAIBI Chafiq

. DAOUDI Rajae

. DEHAYNI Mohamed*

. EL OUAHABI Abdessamad
. FELLAT Rokaya

. GHAFIR Driss*

. JIDDANE Mohamed

. TAGHY Ahmed

. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

Pr

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

. BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha
CAOQOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdeclkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
MOUDENE Ahmed*
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABBAR Mohamed*

. ABDELHAK M barek

. BELAIDI Halima

. BRAHMI Rida Slimane

. BENTAHILA Abdelali

. BENYAHIA Mohammed Ali
. BERRADA Mohamed Saleh
. CHAMI Ilham

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédic
Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS

Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie

Traumatologie- Orthopédic Inspecteur du SS

Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie



Pr. CHERKAQUI Lalla Quafae
Pr. EL ABBADI Najia

Pr. HANINE Ahmed*

Pr. JALIL Abdclouahed

Pr. LAKHDAR Amina

Pr. MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. CHAARI Jilali*

Pr. DIMOU M’barek*

Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*
Pr. EL MESNAQUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. HDA Abdelhamid*

Pr. IBEN ATTYA ANDALQUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali
Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

Pr. MAHFOUDI M’barck*

Pr. MOHAMMADI Mohamed
Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis

Pr. BIROUK Nazha

Pr. CHAOUIR Souad*

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine

Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. OUAHABI Hamid*

Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie

Chirurgic Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Meédecine Interne

Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur ERSM
Urologie

Ophtalmologie

Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgic Pédiatric
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologic

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgiec Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique



Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI

. BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. EZZAITOUNI Fatima

. LAZRAK Khalid *

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

. LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr,

Pr
Pr

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan

BOURKADI Jamal-Eddine

ECHARRABRB El Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
ISMAILI Hassane*
MAHMOUDI Abdelkrim*

. TACHINANTE Raja¢

. TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologic
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologic

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologic Et Chirurgic Maxillo-Faciale
Neurologie



Décembre 2000

Pr

. ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

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.

. ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOQUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

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

SEFIANI Yasser

Décembre 2002

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AL BOUZIDI Abderrahmane*
. AMEUR Ahmed *

. AMRI Rachida

. AOURARH Aziz*

. BAMOU Youssef *

. BELMEJDOUB Ghizlene*

. BENZEKRI Laila

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologic
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologic

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie

Chirurgic Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Dermatologie



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.

BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya™
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAIJII Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdecloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAQOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
QUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

ABDELLAH EI Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed

Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomic Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pcdiatrie

Cardiologie

Chirurgie Geéncrale
Pcdiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie



Pr. LEZREK Mohammed*
Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*
Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah
Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane
Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOQOUI Sakina*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROQUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouanc*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia
Décembre 2005

Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*

Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*

Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgic Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologic
Cardiologic
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologic

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologic Obstétrique

(mise en disponibilité)

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologic

Hématologie

OR.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie



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

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun

GHADOUANE Mohammed*

HARMOUCHE Hicham
HANAFI Sidi Mohamed*
IDRISS LAHLOU Amine*
JROUNDI Laila
KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*
SEKKAT Fatima Zahra
SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*
ZAHRAQOUI Rachida

Octobre 2007

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

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad®*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJIT Larbi*
AMMAR Haddou*
AQOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader®
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAQUI Rachid
EL OMARI Fatima
GANA Rachid

GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgic générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologic
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologic
Radiothérapie

Anesthésie réanimation



Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*
Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia
Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *

Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Médecine préventive santé publique et hygiene

Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie

Neuro-chirurgie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Rhumatologie
Neuro-chirurgic

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique




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

CHTATA Hassan Toufik*
DOGHMI Kamal*

EL MALKI Hadj Omar

EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid*

FATHI Khalid

HASSIKOU Hasna *
KABBAJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
L’KASSIMI Hachemi*
LAMSAOURI Jamal*
MARMADE Lahcen
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INTRODUCTION




Les masses pelviennes chez la fille regroupent em¢isés multiples et variées, par leur
expression clinique, leur prise en charge théragesitet leur retentissement fonctionnel.

Les masses pelviennes chez la fille incluent Ueseurs et kystes ovariens, I'’hydrocolpos,
I’'hnématocolpos (qui sont les masses gyneéecologideelus fréquentes chez la fille), les
tératomes sacro-coccygien Neuroblastome pelvieabBomyosarcome , qui font I'objet de
notre étude et d'autre plus rares: meningocélaésa@ntérieure, duplication rectale,
lymphangiome kystique, kyste hydatique pelvien....

Les masses volumineuses ont un développement abdguelvien et certaines masses
abdominales pures, peuvent avoir une origine pehde

La connaissance de ces différentes pathologieméispensable, du fait des conséquences
potentielles sur I'avenir fonctionnel des enfangsanostic vital en cas de métastase tumorale
et fonctionnelle, en cas d’exérese chirurgicaladie aux structures osseuses voisines.

Le diagnostic étiologique des différentes massdsigmmes de la fille, est difficilement
accessible a 'examen clinique seul.

Actuellement, les progres étiologiques réaliséd’panographie et la tomodensitométrie, voir
I'IRM, permettent une approche plus précise et plire du diagnostic

Le traitement est avant tout chirurgical, les mitélal de cette chirurgie dépendent de la
pathologie, de son extension et de sa topographie.

Dans ce travail, nous rapportons une série rétobispede 30 cas de masses pelviennes de la
fille, colligés au service de chirurgie pédiategh de I'hdpital d’enfant du CHU Rabat-Salé,
en collaboration avec le service d’hémato-oncolggdiatrique du méme hépital durant une
période de 5 ans s’étalant de 2010 a 2015

Les objectifs de notre étude ont pour finalité de :

- discuter les modalités épidémiologiqudisjques et thérapeutiques des masses
pelviennes de lafille ;
- lllustrer les aspects en imagerie dess@s pelviennes ;

- Identifier les difficultés de la prise eharge ;



RAPPEL EMBRYOLOGIQUE




I/ MASSES D’ORIGINE GYNECOLOGIQUE :
A- Masses ovariennes [1,2]

L'embryogenese ovarienne fait interverud types de cellules : la lignée germinale,
constituée de cellules germinales primordiales (JCQR évolueront en ovogonies puis en
ovocytes, et la lignée somatique qui donnera l#sles folliculaires (granulosa et theques)
ainsi que le stroma ovarien. Cette dualité s'exgligar I'origine embryologique différente de
ces lignées, la lignée somatique ayant pour ori¢g@seconstituants cellulaires de la créte
génitale, tandis que la lignée germinale est ctugstipar des cellules issues de I'ectoderme
primaire (épiblaste) qui coloniseront la créte tgdai
Le développement embryologique de I'appareil géoianprend 2 stades :

- Stade indifférencié quel que soit le sexe génétiq
- Stade de différenciation masculine ou fémininepartir de la 7eme semaine du

développement.

1. Stades indifféerenciégfigure 1)
a. Cellules germinales primordiales :

Au 19éme jour du développement, I'embrymmain est constitué d'un disque
embryonnaire tri dermique et d'un ensemble d'armeka paroi interne de la vésicule
vitelline émet un petit diverticule, l'allantoidegui se développe au sein du pédicule
embryonnaire. Les CGP, appelées aussi gonocytesdeayrosses cellules (de 25 aud30de
diametre) a noyau volumineux. Vers le 26éme jaut hombre serait compris entre 30 et 50.
Elles ont été localisées dés le 21eme jour gréeearaactivité phosphatase alcaline dans une
zone étroite de I'endoblaste vitellin, sous le digaele allantoidien, a I'extrémité postérieure
de la ligne primitive. C'est de cette zone queQ&P partent, vers la 6éme semaine, pour
entamer une migration qui les conduira a coloriséerritoire gonadique. D'abord observées
dans I'endoderme de l'intestin postérieur, puissdarmésentére dorsal, elles achevent leur
migration lorsqu'elles atteignent le territoire gdique, appelé crétes génitales.

Quelques cellules s'insinuent entre ldhiles de I'épithélium ccelomique, les autres

restent dans le mésenchyme sous-jacent.



b. Crétes génitales :

Dans les deux sexes, les crétes génisdes des formations oblongues. Elles se
forment, par prolifération de I'épithélium ccelomeget condensation du mésenchyme sous-
jacent, sur la face ventrale des mésonéphros, remiryonnaires, qui, en régressant,
donneraient naissance a la vascularisation etramatovarien.

C'est a ce stade, que les CGP, entre 700300, colonisent les crétes génitales en
réponse a un chimiotactisme positif qui dispam@itdue les crétes sont bien individualisées.

Ce processus intervient a 4-5 semaines de la vadaans I'espece humaine.

c. Gonades indifférenciées :

La pénétration des CGP dans la créte génimduit sa transformation en une gonade
indifférenciée qui évolue de facon identique dassdeux sexes.

Des bourgeons de forme irréguliere appaedit puis s'enfoncent dans le mésenchyme.
Ce sont les cordons sexuels primitifs qui renfetmaeux catégories de cellules : les
volumineuses CGP et les petites cellules mésendieyses. Ils restent en connexion avec
I'épithélium ccelomique et, dans leur partie profrelanastomosent pour former un réseau de
tubes pleins, le réte. Le mode d'édification desages et l'origine des cellules somatiques
sont encore discutés. L'aspect indifférencié peersipisqu'a la 8éme semaine de

développement.



Figure 1: Embryon en stade de gonades indifférenciées [3].

1- Epithélium ccelomique en prolifération igestin

2- Epaississement du mésenchyme - mé8entere dorsale

3- Cordons sexuels 10-créte génitale

4- Cellules germinales ou PGC 11-créte urinaire

5- Mésenchyme 12- canal mesonephrotique de Wolff
6- allantoide 13- canalicules mesonephrotique
7- Canal vitellin 14- aorte

2. Différenciation ovarienne (figure 2)
Chez le méle, I'évolution de la gonadefiéenciée vers le testicule intervient des la
7eme semaine, Chez la femelle, la différenciativarienne n’intervient qu'a partir de la

8éme semaine.
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Figure 2 : Différenciation précoce de l'ovaire.

1 Conduit mésonéphrotique (Wolff)

2 Néphrons mésonéphrotiques en régression

3 Ovogonies ovariennes corticales

4 Aorte

5 Conduit para-mésonéphrotique (Muller)

6 Tubule mésonéphrotique en régression

7 Cordons sexuels en régression

8 Epithélium ccelomique épaissi au contact des cardexuels

a. Cordons sexuels secondaires :

La différenciation ovarienne est caraséipar une seconde poussée de cordons dans le
cortex : les cordons sexuels secondaires (ou cerdenPfliiger) a l'intérieur desquels vont
migrer les CGP.

Les cordons primaires se trouvent refoalésentre de la gonade ou ils constituent les
cordons meédullaires qui se fragmenteront en amaguiliers, puis dégénéreront, laissant

place a un tissu conjonctif lache, dans lequelseldppent de nombreux vaisseaux sanguins.

b. Multiplication des ovogonies :
Dans les cordons, on retrouve de volunsaesucellules a cytoplasme clair, les
ovogonies, qui ne sont rien d'autres que les CGRt ah sait maintenant qu'elles donneront

naissance aux ovocytes. Leur nombre est d'enviBdd0R a 6 semaines de grossesse [4].



De la 8éme a la 10éme semaine, elles pelelers pseudopodes ainsi que leur activité
phosphatase alcaline. De forme arrondie ou ovdédepvogonies possedent un gros noyau ;
leur cytoplasme contient des mitochondries de gratalle mais peu de réticulum
endoplasmique. Les ovogonies sont liées par dess prytoplasmiques qui permettent la
synchronisation des mitoses. Leur nombre atteimhillion au cours du 3eme mois de
grossesse.

A la 10eme ou 1lleme semaine, les ovogosmdient en méiose et deviennent des
ovocytes. Ce processus est un événement précaste, qpres leur entrée en phase de
multiplication intense.

Aux premiers stades de la méiose, préolepe et leptoténe (Figure 3), les
chromosomes sont identifiables dans le noyau swusef de fins filaments enroulés.

Les organites cytoplasmiques sont nombretixles mitochondries sont souvent
associées a l'enveloppe nucléaire. Les premiersyta® au stade leptoténe apparaissent dans
la partie centrale de I'ovaire, puis I'entrée efoseedes cellules se déplacent progressivement
vers la périphérie. Au stade suivant, zygoteneufieig), les chromosomes homologues se
rapprochent. Au stade pachytene (Figure 3), lesnsbsomes homologues sont réunis par
paires, et des échanges peuvent alors se prodeda@ntbinaison génétique).

A ce stade, l'organisation du cytoplasnevight plus complexe. De nombreuses
mitochondries rondes ou ovoides sont présentegtiilum endoplasmique associé a des
ribosomes est plus abondant, et le Golgi, situé pdlle de I'ovocyte, est trés développé.

Enfin, au stade diploténe (Figure 3), doyte est une cellule de grande taille. A ce
stade, les chromosomes se déroulent et se sépsmahtaux chiasmas, zones ou ont lieu les
échanges entre le matériel génétique paternel &trmeh On peut noter une reprise de
I'activité de synthése des ARNSs. L'organisatioroplgsmique est semblable a celle observée
au stade pachytene.

Lorsque les ovocytes atteignent le stagit@ne (ou dictyé), la prophase méiotique
s'arréte.

Ce blocage peut durer 50 ans puisqueplaseede méiose ne se produira qu'en réponse
a la décharge ovulante. Des que l'ovocyte est Ble@gustade dictyé, il s'entoure de cellules

aplaties, précurseurs des cellules de la granulosst alors appelé follicule primordial.



Les follicules primordiaux sont d'abordselvés dans la couche profonde du cortex,
adjacente a la médulla, tandis que les ovogoniesnuent a se diviser dans la corticale
externe.

Progressivement, le nombre de folliculesnprdiaux augmente. D'environ 100 000
vers la 15eme semaine de grossesse, ils pass8at@e a la 34éme semaine pour atteindre,
et a la naissance, 350 000 a 920 000 (moyenne 0@HJ6].

L'apparition de follicules intermédiairésu transitoires) présentant un meélange de
cellules de la granulosa aplaties et cuboidalels,sewie par celle des petits follicules
primaires a une couche de cellules de la granutos@idales et petits ovocytes, dont le
diamétre est proche de celui des follicules prinaadl Si la majeure partie des follicules
présents dans l'ovaire fcetal sont des folliculesepas, il existe, de facon marginale, un début
de croissance. Celle-ci se manifeste par I'apparitie grands follicules primaires chez le
foetus agé de 17 semaines, de follicules secondgtieséantraux entre la 9% et la 26°™®
semaine, et de petits follicules a antrum apr&séme semaine [5].

Ces cellules germinales vont subir unéss, ainsi, des 7 millions présentes au
cinquieme mois de grossesse, il n'en restera ples2gmillions a la naissance, la moitié
d'entre elles n'ayant pas encore évolué en foligcptimordiaux.

Contrairement a une idée largement répanckel ne sont pas les follicules primordiaux
qui dégeénerent le plus, mais les ovogonies (Figur&n effet, a 34 semaines de la grossesse,
le nombre de follicules primordiaux est d'envird0®00 ; il reste stable au moins jusqu'a 8
mois apres la naissance [5]. Les mécanismes maléesilresponsables de l'entrée des
ovogonies et ovocytes en apoptose ne sont pasrolait élucidés. Toutefois, comme l'atrésie
est particulierement importante au stade pachyt@oejent de la recombinaison génétique, il
n'‘est pas impossible que l'apoptose soit un méoangarticipant a I'élimination des cellules

germinales porteuses d'une anomalie génétique [1].



Flgure 3: Ovaire de macaque au 104éme jour de la gestation.

On peut noter I'existence d'llots contenant dexyies au méme stade de la méiose
(prédominance des stades pachytenes). Ces ildsrmamt parfois des ovocytes dont la
méiose est bloquée au stade dictyé. Noter la présdnvocytes apoptotiques et de quelques
follicules primordiaux [1].

B-Hydrocolpos/Hydrométrocolpos:
Définition :

L’hydrocolpos, combinaison de mots grecsau+vagin, est une lésion congénitale
correspondant a une distension liquidienne du vaginsée par une rétention des sécrétions
cervicales et vaginales en amont de I'obstructiaginale. La découverte d’'une tuméfaction
périnéo-vulvaire, permet de poser le diagnosticpuit se faire a la naissance, au cours de
I'examen systématique des organes génitaux extfdhes

L’hématocolpos, combinaison de mots grecsang+vagin, est une obstruction de
I'orifice vulvaire responsable d’une rétention vege sanguine. Méconnu et rare, il se
manifeste par des douleurs pelviennes cycliquegligé a la naissance, son diagnostic,
facile, est généralement fait a la puberté: bomimrranslucide bleutée de I'hymen. C'est
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une urgence dont la prise en charge doit étre pegcafin de limiter le retentissement en
amont de la rétention menstruelle et de préseavartilité ultérieure des jeunes filles.

C-Rhabdomyosarcome du sinus urogénital :

1) Définition :

Le rhabdomyosarcome est une tumeur maligseissus mous qui se développe a partir
des cellules musculaires striées. Il s'agit deiaeur la plus fréquente chez les enfants et les
adolescents. Il représente 60 a 70% des tumeursnctggnateuses malignes de I'enfant et
7% des cancers de l'enfant. La localisation urdgémivient en deuxiéme position apres la
téte et le cou, elle inclut chez la fille les tumsede I'utérus, du vagin, du col, de la vulve et de

la vessie.

2) Embryologie :
Le développement de I'appareil génital ifimest marqué par I'existence d’'un stade
indifférencié quel que soit le sexe, par un stagditférentiation sexuelle féminine, et par des
liaisons étroites avec le développement de I'apparaaire a partir d’ébauches en partie

communes.

2-1: Le stade indifférencié :

Jusqu'a la 7éme semaine de la vie embayanries voies génitales sont représentées
par deux systémes de canaux pairs ayant le méraetagpel que soit le sexe :

- Lescanaux de Wolff et canaux méso néphrotiquegui se développent sur le versant
dorsal du cordon néphrogéne, a la hauteur du 9ametes sous la forme deordons
cellulaires mésenchymateuxnitialement solides, lls se dissocient du cordéphrogene et
se trouvent alorsous I'épithéliumccelomiqueépaissi a cet endroit.

- Lecanaux de Miller qui se forment au p6éle supérieurmiésonéphrogappelé aussi
corps de Wolff), par invagination en doigt de gant de I'épith@éliccelomique. Ce dernier
forme, a sa partie supérieure, un «entonnoir» owaarsla cavité ccelomique (futures franges

de trompes utérines). Les canaux de Miller s'egfoindans le mésonéphrtaéralement
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des canaux de Wolff et progressent en directiodalau Sur la partie moyenne de leur trajet,
lescanaux de Muller partagent leur membrane basale aweles canauxde Wolff. Au podle
inférieur du mésonéphros, le canal de MiMarcroiserle canal de Wolff et se diriger vers la
ligne médiane ou il rencontre shomologue opposéuquel il siccole Une fusion a lieu a
I'extrémité caudale des canaux, oucémal impair (formé de la réunion de deux canaux),
butte sur le sinusirogénital sans toutefois s'y jeter. Il forme néam® une petitesaillie a
I'intérieur du sinus urogénital (SUG), tabercule de Miuller, de part et d'autre duquel

s'abouchent les deux canaux de Wolff.

Figure 4 Les voies génitales primitives indifférenciées

1 ligament diaphragmatique

2 mésonéphros N Mésovarium

3 gonades

4 cordon urogénital Méso-urogénital
5 mésentére dorsal

6 canal de Muller ] Méso salpinx

7 métanéphros

8 canal de Wolff

9 ligament inguinal
10intestin

2-2 : Stade différencié :
Durant lareme semaineles voies génitales féminines se différencient.I'Blnsence

dAMH , les canaux méso néphrotiques régressent et fehiit® paramésonéphrotiques ou
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canaux de Miller donneront naissance aux futumages utérines, a l'utérus et a la partie
supérieure du vagin.

Lescanaux de Wolff régressent a l'exception de quelquestiges embryonnaires :
I'époophore le paroophore au niveau du mésovarium et getits kystes allongés appelés
canaux désartner au niveau du vagin.

Lescanaux de Miuller donneront naissance a leur partie supérieure rgiarfiaée aux
trompes utérines et a leurs pavillons. Dans leur partie inférieunedassous de leur
croisement avec le ligament inguinal, ils fusiortnehdonnent naissance aanal utéro-

vaginal. Lacloison médiane se résorbe a fn du 3éme mois.

Figure 5 : Voies génitales différenciées chez la femme, eemnetmois

1 époophore 8 Trenpérine (pavillon)

2 paroophore 9 Hydadessile de Morganiu

3 ligament utéro-ovarien 10 utérus

4 canal de Wolff dégénéré 11 ligamentron

5 Kyste de Gartner 12 vagin

6 Hymen 13art®on du ligament rond au niveau des bourreddiolscrotaux

7 Ligament lombo-ovarien
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Figure 6 : Formation de I'utérus, fin®8¢semaine

La partie borgne du canal utéro-vaginatmie letubercule sinusal ou de Miilleret
butte sur la face postérieure du sinus urogérblQ). Le tuberculele Miller s'épaissit par
prolifération épithéliale et se rétracte entrainEnparoidu sinus urogénital qui s'épaissit
également a ce niveau. Cette masse épithdlialee, située a la partie bassecdmal utéro-
vaginal, est appeléda lame épithéliale vaginale ou bulbe sino-vaginaElle émet a son

extrémité craniale,une évagination circulaire (futurs culs de sacsnax).

Sexe féminin: différenciation du sinus urgénital :

Dans le sexe féminin, partie craniale de laportion pelvienne du sinus urogénital
définitif reste étroite constituafitirétre féminin trés court. La partie pelviennediminue
progressivement en profondeuret s'incorpore dans& portion phallique, entrainant les
orifices urétraux et vaginaux qui s'abouchdans le vestibule. Dans [gartie basse et
horizontale (portion phallique), ils'élargit et forme levestibule délimité en bas par la

membrane urogeénitale gse rompt au cours de la 7éme semaine.
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Figure 7 : Sinus urogénital Figure 8 : Vestibule, utérus et

(SUG) env. 12éme semaine vagin définitifs, env. 9eme mois
1 tubercule génital 2 véstibule définitif
2 vestibule 3a utérus (corps)
2a SUG portion phallique 3b utérus (col)
2b SUG portion pelvienne 6a vagin ¥ inférieur
3 lame épithéliale vaginale 6b (entoblaste)
4 périnée 9 vagin ¥ supérieurs (méesstie)
Srectum
6 canal utéro-vaginal
7 vessie
8 uretre
Résume :

Le canal paramésonéphrotiqugcanal de Muller) va donn@aissance
al/au/aux:

[0 L'utérus

(1 Trompes

[0 Vagin (3/4)

L'entoblaste du sinus urogénitationnenaissance a/au/aux

[ Vagina (1/4) [J vestibule du vagin

O L'urétre [0 glandes urétrales, para-urétrales et vestibulaires
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Il / MASSES D'ORIGINE PRE-SACREES :
A- Teratome sacro-coccygien :
1) Definition :

Les tératomes sacro-coccygien se deéfinissent comese malformations tumorales
vestigiales, composées de tissus multiples issucelleles embryonnaires totipotentes,
capables de donner naissance aux dérivés plus dosmmatures des trois feuillets
primordiaux : ectoblastique, endoblastique et miasigue. .

Il est considéré comme une urgence chirurgicale, falt de son potentiel de

transformation maligne a partir du 4eme mois deda

2) Rappel embryologique

La compréhension des formations anatonsiquécessite un rappel de 'embryogenese :

La premiére semaine : (Fig.9)

L'ovule fécondé se divise en blastomemms @tteindre le stade de morula. Les petits
blastomeres périphériques finissent par entousegres.

On a ainsi un amas cellulaire centrabdeton embryonnaire et une couche cellulaire
périphérigue appelée le trophoblaste, produisantsttacture préembryonnaire appelée

blastocyste.

La 2éme semaine : (Fig.10)

Le bouton embryonnaire présente au stase2 dsemaines la forme d'une sphére,
constituée schématiquement de deux cavités hénnigphé superposées:
- La cavité amniotique.
- La vésicule vitelline primaire.
Le plancher de la cavité amniotique esinforpar I'épiblaste, et le toit de la vésicule
vitelline par I'hypoblaste. Ces deux feuillets désoconstituent I'embryon ou le disque

embryonnaire didermique
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Figure:Q.es étapes de la segmentation

a) Deux cellules : représentation schématique etguhictographie correspondante.

b) Quatre cellules.

c) Huit cellules.

d) La morula : une boule solide de blastomeres.

e) Schéma et photomicrographie correspondante dtobiate au début de sa formation : la
morula s’évide, se remplit de liquide et s’échagpéa zone pellucide.

f) Blastocyste final, constitué d’'une sphere extetaeellules trophoblastiques et d’'un amas
excentrique de cellules appelé embryoblaste.

Figure 10: Disque embryonnaire didermique (12 jours):
1-mésoblaste extra-embryonnaire
2-cavité amniotique
3-vésicule vitelline primaire
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La 3éme semaine (Fig.11)

Durant la troisieme semaine du développgniépiblaste va subir des transformations
complexes qui aménent a la différenciation desstr@uillets embryonnaires. Cette
transformation commence par I'apparition de ladignmitive, un épaississement cellulaire le

long de la ligne médiane.

Figure 11 Disque embryonnaire vu par sa face supérieunsdtk) (12-17 jours).
Les fleches rouges représentent schématiquememgtation des cellules épiblastiques vers
leurs territoires présomptifs respectifs.

1- Sillon primitif 6-Bord sectionné de I'amnios
2- Dépression primitive 7-Mésoderme
3- Noeud primitif 8-Endoderme
4- Membrane oropharyngée 9-Future membrane cloacale

5- Aire cardiaque

La ligne primitive est le lieu de passatps cellules en migration qui formeront les
couches profondes du mésoblaste et de I'endoblaste,constituer le disque embryonnaire

tridermique.
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Figure 12: Section transversale au niveau du sillon primaitimoment de la gastrulation
montrant I'invagination des cellules épiblastigisemant le futur mésoblaste ainsi que
I'entoblaste qui va progressivement remplacer dbigste
1- Sillon primitif
2- Epiblaste
3- Mésoblaste extra-embryonnaire
4- Entoblaste définitif
5- Invagination des cellules formant le futur mdasete intra embryonnaire
6- Hypoblaste

Le mésoblaste se subdivise en 3 part@s-pxiale, intermédiaire et latérale.

La partie para-axiale, voisine de la notochordbjtswne division segmentaire pour former les
somites. La partie latérale du mésoblaste esté@bBven deux lames: la somatopleure et la
splanchnopleure, qui ensemble délimitent le cceliotn@embryonnaire.

Pendant ce temps sur la ligne médianeamas cellulaire cylindrique, la notochorde,
induit la différenciation du neuroblaste a partrld portion dorsale sus-jacente de I'épiblaste.
C'est le processus de la neurulation. La partieianédde I'épiblaste s'épaissit, forme une
gouttiére, puis un tube (le tube neural) qui espiemiere ébauche du systéme nerveux
central. Les bords de cette gouttiere constitueatdrétes neurales, a l'origine de la plus
grande partie du systeme nerveux périphérique.

Deux structures embryonnaires transitpii@signe primitive et la notochorde, peuvent
provoquer des anomalies de développement lorsegiedl se résorbent pas compléetement.

La ligne primitive régresse en directiomdale jusqu'a la 4eme semaine, pour ne former
qu’une structure insignifiante de la région saavoaygienne de I'embryon, puis elle disparait

totalement.
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Un défaut d’involution de cette ligne priimé laisserait in situ, des cellules a
potentialités multiples, ce qui expliquerait I'ebeisce de dérivés des trois feuillets dans les

tératomes sacro-coccygiens et le rattachementatrde ces tumeurs au coccyx.

B-Neuroblastome pelvien :
1) Définition :

Le neuroblastome est la 3eme tumeur malig plus fréquente en pédiatrie apres la
leucémie et les tumeurs du SNC e Il fait partiendgroupe de tumeurs issues des cellules
ganglionnaires dérivées de la créte neurale.

Le neuroblastome pelvien reste rare etrésgmte entre 2 et 5 % de toutes les
localisations du neuroblastome
2) Embryologie :

A un stade précoce du développement embajce, certains éléments des ébauches
ganglionnaires primitives se mobilisent, émigrentiennent se placer a droite et & gauche de
la chorde dorsale, formant de chaque coté de lardutolonne vertébrale, la chaine
latérovertébrale du systeme nerveux sympathique.

Parallelement a ce systeme ganglionnairele méme origine embryologique, s'édifie
un systeme para-ganglionnaire, formé d'lots glecks endocrines individualisés et
disséminés dans [l'organisme, laissant en définitlee para-ganglion surrénal ou
médullosurrénale.

Les cellules les plus primitives de cditmée sympatho-médullo-surrénale sont les
sympathogonies qui peuvent se différencier selonuxdetypes cellulaires,
phéochromoblastiques (support des phéochromoblastah des phéochromocytomes), et
sympathoblastiques (support des neuroblastomes).

Sa topographie est donc dépendante diesees:

- la médullosurrénale,

- le systeme nerveux sympathiggre-g@rtériel, expliquant la topographie des NBL
cervicaux (espace rétrostylieanglion stellaire), des NBL abdominaux médians
(ganglion semi-lunaire, rameaexiqartériels, organe de Zuckerkandl) et des NBL

pelviens latéraux (arteres iliesjy
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- et le systéme nerveux sympathigara-rachidien, expliquant la topographie des
NBL cervicaux, thoraciques, lornes, et pelviens médians.
Ainsi, tous stades confondus, le site pitende la tumeur est abdominal dans 60% des
cas, notamment surrénalien dans 32%. La tumeuitjwénest rarement multifocale [7] [8].
Dans 0,5% des cas de NBL disséminés, la tumeuitprnpeut ne pas étre retrouvée [9].
Schémas illustrant les différentes étapedéveloppement embryologique du systéme

nerveux

Figure 13 : Créte neale en formation (stade plaque neurale).

A. plaque neurale B. gouttiére neurale
1. épiblaste 3. Cellule de la future créte neurale
2. gouttiere neurale

Figure 14Créte neurale en migration (stade gouttiere neurale

1. épiblaste 4. Neuroépithélium
2. bourrelets neuraux 5. Canal épendymaire
3. cellules des crétes neurales en migration 6. Tube neural
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Formation & partir de la plaque neuraléadgouttiére neurale et finalement du tube
Neural. Des amas de cellules (orange) se détadiesnévres latérales de la plaque neurale,
constituant les crétes neurales.

En quittant le neuroépithélium, les caltuties crétes neurales perdent leur caractere
cohésif.

Ces cellules présentent des capacitésatoiges remarquables ainsi qu'une diversité

phénotypique puisqu'elles donnent naissance améneoix types cellulaires différenciés
(figure 15).

Ty @ =
&

Figure 15Tableau des principales structures dérivées désscn@urales.
A. créte neurale B. tube neural (zone du manteau) C. mésenchyme
D. tube neural (couche épendymaire)
la. neuroblaste bipolaire 1b. neuroblaste bipolaire en différenciation
1c. neurone sensitif pseudo-unipolaire des gangiamntidiens
2a. neuroblaste unipolaire 2b. neurone multipolaire des ganglions sympathiques
2c. médulloblaste (cellules chromaffines) dansiélullaire de la glande surrénale

3a. glioblaste 4a. cellule mésenchymateuse
3b. cellule de Schwann 4b. cellule des leptoméninges (arachnoide et pime
3c. cellule satellite 4c. cellule de I'ecto-mésenchyme

5a. mélanoblaste (cellule pigmentaire)
5b. mélanocyte
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De la créte neurale proviennent les ndastbs du systéme nerveux périphérique, les
glioblastes de la glie périphérique, les médullstas, les mélanoblastes, les cellules de

I'ectomésenchyme de la région céphalique, lesleslties leptoméninges.
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RAPPEL ANATOMIQUE
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Anatomie pelvienne [10]

A-Pelvis :

Le pelvis ou bassin (figurgs) est une ceinture ostéofibreuse formée en arparde sacrum

et latéralement par les deux os coxaux unis entgaaria symphyse pubienne. Le petit bassin
se place en dessous du détroit supérieur formérméreapar le promontoire et marqué

latéralement sur chaque aile iliaque par la liggi@e ou innominée.

Figure 16 : Le bassin avec le sacrum (Sac) en arriere, latéeadeles os coxaux (Cox) et le
pubis (Pub) en avant

Ses parois latérales sont recouvertesdpas groupes musculaires paires. Le muscle
obturateur interne (figurel7) s'insére au pourtwrcadre obturé débordant sur la surface
quadrilatere en arriere. Il ne ménage qu'un orifleeforamen sous-pubien dans la partie
antéro-supérieure du foramen obturé. Le muscldéopine prolonge en arriére le précédent
pour finir de tapisser le pelvis. lls sont recotwsepar un fascia correspondant a une
aponévrose fibreuse de recouvrement de la parocutaige et constituant le fascia pelvien
pariétal.

Le fond de cette cavité correspond auxxdeuscles, droit et gauche, élévateurs de
l'anus (figure 18) constitués chacun par des faiscemédiaux plutbt verticaux, épais,
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assimilés aux muscles puboviscéral et puboredtgdaeun faisceau latéral et postérieur, le
faisceau iliococcygien horizontal, fin, dont l'ingen iliaque se fait sur un arc tendineux

tendu de I'épine ischiatique en arriere au forasmus-pubien en avant (arc tendineux du
muscle élévateur de l'anus). lls délimitent lesusigoérinéaux (urogénital et anal) et sont
prolongés en arriére par les muscles coccygienschs élévateurs de I'anus et coccygiens
constituent ensemble le diaphragme pelvien.

Au-dessus du diaphragme pelvien, dansemceinte médiane limitése compactent et
s'organisent les loges viscérales avec en avamadeappareil urinaire (vessie et uretre), en
arriere le rectum prolongé par le canal anal tranispal et au milieu le tractus utérovaginal.

Ces visceres sont recouverts par le « dsahéfond de la cavité péritonéale appelé
« Ligament large ». Sous cette « tente » du ligartegge, dans un espace sous-péritoneéal,
circulent les pédicules vasculonerveux entourés tilsu conjonctivomusculaire condensé et
destinés a ces mémes viscéres. Ces condensatgsudaities recouvrant les pédicules
vasculonerveux sont appelées ailerons, lames amégts.

Si, pour certains, ces éléments sont dieabées artifices de dissection, ils sont en fait
tres organisés et correspondent a des « amarragascetaires et nerveux pour chacun des
visceres les reliant ainsi aux parois latérales;tgmue coté, et a la paroi postérieure. Ce tissu
sous-péritonéal, qu'il soit organisé ou non, adimé&@moins en haut au péritoine (ligament
large) par sa face profonde et en bas au fascigepgbariétal réfléchi sur chacun des organes
pelviens et qui devient fascia pelvien viscérakerconfondant avec leur adventice. Le fascia

pelvien viscéral solidarise les visceres entre eux.
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Figure 17 :Vue latérale de I'hémi-pelvis droit avec le pusiab) en antérieur, le muscle
obturateur interne (OI), le muscle piriforme (Rit)le foramen obturé (FO).

A

Figure 18 : Les faisceaux du muscle élévateur de l'anus aveelis (Pub) en antérieur, les
faisceaux puborectal (PRec), puboviscéral (PVid)astoccygien (ICoc) et le muscle
coccygien (Coc). Rec : rectum ; Vag : vagin ; Veessie.
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B-Vessie :

C'est un réservoir fait de fibres musaekilisses schématiquement organisées en un
muscle détrusor et un muscle trigone. Le détrusostitue I'essentiel de la paroi vésicale. Le
trigone, d'aspect triangulaire, s'inscrit entrenigsats urétériques qui sont distants de 25 mm et
le col vésical. Son sommet inférieur se place eantndu col vésical qui constitue un
authentique sphincter, le sphincter lisse interhe. muscle lisse du col vésical est

histologiquement et pharmacologiquement distinctiéwusor.

C-Uretre :

C'est une structure tubulaire complexeigtiatifiée, qui s'étend de l'orifice urétral
interne (col vésical) au méat urinaire externendisure environ 3,5 cm chez la femme et est
constitué d'une muqueuse interne, d'une sous-msguetiche en plexus vasculaires
constituant un véritable manchon spongieux, etedmnsculeuse faite de fibres musculaires
lisses circulaires, longitudinales et obliques. @l®s musculaires lisses sont différentes de

celles de la vessie. Le sphincter « strié » detfarest situé distalement.

D-Rectum :

Le rectum fait suite au c6lon sigmoidenesure environ 15 cm. Il est constitué de deux
parties, le rectum pelvien ou ampoule rectale eedéum périnéal ou canal anal. Il débute en
projection de la 3e vertebre sacrée pour donnepbale rectale. Cette derniére permet le
stockage des matiéres fécales avant |'évacuatiomasars du canal anal. Les différentes
couches du rectum pelvien sont de l'intérieur Vexsérieur : la muqueuse, la sous-muqueuse,
la musculeuse et la séreuse. Le rectum pelvieneresgrande partie, antérieurement et
latéralement recouvert de péritoine et est, deaite Un organe rétropéritonéal. La paroi du
canal anal est constituée d'un sphincter lissenatet d'un sphincter strié externe. La jonction
anorectale est cravatée en arriere par la sangefilkes musculaires puborectales pour

former le cap anal et est fixée au coccyx pargartient anococcygien.
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E-Filiere génitale :

L'utérus est I'organe médian, entre laieesn avant et le rectum en arriere. Il présente
un léger étranglement — l'isthme — qui sépare swpscen haut de son col en bas. Il est
antéfléchi de 100 a 120°. Le col est cylindriquedehne insertion au niveau du fornix au
vagin dont les deux parois antérieure et postaigarersent le périnée.

L'utérus, le col et le tiers supérieundigin sont fixés dans le pelvis par six ligaments «
viscéraux » pairs et symétriques, dont la connacssast essentielle lors du traitement
carcinologique des tumeurs gynécologiques pelvierae leurs sections correspondent aux
différentes séquences opératoires.

1. Les ligaments rondsde l'utérus: (figure 19) naissent de chaque cb6té de la partie
antérolatérale des cornes utérines en avant degpé® utérines, et se terminent dans les
grandes lévres et le mont du pubis, en traversarntdnaux inguinaux.

2. Le ligament large: (voir Figure 19) correspond au tissu de recouvrementopéal a
double feuillet antérieur et postérieur de l'utéprslongé latéralement jusqu'aux parois
pelviennes.

3. Les ligaments veésico-utérins (figure 19) sont tendus de chaque cété du cairugn
arriere a la base de la vessie en avant. Situéesaus de l'uretere rétrovesical, leur section
libere la vessie et l'uretere.

4. Les parametres: (ou portions craniales du ligament cardinal de akag6te)
correspondent aux tissus celluloconjonctifs entoules vaisseaux partant des artéres iliaques
internes droite et gauche vers le tractus génital.

5. Les paracervix:(ou portions caudales du ligament cardinal de ghamté) sont visibles
apres ouverture des fosses pararectales et paralessi

6. Les ligaments utéro-sacrésdroit et gauche sont définis comme des condersatie
tissus fibro-élastiques et de tissu mou contenesingérfs veégétatifs.

La portion superficielle est constituésentiellement de tissu conjonctif et musculaire
lisse, alors que la portion profonde contient denbieuses fibres nerveuses végétatives issues

du plexus pelvien.
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Figure 20: Vue supérieure des viscéres pelviens avec loper intact

F-Annexes :
Les trompes s'abouchent au niveau des angles latéraux dérusjt dénommés cornes
utérines. Elles se prolongent par l'isthme tubgireest compris entre le ligament rond en

avant et le ligament utéro-ovarique en bas et garar L'isthme se continue par I'ampoule
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tubaire qui se termine par linfundibulum ouvernslda cavité pelvienne au travers des
franges.

La trompe est vascularisée et innervédgsapaquets vasculonerveux contenus dans le
meésosalpinx. Elle est reliee a l'ovaire a son exté& distale par le ligament

infundibuloovarique (tubo-ovarien).

L'ovaire : mesurant environ 4 cm de long, 2 cm de large @nhld'épaisseur chez la femme
jeune, est le seul élément du pelvis non recouleefeéritoine.

Il est maintenu par le ligament suspenstui'ovaire (lombo-ovarique), le ligament
infundibulo-ovarique, le ligament utéro-ovarique f%é par son bord rectiligne au
meésovarium. Ce dernier s'accroche sur le hileadife et contient les vaisseaux et nerfs de
l'ovaire. Le ligament suspenseur de [l'ovaire (lorobarique) est une gaine
conjonctivomusculaire lisse issue du rétropéritogte véhiculant les vaisseaux et nerfs
ovariques.

De chaque c6té, la fosse ovarique estdessus ou l'ovaire se loge. Elle est limitée par
le mésovarium en avant, les vaisseaux iliaquesrreedeen haut, la paroi pelvienne

latéralement, et I'uretere souspéritonéal en argéen bas.

G-Vascularisation du pelvis :

En disséquant et en ouvrant le fasciaipelpariétal et le ligament large, les vaisseaux
pelviens et l'uretéere sont repérés. La vasculéisatrtérielle des visceres pelviens est assurée
essentiellement par les artéres iliagues interoegriques et rectale supérieure. Les veines

sont satellites des artéres et sont pour la plugeinpiniformes ».

1-Artere iliaque interne :

Elle nait de l'artére iliague commune aeau dudisque lombosacré (36 %), plus haute
a droite qu'a gauche. Elle descend verticalemetdrig de la paroi pelvienne latérale et se
divise en troncs antérieur et postérieur au nivdeala grande incisure ischiatique.

Le tronc antérieuémet des collatérales qui sont par ordre de naissdigure 21) :
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1-1. L'artére ombilicale qui donne deux a cing artéres vésicales supérieBeepartie distale
obstruée forme le ligament ombilical latéral.

Elle constitue le repére chirurgical qui conduiibégine de I'artére utérine.
1-2. L'artere utérine nait soit de l'artére iliaque interne isolémentpan un tronc commun
avec l'artere ombilicale (40 % des cas).
1-3. Les arteres vaginales(deux a trois) naissent de lartere iliaque interoe
accessoirement de l'artére utérine ou rectale nmeyen
1-4. L'artere obturatrice se dirige en avant contre la paroi, vers le forasmms-pubien et
quitte le petit bassin par cet orifice.
1-5. L'artere rectale moyenneinconstante, gagne latéralement le rectum.
1-6. L'artere pudendale internese dirige derriere I'épine ischiatique, dans leatpndendal
dans la fosse ischiorectale, puis longe la facermet de la branche ischiopubienne dans le
canal pudendal, et se termine au niveau du ligarmansverse du périnée en donnant les

artéres profonde et dorsale du clitoris.

2-Artére ovarique :

De chaque c6té, elle nait de I'aorte abdominaleegard de la 2e vertebre lombaire et
descend dans le ligament suspenseur de l'ovaige’'aus hile de I'ovaire. Elle se divise en
deux branches terminales : les artéres tubairesagtques latérales qui s'anastomosent avec

les arteres tubaires et ovariques médiales.
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a.iliaque commune D a. iliague com. G

v. iliaque commune G

a. iliaque int droite a. sacrée mediane

a. iliaque ext droite

' ; a. ilio-lombaire
v. lliaque interne
a. ombilicale

A a. sacrée latérale
a. obturatrice

a. épigastrique

a. gluteale sup.
profonde

a. gluteale inf.
v. iliague externe

a. vésico-génitale

a. pudendale
a. rectale moyenne

plancher pelvien a. rectale inf

a. pudendale a. peringale

Figure 21: Vascularisation du pelvis féminin
3 Veines :
La vascularisation veineuse des organbseps s'effectue par des plexus veineux, qui
se drainent ensuite dans les branches affluentesvelaes iliagues internes, ovariques et
rectale supérieure. La veine ovarigues droite amérdans la veine cave inférieure, alors que

la veine ovarique gauche se draine dans la veir@a@auche.
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H-Uretére pelvien :

Chez la femme, les rapports vasculairdsidetere lors de son entrée dans le pelvis sont
connus sous la loi de Lushka. Ainsi, l'uretere tdcavise en avant l'origine de I'artére iliaque
externe droite, puis longe l'artére iliaque intednaite médialement.

L'uretéere gauche croise la bifurcatioraglie gauche ou l'artére iliague commune
gauche, puis cotoie médialement l'artere iliaqterime gauche.

Des deux cotes, l'uretere est médial ggpart au ligament suspenseur de 'ovaire.

De sa partie distale a sa partie proximalestere peut étre divisé en cing segments :
vésical, rétro-vésical, intraligamentaire, rétrahgentaire et pariétal. L'uretere vésical traverse
obliguement la paroi vésicale sur 10 mm. L'uretefo-vésical parcourt brievement le
septum vésicovaginal avant de pénétrer dans laeve3stte partie, longue d'environ 10 mm,
est recouverte par le ligament vésico-utérin. Leistp de pénétration urétéraux dans la base
vésicale sont distants de 4 cm environ et situgs\aau de |'orifice externe du col.

L'uretére intraligamentaire correspond aa plortion traversant le parametre ou le
croisement avec l'artere utérine se situe a quelqulimetres en dessous de l'isthme utérin.
L'uretere rétroligamentaire se dirige en arrierenétlialement a environ 15 mm de I'épine
ischiatique et est situé latéralement au bord emtéde ligament utéro-sacré. Par rapport a ce
dernier, il est situé en moyenne respectivementi 4u niveau sacré, a 2 cm au niveau de
I'épine sciatique, et a 1 cm au niveau cervical.

L'uretere pariétal est antéro-médial atdre iliaque interne et se situe a la face

postérieure de la fosse ovarique.

[-Périnée :

En station debout, le périnée fémininyfe 22) se résout en une fente sagittale étalée
du bord inférieur de la symphyse pubienne en aaarsillon interfessier en arriere.

En position gynécologique, il apparait soierme d'une gouttiere grossierement
losangique a grand axe antéro-postérieur, limitéavant par la limite inférieure de la région
pubienne, en arriére par le pli interfessier eérilement de chaque c6té par les sillons
génitofémoraux en avant de la saillie de la tub&¥aschiatique et en arriere de celle-ci par le

relief des muscles grands fessiers.
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Figure 22: Le périnée féminin

La ligne conventionnelle bi-ischiatiquedizise en deux régions : en avant le périnée

urogénital, en arriére le périnée anal.

1-Périnée antérieur, urogénital :

C'est la région vulvaire ou vulve correspant aux organes génitaux externes féminins.
En haut et en avant, elle est limitée par uneisghaisseuse arrondie recouvrant la symphyse
pubienne, lenontdu pubisou mont de Vénus ou pubis, couvert de poils claeinlte.

Médialement, deux replis arrondis transakament, allongés sagittalement et
constituant legrandes levrefimitent la fente vulvaire.

En écartant les grandes lévres, se déentundeux minces replis cutanés, orientés
sagittalement : lepetites levresou nymphes. Leurs dimensions sont tres variabléss E

présentent deux faces : I'une latérale répondactamédiale de la grande Iévre homolatérale,
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I'autre médiale correspond a la fente vulvairéagi@ique directement a la face médiale de la
petite lévre opposée lorsque cette fente est ferridles possedent un bord inférieur libre et
festonne.

Leur extrémité ventrale se dédouble paurisen avant du clitoris et former le prépuce
du clitoris, et en arriere de celui-ci pour consditle frein du clitoris.

Leur extrémité dorsale se perd habituetletsur la face médiale et postérieure de la
grande levre correspondante, participant a la tatish de la fourchette vulvaire.

En écartant les formations labiales, Bespconstitué limité par les faces médiales des
petites et grandes levres correspondcanal vulvaire De forme ovalaire, il est limité en
avant par le gland du clitoris et en arriere pacdanmissure dorsale. Il s'organise en deux
régions.

En avant leestibule de l'uretreétroit, est percé paobtium externele luretre parfois
masqué par de petites franges. Celui-ci est pantéapapille urétrale bordé latéralement par
deux petites dépressions dans lesquelles s'oudeechaque coté les glandes vestibulaires
mineures (glandes de Skene).

En arriere, se place leestibule du vagircorrespondant a l'orifice vaginal séparé
latéralement des petites levres par les sillonspighyménéaux droit et gauche au niveau
desquels se situe, a peu prés a mi-hauteur digcBovaginal, I'orifice des canaux des glandes
vestibulaires majeures (glandes de Bartholin).

En arriere de ces formations se situeaame transitionnelle entre périnée antérieur et
périnée postérieur située sur la ligne bi-ischisgigseule partie non perforée du périnée et
correspondant a la projection cutanée du centdirtenx du périnée.

a-Plans sous-cutanés(figure 23)

lls se situent sous le fascia périnéakedupel. lls sont limités par les deux branches
ischiopubiennes en avant et latéralement et camgigrdes organes érectiles, des muscles, des
glandes et des éléments vasculonerveux. L'extrédigtale de l'urétre et le vagin les
traversent.

Les organes érectiles sont les corps naueret spongieux ou bulbes vestibulaires
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Les corps caverneux sont les racines ou pilierslithris. A droite et & gauche, ils sont
fixés a la face médiale des branches ischiopubgrirenant la méme direction que celles-ci,
fusiformes, obliguement ascendants, ils converdemt vers l'autre pour s'unir sous la
symphyse pubienne, en avant de l'urétre, pour fotemeorps du clitoris. En avant et en
dessous de la symphyse, celui-ci se coude brusougoer se terminer par son gland, visible
au niveau du plan tégumentaire. Par son coudestiradtaché a la face antérieure de la
symphyse pubienne et a la partie caudale de la litpmche de I'abdomen
par un ligament suspenseur.

Les bulbes vestibulaires sont flanquéstdmue coté de l'orifice vaginal. Ce sont deux
ovoides & grosse extrémité postérieure alors queehdrémité antérieure est effilée. Ecartés
en arriere ou leur extrémité postérieure ne dépgaasde plan tangent a l'orifice vaginal, ils se
courbent en avant et en dedans pour s'unir entreteau clitoris. D'une longueur moyenne de

4 cm, ils répondent superficiellement a la basehdeue petite levre.
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Figure 2&oupe du périnée.

1 : symphyse pubienne ; 2 : pubis gauche ; 3 may# pubo-urétral gauche ; 4 : ligament
transverse du périnée ; 5 : fascia pelvien pari@almuscle élévateur de I'anus ;

7 : sphincter urétral ; 8 : urétre ; 9 : vagin ;:1€entre tendineux du périnée ; 11 : sphincter
strié urétral ; 12 : muscle transverse profond gaucl3 : aponévrose périnéale moyenne ; 14
. corps caverneux gauche ; 15 : muscle ischiocaurmgauche ; 16 : bulbe vestibulaire
gauche ; 17 : muscle bulbo spongieux gauche ni@scle transverse superficiel gauche ; 19 :

fascia périnéal superficiel ; 20 : canal anal.
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b-Muscles érectiles :
-Le muscle ischiocaverneux
-Le muscle bulbo spongieux

-Le muscle transverse superficiel

c-Glandes vestibulaires majeures :
Ce sont deux volumineuses glandes (dehBlam) placées en arriere de I'extrémité
postérieure des bulbes, de part et d'autre déd®naginal. Leur canal excréteur s'ouvre au

niveau du tiers postérieur des sillons nymphohyraéxéliroit et gauche.

d-Eléments vasculaires :

Dans cette loge, les arteres sont deschesnde l'artere pudendale interne : I'artéere
périnéale donne des rameaux labiaux, des rameaurascles de cet espace et a la glande
vestibulaire majeure ; l'artere du bulbe vestibngdaaborde le bulbe correspondant dans sa
partie postérieure ; l'artere caverneuse se destineorps caverneux du méme coté. Les
veines, satellites des artéres, sont pampiniforo@gloppées et anastomosées entre elles.

Les lymphatiques suivent le trajet dessseaux pudendaux et se drainent dans les
lymphonoeuds iliaques internes. Cet espace sujaréist traversé par lpartie caudaledu
vaginet I'extrémité distale de l'urétre

L'urétre, a ce niveau, est un simple eonfibreux. Il est dépourvu de musculature lisse
et striée. En avant, le tissu fibreux qui I'entoast en partie du tissu sous-cutané de la vulve
continu avec le ligament suspenseur du clitoricaye il partage ses insertions pubiennes et
la gaine des muscles génitaux externes.

Ces formations fibreuses semblent cormedmoau ligament pubo-urétral antérieur. En
arriere, sa paroi postérieure et le mur antérieuvabin ne font qu’'un. Le vagin, a ce niveau,

prend la forme d’une ellipse a grand axe antéraépiasir.

e-Espace profond du périnée :
L'espace profond du périnée est assimildiaphragme urogénital et est compris entre

deux aponévroses (fascias), l'une supérieure,rd'aintférieure contenant les muscles

39



transverses profonds. L'aponévrose supérieure dphidigme urogénital sépare la cavité
pelvienne en haut et I'espace profond du périnékessous d'elle.

Ce « diaphragme » correspond en faitapotiévrose périnéale moyenne. Si sa
constitution est discutée, la conception la plusramment admise (celle de Farabeuf)

comprend des fascias inférieur et supérieur quaieregt des faisceaux musculaires striés.

f-Centre tendineux du périnée :

Il est situé entre le périnée antérieue giérinée postérieur sagittalement et sur laelign
médiane entre les deux tubérosités ischiatiguesvessalement. C'est un bloc fibreux et
résistant. Véritable « coin » fibroconjonctif et sgulaire, ses limites sont imprécises. Les
muscles transverses superficiels (quand ils exjsetmprofonds, les muscles bulbospongieux

et des faisceaux provenant du sphincter exterifarles y fixent leurs insertions.

2-Périnée postérieur, anal :

Souvent caché dans le sillon inter fessier, il ®ume gouttiere ventrodorsale déprimée
en son centre par l'orifice anal. Autour de cefic@iqui revét l'aspect d'une petite fente
sagittale, la peau est fine, pigmentée, intimenagitérente au plan sous-jacent, et présente
des plis radiés plongeant dans l'orifice anal.

Cette zone correspond a la marge anale. Il serpgyelen arriere sans limite avec les régions
glutéales droites et gauche.

L'espace périnéal postérieur est centné Ipacanal anal entouré de son appareil
sphinctérien. Autour du canal anal et de son spéiirexterne, il existe un corps adipeux riche
en éléments vasculaires et nerveux remplissant dauxes constituant I'étage inférieur des

fosses ischiorectales droite et gauche.
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MATERIELS ET METHODES

41



I. CADRE ET PERIODE DE L’ETUDE :

Il s’agit d'une étude rétrospective et descriptigertant sur les filles présentant des masses
pelviennes pris en charge, au sein du service dergle pédiatrique A a I'hopital d’enfants
de rabat, en collaboration avec le centre d'Héaimologie Pédiatrique.

Notre étude s’est intéressée a la période comprige 2010 et 2015 durant laguelle, 30 cas

de masses pelviennes, ont été répertoriées.

Il. CRITERES D’'INCLUSION

Sont inclus dans notre étude, toutes les patiehtepitalisées au service de chirurgie
pédiatrique A ou suivies au SHOP, ayant nécessaiépuise en charge chirurgicale, agées de
moins de 16 ans et présentant une Masse pelvieféimlabgie bénigne, maligne ou

malformative et que cette masse soit objectivéeqriement ou par un moyen d’'imagerie.

[ll. CRITERES D’EXCLUSION :

Ont été exclus, les dossiers inexploitables.

IV. VARIABLES ETUDIEES :

Les renseignements recueillis pour la réalisatiercette étude ont été collectés a partir des
registres des entrants du service de chirurgieddapgque et des dossiers médicaux.

1. Données socio-démographiques :

- Age

- Origine

- Milieu

- Niveau socio-économique

- Assurance

2. Données cliniques :

- Les antécédents

- Les circonstances du diagnostic : motif de cdasioh, signes fonctionnels, signes
physiques, complications....

- Durée d’évolution
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3. Données paracliniques

- Renseignements radiologiques: données de l'inegpographie de la masse, bilan
d’extension....

- Renseignements biologiques: marqueurs tumolalan de retentissement....
4. Diagnostic étiologique :

- Méthodes utilisées pour la confirmation du diasit étiologique.

- Principales étiologies.

5. Diagnostic topographique :

6. Prise en charge thérapeutique

- Délai entre hospitalisation et prise en charge

- Délai entre diagnostic et début de traitement

- Modalités thérapeutiques

7. Evolution et complications

V. ANALYSE STATISTIQUE:

Nous avons utilisé comme support, les dossierpaesnts sous la forme papiers et la forme
informatisée, les cahiers de liaison et les fiahegrescriptions.

Les données recueillies ont été consignées sucha fI’exploitation ci-dessous et ont fait

I'objet d’une saisie informatique et d’'une analgsatistique en utilisant le logiciel ‘Excel’.

VI. FICHE D’EXPLOITATION :
Pour une exploitation uniforme et codifiée, nousresétabli une fiche d'étude contenant un
nombre de parameétres que nous avons jugé nécegsairemener a terme notre enquéte:

Date d’hospitalisation.... /. /....

-IDENTITE :
NOM i Prénom @i
Date de naissance : .../.../... Age au diagnos
Origine..........covveenns o Urbaine 0 Rile
Niveau socio-économiquQ: Bas () Bloy o Haut

Assurance : Payant O  cNopP<SO REMO FAR o AUTRES:...
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-ANTECEDENTS :

Personnels :

FamiliaUX & o e,

-MOTIF DE CONSULTATION:

Masse pelvienne ou pelvi-abdominale

Masse sacréee
Symptomatologie digestive
Symptomatologie urinaire
Signes gynécologiques
Douleur de la hanche

Découverte fortuite

O OO OO O OO0

Découverte anténatale

Autres :

-DUREE D’EVOLUTION & oot e e

-SIGNES ASSOCIES :

Constipation 0 Vasement 0

Brulure mictionnel 0 AEG 0

Fievre 0 Diarrhée O

Douleurs osseuses O Impotéoicetionnelle 0
o)

Autres...........

-EXAMEN PHYSIQUE :

Sensibilité : localisée genéralisée ( site:
Défense : localisée (Q généralisée O site:
Masse : oui non site :
Fievre : oui non

Mobilité : plan sup O plan profO (mobile)

44



Plan supO plan proiO (immobile)
Toucherrectal : .......c.ooo i
Les organes génitaux externes : Malformationaui 0 non
AUIIES & e
-EXAMEN DES AIRES GANGLIONNAIRES :
-EXAMEN SOMATIQUE COMPLET :

Normal Autres anomalies
-IMAGERIE
E Masse pelvienne 0 Siege :
C (taille :...cm...) Origine :
H
o) Calcifications 0 Siége : Aspect :
G
R
A Adénopathie 0 Siege : Nombre :
p (cm...) Taille :
H Epanchement Faible moyenne Grande abondance
| péritonéal 0 0 0 0
E
_Autre O | e

45




T Masse pelvienne Siege:
D (taille:...cm) Origine:
M —— —
Calcifications 0 Siege:
A Aspect:
B
Adénopathie Siege:
D p 0 g
(...cm) Nombre:
O
M Epanchement péritonéal Faible Moyenne Grande alnoeda
I O
N
O Atteinte osseuse Siege:
P Extension endocanalaire Siege:
E O
L Autres
Vv
Autres
Etages
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IRM

Non Demandéeg Atteinte osseuse Atteinte médullaire Autre
demandée
Siege: Siege:
SCINTIGRAPHIE
MIBG OSSEUSE | Rénale Résultat
RADIO THORACIQUE
Non Demandée Normale Pathologique
demandée
UROGRAPHIE INTRAVEINEUSE
Non Demandée Résultats
demandée
UREHTO-CYSTOGRAPHIE RETROGRADE
Non Demandée Résultats
demandée
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AUTRESXAMENS RADIOLOGIQUES

Examen Résultas

Conclusion radiologique:

BIOLOGIE :
Dc_>sage des catécholamineBositif 0 Négatif
urinaires :
Alfa-foetoproteine : Positif O Négatif
Taux.....
Beta-HCG Positif 0 Négatif
Taux.....
LDH Positif 0 Négatif
Taux......
Négatif Positif
HVB
HVC
HIV
NFS: HB:......... GB:........... PLQ:...........
(VGM: CCMH>)
Ferritine sérique :...
CRP: Positive o .. mg/I Négative :
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ECBU : Culture positive : O Culture négative :

RECHERCHE DE CELLULES TUMORALES
Non Demandée Envahissement
demandée Oui Non
Medullogramme
BOM
Ponction
Lombaire
Ponction
d'ascite
BIOPSIE : Echo guidée : 0 Saguidée : 0
Chirurdiea 0 Pas dQ biepsi
HISTOLOGIE :
Tumeur maligne Tumeur bénigne Infectieuse Malformeat
PEC THERAPEUTIQUE

Traitement
médical

Chimiothérapie | Protocole :

Antibiothérapie

Autres

Chirurgie

Geste :
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Radiothérapie

Doses et durée :

Champs :

EVOLUDN

Rémission

Clinique

Biologique

Radiologique

O

En cours d¢

traitement
@)

A\)1”4

Rechute
@)

Nombre de rechutes :

Déces

Avant traitement

En cours

Aprés

0

Complication

O

Persistance
@)

Perdue de vue
@)
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RESULTATS
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Durant une période de 5 ans, s’étalant de 202018, nous avons colligé 30 cas répondant
aux criteres d'inclusion de notre étude. L’analgies données a abouti aux résultats présentés

ci-dessous.

I. CARACTERISTIQUES EPIDEMIOLOGIQUES :
1. L'age:
L’'age de nos patientes varie entre 28 jours etnk4 @a/ec une moyenne de 6 ans et 10
mois. La tranche d’age la plus touchée est de & ans, avec un pourcentage de 50 % (15
cas).
Suivie par la tranche d’age de 1 & 5 ans avec urcpotage de 30% (9 cas). Pour la

tranche d’age de moins d’un an, nous avons enrédistas, soit 20%.

16

14

12

10

<lan 1a5ans 5314 ans

B Nombre de cas

Figure 24Répartition des malades en fonction des tranchéged.
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Origine gynécologique

Origine pré sacrée

B 3ge movyen

Figure 25 : Répartition des malades en fonction de I'origindadmasse pelvienne ainsi que

de leur age moyen

2. Le niveau socio-économique :

On note une nette prédominance des enfants issufaadles de bas niveau socio-

économique, avec un pourcentage de 90% contre l¥mdhlades issus des familles de

moyen niveau socio-economique. Le pourcentage dgsnps bénéficiaires du RAMED est

de 83.3% , les autres sont bénéficiaires de la CBJGPCNSS et I'assurance privéee .
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Il BAS NSE

B MOYEN NSE

M HAUT NSE

Figure 26 :répartition des malades en fonction du niveauoséconomique

B RAMED B CNSS ®MCNOPS ®ASSURANCE PRIVEE

Figure 27: répartition des patientes selon la couverturdicage
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3. L’origine géographique :

REGIONS Nombre de cas Pourcentage
Rabat-Salé-Kenitra 18 60%
Draa-Tafilalt 1 3.3%
L’oriental 1 3.3%
Marrakech-Safi 1 3.3%
Tanger-Tétouan-Al Hoceima 2 6.6%
Fés-Meknes 1 3.3%
Non précisée 6 20%

Tableau 1 :Répartition géographique des patients.
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B Nombre de cas

Figure 28 : Répartition géographique des patientes
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Les patientes provenant de la région de Rabat{Saiéra constituent la majorité avec un
pourcentage de 60%, viennent ensuite celles de eFargouan-Al Hoceima avec un
pourcentage de 6.6%, Les autres régions sont meprésentées (Draa-Tafilalt, L’oriental,
Marrakech-Safi et la région de Fes-Meknes) conmemadntre la figure précédente,

a noter que l'origine géographique de 6 de nos aesla’a pas été précisée.

[I. CARACTERISTIQUES CLINIQUES :

1. Circonstance de découverte :

Les différentes localisations des MP, ainsi queslenultiples étiologies expliquent le grand
polymorphisme clinique et les différentes circonsts qui peuvent conduire a leur
diagnostic. Pourtant, la découverte de la massdepgrarents, au cours de la toilette ou de
I'habillage, se fait dans un nombre assez impodastcas. Dans notre étude, 43.5% (13 cas)
des Masses pelviennes ont été découvertes paatestp, Dans 20% des cas (6 cas), elles
ont été diagnostiquées devant des symptbmes dgyesttype de douleurs abdominales,
ballonnement, et constipation. On note aussi qu# 18 cas) ont été révelées par des
symptémes urinaires a type de rétention aigue meyrinfection urinaire. De méme, des
signes gynécologiques concernant 5 cas, soit 16dé¥t, 3 cas de retard de ménarche, et 2
cas de métrorragie, ont été relevés. Dans un ca%)3e diagnostic a été fait en anténatal
lors d’'une échographie du 3éme trimestre; on rmisesi un cas révélé lors d'une
complication a type de boiterie et douleur de ladhe&, et finalement dans un cas, la

découverte de la masse pelvienne a été faite as deda période néonatale.
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B Nombre de cas

Figure 29: Répartition des malades selon les circonstateekcouverte.

2.Ménarche:
Dans notre étude, nous avons noté une prédomimknservenue des masses pelviennes chez

les patientes non pubéres (83.3% des cas). Laar@tgulles menstruations n’est pas précisée.
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Eimpubere

M pubére

Figure 30: les masses pelviennes selon le statut pubertair

3-Les antécédents :

Dans notre série, 73.3% des cas (22 cas) n'ontnaaictécédent, 6.6% (2 cas) sont issus d’un
mariage consanguin, la notion de néoplasie chémiille était présente chez 13.3% (4 cas),
une patiente (3.3%) a été opérée pour kyste dtugrdicyréoglosse a 11 ans et finalement une

autre patiente hospitalisée pour broncho alvéalBemois.

58



& Sans antécédents B Cancers familiaux
i Consanguinitée B Kyste du tractus thyréoglosse
& Bronchoalvéolite

3% 3%

Figure 31: Répartition des malades en fonction des antétgde

4. La durée d'évolution des symptomes :

Le délai entre I'apparition des manifestations iglies et la premiére consultation a varié
entre 1 jour et 1 an, avec un délai moyen de ésj¢2 mois et 1/2). Les patientes avec le
délai le plus court, sont celles de découvertamatzbe.

Délai de consultation Nombre de malades Pourcentage
Moins de 1 mois 15 50%

De 1 & 2 mois 7 23%

De 2 & 3 mois 4 13%

De 3 a 4 mois 1 3%

De 4 & 5 mois 0 0

De 5 & 6 mois 0 0

De 6 moisa 1 an 3 10%

Tableau 2: répartition des malades en fonction du délaiatesultation
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5. Les manifestations clinigues :

Sur 30 patientes étudiées, le signe d'appel Is fphguent était la distension abdominale que
I'on retrouve chez 15 patientes soit (50%). la daulabdominale chez 14 cas (46%), la
constipation chez 3 cas (10%), une RAU chez 3(cd8%), des signe généraux a type
d’amaigrissement, anorexie chez 3 cas (10%), lemissements chez 2 cas (6.6%), les
métrorragies dans 2 cas (6.6%), la diarrhée chers 3.3%) et finalement une douleur de la

hanche chez 1 cas (3.3%).

Nombre de cas Pourcentage
Distension abdominale 15 50%
Douleur abdominale 14 46%
Constipation 3 10%
Rétention aigue d’urine 3 10%
Signes généraux 3 10%
Vomissement 2 6.6%
Métrorragies 2 6.6%
Diarrhée 1 3.3%
Douleur de la hanche 1 3.3%

Tableau 3 Répartition des malades en fonction des mantfestacliniques.

6.Les signes physiques :

Nous avons constaté que la masse abdomino-pelviestnie signe le plus retrouvé lors de
I'examen clinique de nos patientes. Il est not& @@ des patientes (18cas).

La percussion a trouvé une matité déclive en rdm@c une ascite chez 2 patientes (6,6%).
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Le toucher rectal est revenu pathologique chez 2 patientes (6.64),abjectivé une masse
retro rectale avec prolongement endopelvien chez fille, et une masse pré-rectale chez
l'autre.

L'examen des organes génitaux externes et dssinsest revenu pathologique chez 12 cas
soit 40%, il a mis en évidence, un hymen imperferdombant chez 8 filles, une masse
vaginale chez 2 patientes, une tuméfaction maléadgrande levre droite chez une patiente
de 4 mois et finalement une hypertrophie mammaét aetrouvée a I'examen des seins chez
une fille de 8 ans.

L'examen des aires ganglionnaire a objectivé des adénopathies latéro-cervicales
lenticulaires bilatérales chez une patiente (3.3%).

L’examen clinique est normal chez 3 patientes (10%)
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Figure n°32: Répartition des malades selon le résultat daiteen Physique complet
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1. BILAN RADIOLOGIQUE :

A. Bilan a visée diagnostique :

1. Echographie abdominale :

Les éléments precisés par I'échographie étaient :
- Analyse des organes pelviens normaux.
- Analyse de la masse
- La structure de la masse
L’échographie était réalisée chez 30 patienteD¢ddes cas), elle a objectivé :
un processus lésionnel pré-sacréhez 6 patientes, soit 20% dont, 1 cas de nelstoiniee
pelvien et 5 cas de Tératome sacro-coccygien, egseals sont représentés a I'échographie
sous forme de processus lésionnel d’échostrucissalaire, hétérogene ; parmi eux, 2 sont
associés a une urétéro-hydronéphrose bilatérale.
Le neuroblastome pelvien a objectivé un procesSsisrinel tissulaire, hétérogéne avec des
calcification en regard.

Les masses gynécologiquesnt été retrouvees chez 24 patientes, soit 8Q%6:do

- 11 masses ovariennssit 45.8% du total des masses d’origine gynécolgge ( 5 ont des
masses kystiques, 4 des masses mixtes et 2 dessmd®thostructure tissulaire avec
calcifications.)

-9 masses d’origine malformativesoit 37.5% ont été retrouvées et représentées par
I'nydrocolpos et I'hydrométrocolpos. Ces massesit seprésentées sous forme de collection
liquidienne, hétérogéne dans la majorité des casniPces 9 cas, 2 filles ont présenté une
hématométrie. L’échographie rénale chez 1 patient®ontré un retentissement sur le haut
appareil urinaire : une agénésie du rein droit dugmertrophie compensatrice du rein gauche

unique avec urétéro-hydronéphrose (cas n°25).

-4 masses du sinus uro-génitale représentées par le &tidomyosarcome soit 16.6%
Le RMS vaginal a été évoque chez 3 filles dont anprésenté également une urétéro
hydronéphrose bilatérale, et a objectivé un praedstérogene hypoéchogéne en rétro

vésical.
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Le RMS vésical a objectivé un processus Iésibiissulaire hyperéchogene et hétérogene.
L’échographie abdomino-pelvienne a également object
- un épanchement péritonéal chez 2 patientes,d®pathies profondes dans 3 cas
- Un épanchement pleural bilatéral chez une paienti a présenté une masse sacro
coccygienne
-des métastases intra-abdominales chez 3 patientes
- Un anévrysme veineux inguinal droit chez uneguaé présentant une tumeur ovarienne
stromale.
- Le diagnostic prénatal par échographie du 3émeétre a été noté chez une seule patiente,

ou I'échographie a objectivé une masse ovarienne.

25

20

B Nombre de cas

Figure 33: Répartition des malades selon les données deolyaphie abdominale
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Figure 34 Echographie montrant une masse pelvienne intgiceéectal, d'échostructure
tissulaire et hétérogéne, reins augmentés de tadge d’'une urétéro-hydronéphrose
bilatérale (cas n°14)

2. Tomodensitométrie (TDM) :

La TDM offre une meilleure étude des MP. Elle peruii@entifier 'organe de départ,
de préciser les rapports de la masse, de donn@riagraphie tumorale ainsi que le bilan
d’extension. Dans notre étude, 17 patientes (56.686) bénéficie d'un examen
scanographique. La TDM, n’a pas de place, dangjgaslpathologies comme I'hydrocolpos
et I'hydrométrocolpos, ou on se contente d'une @ogohie seule pour confirmer le
diagnostic, ce qui explique la différence entresiadistiques de ces deux examens.

Ainsi, la TDM a montré :
- Une Extension locorégionale chez 10 patientes
- 24 masses gynécologiques
- 6 masses pré-sacrées
- L’épanchement intra péritonéal était présent chemades

- Des métastases intra abdominales chez 3 cas
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- Des adénopathies chez 3 cas

- Des calcifications chez 4 cas

Figure n° 35 TDM C-/C+ montrant une masse intra-abdominaldigye, arrondie bien
limitée entourée d’'une paroi fine en rapport avee tumeur ovarienne droite
(cas n°8)

3. IRM:
L'IRM a été demandée chez 5 patientes, 2 cas de RMfhal, 2 cas de tumeur

ovarienne maligne et un cas de kyste dermoide.
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Figure 36 :(A ; B ;C) IRM montrant une masse abdomino-pelvienne a costoosselés a

double composante charnue et kystique multiloceil@foulant la vessie en bas. (Cas n°20)

B : Bilan d’extension :
1- Radiographie thoracigue :

La radiographie thoracique a été demandée cheatkdnfes, soit dans le cadre du bilan
d’extension de la maladie, ou dans le cadre dunhif@opératoire. Elle est revenue normale
chez 18 cas (85.7%), elle a montré des nodules gndires dans 2 cas, un syndrome
bronchique bilatéral avec scissurite (TSC) cheatiepte et un épanchement pleural chez une

autre patiente (TSC).
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M Normale M Nodules pulmonaires

Syndrome bronchique M Epanchement pleural

Figure 37 : Répartition des malades selon les résultata dadiographie thoracique

Figure 38: Radiographie thoracique montrant un épancheplental gauche
(Cas n°1)
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2- TDM Thoracique
Dans le cadre du bilan d’extension, une TDM tharaeia été demandée chez 2 patientes

objectivant des métastases pulmonaires chez egisuivies pour TSC.

3-Scintigraphie :

La scintigraphie a été demandée chez 4 malades, ldacadre du bilan d’extension a la
recherche de métastases osseuses (scintigrapbiessessu Tc99m). Elle est revenue normale
chez 3 cas et a révélé des métastases osseusedatthiez patiente qui a présenté un

neuroblastome pelvien.

VI. BILAN BIOLOGIQUE :

1. Hémogramme:

Il a été réalisé systématiquement chez toutes atienpes. Le taux d’hémoglobine a
varié entre 6.5 et 14 g/dl. 19 patientes ont ur thhémoglobine supérieur a 12g/dl

(63.3 %), 7 malades (23.3%) ont un taux entre 11Rgtdl, 2 patientes (6.6%) ont une
anémie modérée avec un taux entre 8 et 10 g/@,aeitres patients (6.6%) ont une anémie
sévere avec un taux d’hémoglobine inférieur a 8 g/d

L’hyperleucocytose a prédominance neutrophile anét&e chez 3 malades avec un
taux allant de 13000 a 16 000 mma3.

La thrombocytose a été retrouvée chez 2 cas.

Taux d’hémoglobine Nombre de cas Pourcentage
> 12g/dl 19 63.3%

Entre 10 et 12 g/dlI 7 23.3%
Entre 8 et 10 g/dI 2 6.6%

<8 g/l 2 6.6%

Tableau 4: Répartition des malades selon le taux d’hémagéb
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2. Bilan hépatique :
De réalisation systématique, il est revenu nowrheak toutes les patientes.

3. Bilan rénal :

Demandé chez toutes nos patientes et est revemahor

4. lactates déshydrogénases (LDH) :

Elle a été demandée chez 3 patientes suivies pomeur germinale ovarienne, neuroblastome
pelvien et RMS vaginale. Son taux a varié entre34R et 871 U/L

5. Marqueurs tumoraux :

0 Catécholamines urinaires :

Le dosage des catécholamines a été réalisé cleezatiente qui présentait un NBL pelvien,

et est revenu positif.

o Alpha-foetoprotéine (AFP) :

Ce test a été réalisé chez 17 malades (56.6%)nuepesitif chez 7 malades: 4 avaient un
tératome sacro coccygien, une patiente avait umeeudn stromale, et 2 tératome ovarien

immature. Le taux de I'AFP a ainsi varié entre hgml et 53625 ng/ml.

0 Beta HCG fHCG) :

Demandée chez 15 patientes (50%), revenue postinez 2 filles (tératome ovarien

immature).

0 hormones sexuelles :

Dans le cas de tumeur du stroma et du cordon sexestradiol a 387 pg/ml tandis que la LH

et la FSH ont un taux normal.
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V. ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE :

1. Modalités des biopsies :

L’étude anatomopathologique, a été réalisée chend&@des (70%). Dans 85% des cas,
cette étude est faite sur une piece opératoiresapre cure chirurgicale. Dans 5% des cas, la
biopsie était échoguidée et dans 10% des casgtellechirurgicale. Un autre prélevement a
été réalisé pour recherche de cellules tumorales ldacadre du bilan d’extension. Il s’agit de
la biopsie ostéo-médullaire (BOM) réalisée chez pagente qui présente un NBL pelvien.
Une biopsie ganglionnaire a été faite égalemehkz cune patiente suivie pour tumeur

ovarienne.
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Figure 39 Répartition des malades en fonction des modalégsrélevement pour étude

anatomo-pathologique.

2. Résultats :
Les résultats des études anatomo-pathologiquebidpsies, des ponctions et des piéces
opératoires ont révélé plusieurs aspects histalegiq 9 cas de tumeurs germinales malignes ,

4 cas de kyste ovarien organique (2 kystes derrmate tératomes immatures), 4 cas de
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RMS, 1 cas de tumeur du stroma et des cordons IseAueas de kyste ovarien fonctionnel et
enfin 1 cas de NBL.

Neuroblastome

Kystes ovariens fonctionnels

Tumeurs du stroma et des cordons sexuels

Kystes ovariens organiques

Rhabdomyosarcome

Tumeurs germinales malignes

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9
B Nombre de cas

Figure 40 Répartition des malades selon le résultat dad@tanatomopathologique

VI . DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE :
1. Répartition des masses en fonction de la nature :

Au terme de ce bilan (clinique, biologique, radgtpue et anatomo-pathologique),
nous avons colligé 21 masses d’origine tumoralé&o)7/@ont 16 tumeurs malignes (53,3%) et
5 tumeurs bénignes (16,6%). Nous avons colligée@gaht 9 masses d’origine malformative
(30%).
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B Tumeurs malignes
B Tumeurs benignes

il Malformations

Figure 41: Répartition des malades selon la nature de tsea

1.1 Les tumeurs malignes
Parmi les 16 tumeurs malignes (53,3% de I'enserdbke Masses pelviennes), on a
enregistré9 cas de TGM(5 tératomes sacro-coccygiens immatures, 2 t@egovariens
immatures,1 carcinome embryonnaire et 1 tumeurexgtromale et germinale}y} cas de
RMS , 2 tumeurs du stroma et des cordons sexuelgumeur de la granulosa juvénile )let
cas de NBL

1.2Les tumeurs bénignes :
On a enregistré 5 cas de tumeurs bénignes (16.8%ps de tumeurs germinales
bénignes (2 kystes epidermoides), 2 cas de tun&egslules épithéliales (2 cystadénomes
mucineux) et 1 cas de kyste folliculaire.

1.3Les malformations :

L'origine malformative des Masses pelviennes a d@gectivée chez 9 patientes
(30%), ce sont 9 cas d'imperforation hyménéalsgdomsables d’hématocolpos (7 cas) et
d’hydrocolpos ( 2 cas)].
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2. Répartition des masses en fonction de I'age :
La tranche d’age la plus touchée est de 5 ans ang4ou on a colligé 15 c#50%), avec
prédominance des
-malformations :Il s’agit de 7 cas d’hématocolpos (46.6%).
- 4 cas sont drigine maligne (26.6%) ; Il s’agit d’'un cas de tumeur du strorha e
cordons sexuels, un cas de RMS vésicale, un cas deuroblastome pelvien, et
un cas de tumeur germinale mixte.
- 4 autres cas sontorigine bénigne ( 26.6%) ; Il s’agit de 2 kystes dermoides et
2 cystadénomes mucineux.
Vient ensuite la tranche d’age entre 1 an et Saaps 9 ca$30%). On note la prédominance
des masses d’origine maligne :
- 7tumeurs malignes(55.5%). Il s’agit de 2 cas de RMS vaginale, 3dmas
TGM (dont 2 tératomes sacro coccygien et liganee ovarien embryonnaire).
- 1 massel’origine bénigne (33.3%), Il s’agit d’'un cas de kyste folliculaire
- 1 massea’origine malformative (11%), Il s’agit d’'un cas d’hydrocolpos. Pour
les enfants de moins d’un an, nous avons enredist&s 20%), les tumeurs malignes ont
occupé aussi le premier rang :
- 5 tumeurs malignes (83.3%), Il s’agit de 3 tératomes immatures (d@nt
tératomes ovariens et 1 TSC), 1 cas de RMS Vkgidacas de tumeur stromale et des

cordons sexuels.

- 1 masse a@rigine malformative (16.6%), Il s’agit d’'un hydrocolpos.
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Figure 42 Répartition des malades en fonction de la natarka masse et de I'age des

patientes.
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NBL

Kyste folliculaire

Tumeurs épithéliales (cystadénome mucineux
de l'ovaire)

Tumeurs germinales bénignes ( kyste
dermoide)

Tumeurs du stroma et des cordons sexuels

RMS

Tumeurs germinales malignes

Imperforation hyménéale
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Figure 43: Répartition des malades selon I'étiologie dmésse.

VIl : DIAGNOSTIC TOPOGRAPHIQUE :
Les différents moyens d’'imagerie utilisés dans exaitude ont permis d’établir un

diagnostic topographique précis de la masse.

1 : masses d’origine gynécologique:

Elles sont au nombre de 24 ( 80%) dont :

-11 masses ovariennesavec 2 cystadénomes mucineux, 2 kystes dermoidesn@urs

su stroma et cordons sexuels, 1 kyste folliculeiré tumeurs germinales malignes ( 2 cas
de tératome ovarien immature , 1 carcinome embmgioaret 1 tumeur germinale mixte).

-9 masses d’origine malformative avec 7 cas d’hématocolpos, 2 cas d’hydrocolpos

- 4 cas de RM&3 vaginale, et 1 vésicale).
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2 : masses a développement pré-sacré :
On note 6 masses pré-sacrées (20%lpnt 5 tumeurs germinales malignes ( TSC

immature) , et enfin 1 Neuroblastome pelvien.

Masses d'origine pré sacrée

Masses d'origine gynécologique

0 5 10 15 20 25

B Nombre de cas

Figure 44: Répartition des malades selon le diagnostic tauigque

VIl : PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE :

Nous avons cherché, a travers I'évaluation descéspi@érapeutiques, a relever les protocoles
utilisés dans notre service, sans précision degdtidns thérapeutiques ni des sous types
histologiques. Le but, est d’avoir une idée glolmle la prise en charge des patientes dans

notre contexte.

1- Rhabdomyosarcome :

Chimiothérapie préopératoire :

3 de nos 4 patientes ont bénéficié d’'une chimiaipiér préopératoire de type IVA selon le
protocole TMM 95, a noter que une de nos patierdeggalement recu des cures
IVA/CEV/IVE ( par manque de carboplatine) .

Chirurgie :
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Nos 4 patientes ont été opéréees, 2 d’entre ellebameficié d’'une résection tumorale totale
alors que les 2 autres cas ont bénéficié d’'unessrévec un résidu microscopique
Chimiothérapie postopératoire :

La chimiothérapie postopératoire a été réalisée ¢heas, 2 cas ont bénéficié des cures
IVA/CEV/IVE selon le protocole TMMO95 et 1 cas a wedes cures de type IVA.

Radiothérapie :

Enfin une radiothérapie sur le pelvis a été réatisez un cas de RMS vésicale a la dose de

36 gray en 8 séances.

2-Tumeurs germinales malignes :

Chimiothérapie préopératoire :

-Tératome : pas de chimiothérapie préopératoire [gsu2 cas de tératome ovarien ainsi que
la tumeur germinale mixte.

-Tandis que les 5 patientes qui présentaient uatdiére sacro-coccygien ont bénéficié de 5
cures de VIP.

-Carcinome embryonnaire : Aucune.

Chirurgie :

-Tératome : le traitement était annexectomie gawtiez 2 patientes qui avaient le tératome
ovarien, une résection tumorale chez 4 des 5 @mgacro coccygien et enfin une résection
totale de la tumeur + annexectomie gauche cheatiarge qui présentait la tumeur germinale
mixte.

-Carcinome embryonnaire : annexectomie droite

Chimiothérapie postopératoire :

-Tératome : elle a été réalisée chez les 5 cadérd®ine sacro coccygien ; 3 d’entre eux ont
bénéficié des cures VIP, les 2 autres filles dattéaitées par endoxan 1 Cp/j pendant 1
semaine/2. Les 2 tératomes ovariens n'ont pasde@himiothérapie postopératoire
Carcinome embryonnaire : 3 cures de VIP selon pokoT GM 95.
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3-Tumeurs du stroma et cordons sexuels :

Chimiothérapie préopératoire :

Aucune chimiothérapie préopératoire n'a été réalisé
Chirurgie :

annexectomie droite chez les 2 patientes.
Chimiothérapie postopératoire :

Elle a été réalisée chez les 2 patientes, et omdfinée de 3 cures de VIP.

4-Neuroblastome :

Chirurgie :

le caractere inopérable de la tumeur s’est régalant l'intervention. Une simple biopsie
était réalisée.

Chimiothérapie:

CADO-VP16-CISPLATINE a été réalisée chez notre cas

5-Les tumeurs bénignes+ lésion pseudo tumorale

Toutes les tumeurs bénignes ont bénéficié d’'ureggsturgical.
On a réalisé 4 annexectomie, et une annexectorai® amentectomie chez un cas de kyste
dermoide.

Aucune chimiothérapie n’a été réalisée.

6-Les masses d’origine malformative :

Parmi les 9 malformations diagnostiquées dans nétugle, le traitement été toujours
chirurgical. Il a consisté en une hymeénéotomie :

Les 2 patientes ayant présenté un hydrocolposbhénéficié d’'une simple ponction avec
drainage du liquide vaginal ramenant un liquidechm chez une patiente et du pus franc
nauséabond chez I'autre patiente.

L’hymenéotomie chez les filles puberes, a été séalpar incision en « Y » chez 5 patientes,
et par incision en trefle chez 2 patientes .

L’antibiothérapie était préconisée en cas de seciidn.
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Figure 45 Répartition des malades en fonction du traitemegu
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Figure 46: Répartition des malades en fonction du traitemegu.
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IX: EVOLUTION ET COMPLICATIONS :

1-Complications :

En dehors des complications révélatrices, et aurscale notre prise en charge, les
complications les plus fréquentes qui ont été rotEent : neuropathie sensitive, mucite,
vomissements, anorectite, neutropénie fébrile, dioatipns hématologiques ainsi que les
complications infectieuses a type d’infection unieat digestive.

On note une complication chirurgicale : choc hémgique chez une patiente qui présentait

un tératome sacro-coccygien.

2-Evolution :

Tératomes :

Les 5 cas de tératomes sacro-coccygien ont régidivéas de rechute métastatique et 4 cas de
rechute locale)

Le contrdle biologique radiologique était satisdamischez nos 2 cas de tératomes ovarien.
Tumeur mixte : rémission compléte

Carcinome embryonnaire : rémission complete.

Tumeurs du stroma et cordons sexuels :

Une de nos patientes est encore en vie et en liémisesmpléte, tandis que l'autre cas a
recidivé localement.

NBL :

Déces par progression tumorale.

RMS :

Parmi nos 4 patientes, 1 cas a été perdu de wees @e rémission complete et 1 cas a rechuté
localement.

Tumeurs bénignes :

On ne note aucun cas de résistance ni de déces.

Une bonne évolution a été décrite chez nos 5 gatesur une durée allant d’'un mois jusqu’a

3 ans et 10 mois.
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Masses d’origine malformative (hydrocolpos — hydroratrocolpos) :

Les suites postopératoires étaient simples et Ildiom était marquée par une guérison
compléte chez toutes les patientes. Aucune récidavété remarquée chez nos patientes.

H déces
H rechute
@ Rémission compléte

B Perdue de vue

Figure 47: Répartition des malades selon I'évolution.
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X : Tableaux récapitulatifs des observations des ntades :

C Données générales Clinique Exans complémentaires
A | N° dossier| Age | Origines| Signes Examen clinique | Echographie TDM Marqueurs
S d’appels biologiques
n
1 ]13.393/13| 3ans Rabat Masse TR :masse  bien Processus lésionnel pelvieMasse sacror
sacrée+ limité dure aveq pré-sacré latéralisé a droitecoccygienne évoquantAFP etpHCG
constipation | prolongement contour lobulé échostructuraun TSC avec 2 ADP normaux
endopelvien tissulaire, hétérogene + UHNliaque externes
bilatérale + épanchemephécrosé
pleural bilatérale
2 | 415/14 2 ans Rabat Masse Palpation Processus lésionnel endo |&Rrocessus lésionnel
et 8 pelvienne douloureuse, exoplevien a double pré-sacré, densitéAFP : 37773ng/ml
mois douloureuse | tuméfaction  en composante tissulaire  etissulaire, rehaussé de
regard du pli kystique latéralisé a gauchefacon hétérogene apre$HCG <1.2muUl/l
fessier déviant le 2 ADP iliaques bilatérales inj PC
sillon inter
fessier.
3 | 12.140/12 | 16 | Rabat Masse sacres Masse dure | Riibcessus lésionnel pré sacrspect évocateur d'up
mois ferme sans signea composante tissulaire €TSC endo-exopelvienAFP : 3869.42ng/m
inflammatoire kystique + calcifications de 5cm grand axe.
BHCG<1.2mUl/l
4 | 13.238/13 | 5ans| Sidi Masse Masse abdominoVolumineuse masse tumoralélasse tumorale
Slimane | pelvienne+ | pelvienne. pelvienne d’origine ovarienne calcifié avec nécroseAFP etpHCG
ballonnement central, aspect kysteNormaux
abdominale+| OGE : pilosité dermoide ovaire
gynécomastie pelvienne, gauche+ carcinoseEstrogene : 92pg/ml
bilatérale hypertrophie péritonéale
mammaire
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tumorale BHCG normale

12.162/12 | 4 Rabat Abdomen Masse abdomino Masse abdominale en faveuAspect
mois distendu  + pelvienne+ matité d’un processus ovarien drqgibvarien droit+ ascite | AFP :134ng/ml
métrorragies | diffuse + ombilic| secrétant avec ascite de Gde Estrogene :387pg/ml
abondance + anévrysme
veineux inguinale droit
12.232/12| 28] Rabat En anténataleAbsence de massBrocessus ovarien droitumeur ovarienngBHCG normale
lors d'une liquidien et tissulaire tbilatérale
echographie: calcification  évoquant une AFP :1492ng/ml
masse tumeur germinale maligne
abdomino-
pelvienne
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Traitement Anatomie pathologique Evolution
Cas n® P— - —
Chirurgie Traitements associés
Chimiothérapie Radiothérapie
1 Résection  du  résiduChimio palliative Tératome sacro-coccygien Rechute métastatique
tumoral Endoxan 10mg/kg/j * immature
1 semaine -
2 Résection totale de la massen post-op: 3 cure Aspect morphologique  d'upRécidive locale
avec paroi rectale intact VIP tératome sacro-coccygier
- multitissulaire immature
3 Résection masse en totalité Endoxan 1sem/2 Tératome sacro-coccygien Récidive locale
pluritissulaire
4 Résection masse+ 4 angeSn post-op :5 cure de Tumeur mixte associant un| Rémission complete
greliques, annexectomieVIP dysgerminome et une tumeur
gauche. - du stroma et du cordon sexue
de l'ovaire
5 Annexectomie droite - - Tumeur du stroma et des| Rémission compléte
cordons sexuel ( tumeur de la
granulosa)
6 Annexectomie droite - - Résultat en faveur d'un| Rémission compéte
tératome multitissulaire
immature
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Cas n°| Données générales Clinique Examens compléteeres
N°dossier | Age Origine Signes Examen clinique | Echographie TDM Marqueurs
d’appels biologiques
7 11.392/12 | 6 moi§ Reégion sougsvasse OGE : masse Processus tumorale de|ldRM :  Processus
massa-daraa | vulvaire vulvaire lisse| cavité vaginale étendudésionnel tumoral AFP etBHCG
suintante a la vulve évoquant unpérinéal a dvipmnt normaux
RMS endon et exd
pelvien
8 10.288/10 | 4 ans Rabat Masse Masse Processus abdomincAspect en faveuy
abdominale | abdominale pelvien kystique avecd'une tumeur] AFP et BHCG
douloureuse | palpable bourgeon charnu ovarienne droite normaux
9 10421/10 12 ang Nador Douleur Masse Processus lésionnel sysProcessus lésionnel
hanche+ abdominale sousutérin ilio-pelvien AFP et BHCG
Masse ombilicale, dure, , prévertébral, pré-sacré,médian, pré normaux
pelvienne fixe, sensible| contours bosselés vertébral pré sacrg
limites floues tissulaire, hétérogenegtissulaire et
calcification + aspect kystique
irrégulier du rachis enMétastase osseuse
regard et médullaire
10 11.090/11 | 9mois| Tanger Masse sacfée Masse saaréeBocessus lésionnelTSC  malin  aveg
de diametre, fixe [ tissulaire droit + plagelyse osseuse etAFP :35000ng/
plan profond et de nécrose s’étendant aextension mi
superficiel+ pelvis endocanalaire BHCG normal
inflammation de
la peau en regard
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11 09.297/10 14 ang El kalaa Masse Masse Masse abdomino- IRM : tumeur
abdominale | abdominale pelvienne occupe quasi-ovarienne d’allure AFP et BHCG
douloureuse | énorme 22cm*21 totalité  abdomen  amaligne normaux
cm fixe/ plan| contours polylobés,
profond occupe double composante Estrogene : 681
tout 'abdomen + charnue et kystique |, g/ml
matité déclive épanchement intra
péritonéale de moyenre
en abondance + ADP
rétro-péritonéale étagées
12 14.156/14 | 1lan Tétouan Masse sackasse dure} Enorme processysTSC malin aved
+ douloureuse a lapelvien englobant vess|iemétastases AFP :53.625pg/
constipation | palpation+ péleur sans  possibilité  depulmonaires, mi

cutaneo-
muqueuse

limiter I'extension intra
pelvienne

hépatiques
ganglionnaires+

UHN bilatérale

(S

t
et BHCG
normale
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Casn° aitement Anatomie pathologique | Evolution
Chirurgie Traitements associés
chimiothérapie Radiothérapie
7 Exérése compléte deChimio premiére : 3 cures- RMS embryonnaire de la| Perdue de vue
la tumeur IVA puis cures IVE-CEV- cavité vaginale
IVE
8 Annexectomie Chimio post op : 3 cure VIP Aspect morphologigueémission compléts
droite evoquant un carcinome
embryonnaire
9 - 1 cycle CADO-VP16 - Neuroblastome Décédée
CISPLATINE abdomino-pelvien
10 Résection masse erChimio post op: 5 cure de- Aspect morphologique Récidive locale
totalité VIP d’'un tératome
multitissulaire mature
11 Annexectomie Chimio post op: 3 cure de- Aspect en faveur d'ungRécidive locale
droite VIP tumeur de la granulosa
juvénile
12 - Traitement palliatif | - Aspect d'un tératome | Récidive locale

Endoxan 1c/j pdt 5 | / ser
pdt 3 semaine

>

pluritissulaire malin
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Cas n| Données générales Clinique Examens complémentaires
N° Age | Ville Signes Examen clinique échographie TDM Marqueurs
dossier d’appels biologiques
13 09.358/1 | 2 ans| Mekne Masse Pas de masse palpable| Processus lésionnel ddéRM : Processus
0 S vaginale +| -ADP  latéro-cervicale la lumiére vaginale delésionnel du 1/3 AFP etBHCG
diarrhée lenticulaire bilatérale |9 mm  d'épaisseur supérieur du vagin normaux
échogéne finementqui envahit le co
hétérogéne utérin
14 11.043/1 | 4 ans| Rabat| Masse OGE : prolapsus d'uneProcessus IésionnelProcessus  Iésionnel
1 vaginale+ masse par le vagininter vésico-rectal| de la loge utéring AFP et BHCG
leucorrhées survenant au moment ded’échostructure avec extension locpnormaux
jaunatres+ I'effort tissulaire et hétérogénerégionale et
métrorragies ganglionnaire
+ UHN bilatéral
15 14.651 2moi| Rabat | Masse Pas de masse palpable Processus lésiorviabse latérg
s et pelvienne a la ovarien droit aveg pelvienne tumorale AFP :188
10 naissance composante échogeéndilatérale ng/ml
nodulaire d’echostructure
mixte tissulairel BHCG
liquidienne et solide | normale
16 10 Salé Infection Globe vésicale Processus lesionnElpaississement
ans urinaire tissulaire hyper pariétal vésica
échogéne, hétérogeneirconférentiel AFP et pHCG
siége au niveau de larégulier, associé a un"0Mmaux
paroi postérieur de laépaississement
vessie. bourgeonnant paraqi
post
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17 465/10 14 | Salé Douleur de laAbdomen souple sansKyste rétro Masse avec¢
ans fosse iliaqug masse palpable utérin de nature composante AFP etBHCG
gauche+ séreuse ou tissulaire  ;kystigue normaux
dysmeénorrhée fonctionnelle et un
bourgeon
intrakystique
refoule les structureg
avoisinantes sans
image de
localisation
secondaire
18 5981/12 8 ang Keénitry Douleur Abdomen distendu,Echographie montrantMAP, 14,7/22/23
a pelvienne présence masse palpablene énorme masgecm, logettes AFP etBHCG
intenses+ hypogastrique et périabdomino-pelvienne | kystiques cloisons | normaux
augmentation | ombilicale kystique aveg épaissies+ portion
du volume bourgeons et cloisonscharnue
abdominale calcifiées. Tumeur ovaire

maligne ?
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Cas n° Traitement Anatomie Pathologique Evolution
Chirurgie Traitement associés
Chimiothérapie Radiothérapie
13 Conisation  + Chimio pré-op: 7 cures- Rhabdomyosarcome Rémission
hyménoplastie | d'IVA embryonnaire de type botryoide| compléte
Chimio post-op : vaginale
2 cures d'IVA
14 Résection Chimio pré-op : cures IVA| - Rhabdomyosarcome botryoidel Rechute locale
complete  en Chimio post-op: Cures vaginale
monobloc d’'IVE-CEV-IVE
15 Annexectomie | - - Résultat en faveur d'uiératome | Rémission
droite multitissulaire immature complete
16 Chirurgie Chimio post-op : 3 curesradiothérapie sur le Rhabdomyosarcome Rémission
partielle IVA-CEV-IVE pelvis a la dose de 36 | embryonnaire vésicale complete
primaire grays en 8seance
17 Annexectomie Enormecystadénome Rémission
gauche mucineux béninde I'ovaire, compléte
type endocervical, sans signe
de rupture, ni caractére
suspect.
18 Annexectomie | - - Cystadénome Rémission
gauche complete

mucineux bénin
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Données générale Clinique Examen complémentairt
Casn°
N° dossie Age Ville Signe: Examen clinique Echographie TDM Marqueurs
d'appels biologiques
18 689/1( 3 an - Masst Masse palpab Masse ovarienr Masse kystique de l'ovai
abdominale de nature gauche AFP etpHCG
liquidienne normaux
20 4810/1: 13 an - Douleu Masst Masst IRM :énorme masse a trif
Abdominale+ | hypogastrique Latéro-utérine composante :kystique ; AFP etBHCG
dysménorrhée| déviée a droite droite a double charnue ;et graisseuse et Ag CA125
11lcm de grand composante mesurant 69+66+124 avecnormaux
diametre kystique effet de masse sur I'utérus,
multiloculaire et I'ovaire gauche et la vessie
charnue
114+67+69
21 6441/1: 13 an - Douleul Grosse mas: -MAP Processus lésiont
abdominale hypogastrique latéro et sus- abdomino-pelvien AFP etBHCG
aigue+ ferme, sensible utérine gauche, bien limité, a normaux
vomissement | et déviée a largement kystique multiple
gauche de grand renfermant une composantes
diameétre composante calcique (liquidienne
et graisseuse, cloisonnée, solide,
cloisonnée mesurant charnue, graisseuse
15/11 cm et calcique mesurant
144/118/125 mm
Tératome ovarien
gauche
22 734/1: 13 an - Douleur Voussure pelvienn Hématocolpos ave(| - -
pelvienne Globe vésical hématométrie.
constipation Hymen bombant
Rétention imperforé
urinaire
23 6696/1: 8 mois - Bombemen Masse pr-rectale Collection ligtidienne sut| - -
vaginal pubienne
hydrocolpos
24 15467/1. lar - Bombemen Masse pr-rectale Hydrocolpo: - -
vaginal
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Cas n° Traitement natomo pathologie Evolution
Chirurgie traitement associés
Chimiothérapie | Radiothérapie
19 Annexectomie - - Kyste folliculaire Rémission
gauche benin de type compléte
fonctionnel
20 Annexectomie droite - - Kyste dermoide de Rémission
I'ovaire droit compléte
21 Annexectomie normale - - +Kyste dermoide tordu | Rémission
gauche avec compléte
(masse ovarienne remaniements
gauche tordu) hémorragiques
+omentectomie +Absence de signes de
malignité
22 Incision en « y » - - -
+ évacuation sur
sonde tutrice
23 Ponction - - -
liquide louche
24 Ponction - - -
pus franc
nauséabond
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Cas n° | Données generales Clinique Examen complémentaire
N° Age Origine Signes d’'appels Examen clinique Echographie TDM Marqueurs
dossier biologiques
25 16262/11| 14 ans Rabat Douleur pelvienneMasse abdomino-pelvienrieHématocolpos
Dysménorrhées au palper abdominal Dilatation pyélo-calicielle
Masse pré-rectale au TR gauche
Agénésie rénale droite
26 9067/12 | 14 ans Sidiyahya Douleur pelvienrgensibilité hypogastrique | Volumineuse collection, bien
+ vomissements Hymen bombé et imperforé | limitée, de contour finement
échogéne , siege rétro vésicdl
Hématocolpos
27 3018/12 | 12 ang Temara Douleur pelvienne Seitéihiypogastrique Masse pelvienne médiane
Bombement vaginale surmontée par l'utérus d'allure
kystique
Hématocolpos
28 11887/11 12 ang Salé Douleur pelvienne Sernsilbijipogastrique
Collection liquidienne,
Hématocolpos
29 6911/13 | 13 ans Sidi Fuite urinaires Bombement vaginale | &ollection rétro vésicale et
kacem contenu liquidien a fond latéro utérine gauche, bign
noiratre limitée  hypoéchogene de
contour hétérogene,
Hematocolpos
30 8612/13 | 14 ansg Tifelt Douleur pelvienp&ensibilité hypogastrique Hématocolpos 4
+ dysménorrhée Hymen bombé et imperforé| Hématométrie
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Casn°

Traitement

Anatomie
pathologique

Evolution

Chirurgie TRT associés
chimiothérapie | Radiothérapie
25 Ponction + Rémission complete
aspiration + - -
dilatation par drains
26 Incision en trefle Rémission compléte
+ drain de redon - -
27 Incision en « Y » Rémission compléte
+ drain n0 20 - -
28 Incision en « Y » Rémission complete
29 Incision en « Y » Rémission complete
+ sonde rectale dans - -
le vagin
30 Incision en « Y » + sonde tutrice Rémission complete
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DISCUSSION
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I.EPIDEMIOLOGIE DES MP CHEZ LA FILLE :
Les Masses pelviennes chez la fille représententmotif fréquent de consultation en

pédiatrie. Elles cachent derriere plusieurs patfielaussi bien bénignes que malignes. En
effet, les études qui se sont intéressées aux MAPedfant avec toutes les étiologies et a
toutes les tranches d’ages sont rares.

Dans ce chapitre, nous décrirons les caractéregigpidémiologiques des masses pelviennes

de notre série.

A. Masses pré-sacrées :
1.Tératomes sacro-coccygiens :
a) Fréquence :
Le tératome sacro-coccygien est une tumeur coradérgerminale se développant au niveau
de la région pré-sacrée. L'incidence globale sees#intre 1 pour 35 000 a 40 000 naissances
vivantes, mais cette incidence peut étre sous éstimu qu'elle se base sur des études
anciennes (Altman et al. en 1974 [7], et Pantog.edn 1976 [11]).

Dans les études récentes, l'incidence des TSC segtid plus élevée (Tab n°5) :

Série Période d’étude Incidence
Tongsong et al. [16] 1989 - 1998 1/15 000
Derikx et al. [17] 1980 - 2003 1/28 500
Swamy et al. [18] 1985 - 2006 1/27 000

Tableau 5: L'incidence des TSC dans différentes sés.
Dans 90% des cas, les TSC sont rapportés chezeao né [15].

lIs occupent le 2eme rang des tumeurs néonatatés &s lymphangiomes, et le 3éme rang
des tumeurs rétro-péritonéales de I'enfant aprésleoblastome et le néphroblastome [16].
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b) Hérédité :

Des cas familiaux de TSC ont été décrits par AshetaHolder qui suggérent que la tumeur
est héritée de fagcon autosomique dominante.

Cette forme familiale a plusieurs caractéristiggesia distinguent du TSC habituel

(Tab n°6) :

TSC non familial TSC familial
- Peut étre malin - Souvent bénin
- Non adhérent au rectum - Adhere fermement au rectum

- Association avec des malformations ape-Association fréquente avec une

rectales ou un défect sacre ) ) )
sténose anale et un défect sacré

- Masse pré-sacrée < 10% ) )
- Masse pré-sacrée : 100%

Tableau 6 : Caractéristiques des TSC familiaux eton familiaux

La découverte d’'un défect sacré ou d’'une malforomaéinorectale, doit faire rechercher une
masse pré-sacrée. De méme, la coexistence d’'unesst@nale, d’'un défect sacré et d’'un
tératome pré-sacré chez un patient, doit inciteéf@stage chez la famille.

Un bon interrogatoire et un examen minutieux, patdécouvrir des membres de la famille

affectés par la maladie. La constipation est leqgiypal symptéme de découverte.
Dans notre étude, on n’a pas trouvé d’antécédentarhiliaux de TSC.

c) Gémellarité :

Il y'a une forte prédominance du TSC chez les jumda5].

L'incidence de gémellarité est plus élevée au deita famille de I'enfant ayant un TSC, elle
est estimée entre 14 a 50% [17].
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Selon 'étude d’lzant et Filston , des antécédémntsliaux de gémellarité, sont présents dans

53 % (23 cas). Dans I'étude de Draper et al. [18pdtients parmi 14 ont rapporté la présence

de jumeaux dans leurs familles (78,5% des cas).

Dans I'étude de Hedrick et al. [19] 03 enfants @idt issus d’une grossesse gémellaire (10%

des cas).

Dans notre série, il n’y avait pas de notion de géeliarité chez nos patients.

d) L’age de découverte :

a) Diagnostic anténatal :

Les récents progres de I'’échographie permettenelement d’évoquer le diagnostic des

le premier trimestre [20] :

Tableau 7 : L’age de diagnostic anténatal dans diéfentes séries.

Série Nombre Période d’étude L’age de Moyen d’age
de cas diagnostic (SA) (SA)
Grisoni et al. 7 1980-1985 21-35 26
Westerburg e 17 1986-1998 17-33 24.8
al.
Tongsong et al. 4 1989-1998 13-27 21
Hedrick et al. 30 1995-2003 19-38.5 23.9
Benachi et al. 44 1983-2003 15-33 23
Makin et al. 41 1993-2004 17-31 21
Usui et al. 97 2000-2009 15-36 25

Dans notre étude, aucun cas n’a été diagnostiqué anténatal.
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b) Diagnostic a la naissance

Les TSC sont habituellement diagnostiqués a lssaai® par la découverte

d’'une grande masse exophytique médio-axiale awanide la région sacro-coccygienne.

lIs sont parfois associés a une dystocie séveie [12

Dans la série d’Altman et al. [11] plus que la rnéoitles patients (225 cas) ont été

diagnostiqués le premier jour de vie.

Dans notre série, 40% des patientes ont été décougea la naissance.

c) Diagnostic chez I'enfant :

Dans les formes pelviennes pures, le diagnostmmose un peu tardivement, en général devant
une symptomatologie fonctionnelle obstructive urmau digestive.

Altman et al. [11] ont rapporté dans leur étude lgugaux de malignité des TSC augmente si
I'age de découverte est supérieur a deux mois.

Dans notre série, 60% des patientes ont été découge tardivement.

d) Diagnostic a I'age adulte :

Bien que rare chez 'adulte, le diagnostic de TS tujours étre évoqué devant une masse
pelvienne avec une symptomatologie obstructive.
Seuls quelques cas ont été décrits dans la litéraia série la plus large est celle de Miles et

Stewart qui a porté sur 11 patients dont I'ageevantre 18 et 76 ans.

Au total :
Selon I'étude d’Altman et al. [11] 'age moyen deghostic toutes formes confondues est de
22 mois. Pourtant les formes diagnostiquées aitsarace restent les plus fréquentes. Ceci a

été rapporté par plusieurs auteurs (Tab n°8).

Dans notre étude, les formes diagnostiquées penddignfance restent plus fréquente 3
cas sur 5, tandis que les 2 autres cas ont étedéverts a la naissance

Par ailleurs aucun cas n’a été découvert en antérsdt
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Série Période Nombre de | Découverte | Découverte | Découverte

d’étude cas anténatale ala tardive
naissance

Altman etal. | 1962 -1972 371 0% 61% 39%

Ein et al. 1951 - 1976 33 0% 96% 4%

Havranek et 1980 - 1989 32 25% 46% 28%

al.

Rescorla et 1972 -1994 126 25% 63% 12%

al.

De Backer et 1960 -2003 70 17% 53% 30%

al.

Notre série 2010-2015 5 0% 40% 60%

Tableau 8:L'age de découverte des TSC dans différentes séries

2.Neuroblastome pelvien :

Le neuroblastome pelvien reste rare et représentie € et 5 % de toutes les
localisations du neuroblastome ; il appartient smuge des tumeurs de la créte neurale.

La rareté de cette localisation pelvienne explid@enombre restreint des études
cliniques et radiologiques spécifiques rapportéssda littérature.[21]

Le neuroblastome pelvien représente 4% de I'ensemis masses pelviennes de la
fille, et le diagnostic a été porté chez une fiée2 ans et 2 mois.

Dans notre série le seul cas retrouvé a été diagtigsé a I'age de 12 ans, et

représente 3.3% des masses pelviennes étudiées.

B.Masses gynécologiques :
1.Masses ovariennes :
Environ 90 % des masses ovariennes sont bénifmestionnelles ou tumorales, mais
I'hypothese d’'une tumeur maligne doit toujours @trésente a I'esprit.
On distingue les masses kystiques, le plus soukiénignes et fonctionnelles, et les

tumeurs.[22] L'incidence des masses ovarienne® &#tmée a 2,6 cas par 100 000 filles
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chague année, et les tumeurs malignes de I'owvgprésentent environ 1% de tous les cancers
de I'enfant.[23]

Les tumeurs ovariennes sont rares chez l'enfalds eeprésentent moins de 2% de
toutes les tumeurs diagnostiquées chez les filjgesade moins de 16 ans, avec un taux
d’'incidence de 2,6 cas par million de filles ayanbins de 15 ans. Cette incidence ne
représente que les tumeurs proprement dites eflufipas les lésions fonctionnelles (kystes,
torsions d’annexes....) qui sont aussi fréquentedaepirimeurs [24,25]

Les tumeurs ovariennes de la fille et 'adolescerdgrespondent a un groupe tres
hétérogene d’entités anatomo-pathologiques.

L’incidence des tumeurs ovariennes augmente Bage [26], alors que Les kystes
ovariens ont une distribution bimodale en fonctdm I'age avec un premier pic durant la
premiere année de la vie et un second pic dansriade de puberté [27].

La fréquence des différentes tumeurs ovarienngsedratrie observée dans cette série,
n'est pas similaire aux données classiques de tlérdiure. Les tumeurs germinales
représentent pres de 80 % des tumeurs ovariedbe$ % dans notre sérig Le tératome
mature, ou kyste dermoide, est la tumeur la pléguemment observée et I'unique tumeur
germinale bénigne. Les TGM sont, en pratique, soluvextes [28]. Les tumeurs des cordons
sexuels et du stroma, représentent 5 & 10 % desutgnovariennes2.2 % dans notre
série). Les tumeurs malignes les plus fréquentes, smtumeurs de la granulosa [28]. Les
tumeurs épithéliales, environ 10 % des tumeursievaes (8.1 % dans cette sérig sont
exceptionnelles avant la puberté et le plus souvénignes [28].

La fréquence des Iésions malignes, est diverseammreciée dans la littérature (9,5 %
et 21 %) [28]. Le risque de malignité des tumeuwesl’dvaire en pédiatrie, est considéré
comme augmentant avec I'age [28], sauf dans urdeéiu la population a risque est située
entre 1 et 8 ans [28]. Nous observons au contrbd@ % de malignité avant 2 ans(n = 2) puis
un taux de malignité décroissant avec I'age. Gdifférence, s’explique probablement par le
caractere« purement pédiatrique » de cette sébi@ ¥d des patiente sont agées de moins de
15 ans contre 38 % dans I'étude de Brookfield ef2d]). De méme, I'absence de tumeur
épithéliale maligne, a la différence des autregesdR8],s’explique probablement par une

proportion plus faible d’adolescentes.
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Dans notre série , sur 11 cas de masses ovarienpasegistrées, 6 filles avaient une
tumeur maligne (54.4%) dont 5 cas agées entre L& ans soit 83.3%, puis un taux de
malignité décroissant avec I'age :1 tumeur maligneenregistrée chez une fille de 14 ans

Concernant les 5 les tumeurs bénignes, 2 patient@)%), sont agées de 8 et 3 ans,

et les 3 autres patientes (60%) sont agées de pties13 ans.

B.Rhabdomyosarcome uro-génitaux :
Le rhabdomyosarcome, est la tumeur maligne la fitguente dans I'enfance. Elle
représente 5 & 8% des tumeurs malignes solide&i@arit et 60% a 70% des tumeurs
mésenchymateuses malignes des enfants [30].

a. Le rhabdomyosarcome génital :

Il représente 3 a 4 % de l'ensemble debdbmyosarcomes toutes localisations
confondues (vulvaire, col, vagin, utérus et vejsiont :
54 % sont au niveau vagin
17 % au niveau du fond utérin
15 % au niveau du col de l'utérus
13 % vulvaire

Le rhabdomyosarcome embryonnaire, estype thistologique le plus fréquent des
localisations utéro-vaginales.

Les publications concernant I'age moyen moment du diagnostic de ces
rhabdomyosarcomes, sont disparates.
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Auteurs Vagin col Utérus
16,3 mois - -
NICOLAS MAGNE (31)
3,7 ans - -
ISRAEL FERNANDEZ
PINEDA (32)
20 mois - -
RICHARD J
.ANDRASSY(33)
21 mois - -
HELENE MARTELLI (34)
3 ans - 15ans
HOLSINGER FC(35) et
ARNT C(36)

Tableau 9 :I'age moyen au moment du diagnostic selon les asiteu

b. le rhabdomyosarcomes de la vessie

Les tumeurs de la vessie, qu'elles sdigmtignes ou beaucoup plus souvent malignes,
restent des affections rares chez la fille. Les en® malignes de la vessie sont
principalement de nature mésenchymateuse a typbaibelomyosarcomes qui représentent
environ 5 % de I'ensemble des tumeurs solidesetgdnt.

Dans notre série, 4 cas de RMS embryonnaire ont étkagnostiquées parmi les masses
pelviennes étudiées ( 13.3%) dont 3 ont une locgdition génitale ( 100% vaginale) et
l'autre vésicale.

L’age moyen des RMS chez nos patientes était dd 4ns.

3 .Hydrocolpos/hydrométrocolpos :

L’hydrocolpos et I'hydrométrocolpos, saiis a un obstacle vaginal. lls réalisent une
distension en amont de l'obstacle, par accumulatiensécrétions cervicovaginales. Cette
distension peut concerner uniqguement le vaginjsaal un hydrocolpos, ou l'utérus et le
vagin ensemble, réalisant I'nydrométrocolpos [3Zlanomalie en cause, est d’origine
malformative.

L’hydrometrocolpos et I'hydrocolpos, sodés affections rares, dont la prévalence

moyenne est de 1 sur 16 000 naissances vivantgs(a@e fréquence, est cependant plus
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importante dans certaines séries, comme celles daleW et al. ou I'hydrocolpos et

I’'hnydrométrocolpos représentaient 15 % des madsésnaino-pelviennes du nouveau-né de
sexe féminin [37]. Leur révélation est principalemeéonatale, mais ils peuvent étre
découverts chez le nourrisson ou, beaucoup moinosest, chez la petite fille et chez

I'adolescente [37].

Dans notre série, I'’hydrocolpos et I’hnydrométrocolps représentaient 30% des masses
pelviennes chez la fille dont 7 cas ont été diagrimgiés a une tranche d’age située entre

12 et 14 ans, tandis que seulement 2 cas ont étéritifiés, en période néonatale.

[I. PARTICULARITES CLINIQUES DES MP CHEZ LA FILLE :

Les masses volumineuses, ont un développement aholqalvien et certaines masses

abdominales pures, peuvent avoir une origine pehde

A .Circonstances, diagnostic et signes cliniques :

La symptomatologie des masses pelviennese caractérise par un grand
polymorphisme clinique qui s’explique par la vagi€lu siege, la taille, I'étiologie, la nature
bénigne ou maligne de la masse, et 'age de ka fllais, il est tres important de rappeler,
qgu'un grand nombre de masses restent asymptomagtjge'elles sont de découverte fortuite
par les parents, au cours de la toilette ou debillbge de l'enfant, qui notent une
augmentation de volume de l'abdomen, ou par le aréde I'occasion d'une pathologie
bénigne, d'une vaccination, d'une visite systéraatigu d’'une échographie abdominale faite
pour une autre raison.

Dans notre série, la masse a été découverte par Ilparents dans 50% des cas, et
découverte lors d'une échographie dans 3.3% des caka palpation soigneuse de
I'abdomen d'un enfant, est donc obligatoire au cows de tout examen médical

1. Symptébmes spécifiques :
Certains symptémes, sont directement liés a la enals-méme et permettent, face a leur

association a une masse palpable, d'évoquer d'ernebditagnostic :
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1.1 Signes endocriniens :

Les tumeurs endocrines de I'ovaire, s@vetbppées aux dépens du tissu ovarien. Elles
peuvent étre responsables de manifestations endoures, soit du fait d’'une sécrétion
hormonale par la tumeur elle-méme, soit du faitnd’yproduction hormonale excessive du
stroma ovarien, induite par la tumeur (tumeur ars# fonctionnel).

Il s’agit essentiellement des tumeursmsai@s et des cordons sexuels sécrétant des
cestrogenes et/ou des androgenes, et plus rarerasntucheurs des cellules germinales
sécrétant ’hormone chorionique gonadotrophine (BHGu engendrant une réaction active,
du stroma ovarien [39].

Loin de la puberté, la précocité iso oterasexuelle, alarme vite I'entourage, alors
gu'au voisinage de la puberté, la symptomatologid $es troubles fonctionnels qui
caractérisent cette période, ce qui retarde lendistic [26].

Dans la littérature, cette présentationigie demeure moins fréquente que la douleur
abdominale et 'augmentation du volume de I'abdoifdén 41,42].

Dans notre étude, 1 seul cas a été révelé par dagnes endocriniens. Il s’agit d’'une

tumeur germinale mixte (dysgerminome+ stroma et catons sexuel).

3 Les manifestations cliniques des tumeurs fé&amies :

Les tumeurs féminisantes sont les pluguieé@tes des tumeurs endocrines de I'ovaire,
puisque 75% des tumeurs ovariennes secrétanteljipeat des cestrogenes.

Les manifestations cliniques de I'hypetomgenie varient selon I'age du diagnostic.
Chez la fille prépubére, la sécrétion oestrogénigagaine une « puberté précoce » qui
survient a un age variable, de la petite enfansquia 'age normal de la puberté, dans la
majorité des cas avant I'age de 5 ans. Il s’agiind’ pseudo-puberté, c’est-a-dire d’'une
féminisation mais avec un axe hypothalamo-hypoghg/sen fonctionnel (gonadotrophines

basses).
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Le premier symptdome est le développemestsetins, qui augmentent de volume, avec
une aréole qui se pigmente, suivi de I'apparitiamd pilosité axillaire et pubienne, rarement
importante, du développement des organes génitadernes (épaississement et pigmentation
des levres, verticalisation de la fente vulvaiegiclorrhées glaireuses) et internes et, en dernier
temps, I'apparition de métrorragies considéréestacomme des régles si I'age de la puberté
est proche. La croissance s’arréte, et si le dstgna’est pas posé, une soudure précoce des
cartilages de conjugaison peut intervenir, entrginéiérieurement une petite taille.

L’expression clinique chez la fille plugé&e déja correspond a une irrégularité des
cycles, avec ménorragies et/ou métrorragies, saywrénédées d’'une période d’aménorrhée
plus ou moins longue. Des signes mammaires, temsgnmaire, mastodynies, peuvent
coexister [39].

L’age d’apparition de ces signes est imporéaconsidérer. Dans la toute petite enfance
(2-4 ans), on évoque en premier lieu des kystesemsautonomisés sécrétant des stéroides
sexuels, on s’attachera a rechercher des tachesnod@&rmiques et des antécédents de
fractures osseuses. L'association d’'une puberppeg de "taches café au lait" cutanées et
d’'une dysplasie fibreuse osseuse caractérise r@yre de Mac Cune Albright. Chez les
filles les plus agées (en moyenne 7-9 ans), laesu de cette symptomatologie est fortement
suspecte des tumeurs du stroma et des cordonslserune particulier la tumeur de la
granulosa pour laquelle on note des signes de wulgmécoce et plus rarement de
virilisation.[26]

Les tumeurs germinales malignes de I'eya@n particulier le carcinome embryonnaire
et le choriocarcinome non gestationnel, peuveneégant se révéler par une pseudo-puberté

précoce isosexuelle.[39]

».
Les manifestations cliniques des tumeurs nimgsantes :

Les signes cliniques dépendent de l'agéadmatiente, de la quantité de testostérone
sécrétée, de la sécrétion éventuelle d'autres géwdes, de la quantité d'cestrogéne sécrétée ou
formée et de la durée depuis laquelle la tumeuprésiente.

Chez les filles prépuberes, les tumeurksantes sont responsables d'un hirsutisme et
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d'autres signes d'excés d'androgénes. Elles peugetrainer une puberté précoce
hétérosexuelle, avec accélération de la croissanapparition d'une pilosité pubienne, avec
signes de masculinisation. Rarement, le développemeammaire et des hémorragies
utérines peuvent étre la conséquence d'une turwadenne virilisante.

Chez la fille en période d'activité gél@fades signes d'hypersécrétion d'androgénes,
constituent parfois un tableau complet de viril@at Les signes habituels d'’hyperandrogénie,
sont retrouveés : hirsutisme, apparition de golf@nthux, acné, modification de la voix,
hypertrophie clitoridienne et développement des semsmusculaires. Des signes de
déféminisation peuvent apparaitre : diminution dlumne mammaire, perte de la graisse au
niveau des hanches. L'aménorrhée est fréquentgauitalus significative chez les filles qui
avaient jusqu'a lors des cycles réguliers.[39]

Devant les signes de virilisation, on awwaen premier, les tumeurs stromales et des
cordons sexuels, en particulier la tumeur a cedldie Sertoli-Leydig. Les tumeurs germinales
malignes (dysgerminome, gonadoblastome), se révelarement par des signes de

masculinisation.[39]

1.2. Signes gynécologiques :

L’aménorrhée primaire chez la fille a Bagle puberté avec des caractéeres sexuels
secondaires présents, doit conduire a un exameradeulve a la recherche d'une
imperforation hyménéale.

L'inspection de la vulve montre un hymeombant imperforé et bleuté. Dans notre
série, on a enregistré 9 cas (30%) d'imperforatidrignénéales responsables de 7
hématocolpos chez des filles a 'age de pubert2,cets d’hydrocolpos chez des filles durant
la période néonatale.

Des symptdmes, tels que le retard de la ménarche etétrorragie, était le mode
révélateur chez 16.6% de cas; il s'agit de 2 patiégs ayant un RMS vaginal, une patiente
soufrant de tumeur du stroma et des cordons sexue{fumeur de la granulosa juvénile)

et enfin 3 patiente ayant un hématocolpos.
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1.3 Signes de métastases :

Les métastases osseuses, de loin ledrpusentes, se manifestent le plus souvent par
des douleurs ostéo-articulaires diffuses, intensasainant un état d'adynamie trompeur chez
le nourrisson ou faisant parfois porter le diagicode rhumatisme articulaire aigu. Elles
peuvent étre responsables d'hématomes orbitairestasgs, uni ou bilatéraux, parfois
compliqués, d'une exophtalmie réalisant alors lendsyne de Hutchinson quasi
pathognomonique du NBL [43]. Dans notre série lal sms de NBL pelvien (3,3%) a
présenté le syndrome de Hutchinson dans le cadiBtdanétastatiques.

Des adénopathies métastatiques péripteigen particulier inguinales et sus-
claviculaires, évoquant une hémopathie maligndijquéierement les lymphomes.

Dans notre série, 10% des patientes ont présentédADP périphériques. Il s’agit de 2

cas de TSC et 1 cas de Tumeurs du stroma et cordossxuel.

2. Symptébmes non spécifiques :

Leur principal intérét, c’est qu'ils comslent & une consultation médicale et incitent a
une palpation attentive de I'abdomen et non pas &aitement symptomatique. Ce sont le
plus souvent des douleurs abdominales, plus ousywicises, des troubles urinaires a type
de dysurie, pollakiurie, ou RAU, des troubles diigsx type de nausées ou vomissements,
diarrhées ou constipation. Si cette derniére estigiante, elle doit faire craindre une tumeur

pelvienne.

2.1 La douleur :

De type variable selon I'étiologie, il petagir d’'une sensation de pesanteur, de crampe,
d’'inconfort ou gene, ou de douleurs latentes avmesgees paroxystiques. Elle est liee a la
compression des organes abdominaux par la tumeanfoi$ il s’agit de crises violentes,
réalisant un tableau chirurgical. Cette douleur ideml’expression clinique des kystes
ovariens ; elle est le plus souvent chronique & tge pesanteur, voir aigue pseudo
chirurgicale ou récidivante, faisant craindre uamplication (hémorragie ou torsion) [44].

En ce qui concerne I'hématocolpos, lgaes cliniques sont dominés par la présence de

douleurs a caractére cycligue et il peut, en chénthtométrie, s'accompagner de masse
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hypogastrique. Les douleurs sont pelviennes ouoagseudo-appendiculaires [47]. Les
douleurs lombaires, des sciatalgies avec défiaisiséet moteur du membre inférieur ont été
rencontrées [47].

Parfois il peut s’agir de douleurs osseuses li@ga@tastases surtout en cas de NBL [45].
Dans notre série qui s’est intéressée a toutetil@sgies des masse pelvienne, la douleur est
présente chez 46% des malades.

2.2 Lafiévre :
Elle peut étre due a la nécrose intra-tuteospontanée [48], aux infections urinaires a
répétitions au cours des masses pelviennes, gqainspliqguent par une compression des voies
urinaires et une stase urinaire.

Dans notre série aucune de nos patientes, ndediévre.

2.3 La constipation :

Une constipation chronique rebelle aukdraents symptomatiques, doit faire évoquer
une tumeur pelvienne comprimant le tube digestihm@ un tératome, un RMS, un NBL
pelvien, ou une tumeur ovarienne. Elle doit inceune palpation abdominale attentive. Le
toucher rectal est d’'un grand intérét et permeprmdeiser si le processus est retro-rectal ou
pré-rectal.

Dans notre série, la constipation était présengz &hfilles (10% des cas), en rapport avec 2

cas de TSC et 1 cas d’hématocolpos.

2.4 Les vomissements :
lls surviennent suite a la compressioreslige par la masse.
Concernant les masses kystiques, les nausées \airtéssements doivent faire craindre une
torsion ou une hémorragie par rupture du kyste.
Dans notre série, ils sont présents chez 6.6%alé=sntes ( 1 cas de kyste dermoide tordu, et

1 cas d’hématocolpos).
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2.5 L’infection urinaire :

Les infections urinaires a répétitionsivdat inciter a explorer les voies urinaires a la
recherche d’'une malformation congénitale, ou umeetwr comprimant le tractus urinaire,
constituant donc un terrain favorisant la pulldatmicrobienne.

Dans notre série, 10% des patientes ont développéndlections urinaires a répétitions en
rapport avec 2 cas d’hématocolpos et un cas de RidiBale.

2.6 L’ascite :
Les tumeurs germinales malignes, peuverntéellement étre révélées par une ascite ou
une péritonite secondaire a une torsion ou infactio
Dans notre série, on a retrouvé l'ascite chez 6dé%cas : il s’agit de 2 cas de tumeurs du

stroma et cordons sexuels.

2.7 Les signes généraux non spécifiques :
L’asthénie, 'amaigrissement et la cassieda courbe de croissance suite a I'anorexie
et aux troubles de transit, donnant ainsi une AE&paleur cutanéo-muqueuse, est due a
I'envahissement médullaire. Dans notre série, 'AE€& présente chez 10% des cas, et la
paleur cutanéo-muqueuse chez 2 cas (6.6%). Toesgsatientes sont suivis pour des tumeurs

malignes.

3. Les complications :
3.1 Un Accident de torsion aigue:

L’accident de torsion aigue, concerne quésxclusivement les tumeurs de l'ovaire
petites et pédiculées, et surtout les kystes avairi€e tableau clinique aigu peut préter a
confusion avec une appendicite, une gastro-enténite grossesse extra-utérine chez une fille
pubére, ou une rupture d'un kyste ovarien san®tofgd9]. Un diagnostic tardif dépassant
huit heures, rend la récupération ovarienne pebgiie.

Dans notre série, on a enregistré un seul cagste kvarien dermoide tordu (3.3%)
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3.2 Une rétention aigue des urines :

Aprés avoir éliminé une pathologie méaind, il faut évoquer une tumeur comprimant
la région du col vésical; il peut s'agir d'un RM#, NBL pelvien, ou un tératome intra-
pelvien [50].

Dans notre série, 1 patiente (3.3%) a présent&kée Il s’agit d’1 cas d’hématocolpos.

3.3 Des signes de compression médullaire :

Plus ou moins bruyants (fatigabilité arlarche, troubles sphinctériens, paraplégie), ils
peuvent étre les premiers signes d'un NBL en sahldiéveloppé en partie dans le canal
rachidien a travers les trous de conjugaison [43].

Dans notre série, 1 patiente a développé des simesmpression meédullaire ; il s’agit du
seul cas de NBL pelvien qui a présenté une parspades 2 membres inférieurs, associée a

des troubles sphinctériens.

B. Apport de I'interrogatoire :

Un interrogatoire est mené conjointemeldxamen, afin de rechercher un ou plusieurs
de ces symptomes, tenter d’en situer le débutagipricier la rapidité d'évolution et les
éventuelles modifications de la masse. Cette dididmlution est variable d’'une pathologie a
une autre, et d'une localisation a une autre.

Du fait d'une croissance tumorale pragiwes l'augmentation du volume abdominal
peut passer inapercue et la masse n’est percuespparents ou I'enfant qu'aprés quelques
jours d’évolution.

Dans notre série qui s’est intéressée a touteétielgies des masses pelviennes, le délai
varie ente 1 jour et 1 an, le délai moyen est deois et 1/2, avec 50% des patientes qui ont
consulté dans un délai ne dépassant pas 1 mois.

L’interrogatoire doit aussi chercher les ATCD pensels et familiaux du patient.

Dans notre série, on a trouvé 13.3% de néoplasididde
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C. Apport de I'examen clinique :
1. L'inspection de I'abdomen :

L'inspection doit étre attentive et daittéresser I'abdomen a la recherche d'une
voussure. Elle note souvent une circulation veieerdlatérale abdominale, plus ou moins
importante, et un ballonnement abdominal en casyddrome occlusif. Elle trouve aussi, lors
de vomissements et diarrhées chroniques, une dégatidn avec hypotrophie suite aux
déperditions. Elle doit toujours étre compléte, mixeant soigneusement le périnée, I'anus
ainsi que les organes génitaux externes.

Dans notre étude, I'inspection a objectivé unédision abdominale dans 50% des cas

2. La palpation:

La palpation soigneuse de I'abdomen eladetgion lombaire, combinée au toucher
rectal (qui est I'examen primordial des massesgier pelvienne) est capitale pour essayer
de préciser au mieux le siege, la taille, les bsitla consistance, la sensibilité et la mobilité
de la masse. En matiere de kyste ovarien, I'exaafglominal peut mettre en évidence une
masse abdominale, souvent médiane, du fait de $#&tiggp abdominale de I'ovaire et de
I'étroitesse du bassin [51].

Dans notre série, toutes étiologies confonduesydase a été objectivée cliniquement dans

60% des cas, pour le reste, la masse a été miadance par un moyen d’imagerie.

3.La percussion

Elle révele une matité déclive en cas dtas€ette derniére peut étre un critére prédictif
de malignité des tumeurs ovariennes ; elle peubigmer de I'existence d’'une carcinose
péritonéale. Dans notre série, la percussion mipeat’objectiver une matité en rapport avec

une ascite dans 6,6%, il s’agit de 2 cas de tunshustroma et cordons sexuels.

4. Le toucher rectal :
Il permet de détecter les masses a dépetopnt pelvien. Une masse antérieure, est en
faveur d’'une tumeur du sinus uro-génital (RMS)elB est postérieure, on doit suspecter un

NBL pelvien ou un tératome sacro coccygien qui €dst développement presque
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exclusivement pelvien et dans ce cas, la régiorleapt fessiére, sera examinée tres
soigneusement afin de ne pas passer a codté dumeboent périnéal postérieur, d'un
déplacement de 'anus, d'une masse fessiere, na tidiule périnéale dont l'orifice cutané n'a
pas de siege specifique.

Dans notre série, le toucher rectal a objectivérnasse pelvienne chez 6.6% des cas.

5. L’examen des OGE :

Il permet de détecter les masses d’origi@eitale ( hydrocolpos/hydrométrocolpos, et
RMS du sinus uro-génitale), également de déceleretard pubertaire par I'examen des
seins : développement mammaire ainsi que la piquibienne. Dans notre série, I'examen
des OGE a objectivé une masse pelvienne chez 1(B&#&80).

Au terme de cet examen, la localisation de la Masbdenne, est le plus souvent précisée et
a une valeur d'orientation. On pense, avant touprésence d'une masse :

- de la région péri-ombilicale ou hypogastrique uree masse ovarienne, du sinus vésico-
urinaire ou d’'une imperforation hymeénéale.

-de la région sacrée : a une masse sacro coccygyianrNBL pelvien

Mais ces notions restent tres schématigaeparfois les limites, en particulier vers le
pelvis, sont difficiles a reconnaitre, car le dépglement de certaines tumeurs est trompeur:
développement abdominal des masses ovariennesnivauses ou pédiculées (mobiles).

De méme, si une masse est fixe, de camsistdure, plus volumineuse de jour en jour,
fait redouter la malignité, et une masse mobikghlstdans le temps, bien limitée, réguliére et
rénitente évoque la bénignité, ce ne sont pasedpgss absolues et les piéges sont nombreux.

En fait, au terme de I'examen cliniquejvemt le diagnostic topographique est évoque,
mais le diagnostic étiologique est rarement cerfainréponse est apportée par les examens
complémentaires, dont le choix est guidé par lemées de I'examen clinique, associées a

des arguments de fréquence en fonction de I'age.

D. Apport de I'imagerie :
L’imagerie occupe une place essentiellesda diagnostic des Masses pelviennes , car

elle permet le plus souvent de faire le diagnostpographique « d’organe » alors que les
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éléments d’orientation apportés par la cliniguentssouvent pauvres du fait du volume
important de ces masses chez l'enfant. Elle peraussi d’orienter les investigations
complémentaires, de faire une cartographie tumartlde participer aux classifications et
stadifications pré-thérapeutiques. Dans certairss ebe permet de poser le diagnostic de
certitude.
1. ASP:

Sur le cliché de face, les masses pelegme volume important sont visualisées sous
forme d’'une opacité réguliere, homogene, donnaspkct de vide radiologique ou de
grisaille. Cette opacité refoule les clartés digestvers la périphérie de 'abdomen. Au sein
de l'opacité tumorale, des calcifications voire dessifications (dents ...), peuvent étre
visualisées évoquant un tératome .Sur le clichépudil, la topographie antérieure ou
postérieure des images vues sur le cliché de é&steyrecisée. Par ailleurs, 'ASP peut rester
normal [25, 26, 52].

Dans notre série, 'ASP n’a été pratiqué chez ae@e nos patientes.

Figure 48: ASP montrant des éléments
dentaires, en faveur d’'un tératome

2. L’échographie :

L’échographie est actuellement I'examerpdamiere intention pour l'exploration des
masses pelviennes de l'enfant. C’est un examenesimpgu couteux, non invasif et tres bien
supporté par le malade. C’est une technique fipble le diagnostic positif, surtout entre les

mains d’'un échographiste expérimenté, et aveclifation d'un appareillage moderne.
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L'échographie permet, le plus souvent, le diagoo&ipographiqgue de la masse, de la
rattacher a un organe, de déterminer avec précisiorolume tumoral, et de définir son
caractére solide ou liquide, ce qui sera un argtureenfaveur de la bénignité ou de la
malignité : une masse kystique est pratiquemenotosl bénigne et une masse solide, surtout
si elle est hétérogene fait craindre une tumeuigmel

En pratique, cette distinction peut éiféaile et certaines masses ont une échostructure
mixte, en particulier dans le cas de tumeurs néess
L’échographie permet aussi un bilan d'extensionoabdale des tumeurs malignes en
reconnaissant:

- L'atteinte des gros vaisseaux (aorte et VCI.)

-Une rupture ou pré-rupture tumorale.

- Des adénopathies profondes.

- Une ascite.

- Un envahissement par contiguité des organesidmages.
- Des métastases hépatiques, rénales, splénique....

Elle permet de mettre en évidence uneértodtydronéphrose dans le cadre d'une
compression du tractus urinaire par la masse.délestitue un outil diagnostic important des
masses abdomino-pelviennes fcetales, dans le cadiéctiographie du troisieme trimestre.
Elle permet aussi de réaliser des biopsies échégsigour les études anatomopathologiques.

Enfin elle constitue une méthode de chpour le contrdle de I'évolution sous
traitement et la surveillance aprées traitement &n de tumeur maligne ou aprés un geste
chirurgical [53].

Dans notre série, I'échographie a obyéctine masse chez toutes les patientes, en
précisant la nature, la taille et le siege. Ellebgectivé 4 UHN par compression du tractus
urinaire par la tumeur. L’ascite a été retrouvéezcB malades, des ADP profondes chez 3
malades et des métastases intra-abdominales cheala@les. La biopsie échoguidée a été
réalisée chez 1 fille, de méme pour le diagnostitéraatal d’une tumeur ovarienne par

eéchographie du troisieme trimestre a éteé réallsgz ¢ seul cas.
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3. TDM :

Cette technique permet d'obtenir des ceougmatomiques trés précises, d'étudier la
densité des différents tissus, et par injectiorawrgineuse de produit de contraste, d'apprécier
la vascularisation d'un organe ou d'une Iésiodeetisualiser les gros vaisseaux.

Elle permet donc de poser le diagnostiitfipde mieux étudier les rapports, de faire
une cartographie de la masse, de préciser les esg#arigine, d’évoquer la nature bénigne
ou maligne, de guider les biopsies et d’aider leuchien pour juger de I'opérabilité de la
masse.

La démarche diagnostique en imagerie si@ppur I'étude de la topographie de la
masse, mais aussi sur la composante prévalentradesla Iésion: masses kystiques, masses
graisseuses ou masses tissulaires. La TDM perrssi de réaliser des biopsies scanoguidées
permettant ainsi d’établir le diagnostic étiologiqde la masse. Non seulement elle permet
d’explorer correctement tout I'abdomen, mais perragssi une exploration de I'étage
thoracique, cervical, et aussi cérébral dans leecdd bilan d’extension a la recherche de
métastases.

Chez l'enfant, sa réalisation et sonrpmtgation sont difficiles a cause de plusieurs
inconvénients: l'agitation, source de mouvementagi@s et l'impossibilité d'obtenir une
apnée suffisante chez les petits enfants, qui Biers une anesthésie générale. Mais il ne
faut pas oublier le risque important d’irradiatgurtout lors des examens a répétition, rendant
plus bénéfique, le suivie de I'évolution par éclagiie [53].

Dans notre étude, la TDM a objectivé une masse lgwel7 filles (56.6%) qui ont bénéficié
de cet examen en précisant la nature, la taillsidlge, les rapports de la masse et les Iésions
associées. Elle a mis en évidence aussi des ns#astdra- abdominale chez 3 patientes et

métastases pulmonaires chez 2 cas de TSC métastatiq

4. L'IRM :

Elle nécessite la méme prémédication gxamen TDM. La possibilité de coupes dans
les 3 plans de l'espace et de coupes obliques pemeemeilleure analyse des rapports
anatomiques. L'injection de produit de contrastaerbgoluble par voie intraveineuse

(gadolinium DTPA), permet d'étudier le méme esmediffusion que les contrastes iodés de
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'examen TDM et augmente le signal de la masse rmalmolorsque celle-ci est
hypervasculaire.

Dans I'ensemble, l'examen IRM permet l&m@ approche diagnostique et
topographique que I'examen TDM, mais la possibitiee coupes multidirectionnelles, la
visibilité spontanée des vaisseaux, la meilleuralyse des structures paravertébrales et
intrarachidiennes, et le caractére non irradianteat I'IlRM plus bénéfique [53]. Elle peut
eégalement réveéler des atteintes médullaires osseuabriques ou infra-cliniques, et ainsi
guider un geste biopsique ou une radiothérapie.

Dans notre série, I'IRM a été réalisée chez 4epédi (1 cas de kyste dermoide, 2 RMS
vaginale et 1 cas de tumeur de la granulosa) @télé un effet de masse chez 1 patiente.

Figure 49 :IRM T2 montrant une masse pelvienne hétérogenede®composantes

nécrotiques, déplacant la vessie et I'utérus erigameur du sac vitellin) [54]

5. La scintigraphie :

La scintigraphie osseuse permet de rebberdes métastases osseuses lors d'une
pathologie tumorale maligne. Elle consiste a imecén intraveineux, un produit radioactif
(technétium), qui se fixe sur les os en quelquasrdse et d’enregistrer par la suite la

radioactivité dégagée par un capteur. Cela dordesghotos du squelette, avec possibilité de
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gros plans, avec des taches plus ou moins denkesleedegré de fixation du traceur. Elle
permet donc de détecter les atteintes osseusasatfiologiques.
Dans notre série, elle a été réalisée chez 4 #llasbjectivé des métastases osseuses chez 1

patiente qui présentait un NBL pelvien.

6. La radiographie thoracique :

La radiographie du thorax (face et pra#i$t systématique lors de la découverte d’'une
masse abdomino-pelvienne. Elle fait partie du bil&xtension et du bilan préopératoire. Elle
permet de rechercher des masses intra-thoracigsesiées, des métastases pulmonaires ou
un épanchement pleural.

Dans notre série, elle a été réalisée chez 2k,fidde est revenue normale dans 85.7% des
cas, dans 2 cas elle a objectivé des nodules palnesn dans 1 cas un syndrome bronchique
avec scissurite chez une patiente qui présentaliSf, et dans un autre cas, elle a objectivé

un épanchement pleural .

E. Apport de la biologie :

En cas de MP, la biologie peut jouer un réle imgatripour établir le diagnostic étiologique,
le retentissement ou le pronostic de ces massesffé&nla demande du bilan biologique est
orientée par les données de la clinique et dedmlaie qui orientent le clinicien vers une
étiologie maligne ou bénigne, ce qui permet ausslapter le bilan biologique (marqueurs

tumoraux, bilan infectieux...)

1. Examens non spécifiques :

1.1 L’hémogramme :

L’existence d’'une anémie ou d’'une thrombopénienteint précocement vers I'existence
d'un envahissement médullaire, justifiant donc letigue de la ponction et biopsie

ostéomédullaire dans le cadre du bilan d’extens@@es atteintes médullaires peuvent se
rencontrer dans le NBL, ou le RMS.

Dans notre série, 2 patientes avait un taux d’hdéobage< 8g/dl, il s’agit de 2 cas de TSC

métastatique.
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1.2 La lactate déshydrogénase (LDH) :

Enzyme cytoplasmique, la LDH est présente dans lesutissus de I'organisme humain, les
cellules sanguines nucléées, les érythrocytessepleuettes. Son élévation sérique est le
signe sensible et précoce d'une lésion tissulaiéeme modérée et cliniquement silencieuse.
Toutes les tumeurs malignes peuvent donner unat@évdes LDH. Elles sont élevées dans
environ 50% des cancers solides, surtout dans tedes avancés. Dans le NBL, cette
élévation est observée dans plus de trois quartakest représente un facteur pronostic.

Dans notre série, son dosage a été realisé chatiedfes. Il est revenu positif avec un taux
de 871 U/L pour le NBL pelvien

1.3 L’examen cytobactériologique des urines (ECBU)

Au cours des masses a développement pelvien, plegent donner une compression sur le
col vésical donnant ainsi une rétention chroniqeg drines et une stase urinaire, favorisant
une pullulation microbienne responsable de sigmesives. Cet examen peut identifier aussi

une hématurie microscopique.

1.4 lonogramme sanguin :

Les tumeurs a développement pelvien, par effet desmsur la vessie, peuvent donner une
altération de la fonction rénale et des troublestéblytiques [55]. Des troubles métaboliques,
tels une acidose lactique, une insuffisance réoale hyperkaliémie, une hyperphosphorémie,
et une hyperuricémie, orientent vers le syndrombysketumorale. L'altération de la fonction
rénale doit orienter vers un obstacle sous vébh&il

1.5 Le médulogramme :

L’existence de métastases lors de masses d’origaigne, a savoir le NBL, le TSC, ou le
RMS, impose la pratique de ponction aspiration Mauaes qui entrent dans le cadre du bilan
d’extension, a fortiori s’il existe une anomalie lAémogramme, comme une anémie
arégénérative ou une thrombopénie. Pour les NBLa B0% des cas sont métastatiques au
diagnostic, et la plupart de ces localisations esiéglans la moelle osseuse. Le caractere

hétérogene de cette dissémination impose de meitiggls prélevements. La pratique de dix
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ponctions au lieu de deux permet d'augmenter réspeent de 10 et 20% les taux des
envahissements initiaux et résiduels aprés chirdiafiie. Le standard international actuel
recommande quatre myélogrammes interprétables [43].

Dans notre série, il a été demandé chez 1 casrésemtait le NBL pelvien, il a objectivé un

envahissement médullaire.

2. Examen spécifiques :

2.1 AFP:

L’alpha-foetoprotéine (AFP) est une glycoprotéinecalcetale, découverte en 1956 par
Bergstrand et Czar. Cette glycoprotéine appartetda superfamille des albuminoides, qui
comprend également l'albumine, la protéine Gc diabu(protéine de liaison a la vitamine
D) et l'alpha albumine (encore appelée afamineabbpde lier la vitamine E). Elle est
synthétisée trés précocement pendant la vie inédre par la vésicule ombilicale, puis par le
foie foetal. Elle peut traverser la barriere plaagat

Les taux maternels commencent a augmenter a plarta 12éme semaine de grossesse et
atteignent leur valeur maximale a la 30e semaingrdssesse. Les taux d’AFP seront plus
élevés chez le prématuré que chez le nouveaueréna.tAprés I'accouchement, la baisse du
taux est rapide, autant chez la mere que chezahéntompte tenu de sa courte demi-vie
(quatre a six jours). Ainsi, les taux atteignerst Valeurs de I'adulte chez I'enfant apres six a
huit mois. En cas de doute sur le caractere pajltple ou non du taux d'AFP, c'est
l'augmentation de la valeur entre deux dosagesessifs qui permettra d'affirmer le caractére
pathologique de la sécrétion.

Le dosage sérique s'effectue par méthode immungresiogique.

Au cours d'affections hépatiques inflammatoiredagts la pathologie tumorale banale, il peut
exister des élévations modérées; mais un taux isupé&r 1000ug/l est caractéristique d'une
tumeur germinale maligne.

Un taux supérieur a 15 000 pg/l est de mauvaisgstampour les TGM. Toutefois, les taux
d’AFP ne sont corrélés, ni avec la taille, ni aleedegré de différenciation de la tumeur.
L’augmentation du taux d’AFP apres exérese, ou cimeniothérapie efficace, prédit le

développement de métastases ou une récidive tuenoral
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Dans notre série, son dosage est réalisé chez lhdesa56.6%), et est revenu positif chez 7

malades : 4 cas de TSC, 2 cas de tératome ovani®mature et 1 cas de Tumeur stromale et

des cordons sexuels .

Age Taux :ng/mi
Prématuré 134 734+/ 41 444
Nouveau-né 48 406+/-34 718

Nouveau-né de 2 semaines

Nouveau-né 2 semaines-1 mois

33 113+/-33 503
9452 +/- 12610

2 mois 323 +/- 278
3 mois 88 +/- 87

4 mois 74 +/- 56

5 mois 46.5 +/- 19
6 mois 12.5 +/-9.8
7 mois 9.7 +-7.1
8 mois 8.5+/-55

Tableau 10: Taux sériques de 'alpha-foetoprotéine duramr&amiére année de vie [57]

2.2 Hormone chorionique gonadotrophiqueHCG:

C'est une hormone polypeptidigue produite par lekules syncytiotrophoblastiques du
placenta normal et des tissus choriocarcinomatgéatte protéine est formée de deux paxies
et B. C'est actuellement la parfiefraction la plus spécifique, qui est dosée darsefum par
méthode radio-immunologique. Le dosage de ce marcuein intérét diagnostique dans les
tumeurs germinales malignes. Sa positivité pernadfimner avec certitude la présence du
contingent tumoral correspondant. Il est donc ipelisable d'effectuer ces dosages en période
préopératoire dés que le diagnostic de TGM estestsp

En cas de maladie étendue, ils peuvent éviter déisedion d'une biopsie de diagnostic,
devenue alors inutile et permettre la mise en rdutee chimiothérapie initiale sans retard. Le
dosage de ce marqueur permet également de sudivadution de la maladie. Aprés exérése

compléete d'une tumeur sécrétante, les taux diminagndement et se normalisent dans un
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délai variant de 8 a 50 jours, en fonction de lmidde de la protéine, et de son taux initial.
Une élévation secondaire signe une rechute tumaalive locale ou métastase, souvent
plusieurs mois avant I'avenement des premiers sigim@ques.

Il faut noter qu'une TGM non sécrétante pourradiger sous forme d'une tumeur sécrétante

et inversement [58].

2.3 Les catécholamines urinaires :

Les cellules neuroblastiques possedent I'équipesraymatique nécessaire a la synthese et a
la dégradation des catécholamines. Ainsi, I'exanétle certains métabolites dans les urines,
constitue un outil diagnostic de base. L'augmemtaties taux de dopamine et d'acide
homovanillique (HVA), est liée a l'activité de ldsine hydroxylase, comme celle de I'acide
vanylmandélique (VMA) a [I'hypercatabolisme de larauvénaline. A noter que ces
métabolites n'ont aucune activité hypertensive.le&Séa chromatographie liquide a haute
performance (HPLC), donne des résultats fiabledinhination urinaire irréguliére des trois
métabolites, explique les faux négatifs du spdt etsrequiert le dosage sur les urines des 24
heures. Des faux positifs sont favorisés par gestaliments (banane, vanille, chocolat) ou
médicaments (tétracyclines, chlorpromazine, inbib# de la monoamine oxydase (IMAO).)
avec une sensibilité de plus de 99%.

lIs ont un intérét diagnostic dans le NBL vue q@869sont sécrétants si I'on dose les trois
métabolites, ce qui en fait la méthode de choixrpewiagnostic et le suivi. Cette sécrétion
est d'autant plus pathologique que l'histologieirastature, la tumeur primitive est grosse et
le stade est avancé. C'est sur ces anomalies géeitage systématique est fondé.

[Is ont aussi un intérét pronostic: certains awgeunt rapporté une évolution plus favorable, si
le rapport initial VMA/HVA est supérieur a 1,5. lsarveillance de ces métabolites, permet de
suspecter une récidive lors du suivi ultérieur, gribfaut savoir que 5% des enfants guéris
peuvent garder un taux anormal [43].

Dans notre série, le dosage des catécholamineaines, a été réalisé chez notre cas de

neuroblastome pelvien et est revenu positif.
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2.4 Autres examens :

lIs ne seront pratiqués que si I'observation cligicpu le bilan radiologique les appellent.
C’est le cas des dosages hormonaux indiqués palieigeostic des tumeurs endocrines de
I'ovaire [24]( Le bilan hormonal est orienté passlIsignes cliniques de développement
pubertaire ou de virilisation [26]), ou des examenientés vers un organe particulier comme
un bilan hépatique ou un bilan fonctionnel rénlal/d aussi les examens pré-thérapeutiques
comme I'EPP, les sérologies virales de I'hépatifeCBet VIH, dans le cadre du bilan pre-
chimiothérapie. La crase sanguine et le taux dguelites sont demandés avant toute biopsie,

ponction ou geste chirurgical.

F. APPORT DE L'ANATOMOPATHOLOGISTE :

C'est cet examen qui classera définitivement lasemaSette classification s’appuie sur une
description morphologique par études macro et m@mpiques, complétées par d’autres
méthodes cytologiques, histochimiques, immunologsqet cytogénétiques. Le matériel

étudié dépend essentiellement de I'accessibilitdadigsion. Ainsi, on est devant 4 types

d’échantillons :

- Cytopathologie : ponction d’'un liquide (pleuraériponéal, liquide céphalo-rachidien...) ou

d’'une tumeur (cyto-ponction). Lorsque les cellidesit en suspension dans un liquide, elles
sont centrifugées sur une lame « cytocentrifugatiopuis étudiées au microscope apres
coloration.

- La biopsie : est le prélevement d'un fragmentidsut Il peut étre réalisé au bistouri, a
I'aiguille, a la griffe ou a I'emporte piece « pume. La biopsie peut étre effectuée a I'ceil nu,
lors d’'une intervention a ciel ouvert, ou par visenscutanée échoguidée ou scanoguidée.

- Un examen extemporané donne le résultat au cieruepn quelques minutes. Il est demandé
lorsque son résultat est susceptible de modifatd’ chirurgical comme un élargissement
d’'une exérese.

- Piece opératoire : exérese chirurgicale.

Dans notre étude, on a réalisé 20 examens anattmobpgiques. Il s’agit de 17 piéces

opératoires, 1 biopsie écho guidée, 2 biopsiesudicales. On a réalisé aussi des études
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anatomopathologiques pour 1 BOM (dans le cadreildn k’extension) chez une fille qui
présentait le NBL pelvien, et 1 ponction gangliana@our tumeur ovarienne.

En effet, les données, du pathologistdeyaint les suites thérapeutiques éventuelles, en
donnant un diagnostic précis et complet du typkileéle. Si c'est le cas, pour la plupart des
prélevements bien faits, des difficultés sont revicées :

- Quand la Iésion est remaniée par un traitemeiigste (chimio ou radiothérapie).

- Quand une biopsie n'a porté que sur une zone tigeeoou trop périphérique. L'examen
extemporané peut étre utile pour guider le prél@rgns'il s'agit d'une tumeur hétérogene,
comme les tératomes et parfois des tumeurs mésmathyses, qui peuvent présenter des
différenciations multiples.

- La difficulté est accrue, si une seule biopsid¢éapgatiquée sur une tumeur inextirpable, en
raison de la petite taille des prélevements etadealgilité tumorale (artefacts d'écrasement).
Si celle-ci est volumineuse, des prélevements platisont nécessaires.

- Enfin, s'il s'agit d'une tumeur de malignité évitt mais totalement indifférenciée ou tres
atypique, les examens cytologiques, biochimiquesgliotogiques ou méme ['évolution
clinique, permettent parfois de sortir de lI'impasse

Le pathologiste doit évaluer aussi I'extension duae et le caractére complet ou non de
I'exérése chirurgicale. Ceci nécessite que la p@meEratoire soit transmise au pathologiste,
entiere et orientée, et que des prélevements radtgur les bords soient pratiqués. En cas
d’exérése difficile ou de résection partielle, Bexen extemporané permet d’en contréler la

valeur.

G. Apport de la chirurgie :

La prise en charge thérapeutique optindgle masses pelviennes d’origine tumorale,
repose sur une équipe pluridisciplinaire. Les tyulgers du traitement sont la chirurgie, la
chimiothérapie et la radiothérapie.

La conduite a tenir dépend du caractergnb@u malin de la masse. Parfois, ce dernier
ne peut étre apprécié uniqguement par les donniééguels et paracliniques, en particulier lors
d’une intervention d’'urgence en I'absence des tasubes marqueurs, ce n’est que l'aspect

peropératoire qui orientera le diagnostic.
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Pour la plupart des Masses pelviennesflofarit d'un acte chirurgical, la laparotomie
est faite en régle sur un diagnostic précis delikateoon et souvent en connaissant la nature
histologique probable de la masse.

De l'avis de la plupart des autedtigtervention chirurgicale s’impose devant toute
masse pelvienne, soit d’emblée, soit aprés chiréiaffie en cas de tumeur maligne
inopérable (il faut prélever le liquide d’'asciteupd’analyse cytologique quelque soit I'aspect
de la tumeur, la recherche de localisations émjpkes ou péritonéales, la palpation
ganglionnaire, noter I'aspect de la tumeur, biecapsulée ou comportant des végétations de
surface, présentant une rupture tumorale ou defrewites aux organes de voisinage ...).

Au moindre doute, un examen extemporané doit éamatidé, a la recherche d'une
composante maligne au sein de la tumeur. Néanmibifeajt pouvoir bénéficier pour cela
d'un excellent anatomopathologiste, avant d'inéteprle résultat en raison des risques de

faux positifs ou négatifs.

[ll. PRINCIPALES ETIOLOGIES DES MASSES PELVIENNES D ELAFILLE :
MASSES GYNECOLOGIQUES

A- Masses ovariennes :

Environ 90 % des masses ovariennes sont bénigaoastidnnelles ou tumorales , mais
I'hypothese d’'une tumeur maligne doit toujours @irésente a I'esprit.
On distingue les masses kystiques, le plus soubémignes et fonctionnelles, et les

tumeurs.[28]
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1- Les étiologie des différentes masses ovarienngs9,60]

Pat|ho|ogi§

Cause non tumorales Torsion d’annexes isolée

Kyste lutéale

Kyste folliculaire

Kyste paraovarien

Hemo/hydrosalpinx

Biopsie d’ovaire normal

Ovotestis

Tumeurs bénignes Tératome mature

Cystadénome

Lymphangiome kystique

Tumeurs malignes Dysgerminome

Teratome immature

Tumeur du sac vitellin

Tumeur de la granulosa juvénile

Tumeur de sertoli-leydig

Tableau 11: Les étiologies des masses ovariennes :

- Les masses fonctionnelles non tumorales :
Les kystes fonctionnels simples sont laseala plus fréquente des masses ovariennes
décelées a I'adolescence. Les kystes sécrétandameienfance entrainent la pseudo puberté

précoce avec kyste ovarien récurrent (syndrome de-@une Albright). C’est une maladie
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sporadique non germinale, a début trés précoceoats ale I'embryogenése due a une
activation permanente du systéme de transductiead@sylate-cyclase-AMPc dans les tissus
atteints.

Dans l'ovaire, les follicules atteints sécretentpemmanence de I'estradiol contrastant avec
des taux de LH et FSH non stimulables, ce qui d&rigine du tableau clinique. Divers
tissus peuvent étre atteints comme l'ovaire, ldgsplasie fibreuse), la peau (taches café au
lait), les autres glandes endocrines. Le diagnopticirra étre confirmé en biologie
moléculaire par la mise en évidence de la mutatativatrice des protéines Gs alpha.

Cette recherche peut étre faite dans le sang @éigquie ou méme dans le liquide de ponction
du kyste ovarien. Sa découverte devant des kysteteas isolés et récurrents, pose le double
probleme de la surveillance a long terme et duetmzent. |l s’agit d’'une forme de puberté
gonadoindépendante et les traitements freinatalrsrfaires habituels sont inefficaces. Seuls

les inhibiteurs de I'aromatase semblent avoir Ufieaeité [76]

127



- Les tumeurs ovariennes bénignes ou malignes [59] :

Tumeurs germinales Tumeurs germinales Dysgerminome M
primitives Tumeur du sac vitellin M
Carcinome embryonnaire M
Polyembryome M
Choriocarcinome M
TGM mixte M
Tératome bi ou triphasique Tératome mature M
Tératome immature B
Tumeur mixte stromale et| Gonadoblastome BL
germinale Tumeur mixte stromale etBL
germinale
Tumeurs stromales et Tumeurs a cellules de Ila Tumeur de la granulogaBL
des cordons sexuels | granulosa juvénile
Thécome B
Fibrome B
Tumeurs stromales a cellules Tumeurs de Sertoli-LeydigBaM
de Sertoli (androblastomes)
Tumeurs stromales et des Tumeurs des cordons sexueBL
cordons sexuels mixtes ouavec tubules annualires
inclassables Gynandroblastome BL
Tumeurs épithéliales Tumeurs séreuses Cystadénome B
Tumeur kystique papillaire BL
Adénocarcinome M
Tumeurs mucineuses Cystadénome B
Tumeur borderline BL
Adénocarcinome M
Divers Tumeurs de Wilms extra-M
rénale
Myxome B
Carcinome a petites cellule$/
avec hypercalcémie
Tumeurs LNH M
hématopoiétiques Leucémies M
Métastases ovariennes M

Tableau 12: Classification histologique des tumeurs ovareende I'enfant ( classification de
I'OMS simplifiée d’apres [78])

Légende

B : Bénin, BL : borderline et M : malin
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2- clinique :
Les masses ovariennes sont longtemps paucisymptpasitsurtout lorsqu’il s’agit de

tumeurs malignes. Il peut s’agifun_syndrome douloureux abdominopelvienaigu, ou

subaigu, associédes signes peu spécifigues digestiisausées, vomissements) ou urinaires,

qui peuvent étre prédominants et retarder le distimoll est important de rechercher la
notion d'épisodes identiques dans les semaineséged@tes. Ces douleurs intenses, font
craindre une torsion d’annexe qui va nécessiterdébe sion chirurgicale.

->Dans notre série, la douleur était le symptémeus pommun chez nos patientes, 6 filles
sur 11 ont présenté des douleurs abdominales (5466 résultats sont comparables a ceux
trouvés au Népal par Archana Amayta, au Togo pakrfegbor et au Mexique par Armando
Quero-Hernandez [42,62,41].

La masse ovarienne, parfois trés volumineuse, ptet a l'origine de troubles par
compression des voies urinaires (douleurs lomhag@gue néphrétique, infection urinaire,
pollakiurie, impériosité mictionnelle), de [lint&st (constipation, syndrome occlusif
incomplet), voire détresse respiratoire. Les naiséées vomissements doivent faire craindre
une torsion ou une hémorragie par rupture de lssend3es signes peuvent orienter vers une

appendicite aigue [25, 52].

->Dans notre étude, 1 seule fille a présenté desssamients : il s’agit d'un kyste dermoide
tordu.

Parfois unemasse_abdominaleest palpable, voire visible, associée a de vagloegeurs

pelviennes.

L’examen de lI'abdomen peut mettre en éwdeune masse abdominale, souvent
médiane, du fait de la position abdominale de lev&t de I'étroitesse du bassin [63, 51].
Dans notre étude, sur les 11 cas de masses owesiedipatientes (72.7% des cas) avaient
des masses abdominales. Ces résultats sont congsagabeux observés par K. Amégbor et
Savita R. Singhal (75% des patientes avaient urssenabdominale) [62, 40]. Pour Armando
Quero-Hernandez, une masse était palpable danestées tumeurs malignes [55]. Pour

Moore, une masse est palpable chez 80% des emfantwins de 10 ans, et chez 32% des
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enfants plus agés [64]. L'examen abdominal chezpatientes confirme les données de la
littérature :

Une masse abdominale est retrouvée chez toutgsmtentes de moins de 10 ans, et chez
25% des enfants plus ageés ; toutes les massesmvasi malignes étaient palpables. Une
défense abdominale est possible en cas de massrinelse [52].

L’examen abdominal confirmera parfois la préseriasdite et appréciera I'état du foie [41].
->Dans notre série, 2 patiente avait présenté unee ass’agit de 2 cas de tumeurs du stroma

et cordons sexuels.

Des signes _endocrinienpeuvent révéler certaines tumeurs ovariennestaéted. Pendant

I'enfance le syndrome « endocrinien » est caragépar un développement précoce des
caractéeres sexuels.
->Dans notre étude 1 seul des llcas de masses mamjea présenté des signes

endocriniens.

La découverte d’'une_masse lors d'une échographie pedvine demandée pour un autre

motif, n’est pas rare.[59].

-> Dans notre série 1 patiente a été découvertmEmatale (tératome immature)

Les touchers pelviens ont peu d’intérét chez I'enf&2]. Le toucher rectal peut retrouver
une masse pelvienne, ainsi tout ovaire percu cleefaht, est a priori tumoral étant donné
gu'il est encore peu développé en position hauze44].

->Dans notre série, aucun toucher rectal n’a fged® percevoir une masse ovarienne.

Les formes compliquées :

Elles constituent une circonstance de découvertérassant surtout les kystes, I'enfant et en
particulier le nourrisson constitue un terrain déddection. Elles peuvent étre mécaniques ou
infectieuses.

+La torsion :

C’est une urgence chirurgicale, elle corresponae notation totale ou partielle de 'annexe

sur son pédicule vasculaire. Elle perturbe d’abardirculation veineuse et lymphatique et
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progresse rapidement vers 'occlusion artériellevaire devient rapidement nécrotique et
peut provoquer une infection et une péritonite. dilgnostic tardif dépassant huit heures,

rend la récupération ovarienne peu probable [65].

Figure 50 :torsion d’annexe (torsion d’'un kyste hémorragid@é)

La torsion peut survenir a tout age chez la félg; ovaire sain ou pathologique (dans
environ 55% des cas) [66] ; il s'agit le plus souivée kystes fonctionnels de I'ovaire, mais il
peut s’agir également de tératomes bénins (le giggtide 3% al6%), de kystes paratubaires,
de cystadénomes, ou d’hydrosalpinx [52]. Dans undeéde 97 torsions diagnostiquées sur
une période de 15 ans, la torsion est survenuersuexe saine dans 46% des cas, et sur
pathologie ovarienne bénigne dans 52% (kystes :, 38%eurs bénignes 19%) [67]. Les
tumeurs malignes se compliquent rarement de tarsisiagit dans la plupart des cas de
tumeurs germinales [68]. Dans notre étude, onraue¢ 1 cas de torsions de kyste dermoide
bénin.

Les facteurs favorisant la torsion sont : la baitéggdu kyste, et un diamétre supérieur a
4 cm [66], la torsion survient sur des kystes Bbde toutes adhérences, de volume modéré
mais lourd comme c’est le cas des kystes dermdidesion révélatrice dans 10 a 15% des

cas [69] et des kystes muqueux.
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+ L’hémorragie :
Elle survient d’emblée ou complique une torsion, mtut étre intrakystique ou

intrapéritonéale, réalisant un tableau grabataiee an état de choc [67, 68].

+ La fissuration :
Quoi gu’elle soit habituellement asymptomatiquerisgjue de greffe a distance n’est pas a

écarter, vu la dissémination péritonéale des @dluitrakystiques [24].

+ La rupture :

C’est un phénoméne brutal réalisant un tableaurabrdd aigu par irritation péritonéale. Le
contenu du kyste oriente I'évolution. La ruptureipétre spontanée, secondaire a une torsion
ou le plus souvent iatrogénique (Figure 31). PHews, le kyste peut se rompre lors de
I'examen clinique [35]. Toute masse kystique, ertipaier si elle est volumineuse, peut se
rompre. Les tumeurs stromales et des cordons serneln risque élevé d’hémorragie et de
rupture (10%) [66].

3-Imagerie :

L'imagerie du pelvis dans ce contexte,eapfexamen clinique, est importante pour
déterminer I'origine de la masse, ainsi que sesctaristiques. L'échographie est 'examen de
choix dans le bilan initial. L'IRM et la tomodensétrie sont réalisées en seconde intention.
A c6té de limagerie, le dosage des marqueurs tamoret le bilan hormonal sont
indispensables. Toutefois, le diagnostic de celtitnécessite une exploration chirurgicale et
un examen anatomopathologique. Dans notre étud#rai@gie diagnostique était basée aussi

sur I'imagerie et le dosage des marqueurs tumoraux.

Masses ovariennes non tumorales :
-Kystes fonctionnels de l'ovaire :
En échographie, le kyste de I'ovaire apparait corame formation liquidienne uniloculaire

bien limitée, avasculaire, a paroi fine. En cdsdiorragie, qui peut se traduire cliniquement
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par des douleurs pelviennes sans fievre, le kygparait hétérogéne, hyperéchogene, avec
éventuellement des septa. Il régresse spontan@neqtelques semaines [70].

Masses ovariennes tumorales bénignes :
Elles représentent les deux tiers des tumeurs evags, et les tumeurs germinales sont les

plus fréquentes.

-Torsion d’annexe :

L’échographie est typique dans deux tiers des tasoatre une augmentation de volume de
I'ovaire, une disposition périphérique des folliesil un épanchement péritonéal. Elle peut
montrer également un kyste ou une tumeur. L'étuddappler couleur est peu intéressante,

car la présence d’un flux ne permet pas d’exclemiagnostic [71].

-Tératome mature ou kyste dermoideé2]

Il représente 90 % des tumeurs ovariennes béniged&®nfant. Le diagnostic est le plus
souvent réalisé entre 6 et 11 ans. Huit a 15 %étatomes matures sont bilatéraux.

En imagerie, deux tiers des cas apparaissent soug fd’'une masse complexe associant une
composante kystique et un nodule mural contenatd deaisse et des calcifications. Dans 10
a 15 % des cas, la lésion est purement kystiquajass 10 a 15 % des cas elle est
principalement solide (important contingent graisseavec des follicules pilo-sébacés).
L’échographie et I'ASP peuvent suffire au diagnostlans les formes typiques; en
échographie, la composante kystique apparait hyyoo@éne, avec un renforcement
postérieur, la composante solide est échogenes ealeifications sont hyperéchogeénes avec
cbne d’'ombre postérieur. Dans les formes atypigleesscanner ou I'IRM permettent le
diagnostic en montrant les calcifications et letoaent graisseux.

-Tumeurs épithéliales[72]

Elles sont exceptionnelles avant la puberté. Léeacgnome est la forme la plus fréquente. En
imagerie, il s’agit d'une formation kystique a paréguliere avec des septa et parfois des

végetations.
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Masses ovariennes tumorales malignes [73,74] :

Tumeurs germinales malignes :

-Dysgerminome :

C’est la plus fréquente des tumeurs malignes deife de I'enfant (25 %). Le dysgerminome
pur est non sécrétant. S’il existe un contingentelkiles syncitiotrophoblastiques (5 a 15 %
des cas), il y a une sécrétion d’'HCG.

La croissance tumorale est rapide, la tumeur egrdede taille au moment du diagnostic
(supérieure a 10 cm). En imagerie, il s'agit dumasse solide avec parfois quelques
calcifications, et des septa en hyposignal T2 éW.IR

-Tumeur du sac vitellin

C'est la tumeur la plus agressive, avec souvent Is®ns secondaires (péritonéales,
ganglionnaires, hépatiques, pulmonaires) au mondentiagnostic. Elle sécréte den-I’
foetoprotéine.

En imagerie, la lésion est de grande taille, sadidec des territoires kystiques et parfois des
calcifications.

-Carcinome embryonnaire, choriocarcinome non gestae|

Ces tumeurs sécretent de I'HCG et peuvent étreuwdéctes devant une puberté précoce. Le
carcinome embryonnaire sécrete aussi dddetoprotéine. Ces Iésions sont volumineuses,

solides, hétérogenes, et parfois kystiques et h@gigues.

Tumeurs malignes stromales et des cordons sexuels :

Il s’agit d’une part, des tumeurs de la granulasetile, d’autre part des tumeurs de Sertoli-
Leydig. Elles peuvent étre responsables d’'une pék@écoce, les premieres sécrétant des
cestrogenes, les secondes des hormones males.

L’'imagerie n'est pas spécifigue, montrant une masséde et kystique. Le risque

d’hémorragie et de rupture est élevé (10 %).
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Figure 52: Aspect échographique d’un kyste fonctionnel non giaqué (faible

vascularisation)
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Figure 53 : Aspect échographique d’'un cystadénome séreux [75]

4-Biologie :

a. Les marqueurs sérologiques :

Le dosage des marqueurs tumoraux est indispensabid’analyse diagnostique d’'une masse
ovarienne, en particulier une TGM [69]. Il préseressi un intérét pour le pronostic,
I'évaluation de la réponse au traitement, et levisté I'évolution de la maladie [76]. Ces
marqueurs n’ont pas une spécificité d’organe maegpécificité cellulaire [26].

La positivité de I'alpha-foetoproteine ou de I'hane chorionique gonadotrophine, indique
qu'il s’agit d’'une TGM et peut méme refléter le sotype histologique. Par ailleurs, leur
négativité n’exclut bien sar pas la malignité (TGN sécrétantes) [34]. D’'autres marqueurs
sériques : le cancer antigene 125 (CA-125), CA 1%9#htigene carcino-embryonnaire
(ACE), et les enzymes cellulaires (L’enzymaetate déshydrogénase LDH), peuvent aussi
étre utiles dans le diagnostic et la surveillaneee&taines tumeurs ovariennes.

Dans notre étude, le dosage d’AFP et de BHCG gysitmatique chez toutes les filles qui
présentaient une masse ovarienne, AFP est revasitdégpchez 3 cas ( 1 tumeur stromale, et

2 tératome ovarien immature). BHCG est revenudifodans 1 cas (tératome immature ).
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b. Le bilan hormonal :

L’étude hormonale est essentielle pour le diagoakts tumeurs endocrines de I'ovaire [24].
Le bilan hormonal est orienté par les signes dlieggde développement pubertaire ou de
virilisation . Il n’existe pas de liaison entre &crétions et une éventuelle malignité [25].
Dans notre série, les filles qui ont présenté ungeur du stroma et du cordon sexuel, avaient
un dosage de LH et FSH normale et un taux d’odistra

387 pg/ml

5- Le diagnostic différentiel :

Différentes Iésions pelviennes peuvent simulermdasses ovariennes : [69] :

1. Devant une masse abdominale

- Grossesse extra-utérine (GEU) :

Ce diagnostic doit étre gardé a l'esprit chez langefille. La plupart des GEU sont de

localisation tubaire.

- Pathologie infectieuse :

Pyosalpinx, abcés pelvien, kyste d’inclusion pé&edtale

- Malformations congénitales :

Différentes anomalies peuvent se présenter sofisri@e d’'une masse kystiqgue ou solide,
parfois trompeuse : rein pelvien, corne d'une digion utérine, obstruction vaginale
congénitale (hydrocolpos, hydrometrocolpos), kypera-ovarien, duplication digestive,
lymphangiome kystique, diverticule vésical, kyste dlouraque, meéningocele sacrée

antérieure, syndrome de Currarino.
2. Devant une douleur abdominale :

Devant une douleur abdominale aigue, agmibstic différentiel de torsion de 'ovaire se

pose avec [65]:
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L'appendicite, les occlusions intestinales, I'vécgastroduodénal, la grossesse extra utérine,
I'abcés tubo-ovarien, la rupture du kyste lut€antérocolite nécrosante, la pelvipéritonite,
une maladie inflammatoire pelvienne, le traumatisat@ominal, l'ingestion de corps

étranger, I'acidocétose diabétique, la salpingite.

3. Devant un syndrome endocrinien :

Il est facile de rattacher les troubledaaminiens a I'ovaire, en cas de masse évidente a
I'examen clinique. Quand la tumeur est inapparenaédgré un examen clinique minutieux,
diverses anomalies doivent étre discutées :

-Une puberté précoce véritable.

-Une pseudopuberté précoce isosexuelle : cars¢&epar une augmentation des oestrogenes
et une sécrétion normale ou abaissée des stimuiypephysaires.

En plus des tumeurs ovariennes, on discutera umeui surrénalienne ou un apport
exogénigue des oestrogenes chez lafille.

-Une pseudopuberté précoce hétérosexuelle : ib@igurrénalienne est la plus fréquente
[24].

6-Histologie :

Chez l'enfant, les masses ovariennes bésigont les plus fréquentes [69]. Dans les
pays occidentaux, elles peuvent représenter jusgd% des cas, tandis que les tumeurs
malignes ne représentent que 10 a 15% du totaindsses ovariennes de la petite fille [52].
En effet, le taux de malignité varie selon les argdableau) :

Auteurs % lésions bénignes % tumeurs malignes
Lindfort [29] 64 36

Pilli et al [29] 75.2 24.8

Ahmad et al [29] 59.2 40.8

Armando Quero-Hernandezl 66 34

Muhammad Ali Sheikh [13] | 50 50

Archana Amayta 76.25 23.75

Tableau 13: Taux de bénignité et de malignité des massesemvees selon les auteurs
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Concernant notre étude, et conformémemt dannées de la littérature, les tumeurs
malignes qui représentaient 54.4% des cas, étpieatfréquentes que les masses bénignes
(45.5%).

a- Les tumeurs bénignes :
Les tumeurs bénignes sont dans 83% dedesaeratomes matures (kystes dermoides le
plus souvent), rencontrés a tous les ages, etld&@nsles cas des
tumeurs épithéliales (Cystadénome séreux et/ oun@ui), survenant essentiellement a la

période pubertaire.

Auteurs % tératomes matures % cystadénomes
bénins
Muhammad Ali Sheikh [13] 100 0
Archana Amayta 73.77 26.22
Cass DL [34] 91.3 6.52
Registre des tumeurs de 66.66 30.3
I'enfant d’Oxford [10]
Armando Quero-Hernandez 55 41

Tableau 14:la fréquence des tératomes matures et des cystaéérizénins par rapport au
total des tumeurs bénignes de I'ovaire dans dift&seétudes.

Dans notre série, les types de tumeurgghés observés, étaient les tératomes matures
représentant 40% et les cystadénomes mucineuxsgprésentant également 40%.

b- Les lésions pseudotumorales :
Les masses ovariennes pseudotumoralesgssitfréquentes que les masses tumorales.
Elles sont le plus souvent dominées par les kystestionnels qui peuvent étre simples ou
compliqués [69,24].

Dans notre série, sur 11 masses ovariennes lagplkésentait un kyste fonctionnel simple.
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c- Les tumeurs malignes :

Chez I'enfant, les tumeurs malignes de dioy représentent 40% de I'ensemble des
cancers et les tumeurs germinales malignes repedgda type histologique le plus fréquent,
avec un taux de 84%, suivis par les tumeurs stresretl des cordons sexuels, contrairement a
I'adulte chez qui les tumeurs ovariennes maligreeg sssentiellement d’origine épithéliale
[69 ,42].

Dans notre série, les résultats obserggs assez similaires a ceux de la littérature, 4
des 6 tumeurs ovariennes malignes (66.6%) étaiesttdmeurs germinales (2 tératomes
immatures, 1 carcinome embryonnaire, 1 tumeur geal®i mixte), suivis par 2 cas de

tumeurs stromales.

Figure 54: aspect macroscopique d’'un carcinome embryoniéie

7-Traitement :

Tumeurs ovariennes bénignes :

La prise en charge chirurgicale des tumeurs ovaege présumées bénignes (TOPB)
doit assurer une exérése compléte de la tumeditetite risque de récidive (notamment en
présence d’'un endométriome), prévenir tout risgeeligsémination tumorale (au cas ou la

tumeur se révélerait maligne a I'analyse histolagigéfinitive), et préserver le maximum de
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tissu ovarien sain afin de ne pas hypothéquer Idilitle ultérieure. Les TOPB
asymptomatiques ne doivent pas étre ponctionnéegpéctative est alors préférable a la
ponction. La ccelioscopie est la voie d’abord detre¥ice pour le traitement chirurgical.
L'utilisation d’'un trocart unique est possible eh eours d'évaluation. L’exploration
péritonéale et la réalisation d’'une cytologie mérétale sont classiquement réalisées.

La kystectomie ovarienne, I'ovariectomie ou I'ake@etomie sont les techniques chirurgicales
de référence. Il nexiste pas de données suffisapbeir préconiser la kystectomie a kyste
fermé par rapport a la kystectomie a kyste outerisuture ovarienne apres kystectomie n’est
pas recommandée. L’extraction de la tumeur a l'adlan sac endoscopique est
recommandée. Le lavage péritonéal en fin d'intetieenest conseillé. L'utilisation de
barrieres anti adhérentielles n’est pas recommadddacon systématique. En présence d’un
kyste dermoide, la technique de kystectomie pasiot médiale pourrait diminuer le risque

de rupture peropératoire. [77]

Tumeurs malignes :

Elles sont, le plus souvent, chirurgicales, sanablée soit aprés chimiothérapie en cas
de tumeur maligne inopérable. En effet, lorsquéeutaeur apparait inopérable d’emblée du
fait de son volume, d’'une extension régionale ounddastases, I'élévation des marqueurs
tumoraux suffit au diagnostic de tumeur germinaldigme sécrétante. Si les marqueurs sont
négatifs, la biopsie est indiquée, percutanée arurgfcale, afin d’établir un diagnostic
histologique précis.

En cas de doute sur une tumeur maligmadtu non kystique, végétations a la surface,
localisations épiploiques ou péritonéales, adhé&en@aux organes de voisinage),
I'ovariectomie voire I'annexectomie (emportant fanpe en plus de I'ovaire) s'impose dans
un premier temps. Il ne faut jamais faire de aigies d’exérése mutilante telle une
ovariectomie bilatérale ou une hystérectomie. bdedment sera ensuite adapté en fonction de
I'histologie, du taux initial et de I'évolution desarqueurs.[78]

La stratégie thérapeutique doit étre imtlimlisée, et I'approche chirurgicale doit

considérer a la fois la guérison et la préserval®ia fertilité [24].
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a) Traitement des tumeurs germinales malignes

En France, les enfants atteints de tumeurs geresmahlignes sont traités selon le protocole
de la Société francaise d’oncologie pédiatriquedB}: La stratégie thérapeutique dépend du
taux des marqueurs tumoraux, de I'histologie etfeldension tumorale. Les sels de platine
ont transformé le pronostic des tumeurs étendnepgrables.

Trois groupes de tumeurs ont en commun leur histegge et leur fréquence chez I'enfant.
Cependant, la chimiosensibilité et le pronostid stiffiérents :

- les TGM dites sécrétantes (tumeur vitelline, chzarcsinome, carcinome embryonnaire) ;

- les tératomes immatures ;

- les dysgerminomes purs [25].

Lorsque la tumeur est mixte, le traitement est Isasée contingent le plus agressif [69].

Dans les recommandations actuelles de la SFOPRgitehent est stratifieé sur I'histologie, le
stadage postopératoire et sur le niveau des majueu

Les tumeurs sont dites de « haut risque » lorsigg'alont métastatiques et/ou associées a un
taux d’AFP> 15000 ng/ml au diagnostic.

—>les TGM sécrétantes :

Dans le protocole actuel TGM 95 de la SFOP, lesepts sont réparties en 3 groupes
thérapeutiques selon le stade et le taux initidF®P. Ce dernier est un facteur pronostic [25].
La chirurgie d’exérése tumorale initiale n’est oaite quesi la tumeur est localisée avec un
taux d’AFP inférieur a 15000 ng/m| et si I'exérese compléte naonutilante (ovariectomie
ou annexectomie unilatérales) parait possible diéeb

- S’il est confirmé que la tumeur est localiséeaetté enlevé complétement, il n'y a pas
indication a un traitement complémentaire, souserues d’'une stricte surveillance des
marqueurs qui doivent se normaliser dans les tnois qui suivent 'opération :

- Si la tumeur n'est pas limitée a l'ovaire (ascitamorale, rupture tumorale, nodules
péritonéaux par exemple), ou son exérése n'a @asadhpléte, ou si les marqueurs restent
positifs ou augmentent de nouveau, et en cas gpaétion de la masse, il y a une indication

a une chimiothérapie complémentaire [25,141].
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-Si la tumeur n’est pas localisée, en particuligl skiste une ascite tumorale ou des

métastases, la chimiothérapie peut étre commeriegdlde, et 'ovariectomie retardée apres
normalisation des marqueurs, sauf si une compbicadi type de torsion ou de nécrose est
redoutée [25, 141].

-Si le taux initial d’AFP est trés éleve> 15000 ng/ml), la chimiothérapie peut étre

commencée d’emblée, méme en cas de tumeur locflié€&k Dans notre série, on n'a trouvé

aucun cas de TGM sécrétantes.

- Les TGM non sécrétantes :

Si la tumeur n'est pas sécrétante (dysgerminomeintame embryonnaire non sécrétant,
tératome immature), un diagnostic histologique restessaire, soit le plus souvent apres
ovariectomie, soit sur une biopsie en cas de turtrésr étendue dont la chirurgie initiale
d’exérese serait « mutilante » [141].

- Tératomes immatures :

Le tératome immature de I'ovaire, est une tumedademme jeune. Le traitement doit donc
prendre en compte ce critere essentiel afin deeprésla fertilité.

Le traitement chirurgical constitue généralememrmier temps thérapeutique.

Il consiste en une ovariectomie unilatérale ou aneexectomie initiale par laparotomie
médiane permettant dans le méme temps une explorde la cavité abdominale avec
prélevement de liquide péritonéal pour étude cyigloe et biopsies péritonéales multiples.
La voie coelioscopique est rarement utilisée esoraide la taille de la tumeur [142].
Récemment, Beiner et al., dans un souci de cortsmmvaaximale de la fertilité, ont évalué le
devenir de patientes ayant bénéficié d’une kysiBig@sans autre geste chirurgical complétée
par une chimiothérapie et ont montré I'absenceédeldive avec un recul moyen de 4,7 ans.
Cependant, il est difficile de conclure a un véigaintérét de ce type de prise en charge afin
de préserver la fertilité car seules trois parmid8 patientes étudiées ont eu une

grossesse (sept grossesses pour ces trois pdtiedtesplus, la taille généralement
volumineuse de la tumeur rend techniguement difila réalisation de la kystectomie ainsi
que l'appréciation de l'ovaire sain restant . It espendant certain qu’un traitement plus

agressif a type d’hystérectomie et annexectomidralatérale, supprimant définitivement
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toute possibilité de grossesse ultérieure, esiléndains les tératomes immatures ovariens
[63]. L'examen anatomopathologique de la piéce atpée permet de confirmer le diagnostic
le plus souvent pressenti par I'évolution cliniqeides examens d’'imagerie, et de déterminer
le grade qui conditionne un éventuel traitementnaajt. Pour les tumeurs de grade 1, la
surveillance clinigue semble suffisante apresdmaént chirurgical conservateur seul. Cette
attitude est confirmée par Carinelli sur une vastie de 245 tératomes immatures de I'ovaire
qui montre I'absence de récidive a long terme dansous groupe de tératome immature de
I'ovaire apres annexectomie unilatérale.

En cas de tératome immature de grade 2 ou 3tlidétia adopter, chimiothérapie adjuvante
ou chirurgie de stadification, reste controverséa chimiothérapie adjuvante est
habituellement réservée aux tumeurs de grade 8 deirgrade 2. Le protocole le plus utilisé
comporte trois molécules empruntées aux chimioghésadu cancer ovarienne : BEP

-Les dysgerminomes purs :

lIs sont trés lymphophiles avec une probabilitétEasion ganglionnaire infra clinique de 20
a 40%. Trés sensibles a la chimiothérapie et adethérapie. Les dysgerminomes localisés
sont actuellement traités par chirurgie seule etesilance trés rapprochée clinique et
échographique. Les autres sont traités par chidiiafiie (méme protocole que les TGM
sécrétantes) et chirurgie. La radiothérapie peet @ilisée dans les formes réfractaires ou en
consolidation apres une deuxieme ligne de traitéfi2&n 69].

Dans notre étude, 2 patientes avaient une TGM @orétante, il s’agit d’'un cas de TGM
mixte non sécrétant et un cas de carcinome embay@non sécrétant ; elles ont toutes les
deux bénéficié d'un traitement chirurgical en premisuivie d'une  chimiothérapie

postopératoire (TGM 95 haut risque).

b) Traitement des tumeurs stromales et des cordorsgxuels :

Chez la fille, les tumeurs du stroma les plus fedg@s, sont les tumeurs juvéniles de la
granulosa. La forme juvénile a un faible potentielmalignité, contrairement a I'adulte [26].
Si la tumeur est localisée sans extension extraievae, le traitement consiste en une
chirurgie conservatrice (tumorectomie, ovariectgnoa annexectomie), aucun traitement

complémentaire n’est utile. Une surveillance pdrogécaphie et par dosage des marqueurs,
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doit étre mise en place pendant plusieurs annéésl42]. Les rares tumeurs avec
dissémination péritonéale ou ayant rechuté, saxitéés par chimiothérapie. Mais, son
efficacité sur les Iésions macroscopiques n’estcpasluante [141].

Une étude allemande de 54 patientes ayant une tutihestroma ovarien, recommande un
suivi régulier pour les tumeurs stades IA, et unienmthérapie a base de cisplatine pour les
tumeurs stade IC avec une rupture préopératoirgeuascite maligne, en particulier celles a
forte activité mitotique. Cette chimiothérapie séendbgalement étre efficace dans les tumeurs

de stade avanceé [143].

c) Traitement des autres tumeurs malignes de I'ovea :

- Les tumeurs épithéliales :

-Les tumeurs a la limite de la malignité (type sérex ou mucineux) :elles sont

le plus souvent de stade | et ne nécessitent pasaitament agressif. Le bilan régional
chirurgical non radical reste recommandé et edt léiplus souvent secondairement par
coelioscopie par un chirurgien entrainé a ce typepdthologie : cytologie péritonéale
premiere, omentectomie, biopsies péritonéales piedtj palpation ganglionnaire +
adénectomie, exérese de toutes les lésions pé&iemnéisibles avec conservation de 'utérus
et au moins d’'une partie d’'un ovaire en cas d’atéebilatérale [141].

-Les adénocarcinomes mucineux ou séreuxls sont le plus souvent de stade I.

Sous réserve d’un bilan régional minutieux et négart peut se contenter d’une ovariectomie
et d'une surveillance attentive clinique, échogigpé et biologique (CA 125, CA 19,9). Pour
les autres stades, une chimiothérapie intempessivpréconisée aprés chirurgie réductrice ou
d’emblée quand la chirurgie est impossible [141].

-Les carcinomes a petites cellulesits nécessitent un traitement tres agressif, chicat,
chimiothérapie et radiothérapie [141].

- Les localisations lymphomateuses ovariennes :

Les localisations lymphomateuses ovariennes soatent primitives, accompagnant le plus
souvent d’autres localisations lymphomateusessHEtnt a connaitre et a reconnaitre pour
éviter une (ou deux) ovariectomie inutile dans eetexte, d’autant que méme aprés atteinte

bilatérale, les ovaires sont fonctionnels permetias grossesses ultérieures [141].
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B-Hydrocolpos/Hydrométrocolpos :

L’hydrocolpos et I'hnydrométrocolpos sont dus a ubstacle vaginal. lls réalisent une
distension en amont de l'obstacle par accumulatiensécrétions cervicovaginales. Cette
distension peut concerner uniquement le vaginjsaa un hydrocolpos, comme elle peut

concerner l'utérus et le vagin ensemble, réalisarttydrométrocolpos.

1-Clinique :

La symptomatologie de cette malformation est polyghe et sa gravité est variable ; elle
dépend :

- Du siége de l'obstacle (haut ou bas situé) ;

- De I'age de manifestation (nouveau-né ou chéiflégpubere) ;

- De la nature du liquide en rétention (infecténon) ;

- Et surtout de son volume et de I'importance deolapression des organes endo-pelviens.

a- Circonstances de diagnostic :

Concernant I'nydrocolpos :

La découverte d’'une tuméfaction périnébraise permet de poser le diagnostic qui
peut se faire a la naissance, au cours de I'exayst@matique des organes génitaux externes.

Quand a I’'hématocolpas

La puberté reste la période la plus fratpiede la découverte de l'imperforation
hyménale.
Schématiquement le diagnostic sera fait dans tesrgtances suivantes :
- Une aménorrhée primaire coexistant avec un dépelopnt normal des caracteres sexuels
secondaires.
- Des douleurs pelviennes, cycliques ou presquesqlee les premieres ovulations sont
irreguliéres) vont réveéler 'hématocolpos.
- Des douleurs abdominales ou parfois pseudo-appdanies cachent des fois le diagnostic
d’hématocolpos [79].
- Des douleurs lombaires, des sciatalgies avec éfititd sensitif et moteur du membre

inférieur ont été rencontrés.
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- Comme elles peuvent rester asymptomatiquesreasédester par:

+ Rétention chronique d’urines secondaitsn hématocolpos. Un cas a été rapporté par
les auteurs : une fille de 15 ans consultant pawbiles mictionnels et importante distension
abdominale [80].

+ Complications compressives urinaire mestive peuvent étre a l'origine :

D’une rétention aigué d’'urine [81], d'une dysuri@une cystite, d'une hydronéphrose
bilatérale [81], La constipation releve du méme améxme compressif.

Une de nos patientes avait un tableau compressifidarétention d’urine et de constipation
(cas 2).

+ Complication infectieuse.

+ Des complications a type d'endométripslvienne, d'adénose vaginale. Un cas de
carcinome vaginal a été rapporté dans la littéeatur

+ L’existence d’'une tumeur périnéo-vuleair

+ La découverte d’'une masse pelvienne.

b. Examen clinique :

A la naissance recherche systématique de I'imperforation a Ik sBaccouchement.

En période néonatale: L'examen gynécologique ne se congoit qu’apresiravalmeé le
nouveau-né ou le nourrisson ; a I'aide d’un biberon

A la puberté : Recherche des signes de maturité pubertaire vielaj@pement des caracteres
sexuels secondaires (les seins, la pilosité asdlieti pubienne, I'acné, séborrhée...)

L’examen de I'abdomen recherche la présence d'unmeéfaction ou masse abdominale ou

pelvi-périnéale.

Dans une série de 13 observations étudiée par dffosyer et Thompson, la masse
abdominale est signalée 12 fois.

Dans notre série de 9 cas, seulement 2 présenteiemhasse abdomino-pelvienne.

Le toucher rectal précise I'existence et I'état degnes génitaux internes,

Quant aux malformations utérines le plus souveppadées : l'utérus bicorne [82] et la

duplication utéro-vaginale complete. Pour Verbakr&gequence de I'hématocolpos unilatéral

147



sur utérus bicorne et hémi-vagin borgne, atteirh 80% par rapport aux anomalies de
I'appareil génital [83].

2-Imagerie :
Echographie :

L’aspect échographique des hydrocolpodest hématocolpos, est celui d’'une masse
anéchogeéne rétro-vesicale contenant parfois quelécieos liés a la rétention des sécrétions.
Le siege médian [84] et la continuité de la magpadienne avec le vagin a I'échographie,
permettent le diagnostic et écartent I'hypothésm dkyste de I'ovaire [85]. On pratiquera une
volumétrie de la masse et on appréciera son regemtient urinaire éventuel. L'agénésie
rénale est systématiquement recherchée surtowsethecduplication génital.

Actuellement, I'échographie transrectalena meilleure sensibilité ~ diagnostique que
I'échographie abdominale. Le diagnostic différehte pose avec un kyste de I'ovaire, une
duplication sigmoidienne, une distension rectal® grosse vessie intra-abdominale, une

myeloméningocele antérieure ou une tumeur sacrée.

Figure 55: une échographie anténatale montrant I'aspect dydnométrocolpos.
TDM :

La scanographie n'apporte pas une aussidgr précision au diagnostic positif de
'imperforation de 'hnymen mais contribue certaireamh au diagnostic topographique et de la
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nature des masses abdomino-pelviennes. Le scampeses & une irradiation inutile et
dangereuse imposant son éviction le plus posshie des jeunes filles sauf si 'lRM n’est
pas disponible dans un délai raisonnable. |l ngustifie qu'en période préopératoire avant

intervention sur des Iésions complexes lorsquéngcaphie n'a pas suffit.

IRM :

En dehors de la situation d’'urgence, I'lR¥grait le meilleur examen complémentaire
pour ces affections [87]. C’est un moyen non infvasinon irradiant. La résolution spatiale
est excellente, et on a la possibilité de faire adrges ou de reconstructions dans différents
plans, permettant d’explorer des malformations ¢@aplexes (utérus bicorne, cloison..).

3-Biologie :

Le bilan biologique n’a pas d’intérét diagtique propre. Cependant, il permet de suivre
I'évolution de la patiente ; il comporte : Un bilatandard (hémogramme, ionogramme
plasmatique et un ionogramme urinaire, complétéspae de la fonction rénale), un ECBU,
un examen du liquide de ponction vaginale (avedettde I'antibiogramme, en cas de

présence de germes)

En_conclusion: le diagnostic positif de I'hydrocolpos et de Fhaétocolpos est extrémement

simple, a condition d'y penser devant toute mass#ominopelvienneou pelvi-périnéale
chez lafillette.

Cette masse doit toujours évoquer unenafie obstructive du vagin et faire examiner
minutieusement les organes geénitaux.

Il peut étre habituellement fait par I'exen clinique seul et confirmé par les études
échographiques et radiologiques.

La cryptoménorrhée (regles cachées ennabsé'écoulement menstruel) douloureuse
par imperforation hyménéale para-pubertaire avecénamhée primaire et douleurs
pelviennes, est le tableau le plus typique. L'héowpos est plus rarement découvert derriere
un septum vaginal transverse obturant.

L’échographie reste I'examen de choix pétayer ce diagnostic.
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Certaines formes complexes avec malfownatgénito-urinaires associées, doivent étre

explorées amplement (TDM, IRM, Ccelioscopie « diagigoe »).

4-Traitement :

Le traitement est exclusivement chirurlyidaest relativement simple et consiste en une
hyménéotomie avec un simple drainage de la pochétention.

Il a pour buts de :

- Drainer de I’hydro/hématocolpos.

- Rétablir la perméabilité du tracgémital.

- Assurer une fonction sexuelle uéére normale.
- Tenter de préserver la fertilitécakure.

Il doit étre entrepris dans tous les cse faut guére compter sur la rupture spontanée
de la membrane obturée. L'abstention thérapeutitpggierait de laisser s’installer un risque
d’endométriose et une infection génitale et urmalr’'une et l'autre sont dailleurs, plus
frequemment rencontrées dans les formes dépistetgdment.

Il faut souligner la gravité des formesom&tales. Chaque fois qu’une chirurgie
corrective est envisagée, elle doit étre faitelies pét possible en ayant des connaissances
parfaites des différentes techniques opératoiraptéds a I'imperforation de ’lhymen.

Le traitement est toujours plus simplesdks premiers mois de la vie, qu’a la période
pubertaire quelle que soit la forme anatomiquerBosimple, forme sur vagin cloisonné).
L'abord par voie basse est le plus souvent suffidasieurs techniques d’hyménéotomie ont
été proposeées : Le bistouri a froid ou les cisesant les instruments habituels. L'hémostase
sera assureée si nécessaire par des fils fins gpti&sorapide. Aucune meche n'est nécessaire.

Le traitement doit respecter 2 impératifisiportance inégale :

- Le respect de la virginité surtdans notre contexte social,
- Un entretien avec la patiente efasaille tout expliquant la possibilité de récidive
et les dyspareunies orificielles que I'nyménéotopeigt entrainer.

Deux précautions sont fondamentales pmutes les hyménéotomies :

- Il faut respecter les orificesdgandes de Bartholina 5 et 7 h.
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- Il faut inciser & 11 et 1 h pdibérer la berge inférieure du méat urinaire etiess
une désolidarisation méato-hyménéale
C-RMS:
Le rhabdomyosarcome (RMS) est une tumeur a difeéméon musculaire striée se
développant aux dépens du tissu de soutien noruxasflereprésente 4 % des tumeurs

malignes solides de I'enfant et 60 % des sarcorassissus mous.

1-Clinique :
CDD:
Il s’agit classiquement, pour les formemgimales d'une fillette de moins de 3 ans

présentant des saignements vaginaux réepétes, rgamsent pour un corps étranger.

Il s’agit parfois d’'une consultation devda constatation d’une masse volumineuse
végétante «polype» ou kystique extériorisée a laev(évoquant alors une histologie de type
botryoide). D’ou l'indication systématique d’'un exan du périnée sous anesthésie générale
devant des saignements vaginaux de la petitepfile permettre des prélevements biopsiques
éventuels.

Dans une étude rétrospective de 1970 8 200 ST jude children’s research hospital »
portant sur 80 fillettes ayant un rhabdomyosarceaginale, 'age moyen était de 3,7 ans,
I’'hnémorragie génitale ou les pertes tachées de dang 61 % des cas alors qu'une masse
extériorisée a la vulve a été vue chez 39%.

Les formes utérines ou paramétriques aorce des filles plus agées, prépubéres ou
puberes. Les symptdomes de révélation peuvent atraussi des ménométrorragies, des
leucorrhées (isolées ou associées a des métr@yagie encore des douleurs pelviennes
associées souvent a une constipation ou a une npadsable. Parfois, cette masse est
complétement asymptomatique et elle est révéléplsiment par des signes urinaires avec
dysurie, rétention vésicale, mais aussi épreirtté&nesmes.

Un toucher rectal doit étre réalisé ; celypermet de sentir la masse et de réaliser la
biopsie.

Un saignement chronique peut étre a linaegl’anémie, fatigue et perte de poids.

151



Dans les formes vésicales ces rhabdomgoses s’expriment par une
symptomatologie non spécifique du fait méme de tweloppement dans une cavité. Les
signes urinaires sont les plus fréquents :

- Infections urinaires fréquentes etd@&a@ntes avec parfois hématurie (notre cas).

- Rétention aigué ou subaigué d’urinas sgrait presque toujours le premier signe
clinique d’'une rhabdomyosarcome.

- Rarement c’est la découverte d’'unessaasus-pubienne correspondant a un globe
vésical ou a la tumeur elle méme.

- Enfin on peut déceler particulieremeinez la fille, I'extériorisation d’'un bourgeon
botryoide a la vulve.

Dans tous les cas, le toucher rectal mettr évidence une tumeur meédiane antérieure ;
par contre il est peu contributif si la tumeur st évoluée et uniquement a développement
endovésical.

Dans les formes métastatiques, on trov@etres signes extra-urologiques en rapport
avec une extension tumorale : altération de I'géméral (AEG), fievre, anémie, troubles de la
coagulation, douleurs osseuses, par envahisserasrirganes de voisinage, d’adénopathies

périphérigues surtout inguino-crurales [88]

Examen clinique :

L’inspection trouve souvent une masse rexiéée a la vulvespontanément ou a la

toux, fréguemment bourgeonnante ou ulcérante gmpgrde raisin plus ou moins étendue,
saignant au contact. Cependant, le polype peubiggsfendre I'aspect d’un polype muqueux
bénin récidivant apres exérese, ce qui peut étnesa’un retard de diagnostic.
L’examen gynécologique par vaginoscopie sous s@uast souvent nécessaire [89], il va
permettre non seulement d’évaluer I'étendue dealadre notamment toute extension vers le
col de l'utérus, mais aussi l'excision chirurgicpl&cise avec l'utilisation de I'électrode
bipolaire.

Le toucher rectal combiné a la palpatidddaminale apprécie la présence d’une

infiltration des parametres.
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Dans la localisation vésicale I'examen cliniqud,leglus souvent normal. Rarement, c’est la
découverte d’'une masse sus-pubienne correspondamtgéobe vésical ou a la tumeur elle

méme.

2-Imagerie :
1. Echographie pelvienne :
Le rhabdomyosarcome vaginale apparait comme une@dgranasse, hétérogene ou

hypoéchogene en rétroveésical.

Figure 56: Rhabdomyosarcome chez une fille de 18 mois agssdignements vaginaux.
Echographie longitudinale du bassin montrant ata@et une grande masse solide dans le
vagin (fleche). B vessie

Pour le RMS de vessie, I'échographie peitelle est réalisée dans de bonnes
conditions, montrer un épaississement de la paésicale ou un nodule intra vésical.
[90]L‘imagerie permet aussi de voir l'extensionrantvésicale essentiellement a type de
bourgeons intra vésicaux.

En cas de suspicion de RMS vésical, urstosgopie sous anesthésie générale, est
nécessaire afin de réaliser une biopsie par vodo-gasicale de chaque lésion suspecte

(biopsies multiples).
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2. IRM:
L'imagerie par Résonnance Magnétique (IRt I'examen de référence dans la forme
utéro-vaginale. Il permet de préciser les critéswggants :
Rechercher le point de départ tumoral bien défiaigin, utérus, parametres
-Mesure de la taille tumorale
- Evaluation de I'extension aux cloisons recto-vatg, vésico-vaginale, des fosses
ischiorectales
- Recherche d’'un envahissement ganglionnaire
- Recherche d’un retentissement rénal (dilatatigiggurétérale)
Dans notre série I'IRM a été faite chez 2 des 4deeRMS, il s’agit de 2 RMS vaginale.

3. Tomodensitométrie abdominopelvienne :

La TDM reste I'examen a réaliser en premiatention dans le RMS vésical ; elle est
performante pour apprécier le volume tumoral eebkdsnsions locorégionales. Généralement,
les RMS embryonnaires urogénitaux, se présentarg mrme d'un processus de densité

tissulaire, vascularisé, parfois nécrotique. [88]

4. Le PET-Scan :

La fixation par tomographie d'émissionpesitons du F-fluoro-2-deoxy-D-glucose est
indiscutable sur les rhabdomyosarcomes[23]. Darigalail récent de Tateishi U et al, elle
s'est méme montrée supérieure aux autres technijmemerie chez 35 patients souffrant de
rhabdomyosarcomes de toutes localisation pour tawsfisation plus fiable de ces malades
[91].

3-Biologie :

Il n'existe pas de marqueurs tumorauxpgigsent aider au diagnostic.
Les dosages des marqueurs habituefgeto-protéine sérique ofrHCG plasmatique sont
normaux. La normalité de ce bilan sanguin aura ainsnle mérite d'éliminer les autres
étiologies devant la découverte d’'une masse pealei¢diagnostic différentiel de tératome de

volk sac tumor ou de tumeur de la granulosa) [92]
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Dans la localisation vésicale du RMS, ilaylieu d'évaluer la fonction rénale et
d’identifier d’éventuels troubles ; il faut signaleependant une étude récente de Wachtel et al
en 2006 qui présente un certain nombre de marquerreettant de classer au-dela de la
signature génétique, les sous groupes histologigeeshabdomyosarcomes suivant le type
des margueurs reconnus en immunohistochimie . ésepice d'anticorps spécifiques dirigés
contre AP et contre p-cadhérine facilite la reconnaissanae thabdomyosarcome de type
alvéolaire. La présence danticorps anti EGFR it Ribrilline est en faveur d'une forme
embryonnaire. La sensibilité pour les marqueurstygpss alvéolaires et embryonnaires est
respectivement de 64% et 60% et la spécificiteae 8t 92%.

4-Histologie :
Le diagnostic de certitude ne peut étremil que par I'examen histopathologique d'un

préléevement tissulaire.

1. L’examen Anatomopathologique :

Différents types histologiques sont défimactuellement, aprés confrontation des
classifications proposées par lIntergroup Rhabdmsaycoma Study (IRS), la société
internationale d‘oncologie pédiatriqgue (SIOP), latinal cancer Institute (NCI). Cette
classification dite internationale, a permis de treeen évidence une corrélation histo-

pronostique permettant une prise en charge plystéela

1.1 Le rhabdomyosarcome embryonnaire :

Le rhabdomyosarcome embryonnaire estrladda plus fréquente, elle est de pronostic
intermédiaire avec une survie globale de 66% a.3a8%

Il s‘agit d'une tumeur constituée d‘unepptation de cellules rondes ou fusiformes au
sein de laquelle se trouvent des cellules immatprésentant des signes de différentiation
musculaire nommées rhabdomyoblastes (cellules @plagme éosinophile avec éléments

cytoplasmiques rubanés croisés comportant des elosbiations).

Dans notre étude, les 4 filles avaient un rhabdomgarcome de type embryonnaire.

155



1.2 Le rhabdomyosarcome alvéolaire :

Il représente 20 a 25% des rhabdomyosasppius fréquent au niveau des membres
(60%). Il predomine chez le grand enfant et I'adoét. [93]
Cette forme est de mauvais pronostic souvent nadigiIsé au diagnostic avec une survie
globale a 5ans de 54% dans les formes localisées. cellules du rhabdomyosarcome
alvéolaire sont peu différenciées, sans striationisée et agglomérées autour de septa
fibrovasculaire en formation, mal définies, saes kentre elles mais avec I‘aspect d'alvéoles.
Il peut exister des aspects massifs de cellulesla®ncompactés sans stroma et sans
architecture alvéolaire. Il s‘agit d'une forme adlaire solide trés difficile a différencier des
formes embryonnaires ou des formes indifférenciéesliagnostic peut étre alors établi par la
mise en évidence de transcrit de fusion spécifduenabdomyosarcome alvéolaire au niveau
des cellules tumorales. La présence détectée d’one alvéolaire dans la tumeur la fait

classer en rhabdomyosarcome alvéolaire.

1.3. Le rhabdomyosarcome indifférencié :

Les cellules sont rondes, compactées, philes, avec trés peu de signes de
différentiation morphologique avec un plus large yawo que dans le autres
rhabdomyosarcomes. La présence de marqueurs myogétiesmine et/ou myoglobine) et
I‘'utilisation de marqueurs immunohistochimiques coela Myo-Dlet la Myf-4 permettent
de confirmer le caractere musculaire et de poseidgnostic de rhabdomyosarcome. Cette
forme est de mauvais pronostic avec une survieatgad 5ans de 40%.

Dans une étude menée au niveau d’hdpital d’enfRetsCross en Afrique du
Sud, 46 (94%) des 49 patients avaient un RMS embgjce, 2 patients avaient
un RMSA, et un patient avait un RMS sans autrecatchn. [94].

2. Place de I'immunohistochimie(IHC) :
L'immunohistochimie est un examen indispensabledegnostic Histologique. C'est
l'outil quotidien du diagnostic anatomopathologiquelus de 20 ans d'usage l'ont

perfectionnée, enrichie, et surtout standardisée.
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Schématiquement, c'est un systeme de enigvidence immunologique a trois étages :
anticorps spécifique appliqué sur l'antigene, systde réveélation et d'amplification fondé sur
une association d'anticorps et de peroxydase, adgene visualisant la réaction.

Le diagnostic du rhabdomyosarcome embrgwan est confirmé par
I'immunohistochimie par la positivité des marqueutssmine, HHF35, éventuellement

myoglobine et MyoD1, quelques cellules peuvent étekératine+ et PS100+.

Dans notre étude, I'étude immunohistochimique a étiaite chez 3 patientes, il s'agit de 2

cas de RMS vaginale et 1 cas de RMS vésicale.

5-Traitement :

La prise en charge des enfants portewrs &MS cherche a atteindre deux objectifs
essentiels :
- obtenir une guérison sans récidive,

- préserver la fonctionnalité de I'organe ou deéigion ou siege la tumeur.

Chirurgie :
- Chirurgie initiale:

- Actuellement, la proposition d'une ablation tuailercomme premier traitement doit étre
réservée aux cas ou elle peut étre complete, sasgguences fonctionnelles.

- Elle est donc proposée surtout pour les petiteetirs aisément accessibles.

- Chirurgie secondaire post-chimiothérapie :

Elle est indiquée pour traiter une tumeur résigduedt son indication dépend de la
localisation. On s’efforce d’étre le plus conseeuaitpossible en tenant compte des risques de
séquelles d’'une radiothérapie complémentaire.

Elle peut aussi étre proposée pour vérifier lammat’'un résidu post thérapeutique stable. Il

peut ne contenir que du tissu cicatriciel.

157



La chimiothérapie :

- C’est une arme importante dans le traitement EBES, plusieurs médicaments sont
efficaces et utilisés en association. Les curégAd{ifosfamide, vincristine et actinomycine)
sont les plus utilisées.

- Des résultats encourageants ont aussi été ossaveé de I'étoposide ou une association de
vinorelbine et de cyclophosphamide pour des tumenrsechute. Le role de I'adriamycine
(doxorubicine) dans le traitement des RMS n’estégiabli formellement et fait actuellement
I'objet d’'une étude prospective européenne. Datie é&ude, on évalue aussi l'intérét d’'une

chimiothérapie d’entretien comportant I'associatitenvinorelbine et de cyclophosphamide.

La radiothérapie :
Seule ou en complément de la chirurgiesaliiothérapie est utilisée pour obtenir ou
consolider le contrdle local.
Les doses sont élevées et administrées dans urpdhege.
On limite au mieux I'étendue du champ pour limiésrséquelles sans prendre des
risques de récidive qui surviendraient si on nevcaitipas toutes les extensions.

Dans notre série , seul un cas a bénéficié d'utiettgrapie, il s’agit du RMS vésicale

La curiethérapie :

Une irradiation par curiethérapie se faar implantation de produits radioactifs (fils
d’iridium) dans ou a proximité du lit tumoral.
C’est une technique trés précieuse car elle délimeirradiation sur un trés petit volume et
elle réduit donc le risque de séquelles.
Cependant, elle ne peut étre utilisée que pourtusreurs facilement accessibles (vagin,
vessie, prostate, membres, parois) et de petimI(<x 5 cm). Pour réaliser ce traitement,

hautement spécialis€, les enfants doivent étresaélsedans un centre de référence

D-Pathologie tubaire :
La pathologie tubaire ne s’observe qu'apres la pébela grossesse extra utérine,

I'hydrosalpinx, I'endométriose sont rares mais @oivétre évoqués.
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Masses d’origine vésicale et extra vésical :

A- Kyste hydatique pelvien :

L’hydatidose pelvienne représente moing & de tous les cas de la maladie hydatique
La maladie hydatique est encore endémique danseptasrégions du monde (Maghreb,
Europe du Sud).

La localisation rétrovésicale du KH est trés rabg[9%Elle est considérée comme une
localisation aberrante ou ectopique définie paréeetbppement du parasite dans la graisse
sous et rétrovésicale [95] pouvant survenir soit @@sémination hématogéne soit par
fissuration d’'un kyste hydatique intrapéritonéal.

1-Clinique :

Cette affection a une évolution lente itnsieuse ce qui explique que les signes
clinigues sont généralement d’apparition tardives Lsignes d’irritation vésicale sont les
motifs les plus fréquents de consultation [95]pdut s’agir d’'unemasse hypogastrique
palpable (29%), de douleurs pelviennes (24%), de rétentiomaire (14%) ou d’hydaturie
(9.5%) .Parfois, il peut s’agir d’'une rétentionwsdgd’'urines, de troubles mictionnels (dysurie,
pollakiurie), de troubles du transit ou de lombadgsecondaires a une compressions urétérale
obstructive [95].

L’apparition d’une hydaturie est un signe pathogooigue de fissuration du kyste dans la
vessie. Parfois, le kyste est découvert a I'ocecadiane complication : suppuration du kyste

ou état de choc apres sa rupture ou insuffisanma@a¢ar compression urétérale [96].

2-Imagerie :[95]

L’échographie abdomino-pelvienneest le premier examen d’'imagerie, demandé devaat u
masse abdomino-pelvienne.

Elle permet de montrer une formation kystique @ipgaropre, localisée en rétrovésical et de
définir ses caracteres et ses rapports vascul&tiespermet aussi l'identification des autres
localisations abdominales et rétro péritonéalesimagerie de kyste monovésicalire
rétrovésical ou type | peut préter a confusion deekyste de 'ovaire ; I'hnématocolpos ; en
revanche, les types IV et V donnent des imagesci#$ a distinguer d’une tumeur de

I'ovaire, d’'un kyste dermoide ou d’'un abces.
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Figure 57 : Echographie pelvienne montrant une volumineuasse kystique rétro vésicale,
présentant une paroi propre, refoulant la vessivant et les deux ovaires latéralement.

Quand le diagnostic n'est pas évidelat,scanner peut étre utile voir indispensable afin
d’étayer le diagnostic en confirmant la nature peeliguidienne de la masse et montrant des
calcifications pariétales arciformes. Par ailleuedle permet de rechercher d’autres
localisations abdominales. Elle montre une mass&idye, bien limitée, contenant des
vésicules filles ou une membrane décollée et aiermchangée apres injection du produit de
contraste. Par alilleurs, elle permet d'étudier lapports du kyste avec les organes de
voisinage, d’apprécier le retentissement sur ld¢ bppareil urinaire et de poser le diagnostic
dans les formes atypiques.

Un cliché d’urographie intraveineuseen fin de 'examen TDM peut étre utile en présence
d’'une dilatation des cavités rénales a I'échogmmuhi de troubles mictionnelles, permettant
de préciser la topographie du kyste. Elle permeabatid’apprécier le retentissement de cette
masse sur le haut appareil urinaire.

Méme apreés les explorations radiologiques le diatinae KH rétrovésical n’est parfois posé
gu’en préopératoire.

Dans notre série, aucun cas de kyste hydatiquéepatia été diagnostiqué.

3-Traitement :
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Le traitement est chirurgical. Chez I'entfala technique de choix est la résection du
dome saillant avec périkystectomie partielle limii@7]. Elle est realisée par voie
transpéritonéale, avec exploration de I'abdomen &etherche d’autres localisations (foie,
meésentere, épiploon). Le champ opératoire eétantégeo par des champs imbibés de
scolicides. Cette technique étant suffisante chedant car le péri kyste souple se rétracte
rapidement et la cavité résiduelle disparait efques mois.

La voie d’abord peut étre extra peéritor¢ahinimisant le risque de dissémination
hydatique et les suppurations secondaires ainsleguecclusions postopératoires. Toutefois,
une voie médiane est préconisée a chaque foisegd@adginostic reste hésitant ou lorsqu'il
existe un doute sur l'existence d'une localisatiotrapéritonéale associée. Cette voie
permettra en effet le traitement en un temps dstekyintra- et extra péritonéaux.

La revue de la littérature a montré que la majatéé équipes prescrivent I'albendazole avant
et aprés le traitement chirurgical dans le but deimiser le risque de dissémination et de

récidive.

B-Abces pelvien [[61]

L’abces est le plus souvent situé au niveau duledac de Douglas.

Le contexte clinique est souvent évocateur, suitésne intervention abdominale
(appendicectomie),syndrome fébrile avec douleurlviggenes. En dehors d'une cause
appendiculaire ou post opératoire, il faudra peasare maladie de Crohn.

A I'échographie on retrouve urfermation arrondie d’échostructure variable, souvent peu
échogéne, hétérogeninter-vésico-rectale La mise en évidence d'un stercolithe (ASP et/ou
echographie) facilite le diagnostic.

Traitement : L’antibiothérapie adaptée apparait m@mle traitement de choix des abcés
abdominaux et pelviens post appendicectomie ++# ¢&S d’échec du traitement médical, le
drainage par voie transrectale échoguidée par sa® pubienne du ou des abces est
nécessaire.

Aucun cas d’abces pelvien n’a été diagnostiqué datre étude.
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C-Rein pelvien :

Un rein pelvien est un rein n'ayant pas migré ted'ascension rénale vers la lombaire. Un
rein pelvien est plus petit qu'un rein en positanmale. Il y a moins de graisse hilaire et les
cavités sont frontales. Un rein pelvien est tousefanormalement fonctionnel.
Un reflux vésico-urétéral doit étre systématiqguemescherché. Les symptdmes sont
I'nydronéphrose, des infections urinaires, umasse abdomino-pelvienneou encore des

douleurs de type gastro-intestinal.

D- La pseudotumeur inflammatoire de vessie :

La pseudotumeur inflammatoire (PTI) desie®st une tumeur rare et bénigne. La PTI
de vessie chez l'enfant a souvent été un diagno&tiospectif, initialement pris pour un
sarcome mais d'évolution étonnamment favorable. tneie de la littérature des dix
dernieres années a permis de répertorier 13 enfantsurs d'une PTI de vessie La PTI de
vessie touche autant les deux sexes et surviphidesouvent avant 10 ans (9/14).

L'hématurie macroscopique est le signe aiai le plus frequent (10/14). Au niveau
biologique, il est décrit une anémie microcytaingpdchrome, une thrombocytose, une
hypergammaglobulinémie polyclonale.

L'échographie et la tomodensitométrie emten évidence urigfiltration de la paroi
vésicale sans difféerenciation nette avec le rhabdomyosaecguon est la tumeur vésicale
principalement évoquée chez I'enfant et dont Igrahatic doit étre €liminé. La cystoscopie
révéle le plus souvent une formation polypoide uaigiégeant sur n'importe quel site de la
vessie (rarement le trigone). La taille de la tumearie le plus souvent de 1 a 6 cm et la

surface montre des zones ulcérées, hémorragignésrmetiques.
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Figure 58 Echographie vésicale sus-pubienne : tumeur pkiaie la paroi antérieure de la

vessie.[99]

Le diagnostic histologique est difficile, plus souvent les biopsies préopératoires ne
permettent pas d'affirmer le diagnostic et on aveot recourt a une deuxiéme lecture.
Macroscopiguement, la Iésion est grisatre de ctargie élastique. Elle est caractérisée par
une prolifération de cellules fusiformes nucléojéts densité et d'architecture variable, sans
aucun signe d'atypie. Ces cellules sont entourémsinfiltrat inflammatoire diffus et d'une
vascularisation abondante avec des capillaires awaxmlL'infiltration tumorale de la graisse
péri vésicale n'est pas rare [98]. L'analyse logiigue peut entrainer une erreur diagnostique
en faveur du sarcome. L'étude immunohistochimigieouve un immunomarquage positif
pour la vimentine, I'actine du muscle lisse et tiégala desmine, la myoglobine, I'antigene
épithélial de membrane. La protéine p53 peut aldes la différenciation du sarcome et de la
PTI. Dans quelques cas, il est retrouvé une traastm du gene Alk-1 suggérant une origine

néoplasique avec un potentiel évolutif limité [99].

Traitement :
Le traitement de la PTI inflammatoire @essie reste un traitement chirurgical

conservateur. L'exérése doit étre compléte en mado risque de récidive locale. Une
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résection endoscopique semble le traitement dexatiwz I'adulte avec contréle a distance
pour rechercher une tumeur résiduelle. La cysteetqrartielle a été proposée chez I'enfant,
en raison le plus souvent de la localisation dtiée de la tumeur ainsi que de la taille du
matériel endoscopique ; de plus, elle permet dmbtme analyse histologique complete de la
paroi vésicale. Le cas de chimiothérapie repord €t mis sur le compte d'une erreur de

diagnostic initiale en faveur d'une Iésion sarcause

Masses pré-sacréees

A-Tératome sacro-coccygien :

Il s’agit de la tumeur la plus fréquente de la oégtaudale de I'enfant ; un diagnostic précoce
est essentiel puisque, si environ 90% des tumeuntskgnignes en période néonatale, le taux
de malignité atteint 67% apres I'age de 2 mois.

1-Clinique :

A) Circonstances de découverte :

1) Composante externe :

La plupart des TSC sont diagnostiqués ou visiblesnaissance.

Parfois, le tératome peut se manifester par une :

- Masse pré-sacrégalpable mais non visible.

- Déformation de la région fessiere et/ou du périnéffacement du sillon fessier, refoulement
de l'anus.

- ou une simple décoloration ou un aspect angiamatie la peau de la région sacro-

coccygienne.

2) Signes de compression :

- Signes de compression digestive :
- Constipation [100]

- Syndrome occlusif

- Rectorragies

- Signes de compression des voies urinaires :
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- Rétention urinaire aigue [101]

- Dysurie

- Incontinence urinaire

- Infection urinaire

- Hydrocele [101]

- Signes de compression nerveuse :

- Douleur, faiblesse ou paralysie des membresiéufér
- Paraplégie

Dans notre série, la masse a été visible a laarassdans 40%.

B) L’examen clinique :

1) L'examen de la masse :

a) Formes topographiques : [102, 103]

La plupart des TSC ont tendance a s’étendre vebmdeet en postérieur pour former une
grande masse occupant la région sacrée et périfiéate extériorisee).

Il existe deux formes :

- Forme médiane : la tumeur dans sa forme commsinexéériorisée dans le sens médian et
prolonge le tronc de I'enfant, I'anus se retrounééposé au méme plan frontal que I'ombilic
et les organes génitaux externes. Cette formesmora au type | d’Altman.

- Forme latérale ou fessiere : la tumeur est sadlasiégeant le plus souvent dans le quadrant
inféro-interne de la fesse. Parfois c’est une stmguigmentation du volume d’une fesse.
L’orifice anal est toujours repoussé en avant, janemtouré par la tumeur. Cette forme
correspond au type Il et lll d’Altman, d’ou la rechhe systématique d’'une extension au

niveau pré-sacré ou intra-abdominale.

b) Surface :
Lisse ou irréguliére. Elle peut étre le siege dBudtion, d’infection, de décoloration, de zone
de nécrose, de naevus pileux ou d’hémangiome d’atsque majeur d’hémorragie.

Dans notre série, la surface était le siege de demecrose dans 2 cas.
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c) Taille :

La taille est variable, allant de 1 a 30 cm avee mmoyenne de 8 cm. [103]

Il n’existe pas de corrélation entre la taille deéumeur et le degré de malignité.
d) La consistance :

La consistance est plus ou moins ferme en foncl@scomposantes solides

ou liquides intra tumorales.

Dans notre étude, la consistance était ferme @®5 tas de TSC.

2) Toucher rectal :

Le diagnostic est souvent posé par le toucherlrgdtd examen est simple, économique et le
plus fiable des examens physiques pour affirmedidtence d’'une tumeur rétro-rectale Le
toucher rectal retrouve toujours une tumeur réteéteplus ou moins tendue, souvent
polylobée. Il permet d’en apprécier la taille, iége en hauteur par rapport a I'appareil
sphinctérien et la limite supérieure, il permetsaw® supposer parfois la nature bénigne ou
maligne de la tumeur et de controler la sensibiliFinéale pour éliminer une atteinte

nerveuse par extension d’'une tumeur maligne.

3) Recherche des malformations associées :

Les malformations congénitales sont plus fréqueakexz les enfants ayant une TRR, mais
sans prédominance significative d'une malformap@nrapport aux autres. Il faut différencier
entre les anomalies de voisinage qui sont secaglaila masse et les anomalies situées a
distance qui justifient un bilan morphologique cdebp

Selon Altman et al. [104] les malformations congges sont associées au TSC dans 18% des
cas versus 2,5 % dans la population générale desgaox nés. Ein et al. [105] confirment ce

pourcentage.

Dans notre étude, aucun cas n’a rapporté de mations congénitales.
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2-Imagerie :

L’'imagerie joue un rble central dans le diagnoste, caractérisation, I'évaluation de
I'extension des lésions, l'orientation de la prism charge et la surveillance post

opératoire[106].

a. Radiographie standard :
Les clichés de 'abdomen sans prépard&P), ainsi que ceux centrés sur le
bassin, de face et de profil, peuvent montrer paeité pelvienne, parfois calcifiée,
en préciser sa limite supérieure par rapport auiebes sacrées et doivent faire évoquer
alors un tératome SC bénin (60 %) ou une tumeuignal Il existe aussi des
anomalies osseuses sacro-coccygiennes dans 25I&sides kystiques (TGC et kyste
épidermoide) : agénésie sacro coccygienne totapaudielle, Spina bifida souvent
masquées par les gaz intestinaux.
Sur le cliché de profil, I'élargissement de |'egpagtro rectal est évident avec parfois une

image gazeuse témoignant d'une communication ee¢idl7].
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Figure 59: Radiographies lombosacrées montrant dans le preasef2a et 2b) une ostéolyse
sacro-iliaque droite et de L2 (fleche pleine), aoalée pré vertébrale et une opacité
abdominopelvienne (tétes de fleche) ; dans le s£(2r) cas une masse sacro-coccygienne
sans lésion osseuse (fleche interrompue
Dans notre étude, des radiographies thoraco-abdomates ou du bassin ont été pratiqués
chez 2 cas sur 5(40%), objectivant la masse au nawe de la région sacro-coccygienne,

sans défect osseux, ni malformations rachidiennes

b) L’échographie :

L’échographie est I'examen de choix eniquis anténatale au besoin complétée par
'IRM. A ce stade, elle permet de détecter la mass&o-coccygienne, d'évaluer sa taille,
d’évoquer le type selon la classification Altmare cechercher les complications (RCIU,
hydrops, MFIU) et de poser I'indication d’une césane pour les tumeurs de plus de 5cm.
Dans les pays pauvres, I'acces a I'échographienatdle reste encore limitée; de plus bon
nombre de ces échographies sont essentiellemeanébiques et ne permettent pas une étude
morphologique adéquate. La conséquence est quajaritd des TSC sont de diagnostic
postnatal. Dans la série de Nacireddine et al [Hi6]Maroc un seul des 35cas était de
diagnostic anténatal ; dans celle de Sanoussiaet Bliger [106], une échographique prénatale
n'a été faite que dans 12cas (7,45%) et a révéléelformation que dans 2cas.

Dans notre étude aucun cas des TSC n’a été ravélgténatale.
En postnatal, la radiographie conventitienééchographie, la TDM et I'IRM restent
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indispensables pour le diagnostic, I'évaluationl’detension tumorale et la recherche des
éléments de la malignité. Le TSC se présente comnge masse kystique, mixte ou a
prédominance solide [106]. La masse peut donc mssde facon variable les composantes
tissulaires, graisseuses, calciques, kystiques émendes ossifications ou des ébauches
dentaires. L'extension pelvienne dépend du typéltiman, une ostéolyse coccygienne est
trés souvent présente méme pour les tératomesshéiprépondérance solide de la masse et
la présence de plage de nécrose sont les éléemeffidseur de la dégénérescence [106] Les
localisations secondaires sont locorégionalesdstance avec lacher de ballons pulmonaire
cas.

Dans notre étude, I'échographie de la masse a ét@atisée chez toutes nos patientes, et a
ainsi permis d’objectiver, une image d’échostructue solide chez 3 cas et mixte chez les
2 autres cas. L’échographie abdominale a égalememhis en évidence une UHN

bilatérale chez 2 cas, et des calcifications chemaiautre patiente.

c) TDM et IRM [108, 109, 110]:
Le scanner et I'IRM apportent des rensengents plus précis sur :
- La localisation du TSC et ses rapports avecirigares de voisinage.
- La nature de la masse.
- L’extension endopelvienne voire endo-abdominale.
- L’envahissement rachidien.
- La présence de métastases ganglionnaires, hépsitigr pulmonaires.
- L’évolution des tumeurs malignes sous chimiothiera
- Le diagnostic différentiel avec un myéloménindece
L’avantage de L'IRM par rapport au scanner estelpas irradier les gonades
et sa capacité a obtenir des images dans legptearis de I'espace.
De plus, I'IRM a une meilleure sensibilité pouretéer les |ésions kystiques,
tandis que le scanner est trés sensible pour éétaajraisse et les calcifications
(Fiabilité voisine de 100 %)
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Figure 60: image scanographique d’un TSC montrant deuxszdeecalcifications (les
fleches). Les limites floues suggérent la natufiftiante de la masse [109]

Dans notre étude, IRM n’a été réalisé chez aucsmed SC.

La TDM thoraco-abdomino-pelvienne a été pratiquéezcles 5 malades dans le cadre du
bilan d’extension, montrant une masse pré sadnée tes 5 filles avec présence d’ADP
iliaque externes nécrosés chez une patiente, zomedose et calcifications chez une autre
patiente, elle a mis en évidence également desstas&s pulmonaires hépatique et

ganglionnaire chez un autre cas.

d) Recherche de métastases :

Les meétastases se localisent essentiellement asawivdu poumon, des ganglions
(habituellement les ganglions inguinaux et rétratpeéaux), du foie, de I'os et du cerveau
[17]. Dans la série d’Altman et al. [11] 5% desig@ats avaient des métastases au moment du
diagnostic selon la répartition suivante (Tab.) :

La localisation pulmonaire était la plus fréquente.

| Type d’Altman | Nombre de cas | Pourcentage de métases |
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I 186 0%
1] 138 6%
11 35 20%
v 39 8%
Total 398 5%

Tableau 15: Fréquence des métastases au moment du diagseisticle type d’Altman.

Dans notre étude, on a une fille agée d’'un an gpiésenté des meétastases pulmonaires,

ganglionnaires et hépatiques.

3-Biologie :

a) Les marqueurs biologiques :

- L’alpha-foetoprotéine [111] :

L’élévation du taux sérique de I'AFP cons le meilleur indicateur de la présence

d’'une tumeur du sinus endodermique. Mais chez leveau né et le nourrisson, ce taux peut

étre physiologiquement élevé. Le taux normal d’A&R naissance peut atteindre 100 000

ng/ml.

L’interprétation du taux de I'AFP est seulementgible grace au graphique de Tsuchida :

AFP
ng/ml

1,000,000 -

100,000

10.000

AGE IN DAYS

AGE IN YEARS

e 1 i 1 i I i i il T 1 I S PEY S N W N N |
30 60 90 120 150 180 210 240 270 300 330 1 2 3 4 5 6 7 B & 104 12131415

Figure 61 Graphique de Tsuchida montrant la marge des rsalermales de I'AFP en

fonction de I'age [109].
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L’AFP est considérée comme une clé importante pautifférentiation clinique entre les
tératomes bénins et malins, ainsi que pour I'étadoale I'efficacité du traitement.

Dans notre étude, le dosage préopératoire de 'AF® été réalisé chez nos 5 malades. Le
taux était normal (<10 ng/ml) chez une patiente, tadis qu’il était élevé (> 3000 ng/ml)
chez les 4 autres patientes ayant un tératome immae.

Outre son intérét pronostique, le dosage de I'ABP um excellent moyen pour le suivi
postopératoire ; vu qu’'il chute apres la résectionorale, et réascensionne en cas de récidive
ou de métastases.

+ La gonadotrophine chorionique humaine:

L’augmentation du taux d’hCG affirme avec certitudgrésence du choriocarcinome, méme
si on ne le retrouve pas a I'histologie, malgré analyse tout a fait attentive.

C’est un marqueur de suivi postopératoire ; Sa deéenétant de 3 jours, il se normalise en 8 a

50 jours si I'exérese tumorale est compléte.

Dans notre étude, les 5 patientes qui ont bénéficdBun dosage de la béta-hCG avaient

un taux négatif.

b) Bilan sanguin standard :

Dans le cadre du bilan préopératoire, il faut desean

-Une numération formule sanguine

-Une numération plaquettaire

-Un bilan de crase : TP, TCK

-Un ionogramme sanguin : natrémie, kaliémie, pétite, CRP
-Un bilan rénal : Urémie, créatinémie

-Et un groupage sanguin

4-histologie :
Actuellement, et avec l'accessibilité aux moyensmdgerie modernes (biopsie scanno

guidées) et la meilleure connaissance de la bielagnorale, I'on considére que la biopsie,
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doit étre discutée, et réalisée avec prudenceitiddaisque de complications (dissémination,
infection...), surtout dans les tumeurs a composhgtedienne [112]. Pour d’autres [113]
elle doit étre évitée si une exérese compléteassiple.

Cependant en cas de tumeur osseuse, il est priéféraloir une biopsie pour identifier des
tumeurs nécessitant une chimiothérapie néo adjaV&@wing, ostéosarcomes). La zone de la
biopsie doit étre enlevée lors de la chirurgie.

5-Traitement : (selon la SFOP [114])
1) Les TSC matures et immatures non sécrétants :
lls sont opérées d’emblée. La chirurgideesnoyen thérapeutique essentiel.
Elle doit étre instaurée le plus précocement ptssgibdoit comporter une exérese
totale de la masse emportant le coccyx.
En cas d’exérése totale, aucun traitero@miplémentaire n’est nécessaire.
Mais une surveillance clinique, biologique et rdalijique est indispensable, une récidive

sous forme d’'une tumeur du sac vitellin étant pgassi

2) Les patients a risque standard (Taux d’AFP inital < 15 000 ng/ml et absence
de métastases) :

a) En cas d’exérése compléte de la tumeur

- Pas de traitement complémentaire.
- Surveillance rigoureuse clinique, biologique raldiologique.
b) En cas d’exérese incompléete avec résidu tunmaictb ou macroscopique

- Chimiothérapie complémentaire par des cures de.VB
- Si les marqueurs ne sont pas négativés apree8, @lest une non rémission
. Il faut donc un rattrapage par le protocole VIP.

- Chirurgie secondaire aprées chimiothérapie.

c) En cas de tumeur inopérable d’emblée :

- Chimiothérapie par VBP.
- Nécessité d’'une obtention de la négativationrdesqueurs apres 3
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cures, sinon c’est une non-rémission a rattrapagéeprotocole VIP.
- Chirurgie en fin de chimiothérapie.

3) Les patients a haut risque (AFR> 15 000 ng/ml et/ou présence de métastases) :

a) En cas d'exérése initiale compléte :

- Chimiothérapie complémentaire par des cures ¢ VI

- Si margueurs non négativés apres 4 cures, aeshan-rémission a

rattrapage par (Bléomycine, Adriamycine, Carbopiti suivi d’intensification par
chimiothérapie lourde.

b) En cas d’exérése incompléte avec résidu tunmoralo ou macroscopique, avec ou sans

métastases:

- Chimiothérapie par VIP.

- Si marqueurs non négativés apres 4 cures, a@shan-rémission a rattrapage.

- Chirurgie secondaire aprés chimiothérapie sturi@eur et/ou sur les métastases.

c) En cas de tumeur inopérable d’emblée avec ogIrs@tastase

- Chimiothérapie par VIP.
- Nécessité d’'une obtention de la négativation dasqueurs aprés 4 cures, sinon c’est une
non-rémission a rattrapage.

- Chirurgie en fin de chimiothérapie, sur la tumetiou sur les métastases.

4) Cas particuliers :
a) En cas de méconnaissance du taux initial d’AFP :

Il peut arriver que I'on soit amené a traiter I'anf dans un contexte d’'urgence sans que l'on
connaisse encore le taux d’AFP, ce qui ne permetdpadéterminer le groupe thérapeutique.
On admet alors que le traitement commence par ungede

VBP.

b) Enfants de moinsde 1 an:

Le choix du groupe pronostique lié aux taux d’ARRial peut étre difficile chez les enfants
de moins de 1 an, d’autant gu’ils sont plus jeunem)pte-tenu des variations physiologiques

a cet age.
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- Enfants de moins de 3 mois : la chimiothérapi&cpnisée en attendant qu’ils atteignent
I'age de 3 mois est 'Endoxan +/- I'’Actinomycine-D.

- Enfants de 3 a 6 mois : la chimiothérapie de tyfie n’est pas recommandée. Si les enfants
sont dans le groupe de haut risque, faire les dedfBP aux doses adaptées en attendant que
I'enfant atteigne les 6 mois.

- Enfants de 6 mois a 12 mois : les doses sonaptaden fonction du poids.

5) Les récidives :

a) Récidive non sécrétante :

Chirurgie si possible, pour exérese de la tumedraginostic histopathologique.

b) Récidive sécrétante :

Reprise de la chimiothérapie dont les modalitéeedémnt de celle
administrée antérieurement :

- Chimiothérapie de rattrapage.

- Suivie d’'une intensification thérapeutique paingbthérapie lourde.
- Puis discuter les modalités d’'une chirurgie campntaire selon la

localisation et la persistance d’un résidu.

B-Neuroblastome pelvien :
Le neuroblastome pelvien reste rare et représente 2 et 5 % de toutes les localisations du

neuroblastome, il appartient au groupe des tundiita créte neurale

1-Clinique :

Les neuroblastomes pelviens sont développés auendépdes chaines sympathiques,
pelviennes ou de I'organe de Zuckerland.

Leur symptomatologie est dominée par des signesuhpression souvent tardifs aux organes
de voisinage :

Compression rectale : constipation progressive

Compression vésicale : rétention urinaire

Obstacle a la circulation de retour veineux. [43]
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Les symptomes en rapport avec les métastaseslemsauvent au premier plan.

Chez l'enfant de plus de 1 an, ce sont les mé&astastéo-meédullaires qui expliquent le
tableau : altération de I'état général, douleusewses localisées ou diffuses, trompeuses, se
manifestant par une boiterie, elles sont souvesepra tort pour des douleurs articulaires ou
attribuées a un traumatisme. Les métastases oesitasont a l'origine d'hématomes
périorbitaires pouvant étre associés a une exaplgat'est le syndrome de Hutchinson qui
doit faire évoquer le diagnostic. Chez le nourmsstes métastases sont plus souvent
hépatiques. Une forme particuliere est constituée lp stade 4S (syndrome de Pepper)
caractérisée par une hépatomégalie volumineuseiéssparfois a des nodules sous-cutanés
bleuatres, alors que la tumeur primitive est lesglouvent de petite taille.

Dans notre série le seul cas de NBL pelvien enrégigrésentait des métastase ostéo-

médullaires associé au syndrome de Huntchison.

2-Imagerie : [21]
1-Echographie abdominale :

Elle est le premier examen a pratiquerade une masse abdomino pelvienne, ou
encore devant un tableau clinique de diffusion stataue évoquant un neuroblastome. elle
permet I'étude du siége exacte de la masse, sarstobture, sa vascularisation, ses rapports
avec les organes de voisinage. Cet examen contdbueiagnostic positif grace a La

cytoponction échoguidée.

2- scanner abdomino pelvien :

Le scanner permet de préciser les caractéristidada masse *Taille (en millimeétres) dans

les trois plans de I'espace *Limites : nettes, iégses. *Ligne médiane : atteinte, dépasseée.
*Structure interne : calcifications, zones évoquaatla nécrose. * Situation en hauteur par
rapport aux vertebres sacrées *les rapports duohigtome pelvien avec les organes de

voisinage
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3- IRM

L’'IRM sera préférée a la TDM, notamment dans lesnfs pré sacrées, pour une meilleure
analyse des prolongements dans les trous saces. ithportant de préciser le dépassement
de la ligne médiane, I'extension aux trous sadié§ltration de la fosse ischio rectale, le
franchissement de I'échancrure sciatique, I'existefadénopathies, et les rapports vasculaires
avec la bifurcation aortique, les artéeres et veilmgues [20,22,23].

L’'IRM est recommandée pour les localisations pelnes ou I'envahissement pariétal est
important. L'IRM est I'examen de choix dans la reathe d’'une extension endocanalaire En
SpE T1, la masse est en hyposignal hétérogenepEr3, la masse est en hypersignal avec
une hétérogénéité plus marquée

Les aspects scannographiques du neuroblastomempealent mal connus a cause du nombre
restreint des publications. A travers notre sdiefemarque qu’il présente une volumineuse
taille, dépasse la ligne médiane dans la plupast aes (sup a 100mm). Sa densité est
inhabituelle par rapport au reste des localisatmuisqu’il renferme plus de zones de nécrose
(45% des cas) que de microcalcifications contra@mtnau neuroblastome surrénalien ou on
trouve des macro calcifications dans 80% el seul¢t@% de zones de nécrose.

Ces rapports intimes avec les structures neurolasesl expliquent le nombre réduit de la
résection chirurgicale 36% contre au moins 63% tmiwcalisation abdominale,

4-Scintigraphie :

La scintigraphie a la méta-iodobenzyl-gdeme (MIBG) repose sur la fixation
spécifique par les neuroblastes de la MIBG, marguagaun isotope radioactif de l'iode (iode
103). C'est un examen a la fois sensible et sp@eifiQuand la tumeur fixe la MIBG, ce qui
est le cas pour 95% des neuroblastomes, elle pefgtablir une cartographie de la maladie.
Les médecins nucléaires ont récemment établi dgssr@our la réalisation et I'interprétation
de cet examen avec un score permettant d'évaluerieux la réponse sous traitement [11].
Cet examen doit étre pratigué devant toute suspid® neuroblastome avant tout geste
opératoire sur la tumeur primitive. Il est indispable au bilan initial de la maladie et a son

suivi sous traitement [16]
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Dans notre série la fille qui a presenté le neurobstome pelvien, a bénéficié d’'une
scintigraphie qui a objectivé des métastases ossess

3-Biologie :

1-Catécholamines :

La plupart des neuroblastomes produiseatgliantités importantes de catécholamines
et de leurs métabolites qui sont excrétées danariess. L'acide vanilmandélique (VMA),
I'acide homovanilligue (HVA) et la dopamine doivétite dosés dans les urines de 24 heures.
Seuls les résultats rapportés a la créatinine ingiivent étre pris en compte. Seuls 5 a 10%
des neuroblastomes ne sont pas secrétants. Darsehale, le seul cas de NBL pelvien était
secrétant. Si les dosages de catécholamines @snae normalisent souvent avant la
rémission complete de la maladie, ils sont cepend&s examens de routine pour le
diagnostic et le suivi de ces tumeurs. Un rapper'VMA/HVA supérieur ou égal a 1,5 a été

longtemps considéré comme un facteur de pronastiaréble [45].

2-LDH :

Dans les neuroblastomes, I'élévation deD& est observée dans plus de trois quarts
des cas. Dans notre série, le LDH était élevé tzhélte présentant le NBL pelvien. Sa valeur
pronostique est discutée, identifiée par certahs,n'est pas retrouvée par d'autres en analyse
multivariée [16]. Dans l'étude récente du Pedia@iccology Group (POG), les enfants
porteurs d'un neuroblastome avec LDH élevées omtsurvie a 20% alors que les autres ont

une probabilité de survie a 80% [43]

3-Ferritine :
Le dosage de ferritine peut étre demandSiaelle n’a pas un intérét diagnostic. Son

taux est proportionnel au stade et semble prédieemauvaise réponse au traitement [43].

4-Histologie :
Au terme de cette évaluation clinique, ldgmue et d'imagerie, le diagnostic de
neuroblastome est fortement suspecté et I'évatudiola dissémination de la maladie faite.

Cependant, la certitude diagnostique repose sualyse anatomopathologique de la tumeur.
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En outre, I'analyse génétique permettra d'identifes facteurs pronostiques indispensables a
une prise en charge thérapeutique adéquate. Gnleutr est localisée et facilement opérable,
ces analyses seront pratiquées sur la piece opéraen revanche, si la tumeur est
métastatique ou inopérable, du matériel tumoral peglevé au niveau de la tumeur primitive
ou des métastases par la technique la moins irevamigsible selon la localisation avant
chimiothérapie [45].

Macroscopiquement, il s'agit d'une tumeur mollejs&re, comportant des zones
hémorragiques, nécrotiques (faux kystes) et caksfi Parfois, la tumeur est encapsulée et
bien limitée, mais le plus souvent elle est maltten et envahit les ganglions et les organes
Voisins.

Microscopiquement, l'architecture tumorale est sstagement lobulée avec des cloisons
conjonctives. Les cellules sont petites, a cytopapeu abondant et volontiers groupées en «
rosettes ». Il existe des formes plus différenciégec des cellules de plus grande taille, un
noyau plus clair, un cytoplasme plus abondant, grealors un aspect ganglioneural, et I'on
parle alors de ganglioneuroblastome. A un degrépldis, la tumeur a un aspect de
ganglioneurome, avec des cellules ganglioneuralagines et des éléments schwanniens

fusiformes sans contingent neuroblastique.
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5-Classification INSS du neuroblastome [115] :

Stades

Caractéristiques anatomiques et histologique

Tumeur limitée a son point d’'origine. Ablationraopléte.
Présence éventuelle de ganglions atteints inclos da

tumeur.

A

Tumeur limitée a son point d’origine. Ablationcomplete

B

Tumeur limitée a son point d’origine avec dlda complete
ou incompléte.
Les ganglions du coté atteint ne sont pas inclas ta

tumeur mais sont atteints a I'analyse histologique

Tumeur localisée a un seul cété, non extirpatreeversant

la ligne médiane. Il existe ou pas d’envahisserdent

ganglions régionaux .ou Tumeur localisée a un c&é ou tumeur de la ligne
meédiane avec envahissement des ganglions des d#&sx ¢

La ligne médiane franchie signifie le bord de la&kere, du

c6té opposé a celui de la tumeur

Tumeur, avec métastases (a I'exception des éi&sme la
définition du stade 4S)

VS

Tumeur initiale limitée a son point d’originetirée
totalement avec des métastases (foie, la peaulat/ou

moelle osseuse) sauf au niveau de I'os.

Tableau 16:classification de I'International Neuroblastomagihg System

6-Traitement :

1-La prise en charge thérapeutique

Modalités de choix des traitements

Les stratégies thérapeutiques dépendent de teieufs principaux :
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- la biologiede la tumeur et en particulier 'amplification Nemyc. Au-dela de 3 a 10 copies
de ce géne on considére que le pronostic est détaleo Ainsi, tout neuroblastome,

méme localisé, mais avec amplification de N-my@égtion faite des rarissimes stades I)

doit étre considéré comme a tres haut risque kEtaalétastatique et traité comme tel. Dans les

formes métastatiques, le traitement sera maxirealisimplété d’un traitement local.

- 'extension locale et métastatiqueexistence de métastases au moment du diagnostic
pese tres lourd dans les indications thérapeutjguass de facon tres différente chez le
nourrisson ou chez le grand enfant.

Les formes agressives et avancées de la maladpeungent pas étre traitées par la seule
chimiothérapie conventionnelle.

Quant aux stades 4S de la classification INSS, mdalg trés volumineuses métastases
hépatiques, environ un tiers d’entre eux sont sigdes de régresser spontanément. En
I'absence de signes de détresse vitale au momatiagnostic, il est justifié de réaliser une
surveillance initiale et de ne démarrer une chinécdpie qu’en cas de progression ou de

stabilité prolongée de la maladie.

- 'dge au diagnostjcselon que I'enfant a plus ou moins d’'un an. Quelgoit le stade

et la biologie de la tumeur, le pronostic d'un rdalastome est toujours meilleur avant I'age
d’'un an qu’apres. Le traitement sera donc moinengit chez I'enfant de moins d’'un an
[172].

Chimiothérapie initiale :

La chimiothérapie initiale est capitale dans latggie de traitement du neuroblastome.

En effet, il s’agit d’'une tumeur chimiosensible6@®6 des patients agés de plus d’'un an ont
des métastases au diagnostic. C’est le bilan dém@gscanner, échographie £ IRM) qui
ameéne a décider, dans les formes localisées,ridcEssité éventuelle d’'une chimiothérapie
préopératoire. Cette chimiothérapie permet de :

- réduire la taille et la consistance de la tunegupour les tumeurs non extirpables

d’emblée, en faciliter I'ablation compléete danssatond temps ;
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- réaliser un traitement préventif ou curatif detastases.

La chimiothérapie initiale comprend des associatida Vincristine,

Cyclophosphamide, avec ou sans Doxorubicine ouigd€lmphyllotoxine, Cisplatine ou de
Carboplatine. Les résultats sont améliorés sidsgsisont élevées et les cycles de
chimiothérapie, rapprochés.

Afin de consolider I'efficacité de la chimiothérapnitiale, on administre, dans les

formes les plus graves, des chimiothérapies a litnge avec greffe de cellules souches.

- Deux combinaisons de médicaments quelque peéreliffes sont actuellement

utilisées, I'une en Europe (Busulfan et Melphal&a)tre aux EtatsUnis (Carboplatine, VP16
et Melphalan), associés a I'utilisation de cellidesches d’origine médullaire ou mieux
sanguines. On ne sait pas aujourd’hui si ces daiternent sont équivalents ou pas. Dans le

cadre d’'une collaboration européenne et américaimepreuve sera apportée a ce sujet [115].

Chirurgie :

- Chirurgie viscérale :

Le but de l'intervention, qu’elle soit effectuéeediblée ou au décours d’'une

chimiothérapie initiale, est d’obtenir une ablataurssi compléte que possible, au prix d’'un
minimum de risques et de séquelles.

La tumeur, apres chimiothérapie, devient accesailbiee ablation par morcellement qui

ne présente pas de risque de diffusion. Le plugesdules organes de voisinage et les gros
vaisseaux sont refoulés ou entourés par le tisaoral, mais non envahis. Grace a une
dissection minutieuse de la tumeur les structuasswaires sont dissociées du bloc tumoral.
L’anesthésie doit étre préparée et 3 événemertisipaas : une intervention de longue durée,
un risque d’hémorragie abondante et brutale, epdassées inopinées d’hypertension
artérielle.

Des complications postopératoires peuvent survemie diarrhée.

Ces complications disparaissent progressivement.

L’évaluation de la qualité de I'ablation de la tumeepose sur :

- un compte rendu opératoire détaillé ;

- un examen histologique de la tumeur retirée ;
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- un scanner réalisé environ un mois apres l'irgeton.

- Neurochirurgie :

Devant un neuroblastome, les situations suivaatggignt le recours a la neurochirurgie :

- I'ablation d’un résidu tumoral comprimant la meetpiniere contenue dans la

colonne vertébrale. C’est la circonstance la pléguente.

- I'établissement d’un diagnostic devant une tundeula moelle épiniere isolée.

C’est une situation exceptionnelle.

- la levée d’'une compression soudaine de la méeilaiére.

Cependant, la chimiothérapie est souvent plusaffiQour traiter une telle situation,

qui reste exceptionnelle.

Cette neurochirurgie présente des difficultés |mmt:

- aux liens entre la tumeur et les membranes doueent la moelle épiniere et les

racines nerveuses qui émergent de la colonne valééb

- au caractere hémorragique de ces interventiomggpo faire courir un risque vital

chez les trés jeunes enfants.

A moyen terme, la neurochirurgie peut étre respaesdiune certaine déformation de

la colonne vertébrale qui survient si la chirurgiecanal contenant la moelle épiniére a été
importante.

Dans tous les cas il convient de mettre en plaee aumveillance clinique et radiologique
prolongée de la colonne vertébrale notamment agham@utour de la puberté, moment de
croissance osseuse importante [115].

3-Méningocele antérieure :

Considérée comme une anomalie congénitale, la m@écoéhe est une protrusion antérieure
d'un sac méningé a travers une déficience duralssetuse. Elle peut siéger a n'importe quel
endroit du rachis ou méme du créne.

Elle se présente comme une formation kystique,sggomment arrondie, de couleur blanc

rosée, reliée aux méninges par un collet, et cantietiu liquide céphalo-rachidien.
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1-clinique :

L'élément clinique prédominant dans la MSA estispakité des symptomes [116] expliquant
la fréequence des découvertes fortuites ou lors ateptications. La MSA ne « parle» en
général gu'en cas de volume important, supériaur Btre, entrainant un effet de masse sur
les structures abdomino-pelviennes et nerveusesiéorit ainsi des troubles urinaires avec
dysurie ou incontinence, des troubles digestifsvypatiréaliser un tableau pseudo-abdominal,
une constipation chronique est un signe presqustaoin[117],des troubles génitaux avec
dyspareunie ou dysménorrhée, plus rarement debléouneurologiques par compression
radiculaire, des céphalées positionnelles avecreymel d'hypertension intracranienne.

Le toucher rectal décéle une masse souple réttaleed.a complication majeure est la
meéningite aigué purulente spontanée (30 %) oudams accouchement, due a la rupture du
kyste ou a la fistulisation a la paroi postérieduerectum [116].

Elle est létale dans 30 a 100 % des cas seloutesara.

2-Imagerie :

A la radiographie standard, La méningocele préesaest diagnostiquée devant la présence
d'une déformation trés caractéristique du sacrunuetoccyx : Le sacrum est, dans ce cas,
court, incurvé et avec un angle convexe et trar¢h@agoccyx est inexistant : c'est le signe du

cimeterre.
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Figure 62: Méningocele sacrée antérieure. Defect osseux sadegéral sur
radiographie du bassin de face. Aspect typique @meterre »

L'échographie pelvienne confirme une mapsé-sacrée rétro-rectale liquidienne
pouvant en imposer chez la fille pour un kystéaeire.
La myélographie debout avec clichés tardifs, lenseg et surtout I'imagerie par résonance
magneétique (IRM) en coupes sagittales retrouvertformation kystique liquidienne rétro-
rectale communiquant avec le canal médullaire éroéssacrum ou les vertebres.

Il est formellement contre-indiqué de ig& une biopsie de cette lésion, le taux de

mortalité pour raisons septiques étant alors de%a00

3-Histologie :
La suspicion d'une méningocéle rétro-teatantre-indique formellement la
biopsie vue le risque constant de survenue de ikesnou de méningo-encéphalites

mortelles.
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4-Traitement : [118]

Le traitement chirurgical des méningocéttso-rectales est sujet a une controverse. La
discussion est centrée par le risque infectieuxl'aieverture méningée et la nécessité
d'extirper le diverticule méningé ou simplemersoler des méninges.

Ainsi, certains préconisent la voie pdstfne trans-sacrée, pour fermer le canal
de communication de la méningoceéle avec les mésjmjdaisser en place la poche
rétro-rectale apres l'avoir vidée de son contenu.

D'autres auteurs ont utilisé la voie aet@e pour lier le canal de communication au raz
du rectum et extirper la lIésion. D'autres ontdi@édicule par
voir latéro-coccygienne.

Quant a la voie périnéale, elle est awrclDonnant peu de jour, elle expose
encore a l'infection méningée et aux fistules.

Aucun cas de méningoceéle sacrée antérieure n@iagaostiqué dans notre série.

D-Duplication rectale :

La duplication digestive est une malformation cangéde rare, de’finie comme une formation
sphérique ou tubulaire pouvant se rencontrer danigue a’ I'anus, ayant un contact intime
avec le tube digestif, communicante ou non et poeicVune double couche musculaire lisse
et d’'une muqueuse de type digestif.

La diversité des variétés anatomiques et des gatains explique le polymorphisme clinique
et radiologique [119].

La duplication rectale est rare (5 %). Les formphkésiques ou kystiques sont les plus

fréquentes et représentent 94 % des cas. Elledesphis souvent non communicantes.

1-Clinique :

Le diagnostic peut étre fait avant la naissancesroaisont habituellement les explorations
pratiguées apres la naissance qui permettent upeodm® plus précise du diagnostic
topographique et de la nature de la lésion. Ledichipns rectales sont découvertes le plus
souvent avant I'age de 2 ans. Leur découverte, tphabve que celle des autres localisations,

se fait a I'occasion d’'un syndrome occlusif, d'unasse périnéaled’un prolapsus rectal ou
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d’'une fistule entérovésicale ou périnéale. Les onmalations vertébrales a type de scoliose,
de dysraphisme, d’hémivertebre ou de bloc vertée@lésentent un argument diagnostique
en leur faveur [145,146]. L’association frequentiea malformations

urogénitales justifie leurs recherches systemasigLe9].

2-Imagerie :

Le lavement baryté peut montrer une opacificativacte de la duplication dans les formes
communicantes ou mettre en évidence une imagendpression extrinseque.

L’échographie permet une meilleure étude de la idafibn surtout dans sa forme non
communicante. Elle précise le rapport de la masee ks organes pelviens et permet aussi

d’éliminer les autres diagnostics.

Figure 63. Echographie abdomino-pelvienne (coupe trans\e&rsalasse
anéchogéene double paroi digestive, sans péristaltismeret sa
calcification en position rétro-rectale et pré-gacr
La tomodensitométrie (TDM) et I'IRM sont raremgmatiquées et leur but est d’éliminer les
diagnostics différentiels : essentiellement la mgacéle antérieure, le tératome sacro-

coccygien non extériorisé et le neuroblastome pal{119]
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3-Traitement :

Le traitement est chirurgical en raison du risgige complications évolutives et de
dégenérescence maligne.

L’exérese totale est le traitement de choix. Néanmada paroi commune du kyste avec
le rectum justifie une exérése subtotale et I'étextagulation ou I'exérése de la muqueuse

du fond de coquetier. En cas de communication, eslestomie de protection est
parfois recommandée. L’histologie confirme le diagfic et recherche une hétérotopie
mugqueuse.

Le pronostic est généralement favorable et dépertdug de la précocité du diagnostic
et de la prise en charge thérapeutique [119].

Aucun cas de duplication rectale n’a été diagnastidans notre série

E-Lymphangiome kystique :

Les lymphangiomes kystiques sont des malformattmmgénitales bénignes tres rares
du systeme lymphatique qui représentent 5% des uxgmbénignes de I'enfant. Cette
affection, de pathogénie mal élucidée, est généeie considérée comme une malformation
dans laquelle existe une anomalie de connexiore éedr vaisseaux lymphatiques et les sacs
lymphatiques primitifs. Il en résulte une exclusidiun bourgeon La topographie de ces
malformations est dominée par la localisation @@ie : 75% des cas, et axillaire : 20% des
cas. Le lymphangiome kystique peut par ailleurgesiéarement dans d’autres sites tel que le
médiastin, 'abdomen ou le pelvis. Dans la littérat la localisation abdominale et la
localisation pelvienne ont été souvent confondues.

La localisation pelvienne des lymphangiomes kystggesst considérée comme étant une
extension d’'un lymphangiome kystique rétro-péritdrabdominal, et leur frequence n’a pas

éte etudiée de facon isolée dans la littérature.
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1-Clinique :
Le lymphangiome kystique pelvien de I'enfant peutsanifester par :
-Des signes de compression digestive :

Constipation [100]

Syndrome occlusif

Rectorragies

- Des signes de compression des voies urinaires :
Rétention urinaire aigue [100,101]

Dysurie

Incontinence urinaire

Infection urinaire

-Des signes de compression nerveuse :

Douleur faiblesse et paralysie du membre inférieur

Paraplégie

- Des épisodes infectieux, inflammatoires ou saigments au sein de la cavité
lymphatique.

Examen cliniques :

Les lymphangiomes kystiques sont des masses randésbulées, compressibles de taille

variable.

2-Imagerie : [120]

L’abdomen sans préparation ASP:

Il peut étre d’aspect normal ou peut fournir deguments de présomption en montrant une
opacité pelvienne de tonalité hydrique, homogéeafgutant les clartés digestives en haut.
Contrairement a l'adulte, les calcifications paiés sont rares chez I'enfant. Ceci d’autant

plus s’il s’agit d’'une atteinte pelvienne puisquelle-ci correspond a la continuité d’'un
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lymphangiome kystique rétropéritonéal et les caaifons sont exceptionnelles dans cette

localisation.

L'échographie couplée au Doppler.

Ses indications sont larges en raison de son uitgéoet de la rapidité de son exécution et de
son apport considérable. Typiguement, la massé'&sgpect anéchogene, homogene, donnant
un renforcement postérieur. Cette masse est nuutdoe, polylobée entourée d’'une paroi
mince avec des fines cloisons internes vasculais@éeDoppler couleur et qui divisent la
masse en plusieurs cavités de taille inégalesoBadn visualise des fines calcifications au
niveau de ces cloisons.

Il s’agit souvent d’'une masse rétropéritonéale @vayht les gros vaisseaux et qui se continue
dans I'abdomen

Le lymphangiome kystique peut aussi prendre uncaspeiloculaire réalisant une image
kystigue isolée non cloisonnée, de diagnostic wiffgel plus difficile. Toutefois,
I’échographie ne retrouve pas toujours un aspesgiayvocateur. En effet, les remaniements
inflammatoires ou hémorragiques peuvent modifiéchHogénicité du kyste qui devient

hétérogene avec possibilité de niveau liquide-tiqui

Figure 64 :Echographie montrant un Contenu hétérogene rendarliéne des cloisons d’'un
lymphangiome pelvien.
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La TDM :

C'est dans les aspects échographiques atypiqueslegqeeanner trouve ses meilleures
indications. L’aspect TDM typique des lymphangiomgstiques pelviens est celui d’'une
masse de densité liquidienne, multiloculaire avecfides cloisons pouvant contenir des
plages calcifiées. Ces cloisons se rehaussenteldgét aprés injection intraveineuse de
produit de contraste contrairement au contenu dmdase. Parfois le lymphangiome est
uniloculaire. En cas d’inflammation, le lymphang®nkystique présente une densité
hétérogéne avec épaississement de sa paroi et sdel@sons. En cas d’hémorragie

intrakystique, le contenu devient hyperdense aagois un aspect liquide-liquide

L'IRM :

Avec I'échographie et la TDM on peut rencontrer ddécultés a étudier les limites de la
lésion par rapport aux tissus mous adjacents, tiodication de I'lRM dans I'étude des
lymphangiomes kystiques, L'aspect IRM typique dgsidhangiomes kystiques est celui
d’'une Iésion en hyposignal sur les séquences péeséen T1, qui peut varier selon le
contenu du kyste. La lésion donne un signal élawéles séquences pondérées T2. Les
cloisons lésionnelles paraissent en hyposignalaiieéd’épaisseur variable. Les atteintes
pelviennes et abdominales présentent la partitélaravoir des limites Iésionnelles moins

nettes que dans les autres localisations.

3-Histologie : [120]

Sur le plan anatomopathologique, le lymphangionstigye peut se présenter sous un aspect
multiloculaire: c’est le type le plus fréquent dans lequel I&seakystique est faite de poches
multiples, de taille et de nombre variable, plusymains communicantes. Il peut aussi prendre

un aspect uniloculaireavec une seule poche kystique pouvant atteindrevaiome

considérable occupant parfois la totalité de I'abdn simulant une ascite.

4-Traitement :
Les moyens thérapeutiques varient de téadi®n-surveillance a la sclérothérapie, en

passant par I'exérése chirurgicale, qui reste ddetment couronné du plus grand taux de
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réussite. Le traitement chirurgical peut se faieg poie ccelioscopique ou par chirurgie
ouverte. L’'aspiration du contenu et I'exérese catgldes parois kystiques est la regle.
Néanmoins, vu la nature bénigne de la maladiegdpact des structures nobles avoisinantes
auxquelles adhére le kyste est recommandé. Mdkyérése compléete des parois kystiques,
des taux de récidive allant jusqu’a 17 % ont &é@aés.[144]

La sclérothérapie est, actuellement, l'une des principales théragees des
malformations lymphatiques macro kystiques.
Plusieurs agents sclérosants ont été essayesn saté@ hypertonique,
LIPIODOL, ETHIBLOC, BLEOMYCINE, OK-432, DOXYCYCLINE Morrhuate de
sodium...
La réaction inflammatoire créée peut étre intenslans les formes ORL pédiatriques le
recours a I'intubation préventive et la surveillaren milieu de réanimation sont classiques.
Les douleurs post-injections sont tres variablesddroduit a I'autre et peuvent nécessiter
I'utilisation de dérivés morphiniques pendant quelsjjours [121].

Le Laser :
Il provoque une coagulation des vaisseaux lymphatiqqui conduit a la diminution des taux
de récurrences des pseudos vésicules. Le traiterdentla partie superficielle des
lymphangiomes est, parfois, suffisant pour obtan& ameélioration de I'aspect de la Iésion et
réduire les complications [122].

Dans notre étude, on n’a trouvé aucun cas de lyngpbme kystique pelvien.

F-AUTRES:

Les tumeurs osseuses du bassia tumeur d’Ewing, I'ostéosarcomede laile iliaque
peuvent constituer une masse tres volumineuse deseg molles contrastant avec la
discrétion de la lésion osseuse. L’exploration @astmieux réalisée en IRM. La biopsie
osseuse permet le diagnostic precis.
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1-Clinique :

Les tumeurs osseuses malignes sont révélées dénsl&s cas par une douleur permanente
ou intermittente, nocturne dans moins d’'un quag das, localisée a la zone tumorale ou
projetée. La douleur, souvent améliorée par le sepodebut, est trompeuse et peut exister
depuis plusieurs semaines ou mois. Ainsi, il faappeler que les douleurs osseuses
inexpliqguées de l'enfant et les douleurs post traiopes persistantes doivent étre

impérativement explorées.

L’examen clinique peut retrouver uh@neéfaction inflammatoire au niveau de la tumeur,

témoin de l'importance de l'atteinte des partiedl@so en particulier au niveau des os plats.
Cette tuméfaction n’est pas constante ni spécifapgetumeurs malignes.

Les signes généraux tels l'altération de I'état égahet la fievre sont rares, évoquent
volontiers la présence de métastases, mais assa@ugesignes locaux peuvent simuler une

|ésion osseuse infectieuse ou inflammatoire.

2-Imagerie :

1 Radiographie standard :

La radiographie révele le plus souvent des sigeesigheur trés agressive, avec appositions
périostées, destruction de la corticalemtahissement des parties molleda tumeur peut
étre purement lytique, purement condensante, oplus souvent mixte associant lyse et

condensation osseuses.

2 L'IRM :
L’IRM est I'examen de choix pour analyser I'extemsiocale d’une tumeur.
Le bilan d’extension a distance minimal inclut thgoement et de fagcon systématique un

scanner thoracique et une scintigraphie osseuse.

3-Biopsie :
Véritable étape clé de la prise en charge, la @ope la tumeur primitive doit étre
chirurgicale, et est régie par un grand nombreedies précises. Le diagnostic est entierement

conditionné par le site de la biopsie et le volutas fragments et nécessite impérativement la
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transmission au laboratoire des informations cliegjet radiographiques (cliché standard) et
du compte rendu opératoire. En leur absence, leojmiste n'est pas tenu d’effectuer un
diagnostic formel. Chaque fois que c’est possildebiopsie sera impérativement realisée

apres I'IRM afin de ne pas créer d’artéfact pdviges d’'un hématome ou d’'un cedéme

4-Traitement :

Ostéosarcome : [123, 124, 125,126]

combinaison chimiothérapie d’induction, chirurgiechimiothérapie adjuvante constitue le
schéma thérapeutique habituel, et a permis deforamsr le pronostic de cette pathologie
auparavant gravissime. La chimiothérapie pré-opé&mest communément administrée dans
le but d’éradiquer les micro-métastases et de peépda chirurgie conservatrice.
Actuellement, la préservation du membre est passihlez la majorité des patients, et la
survie sans récidive est de 50 a 80% selon lesssé@ontrairement a la chirurgie et a la
chimiothérapie, la radiothérapie a peu de place d@mfPEC thérapeutiqgue des ostéosarcomes
du fait de I'histoire naturelle de cette tumeudetsa relative radiorésistance.

La fréquence élevée des amputations pourrait stpxgal par le nombre important de tumeurs
localement avancées, ainsi que par le non respsaliélais de chimiothérapie et de chirurgie.
Le traitement postopératoire comportait une chih@aipie pour tous les malades opérés.

Tumeur d’Ewing : [127, 128,129]

Le traitement actuel repose sur l'association d'whmémiothérapie d’induction et d'un
traitement local, au mieux chirurgical, parfois icddérapique. La chirurgie a vu ses
indications augmenter avec les années, d’'une pant @méeliorer le contréle local, d’autre
part pour limiter la radiothérapie. Celle-ci demeeucependant importante dans les
localisations inopérables ou en association avehitargie quand celle-ci est incompléete.
L’association ou non d’une radiothérapie postopémtvarie selon I'importance du reliquat

et le pourcentage de cellules résiduelles surdagpil’exérese
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IV. PARTICULARITE DE L’'ANESTHESIE CHEZ L’ENFANT
L'anesthésie pédiatrique répond a 4 particulagtgsont :

- Relationnelles impliquant une prise en chargelpsipgique adaptée.

- Anatomique avec des répercussions sur la pradgma veineux et l'intubation
trachéale.

- Pharmacologique nécessitant des posologies adagtéles dilutions particulieres.
- Physiologiques concernant la ventilation, I'égud thermique, [I'équilibre
hydroélectrolytique, la masse sanguine.

Elle s'adresse a des groupes différents :

- Nouveau-nés 0 a 30 jours.

- Nourrissons 1 a 24 mois.

- Petits et grands enfants 2 a 15 ans

- Préparation de I'enfant :

Enfant prémédiqué réchauffé, en décubitus dorsal.

La régulation thermique est tres importante, Ibaéffement se fera par :

- Matelas chauffants.

- Couverture isolante en aluminium.

- Couvertures chauffantes a air pulsé.

- Réchauffement des gaz.

- Réchauffeurs a sang et a soluté

Il est trés important de recouvrir toute la surfagganée inutilement exposée a l'air ambiant.
La surveillance :

- Thermometre a hypothermie.

- Sonde thermique rectale.

- Sonde thermique cesophagienne.

- Consultations préopératoire :

Elle comporte :

- Mensuration de I'enfant (poids, taille, pouls,, T@spiration).

- Auscultation pulmonaire (signe d'encombrement).

- Auscultation cardiaque (souffles et bruits anarr)a
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- Examens des sites possibles d'une ALR.

- Etat veineux.

- Examen de la bouche (ouverture, état dentairdle tales amygdales, anomalies
morphologiques pouvant géner l'intubation).

- Prévoir kiné préalable ou nutrition artificieBebesoin.

- Examens :

- Obligatoire : groupage sanguin et groupe de leeraeage < 3 mois.

- Habituels : NFS, TCA, Temps de saignement.

- Sur indication particuliere : RP, ECG, EFR, GAZO.

V-SEQUELLES DE CHIRURGIE PELVIENNE :

Les structures occupant la cavité pelvienne assumendle essentiel dans les fonctions de

continence urinaire et digestive et de reproduction

L'exérése carcinologique des tumeurs développées cktte région anatomique, trés riches
en structures nerveuses et vasculaires fines, exgamsc a des risques majeurs de sequelles
qui peuvent altérer de maniere sévere la qualitéale

De plus, les tumeurs osseuses de la cavité pelviégssrcome d'Ewing et ostéosarcome)
imposent des résections qui peuvent comporter dgeefies orthopédiques propres mais
eégalement retentir sur les fonctions de contineak reproduction.

Les principales tumeurs qui comportent une chimupglvienne sont les rhabdomyosarcomes
(RMS) de la filiére urinaire, génitale et de losation pelvienne autre : périnéale, parametre,
obturateur. les tumeurs germinales malignes (TGM) mpuvent intéresser le vagin et la
région sacro-coccygienne, les sarcomes d'Ewing ugsset des parties molles, les

neuroblastomes pelviens, les tumeurs ovariennes.

A. Les séquelles concernant l'appareil urinaire :

Les séquelles de I'appareil urinaire peuvent l&es a une amputation de la filiere urinaire
(cystectomie partielle ou totale) ou a un déficihdtionnel lié a des lésions neurologiques
sacrées ou a une dénervation parasympathiqueis$se ou a des lésions sphinctériennes.

Lorsque la chirurgie pelvienne est réalisée chez jdanes enfants, il est important de
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souligner que l'apprentissage de la propreté @ grandement perturbé par cette chirurgie
méme si finalement elle n'est pas génératrice gieetiés organiques séveres.

Il faut tenir compte de cet élément pour interpréte troubles qui vont étre exprimés par les
parents. Ceci est également vrai pour les troud#da continence digestive.

C’est certainement dans les RMS vésicaux quevitoattendre le plus de séquelles de cet
ordre. C'est pourquoi depuis plus de 15 ans, oedadquipes ont développé une approche trés
conservatrice qui comporte une chimiothérapie ng@gwadte suivie d'une chirurgie qui va
s'efforcer d'étre a la fois la plus complete pdesibais qui sera conservatrice sur la région du
trigone et du col vésical.

Cette région est alors traitée par une curiethérapmplémentaire a l'aide de tubes qui sont
mis en place lors de la chirurgie. Cette approabrt ¢es résultats en termes oncologiques
sont comparables a d'autres stratégies moins c@isees semble donner d'excellents
résultats en termes de séquelles [130,131].

Certaines situations peuvent conduire a l'insialtat'une vessie neurologique. C’est, d'une
part, une exérése chirurgicale conduisant a desnksles nerfs sacrées, et ce de facon
bilatérale.

Les sarcomes d'Ewing comportent ce risque ainsi@giaeuroblastomes pelviens s'étendant
dans les trous sacrés ou les exceptionnelles TGivb-saccygiennes volumineuses et/ou
pénétrant dans le canal médullaire [132].

Il peut s'agir également des conséquences d'usectien postérieure de la vessie conduisant
a une dénervation parasympathique, que l'on peat @&hené a faire dans les tumeurs
neuroblastiques volumineuses ne répondant paskhirtdothérapie ou dans les exceptionnels
sarcomes d'Ewing des tissus mous développés daetvis.

La prise en charge de ces vessies neurologiquesssitec une expertise urologique qui
permettra de déterminer précisément le type dadteieurologique (vessie rétentionniste,
hyperactive, compliance, valeur du sphincter.et e traitement qui permettra a ces enfants
d'étre « secs » (traitement médical, cathétérismeemittent _ agrandissement de la vessie).

197



B. Les séquelles digestives :

Elles sont rarement liées aujourd'hui a une chieungutilante de type exentération pelvienne
ou proctectomie.

Elles sont le plus souvent la conséquence la endane atteinte bilatérale des nerfs sacrés
ou d'une chirurgie détruisant le sphincter extelméanus.

Cette complication peut se voir au décours de ksedition des volumineuses tumeurs
pelviennes (tumeurs neuroblastiques, TGM, sarcoEwidg).

Il est cependant intéressant de noter que leslasule la continence digestive consécutifs a
I'exérése des TGM sacro-coccygiennes récuperesqyeeaoujours avec le temps, ce qui n'est
pas toujours le cas des séquelles urologiques gony trés souvent associées [132]. En
revanche, les séquelles sphinctériennes liees éhitargie des tumeurs neuroblastiques
pelviennes récuperent moins bien [133].

Devant des troubles de la continence survenagsapre chirurgie pelvienne, il est important
de bien les analyser (souillures, fuites de selesntrélées, nocturnes et/ou diurnes, a
I'effort. . .) et de préciser en cas de fuites elées incontrolées s'il s'agit des conséquences
d'une rétention ou d'une véritable incompétencspihincter.

La prise en charge sera différente et pourra sigspnotamment sur des ramolisseurs de
selles et/ ou des lavements évacuateurs. Ceuxwsiepe étre délivrés de facon rétrograde
grace a des systemes d'irrigation faciles d'usage.

Il peut étre également proposé la mise en plageatuoes au niveau du caecum pour réaliser
des lavements antérogrades mais cela nécessitetanention chirurgicale.

Ces mesures associées a une prise en charge aiététioire a de la kinésithérapie

pelvipérinéale, doivent permettre a I'enfant d'nistene propreté socialement acceptable.

C. Les séquelles intéressant I'appareil génital & reproduction :

La chirurgie pelvienne expose a ce type de séggeiel que soit le type de chirurgie réalisé
par le risque d'obstruction tubaire qui en résudiéejntrinséquement a la dissection qu'elle
comporte.

C'est probablement a ce titre que la chirurgidi@seopique trouve tout son intérét, dans

certaines indications, en diminuant ce risque. &eetbppement des approches conservatrices
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pour les RMS urogénitaux privilégiant la curietlpdeaa des gestes de résection mutilants
permet aujourd'hui de préserver la filiere génitdas la majorité des cas.

Afin de diminuer également les sequelles liéesireadiation locale, des techniques de
transposition de gonades se sont développées, fantnde préserver également la fonction
ovarienne [134].

Les principales indications sont la radiothérgmédvienne des RMS génito-urinaires et les
sarcomes osseux et des tissus mous de la régmnerpet.

La transposition d'ovaire est tres efficace et geme préserver la fonction ovarienne dans 60
a 80 % des cas.

Dans certaines situations ou cette technique degifon n'est pas possible, un prélevement
d'ovaire en vue de cryopréservation est aujourdimgposé en raison des résultats
convaincants obtenus par cette approche cheztbafi85]. Aucun enfant ayant bénéficié
d'une cryopréservation ovarienne n'a encore étipténté a des fins de reproduction a ce jour
dans le monde.

Il est tres rare que la chirurgie de tumeurs owawés conduise a une amputation compléte du
capital ovarien. En revanche, la survenue d'uneturbilatérale synchrone ou métachrone ou
d'une tumeur sur ovaire unique permet de prédirépuisement rapide du capital ovocytaire.
Dans ces situations, il est important de pouvdiicger cet événement et de parler assez tét a
la jeune fille des possibilités de prélevement gtaice qui sont réalisées par des équipes
d'adulte.

Informée des avantages et des contraintes de paitgdure, elle pourra lorsqu'elle le
souhaitera en faire la demande. Dans les rareatisitig ou la chirurgie d'exérése tumorale a
conduit a une interruption de la filiere génitale & une exérese compléte, il est possible
aujourd’hui de proposer des techniques de recatisinuvaginale permettant d'améliorer la
restitution du schéma corporel.

Le développement des techniques d'ingénierie tissuhinsi que les cas récemment rapportés
de transplantation provisoire d'utérus permettefuad'hui d'ouvrir des perspectives a des
jeunes filles qui n'ont pas pu bénéficier, pour thesons oncologiques et anatomiques, de

techniques conservatrices [136].

199



VI-EVOLUTION :
L’évolution des masses pelvienne dépend de I'aielo

Dans notre série, le taux de mortalitée est de 38U 'ensemble des Masses pelvienne de la

fille. La seule patiente décédée avait une tumealigme (NBL pelvien métastatique).

A.NBL :

L’évolution des NBL est tres variable. En effetrtages tumeurs localisées ou métastatiques
peuvent régresser spontanément, d’autres peuvenir grace a un traitement associant
chirurgie et/ou chimiothérapie, et d’autres ne spa$ curables malgré I'utilisation d’'une
chimiothérapie intensive [45].

B.RMS :

Le pronostic du RMS dépend du type histologiqueeRMS embryonnaire qui est la forme la
plus fréquente est de pronostic intermédiaire avecsurvie globale de 66% a 5 ans. Le RMS
alvéolaire est de mauvais pronostic avec une sgteleale a 54% dans les formes localisées.
Pour le RMS indifférencié, il est de trés mauvamnpstic avec une survie globale a 5 ans de
40% [55].

C. Masses ovariennes :
Grace a un diagnostic précoce et un traitementtédégp pronostic des tumeurs de l'ovaire

chez I'enfant est excellent mais nécessite uneegilance prolongée.

1. Les tumeurs bénignes :

Le tératome mature et le cystadénome bénin onkecellent pronostic [54].

Le risque de récidive sur l'autre ovaire est d'emwil0%. Ce qui impose une surveillance
échographique ultérieure réguliére, théoriguememant toute la période d’activité génitale
[42]. Les tératomes matures ou les grands kystaples ont une tendance faible ou nulle
pour la dégénérescence maligne ou la coexistencelldées malignes [137].

Dans notre série, les suites opératoires immeédédesnt simples pour toutes les

patientes.

200



.2. Les tumeurs malignes :

Les tumeurs malignes ou potentiellement maligngsuonpronostic excellent a condition
d’étre correctement prises en charge, grace a wh@boration entre chirurgiens et
oncologues [42]. L’évolution sans traitement el

Les types histologiques les plus communs ont uarpiei métastatique faible avec des taux
de guérison élevés. [138]

La précocité du diagnostic et la chimiothérapieasebde cisplatine ont un réle majeur dans la
détermination du pronostic des tumeurs malignd®udaire chez I'enfant [138].

Une bilatéralisation peut survenir surtout danscks de tératomes, de dysgerminomes, ou de
tumeurs a la limite de la malignité de type sérddans ces cas, un traitement conservateur
préservant au moins une partie d'un ovaire devma t@nté sans prendre de risque tumoral

pour préserver la fertilité ultérieure [139].

D. Tératome sacro-coccygien :

Les récidives peuvent étre secondaires a plusiacrsurs :

o Une résection tumorale incompléte ou n'emponpastie coccyx.

0 Une dissémination des cellules malignes.

o Un défaut de détection des composantes maligmesle I'examen anatomo-pathologique
initial.

Selon les différentes études, la fréquence dedglivési varie entre 2 et 22%. Ce taux
augmente de fagon significative lorsque la résedtigiale n’a pas emporté le

COCCYX.

Dans notre série, nos 5 patientes opérées ontisehiésection totale de la masse.

On a noté une récidive locale chez 4 filles etcldige métastatique chez I'autre cas

La principale cause de mortalité dans les TSC disiigués apres la naissance,

est la transformation maligne. Le taux de maligd#éces tumeurs augmente avec I'age
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E. Hydrocolpos-Hydrométrocolpos :

Le pronostic de I'hydrocolpos de’pend de la malfation en cause, mais aussi de la précocité
du diagnostic et de la prise en charge. En efesgue le diagnostic est tardif, il existe un
risque élevé de mortalité et de morbidité lié aarplications infectieuses et métaboliques
[140,37].

Les complications tardives, qui peuvent s’observerincipalement en cas
d’hydrométrocolpos sur atrésie vaginale ou sur onai&tions cloacales, ont un pronostic
beaucoup plus sévere.

Elles se compliquent souvent d’incontinence et fditions urinaires avec ou sans reflux
vésico-urétéral, de constipation chronique, et tdaase vaginale. Cette derniere anomalie,
qui peut passer inapercue durant plusieurs anrgssresponsable de stagnation des
menstruations a la puberté, de douleurs pelviereiesle dyspareunies. Elle doit étre
recherchée précocement et traitée par des séamcistadtion [37].

A long terme, d’aprés I'expérience de Pena et 3f],[la grossesse est possible dans les
hydrocolpos sur anomalies anatomiques simples, lm@inostic obstétrical reste plus

réserveé dans les formes complexes ou avec plugiesrmalformations associées.
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CONCLUSION
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La découverte d’'une Masse pelvienne chez la fiteuae situation non exceptionnelle.

Du fait de la fréguence des pathologies malignesdes complications liées a
I'évolution de la masse, un diagnostic étiologiguepide s’impose afin d’instaurer le
traitement adéquat.

Le plus souvent, la masse est percue cliniguenuBrd.anamnése précise avec l'enfant
et ses parents a la recherche des signes assbbiésagactere évolutif ainsi qu’'un examen
physigue complet minutieux, permettent de colleldercaractéristiques cliniques qui ont une
valeur d’orientation.

Ce sont : I'age, les signes spécifiques, les signasspécifiques, le siege de la masse et
sa mobilité. L'imagerie vient pour affirmer la peége de cette masse, et permet de faire le
diagnostic topographique. C’est I'échographie ij k2 plus souvent demandée en premier,
Elle permet dans quelques cas de poser le diagnéstilogique, surtout pour les masses
kystiques (kystes ovaires, hématocolpos, lymphangid&ystique....). Viennent ensuite les
autres moyens d'imagerie, la TDM, I'IRM.... qui n‘oplas uniquement un role dans le
diagnostic topographique, mais aussi dans le hifartension pour la stadification de la
maladie nécessaire avant la mise en route durtraiie

La biologie permet de conforter I'hypothése diadiop®e évoquée par la clinique et
'imagerie grace au dosage des marqueurs tumoraux.

Mais le diagnostic étiologique de certitude n'edab& qu'aprés I'étude de
I'anatomopathologiste.

En se basant sur les résultats de notre étude s eamparant avec les données de la
littérature, nous sommes arrivés a établir une démeadiagnostique méthodique résumée

dans 'arbre décisionnel suivant :
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, ) Données clinique: L'age, signes
Masse pelvienne Fille o
g spécifiqgues, signes non spécifiques,
Percue cliniguent localisation, mobilité.
Echographie
Diagnostic établ : Kyste +Autres moyen d’'imagerie :
ovarien, hématocolpos,
_ , TDM, IRM...
Lymphangiome kystique, kyste
hydatique pelvien, duplication
rectale, méningocéle sacrée
o +Marqueurs tumoraux :
antérieur...
, BHCG, cgtécholamines urinaiges

Masse pré-sacrée

+Tératome sacro-coccygien + Rein pelvien

+ Neuroblastome pelvien
+ Duplication rectale +Abces pelvien

+ Lymphangiome kystique +Pseudotumeur

_ . vessie
+ Méningocéle sacrée antérieur

+ Tumeurs osseuses du bassin
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Masse vésicale et extra vésicale

+Kyste hydatique pelvien

inflammatoire

Masse gynécologique

+ Masse ovarienne : Tumeurs et

kyste ovarien
+Hydrocolpos/hydrométrocolpos
+ RMS sinus uro-génitale

+pathologie tubaire : la grossesse

extra utérine, I'’hydrosalpinx,

I'’endométriose
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RESUME
Titre : Les masses pelviennes chez lafille
Rapporteur : Professeur Kisra Mounir
Auteur : Kadiri Maryeme
Mots clés: Masse, pelvis, fille
Les masses pelviennes chez la fille posent souveptobleme diagnostic et thérapeutique.
Ce travail est une étude rétrospective portantesumasses pelviennes chez la fille, colligées
au service de chirurgie pédiatrique A, en collabomaavec le SHOP, sur une période de 5
ans entre 2010 et 2015. L'objectif est d’analysss taractéristiques épidémiologiques et
cliniques, d’identifier les différentes étiologiaetiscuter les modalités thérapeutique ainsi que
la difficulté de la prise en charge.
30 filles ont été diagnostiqguées comme porteusesadses pelviennes durant cette période.
L’age de nos patientes varie entre 28 jours eris} La masse est découverte par les parents
dans 50% des cas, elle est découverte lors de watiphs dans 3.3%, en période néonatale
et prénatal dans 3.3% chacune.

Ces masses sont d’origine gynécologiqudems 80% des cas dont (45.8% d'origine

ovariennes, 37.5% malformatives et 16.6% provedansinus urogénitale) et pré-sacrées
dans 20% des cas.

Les masses d’origine maligne constituent 53.3%cdss elles sont dominées par les tumeurs
germinales puis le Rhabdomyosarcome. Les massdgid®malformatives constituent 30%
des cas, représentées par I'hydrocolpos et I'hydtarnolpos. Enfin les masses tumorales
bénignes constituent 16.6% des cas.

La chirurgie a pris une place importante dansilgepen charge de nos patientes.

93.3% des cas ont bénéficié d’'un geste chirurdgcahimiothérapie a été largement indiquée
chez les patientes en pré et postopératoire.

L’évolution de nos patientes était favorable ch@¥tles cas.

A la lumiére de ces résultats, les masses pelveeadnez la fille ne sont pas rares, et cachent
derriére plusieurs étiologies, le plus souvent gmas, imposant une instauration rapide du

traitement.
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ABSTRACT

Title: pelvic masses of daughter

Rapporteur: Professor Mounir Kisra

Author : Kadiri Maryeme

Keywords: Mass, pelvis, daughter

The pelvic masses in girls often pose a diagnestittherapeutic problem.

This work is a retrospective study of pelvic masisegirls collected the pediatric surgery
department A, in collaboration with the Store, oaeperiod of 5 years between 2010 and
2015. The objective is to analyze the epidemiolaigeharacteristics, clinical, paraclinical,
identify different etiologies, and finally discuds therapeutic modalities and the difficulty of
the management

30 girls were diagnosed as pelvic mass carriernsgltinis period.

The age of our patients ranged from 28] and 14syear

The age group most affected age group is 5 to Bsyb0%). The mass is discovered by
parents in 50% of cases it is discovered duringptmations in 3.3%, neonatal and prenatal
period in 3.3% each. These masses are gynecalogicgin in 80% of the cases (45.8% are
ovarian in origin, 37.5% are malformative in origgmd 16.6% come from the urogenital
sinus) and pre-sacral 20% of cases.

The masses of malignancy constitute 53.3% of cdkey, are dominated by the germ cell
tumors and rhabdomyosarcoma. Malformation massestioate 30% of cases represented by
hydrocolpos and hydrometrocolpos. Finally benigmdu masses constitute 16.6% of cases;
These are 5 cases of ovarian masses

The surgery took an important place in the carewfpatients. 93.3% of patients received a
surgical procedure. Chemotherapy has been widelgwishin patients pre- and
postoperatively.

The evolution of our patients was favorable in 7806ases.

In light of these results the pelvic masses insgate not uncommon, and behind several

etiologies, usually malignant, requiring rapid treant initiation.
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du.

[ Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité, la santé de mes

malades sera mon premier but.
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