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INIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
¥\ JLTE 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 ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

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

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

Secrétaire Général : Mr. Mohamed KARRA

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Meédecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale
Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Entérologie
Pr. LACHKAR Hassan Médecine Interne
Pr. YAHYAOUI Mohamed Neurologie

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib Chirurgie Pédiatrique




Pr

. DAFIRI Rachida

Décembre 1989

Pr
Pr
Pr

. ADNAOUI Mohamed
. CHAD Bouziane
. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. CHKOFF Rachid

. HACHIM Mohammed*
. KHARBACH Aicha

. MANSOURI Fatima

. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

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

AL HAMANY Zaitounia
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader
BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

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

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHRAIBI Chafiq
DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

ars 1994

M
Pr

. BENJAAFAR Noureddine

Radiologie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne it
Gynécologie -Obstétriqu o e

© g M
Anaton}n?—Pat,holp gique ﬂi ot
Anesthésie Réanimation &
'..,,"-M'f

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique V.D a la pharmacie+Dir du
CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie



Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Doyen de la FMPA

Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique

Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie

Pr. ERROUGANTI Abdelkader Chirurgie Générale- Directeur CHIS

Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique

Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédtasa""

Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique

Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique

Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie

Pr. CHAMI Ilham Radiologie

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique

Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique

Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique

Pr. CHAARI Jilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M’barek* Anesthésie Réanimation

Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine* Anesthésie Réanimation

Pr. EL MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. HDA Abdelhamid* Cardiologie - Directeur HMI Med V

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie

Pr. SEFIANI Abdelaziz Génétique



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’barek*

Pr. OUADGHIRI Mohamed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan
Pr. BEN SLIMANE Lounis
Pr. BIROUK Nazha

Pr. ERREIMI Naima

Pr. FELLAT Nadia

Pr. HAIMEUR Charki*

Pr. KADDOURI Noureddine
Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ
Pr. TAOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr. AFIFI RAJAA

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam
Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. BENKIRANE Majid*
Pr. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
Pr. ECHARRAB El Mahjoub

Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim#*

Pr. ISMAILI Hassane*

Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie

Ophtalmologie @
Chirurgie Générale %

R
Pédiatrie
Radiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale

Hématologie

Cardiologie

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie

Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.




Pr.
Pr.
Pr.

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

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
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

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.

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EI 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

Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie




Pr. LEKEHAL Brahim

Pr. MAHASSIN Fattouma*

Pr. MEDARHRI Jalil

Pr. MIKDAME Mohammed*

Pr. MOHSINE Raouf

Pr. NOUINI Yassine

Pr. SABBAH Farid

Pr. SEFIANI Yasser

Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*
Pr. AMEUR Ahmed *

Pr. AMRI Rachida

Pr. AOURARH Aziz*

Pr. BAMOU Youssef *

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene*
Pr. BENZEKRI Laila

Pr. BENZZOUBEIR Nadia

Pr. BERNOUSSI Zakiya

Pr. BICHRA Mohamed Zakariya*
Pr. CHOHO Abdelkrim *

Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Pr. HAJJI Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. STAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004
Pr. ABDELLAH El Hassan
Pr. AMRANI Mariam

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

otes

ey

. . g0 '
Anatomie Pathologiqu X S

S [ ]
Urologie ﬂi Fb@’“
Cardiologie 0%
i

Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique



Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*

Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal* Radiologie

Pr. EL HANCHI ZAKI Gynécologie Obstétrique
Pr. EL KHORASSANI Mohamed Pédiatrie

Pr. EL YOUNASSI Badreddine* Cardiologie

Pr. HACHI Hafid

Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie

Anesthésie Réanimation

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie

Anatomie Pathologique

"
ﬁw‘@mﬂw /

Chirurgie Générale T M
Pr. JABOUIRIK Fatima Pédiatrie Fb@’“
Pr. KHARMAZ Mohamed Traumatologie Orthopéd¥gi. 7

* t,

Pr. MOUGHIL Said Chirurgie Cardio-Vasculaire -

Pr. OUBAAZ Abdelbarre* Ophtalmologie

Pr. TARIB Abdelilah* Pharmacie Clinique

Pr. THAMI Fouad Chirurgie Générale

Pr. ZARZUR Jamila Cardiologie

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah Chirurgie Réparatrice et Plastique
Pr. AL KANDRY Sif Eddine* Chirurgie Générale

Pr. ALLALI Fadoua Rhumatologie

Pr. AMAZOUZI Abdellah Ophtalmologie

Pr. AZIZ Noureddine* Radiologie

Pr. BAHIRI Rachid Rhumatologie

Pr. BARKAT Amina Pédiatrie

Pr. BENYASS Aatif Cardiologie

Pr. BERNOUSSI Abdelghani Ophtalmologie

Pr. DOUDOUH Abderrahim* Biophysique

Pr. EL HAMZAOUI Sakina* Microbiologie

Pr. HAJJI Leila Cardiologie (mise en disponibilité)
Pr. HESSISSEN Leila Pédiatrie

Pr. JIDAL Mohamed* Radiologie

Pr. LAAROUSSI Mohamed Chirurgie Cardio-vasculaire

Pr. LYAGOUBI Mohammed Parasitologie

Pr. NIAMANE Radouane* Rhumatologie

Pr. RAGALA Abdelhak Gynécologie Obstétrique

Pr. SBIHI Souad Histo-Embryologie Cytogénétique
Pr. ZERAIDI Najia Gynécologie Obstétrique



Décembre 2005

Pr

. CHANI Mohamed

Avril 2006

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.

ACHEMLAL Lahsen*
AKJOUJ Said*
BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika
BIYI Abdelhamid*
BOUHAFS Mohamed El Amine
BOULAHY A Abdellatif*
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
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*
ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

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

Pr

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAIJIJI Larbi*
AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
. CHARKAOUI Naoual*

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologie v
Hématologie @
O.R.L oy’
Biophysique e

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
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
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Anesthésie réanimation Directeur ERSM
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie

Pharmacie galénique




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.

EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*

ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*

MARC Karima

MASRAR Azlarab
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira
TAJDINE Mohammed Tariq*
TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr

. DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr
Pr

ZOUBIR Mohamed*
TAHIRI My EI Hassan*

ars 2009

M
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABOUZAHIR Ali*

. AGDR Aomar*

. AIT ALI Abdelmounaim*

. AIT BENHADDOU EIl hachmia
. AKHADDAR Ali*

. ALLALI Nazik

Chirurgie générale

Chirurgie générale

Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie
Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie
Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Meédecine préventive santé publique et hygiéne
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



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.

AMINE Bouchra

ARKHA Yassir
BELYAMANI Lahcen*
BJIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae*
BOUI Mohammed*
BOUNAIM Ahmed*
BOUSSOUGA Mostapha*
CHAKOUR Mohammed *
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
MESKINI Toufik
MESSAOUDI Nezha *
MSSROURI Rahal
NASSAR Ittimade
OUKERRAJ Latifa
RHORFI Ismail Abderrahmani *

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

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

ALILOU Mustapha
AMEZIANE Taoufig*
BELAGUID Abdelaziz
BOUAITY Brahim*
CHADLI Mariama#*
CHEMSI Mohamed*

DAMI Abdellah*

DARBI Abdellatif*
DENDANE Mohammed Anouar
EL HAFIDI Naima

EL KHARRAS Abdennasser*
EL MAZOUZ Samir

EL SAYEGH Hachem

Rhumatologie
Neuro-chirurgie

Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique
Chirurgie vasculaire périphérique s
Hématologie clinique c\ﬁwﬁw

Chirurgie Générale Py, 7
Microbiologie 'i pottt?
Médecine interne a7
Gynécologie obstétrique
Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique

Chirurgie Cardio-vasculaire

Pédiatrie

Hématologie biologique

Chirurgie Générale

Radiologie

Cardiologie

Pneumo-phtisiologie

Anesthésie réanimation
Médecine interne
Physiologie

ORL

Microbiologie
Médecine aéronautique
Biochimie chimie
Radiologie

Chirurgie pédiatrique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie plastique et réparatrice
Urologie



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

ERRABIH Ikram
LAMALMI Najat
MOSADIK Ahlam
MOUJAHID Mountassir*
NAZIH Mouna*
ZOUAIDIA Fouad

Mai 2012

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

AMRANI Abdelouahed
ABOUELALAA Khalil*
BELAIZI Mohamed*
BENCHEBBA Driss*
DRISSI Mohamed*

EL ALAOUI MHAMDI Mouna
EL KHATTABI Abdessadek™
EL OUAZZANI Hanane*
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INTRODUCTION




La tumeur de vessie, notamment le carcinome urothélial de 1’adulte est
estimée a étre la 7°™ tumeur la plus répandue a travers le monde.

Toutefois, son incidence est beaucoup moins fréquente chez 1’enfant. [1]

Le rhabdomyosarcome (tumeur mésenchymateuse) est la tumeur la plus
fréquente dans la population pédiatrique.

Il représente 5 a 8% des tumeurs malignes solides et 60 a 70% des tumeurs
mésenchymateuses malignes de I’enfant. [2]

Compte tenu de son incidence, nous I’avons bien détaillé dans notre étude.

D’autres tumeurs beaucoup plus rares peuvent affecter la vessie chez
I’enfant et comportent essentiellement les pseudotumeurs inflammatoires, les
néoplasmes des muscles lisses (leiomyome,leiomyosarcome), les polypes
fibroépithélials et les malformations vasculaires.

Nous présentons une série de 5 cas de rhabdomyosarcome de la vessie, et
nous discutons les caractéristiques diagnostiques, thérapeutiques et évolutives de

ces tumeurs rares mais non moins nombreuses.
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A-RAPPEL EMBRYOLOGIQUE : [3]

La vessie se développe a partir de la partie supérieure du sinus urogénital
(SUG) qui est en continuité avec 1'allantoide.

L'allantoide va s'oblitérer progressivement pour former un cordon fibreux,
I'ouraque, qui deviendra apres la naissance le ligament ombilical médian

L'extrémité distale initialement commune (canal excréteur commun) des
canaux mésonéphrotiques de Wolff et des bourgeons urétériques s'incorpore
dans la paroi postéro-latérale de la partie supérieure du sinus urogénital (future
vessie) pendant le cloisonnement du cloaque. Le plan d'ouverture du canal
excréteur commun permet de délimiter deux zones: la zone sus-jacente dite zone
urinaire €tudiée ici et la zone sous-jacente, ou zone génitale, qui sera €tudiée en
détail avec l'appareil génital.

La croissance rapide de la face dorsale du sinus urogénital aboutit a
I'incorporation bilatérale dans sa paroi dans la partie distale et commune des
ureteres et des canaux de Wolff. D'autres mécanismes de croissance complexes
seront responsables d'uneinversion cranio-caudale des abouchementsdes
ureteres et des canaux de Wolff. Les orifices urétéraux semblent progresser en
direction cranio-latérale, alors que les orifices Wolffiens semblent se déplacer de
maniere médio-caudale. Le triangle ainsi formé est appelé le trigone vésical. Les
canaux de Wolff formeront les futurs canaux déférents.

Le trigone vésical sera formé par le rapprochement des orifices urétéraux et
du canal de Wolff. Le trigone est donc d'origine mésoblastique, alors que la paroi
ventrale de la vessie est d'origine entoblastique. Le tissu mésoblastique du
trigone sera ultérieurement colonis€ par 1'épithélium d'origine entoblastique. Le
mésoblaste splanchnopleural associé a l'intestin postérieur formera quant a lui la
musculature lisse de la vessie au cours de la 12e semaine du développement.
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1-sinus urogénital primitif
2-canal de Wolff
3-bourgeon urétéral
4-canal excréteur commun

5-portion pelvienne du sinus

Figure 1 : vue dorsale des rapports entre les canaux mésonéphrotiques de Wolff

et les uretéres au moment de leur incorporation dans la paroi dorsale de la vessie



B-RAPPEL ANATOMIQUE : [4]

*La vessie est un organe musculo-membraneux extensible situé entre les
ureteres et 1'uretre qui sert de réservoir a 1'urine entre les mictions. Située dans le
petit bassin, au dessus du diaphragme pelvien, en arriere de la symphyse

pubienne. Chez la femme, elle est en avant de 1'utérus et du vagin.

Ureteére pelvien

\'%4

Vessie remplie

Vessie vide

Uretre

Figure 2 : Schéma de base montrant la situation de la vessie et sa morphologie

globale a vide ou en réplétion

* Morphologie externe :

® Forme:

Elle est piriforme et comprend :

® un corps globuleux ou ovoide (réplétion) ou plat (vide) qui comprend
deux faces antéro- inférieures et une face supérieure.
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® un apex représenté par son extrémité antérieure

® un fundus ou base représentée par la face postérieure
® uncol a 'extrémité inférieure
[ ]

Dimensions :

® La longueur de la vessie vide est de 6 cm, et la largeur de 5 cm. Pleine,

les dimensions peuvent doubler.

® La capacité physiologique est de 300 ml, plus grande chez la femme.
La capacité maximale est de 2 a 3 litres. La mégavessie est définie pour une

capacité de plus de 1 litre.

Face supérieure

f ~

.\ Scm
\
' Y ~
\%4 ' - =
1
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Faces antéro-inférieures Base

]

/

Figure 3 : Morphologie externe et dimensions de la vessie.



® Morphologie interne :
La paroi interne, explorée en cystoscopie présente un fond jaune brillant.
Les vaisseaux sont visibles en transparence avec une disposition radiaire

par rapport au col. La base présente :

® le trigone vésical limité par I'ostium urétral interne (en avant et en bas) et
par les ostiums urétériques (en arriere et latéralement) sous forme de petites
fentes écartées de 2.5 cm 1'une de l'autre et situées entre 2 et 3 cm de 1'ostium

urétral interne. Entre les ostiums urétériques, il existe le pli interurétérique.

® la fosse rétrotrigonale est située en arriere du trigone, au dessus du pli
interurétérique. Distendue avec 1’age, elle peut étre le siege d’un résidu post-

mictionnel.

Fosse rétrotrigonale

Ostium urétéral

Pl interurétérique

Ostium urétral interne

Figure 24 : Vue antérieure de la face interne du trigone veésical.

Figure 4: vue antérieure de la face interne du trigone vésical Structure :



La paroi vésicale a une épaisseur de 8 a 15 mm a vide. Lorsqu’elle est
pleine, la paroi se distend et son épaisseur est de 2 a 5 mm

Elle présente de 1’extérieur vers I’intérieur :

® une tunique externe constituée du fascia vésical (sauf sur la face

supérieure) et de péritoine (Sur la face supérieure)
® une tunique moyenne appelée détrusor.

® une tunique interne ou urothelium. Elle est d’aspect plissé, sous forme

de colonnes, lorsque la vessie est vide.

Péritoine

Fascia vésical

Détrusor I

Gau

Couche externe
Couche moyenne
Couche interne

Figure 5 : Schéma en coupe de la structure de la paroi vésicale



Uretere

Paroi pelvien

vesicale

Figure 6 : Schéma en coupe de la jonction vésico-urétérale (en « chicane »)

Au col, se situe le sphincter vésical constitué d’une augmentation des fibres
musculaires de la couche moyenne (fig. 27). 1l sert a la rétention (par
contraction) et autorise la miction (par relachement). Chez la femme, le
sphincter ressemble a une anse cervicale. Chez I’homme, il ressemble a un
anneau qui s'oppose aussi a I'éjaculation rétrograde

® Fixités :

Toute la vessie est fixe, sauf la face supérieure qui seule peut se distendre
en phase de réplétion. C’est la face supérieure qui peut €tre palpée dans
I’hypogastre lors d’un globe vésical. Elle est alors la voie des cathétérismes sus-
pubiens.

Les moyens de fixité sont :

® le diaphragme pelvien et le vagin qui sont les moyens de fixité les plus

importants.
® e fascia vésical constitué : du fascia ombilico-prévésical

® e ligament ombilical médian
10



® les ligaments vésicaux antérieurs (pubo- vésicaux chez la femme, et

puboprostatique chez I’homme), les ligaments vésicaux latéraux

Fascia pré-vésical
ou rétro-pubien

Vessie

Fascia
ombilico-préveésical

\

Dt

Fascia rétro-vésical
ou veésico-génital
Uretere
Lame sacro-recto-génito-veésico-pubienne
(et plexus hypogastrique inférieur)

Figure 7 : Schéma en vue supérieure des moyens de fixité de la vessie (hors

plancher pelvien)

e Vascularisation et innervation :
- Artérielle :
La vessie est vascularisée par (fig.8):

- les arteres vésicales supérieures qui naissent des artéres ombilicales et se

dirigent vers la face supérieure et les faces latérales

11



- les arteres vésicales inférieures, branches des artéres iliaques internes et
branches des arteres vaginales chez la femme. Elles vascularisent le fundus, la
partie inférieure du corps et le col.

- les arteres utérines chez la femme

-les arteres pudendales, les arteéres obturatrices et les artéres vaginales

participent a la vascularisation pour la partie inférieure de la vessie.

Cr

Uretére

Artére obturatrice

Artére ombilicale

Do

Plexus veineux latéro-vésical i Muscle piriforme

Artére déférentielle ou utérine

Ligament sacro-épineux
o

Artére vésicale inférieure ou vaginale
Plexus veineux prévésical

Muscle obturateur interne

N Ligament sacro-tubéral
Artére pudendale &

Figure 8: Schéma en vue latérale gauche de la vascularisation artérielle,

veineuse et lymphatique de la vessie.
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- Veineuse :

Il existe un riche réseau veineux périvésical qui se draine soit vers le plexus
veineux rétropubien, puis vers les veines pudendales et les veines obturatrices,
soit vers les réseaux veineux iliaques internes.

- Lymphatiques :

Les lymphatiques se drainent vers les noeuds paravésicaux, latéro-vésicaux
et rétro-vésicaux, puis vers les noeuds iliaques externes médiaux, obturateurs,
iliaques internes et interiliaques.

- Innervation :

L’innervation provient du plexus hypogastrique inférieur dans les lames
sacro-recto-génito- vésico-pubiennes.

* Rapports :

- /
Corps utérin ~——
Cul de sac péritonéal vésico-utérin \ rrrrrrr e
Do
0, * -~
= e 2 N < 3 . ———
Vessic ) . = LS o x
— &
<z e — \ g - m——
4
B < Rectum
Septum vésico-utérin “ P F
= r <2
‘/ =(/ ‘/
Se ésico-vaginal A ) Col utérin
SRR, SR R e, et cul de sac vaginal
Uretére pelvien Vagin

Figure9 : Vue latérale gauche des rapports vésicaux chez la femme
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— Corps utérin

Cul de sac vésico-utérin

Muscle obturateur interne Branche de I'artére vaginale

-—}"\ Vessie

‘\l Ostium urétéral
\ Trigone vésical

~Plexus veineux péri-vésical

Dt

Muscle releveur de l'anus

Arteére pudendale I

Figure 10: Coupe frontale passant par 1’ostium urétral montrant les rapports de

la vessie chez la femme
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MATERIEL ET METHODES
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Nous menons une étude rétrospective a propos d’une série de 5 cas de
tumeurs de vessie colligés dans les services de chirurgie et d’oncologie
pédiatrique de 1’hdpital d’enfant de Rabat sur une période entre 2007 et 2016

* Tous nos patients ont bénéficié d’une échographie pelvienne

e bilan d’extension a consisté en une TDM abdomino-pelvienne chez 2
cas, une échographie abdomino-pelvienne chez 2 cas, une radiographie

pulmonaire de face chez 2 cas et une scintigraphie osseuse chez 1 seul cas.
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OBSERVATION 1:

Il s’agit de A.Hanane agée de 11 ans, de sexe F, scolarisée, habitant Salé,

ayant comme antécédant une cystite a répétition, elle consulte pour hématurie.
Le début de la symptomatologie remonte au mois 10/10 par I’installation
d’une hématurie suivie d’une rétention aigue d’urine.

L’examen clinique : trouve une patiente consciente, eupnéique, paleur
cutanéo-muqueuse, pouls: 100batt, examen cardiovasculaire et pleuro-
pulmonaire normal.Le reste de I’examen est sans particularité

Bilan paraclinique :

Bilan biologique :

NFS : HB=10.9¢g/dl
Gb= 2370
Pq=268000

TP : 100% TCA : 1,1

Ionogramme N

Bilan radiologique :

Une échographie pelvienne :

A objectivée une tumeur vésicale

Anatomopathologie :

Une biopsie par exérese partielle a été réalisée et I’anatomopathologie a été
en faveur d’un rhabdomyosarcome vésical non métastatique

Bilan d’extension :

TDM abdomino-pelvienne :

Plus en faveur d’une cystite pseudo-tumorale qu’un rhabdomyosarcome a

localisation intraluminale.
17



Prise en charge et traitement :
Chimiothérapie :

3 éme

La patiente a recu 9 cures de chimiothérapie type VAC. Des la cure,
la tumeur a répondu et la rémission a €té calculée a 36% lors d’'une TDM
abdomino-pelvienne de control qui a montré une nette régression de
I’épaississement de la paroi vésicale passée de 11mm a 4mm.

Apres 9 cures de VAC, la TDM n’a montré aucun résidu tumoral.

Ensuite, la patiente a bénéficié d’une cystoscopie de control dont I’examen
ne trouve pas de masse ni de bourgeon.Aspect d’apparence normale. Réalisation

de 3 biopsies vésicales

Le patient serait vu en consultation le 23/09/2011
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OBSERVATION 2

Il s’agit de I’Enfant N.Othmane, 4g€ de 2 ans et 6 mois, unique de sa
famille, originaire et habitant Marrakech, non mutualiste, sans antécédents
particuliers, qui consulte pour une hématurie.

Le début de la symptomatologie remonte a 3mois par I’installation d’une
hématurie initiale avec dysurie et pyurie et un épisode de rétention aigue
d’urine. Le tout évoluant dans un contexte d’amaigrissement et de fievre non
chiffrée. L’examen clinique : trouve un enfant en bon état général, apyrétique,
conjonctives normo colorées.

L’examen abdominal et pelvien est normal. Le reste de I’examen est sans
particularité.

Bilan para clinique :

Bilan biologique :

NFS : GB= 12100, HB= 10,6 PQ=350000

Ionogramme : urée=0,27 créatinine= 1

TP= 62% TCA =35

Bilan radiologique :

Echographie abdominale :

Tumeur intravésicale de 33mm de grand axe hétérogene, sans
retentissement sur le haut appareil. Aspect compatible avec un

rhabdomyosarcome vésical
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Figure 11 : échographie abdominale : Tumeur intravésicale de 33mm de grand

axe hétérogene, sans retentissement sur le haut appareil Anatomopathologie .

Une biopsie par taille vésicale a été réalisée

Macroscopiquement : tumeur en grappe de raisin au niveau de la région
trigonale

Compte rendu anapath: rhabdomyosarcome embryonnaire (variété
botryoid)

Bilan d’extension :

Radiographie pulmonaire : Normale

TDM abdomino-pelvienne :

Présence d’un processus vésical circonférenciel irrégulier. Ce processus
hétérogéne est dense et de caractére bourgeonnant effacant les graisses

périvésicales.
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En arriere, il arrive au contact de la paroi antérieure du rectum. Respect des
muscles obturateurs internes et des ureteres. Absence d’adénopathie iliaque
Foie, rate et reins homogenes

Une scintigraphie osseuse :

Aucune anomalie de fixation suspecte sur I’ensemble du squelette

Prise en charge et traitement :
Chimiothérapie :
Suite a une décision d’un staff multidisciplinaire, le patient a bénéficié de :
3 séances de chimiothérapie type VAC avec une régression de la tumeur
chiffrée a 34%

L’échographie de control faite a montré :
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Foie, reins , rate et pancréas sont sans anomalie

Processus tissulaire irrégulier intravésical de 22*23mm de diameétre

Figure 12 : Processus tissulaire irrégulier intravésical de 22*23mm de
diametre .

Le patient est perdu de vue.
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OBSERVATION 3

Il s’agit de I’enfant EL. Said agé de 2 ans, de sexe M , originaire et habitant
Chefchaoun, non mutualiste. Issu de parents consanguins 1° degré, 2°™ d’une
fratrie de 3

L’histoire de la maladie remonte a 6 mois par la survenue d’épisodes
itératifs de rétention aigue d’urine pour lesquelles il a bénéficié d’un sondage
urinaire a 2 reprises.Depuis 3 mois les parents ont remarqué une voussure de la
région hypogastrique qui leur a amené a consulter.

Le patient est hospitalisé au shop le 15/08/02 pour éclaircir le diagnostic et
entamer un bilan initial

L’examen clinique a trouvé une masse ferme de la région hypogastrique

Le reste de I’examen est sans particularité

Bilan paraclinique :

Le bilan biologique :

NFS : GB :11500, PNN : 55%, Hb: 9,9 , Pq: 283000 Ionogramme sg :
créatinine : 5, glucose : 1,04 PAL :339  protidémie :69 TP :100%

Le bilan radiologique :

Une UCR : ayant montré une volumineuse lacune anfractueuse du plancher
vésical , étendue au segment proximal de I’urethre prostatique.Un reflux vésico-
urétéro-rénal droit

Une UIV : ayant objectivé une urétéro-hydronéphrose droite.Des images
lacunaires au niveau de la vessie

Une échographie rénale et vésico-prostatique
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A mis en évidence une I€sion bourgeonnante hyperéchogene , en grappe de
raisin, au niveau du plancher vésical, sans séparation nette avec la prostate,
associée a un é€paississement de la paroi vésicale.  Aspect en faveur d’un
sarcome du sinus uro-génital

Un staff a été fait le meme jour avec une décision de biopsie tumorale en
chirurgie A

Anatomopathologie :

Résultat de la biopsie par taille vésicale: anapath a conclu a un
rhabdomyosarcome embryonnaire type botryoide

Bilan d’extension :

TDM abdominale : n’a pas été faite par manque de moyens.

Prise en charge et traitement :

Chimiothérapie :

Le patient a recu 2 cures de chimiothérapie type VAC et une cure VAD.

Les suites ont été marquées :

* Biologiquement :

Par une anémie a 6,8 g /dl et une neutropénie a 1000/mm3 pour lesquelles
il a bénéficié respectivement d’une transfusion par 1 culot globulaire et une
amoxicilline protégée (10jours)

* Radiologiquement :

Par 1’apparition d’une fistule vésico-rectale a I’échographie abdominale de
control pour laquelle une opacification digestive a €té indiquée.

Sortie du patient sans autorisation médicale
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OBSERVATION 4

Il s’agit de L.Ali, 4gé€ de 1 an, unique de ses parents, vacciné selon le PNI,
habitant et originaire de Sefrou, non mutualiste. Hospitalisé pour hématurie,
sans antécédents particuliers

Le début de la symptomatologie remonte a 3 mois par I’installation d’une
hématurie totale avec dysurie qui a persisté pendant un mois. Par la suite
I’enfant a présenté des épisodes de rétention aigue d’urine (3 au total) pour
lesquelles une sonde vésicale a été€ mise en place.

L’examen clinique: a trouvé un enfant en assez bon état général,
conjonctives légerement décolorées, eupnéique, apyrétique.

Examen abdominal : pas d’hépatomégalie ni de splénomégalie, abdomen
souple, pas de contact lombaire

Examen cvx : RAS

Examen PP : RAS

Les aires gg sont libres

Examen pelvien : anus béant, prolapsus anal réductible spontanément. Une
sonde vésicale en place. Le reste de I’examen est sans particularité.

Bilan para-clinique :

Bilan biologique :

NFS : Gb : 12500, Hb : 6 g/dl PQ : 664000

Ionogramme : potassium : 4 , urée :0.34 créatinine : 9

Bilan radiologique :

Une échographie abdomino-pelvienne :
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Une urétérohydronéphrose droite modérée. Une vessie de petite capacité a
paroi épaissie (11,4 mm au niveau du dome, 8,9 mm au niveau du plancher) sans

formation tumorale intraluminale

FUFRLIT) iR F MOFTAL B R AN ARG
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Figure 13 : échographie abdomino-pelvienne : Une vessie de petite capacité a
paroi épaissie (11,4 mm au niveau du dome, 8,9 mm au niveau du plancher) sans
formation tumorale intraluminale
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Figure 14 : échographie abdomino-pelvienne : Une urétérohydronéphrose droite
modérée

Anatomopathologie :

Une biopsie tumorale par cystoscopie a été réalisée et le résultat de
I’anatomopathologie parle d’un remaniement fibreux non spécifique.

Bilan d’extension :

* Radiographie pulmonaire de face :

cardiomégalie

* TDM abdomino-pelvienne :

A objectivé un processus tumoral du plancher vésical avec adénopathie
pelvienne et vessie de lutte. Une discrete urétéro-hydronéphrose droite.

Une NFS: GB: 18500 /mm3 PNN: 8956/mm3 Hb: 7,6g/dl Pq:
630000/mm3
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Urée : 0,23g/1 Créatinine : 4,6mg/1

Prise en charge et traitement :

Chirurgie :

* CPA pour AG

* Compte rendu opératoire :

Malade sous AG, IV, en DD.

Incision pfenestiel

Taille vésicale

L’exploration trouve une tumeur bourgeonnante friable saignant
facilement au contact, se développent au niveau de la face postérieure de la
vessie, et s’étendant vers le bas jusqu’au col vésical, auquel elle est intimement
adhérente. Réalisation d’une biopsie extemporanée de la tumeur. Le caractere
bénin ou malin est difficile a affirmer sur I’étude extemporanée.

Exérese quasi-totale de la tumeur en laissant place un petit fragment qui
était adhérent au col vésical.Fermeture de la vessie par des points séparés au
vicryl 2/0, sur une sonde de cystostomie.

FPPP sur un drain de redon en prévésical (vicryl 2/0-vicryl 4/0-nylon 4/0)
Mise en place d’une sonde vésicale type Foley ch.8

Résultat de I’histopathologie :

A conclu a un aspect morphologique d’un processus sarcomateux faisant
évoquer :

* Un rhabdomyosarcome alvéolaire

e Une tumeur rhabdoide

L’immunohistochimie a été faite et a objectivé des Anticorps anti

vimentine positif
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Chimiothérapie :

Le patient a recu 2 cures de chimiothérapie type VAC a 50% avec la
persistance du fragment tumoral adhérant au col vésical.

Le patient s’est compliqué de vomissements mis sous perfusion et d’une
infection urinaire a ’ECBU traitée par une bi antibiothérapie (Triaxon-Genta)

Une échographie abdominale de control a montré :

Un hémopéritoine,une urétéro-hydronéphrose bilatérale, un processus
1ésionnel rétro et latéro-vésical bilatéral hétérogene envahissant la paroi cutanée
en regard de la cicatrice Une forte suspicion d’un épaississement nodulaire du
péritoine a gauche.

Suite a ces complications et a 1’extension de la tumeur, le patient est

décédé.
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OBSERVATION 5

Il s’agit de Z. Kamal 4gé de 4 ans, 3°™ d’une fratrie de 3, habitant
khmissat, vacciné selon le PNI, pas de consanguinité, hospitalisé pour rétention
aigue d’urine.

Le début de la symptomatologie remonte a 2 mois par I’installation d’une
douleur sus pubienne, d’une dysurie et d’une agitation sans fievre ni altération
de I’état général. Par la suite la dysurie a évolué en une rétention urinaire pour
laquelle il a été sond€ en externe.

L’examen clinique : trouve un enfant conscient, eupnéique, apyrétique,
conjonctives normo-colorées, abdomen souple, pas de masse palpable, la sonde
urinaire en place, le reste de I’examen est sans particularité.

Bilan para-clinique :

Bilan biologique :

RA : 13meq/l, TP: 86%, TCA : 24,7, CRP : 5,50mg/l hyperkaliémie a
6,12meq/1

ECBU : urines troubles, culture négative.

Bilan radiologique :

Echographie rénale et vésico-prostatique :

Formation endoluminale hyperéchogene postéro-latérale droite, déclive, de
contours polylobés mesurant 40*24mm

TDM abdomino-pelvienne :

Processus vésico-prostatique bourgeonnant en urétéro-vésical mesurant

54*34*40mm
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Figure 15 : TDM abdomino-pelvienne : Processus vésico- prostatique

bourgeonnant en urétéro-vésical mesurant 54*34*40mm

Anatomopathologie :

Une biopsie tumorale par cystoscopie a été réalisée et le résultat de
I’anatomopathologie est en faveur d’un rhabdomyosarcome embryonnaire
vésico-prostatique

Bilan d’extension :

Radiographie thoracique de face :

 Absence de nodule ou de foyer focal pulmonaire

* Cul de sacs pleuraux libres.

Scintigraphie osseuse :

Absence d’argument scintigraphique en faveur de localisation osseuse

secondaire a distance.
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Prise en charge et traitement :
Chimiothérapie :

Le patient a recu 3 cures d’IVA avec une réponse< 50% puis 2 cures CEV
avec une stabilité 1ésionnelle, ensuite il a bénéficié d’une cure supplémentaire
IVE et CEV.

Une TDM faite de control parle d’une stabilité 1€sionnelle

Chirurgie :
Compte rendu opératoire :

* Malade sous AG

* Incision pfenestiel

* Ouverture de la ligne blanche

* Repérage de la vessie

* Quverture de la vessie et aspiration de son contenu

 [’exploration a trouvé une masse mesurant environ Scm au dépend du col
vésical et du Trigone

* Résection incomplete de la masse et surtout du coté du col vésical

* FPPP

Chimiothérapie post opératoire et curiethérapie :

Le patient a repris ses cures de chimiothérapie CEV et EVE et en parallele
une radiothérapie externe en raison de 1’indisponibilité de la curiethérapie.

Echographie de control : parle d’une persistance du processus tumoral

rétro-vésical bourgeonnant en intra vésical mesurant 32*27*29mm
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Figurel6 : échographie de control : persistance du processus tumoral rétro-

vésical bourgeonnant en intra vésical mesurant 32*27*29mm

Le patient sera vu en consultation dans 1 mois.

Résultats :

A-Age :

*’age des enfants variait entre 1 an et 11 ans avec une moyenne d’age de

6 ans
B-Sexe :

* Dans notre série, on note une prédominance masculine avec 4 garcons sur

une seule fille

C-Répartition géographique :
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Nos patients proviennent de différentes régions du Maroc avec 2 cas de la
région Rabat-Salé, 1 cas de Marrakech, 1 cas de Chefchaoun et 1 cas de
Séfrou.

D-Données cliniques :

1-Motif de consultation :
* .’hématurie a motivé la consultation de 3 cas.

* La rétention aigue d’urine a motivé la consultation de 2 cas.

2-Examen clinique :
A mis en évidence :
e une paleur cutanéo-muqueuse chez 1 cas.
e Un examen normal chez 2 cas.
* Une masse de la région hypogastrique chez 1 cas
* Un prolapsus anal chez 1 cas.
E-Données para cliniques :
1-Biologie :
Tous nos patients ont bénéficié d’'une NFS, d’un ionogramme sanguin y
compris 1’urée et créatinine et d’'une TP, TCA.
2-Radiologie :
-L’échographie pelvienne a montrée :
* Une tumeur vésicale a localisation intraluminale chez 1 cas.
* Une tumeur intra vésicale a localisation trigonale chez 1 cas.
* Un processus tumoral du plancher vésical chez 2 cas
* Formation endoluminale hyperéchogene postéro-latérale droite, déclive,

polylobés chez 1 cas.
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-TDM abdomino-pelvienne a objectivé :

* Une cystite pseudo-tumorale chez 1 patient.

*Processus vésical bourgeonnant avec infiltration des  graisses péri
vésicales et de la paroi antérieure du rectum chez 1 cas.

* Processus tumoral du plancher vésical avec adénopathie pelvienne
associée a une vessie de lutte et une discrete urétéro-hydronéphrose droite : 1
cas

* Processus vésico-prostatique bourgeonnant en urétéro-vésical chez 1 cas

3-Histologie :

L’étude anatomopathologique des différentes biopsies a été en faveur
d’un :

* Rhabdomyosarcome embryonnaire chez 4 cas.

* Rhabdomyosarcome alvéolaire chez 1 seul cas.
F-Traitement :

* Une exérese partielle a été réalisée chez 2 cas

* La chimiothérapie a été décidée chez tous les cas.
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DISCUSSION
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I-EPIDEMIOLOGIE DES RHABDOMYOSARCOMES VESICAUX
CHEZ LENFANT : [5-6].

Les tumeurs de la vessie qu’elles soient bénignes ou beaucoup plus souvent
malignes restent des affections rares chez 1’enfant. Les tumeurs malignes de la
vessie sont principalement de nature mésenchymateuse a type de
rhabdomyosarcomes qui représentent environ 5 % de I’ensemble des tumeurs
solides de I’enfant.

Ces rhabdomyosarcomes, se caractérisent :

a-Sur le plan éthiopathogénique et épidémiologique :

Par I’association fréquente a des malformations congénitales ou a d’autres
tumeurs solides (ostéosarcomes, corticosurrénalomes, tumeurs cérébrales), au
sein d’une méme famille, ainsi que la fréquence du cancer du sein chez les
meres d’enfants atteints, faisant penser a la possibilité d’une prédisposition
génétique. Ils sont moins fréquents chez les filles que chez les garcons (sexe

ratio 1/4).

b-Sur le plan anatomo-pathologique :
Il s’agit d’une tumeur mésenchymateuse embryonnaire, le plus souvent a
développement endo-vésical presque exclusivement de type botryoide localisée
au niveau du bas-fond vésical “en grappe”, plus rarement au niveau du dome

vésical.

37



II-PRISE EN CHARGE DU RHABDOMYOSARCOME VESICAL :

A-Circonstances de découverte :

Dans les formes vésicales les rhabdomyosarcomes s’expriment par une
symptomatologie non spécifique du fait méme de leur développement dans une
cavité. Les signes urinaires sont les plus fréquents : [7]

- Infections urinaires fréquentes et récidivantes avec parfois hématurie

- Rétention aigué ou subaigué d’urines qui serait presque toujours le
premier signe clinique d’un rhabdomyosarcome.

- Rarement c’est la découverte d’une masse sus-pubienne correspondant a
un globe vésical ou a la tumeur elle méme.

- Enfin on peut déceler particulierement chez la fille 1’extériorisation d’un
bourgeon botryoide a la vulve.

Dans notre série, 3 de nos patients avaient comme motif de
consultation une hématurie et 2 cas une rétention aigue d’urine.

Dans les formes métastatiques on trouve d’autres signes extra-
urologiques en rapport avec une extension tumorale : altération de I’état général
(AEG), fievre, anémie, troubles de la coagulation, douleurs osseuses, par un
envahissement des organes de voisinage, d’adénopathies périphériques surtout

inguino-crurales [8]

B-Examen clinique : [9]
L’examen clinique est le plus souvent normal.Rarement c’est la découverte
d, . N pd . N
une masse sus-pubienne correspondant a un globe vésical ou a la tumeur elle

méme.
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Le toucher rectal combiné a la palpation abdominale apprécie la présence
d’une infiltration des parametres.

Il est important de compléter I'examen par la recherche au niveau des aires
ganglionnaires superficielles d'une éventuelle adénopathie palpable qui serait
d'autant plus suspecte qu'elle serait d'apparition récente. Le reste de 1'examen

clinique et le plus souvent sans particularités.

C-Imagerie :
1-Echographie pelvienne : [10]

C’est ’examen de premiere intention du fait de son innocuité et de la
facilité de son exécution

L’échographie peut, si elle est réalisée dans de bonnes conditions, montrer
un épaississement de la paroi vésicale ou un nodule intra vésical.

L‘imagerie permet aussi de voir 1‘extension intra vésicale essentiellement a
type de bourgeons intra vésicaux. Il est important de noter 1‘envahissement des
différentes parties de la vessie, trigone, les faces latérales, dome, ureteres.
L aspect peut €tre sous forme de véritables bourgeons ou végétations intra
vésicaux mais aussi un simple épaississement des parois. Il est parfois difficile
de distinguer un véritable envahissement tumoral d‘un aspect de vessie de lutte
secondaire a 1‘obstacle sous vésical. Témoignant de cet obstacle, une dilatation

urétéro-pyélique peut déja €tre présente au diagnostic et souvent bilatérale.
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Figure 17 : Echographie vésicale : masse végétative dans la lumiére avec une
taille maximale d’environ 40 X 41[1mm, de morphologie polylobée et de
contours irréguliers, caractérisée par une échogenicité hétérogene solide

2-IRM :
L’imagerie par Résonnance Magnétique (IRM) est I’examen de référence.
Il permet de préciser les criteéres suivants :
- Rechercher le point de départ tumoral bien défini
- Mesure de la taille tumorale
- Evaluation de I’extension locorégionale et a distance
- Recherche d’un envahissement ganglionnaire
- Recherche d’un retentissement rénal (dilatation pyélo-urétérale)
Avec une sensibilité de 60%, I’IRM est peu performante pour 1’analyse des

ganglions, le scanner a une performance un peu meilleure.
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Une étude complémentaire du foie recherche une ou plusieurs métastases.

[11].

Figurel8 : IRM : images pondérées par T2 sagittal apres renforcement
au gadolinium montrant une masse lobulée intra vésicale chez

une fille de 3 ans [12]

3-TDM abdominopelvienne :
La TDM reste I’examen a réaliser en premiere intention dans le
rhabdomyosarcome vésical, elle est performante pour apprécier le volume

tumoral et les extensions locorégionales. [13]
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Par ailleurs La TDM abdominopelvienne doit €tre envisagée dans le cadre
du bilan de diffusion d'un processus tumoral. Elle va permettre de rechercher un
éventuel envahissement des chaines ganglionnaires profondes, surtout lombo-
aortiques et pelviennes et des métastases hépatiques. Elle ne constitue en aucun
cas un examen a visée diagnostique. Elle demeure néanmoins incontournable

dans le cadre du bilan préthérapeutique.
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Figure 19 : TDM abdomino pelvienne :
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Masse bourgeonnante sessile intra vésicale dont 1’aspect est en faveur

d’une 1ésion tumorale [77]

4. Radiographie thoracique :
Essentielle dans la détection des métastases pulmonaires

Figure 20 : radiographie thoracique de face montrant des métastases

pulmonaires

5-Scintigraphie osseuse :
La scintigraphie osseuse au methylene diphosphonate 99mTc est un
examen d’imagerie (médecine nucléaire) qui entre dans le cadre du bilan

d’extension avec pour objectif le repérage des éventuelles métastases osseuses.
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6-Le TEP-Scan :

La fixation par tomographie d'émission de positons du F-fluoro-2-deoxy-D-
glucose est indiscutable sur les thabdomyosarcomes. [14]

Dans le travail récent de Tateishi U et al, elle s'est méme montrée
supérieure aux autres techniques d'imagerie chez 35 patients souffrant de
rhabdomyosarcomes de toutes localisation pour une stadification plus fiable de
ces malades.

Récemment, Benz et al ont montré I'importance de la fixation sur
I'évaluation de la réponse thérapeutique dans une population de 50 patients
souffrant de sarcome des tissus mous. [15]

Comme pour la TDM, le TEP-Scan est probablement un moyen important
dans I'avenir proche dans le cadre du bilan d'extension des rhabdomyosarcomes.

En résumé, le bilan d’extension doit comporter :

- Une IRM ou TDM abdominopelvienne

- Une radiographie thoracique

- Une scintigraphie osseuse

- Un TEP-Scan

7-Urographie intraveineuse (UIV) :
C’est un examen d’imagerie médicale qui a pour but :
* Montrer une ou plusieurs images lacunaires irrégulieres au niveau de la
vessie
* Rechercher la présence d’autres localisations, en particulier au niveau des

cavités excrétrices
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* Apprécier un éventuel retentissement sur le haut appareil, a savoir

I’hydronéphrose

Figure 21 : UIV : montrant une hydronéphrose bilatérale

D-Bilan sanguin :

Il n'existe pas de marqueurs tumoraux qui puissent aider au diagnostic.

Les dosages des marqueurs habituels, a-foeto-protéine sérique ou B-HCG
plasmatique sont normaux. La normalité de ce bilan sanguin aura au moins le
mérite d'éliminer les autres étiologies devant la découverte d’une masse
pelvienne (diagnostic différentiel de tératome de volk sac tumor ou de tumeur de
la granulosa) [16]

46



Dans la localisation vésicale du RMS, 1’évaluation de la fonction rénale et
d’éventuels troubles métaboliques est importante : Créatinine, urée sériques,
ionogramme sanguin et calcémie vont €tre immédiatement prélevées. En effet, il
n’est pas rare de découvrir un RMS vésical avec une insuffisance rénale
fonctionnelle due a 1’obstacle sous-vésical permanent. [16]

Il faut signaler cependant une étude récente de Wachtel et al en 2006 qui
présente un certain nombre de marqueurs permettant de classer au-dela de la
signature génétique les sous groupes histologiques de rhabdomyosarcomes
suivant le type des marqueurs reconnus en immunohistochimie (20 et 21). La
présence d'anticorps spécifiques dirigés contre AP2B et contre p-cadhérine
facilite la reconnaissance d'un rhabdomyosarcome de type alvéolaire. La
présence d'anticorps anti EGFR et anti Fibrilline est en faveur d'une forme
embryonnaire. La sensibilité pour les marqueurs des types alvéolaires et

embryonnaires est respectivement de 64% et 60% et la spécificit€é de 85% et

92%.

E-Diagnostic de certitude :

Le diagnostic de certitude ne peut €tre obtenu que par l'examen
histopathologique d'un prélévement tissulaire.

A coté des arguments cliniques et radiologiques évocateurs, 1’étape
essentielle du diagnostic reste la biopsie, indispensable avant d’envisager les
traitements.

En cas de suspicion de RMS vésical, une cystoscopie sous anesthésie

générale est nécessaire afin de réaliser une biopsie par voie endovésicale de
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chaque Iésion suspecte (biopsies multiples). Cette cystoscopie fait partie du

bilan initial, étape indispensable a la chirurgie ultérieure.

* Cystoscopie :

C’est un examen endoscopique qui permet de :

* Visualiser la ou les tumeurs

* Préciser le nombre, le siege et 1’aspect des 1ésions

* Réaliser des biopsies pour le diagnostic histologique

Figure 22 : cystoscopie : 1ésion non saignante, blanchatre, saillante dans la
lumiere a coté du plancher vésical antérolatéral gauche et associée a une
formation satellite de couleur brune
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F-Anatomopathologie :
Apres une biopsie, la tumeur est étudiée sous le microscope dans un
laboratoire.
Les caractéristiques qui permettent de conclure a un diagnostique de RMS
doivent porter la preuve que la tumeur appartient a la lignée du muscle
squelettique, soit par son apparence sous le microscope, soit par sa réponse a

I’immunomarquage.

a-Microscopie :
Différents types histologiques sont définis actuellement, apres

confrontation des classifications proposées par 1‘Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study (IRS), la société internationale d‘oncologie pédiatrique (SIOP), le
National cancer Institute (NCI). Cette classification dite internationale a permis
de mettre en évidence une corrélation histopronostique permettant une prise en

charge plus adaptée

-Le rhabdomyosarcome embryonnaire :

Le rhabdomyosarcome embryonnaire est la forme la plus fréquente, elle est
de pronostic intermédiaire avec une survie globale de 66% a Sans. [17]

Dans notre série, le rhabdomyosarcome embryonnaire était aussi le
plus fréquent, il a représenté 80% des cas

]l s‘agit d‘une tumeur constituée d‘une population de cellules rondes ou
fusiformes au sein de laquelle se trouvent des cellules immatures présentant des
signes de différentiation musculaire nommés rhabdomyoblastes (cellules a

cytoplasme éosinophile avec éléments cytoplasmiques rubanés croisés
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comportant des doubles striations). On retrouve aussi des plages de cellules
rondes a fort rapport nucléocytoplasmique avec une forte activité mitotique dans
un tissu de soutien plus ou moins dense

*On distingue plusieurs formes de rhabdomyosarcomes embryonnaires :
lache botryoide (forme macroscopique intracavitaire et polypoide,
s‘accompagnant histologiquement d‘une condensation cellulaire sous la
muqueuse, a type de couche cambiale), lache non botryoide, dense (peu

différencié ou bien différencié). [18]

-Le rhabdomyosarcome alvéolaire :

Il représente 20 a 25% des rhabdomyosarcomes, plus fréquent au niveau
des membres (60%). Il prédomine chez le grand enfant et 1‘adolescent. Cette
forme est de mauvais pronostic souvent métastatique au diagnostic avec une
survie globale a Sans de 54% dans les formes localisées.

Dans notre série, le rhabdomyosarcome alvéolaire est représenté par 1
seul cas qui est décédé suite aux métastases

* Les cellules du rhabdomyosarcome alvéolaire sont peu différenciées, sans
striation croisée et agglomérées autour de septa fibrovasculaire en formation,
mal définies, sans lien entre elles mais avec 1‘aspect d‘alvéoles

*Il peut exister des aspects massifs de cellules rondes compactés sans
stroma et sans architecture alvéolaire. Il s‘agit d‘une forme alvéolaire solide tres
difficile a différencier des formes embryonnaires ou des formes indifférenciées,
le diagnostic peut €tre alors €tabli par la mise en évidence de transcrit de fusion
spécifique du rhabdomyosarcome alvéolaire au niveau des cellules tumorales.
La présence détectée d‘une zone alvéolaire dans la tumeur la fait classer en

rhabdomyosarcome alvéolaire.
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-Le rhabdomyosarcome indifférencié :

* Les cellules sont rondes, compactées, basophiles, avec trés peu de signes
de différentiation morphologique avec un plus large noyau que dans le autres
rhabdomyosarcomes.

*La présence de marqueurs myogénique (desmine et/ou myoglobine) et
|‘utilisation de marqueurs immunohistochimiques comme la Myo-Dlet la Myf-4
permettent de confirmer le caractére musculaire et de poser le diagnostic de
rhabdomyosarcome.

* Cette forme est de mauvais pronostic avec une survie globale a Sans de

40%.
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Figure 23 : microscopie du RMS :

A : embryonnaire ; B : alvéolaire ; C :indifférencié [19]
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b- Immunohistochimie [20]

Typiquement, les cellules du RMS expriment la vimentine, témoignant de
I’origine conjonctivale de la prolifération cellulaire ; 1’actine musculaire striée
est spécifique du muscle strié, et la desmine témoigne d’un filament
intermédiaire entre muscles lisses et squelettiques.

Certains marqueurs plus récents mettent en évidence des facteurs de
transcription physiologiquement exprimés dans le noyau des cellules
musculaires striées au cours du développement embryonnaire ou foetal et qui
régulent la myogenese : le MyoDl1 ou Myf-3 est spécifique du muscle
squelettique, et la myogénine ou Myf-4 qui est le marqueur actuel le plus

spécifique.

- - p "y

IMENTIN

Figure 24 : immunohistochimie du RMS selon les margeurs
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c-La microscopie électronique : [21]
Utilisée quand la microscopie optique est incapable d’identifier le RMS,
surtout dans les cas les plus indifférenciés ou elle confirmera le diagnostic en

mettant en évidence des myofilaments.

G-Biologie moléculaire :

L‘étude en biologie moléculaire avant tout traitement fait partie de la
stratégie diagnostique. En effet, celle-ci peut redresser ou affiner le diagnostic et
permet d‘établir des éléments pronostiques. Il s'avere probablement que les
changements génétiques moléculaires multiples impliquant les deux voies de
différentiation du muscle aussi bien que des voies de prolifération cellulaires
menent au développement du RMS.

Car les détails de ces voies deviennent mieux définis, ainsi les 1ésions a un
point quelconque dans une voie donnée auront probablement des conséquences
semblables et une voie entiere devra ainsi €tre évaluée plutdt que regarder un
changement génétique isolé. Par exemple, si les changements de la voie de pRB
étaient communs dans les rhabdomyosarcomes, on devrait considérer p16, pRB,
et CDK4 tous comme cibles dans cette voie. [22]

Les deux sous-types histologiques principaux du RMS, a savoir
embryonnaire (RMSE) et alvéolaire (RMSA), se sont avérés avoir la méme
caractéristique mais des changements génétiques distincts qui sont présumés
avoir joué un role dans la pathogénie de ces tumeurs. On a démontré que le
RMS alvéolaire a une translocation caractéristique entre le bras long du

chromosome 2 et le bras long du chromosome 13, désigné sous le nom de t

(2:13) (q35 ; q14). [23].
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Cette translocation a ét€ moléculairement copiée et montrée impliquer dans
la fusion du gene PAX3 (ou, rarement, du gene PAX7 situé au niveau du 54

Chromosome 1p36), censée régler la transcription pendant le
développement neuromusculaire précoce, et le gene FKHR (facteur de
transcription ubiquitaire), également connu sous le nom de FOXOla. [24,25].
On présume que la conséquence de cette fusion est l'activation anormale de la
transcription d'un gene ou des genes qui contribuent au phénotype transformé.
Bien que la conséquence précise de cette translocation tumorale spécifique reste
a €lucider, il a été montré en utilisant 1'analyse de microarrays de cDNA que la
fusion de PAX-FKHR exprimée en fibroblastes déclenche spécifiquement une
rangée de facteurs myogéniques. [26]. En outre, on a trouvé que le PAX-3-
FKHR régule 1'expression du c-MET, un récepteur de la tyrosine Kinase qui a
été impliqué dans la transformation. L'utilisation de l'amplification par PCR
pour la confirmation précise du diagnostic du RMS alvéolaire basée sur la
génétique est susceptible de devenir plus employée couramment dans un avenir
proche. Récemment, un amplicon original a été identifié au niveau du gene
1331 dans approximativement 20% de cas de RMSA, suggérant qu'un ou
plusieurs genes a ce lieu contribuent a la pathogénie de cette tumeur. [27]
L'autre sous-type histologique principal, RMS embryonnaire, est connu pour
avoir la perte de I'hétérozygotie (LOH) au niveau du genel1pl5. [28,29].

On a montré que ce LOH entraine la perte de l‘information génétique
maternelle et 1a duplication du matériel génétique paternel a cette région. [30,31]
Aussi bien le RMSE que le RMSA semblent surproduire 1‘IGF-II, un facteur de

croissance des cellules tumorales [32,33]
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Les anticorps monoclonaux dirigés contre le récepteur de 1°IGF-II
(récepteur d'IGF type 1) empéchent la croissance du RMS in vitro et in vivo
[34,35]

Il s'avere donc probablement que 1°'IGF-II joue un rdéle important dans la
croissance non réglée de ces tumeurs. Le mécanisme qui mene a la
surproduction d'IGF-II dans ces tumeurs est peu clair, bien que la perte
d'impression de ce lieu a été impliquée en tant qu'un mécanisme potentiel de
I*hyperexpression d'IGFII [36]

Le tissu normal, y compris le muscle foetal, exprime seulement IGF-II de
l'allele paternel ; plusieurs cas de RMS alvéolaire et embryonnaire ont montré
I'expression des deux alleles parentaux, un phénomene désigné sous le nom de la
perte d'impression.

Les mécanismes impliqués dans l'impression normale et les anomalies qui
menent a la perte d'impression sont actuellement le sujet de beaucoup de
recherche.

A noter aussi que l'expression de PAX-3-FKHR peut augmenter aussi bien
1‘expression de 1‘'IGF-II que 1°'IGF binding protein, IGFBP-5. [37]

Le gene suppresseur pS3 a été également impliqué dans le RMS. Les RMS
et les lignes de cellules évaluées ont eu des mutations diverses de la pS3. [38]

Cependant, on ne connait pas si les changements de la fonction p53 sont
des événements primaires dans la pathogénie de ces tumeurs ou si ces
changements surviennent au cours de la progression.

La vraie fréquence des 56 mutations p53 dans le RMS est peu claire, mais
elle semble étre relativement commune. [39,40]

Pour définir en juste la proportion du role que joue les changements p53
dans le RMS, on doit évaluer d'autres molécules impliquées dans la régulation
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pS3. Deux régulateurs principaux de la fonction pS3 : MDM?2 et pl19.AREF, le
gene MDM2 regle négativement la p53 et ce gene s'est avéré €tre amplifié dans
le RMS. [41,42]

Une analyse rétrospective récente sur des cas de RMS a révélée 1‘existence
d‘une hyperexpression de la p53 dans 30% des cas (I'hyperexpression est
souvent associée a la mutation de la p53), et 10 parmi 45 cas (22%), ont eu une
mutation de la p53. Dans cette méme série, 9 parmi72 cas (12.5%) ont eu
I'hyperexpression MDM?2 par immunohistochimie, et 3 parmi 18 cas (17%) ont
eu 'amplification de MDM?2. [43]

Il s'avere ainsi que presque 50% des cas ont des changements de la p53 ou
de MDM2. La perte de la protéine pl9ARF, qui regle négativement MDM?2
pourrait €tre équivalente a l'amplification MDM?2 ou a la perte de la p53.
Jusqu'ici, le statut de la p19ARF n'a pas ét€ systématiquement évalué dans le

RMS.
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Figure 12 : Surexpression du facteur de croissance analogue a I’insuline de type

2 (IGF2) par perte d’hétérozygotie en 11p15 [44,45]
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Figure 25 : la translocation réciproque entre PAX et FKHR crée un oncogéne

hybride [46]
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ITII-PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE :

A-Stadification pré thérapeutique :

1.La stadification SIOP :
La classification préthérapeutique habituellement retenue est celui qui a été

élaboré par la Société Internationale d'Oncologie Pédiatrique (SIOP)

(Tableau 2) dans les années 1980-1990 [47]. Elle est fonction du bilan
d’extension.

Rapporté a la localisation TNM, le bilan pré thérapeutique nécessite donc
I'exécution des méthodes d'imagerie déja cit€es. En premier, la pratique d'une
échographie non seulement de la région pelvienne mais également des aires
ganglionnaires locorégionales. La TDM demeure incontournable dans la
recherche d'une diffusion ganglionnaire lombo- aortique. En ce qui concerne la
recherche de métastases, outre la radio pulmonaire, voire suivant la
symptomatologie, une scintigraphie, il est important d'envisager dans la mesure
du possible un TEP-scan quand il est accessible, et d’effectuer un

myélogramme.
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Tableau3 : classification TNM (SIOP)

Classification TNM des rhabdomyosarcomes chez I'enfant

STADE I

C Tumeur localisée au tissu ou a l'organe primitif: T1
TIA=T<S5c¢m
TIB=T>5cm

C Pas de preuve en faveur d'une diffusion ganglionnaire: N0

STADE II

C Tumeur impliquant 1 ou plusieurs organes ou tissus contigus
ou épanchement malin adjacent
TOHA=T<S5ecm
TIIB=T>5em
[ Pas de preuve en faveur d'une diffusion ganglionnaire: N0

C Pas de preuve d'une métastase: MO

STADE III

C Toute taille tumorale
C Preuve d'une diffusion ganglionnaire: N1

[ Pas de preuve d'une métastase: M0

STADE IV

L Tous T
[ ToutN

| Métastases a distance

Cette stadification clinique a pour intérét premier celui d'élaborer une prise

en charge thérapeutique la mieux adaptée possible au patient en fonction du

bilan d'extension effectué. Elle a également pour intérét de représenter un des

éléments essentiel du pronostic tumoral initial.
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En derniere analyse, le traitement va reposer sur les 3 possibilités

thérapeutiques

habituelles

polychimiothérapie et la radiothérapie.

en matiere de

2.La stadification de ’IRSG :

Intergroup Rhabdomyosarcoma Study Group

cancers: la

chirurgie, la

Site

Taille

Stade I

Orbite, téte, cou(non
paraméningée), génito-
urinaire

(vessie, prostate exclus)

Toute

taille

Tout N

Sans

Stade 11

Vessie/prostate,extrémités,
crane, paraméningées,
d’autres (y compris le

tronc, rétropéritoine)

Infa 5cm

NO

Sans

Stade 111

Vessie/prostate,extrémités,
crane, paraméningées,
d’autres (y compris le

tronc, rétropéritoine)

Supascm

N+

Sans

Stade IV

Tout site

Toute taille

Tout
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B-Stadification post opératoire :

1-Stadification SIOP :
L'analyse de la piece opératoire et le bilan d'extension permettent de

préciser la stadification de la tumeur

Stadification tumorale postchirurgicale

pT1  |J Tumeur bnutée & forgane ou au tissu dorigine ave excision compléte.
Limites ds [a tumorectomie sans invasion confirmée histologiquement.

2 0 Tnvasion tumorale dépassant lorgane ou le tissu doriging avee excision
compléte, Limites d la tumorectomie saines, confirmées hustologiquement,

T3 7 Tumenr meompletement réséquée,

pI3a  |C Preove d'nne tumenr résiduelle en microscopie,

pT3b | C Preuve dune tumeur residuelle macroscopique ou biopste seule.
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2-Stadification IRS :

Plus récemment, 1'American Cancer Society [48] a établi une stadification
différente de la classification TNM habituelle, qualifiée de "clinique". Elle
détaille, pour l'ensemble des rhabdomyosarcomes, les différentes situations
possibles au décours de I’intervention.

Chacun des 4 groupes est subdivisé en sous-groupes suivant l'extension
tumorale ganglionnaire ou métastatique, et les possibilités chirurgicales, avec le
pourcentage approximatif des patients inclus dans chacun des groupes. Il faut
insister sur le fait que cette classification intéresse l'ensemble des
rhabdomyosarcomes toutes localisations et tous types histologiques confondus.

Elle nous a paru cependant, digne d'attention dans la mesure ou elle
s'attache a décrire et classer, le plus précisément possible, la totalité des
situations cliniques potentielles post chirurgicales.

Cette stadification recoupe et précise la classification précédente. Elle
établit des sous groupes définis suivant les résultats chirurgicaux et la diffusion

tumorale particulierement ganglionnaire.
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Tableau6 : Stadifiction clinique post chirugicale

Stadification clinique post chirurgicale

Groupe I: maladie localisée, pas de preuve d'une atteinte résiduelle sous-
jacente apres chirurgie. Environ 15% des patients sont dans ce groupe. On
distingue 2 sous-groupes:

Groupe IA: tumeur ne dépassant pas l'organe impliqué initialement avec
résection chirurgicale complete. Pas de diffusion ganglionnaire ou métastatique.

Groupe IB: tumeur étendue au-dela de 1'organe primitivement impliqué et
au niveau des structures avoisinantes, avec résection chirurgicale complete. Pas

d'extension ganglionnaire ou métastatique.

Groupe II: Ce groupe comprend les patients qui ont eu une résection
tumorale chirurgicale complete, mais les limites de résection ou les ganglions
sont envahis. La fréquence de ce groupe se situe autour de 20%.

On distingue 3 sous-groupes.

Groupe IIA: résection chirurgicale macroscopique complete mais
persistance du cancer sur les bords de résection (marges carcinologiques de
sécurité positives). Pas de diffusion ganglionnaire ou métastatique.

Groupe IIB: Le cancer s'est étendu aux ganglions de voisinage, mais le
chirurgien a pu éliminer compleétement I'ensemble des structures malignes.

Groupe IIC: Le cancer s'est étendu aux ganglions de voisinage.
L'intervention a permis d’enlever tout le cancer macroscopiquement visible y
compris au niveau ganglionnaire, mais l'anatomopathologie a observé que les

limites de résection sont envahies.

Groupe III: La tumeur ne peut pas €tre completement réséquée, laissant

un contingent tumoral in situ non visible macroscopiquement. Elle a diffusé
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dans les ganglions de voisinage, mais il n'y a pas de signe en faveur de
métastase. Ce groupe rend compte de 50% des cas connus. Il se divise
également en 2 sous groupes:

Groupe IITA: Résection chirurgicale complete impossible. Seule une
biopsie a pu étre effectuée.

Groupe IIIB: Résection complete impossible mais le chirurgien a pu
enlever au moins la moitié

de la tumeur.

Groupe I'V: Il existe un envahissement métastatique certain au moment du
diagnostic (poumons, foie,
moelle osseuse, ganglions a distance...) Ce groupe représente environ 15%

des cas.

Tableau 7
Groupe Description anatommique

I Maladie localisée, opérée de facon complete

Maladie localisée. opérée mais persistance d'un résidu microscopique,
|

non  visible radiologiquement

Résection  meompléte  avee  résdu  macroscopique  vistble
| o o

radiologiquement ou sumple biopsie
IV Meétastases & distance lors du diagnostic
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B-Traitement :

Le but principal du traitement des rhabdomyosarcomes (RMS) est d’obtenir
un controle local de la tumeur. En effet, I’évolution de ces tumeurs, lorsqu’elles
ne sont pas métastatiques au diagnostic, est dominée par le risque de récidive
locale.

Ceci explique la place prépondérante de la chirurgie et de I’irradiation, la
chimiothérapie ayant pour role de faciliter le traitement local plus que de
prévenir les métastases.

Le traitement comporte trois volets essentiels :

- La chimiothérapie

- La chirurgie

- La radiothérapie

1-Le control systémique : Chimiothérapie
Les RMS sont des tumeurs extrémement chimiosensibles.

Actuellement, la plupart des rhabdomyosarcomes sont traités par
chimiothérapie premiere afin de diminuer la tumeur localement et de limiter,
donc, le geste chirurgicale ou la radiothérapie complémentaire.

Les principaux médicaments efficaces pour le rhabdomyosarcome sont la
vincristine, I‘actinomycine D, la cyclophosphamide, l‘ifosfamide, les
anthracyclines, les sels de platine, le melphalan, les épipodophyllotoxines (VP16
et VM26). Ces médicaments sont toujours employés en association. [49]

Des protocoles variés de chimiothérapie ont été adoptés au cours du temps,
selon les tendances en  cours, et selon 1'étendue de la maladie. Elle varie

également selon les pays.
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Dans notre étude, deux protocoles de chimiothérapie ont été adoptés :
le protocole VAC/VAD de la SIOP TMM 89, et le protocole IVA de la SIOP
TMM 95. Ces deux protocoles étaient les plus employés dans le service, avec
des pourcentages respectifs de 80% et 20%

® Le groupe allemand des rhabdomyosarcomes utilisel'association
VACA:

Vincristine, Dactinomycine (Actinomycine D),Cyclophosphamide et
Doxorubicine dans le protocole CWS-81 [50]

Dans les études suivantes CWS-86 et CWS-91, le cyclophosphamide est
remplacé par 1'Tfosfamide, le protocole chimiothérapique associant Vincristine,

Dactinomycine, Ifosfamide et Doxorubicine (VAIA).

® Le groupe Italien, quant a lui, va remplacer son protocole (VAC)
Vincristine, Dactinomycine et Cyclophosphamide adopté dans 1'étude RMS-

79 [51] par le protocole VAIA dans 1'étude RMS-88.

Finalement, dans les 2 pays le protocole VA (Vincristine, Dactinomycine)
sera adopté dans les études CWS-96 et RMS-96 pour les patients a faible risque
définis comme suit :

I. Une histologie favorable: a cellules embryonnaires ou a cellules
fusiformes

2. Pas d'invasion tumorale locale, ganglionnaire ou a distance

(T1INOMO) et

3. Une tumeur completement réséquée (Groupe 1 de I'IRS).

Dans les atteintes métastatiques, les patients vont bénéficier du protocole

européen MMT4 ("Malignant Mesenchymal Tumors") associant Carboplatine,
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Epidoxorubicine, Vincristine, Dactinomycine, Ifosfamide et Etoposide
(CEVAIE) suivi dans certains cas par de fortes doses de Melphalan (200mg/m?2)
avec apport de cellules souches autologues du sang périphérique. [52]

L'ensemble des protocoles durant entre 22 et 27 semaines.

® Les protocoles IVA et CEV :

Nous allons plus particulierement détailler les protocoles de chimiothérapie
IVA qui semble actuellement supplanter les autres protocoles de
chimiothérapies (protocole MMT 84 et MMT 89).

Le protocole IVA6 combine Ifosfamide 3g/m2 a J1 et J2, Vincristine
1.5mg/m2 a J1 avec une dose maximale de 2mg et Dactinomycine a la dose
del.5mg/m2 a J1 avec une dose maximale de 2mg. Le nombre de cures va
dépendre du stade tumoral et du protocole en cours. Il est répété toutes les 3
semaines avec une durée totale de traitement de 10 a 18 semaines selon les
protocoles.

IVA9 comprend: Ifosfamide 3g/m2 a J1 et J3, Vincristinel.Smg/m2 a J1 et
Dactinomycine: 1.5mg a J1

Le protocole VA associe Vincristine a la méme dose que précédemment et
Dactinomycine a la dose de 1.5mg/m2 avec une dose maximale de 2mg.

Enfin les cures CEV et IVE comprennent :

- Pour l'association CEV: Carboplatine 500mg/m?2 a J1,

Epirubicine 150mg/m2 a J1

Et Etoposide: 200mg/m2 a J1 et J3,

- Et pour la cure IVE: Ifosfamide 3g/m2 a J1 et J3,

Vincristine: 1.5mg/m2 a J1 et

Etoposide 200mg/m2 a J1 et J3.
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Elles sont répétées toutes les 3 semaines avec une durée totale de traitement
de 27 semaines.

Protocole TMM :

Le protocole des tumeurs mésenchymateuses malignes est le protocole
MMT89, remis a jour en 1995 (MMT95), avec quelques modifications.

MMT89 :

-chimiothérapie initiale par 2 cures d'Ifosfamide-Vincristine-Actinomycine
(IVA)

-évaluation

- réponse > 50%: - 2 cures d'TV A puis évaluation

- rémission complete: 2 IVA
- pas de rémission complete: chirurgie  +/- radiothérapie

- réponse < 50%:

- Chirurgie complete: 4 IVA +/- radiothérapie

- Chirurgie incomplete ou pas de chirurgie: 2nde ligne avec chirurgie +/-

radiothérapie.

69



RC

E IVA IVA
v
a
" |
ép > 50
: P250% yp va | Y noCR  Chirurgie # RT
2 t
a I
I 0
IVA VA | n]
2 Rep<50% Chir-compiéte  va A VA DA LR
I
0
n
Chir. Incompléte ou pas nde i i
de chirurgie L Chirurgie + RT
Protocole TMMS89
TMM 95 :

e chimiothérapie initiale par 3 cures d'IVA
e évaluation
e réponse > 50%: 3 IVA puis évaluation
- Rémission compléte: stop traitement
- Pas de rémission complete: 3 IVA et traitement local
e réponse < 50%: chimiothérapie par CEV-IVE-CEV puis évaluation
-rémission complete: IVE-CEV-IVE

- pas de rémission complete: IVE-CEV-IVE et traitement local
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Figure 4 : Protocole MMT 95
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néphrotoxicité de I’ifosfamide pour une dose cumulée de 60mg/m?, en outre des
données récentes informent que le risque de toxicité gonadique est moindre que
celui du cyclophosphamide

Les conséquences tardives de la chimiothérapie sont essentiellement
dépendantes des doses cumulatives recues. Les complications les plus
habituelles sont représentées par la leucothrombopénie, nausées, vomissements,
alopécie et qui sont généralement réversibles apres 1‘arrét du traitement ou apres
révision de la posologie. Le risque lié aux alkylants (cyclophosphamide et
ifosfamide) est essentiellement celui de la stérilit€é masculine. Le risque 1ié aux

anthracyclines (adriamycine, épiadriamycine) est cardiaque.
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Criteres de réponse pour le RMS :
® Réponse complete (RC): disparition complete de la tumeur
® Tres Bonne réponse partielle (TBRP): réduction du volume
tumorale entre 90% - 100%.
® Réponse partielle (RP > 2/3): 66% -89 %.
® Réponse partielle mineure (PR <2/3): 33% - 66 %.

Une maladie stable (SD): réduction du volume tumoral <33 %

® Maladie progressive :Toute augmentation de plus de 40% en volume
(ou> 25% en surface) de toute lésion mesurables, ou l'apparition de
nouvelles lésions.

® Le volume de la tumeur sera calculé selon la formule suivante:

V=0O/6xaxbxc=0.52xaxbxcencm3.

2-Le control local :
* Le traitement local des RMS Est le plus souvent indispensable mais 17%

des RMS de la vessie sont guéris sans traitement local (rémission complete apres
la chimiothérapie)

* Pour cette localisation on réalise le plus souvent une biopsie chirurgicale
tout en essayant d’obtenir suffisamment de matériel pour 1’étude histologique,

immunohistochimique et la cytogénétique.

a. Chirurgie :
Il convient de confier la premiere endoscopie a la méme équipe qui fera le

traitement chirurgical en vue d’établir clairement le point de départ et
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I’extension locale de la tumeur. Ceci est tres important dans le cadre du
traitement du RMS endovésical. [53]

- Résection initiale :

* Elle est réalisée par voie transuréthrale (cystoscopie).

*Elle devrait étre faite en cas de trés petites tumeurs surgissant dans le
dome de la vessie, loin du trigone. [54]

- Chirurgie conservatrice :

I’étude américaine IRS II a permis de montrer que les enfants ayant eu un
traitement conservateur de la vessie avec une chimiothérapie néoadjuvante
avaient une survie comparable (79 % de survie a 3 ans) a celle des enfants ayant
bénéficié de traitements plus agressifs.

Dans I’étude nord-américaine IRS IV, le traitement conservateur n’est
proposé qu’apres chimiothérapie.

Elle est alors réalisée si la tumeur est localisée au dome, elle ne peut €tre
envisagée lorsque la tumeur est persistante au niveau des uretéres ou treés proche

du col ou descendant bas dans 1’urétre. [55]
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Figure 26 : résection partielle du col vésical

* En effet, actuellement, une brachythérapie a ce niveau sur une tumeur
initialement localisée a ce niveau ne pourrait €tre réalisée sans craindre une

sténose complete de I'uretre [56]

- Chirurgie radicale : [57]

*Elle est réalisée en cas d’échec de la cystectomie partielle (chirurgie
conservatrice)

* Elle doit €tre envisagée lorsque :

_ La cystectomie partielle ne peut étre complétée

_ L’imagerie a 15 ou 30 semaines montre que la tumeur grandit

_ Une tumeur trés envahissante localement, notamment au niveau de

[’urétre
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*Elle comprend une cystectomie totale avec un curage des ganglions
lymphatiques rétro péritonéaux envahis

*En cas de résection radicale de la vessie, on préfere réaliser dans ce
premier temps de traitement, une dérivation urinaire non continente et envisager
dans un second temps, a distance aprés la guérison, une dérivation urinaire

continente.

Figure 27 : chirurgie radicale : cystectomie totale [58]
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¢ Les dérivations urinaires : [59]

* Les dérivations urinaires externes :

Elles sont subdivisées en deux sous-types :

-DU externes incontinentes : elles comprennent :

» L’urétérostomie cutanée bilatérale: les uretéres sont directement
abouchés a la peau. Cette technique est actuellement abandonnée

» L’urétérostomie cutanée trans-iléale (Briker) : les uretéres sont reliés a
la peau par I’intermédiaire d’une anse intestinale.

Dans ce type de DU, les urines coulent librement et en permanence,

nécessitant un systeme de collecte des urines (sac en plastique pour stomie).

Figure 28 : Dérivation urinaire : technique de Bricker. Apres avoir prélevé un
greffon iléal de 15 a 20 centimetres, réalisé 1’anastomose iléo-iléale, les deux
ureteres intubés par une sonde charriere 6 ou 7 sont " déroutés " devant le
promontoire. Les anastomoses urétéro-iléales sont réalisées a 1’aide de fils sertis
lentement résorbables 3 ou 4-0 ; puis le péritoine pariétal postérieur est suturé en
avant des anastomoses qui seront alors rétro-péritonéales. Le greffon est ensuite
extériorisé dans la fosse iliaque droite.
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Figure 29 : Dérivation urinaire : technique de Bricker : confection de la stomie
avec amarrage de la séro-musculeuse du greffon a la paroi musculaire et
retournement muqueux fixé a la peau réalisant une stomie bien vascularisée
facilement appareillable.

-DU externes continentes : le principe est le méme que celui des
entérocystoplasties, c’est a dire la confection d’un réservoir intestinal, mais la
poche (Kock, Mayence...) va étre abouchée a la peau par I’intermédiaire d’un
systeme de continence qui peut €tre une anse intestinale invaginée (valve) ou
I’appendice, I’évacuation des urines nécessite 1’autosondage.

* Les dérivations urinaires internes :

» Orthotopique ou vessie de remplacement tubulée (Camey I) et

surtout détubulées a basse pression (Camey II, Hautmann, en Z, Studer...)
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Figure 30 : vessie de remplacement : entérocystoplastie détubulée type

Figure 30a : Prélevement d’un greffon
de 60 cm en amont de la derniére anse
gréle

camey ii
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Figure 30b: Ouverture du greffon
mésentérique, plicature du greffon
«détubulé » avec suture  des bords
antérieur et postérieur par un surjet fils
sertis sur aiguille droite, lentement
résorbable 2-0



Figure 30c: Confection des
anastomoses urétéro-iléales gauche puis
droite au sommet du greffon selon la
technique du sillon muqueux ou par
implantation

Figure 30d: [I’anastomose urétéro
iléale est réalisée au point le plus
déclive du greffon sur une sonde
multiperforée Fermeture de antérieure
du greffon réalisant la paroi antérieure
du greffon réalisant un U avec fixation
des extremités supérieures droite
gauche a la paroi pelvienne
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» Recto-sigmoidienne : opération de coffey, de Godwin, aujourd’hui

abandonnées, « sigma pouch » a basse pression :

Figure 31: Dérivation urinaire interne Figure32: dérivation urinaire interne
«Sigma pouch».Ouverture des deux «Sigma  pouch ».Confection des
jambages de Il’anse sigmoidienne anastomoses urétéro-coliques droite et
Suture des deux bords internes par des gauche selon la technique de
fils lentement résorbable 3-0 Leadbetter-Politano .
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Figure 33: Dérivation urinaire interne : «Sigma pouch». Fixation du sigmoide
détubulé au promontoire. Fermeture en T de I’anse sigmoidienne.

b. La radiothérapie :

Le but de la radiothérapie, associ€ée ou non a la chirurgie, mais toujours
aprés chimiothérapie premiere, est d‘obtenir le contrdle local. D‘une maniére
générale on tentera de prévenir toute récidive locale tout en limitant les séquelles
fonctionnelles.

Les tumeurs d‘histologie standard completement réséquées ne nécessitent
pas d‘irradiation. La radiothérapie n‘est utilisée que si la réponse clinique a la
chimiothérapie est incompléte.

Apres traitement initial d‘un rhabdomyosarcome, trois types de situation
sont a considérer avant la radiothérapie : I‘irradiation d‘un résidu macroscopique
est différente de celle d‘un résidu microscopique et celle des tumeurs
paraméningées, par exemple, différente de celle des autres localisations. Les

aires ganglionnaires ne sont pas irradiées de principe.
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Il n‘existe pas de consensus entre les groupes européens et 1°IRS pour les
indications de la radiothérapie et le moment auquel elle doit intervenir dans la
séquence de traitement.

Les doses utilisées sur un champ large vont de 45 a 50 Gy avec une surim
pression (une dose supplémentaire de 5 a 10 Gy localisée a la zone tumorale).

Les recommandations de la SIOP sont : 1.5 a 2 Gy par fraction, 1 fraction
quotidienne, 5 fractions par semaine ; en raison de l‘efficacité de la
chimiothérapie et de la meilleure connaissance des séquelles postradiques, la
tendance actuelle est a la diminution de la dose totale.

La plupart des auteurs préconisent des doses de 40 a 45 Gy pour un résidu
microscopique et de 50 a 55 Gy pour un résidu macroscopique. Une
augmentation du taux de récidives locales est en effet observée pour des doses
inférieures a 40 Gy. [60]

La dose maximale tolérée pour les tissus sains varie selon 1‘organe
considéré. Par ailleurs, 1‘irradiation a pleine dose d‘un membre sur toute sa
longueur n‘est pas recommandée en raison des complications a type de
lymphoedeme et d‘€éléphantiasis postradique.

En Ilimitant la radiothérapie aux seules zones tumorales ayant
insuffisamment répondues a la chimiothérapie ou en rechute, on €vite d‘irradier
40 % des patients, ce qui constitue a long terme un avantage considérable. On
accepte alors le risque de récidive locale dont on sait que la guérison peut €tre
obtenue par la radiothérapie.

Les conséquences de la radiothérapie sont retardées et progressives. Elles
dépendent de la dose délivrée, de la région irradiée mais surtout de 1‘age auquel

l‘enfant est traité (le jeune age expose a des séquelles plus graves).
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A propos de RMS de vessie, la radiothérapie externe peut aboutir a une

vessie non fonctionnelle, a une sténose urétérale et a des séquelles digestives

¢. La curiethérapie :

La curiethérapie en cancérologie pédiatrique a fait 1’objet de rares
publications, le plus souvent limitées a des institutions spécialisées. Les
techniques rapportées, les modalités de la curiethérapie (a bas débit de dose, a
haut débit de dose, a débit pulsé), les doses et les indications varient en fonction
des centres.

Les avantages de la curiethérapie sont liés aux caractéristiques balistiques,
permettant de délivrer des doses €levées dans la tumeur en protégeant les tissus
sains environnants.

Une importance croissante est accordée actuellement pour limiter les
séquelles fonctionnelles et esthétiques dus a la résection chirurgicale et a
I’utilisation des doses élevées ou de grands volumes lors de la radiothérapie
externe, d’ou l’intérét de la curiethérapie qui doit €tre utilis€ée comme un
traitement d’appoint ou apres la radiothérapie externe. [61].

La curiethérapie reste la technique optimale pour I’obtention du meilleur
control local grice a ses caractéristiques physiques et aux possibilités actuelles
d’optimisation avec 1’évolution de la technologie et la miniaturisation des
sources, La radiothérapie externe, y compris avec modulation
d’intensité(RCMI), reste incapable d’obtenir ces résultats.

L’utilisation de I’imagerie tridimensionnelle et de 1’ optimisation
dosimétrique en curiethérapie améliorent le résultat carcinologique.

L’étude francgaise (STIC) sur la curiethérapie tridimensionnelle a atteint son
objectif principal, réduire les complications de la radiothérapie conventionnelle.
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Le traitement local est nécessaire uniquement si une tumeur résiduelle est
détectée apres la chimiothérapie, Par conséquent, curiethérapie peut non
seulement €tre proposée comme une alternative a la radiothérapie externe, mais
aussi a la chirurgie.

La curiethérapie, utilisée comme méthode de rayonnement des tumeurs
accessibles et de petit volume associée a la chimiothérapie et a la chirurgie,
donne de bons résultats.

Les tumeurs a histologie favorable compleétement réséquées ne nécessitent
pas d’irradiation.

La radiothérapie n’est utilisée que si la réponse clinique a la chimiothérapie
est incomplete.

Utilisée seule ou en complément d’une exérese chirurgicale incomplete, la
radiothérapie permet d’obtenir le contrdle local ou consolider celui obtenu par la
chimiothérapie.

Les limites de la curiethérapie dépendent du site et de la taille de la
tumeur, les tumeurs de plus de 40 mm apres la chimiothérapie ne sont pas
candidats pour la curiethérapie exclusive .Dans cette situation, la chirurgie ou la
radiothérapie externe (ou les deux) doivent €tre considéré en combinaison avec
la curiethérapie, en fonction de l'accessibilité de la tumeur. [62]

Dans le cas d’une régression tumorale marquée apres la chimiothérapie, la
curiethérapie peut étre considérée comme le seul traitement sans chirurgie
combinée, surtout si la taille de la tumeur est compatible avec curiethérapie
seule, ce traitement peut €tre utilis€ dans une ou plusieurs sessions. Cette

stratégie peut prévenir les complications possibles avec un faible taux. [63]
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Comparé a la radiothérapie externe, la curiethérapie augmente la chance
d’obtenir un bon contréle local avec une diminution de la probabilité de
complications tardives, en particulier la croissance des os et des organes.

Une expérience préliminaire dans les centres ayant une expertise en
curiethérapie pédiatrique ont démontré un excellent controle local en utilisant

cette techniques. [64,65]

d. La conduite thérapeutique :

La stratégie thérapeutique concernant ces tumeurs a considérablement
évolué durant les cinq dernieres années. Cette nouvelle approche de
chimiothérapie associée a la radiothérapie a conduit a une désescalade
chirurgicale ne réservant les traitements mutilants qu’a des situations
exceptionnelles. Une collaboration étroite entre chirurgien, oncologue pédiatres,
radiologues, anatomopathologistes et radiothérapeutes permet parfois d’éviter
les séquelles lourdes fonctionnelles et sexuelles que 1’on pouvait voir
auparavant.

La prise en charge thérapeutique des enfants atteints de rhabdomyosarcome
va se focaliser sur deux points essentiels : la recherche d‘une guérison sans
récidive et celle d‘une préservation de la fonctionnalit¢ de lI‘organe ou de la
partie du corps touchée par la tumeur.

Nous adoptons ’attitude suivie dans le protocole MMT 95 qui est le plus

employé€ au shop de Rabat.

85



-TUMEURS FAIBLE RISQUE (T1 N0 M0): Stratégie 95.1 :

* Tumeurs tres localisée sans ganglions NO, completement réséqué et
confiné a une seule structure ou organe PT1, quelque soit le site, a I’exception
des tumeurs alvéolaires

*Les tumeurs doivent étre résécable, sans chirurgie mutilante ni tres
étendue

e La chimiothérapie doit étre débutée dés que possible apres une chirurgie
initiale dans un délai maximum de 8 semaines

*Elle comporte 2 cures de vincristine et actinomycine D (dactinomycine)
séparé par une période de repos de 3 semaines, la durée totale de traitement est

de 9 semaines

Vv v VvV Vv v vV VvV Vv

A A A A
Weeks 7 2 3 & 5 6 7 S 9 10
Cycle no. 1 . > -+

* V= Vincristine 1,5 mg (dose maximale par injection 2 mg)

Donné en injection intraveineuse unique toutes les semaines, pendant 4 semaines,
débutant a la semaine 1 pour la lere cure et a la semaine 7 pour la deuxiéme (8 injection au
total)

* A = Actinomycine D 1.5 mg/m2 (dose maximale par injection : 2 mg)

Donné en injection intraveineuse unique aux semaines 1, 4,7 et 10 (4 injection au total)

*Les Cycles VA ne doivent t pas étre commencés que si toutes ces conditions sont
présentes :

Plus de 2 000 GB / mm3 ou 1000 PNN/ mm3

+ plus de 80000 plaquettes / mm3 + absence de tout dysfonctionnement d’organe
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-tumeurs a risque standard (T1-T2 NOMO): Stratégie 95.2 :

* Tumeurs dans des sites tres favorables dont la localisation utérovaginale

* Localisé€es et completement réséquées mais avec une extension au dela du
tissu ou de I’organe d’origine lors de la chirurgie : stade PT2

* OU localisées incompletement réséquées ou biopsiées : stade I PT3ab

* Ou étendue a plus d’un organe ou tissu (stade II), quelque soit I’entendue
de la chirurgie (stade ITPT2 OU PT3ab), sans ganglions NO

* Excepté les tumeurs d’histologie alvéolaires

* Stratégie :

- Chimiothérapie initiale par 3 cures d'IVA

- Evaluation ala 8¢me semaine : clinique et radiologique

- réponse > 50%: 3 IVA puis évaluation rémission complete: stop
traitement pas de rémission complete: 3 IVA et traitement local

Réponse < 50%: chimiothérapie par CEV-IVE-CEV puis évaluation

- rémission complete: IVE-CEV-IVE

- pas de rémission complete: IVE-CEV-IVE et traitement local

IVA: Ifosfamide- Vincristine-Actinomycine

CEV: Carboplatine- Epirubicine Vincristine

IVE: Ifosfamide-Vincristine- Etoposide

e [VA:

_ L'ifosfamide 3 g/m2 est administré en perfusion intraveineuse de trois
heures par jour, avec mesna (3 g/m2) et hydratation, en J1 et] 2 pour

_chaque cycle de traitement. (Total IFO dose / cure= 6 g/m2).

_ Vincristine : 1,5 mg/m2 (dose unique maximale de 2 mg) est donnée en

_intraveineuse en dose unique a J1 J8 ET J15
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_ Actinomycine D : 1.5 mg/ m2 en IVD J1

e CEV:

_ Carboplatine :500 mg/ m2 en perfusion de 1 heure J1
_Epirubicine : 75 mg/ m2 en perfusion de 24 heure J1let J2
_ Dose maximale est de 110 mg

_Vincristine : 1,5 mg/ m2en IVD J1 (dose maximale : de 2 mg)

e [VE:

- L'ifosfamide 3 g/m2 en perfusion intraveineuse de trois heures par jour,
avec mesna (3 g/m2) et hydratation, en J1 , J2et J3 (9g/cure)

- Vincristine : 1,5 mg/m2 (dose unique maximale de 2 mg) en IVD

- Etoposide : 150 mg /m2 en perfusion de 2 a 4 heures J1 J2 J3.

NB:
® EnIVAladose estde 6g alors qu'en IVE elleestde 9 g
® [es nourrissons de mois de 3 mois ne doivent pas recevoir d’ifosfamide

® [ es cures sont administrées a 3 semaines d’intervalle
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-les tumeurs a haut risque :

® Toutes les tumeurs avec extension ganglionnaire locorégionale (au
premier relais ganglionnaire)

® Toutes les tumeurs d’histologie alvéolaire quelque soit leur site

® Toutes les tumeurs avec épanchement malin associé PT3c

® Stratégie thérapeutique :

Tous les patients de ce groupe de haut risque recoivent une chimiothérapie
avec 6 drogues : IVA + carboplatine +épirubicine +VP16

Apres les 3 cures IVA6, CEV, IVE espacées de 3 semaines, on effectue une
premiere évaluation a la 8 éme semaine :

Si la réponse est plus de 50 % : IVA suivie de CEV et IVE puis évaluation
aS 17

RC : IVA, CEV, IVE puis STOP

RIC : IVA, CEV, IVE avec traitement local

Si la réponse est moins de 50 % : traitement local nécessaire, puis une
deuxieme évaluation toujours a

S 17

- RC/STOP
- RIC/ etude de phase II

90



>
L
o
O

»

5TOP
AV
STOP
V
cal

ﬂ.;”s'.—\‘ vincristins ﬂ l CEV ﬂ

RC : r3ponsz complats

RIC : réponss incomplits

- bee e

NB :

: tumeurs a haut risque : dans les deux études CWS et RMS 96, ces

patients ont été inclus dans un essai randomise dans le but de comparer un

traitement de 6 drogues CEVAIE ont ét€ randomisé contre I'ITVA .

-Les deux études n’ont pas montre de résultats supérieurs chez les patients

traités avec CEVAIE( données non publiées ) ,( protocole EpSSG RMS2005)

l'intensification de la chimiothérapie avec 1'ajout de carboplatine, d'épirubicine

et Etoposide a I’'IVA, chez des patients présentant un rhabdomyosarcome non

métastatique a haut risque et d'autres sarcomes de tissus mous chimio sensibles
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n'offre aucun avantage en termes de survie et ne fait qu’exacerber la toxicité .
[66]

La toxicit¢é a été significativement plus élevée (infection,
myélosuppression, mucite) pour les 6 médicaments

L’IVA sera prise comme une thérapeutique de référence pour 1’étude
européenne en cours

EPSSG RMS 2005.

Dans I’essai R1, les patients seront randomisés pour recevoir :

Bras A: 4 cures Ifosfamide, Vincristine and Actinomycine D (IVA)

Bras B: 4 cures IVA+ Doxorubicine (IVADo). Selon le schéma suivant :

Response Evaluation
4
S Al I I I S | |fr E
U (A IV VvV|[v v Ullv 7 7 Y i
R ‘ A A A v ([ Ra lar |la [la ||a [|4s
G CR g L 8
g Random or R Radiotherapy cg
Y, P R"13 X’ _ Q .\I
o Y o oo o o
sl Ok R 1 S [ O T
A A A A A A J|A A A |]o
Do Do Do Do I
Radiotherapy
D 2™ line treatment + RT
Wks 1 23 4 56 7 9 10 13 16 19 22 25

Dans I’essai R2 : Les patients en rémission complete seront randomisés pour
Bras C : arrét de traitement

Bras D : 6 cures Vinorelbine + Cyclophospamide
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-Les tumeurs métastatiques :(RMS 2005)

Malgré les principaux exploits accomplis au cours des trois dernieres
décennies pour les RMS localisée (survie globale a 5 ans est désormais de 70%),
la survie globale des patients atteints de RMS métastatiques reste treés pauvre.

Malgré des taux de réponse impressionnants observés avec la
chimiothérapie d'induction dans les divers régimes [67,68], ces tumeurs sont
difficiles a guérir, et la survie au long terme sans événement(EFS) de toutes les
séries est inférieure a 30%, méme apres chimiothérapie a haute dose avec
recours aux cellules souches hématopoiétiques. [69,70]

Les facteurs pronostiques du RMS métastatique ont été étudiés dans
plusieurs études

Une analyse récente des données provenant d'études européennes et
américaines depuis 1984 ont montré que la survie sans événement a 3 ans de 788
patients ayant un rhabdomyosarcome métastatique atteint un plateau de 27%.
[71]

L'analyse unidimensionnelle a montré que la survie sans événement (EFS)
a été corrélée avec plusieurs facteurs de risque indépendants, parmi eux on note:
age, D’histologie, le Site de la tumeur primitive, le Nombre de sites
métastatiques, Présence ou absence d’un envahissement de la moelle osseuse ou
de I’os.

Les rhabdomyosarcomes métastatiques sont ceux présentant une preuve de
1ésions métastatiques, a savoir la présence de toute 1ésion a distance autre que
les ganglions régionaux, par exemple, des métastases osseuses ou de la moelle ,
des métastases pulmonaires, des métastases hépatiques, un envahissement

ganglionnaire a distance, ou des patients ayant un épanchement malin (cellules
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tumorales dans le liquide péritonéal ou pleural) ou des cellules malignes dans le
liquide céphalo-rachidien).

La phase II fenétre de I'IRS chez des enfants atteints rhabdomyosarcome
métastatique nouvellement diagnostiqué a démontré l'efficacité de
I'TFOSFAMIDE et Doxorubicine avec un taux de 63% (RC + RP) a 12 semaines
[72]

En outre les résultats préliminaires de I'étude fenétre avec Doxo dans les
RMS a haut risque dans l'expérience de la SFCE (65% RC + RP) mettent en
évidence la valeur de Doxo comme un médicament efficace dans le RMS.
(Bergeron C, données non publiées)

Ainsi, on propose le méme protocole adopté pour les RMS métastatiques
dans I’étude :

EPSSG RMS 2005, qui nous semble raisonnable.

Les RMS métastatiques : traitement intensif
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Response Pre Local Therapy

Evaluation Evaluation
S 7 ¢ g I
U 0]
R i C A
G I I I CR I 1 I g I I I | & 2 Maintenance
E| VVVY|V VY|V |or I Nl I |° Bl iestiaent
R A A A PR>1/3 |A A ||A g |1A*_|[A* ][A c s 1
- year
y Do Do Do Do y 0 S
Radiotherapy j M
E
A B RN
0O
L
SD 2" line treatment + RT
Wks1 23 4 56 7 9 10° 13 16 19 22 25

I : Ifosfamide 3 g/m2 est administré en perfusion intraveineuse trois heures par jour, avec
mesna (3 g/m2) et hydratation, les jours 1 et 2 pour chaque cycle de traitement. (Dose
Total IFO / coure =6 g/m2).

V:Vincristine 1,5 mg/m2 (dose unique maximale de 2 mg) est donnée en une seule
injection par voie intraveineuse le jour 1 de chaque cure et chaque semaine, pour un
total de sept doses consécutives, a partir de la semaine 1 a 7.

A : Actinomycine D de 1,5 mg/m2 (dose unique maximale de 2 mg) en une seule injection

par voie intraveineuse le jour 1 de chaque cycle de traitement.

Do : Doxorubicine 30 mg/m2 administré en perfusion intraveineuse de 4 heures par jour
les jours 1 et 2 pour les coures de 1-4 le traitement (dose totale par coure = 60 mg/m?2).
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lere évaluation: apres les 3 premiers cycles de chimiothérapie (semaine
9), une évaluation clinique et radiologique de la réponse tumorale sera faite.

Les patients en rémission complete RC ou la réduction du volume tumoral>
1/3 vont continuer le traitement dont ils ont bénéfici€é au moment du diagnostic.

Les patients ayant une maladie stable (SD: la réduction du volume tumoral
<1/3), seront éligibles pour le traitement de 2eme ligne.

2eme évaluation : aprés 6 cycles de chimiothérapie (semaine 18) une
évaluation clinique et radiologique de tous les sites tumoraux sera effectuée afin
de planifier un traitement local. Tout patient présentant une maladie progressive
doit procéder a un traitement de 2eme ligne.

En ce moment le mode de control local doit €tre décidé (chirurgie ou
radiothérapie).

3eme évaluation : faite apres les 9 cures de chimiothérapie (la fin du
traitement standard) A ce point la chirurgie doit €tre reconsidérée en cas de

résidu tumoral.

Les RMS métastatiques : traitement d’entretien

Apres les 9 cures de chimiothérapie, une chirurgie ou une biopsie de ce qui
semble €tre une tumeur résiduelle éventuelle peut €tre réalisée. Les patients ne
peuvent pas continuer avec le traitement d'entretien si une tumeur viable est
trouvée et que le clinicien pense qu’une chimiothérapie plus intensive serait
appropriée. Toutefois, en présence de quantité limitée de tumeur viable le

traitement d'entretien devrait €tre adopté.
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-Traitement des rechutes

Les expériences des études MMT 84 ET MMT 89 ont montré qu’une
proportion significative des patients qui rechutent localement peut €tre guérie
par la reprise de la chimiothérapie et du traitement locale. La chimiothérapie
dépend du traitement recu initialement

Les patients qui rechutent apres le protocole 95.1

(VA) doivent recevoir une chimiothérapie sous formes de cures alternées
de CEV et IVE

Les patients qui rechutent apres le protocole 95. 2 et 95.3-bras A (si le
patient a déja recu les combinaisons de 6 drogues) doivent recevoir une
chimiothérapie sous formes de cures alternées de CEV et de

Vincaepi(modifié)(vincristine , carboplatine, VP16),seconde ligne de MMT&89
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days 1 8 15 21 28/1 8 15 21

VNL: Vinorelbine 25 mg/m?2 i.v. plus de 5 a 10 minutes les jours 1, 8, 15 de chaque cycle

CPM: Cyclophospamide 25 mg/m2 par voie orale tous les jours (pas de repos entre les cycles)
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NB : le traitement de deuxieme ligne

La gestion actuelle des patients présentant des signes de mauvaise réponse
apres une chimiothérapie premiere comprend l'administration de médicaments
non administrés auparavant et la mise en ceuvre des mesures de traitement local
(chirurgie et / ou radiothérapie).

Dans ce protocole, on propose de traiter ces patients avec des combinaisons
de chimiothérapie alternatives avec la chirurgie et la radiothérapie. Le schéma
de Chimiothérapie doit €tre choisie en tenant compte de la chimiothérapie
administrée précédemment et la tolérance du patient.

La chimiothérapie de deuxieme ligne :
La combinaison Topotecan-Carboplatine
La combinaison doxo — carboplatine : La Doxorubicine peut €tre
utilis€ a la place du topotécan chez les patients s'ils n'ont pas recu des
anthracyclines (doxo et épirubicine) dans le traitement initial.
Apres 2 cycles il y aura une évaluation de la réponse tumorale et les
décisions seront prises en conséquence:
a) une bonne réponse (y compris les RC, RP bonne et RP): la
chimiothérapie initiale continuera.
b) Pas de réponse (maladie stable ou progressive): traitement local doit
étre évalué et une nouvelle chimiothérapie peut étre envisagée

Le schéma topo-carbo :
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Topo Topo Good Topo VP16 Topo VP16
Carbo  Carbo  Response  Cyclo  Carbo  Cyclo  Carbo

weeks 1 1 iy 7 10 13 16

Tumour response evaluation

Topotécan: 2 mg/m2/jour le jour 1 a 3 (dose totale de 6 mg/m2/course) en 30 minutes.
Carboplatine: 250 mg/m2/jour en 1 heure le jour 4 et 5 lorsqu'il est administré avec le
topotécan, le jour 1 et 2 lorsqu'il est administré avec VP16 (dose totale de 500 mg/m?2 par
cure).

Cyclophospamide: 1500 mg/m2 / jour, le jour 1 et 2 (dose totale 3000 mg/m2 par cure )en 4
heures.

VP16: 100 mg/m2/jour, le jour 1 a 3 (dose totale 300 mg/m2par cures) en 1 heure. Le schéma

doxo-carbo :

Doxo Doxo Good Doxo Doxo Doxo Doxo

Carbo Carbo Response Cyclo  Carbo Cyclo Carbo

weeks 1 B i 7 10 13 16

Tumour response evaluation

Doxorubicine: 60 mg/m2/jour, le jour 1 (dose totale de 60 mg/m2/cure) 1 a 6 heures selon les
habitudes.

Carboplatine: 250 mg/m2/jour, les jours 1 et 2 (dose totale de 500 mg/m2 par cure en 1 heure.
Cyclophospamide: 1500 mg/m2 / jour, les jours 1 et 2 (dose totale 3000 mg/m2 par cure en 4
heures.
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IV-EVOLUTION ET PRONOSTIC :
A-Evolution :

1- Evolution de la survie au cours du temps :
L'étude des différentes publications de I'IRS depuis 1972 permet de

préciser, dans la mesure du possible, le devenir des différents
rhabdomyosarcomes avec le temps en fonction des adaptations thérapeutiques
successives. Les multiples IRS (au nombre de 4, allant de 1972-1978 pour la
premiere, a 1991-1997 pour I'IRS 1V) ont pu inclure, pour analyse, plus de 3 000
patients au cours de ces dernieres 25 années ce qui a permis d'évaluer les
caractéristiques cliniques et pronostiques, de préciser la diffusion tumorale par
I'imagerie, la biologie de ces tumeurs, d'apprécier l'intérét des nouvelles
associations chimiothérapiques, et leur mode d'administration, enfin la place de
la radiothérapie [73]. Comme le montre bien le tableau 1, ces études et les
différents essais thérapeutiques ont conduit a une augmentation de la survie a 5
ans de 25% a 40% sur les 40 dernieres années toutes localisations et tous types

de rhabdomyosarcomes confondus.
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Figure 34 : Amélioration de la survie des rahbdomyosarcomes sur les 40

derniéres années

2-Survie apres traitement :
a. Survie globale suivant le stade clinique :

Comme on pouvait s'y attendre, la survie globale est d'autant plus
importante que le diagnostic et donc le traitement ont été pratiqués des les stades
de début de la prolifération tumorale (Tableau 2). Ainsi que la montre 1'étude
de Stevens et al[74]. avec un taux de survie a 5 ans de 80%, au stade clinique I
les patients ont les plus grandes chances de survie. Les taux de survie dans les
stades II et III sont nettement inférieurs avec des pourcentages obtenus de 66%

et 60% respectivement.
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Figure 35: Survie globale (SG) selon le stade  clinique
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b-Survie globale suivant le type histologique :

100
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Figure 36: Survie globale suivant le type histologique du RMS

Le type histologique, suivant qu'il est embryonnaire ou alvéolaire modifie
profondément les taux de survie globale.

La survie globale des rhabdomyosarcomes de type embryonnaire, de 78%,
toutes autres variables confondues, est nettement supérieure a celle des tumeurs
de type alvéolaire dont la survie globale n'est que de38%.

c-Survie sans rechute

La survie sans rechute est également influencée par l'importance du stade

clinique au moment du traitement et par le type histologique.
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® Suivant le stade clinique :
Suivant le stade clinique, la survie sans rechute passe de61% pour le stade I

a 55% pour le stade II et 51% pour le stade II1
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Figure 37 : survie sans rechute suivant le stade clinique

® Suivant le type histologique :
La survie sans rechute est encore plus caractéristique lorsque 1'on prend en
compte le type histologique. En effet, elle est de 63% en cas de tumeur de type

embryonnaire et seulement de 27% en cas de type alvéolaire.
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Figure 38: Survie sans rechute suivant le type histologique.

Il faut noter a ce propos l'importance d'obtenir un diagnostic fiable. En

effet, i1 a été montré, sur 500 cas de sarcomes diagnostiqués par des

pathologistes, qu'il existait, dans un pourcentage non négligeable de cas, de

désaccords sur le diagnostic lorsque les lames étaient revues par un groupe

spécifiques pour confirmation. [75]

B-Pronostic :

Le pronostic du rhabdomyosarcome depend :

De l'age, du stade de la tumeur (extension tumorale, atteinte

ganglionnaire) et du type histologique.
La S.I.O.P. (Societe Internationale d’Oncologie

Pediatrique) distingue 4 stades de gravite croissante de 1 a 4 :

106



- Stade I Tumeur localisée a 1’organe, sans envahissement ganglionnaire,
sans métastase (T1, Mo, No)

-Stade II Envahissement d’un ou plusieurs organes contigus sans
envahissement ganglionnaire, sans métastases (T2, Mo, No)

- Stade III Envahissement ganglionnaire régional, sans métastases T1, T2,
Mo, No)

- Stade IV Métastases a distance (T1, T2, No, N1, M1).

Les facteurs de pronostic favorable dans les

RMS vésicaux sont:

- L’absence de métastase

- L’histologie embryonnaire

- Une tumeur de diametre inférieur a Scm et résécable

- L’age de I’enfant au diagnostic inférieur a 10 ans

Ces facteurs sont indépendants. Le pronostic est particulierement grave du
fait de la localisation vésicoprostatique par rapport aux autres localisations

(orbite, testicules, vagin) [76]

Formes histologiques Pronostic
RMS botryoide Favorable
RMS a cellules fusiformes Favorable
RMS embryonnaire Intermédiaire
RMS alvéolaire Défavorable
Sarcome indifférencié Défavorable

Tableau 11 : classification histo-pronostique
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CONCLUSION
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Le rhabdomyosarcome vésical de I’enfant est une tumeur rare, son
diagnostic doit €tre suspect chez I’enfant devant un syndrome obstructif de bas
appareil urinaire associe ou non a une hématurie et/ou une infection avec les
données de I’imagerie médicale .La cystoscopie si elle a été possible avec la
biopsie confirme le diagnostic a I’anatomopathologie.

Apres traitement chirurgical, 1’évolution est marquée par des récidives
locales ou des métastases. La chimiothérapie et/ou la radiothérapie permettent
de prévenir ces récidives.

Mais malgré ces combinaisons thérapeutiques, le pronostic du

rhabdomyosarcome reste péjoratif.
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RESUME

Titre : les tumeurs de vessie chez 1’enfant
Auteur : ATMANI YOUSSEF
Mots clés : tumeurs, vessie, rhabdmyosarcome, enfant

Les tumeurs de vessie chez 1’enfant sont tres rares. Le rhabdomyosarcome
vésical représente la principale tumeur.

Il constitue environ 5% de I’ensemble des tumeurs solides de I’enfant. Il est
moins fréquent chez les filles que chez les garcons.

A la lumiere des cinq observations colligées au service de chirurgie
pédiatrique de Rabat, nous proposons de mieux connaitre la place de la chirurgie
dans la prise en charge et de rappeler les différents aspects épidémiologiques,
histologiques, cliniques, thérapeutiques et évolutifs.

Sur le plan clinique, le rhabdomyosarcome vésical est révélé par des signes
urinaires : les infections urinaires récidivantes, I’hématurie, la rétention aigue ou
subaigiie d’urines... Le diagnostic est assuré par la biopsie avec examen
anatomopathologique et immunohistochimique.

Les examens complémentaires réalisés dans le cadre du bilan d’extension
sont dominés par: 1’échographie, I'IRM ou la TDM, une radiographie
pulmonaire, une scintigraphie osseuse et un PET-scan.

Le traitement doit €tre pris en charge par une équipe pluridisciplinaire. Une
chimiothérapie est indiquée dans tous les cas des le diagnostic. Le traitement
local repose sur une chirurgie secondaire, complétée ou non par une
radiothérapie.

Malgré ces combinaisons thérapeutiques, le  pronostic  du
rhabdomyosarcome reste péjoratif avec une survie moyenne a 5 ans.
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ABSTRACT

TITLE : Tumors of the bladder in children
Author : ATMANI YOUSSEF
Key words : Tumors, bladder, rhabdomyosarcoma, child

Bladder tumors in children are very rare. Bladder rhabdomyosarcoma is the
main tumor.

It establishes approximately 5 % of all solid tumors in children. It is less
common in girls than in boys.

In the light of five observations concerning five cases diagnosed at the
Pediatric Surgery Department University Hospital of Rabat, we propose to better
know the role of surgery in the management of these tumors and to recall the
different epidemiological, histological, clinical features, treatment and outcome.

Clinically, baldder rhabdomyosarcoma is revealed by urinary symptoms :
reccurent urinary tract infections, hematuria, acute or sub-acute urinary
retention... The diagnosis is provided by a biopsy with histological examination
and immunohistochemistry.

Supplementary examinations conducted in the assessment of extent and
allowing the Staging of the tumor are dominated by ultrasound, MRI or CT
locoregional, a chest radiograph, bone scintigraphy and PET scan.

Treatment should be supported by a multidisciplinary team. Chemotherapy
1s indicated in all cases .Local treatment is based on secondary surgery, whether
or not by radiotherapy.

Despite  these  therapeutic = combinations, the  prognosis  of

rhabdomyosarcoma remains pejorative with an average survival at 5 years.
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Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont
dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes
malades sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de mnationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon
patient.

Je maintiendrai le respect de la vie humaine deés la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d'une
fagon contraire aux lois de ['iumanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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