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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

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

ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed 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

Médecine Interne — Clinique Royale

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi
Pr. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes

Janvier, Février et Décembre 1987

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. LACHKAR Hassan

Anesthésie -Réanimation
pathologie Chirurgicale

Pathologie Chirurgicale

Gastro-Entérologie
Meédecine Interne



Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Pr. IDDANE Mohamed

Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994
Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha

Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

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
Biophysique



Pr.
Pr.

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

CAOUI Malika
CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

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

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

ars 1994

M

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

ars 1995

M

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

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
CHAARI Jilali*
DIMOU M’barek*

EL MESNAOUI Abbes
HDA Abdelhamid*
OUAZZANI CHAHDI Bahia

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AMIL Touriya*
. BELKACEM Rachid
. BOULANOUAR Abdelkrim

.EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan

. GAOUZI Ahmed

DRISSI KAMILI Med Nordine*
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la
FMPA

Gynécologie Obstétrique
Traumato-Orthopédie

Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Meédecine Interne

Dermatologie

Chirurgie Générale

Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur HMI Med V
Urologie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie




Pr
Pr
Pr
Pr

. MAHFOUDI M’barek*
. OUADGHIRI Mohamed
. OUZEDDOUN Naima

. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

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

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI
.BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

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.
Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation

Meédecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques




Pr. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. ROUIMI Abdelhadi*
Décembre 2000

Pr. ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr. BALKHI Hicham*

Pr. BENABDELIJLIL Maria
Pr. BENAMAR Loubna

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pr. BENOUACHANE Thami
Pr. BEZZA Ahmed*

Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
Pr. BOUMDIN El Hassane*
Pr. CHAT Latifa

Pr. DAALI Mustapha*

Pr. DRISSI Sidi Mourad*

Pr. EL HIJRI Ahmed

Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid
Pr. EL MADHI Tarik

Pr. EL OUNANI Mohamed

Pr. ETTAIR Said

Pr. GAZZAZ Miloudi*

Pr. HRORA Abdelmalek

Pr. KABBAJ Saad

Pr. KABIRI EL Hassane*

Pr. LAMRANI Moulay Omar
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

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
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique

Urologie

Cardiologie

Gastro-Entérologie

Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie

Gastro-Entérologie

Anatomie Pathologique



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

BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *
FILALI ADIB Abdelhai

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

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

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABBASSI Abdellah

. AL KANDRY Sif Eddine*
. ALLALI Fadoua

. AMAZOUZI Abdellah

. AZ1Z Noureddine*

. BAHIRI Rachid

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
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Radiologie
Rhumatologie




Pr. BARKAT Amina

Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOUI Sakina*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007
Pr. ABIDI Khalid
Pr. ACHACHI Leila

Pédiatrie

Cardiologie

Ophtalmologie

Biophysique

Microbiologie

Cardiologie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

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



Pr.
Pr.
Pr.

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

ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJIJI Larbi*

AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
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 Tarig*
TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr.

DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr

ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*

Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie

Parasitologie
Anesthésie réanimation Directeur ERSM
Biochimie-chimie

Pharmacie clinique

Ophtalmologie

Pharmacie galénique

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

Médecine préventive santé publique et hygiene
Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne

e
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Radiologie T 7 P
Microbiologie foast®
Microbiologie AT
Radiothérapie =

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale



Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

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

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*

Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar

Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. L’KASSIMI Hachemi*

Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *
PROFESSEURS AGREGES :
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. BOUAITY Brahim*

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*
Pr. EL MAZOUZ Samir

Pr. EL SAYEGH Hachem

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie
Radiologie
Rhumatologie
Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie
Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique

Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Médecine interne

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. ERRABIH Ikram

Pr. LAMALMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir*
Pr. NAZIH Mouna*

Pr. ZOUAIDIA Fouad

Gastro entérologie
Anatomie pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie générale
Hématologie

Anatomie pathologique

Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed Chirurgie Pédiatrique

Pr. ABOUELALAA Khalil* Anesthésie Réanimation

Pr. BELAIZI Mohamed* Psychiatrie

Pr. BENCHEBBA Driss* Traumatologie Orthopédique
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Introduction




Les tumeurs cérébrales sont les tumeurs les plus fréquentes (20 — 22 %)
chez I’enfant apres les leucémies (30 %), mais elles demeurent les premicres
causes de déces par cancer (1). Elles présentent certaines spécificités par rapport

a ’adulte.

La cause de ces tumeurs est inconnue dans la majorité des cas, cependant il
existe des situations pré-disposantes a leur survenue : Le syndrome de Turcot, le
syndrome de Li-Fraumeni et le syndrome de Gorlin, la neurofibromatose de type

1 et 2, la sclérose tubéreuse de Bourneville et la maladie de Von Hippel-Lindau.

Les signes cliniques sont polymorphes et non spécifiques, et dépendent de
la localisation tumorale et de 1’age de D’enfant. Ils incluent des signes
d’hypertension intracranienne (HTIC) et divers signes neurologiques (épilepsie,
troubles visuels, endocriniens, trouble de marche et de I’équilibre, paralysie des
nerfs craniens). Les signes sont plus trompeurs chez I’enfant en bas age
(macrocéphalie, bombement de la fontanelle, difficultés d’alimentation, arrét des

acquisitions, hypotonie, irritabilité).

Les tumeurs primitives prédominent et les types histologiques sont tres
variés, mais les plus fréquentes sont le médulloblastome, les gliomes et
I’épendymome. Le pronostic et le traitement dépendent de 1’age, du type et du
grade histologique. La démarche diagnostique inclut I’analyse de la topographie
de la 1ésion et de ses aspects au scanner et en IRM, tout en intégrant I’age et la

clinique de I’enfant.

Les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure sont globalement aussi
fréquentes que les tumeurs sus-tentorielles, mais cela varie en fonction de 1’age.
Avant I’age de 3 ans, les tumeurs sus-tentorielles prédominent, tandis que les

tumeurs de la fosse postérieures sont plus fréquentes de 3 a 11 ans ;
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les fréquences des localisations sus- et sous-tentorielles sont identiques par la

suite [2].

La prise en charge des enfants atteints de TC nécessite une approche
multidisciplinaire, au sein de centres d’oncologie pédiatrique qui disposent des
ressources humaines, matérielles et techniques nécessaires. La présence de
neurochirurgiens, pédiatres, oncologistes, neuropathologistes, endocrinologues,
et un service de réadaptation physique avec d’autres disciplines est capitale pour

prendre en charge un enfant atteint de tumeur cérébrale [3].

Depuis sa création en 1983, le Service d’Hématologie et Oncologie
Pédiatrique (SHOP) de Rabat a eu un faible recrutement de tumeurs cérébrales
avec environ 5 sur 300 nouveaux cas par an, souvent aprés rechute ou
progression. A partir de I'année 2010, date de la création par la Société
Marocaine d’Hématologie et Oncologie Pédiatrique d’un groupe de travail sur
les tumeurs cérébrales de I’enfant, le recrutement de ces tumeurs a été multiplié
par 5 a 6. Cette augmentation du recrutement réside dans le fait qu’une
collaboration étroite avec le service de neurochirurgie de I’Hopital des
spécialités de Rabat a été mise en place. Le service gére actuellement environ 25
nouveaux cas de tumeurs cérébrales par an et souvent il existe un retard pour

poser le diagnostic.

Ce travail consiste en une étude rétrospective descriptive et analytique
portant sur les enfants admis pour tumeur cérébrale, au sein du Service
d’hématologie et oncologie pédiatrique (SHOP) de Rabat, sur une période de 6
ans allant de 2010 a 2015.



L’objectif de ce travail est de :

Décrire le profil général des patients. Pris en charge pendant cette période
Evaluer le type de prise en charge des patients
Evaluer le suivi et I’évolution globale des patients

Identifier des pistes d’amélioration de la prise en charge



Patients et méthodes



I-PATIENTS :

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive et analytique portant sur tous
les cas de tumeurs cérébrales de I’enfant, colligés et pris en charge au sein du
service d’hématologie et d’oncologie pédiatrique de Rabat, sur une période de 6

ans allant de Janvier 2010 a Décembre 2015.

ITI- CRITERES D’INCLUSION ET D’EXCLUSION :
1-Les critéres d inclusion :

Ont été inclus dans cette étude :

Tous les enfants de la naissance a 16 ans.

Suivis de janvier 2010 a décembre 2015.

Au Service d‘Hémato-oncologie Pédiatrique de 1°‘hopital d‘enfant de

Rabat.

Diagnostique de tumeur cérébrale ou médullaire primitive retenu sur les
données de I’imagerie associée ou non a une confirmation histologique ou

a des marqueurs positifs.

2-Criteres d’exclusion :
Les cas suivants ont été exclus de I’étude :
- Les dossiers inexploitables : incomplets et non trouvés.

- Les tumeurs cérébrales secondaires



ITII-METHODES :
1- Description des variables :

Nous avons collect¢ les données ¢épidémiologiques, cliniques, para
cliniques, thérapeutiques et évolutives selon des fiches d’exploitation (annexe 1)
préétablies, avec comme support les dossiers médicaux archivés au sein du

SHOP.

Pour chaque patient nous avons recueilli les données générales comme le
nom et le prénom, le sexe, I’age a I’admission, le numéro de téléphone, I’origine
géographique, la date d’admission au SHOP et le statut a I’admission : est ce
qu’il s’agit d’un nouveau malade ou ancien malade préalablement traité¢ et

adressé suite a une progression ou rechute.

Concernant les antécédents nous avons précisé la notion de cancer dans la
famille et de maladies génétiques familiaux et I’existence d’une consanguinité

des parents.

Sur le plan clinique, nous avons analysé le délai de diagnostic c’est a dire le

délai entre le début de la symptomatologie et le moment du diagnostic.

Nous avons analysé aussi les symptomes révélateurs c’est-a-dire les

premiers symptomes qui ont menés le patient a consulter.

Le bilan para clinique a compris : une tomodensitométrie et/ou IRM
cérébrale pour localiser la tumeur, selon la classification topographique qui a été

proposée par Escourolle et Poirier en 1977 (annexe 2).



Une biopsie de la tumeur avec une étude anatomopathologique pour faire

une confirmation histologique, et la classer selon la classification histologique

de I’OMS 2007 (annexe 3).

Le bilan d’extension si indiqué surtout pour le médulloblastome et
I’épendymome et les tumeurs germinales, a compris une IRM médullaire et/ou
une ponction lombaire pour détecter la présence de métastases médullaire ou des

blastes dans le LCR.

Concernant la prise en charge neurochirurgicale, nous avons précisé la
réalisation d’une dérivation, sa date et le type d’intervention chirurgicale

(résection ou biopsie) et la réalisation d’une radio-chirurgie.

Ainsi pour la chimiothérapie : la date du début du traitement, le type de

cure et les toxicités survenues.

Et pour la radiothérapie, nous avons décrit le ou les territoires irradiés et la

dose administrée.

Nous avons décrit dans le chapitre évolution, la survenue ou non d’un

événement en précisant sa date et son type (rechute ou progression ou déces).

La Rechute : la réapparition du premier cancer aprés une période de
rémission complete. En fonction de sa localisation, on parlera de rechute :

locale, régionale ou a distance.
La progression : la réapparition des symptomes au cours du traitement.
Nous avons également noté les abandons de traitement et les perdus de vue.

Les abandons de traitement: Les Patients qui ont pris la décision

d’arréter leur traitement en cours mais joignables ou non.



Les perdus de vue : regroupe les patients qui ont terminé le traitement et
non revu au controle. Nous avons considéré les transferts comme des perdus de

vuc.

L’¢état des patients a la date des dernicres nouvelles a été détaillé en
précisant si le patient était vivant ou décédé et pour les patients vivant quelle

¢tait leur situation et la présence ou non de séquelles.
2-Analyse statistique :

La saisie et I’analyse des données ont été effectuées a 1’aide du logiciel
SPSS et Microsoft Excel 2007. Les variables quantitatives de distribution
normale ont ¢été exprimées en moyenne et ¢Ecart-type, les variables de
distribution non gaussienne ont ¢té exprimées en médiane et interquartiles. Les

variables qualitatives sont exprimées en effectif et pourcentage.

La courbe de Kaplan Meier a été utilisée pour 1’analyse de la survie globale

et la survie sans événements des patients.



Résultats
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I. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :
1-La fréquence :

Durant notre période d’étude allant de Janvier 2010 & Décembre 2015, le
service d’hématologie et d’oncologie pédiatrique de Rabat a enregistré 1770
nouveaux cas de tumeurs pédiatriques, parmi eux 161 cas (9,1%) étaient des

tumeurs cérébrales.

La figure suivante montre la répartition annuelle des tumeurs cérébrales par

rapport a ’ensemble des tumeurs pédiatriques.

400
355

350

300 -

318
287
259

20 B Total des patients
200 - d'Oncologie
150 1 Les tumeurs cérébrales
100
>0 9% ,6% 0,8% [18,3% 1,6% 10,1%

0 1 : 1 : ., .

2010 2011 2012 2013 2014 2015

[N
~J
wn
[N
h

Figure 1 : La répartition annuelle des tumeurs cérébrales par rapport

a I’ensemble des tumeurs pédiatriques.
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Dans la salle des archives, nous avons trouvé et exploité 157 dossiers, dont
151 dossiers ont été inclus et 6 dossiers étaient vides. Au fur et a mesure des
années, on remarque qu’a partir de 2013 il n’y a pas de dossiers non

exploitables. En 2010, il y avait plus de dossiers vides et non trouvés.

Tableau I : L’inclusion des dossiers a partir

de la base de données informatisé et la salle des archives.

2010 | 2011 | 2012 | 2013 | 2014 | 2015 Total
Total des patients d’oncologie 355 318 259 287 275 276 1770
Les tumeurs cérébrales (file) 28 21 28 24 32 28 161
Les dossiers trouvés (archives) 26 20 24 25 34 28 157
Les dossiers non trouvés 2 1 4 0 0 0 7
Les dossiers vides 4 0 0 0 2 0 6
Les dossiers exploitables 22 20 24 25 32 28 151
% : Dossiers exploitables / file 78% | 95% | 85% | 104% | 100% | 100% 94%

2-L’age:

L’4ge médian des patients €tait de 6 ans et 8 mois, avec des extrémes allant

de 5 mois a 16 ans.

On constate un pic d’age entre 5-10 ans, avec 58 cas (38,4%). Les enfants

de plus de 5 ans représentent les deux tiers des patients inclus avec (68,9%).

Dans notre série, deux patients avaient un age < lan.
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Figure 2 : Répartition des patients selon les tranches d’age a ’admission.

3-Le sexe:

La répartition de notre série selon le sexe montre une prédominance

masculine, avec 55% de gargons et 45% de filles. Le sexe ratio est de 1,22

Cette prédominance masculine est constatée a toutes les tranches d’age,

sauf a partir de 10 ans on note autant de filles que de gargons.
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Figure 3 : Répartition des patients selon le sexe.
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4-L’origine géographique :

La majorité¢ des malades recrutés sont originaires de la région de Rabat-

Salé-Kenitra ; avec 70 patients soit 46,4%.

Tableau II : Répartitions des patients selon I'origine géographique.

L’origine géographique Nombres de Pourcentage
patients

Région de Rabat-Salé-Kénitra 70 46,4%
Région de Tanger-Tétouan-Al Hoceima 20 13,2%
Région de 1I'Oriental 13 8,6%
Région de Fés-Meknés 11 7,3%
Région de Casablanca-Settat 9 6%
Région de Béni Mellal-Khénifra 6 4%
Région de Souss-Massa 4 2,6%
Région de Marrakech-Safi 4 2,6%
Région de Guelmim-Oued Noun 4 2,6%
Région de Draa-Tafilalet 4 2,6%
Les Etrangers 3 2%
Région de Dakhla-Oued Ed Dahab 1 0,7%
Région de Ladyoune-Sakia El Hamra 0 0%
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Figure 4 : Répartitions des patients selon 1'origine géographique.
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5-Antécédents :

Comme le montre le tableau III, dans notre série 72 patients (47%) avaient
des antécédents particuliers :
29% des patients sont issus d’un mariage consanguin, soit une

2éme

consanguinité de 1° degré ou de degré.

15% des patients présentent des antécédents de cancer dans la famille, dont

deux patients étaient une tumeur cérébrale chez la fratrie.
Deux patients sont atteints de Neurofibromatose de type 1 NF1.

2% des cas présentent autres antécédents comme méningite, syndrome de

Lennox Gastaut et 1’asthme.

Tableau III : Répartitions des patients selon les antécédents.

Les antécédents Nombre de patients Pourcentage
Consanguinité 44 29%
Cancer dans la famille 23 15%
NF1 2 1%
Autres 3 2%
Total 72 47%
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II. DONNEES CLINIQUES :

Durant notre période d’étude, 88% des patients ont été admis comme des
nouveaux malades, et 12% des patients étaient préalablement traités dans
d’autres services. Au fur et a mesure des années, On constate que le nombre de

ces derniers diminue, il a passé de 36% en 2010 a 4% en 2015, (tableau 1V) :

Tableau IV : Répartition des patients selon le statut a I'admission.

Statut 2010 2011 2012 2013 2014 2015
N(@) | N(%) | N(%) | N (%) N (%) N (%) Total

Nouveaux 14 18 23 24 28 27 134
malades (64%) | (90%) | (96%) | (96%) | (87%) | (96%) | (88%)
Préalablement 8 2 o o o o o
traités 36%) | (10%) | 1@%) | 1(4%) | 4(13%) | 1(4%) | 17 (12%)

30 87% 96%

25 96%

96%

20 90%

15 64%

m Nouveaux malades

10 -

36% M Préalablement traités

10% 4%

2010 2011 2012 2013 2014 2015

Figure 5 : Répartition des patients selon le statut a I'admission.
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1-Le délai diagnostique :

C’est le délai entre le début de la symptomatologie et la premiere fois que

le diagnostic de tumeur cérébrale a été retenu.

Pour nos patients le délai diagnostique a varié entre une découverte fortuite

et 3 ans, avec une médiane de 2 mois.

e 48 patients (31,8%) ont été diagnostiqués dans un délai de moins d’un
mois.

e 66 patients (43,7%) ont été diagnostiqués dans un délai entre 1 mois et
3 mois.

e 11 patients (7,2%) ont été diagnostiqués apres lan d’évolution.

Le diagramme suivant montre que les 3/4 des cas (75,5%) ont un délai
diagnostic inferieur a 3mois, et que 11 patients (7,2%) ont été diagnostiqués
apres lan d’évolution. Ce retard diagnostique peut étre expliqué par : Le
caractere souvent isolé chez I’enfant, des signes d’hypertension intracranienne,
et la banalisation de I’ensemble de ces symptomes par les parents, fréquemment
traité symptomatiquement, avant que ne soit réalisée une imagerie cérébrale qui

¢tablit le diagnostic de tumeur.

70 43,7%
60 -
50 -
40 -
30 -

31,8%

m le délai
diagnostique

10 -
] | B m =

< 1 mois 1-3 3-6 6-12 > 12 mois

Figure 6 : Répartition des patients selon le délai diagnostique.
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Comme le montre le tableau V, dans notre série 11 patients (7,2%) ont été

diagnostiqués apres lan d’évolution. Ils ont un a4ge médian de 7 ans, le sexe ratio

est de 1,2. Trois patients parmi eux sont issus d’un mariage consanguin, et 9

patients (82%) ont un gliome de bas grade.

L’évolution a été marquée par un seul déces et une rechute.

Tableau V : Le profil des patients diagnostiqués aprés 1an d’évolution.

Le Le délai
L’age sexe Dc en ATCD L’origine Le diagnostic L’évolution
mois
Région de Béni
Cas 1 6,6 F 15 RAS Mellal- Gliome de bas grade RAS
Khénifra
Région
Cas 2 9,2 F 15 RAS de Rabat-Salé- Médulloblastome RAS
Kénitra
. .., | Région de Fés- .
Cas3 5,7 M 24 Consanguinité . Gliome de bas grade RAS
Meknes
Cas 4 13,5 M 24 RAS -—-- Gliome de bas grade RAS
Région
Cas S 9,7 M 36 RAS de Rabat-Salé- | Gliome de bas grade RAS
Kénitra
Cas 6 5,4 M 15 Consanguinité Nigeria Gliome DCD
Région
Cas 7 7,9 F 24 Consanguinité de Guelmim- TGM RAS
Oued Noun
Région .
Cas 8 14,8 F 18 RAS de I'Oriental Gliome de bas grade Rechute
Région de Béni
Cas9 3,9 M 24 RAS Mellal- Gliome de bas grade RAS
Khénifra
Région
de Dakhla- .
Cas 10 12 F 24 RAS Oued Ed Gliome de bas grade RAS
Dahab
Casll | 66 M 24 RAS Région de Fes- | o0 e de bas grade RAS

Meknés
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2- Les signes révélateurs :

Les signes fonctionnels souvent constatés en premier lieu par les parents, et
qui ont motivé ces derniers a amener leurs enfants en consultation, ils sont
dominés dans notre série par les vomissements et les céphalées qui entrent dans
le cadre du Syndrome d’HTIC, observés dans 99 cas (66%), suivis des troubles
de la marche et de I’équilibre du Syndrome cérébelleux et du vertige du
syndrome vestibulaire, constatés chez 54 patients (36%). Les troubles visuels
s’en suivent, avec 48 enfants atteints (32%). Les autres motifs de consultation

sont résumés dans le diagramme de la figure 7.

Les troubles visuels (32%) étaient dominés par la baisse de 1’acuité

visuelle, strabisme, nystagmus et ptosis.

Les troubles moteurs (21%) ¢étaient de type: parésie, hémiplégie,

Impotence fonctionnelle et lourdeur.

Les troubles des fonctions supérieures (2%) étaient des troubles de langage

et de sommeil.

Autres signes neurologiques de types convulsion (8%) et des troubles de

conscience ont été enregistre.

Les signes généraux (9%) étaient : la fievre, I’altération de I’état général et

I’amaigrissement.

Les signes psychiatriques (2%) étaient des hallucinations et 1’agitation.

Les signes endocriniens (2%) ¢étaient une polyurie-polydipsie et une

puberté précoce.

Et les signes douloureux (3%) étaient des rachialgies, douleurs osseuses et

abdominales.
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Figure 7 : Le pourcentage des signes révélateurs.

Le tableau suivant résume Les signes cliniques observé dans notre série
selon la localisation de la tumeur. Il montre que 75% des tumeurs sous-
tentorielles et 50% des tumeurs sus-tentorielles se sont manifesté par un
syndrome d’HTIC. Le syndrome cérébelleux est constaté dans 49% des tumeurs
sous-tentorielles, Les troubles moteurs et les convulsions ont été fréquentes dans
les tumeurs hémisphériques alors que les troubles visuels ont concerné surtout

les tumeurs médianes et sous-tentorielles.
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Tableau VI : Répartition des signes révélateurs selon la localisation tumorale.

Tumeur sus-tentorielle

SIGNES Tumeur. sous- . Tume.ur
tentorielle P — intrarachidienne
Hémisphérique Meédiane
Et profonde
HTIC 76 (75%) 9 (50%) 14 (50%) 0
SD CEREBELLEUX 49 (49%) 2 (11%) 0 3 (75%)
CONVULSIONS 4 (4%) 6 (33%) 2 (7%) 0
ATTEINTE DES NERFS . . .
CRANIEN 10 (10%) 1 (6%) 3(11%) 0
TROUBLES MOTEURS 16 (16%) 8 (44%) 3 (11%) 4 (100%)
TROUBLES DES o
FONCTIONS SUP 33%) 0 0 0
TROUBLES VISUELS 27 (27%) 3 (17%) 18 (64%) 0
TROUBLES PSY 2 (2%) 1(6%) 0 0
SIGNES o
ENDOCRINIENS 0 0 3 (11%) 0
SIGNES GENERAUX 10 (10%) 1(6%) 1 (4%) 2 (50%)
SIGNES DIGESTIFS 5 (5%) 1(6%) 2 (7%) 1.(25%)
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III. DONNEES PARACLINIQUES :

Dans notre étude, le diagnostic de tumeur cérébrale est retenu par :

- Imagerie seule.
- Imagerie + confirmation histologique.
- Imagerie + dosage des marqueurs tumoraux (I’alpha feeto-protéine et

la beta-HCG dans le sang et le LCR).

Tous nos patients ont bénéfici¢ d’une imagerie TDM et/ou IRM cérébrale

et/ou cérébro-médullaire, pour diagnostiquer et localiser la lésion tumorale.

La localisation topographique :

La localisation de la tumeur était réalisée selon la classification

topographique qui a été proposée par Escourolle et Poirier en 1977 (annexe 3).

La localisation sous-tentorielle occupe 67% avec 101 cas, contre 30% de
localisation sus-tentorielle avec 46 cas. Tandis que la localisation

intrarachidienne et trouvé que chez 4 patients soit 3%.

3%

B tumeur sous-tentorielle

B tumeur sus-tentorielle

1 tumeur
intrarachidienne

Figure 8 : Répartition des patients selon la localisation
topographique de la tumeur.
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e Les tumeurs sous-tentorielles :

Parmi les tumeurs a localisation sous-tentorielle, on remarque une nette
prédominance de ’atteinte cérébelleuse et du 4™ ventricule, avec 47% (69cas)

tandis que I’atteinte du tronc cérébrale est trouvée chez 28 cas (19%)

e Les tumeurs sus-tentorielles :

Concernant I’atteinte sus-tentorielle, celles-ci sont prédominées par la
localisation hémisphérique dans 11% (16 cas), suivie de I’atteinte des voies
optiques et de ’hypothalamus dans 10% (14 cas), suivie de I’atteinte sellaire et
supra-sellaire dans 8% (12 cas) et en fin, la région pinéale et les noyaux gris

respectivement dans 4% et 1% (6 cas et 2 cas).

e Les tumeurs intra-rachidienne :

Quatre patients ont une localisation intra-médullaire de la tumeur, soit 3%

des cas. Au niveau bulbo-médullaire, cervico-dorsale et de la cone médullaire.

® région pinéale

mTC

m cervelet + V4

M sellaire et suprasellaire
® VO + hypohalamus

¥ noyau gris
 hemispherique

__

Figure 9 : Répartition des patients selon I’étage sus-tentoriel et sous-tentoriel.
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e La topographie tumorale selon ’4ge :

On remarque une prédominance majeure de la localisation sous-tentorielle
dans toutes les tranches d’age, et une sus-tentorielle et une sous-tentorielle avant

I’age de 1 an.

120%
100%
80%
u intra-rachidien
60% .
M sus-tentoriel
40% M sous-tentoriel
20%
0%
< lan 1-5ans 5-10ans > 10ans

Figure 10 : Répartition des patients selon L'4age et la localisation tumorale.

Le tableau suivant montre les nombres et les pourcentages des tumeurs
cérébrales de notre étude selon la localisation anatomique : On remarque que les
gliomes ont une atteinte prédominante du tronc cérébral et des structures
médiane en sus-tentoriel (surtout les voies optiques), les PNETs (ATRT, le
médullo-épithélium, 1’épendymoblastome) ont une topographie exclusivement
hémisphérique, les tumeurs germinales atteignent préférentiellement les
structures médiane (la région pinéale et I’hypothalamus) et les épendymomes

peuvent atteindre tous les étages, sous et sus tentoriel et médullaire.
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Tableau VII : Les pourcentages des tumeurs cérébrales selon la localisation anatomique.

Tumeurs Tumeurs
o . . Tumeurs Tumeurs
La localisation Tumeurs embryonnaires Tumeurs de la Tumeurs
anatomique liales R épendymaires neuronales et des plexus région erminales
! = Médullo- | o pr pency glioneuronales choroides e I =
blastome pincale
Cervelet 11 (16%) 43 - 8 (47,1%) — -— - —
— (89,6%) ’
=
S
& | Tronc cérébral 27 (39%) 1(50%)
2
n
4eme ventricule - 5 (10,4%) - 3(17,6%) - - - -
Tumeurs 0 . o o ° — -—
— | hémisphériques 6 (8,7%) 5 2 (11,8%) 1 (50%) 2 (100%)
=
S | Tumeurs o
§ profondes 1(1,5%) - - - - - - -
&
=
2 Tumeurs médiane 18 - - - - - 2 (100%) 5 (100%)
(34,8%) 0 °
Médullaire - - - 4 (23,5%) - - - -
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Le tableau suivant montre les nombres et les pourcentages des tumeurs sus
et sous tentorielles et intrarachidiennes selon le sexe, les tranches d’age et le

délai diagnostique.

Le nombre des tumeurs sus-tentorielles est presque le méme quelque soit le
sexe et 1’age, et que les tumeurs sous-tentorielles atteignent surtout les petits

garcons agés de mois de dix ans, avec un pic a la tranche d’age 5-10ans.

Pour la localisation médullaire se voit avec les mémes proportions chez les

deux sexes, et surtout chez le grand enfant 4gé de plus de dix ans.

Tableau VIII : Les pourcentages de la localisation tumorale selon le sexe,

I'age et le délai Dc.

Tumeur sus- Tumeur sous- Tumeur
Localisation anatomique tentorielle tentorielle intrarachidienne
Sexe M 24 (52%) 57 (56%) 2 (50%)
F 22 (48%) 44 (44%) 2 (50%)
0-5 ans 17 (33%) 35 (67%) 0
Age 5-10 ans 13 (22%) 44 (76%) 1(2%)
> 10 ans 16 (39%) 22 (54%) 3 (7%)
Moyenne
Le Délai (Ecartype) 6.75 (8,53) 2.96 (3,9) 7(3,9)
Dc en mois Médiane
(Extreme) 2(0,3; 36) 2(0; 24) 6.5(3;12)
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La confirmation histologique :

115 patients soit (76%) de notre étude avaient bénéficié d’une étude
anatomo-pathologique avec une confirmation histologique selon la classification
de I’OMS 2007 (annexe 4), soit sur piece opératoire soit sur biopsie

stéréotaxique.

Dans notre série, on observe deux classes de tumeurs: les tumeurs

neuroépithéliales (96,5%) et les tumeurs germinales (3,5%).

- Concernant les tumeurs neuroépithéliales, celles-ci sont prédominées par
les Médulloblastomes 38% (43 cas), suivie par les tumeurs astrocytaires dans
34% (38 cas), puis les tumeurs épendymaires dans 13% (15 cas), les tumeurs
neuroéctodermiques primitives dans 5% (6 cas), les tumeurs neuronales et
glioneuronales dans 3% (3 cas). En fin, les tumeurs des plexus choroides et les
tumeurs de la région pinéale dans 2% (2 cas).

- Concernant les tumeurs germinales, ils sont observés chez 4 cas soit (4%).

tum de la région pinéale Il 2%
tum des plexus choroides [l 2%
tum neuronales et glioneuronales [l 3%

tum germinales [ 4%

tum neuroectrodermique primitive [N 5%

tum épendymaire 13%

tum astrocytaires 34%

médulloblastome 38%

0% 5% 10%  15% 20% 25%  30% 35%  40%

Figure 11 : Répartition des patients selon le diagnostic histologique.
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Le tableau suivant résume les types histologiques observé dans notre série.

Chez 59 patients soit (52%) étaient des tumeurs de haut grade.

Tableau IX : les types histologiques observé dans notre série.

LES TYPES HISTOLOGIQUES

Nombres de cas

Tumeurs de haut

grade
astrocytome 9 8%
astrocytome diffu gemistocytique 1 1%
astrocytome diffus 1 1%
. astrocytome diffus pilomyxoide 1 1%
Tumeurs astrocytaires
astrocytome pilocytique 20 17%
astrocytome pilomyxoide 1 1%
xanthoastrocytome pléiomorphe 2%
glioblastome 3 3% +
épendymome 10 9%
Tumeurs épendymaires épendymome anaplasique 3 3% +
épendymome cellulaire 2 2%
gangliogliome 1 1%
]
g Tumeurs neuronales et gangliogliome desmoplastique infantile 1 1%
= glioneuronales
I
E tumeur neuroépithéliale dysembryoplastique 1 1%
w
o) - , -
g Tumeurs des plexus choroides | carcinome des plexus choroides 2 2% +
w
2
2 Tumeurs de la région pinéale pinéaloblastome 2 2% +
=)
E médulloblastome 32 28% +
|=_> )
E médulloblastome a nodularité extensive 2 2% +
i
%]
(T
9 % médulloblastome anaplasique 2 2% +
‘E g médulloblastome desmoplastique 6 5% +
c @
= =
g. médulloblastome nodulaire desmoplastique 1 1% +
o
£
3 tumeur neuro-ectodermique primitive 2 2% +
S
S
qé neuroblastome 1 1% +
=1 -
= = médulloépithéliome 1 1% +
a
épendymoblastome 1 1% +
tumeur tératoide rhabdoide atypique 1 1% +
germinome 3 3%
TUMEURS GERMINALES - -
Tumeur germinale mixte 1%
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Au total Les diagnostics sont retenus par :

- Imagerie seule chez 35 patients (30 gliomes, 3 médulloblastomes, 2

épendymomes)

- Imagerie + confirmation histologique chez 115 patients (76%),

- Imagerie + dosage des marqueurs tumoraux (I’alpha foeto-

protéine et la beta-HCG dans le sang et le LCR) chez un cas de

tumeur germinale.

Le nombre des tumeurs gliales est presque le méme quelque soit le sexe et

I’age, et elles ont surtout une localisation sous-tentorielle (60%).

Le médulloblastome est plus fréquent chez les gargons que les filles, il

atteint toutes les tranches d’age avec un pic de 5-10ans.

Les PNETs atteignent majoritairement les petits enfants a4gés de moins de

5ans.

Les épendymomes sont plus fréquents chez les petits gargons agés de
moins de 5 ans, ils peuvent atteindre tous les étages, sus tentoriel et médullaire

et préférentiellement le sous-tentoriel.

Les tumeurs des plexus choroides et les tumeurs de la région pinéale,

atteignent exclusivement les filles et 1’¢étage sus-tentoriel.

Le tableau suivant montre les nombres et les pourcentages des diagnostics
retenus dans notre étude selon le sexe, les tranches d’age et la localisation

topographique de la tumeur.
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Tableau X : Les diagnostics retenu selon le sexe, les tranches d’age et la localisation topographique de la tumeur.

Tumeurs

Diagnostic . Tumeurs Tumeurs des | Tumeurs de
retenu Tulril:lt:srs STl IR é eTnll(;anll.l;iSr es | Meuronales et plexus la région {;g};‘;ﬁs
(N=151) g Médullo- PNET pendy glioneuronales choroides pinéale 8
blastome
% 34 (49%) | 31(64%) | 3 (60%) 12 (70%) 1 (50%) - - 2 (40%)
7]
3 F 35 (51%) 17 (36%) | 2 (40%) 5 (30%) 1 (50%) 2 (100%) 2 (100%) 3 (60%)
2 0-5 23 (33,3%) | 13 (27%) | 4 (80%) 8 (47%) - 2 (100%) - 1 (20%)
=y
3 gi%” 5-10 | 24 (34,4%) | 22 (46%) | 1(20%) 5 (29%) 2 (100%) - 1 (50%) 2 (40%)
=)
= >10 | 22 (32,3%) | 13 (27%) - 4 (24%) - - 1 (50%) 2 (40%)
L’age
< 8 ans 1 an 9 ans
ngl(llllgeli 7 7,2 3,3 58 9 ans 4 ans 15 ans 79
§ o tSelilst-o 28 (40%) - 5 (100%) 2 (12%) 1 (50%) 2 (100%) 2 (100%) 5 (100%)
25
83 tse(;ﬂff 41 (60%) | 48 (100%) 11 (64%) 1 (50%)
=
=g
S
i Moelle - - - 4 (24%) - - - -
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Figure 12 : Les diagnostics retenus dans notre série selon le sexe.
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Figure 13 : Les diagnostics retenus dans notre série par année d'étude.
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Le bilan d’extension :

59 patients de notre série ont bénéfici¢é d’un bilan d’extension, qui a
concern¢  10% des gliomes, 41% des ¢épendymomes, 77% des
médullobalstomes, 40% des PNET, 60% des tumeurs germinales et 100% des
pinéaloblastomes, et qui a compris une IRM médullaire et/ou une ponction

lombaire :

- L’IRM médullaire a été réalisé chez 37 patients comme bilan
d’extension, dont 31 sont revenues sans anomalies et 6 (2 gliomes
et 4 médulloblastome) étaient anormales montrant des métastases
sous forme de nodules ou épaississement.

- La recherche des blastes dans le LCR a été réalisée chez 42
patients, et chez qui le résultat était négatif

- Certains patients avaient bénéficié d’une échographie abdominale.
Celle-c1 a montré dans notre série, une métastase sous forme d’un
nodule hépatique hétérogéne hyperéchogéne chez une seule

patiente ayant un épendymome.
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IV. TRAITEMENT :

Le traitement fait appel a trois armes importantes : la prise en charge
neurochirurgicale, précédée et/ou suivie de chimiothérapie et parfois suivie de
radiothérapie. La stratégie thérapeutique dépend de plusieurs parameétres : le
type, le stade et le sicge de la tumeur, I’age et 1’état du patient a ’admission, la

disponibilité du traitement et du profil socio-économique des patients.

Durant notre période d’étude, 88% des patients ont ét¢ admis comme des
nouveaux malades, et 12% des patients ont été adressé au SHOP pour récidive

ou progression.
1-Les patients préalablement traités :

17 patients ont été adressés au SHOP apres une rechute ou progression.

Ils sont : 8 gliomes, 5 épendymomes et 4 médulloblastomes. 94% de ces
patients avaient bénéficié d’une prise en charge neurochirurgicale (Dérivation,

biopsie ou exérése tumorale), seulement un cas qui a recu que la radiothérapie.

Le tableau suivant, nous donne la stratégie thérapeutique selon le type de la

tumeur cérébrale.
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Tableau XI : La stratégie thérapeutique des cas préalablement traités

selon le type de la tumeur cérébrale.

La stratégie thérapeutique

Récidive ou progression

Médulloblastome | Gliomes Ependymome

Chimio lere

Chimio seule

Chimio puis chirurgie

Chimio puis RTH

Chimio puis chirurgie puis
RTH

Chimio puis chirurgie puis
chimio

Chimio puis RTH puis chimio

Chimio puis chirurgie puis
RTH puis chimio

Chimio puis chirurgie puis
chimio puis RTH puis chimio

Chirurgie lere

Chirurgie puis RTH puis
chimio

Chirurgie puis RTH

Chirurgie puis chimio puis
RTH puis chimio

Chirurgie puis chimio

Chirurgie puis chimio puis
RTH

Chirurgie seule

Chirurgie puis chimio puis
chirurgie puis RTH

Chirurgie puis chimio puis
chirurgie puis chimio

RTH 1ere

RTH seule

RTH puis chimio
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2-Les nouveaux malades:

Durant notre période d’étude, 134 patients soit (88%) ont ét¢ admis au
SHOP comme des nouveaux malades avec des nombres de diagnostic différents

comme montre la figure suivante :

50 47
45 - 43
40 -
35 4
30 -
25 -
20 - 17 17
15 -
10 - 5
5 1 22 bred
0 - . . . I.I-I_I__'__ﬁlNomrees
. nouveaux
& & & & <& & .\9".' & & lad
& o o & L & @ S S malades
o \,g} 6\4‘ O R \o‘;” &
\\60 2 ¢°\> & > &
» & & &P
“\'0 &Q éoo Q\
&

Figure 14 : Répartition des nouveaux malades selon le diagnostic.

Comme le montre le tableau XII, la stratégie thérapeutique differe selon le

type, le grade et le sicge de la tumeur, 1’age et 1’état du patient :
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Tableau XII : La stratégie thérapeutique des nouveaux malades du service selon le type de la tumeur cérébrale.

e Chimio seule 3 21

e  Chimio puis chirurgie 2

e Chimio puis RTH 1 3 1 1
e  Chimio puis chirurgie puis RTH 1

e  Chimio puis chirurgie puis chimio

e  Chimio puis RTH puis chimio 1
. Chimio puis chirurgie puis RTH puis

chimio
. Chimio puis chirurgie puis chimio puis 1

RTH puis chimio

e  Chirurgie puis RTH puis chimio 17 1
e  Chirurgie puis RTH 3
. Chirurgie puis chimio puis RTH puis 7 1 1
chimio
. Chirurgie puis chimio 6 9 1 2 2
e  Chirurgie puis chimio puis RTH 3 2 1
e  Chirurgie seule 1 1 7 1
. Chirurgie puis chimio puis chirurgie puis 1
RTH
. Chirurgie puis chimio puis chirurgie puis 1
chimio

e  RTH seule 9

e RTH puis chimio 4




3-La prise en charge neurochirurgicale :

La prise en charge neurochirurgicale comporte différents volets :

La dérivation du LCR.

La biopsie (chirurgicale ou stéréotaxique).

L’exérese tumorale (compléte ou partielle).

La radio-chirurgie (Gamma knife).

La dérivation du liquide céphalo-rachidien a été pratiquée chez 86 patients

(57%).74 interventions de dérivation ventriculo-péritonéales (DVP) et 12

ventriculocysternostomies (VCS).

Le délai entre la dérivation et le geste chirurgical varie selon la
symptomatologie clinique, 1’état du patient, les caractéristiques de la tumeur et

la nature du geste neurochirurgical (biopsie ou exérese).

76 patients (88% des cas dérivés) avaient bénéficié d’une dérivation avant

le geste neurochirurgical, avec un délai médian de 14 jours.

8 patients (9% des cas dérivés) avaient bénéficié d’une dérivation dans le

méme temps opératoire.

Et seulement, deux patients ont été dérivés 26 jours apres le geste

neurochirurgical.
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Figure 15 : Répartition des patients selon la réalisation ou non d’une dérivation.

Dans notre étude, 25 patients (17 %) avaient bénéfici¢ d’une biopsie et 90

patients (60%) avaient bénéficié¢ d’une exérese tumorale.

La résection de la tumeur était évaluée macroscopiquement totale chez 33

patients, soit 36,7% des interventions, alors qu’elle était partielle chez 42
patients, soit 46,7%. 15,6% des chirurgies n’étaient pas documenté et non
précise.

Une radio-chirurgie (Gamma knife) était réalisée chez un seul patient.

Une biopsie a main levée (chirurgicale) a été réalisée dans 9 cas (36%),
alors que 10 patients (40%) avaient bénéfici¢ d’une biopsie stéréotaxique. 24%

des biopsies n’étaient pas documenté et non précisé.

Le délai médian entre la dérivation et la chirurgie était de 15 jours, avec des

extrémes allant de 0 a 2 ans.

-18 patients (12%) avaient bénéficié d’une deuxiéme intervention

neurochirurgicale, parmi lesquelles deux radio-chirurgies étaient réalisés pour
récidive tumorale, ou la présence a I’imagerie d’un résidu tumoral en post

opératoire.
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Figure 16 : Répartition des patients selon le type d’interventions.

Tableau XIII : Les types d'intervention neurochirurgicale selon la localisation tumorale.

Localisation anatomique
Le type d’intervention Intra - Sous — Sus -
rachidienne tentorielle tentorielle Total
-2  biopsie chirurgicale N(%) 0 4 (44,4%) 5 (55,6%) 9
5
=
3 biopsie stéréotaxique N(%) 0 6 (60,0%) 4 (40,0%) 10
exéreése incomplete N(%) 1 (2,4%) 30 (73,2%) 10 (24,4%) 41
@ exérese macroscopiquement o o o o
g compléte N(%) 1(3,0%) 26 (78,8%) 6 (18,2%) 33
£
S Exérése tumorale non précisé N(%) 0 11 (55%) 9 (45%) 20
[ 7]
D
t
& . . o
% lamlpectomle + exéreése N%) | 1100%) 0 0 1
O partielle
Radio-chirurgie N(%) 0 1 (100%) 0 1
Total
N(%) | 3(2,6%) 78 (67,9%) 34 (29,5%) 115
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4-La chimiothérapie :

Dans notre série d’étude 113 patients (75%) ont recu des cures de

chimiothérapie dont :

- 7 patients ont re¢u une chimiothérapie préopératoire seule.

- 5 patients ont re¢u une chimiothérapie préopératoire et postopératoire.

- 80 patients ont regu une chimiothérapie postopératoire.

- 21 patients ont recu une chimiothérapie seule ou associ¢ a la
radiothérapie.

4-1 La chimiothérapie préopératoire :

Dans notre étude, 12 patients avaient bénéficié d’une chimiothérapie
préopératoire : 4 cas de médulloblastome, 5 cas de gliome, 2 cas

d’épendymome, et Icas de tumeur germinale. Les indications étaient : une

réticence ou contre-indication au geste neurochirurgical, les cas de tumeurs non

résécables ou les patients inopérables.

Le nombre des cures a varié¢ entre une seule a cing cures, les protocoles
utilisé étaient : VP16 seul, VP16/CARBO, VCR/CARBO, VCR/CPM,
VP16/CISPLATINE et VP16/CISPLATINE/IFOSFAMIDE.

Deux patients parmi les douze, ont présenté des effets indésirables a la

chimiothérapie préopératoire :

e Une toxicité hématologique : pancytopénie.

e Une toxicité digestive : les vomissements.
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Tableau XIV : Les protocoles de la chimiothérapie préopératoire.

. . Nombres . s
Diagnostic Type de cure de cures Toxicité
Cas 1 M¢édulloblastome VP16 2 RAS
Cas 2 Médulloblastome VP16/CARBO 2 RAS
Cas 3 M¢édulloblastome VP16/CISPLAT 3 RAS
Cas 4 Médulloblastome | VP16/CARBO/VCR/CISPLAT/CPM 3 RAS
Cas 5 Gliome de bas VP16 5 RAS
grade
Casg | Oliome gradenon VP16/CARBO 2 RAS
précisé
Cas 7 Gliome de bas VP16/CARBO 1 RAS
grade
Cas 8 Gliome de bas VP16/CARBO 2 Pancytopénie
grade
Cas 9 Gliome de bas VCR/CARBO 5 Vomlssen}er}t
grade + neutropénie
Cas 10 Ependymome VP16 RAS
Cas 11 Ependymome VP16/CARBO 3 RAS
Cas 12 TGM VP16 / Cis plat / Ifosfamide 4 RAS
4-2 La chimiothérapie post-opératoire ou seule:
Dans notre étude, 106 patients (70%) avaient bénéfici¢é d’une

chimiothérapie, Le nombre des cures a varié entre une seule a 48 cures, avec une

médiane de 6 cures.

Les protocoles utilisés étaient : VP16 seul, VP16/CARBO, VP16/CPM,
VP16/CISPLATINE, VCR seul, VCR/CARBO, VCR/MTX, VCR/CPM, ICE,
VCR/CISPLATINE/DOXO/CPM, VCR/CISPLATINE/DOXO/VP16, et

certains patients ¢taient mise sous temodal et VP16 oral.

21 patients soit 20%, ont présent¢ des effets indésirablesa la

chimiothérapie ;
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e Une toxicité hématologique : neutropénie, anémie et thrombopénie.
e Une toxicité digestive : les vomissements.
e Fi¢vre et éruption cutanée.

e Hypoacousie.

Les tableaux suivants montrent les protocoles utilisés selon le type de la

tumevur :

Tableau XV : Les protocoles de la chimiothérapie utilisés pour les médulloblastomes.

Médulloblastome

Protocole de chimiothérapie N (%)
CISPLAT + VP16 et CPM + VCR 14 (29,8%)
CPM + VCR et MTX + VCR et CARBO + VP16 3 (6,4%)
V(;R hel.)dq et VP16 + CARBO et VCR + CPM 12,1%)
puis palliatif : VP16+DEXA
VP16 + CARBO 12 (25,5%)
VP16 + CARBO et CISPLAT + VP16 et CPM + VCR 1(2,1%)
VP16 + CARBO et CPM + VCR 4 (8,5%)
VP16 + CARBO et VCR + CISPLAT + CPM 1(2,1%)
VP16 + CDDP 1(2,1%)
VP16 oral 1(2,1%)
Total 38
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Tableau XVI : Les protocoles de la chimiothérapie utilisés pour les gliomes.

Gliome
Protocole de chimiothérapie

N (%)
VCR + CARBO + VP16 puis VCR + CARBO 3 (8,1%)
sous temodal 2 (5,4%)
VCR 2 (5,4%)
VCR et VCR + CARBO 3 (8,1%)
VCR + CARBO 18 (48,3%)
VCR + CARBO + VP16 2 (5,4%)
sous dexaméthasone 1(2,7%)
VP16 2 (5,4%)
VP16 + CARBO 3 (8,1%)
VELBE 1(2,7%)
Total 37
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Tableau XVII : Les protocoles de la chimiothérapie utilisés pour les PNETS, le

carcinome des plexus choroides et le gangliogliome

Carcinome des .
Protocole de chimiothérapie PNET plexus choroides Gangliogliome
N (%) N (%)
N (%)

CISPLAT + VP16
et 1 (33,3%) -— _—
CPM + VCR
ICE -— 2 (100%) -
VP16 / CARBO et VP16 / CPM 1(33,3%) . —
VCR + CARBO - - 1.(100%)
VCR + CISPLAT + DOXO + CPM
et 1 (33,3%) -— _—
VCR + CISPLAT + DOXO + VP16
Total 3 2 1

Tableau XVIII : Les protocoles de la chimiothérapie utilisés pour les tumeurs

germinales.
c ey Pinéaloblastome TGM
Protocole de chimiothérapie N (%) N (%)
VP16 + CARBO puis VIP - 1 (20%)
VP16 + CARBO puis o
protocole métronomique VP16 + CPM - 120%)
VP16 + CARBO 2 (100%) 3 (60%)
Total 2 5
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5-La radiothérapie :

Dans notre série 75 patients (50%) ont été adressé€s au service d’oncologie
pour bénéficier d’un complément thérapeutique a base de radiothérapie seule ou
associée a une chimiothérapie, ou apres chirurgie :

35 cas de médulloblastomes, 22 cas de gliomes, 9 cas d’épendymomes, 4

cas de tumeurs germinales, 2 pinéaloblastomes, 2 PNET et 1 gangliogliome.
Les données concernant 28 patients n’ont pas pu €tre retrouvées.

11 patients avaient re¢u une radiothérapie seule et 6 patients avaient
bénéficié d’une radiothérapie associée a la chimiothérapie.
La dose administrée a vari¢ de 40Gy jusqu’a 60Gy, avec une moyenne de

52@Gy.

Les champs irradiés sont: le névraxe, névraxe + FCP, le TC, le canal
médullaire, la région épiphysaire, I’encéphale partiel et la moelle cervicale +

FCP.

e 2 patients ont recu une irradiation au niveau du canal médullaire

e 4 patients ont regu au niveau de la FCP

e 3 patients ont regu au niveau de I’encéphale partiel

e 2 patients ont re¢u au niveau de la moelle cervicale + un boost sur la
FCP

e 17 patients ont regu au niveau du névraxe

e & patients ont regu au niveau du névraxe + un boost sur la FCP

e [ patient a regu au niveau de la région épiphysaire

e 2 patients ont recu au niveau du TC
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V. EVOLUTION :

L’évolution de nos malades suivis réguliecrement au SHOP, est marquée par
I’amélioration de 1’état de 61% des patients, 30% d’entre eux ont consulté les 3

derni¢res années (2016-2017-2018), 12% des patients sont perdus de vue.

39% des patients ont eu un événement: 2% ont abandonné leurs
traitements, et 23% ont présenté une rechute ou résistance aux traitements, Alors

que 14% sont décédés.
1- Les rechutes :

Parmi nos patients suivis, nous avons noté¢ 19 cas de rechute. Ce qui
constitue 12,5% des cas. Le type histologique le plus retrouvé chez nos malades
¢tait le médulloblastome dans 11 cas soit 58% des rechutes, suivi de
I’épendymome dans 5 cas (27%), suivi du LGG et du gangliogliome et du

pinéaloblastome dans 5% des cas chacun.

Ces rechutes ont été manifestées par la réapparition de symptomes
(céphalée, AEG, Sd cérébelleux, crise convulsive ...), et confirmé par I’imagerie

qui @ montré des 1ésions de récidive tumorale.
2- Les progressions :

Dans notre étude, nous avons noté¢ 16 cas de progression tumorale. Ce qui
constitue 10,5% des cas. Le type histologique le plus retrouvé chez nos malades
¢tait le médulloblastome dans 6 cas soit 37,5% des rechutes, suivi de
I’épendymome dans 3 cas (19%), suivi du LGG et du HG dans 2 cas chacun
(12,5%). Et le PNET et le gliome et les TGM dans 6% des cas chacun.
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3- Les déces:
On a compté 22 cas de déces soit 14% des patients :

- Les gliomes (3 LGG, 1 HG, 2 DIPG et 5 gliomes de grade non précisé)
¢taient les tumeurs cérébrales pour lesquelles il y a eu le plus de déces.
- 5 cas de médulloblastomes.

- 4 cas d’¢épendymomes. Et 1 cas de tumeur germinale maligne.

4- Les séquelles :

Parmi nos patients suivis, 24 cas ont présenté des séquelles. Que ce soit a
I’admission au SHOP, ou au cours du suivi en consultation, au cours et apres
leur traitement. 19 cas (79%) avaient bénéfici¢é d’un geste neurochirurgical, il
s’agit surtout de troubles visuels de types : strabisme, nystagmus, BAV voir
cécité (10 cas de gliome). On note aussi des séquelles de types : parésies,
paralysie faciale surtout pour les médulloblastome (4 cas), incontinence urinaire
due a Datteint médullaire dans les épendymomes, retard pubertaire et
perturbation cognitive avec des difficultés scolaires chez 2 cas de

médulloblastomes.

Tableau XIX : Les séquelles selon le type de la tumeur.

Séquelles (Gl\?:;g; ll\)/{:;itl;lrlr(:e- Epe(l;ijln;;) me Pinéal((l)\}l;lzz;stome
(N=48)
Troubles visuels 10 (84%) 4 (44%) - 1 (100%)
Troubles moteurs 1 (8%) 4 (44%) 1 (50%) -
incontinence -— - 2 (100%) _—
Retard pubertaire 1 (8%) 1 (11%) - -—-
TOTAL 12 9 3 1
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5- Les patients préalablement traités :

17 patients ont été adressés au SHOP apres une rechute ou progression.

Ils sont : 8 gliomes, 5 épendymomes et 4 médulloblastomes. 41% de ces
patients ont eu un événement, 23% sont perdus de vue et 36% étaient stables a

la date des derniéres nouvelles. (Tableau XX)

Tableau XX : L'évolution des patients préalablement traités.

Diagnostic Traitement Evolution
Cas1 Gliome RTH PDV (Transfert)
Cas 2 Gliome Chirurgie puis RTH PDV (Transfert)
Cas 3 Gliome Chimio PDV
Cas 4 Gliome Chirurgie DCD
Cas 5 Gliome RTH DCD
Cas 6 Gliome RTH puis chimio DCD
Cas 7 Gliome RTH puis chimio Progression
Cas 8 Gliome Chirurgie RAS
Cas9 Médulloblastome Chirurgie Progression
Cas 10 Médulloblastome Chirurgie puis chimio Progression
Cas 11 Médulloblastome Chirurgie puis chimio RAS
Cas 12 Médulloblastome Chirurgie puis RTH + chimio RAS
Cas 13 Ependymome RAS PDV
Cas 14 Ependymome Chirurgie puis chimio DCD
Cas 15 Ependymome Chirurgie puis RTH Progression
Cas 16 Ependymome Chirurgie puis chimio + RTH Rechute
Cas 17 Ependymome Chirurgie Rechute
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6- Les nouveaux malades : (Figure 16)

Ce groupe de malades constitu¢ de 134 cas a présenté :

- 75 cas (55%) de rémission complete / stable.
- 26 cas (20%) de progressions ou rechutes.

- 14 cas (10%) décédés.

- 15 cas (12%) de perdus de vue.

- 4 cas (3%) d’abandons de traitement.

Les nouveaux malades

\
| ! |

75 cas (55%) 44cas (33%) 15 cas (12%)
sont en remission ont eu un évenement ont eté perdu
compléte / stables / \ de vue

14 cas (10%) 4 cas (3%) ont
e 26 cas (21%) abandone leurs traitement

de progression ou rechute

Figure 17 : L'évolution des nouveaux malades.
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Le tableau suivant montre que le pronostic de I’épendymome est le plus péjoratif, 8 cas soit 66,5% ont eu

un événement avec 3 cas de déces.

56% des gliomes et 44% des médulloblastome sont en rémission complete et viennent aux consultations

pour le contrdle.

Tableau XXI : L'évolution des nouveaux malades hors les perdus de vue selon le type de la tumeur.

. . Tumeurs embryonnaires Tumeurs Tumeurs des
Diagnostic . Tumeurs Tumeurs de la Tumeurs
retenu LEETRIGIELES 6 épendymaires S B G DR région pinéale erminales
Médullo- PNET pendy glioneuronales choroides gion p g
blastome
Rémission o o o o . o . o
compléte 30 (56%) 18 (44%) 1 (33,3%) 2 (16,5%) 1 (50%) 2 (40%)
Stable 11 (21%) 5 (12%) 1 (33,3%) 2 (16,5%) - - 1 (100%) 1 (20%)
Rechute - 9 (22%) - 3 (25%) 1 (100%) - - -
Progression 4 (7,5%) 4 (9%) 1 (33,3%) 2 (16,5%) - - - 1 (20%)
DCD 6 (11,5%) 3 (8,5%) - 3 (25,5%) - 1 (50%) - 1 (20%)
Abandon 2 (4%) 2 (4,5%) - - - - - -
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7- Calcul de la survie :

L‘évaluation des patients s‘est basée sur 1‘¢tude de la survie globale et la
survie sans évenement (SSE) selon la méthode de Kaplan Meier. La survie a été
calculée a partir du délai entre le diagnostic et la date des derni¢res nouvelles.
Nous avons considéré comme évenement la survenue d’une rechute, progression
et le déces. Les abandons de traitement ont été censurés a la date des dernicres

nouvelles.

Le calcul de la_survie globale par la méthode de Kaplan Meier a montré

une survie globale a 5 ans de 78,6%

—I1Fonction de survie
1,01 —+— Censuré

0,87

0,47

Survie cumulée

0,27

0,0

| T T T T T T
0,00 20,00 40,00 60,00 80,00 100,00 120,00

la durée en mois

Figure 18 : La courbe de la survie globale des nouveaux malades.
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La méthode de Kaplan Meier a montré une survie sans événements a Sans

de 41,3%

—I1Fonction de survie
1,0 —— Censuré

0,6

Survie cumulée

0,27

0,0

I I I I I I I
0,00 20,00 40,00 60,00 80,00 100,00 120,00
La duréee en mois

Figure 19 : La courbe de la survie sans événements des nouveaux malades.
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La figure suivante montre la courbe de la survie sans événement selon le

Sexe :

- Lasurvie sans événement a 5 ans est de 36,1% pour les garcons.

- La survie sans événement a 5 ans est de 48,2% pour les filles.

Il n’y a pas de différence statistiquement significative entre les deux sexes

(p=0,74)

Fonctions de survie

1.0+ M/F
—TFilles
—I1Gargons
—t+— 1-censuré
—t+ 2-censuré
0,8
o
S 0,6
£
=1
o
2
2 0]
(72
0,2
0,0
T T T T T T T
0,00 20,00 40,00 60,00 80,00 100,00 120,00
durée

Figure 20 : la courbe de la survie sans événement selon le sexe.

55



La figure suivante montre la_ courbe de la survie sans événement selon la

localisation tumorale :

- La survie sans événement a 5 ans est de 100% pour la localisation
intra-rachidienne.

- La survie sans événement a 5 ans est de 60% pour la localisation sus-
tentorielle.

- La survie sans événement a 5 ans est de 20% pour la localisation sous-

tentorielle.

Avec une différence statistiquement significative (p=0,03) pour les tumeurs

sus-tentorielles par rapport aux tumeurs intra-rachidiennes.

Localisation

—TlIntra-rachidienne
—I"1Sous-tentorielle
Sus-tentorielle

0,8

0,6

Survie cumulée

0,4

| T I I I I T
0,00 10,00 20,00 30,00 40,00 50,00 60,00

durée en mois

Figure 21 : la courbe de la survie sans événement selon la localisation tumorale.
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La figure suivante montre la_ courbe de la survie sans événement selon le

délai diagnostic :

Elle montre que les enfants diagnostiqués apres 3 mois d’évolution ont un
mauvais pronostic de survie sans événements, statistiquement significatif
(p= 0,016). Qui peut s’expliquer par le mauvais pronostic des tumeurs

d’installation rapide.

- La survie sans événement a 5 ans est de 31,1% pour un délai diagnostic
< 3 mois.

- La survie sans événement a 5 ans est de 64,2% pour un délai diagnostic

> 3 mois.
Le délai
07 diagnostic
—I1<3 mois
—I71>3 mois
—+—1-censuré
0.6 —f— 2-censuré
o
S 0,6
£
3
o
Q2
E 0,4
(72
0,2
0,0
T T T T T T T
0,00 20,00 40,00 60,00 80,00 100,00 120,00

durée en mois

Figure 22 : la courbe de la survie sans événement selon le délai diagnostic.
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La figure suivante montre la courbe de la survie sans événement selon le

type histologique :

Elle montre que les gliomes ont un meilleur pronostic de survie sans
¢vénements par rapport aux ¢épendymomes statistiquement significatif

(p=0,001). De méme pour le médulloblastome avec (p=0,031).

Et que les épendymomes ont un pronostic de survie sans événement le plus

péjoratif.
le type
1,07 histologique
—I1Gliomes
—ITMédulloblastomes
Ependymome
0,8
o
S 0,6
S
=
o
2
g 0,47
0
0,2
0,0
T T T T T T T
0,00 10,00 20,00 30,00 40,00 50,00 60,00

duree en mois

Figure 23 : 1a courbe de la survie sans événement selon le type histologique.
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La figure suivante montre la_courbe de la survie sans événement selon

les tranches d’age :

Elle montre que les enfants agés de 1 a 5 ans ont un mauvais pronostic de

survie sans événements, mais statistiquement non significatif (p=0,97).

Les
1.07 tranches
4 d'age
—I1<1an
—11-5ans
5-10 ans
—I1>10 ans
0,87
[}
)
=
E
=1
(3}
2
2 0,67
=]
(/2]
0,47
T T T T T T T
0,00 10,00 20,00 30,00 40,00 50,00 60,00

duree en mois

Figure 24 : la courbe de la survie sans événement selon les tranches d’age.
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Tableau XXII : Tableau récapitulatif de la survie sans événements de nos patients.

Parametre SSE a 5 ans p
Sexe
Masculin 36,1% 0,74
Féminin 48.2%
Localisation
Rachidienne 100%
Sus tentoriel 60% 0,03
Sous tentoriel 20% 0,97
Le délai Diagnostic
< 3mois 31,1%
’ 0,016
> 3mois 64.2% ’
Le type histologique
Glfome 64% 0,001
Médulloblastome 38% 0.031
Ependymome 11% ’
Les tranches d’age
: <1 an 100%
1-5 ans 17% 0,97
5-10 ans 41%
>10 ans 57%
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Ce travail reprend I’activité de 2010 a 2015 du SHOP de rabat autour des
tumeurs cérébrales de I’enfant. Cette période coincide avec le démarrage du
groupe de travail sur les tumeurs cérébrales de I’enfant par la Société Marocaine

d’Hématologie et Oncologie Pédiatrique.

Nous avons ainsi pu analyser 151 dossiers de patients référés pour une
tumeur cérébrale, ce qui a constitué environ 9,1% des tumeurs recrutées

annuellement par le service.

I- SUR LE PLAN EPIDEMIOLOGIQUE :

Les tumeurs cérébrales sont les Iésions tumorales les plus fréquentes
(20—22 %) chez I’enfant apres les leucémies (30 %), mais elles demeurent les
premicres causes de déces par cancer [1]. Ces chiffres restent encore supérieurs
aux notres qui sont aux alentour de 9%, ce qui peut €tre expliqué par les biais de
recrutements de ces patients, et par la non disponibilité d’un registre national des
cancers de I’enfant. En effet, avant les années 2010 les tumeurs cérébrales
¢taient prises en charge pas les neurochirurgiens et que la chirurgie qui
prédominait, ce n’est qu’a partir de ces derni¢éres années que la chimiothérapie a

pris une place importante dans la stratégie thérapeutique de ces tumeurs.

Aux FEtats-Unis, on estime qu'environ 8% des tumeurs signalées au registre
central des tumeurs cérébrales Etats-Unis, est survenu chez des personnes agées
de 20 ans; l'incidence est de 4,53 / 100 000 enfants pour les enfants de moins de
20 ans et 4,61 pour enfants de moins de 15 ans [4]. En Europe, l'incidence
annuelle des tumeurs primaires du SNC est de 2,99 / 100 000 enfants (pour

enfants de moins de 15 ans) [11].
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Selon une étude canadienne par Lawrence Ellison et Teresa Janz [6], les
tumeurs du systéme nerveux central représentent (19 %) des cancers chez

I’enfant, avec une incidence annuelle de 31 cas par un million d’enfants.

L’incidence annuelle est d’environ 25 cas par million d’enfants de moins

de 15 ans selon le programme SEER [7].

Selon Pritchard-Jonesa [8], lI'incidence des tumeurs était de 139 par million
d'enfants pour toute I'Europe, pour la période 1988-1997. Dans cette étude, il a
¢té constaté que les tumeurs du SNC constituent le deuxiéme type de cancers a

toucher I’enfant apres les leucémies.

Selon Rafael Peris-Bonet [9], suite a un travail réalis¢é a 1’échelle

européenne aussi, le taux d'incidence était de 29,9 cas par million.

L’¢étude faite en Nouvelle-Zélande en 2006 par Stephen J. Monteith [10], a
démontré que 166 nouveaux cas de moins de 15 ans ont été¢ diagnostiqués
comme porteurs de tumeurs cérébrales durant la période allant de 1995 a 2004 et
a spécifi¢ leurs incidences par fourches d’age, objectivant une Ilégere
prédominance du groupe d’age 5-9ans avec 3,45/100.000/an, en deuxieme rang
vient le groupe 0-4ans avec 3,27/100.000/an et enfin le groupe 10-14ans avec
2,75/100.000/an.

En France, environ 400 nouveaux cas de tumeurs du SNC chez I’enfant de

moins de 15 ans sont diagnostiqués chaque année [9].

Il faut donc s’attendre & une augmentation croissante des nombres des
tumeurs cérébrales recrutés annuellement par le service d’oncologie et

d’hématologie pédiatrique.
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Concernant L.’age des patients, 1’dge médian de nos malades était de

6 ans et 8 mois, avec des extrémes allant de 5 mois a 16 ans et avec un pic

d’age entre 5 et 10 ans de 38,4% des patients.

L’age médian selon Vita Stagno était de 6,5 ans et cinquante-deux patients

(29%) avaient moins de 2 ans [11].

Les résultats d’une étude canadienne montrent que les plus hauts taux
d’incidence des cas diagnostiqués ont été enregistrés dans le groupe d’age des 1

a5 ans, et les plus faibles, dans le groupe d’age supérieur a 10 ans.

Une étude faite par F.Benotman au CHU Mohammed VI de Marrakech
[12] incluant 118 enfants, a observé une prédominance chez les enfants agés de

5210 ans (42,7%) des cas.

Selon Jones [13], on note une prédominance chez les enfants agés de 5 a 10

ans (36,6%) des cas suivis de la tranche d’age supérieure a 10 ans avec (34,7%).

Ces données confirment les résultats de notre étude, 1’4ge médian de nos
patients était de 6 ans et 8 mois, avec une prédominance chez les enfants de 5 a

10 ans (38,4%) des cas.

Le diagramme suivant montre une comparaison entre 1’étude de Jones,
I’étude de Benotman et notre étude, des pourcentages des patients selon les

tranches d’age.
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Figure 25 : L'age des patients selon Jones et Benotman

en comparaison avec notre étude.

Concernant la répartition selon le sexe, notre étude a montré une

prédominance masculine, 55% de garcons et 45% de filles, avec un sexe ratio de

1,22.

L’¢étude de Monteith [10], montre une distribution selon le sexe avec 83

garcons (58,4 %) et 59 filles (41,6 %), correspondant a un sexe ratio de 1,4.

Peris-Bonet [9] montre une légere prédominance des garcons avec 52,4%

des atteintes, sur les filles avec 47,6%, un sexe-ratio de 1,1.

L’¢étude de V.Stango [11] trouve un sexe ratio de 1,49. Selon I’étude de
F.Benotman [12], 56,8% des atteintes étaient chez les gargons, 43,2% chez les

filles, avec un sexe ratio de 1,31.
Ces données confirment les résultats de notre étude.

Une autre répartition plus exhaustive du sexe par paliers d’age a été publiée
par Jones [13], résumée en comparaison avec notre étude dans le tableau

suivant :
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Tableau XXIII : Le sexe ratio par fourches d’4ge selon Jones

en comparaison avec notre étude.

Série de Jones Notre série

Garcons filles Sexe ratio | Garcons filles Sexe ratio

0-4 ans 471 366 1,29 28 19 1,47
5-9 ans 559 507 1,1 32 26 1,23
> 10 ans 626 385 1,63 23 23 1

On constate que les gar¢ons sont toujours plus atteints que les filles, méme
s’il y a presque une égalité entre les deux sexes entre 5 et 9 ans chez Jones, et

supérieur a 10 ans dans notre série.

L’origine géographique : Dans notre série d’étude, la majorité des

malades recrutés sont originaires de la région de Rabat-Salé-Kenitra ; avec 70

patients soit 46,4%.

Parmi les études trouvées aucune ne s’est intéressée a démontrer le rapport
entre 1’origine géographique et la maladie. Pour notre travail ceci constitue un
biais de sélection puisque le bassin de desserte du SHOP comporte la région du
nord, et que pour avoir une idée plus exhaustive il faut avoir un registre national
des cancers de I’enfant. Sachant que la prédominance d’une région par rapport a
une autre, peut étre expliquée par des facteurs environnementaux ou par des

facteurs ethniques.
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Concernant les facteurs de risque, Les causes des tumeurs

cérébrales de I’enfant restent assez mal investiguées. Les principaux facteurs
étiologiques reconnus sont les facteurs de prédisposition génétique et
I’exposition du systeme nerveux central a de fortes doses de radiations
ionisantes. Ces derniéres constituent donc un facteur favorisant la ; survenue de

tumeurs cérébrales notamment de méningiomes, de gliomes cérébraux [14].

Parmi les facteurs de prédisposition génétique, on retrouve les neuro-

ectodermoses et notamment la neurofibromatose de Von Recklinghausen

compliquée dans environ 15% des cas de tumeurs gliales, mais aussi la sclérose
tubéreuse de Bourneville qui prédispose au développement des tumeurs sous-
épendymaire a cellules géantes [15] et d'autres comme le syndrome de Solomon
et le syndrome de Von Hippel-Lindau qui prédisposent aux hémangioblastomes
[16]. Dans notre série, que deux patients soit 1% des patients : sont atteints de
Neurofibromatose de type 1 NF1. Ce qui peut étre expliqué par le fait de se
limiter a ’examen clinique pour poser le diagnostic et par le manque d’étude
génétique pour le dépistage et le diagnostic et avoir des idées sur le suivi et le

risque pour ces patients porteurs d’une neurofibromatose.

La survenue de tumeurs cérébrales chez deux ou plusieurs membres d'une
méme famille est connue. L'étude du rdle possible de I'histoire familiale dans la
survenue de tumeurs cérébrales chez l'enfant, suggere une élévation modeste de
ce risque chez l'enfant dont les familles maternelles présentent des anomalies
congénitales. En revanche, les antécédents familiaux de tumeurs ne semblent pas
contribuer de fagon significative a l'augmentation du risque de tumeurs
cérébrales pédiatriques selon Gold [17]. Dans notre série, 15% des patients

présentent des antécédents de cancer dans la famille.
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Les formes familiales des tumeurs cérébrales sont rares en dehors des

syndromes génétiques précités [18].

Dans notre série, 29% des patients sont issus d’un mariage consanguin,
sachant que le taux de consanguinité au Maroc est de 15,25%. En effet, la
consanguinité augmente le risque de malformations cardiaques, cérébrales et
d’autres maladies génétiques, elle est aussi un facteur de risque
significativement associ¢ a I’épilepsie. La mise en place d’une stratégie de
prévention et de sensibilisation de la population sur I’impact des mariages
consanguins ainsi qu’un conseil génétique pour les couples ayant des

antécédents familiaux d’épilepsie s’averent nécessaires.

Le tableau suivant montre les principaux syndromes de prédisposition

génétiques :
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Tableau XXIV : les principaux syndromes de prédisposition génétiques [169].

Syndrome Géne Localisation| Incidence Type tumoral
Astocytomes pilocytiques
N fib tose de Gliomes des nerfs optiques
eurofibromatose de type
1 Von Recklinghausen N 17qll 1/3.000 Glioblastomes
Neurofibromes
Neurinomes
Méningiomes
Neurofibromatose de type NF2 22q12 1/40 000 ,
2 Ependymomes
Astrocytomes
Von Hippel-Lindau VHL 3p25 1/40 000 Hémangioblastomes
7SC1 9q34 -
Sclérose tubéreuse de d As,trocytom(?s sous
5 1/6 000 épendymaires a
Bourneville llul santes (SEGA
7SC? 16p13 cellules géantes ( )
Astrocytomes
Li-Fraumeni TP53 17p13 315 familles
PNET
Cowden PTEN 10g23 1/250 000 Gangliocytomes
hMLH1 3p21 170 cas depuis Glioblastomes
1949
§ - type 1 hMSH? 2pl6 Médulloblastomes
E hPSM2 Tp22
RN APC 5q21
Gorlin PTCH 9q31 1/57 000 Médulloblastomes
Syndrome de Tumeurs atypiques
prédisposition aux INI1 22ql1.2 rhabdoides/tératoides

tumeurs rhabdoides

(ATRT)
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II- DONNEES CLINIQUES :

Le délai diagnostic qui a été définit comme, le délai entre le début de la

symptomatologie et la premiere fois que le diagnostic de tumeur cérébrale a été
retenu. Il varie de quelques jours a quelques années, elle dépend avant tout de la
nature histologique de la tumeur et de la localisation tumorale [19]. Pour
certains auteurs, i1l dépend aussi de 1’age, vu que les enfants de moins de 4 ans
ont une durée d’évolution antérieure plus longue du fait de la possibilit¢ du

cerveau a s’accommoder suivant I’augmentation du volume du crane [20].

Selon WANYOIKE, le délai moyen d’admission des patients était de 3,7
mois [21].

Selon 1’étude de Bouhafa [22] sur les astrocytomes montre que le délai

médian de consultation était de 3 mois.

Dans notre série, le délai diagnostique a vari¢ entre une découverte

fortuite et 3 ans, avec une médiane de 2 mois.

80,0% - 75,5%
70,0% -
60,0% 53,9
50,0% -
40,0% - M Etude de Benotman
zg,g:f ‘ 20,6% 17.7% m Notre étude
7270 10,7%
’ 7,8%
10,0% L 6,6% ! 7,2%
o7% | | | Cmm
< 3mois 3-6 mois 6-12 mois > 12mois

Figure 26 : Le délai diagnostic selon Jones et Benotman

en comparaison avec notre étude.
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Le retard diagnostique peut étre expliqué par :

- Le caractere souvent isolé chez I’enfant, des signes d’hypertension

intracranienne.
- Ladifficulté de I’examen neurologique du petit enfant.

- Une certaine banalisation de ’ensemble de ces symptomes par les
parents, fréquemment traités symptomatiquement, avant que ne soit
réalisée une imagerie cérébrale qui établit le diagnostic de tumeur.
Le diagnostic est encore parfois porté, apres plusieurs années, chez

un enfant traité pour une épilepsie non investiguée.

Les signes cliniques sont polymorphes et aspécifiques, et dépendent de

la localisation tumorale et de I’dge de I’enfant. Ils incluent des signes
d’hypertension intracranienne (HTIC) et divers signes neurologiques (€pilepsie,
troubles visuels, endocriniens, ataxie, paralysie des nerfs craniens). Les signes
sont plus trompeurs chez I’enfant en bas age (macrocéphalie, bombement de la
fontanelle, difficultés d’alimentation, arrét des acquisitions, hypotonie,
irritabilité).

Dans notre étude, le tableau clinique était polymorphe, dominé par les
vomissements et les céphalées qui entrent dans le cadre du Syndrome d’HTIC
(66%), suivis des troubles de la marche et de I’équilibre du Syndrome
cérébelleux et du vertige du syndrome vestibulaire (36%). Les troubles visuels

s’en suivent (32%).

Les tumeurs proches du systeme ventriculaire et d'écoulement du LCR se
manifesteront volontiers par une hydrocéphalie avec une HIC. Les tumeurs sus-

tentorielles hémisphériques se manifesteront plus volontiers par des signes de
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focalisation (signes déficitaires, épilepsie). Les tumeurs du tronc cérébral se

manifesteront par des signes d'atteinte des voies longues et des paires

craniennes. Les tumeurs de la région para-sellaire se manifesteront volontiers

par des manifestations endocriniennes ou ophtalmologiques.

L’¢étude de J. Monteith [10] a détaillé la symptomatologie clinique des 166

cas recens€s dans sa série ; organisée par ordre décroissant de fréquence.

(Tableau XXIV).

Tableau XXV : Symptomatologie clinique dans la série Monteith.

Signes cliniques % Signe clinique %
Céphalées et vomissements 31% Strabisme 4%
Ataxie cérébelleuse 24% Troubles de langage 4%
Céphalées (sans nausées/vomissements) 23% Incontinence urinaire 3%
(Edéme papillaire 20% Diabéte insipide 3%
Troubles de la marche 16% Retard de croissance 3%
Crises épileptiques 13% Mydriase assymétrique 2%
Atteinte des nerfs craniens 10% Hypotonie 2%
Troubles de coordination 10% Romberg positif 2%
Nausées et/ou vomissements (sans céphalées) 8% Taches café au lait 2%
Nystagmus 8% Exophtalmie 2%
Perte de poids 8% Tremor 2%
Troubles visuels 7% Déformation cranienne 2%
Diplopie 7% Troubles de comportement | 2%
Impotence fonctionnelle 7% Hémianopsie 1%
Baisse de I'acuité visuelle 5% Myosis uni ou hilatéral 1%
Trouble de conscience 5% Hypopituitarisme 1%
Signes cérébelleux 4% Macrocranie 1%
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Une étude faite a 'INO [23] a montré que le tableau clinique était non
spécifique, et dominé par le syndrome d’hypertension intracranienne (77% des
cas), les troubles visuels (47,3%), et le syndrome cérébelleux (42,7%). Les
crises convulsives étaient présentes dans 9,16% des cas, les troubles de

conscience dans 6,1%, et les troubles de comportement (5,35%).

Selon V.Stango [11], les symptomes d’hypertension intracranienne étaient
présents chez 115 patients (66,9%), certains cas avec une altération de la

conscience. Une hémiparésie a été notée chez 25 patients, une BAV chez 13 cas.

Selon F.Benotman [12] les signes cliniques étaient dominés par les
vomissements et les céphalées observés respectivement dans 83 cas (70,3%) et
78 cas (66,1%), suivis des troubles visuels constatés chez 56 patients (47,5%).
Les troubles de la marche et de la coordination s’en suivent, avec 40 enfants

atteints (33,9%).

Selon M.Y.E. Broalet [24], L’hypertension intracranienne a été le motif de
consultation le plus fréquent (51%) suivi par le déficit hémi corporel (28 %) et
les crises comitiales (14%). La symptomatologie a I’examen physique était
dominée par les troubles visuels (58%) suivis par I’atteinte des nerfs craniens
(50,87%) et les signes de focalisation (40,35%). On notait un syndrome
cérébelleux dans 26,3% des cas. Il existait des troubles de la conscience dans

24% des cas.
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Tableau XXVI : Tableau comparatif de la symptomatologie clinique.

Signes cliniques Notre étude F.Benotman MYE J. Monteith
Broalet
Sd HTIC 66% 66% 51% 54%
Sd cérébelleux 36% 40% 26% 30%
Signes visuels 32% 47% 58% 37%
Troubles moteurs 21% 12% 28% 7%
Atteinte des nerfs craniens 9% 8% 50% 10%
Troubles de conscience 3% 4% 24% 5%
Crise convulsive 8% 9% 14% 13%
Troubles des fonctions sup 2% 13% - 4%
Troubles de comportement 2% 2% - 2%
Signes endocriniens 2% 7% -—-- 4%

En comparaison avec

nos chiffres, on voit que 1’étude de Monteith et de

Benotman vont aussi dans le méme sens. Le syndrome d’HTIC, le syndrome

cérébelleux et les troubles visuels sont aux premiers rangs. Ces informations

importantes pourraient étre utilisées pour la réalisation d’un programme de

formation des professionnels de santé pour le diagnostic précoce des tumeurs

cérébrales de ’enfant.

Les troubles endocriniens, de conscience et de comportement sont aux

derniers rangs.
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Une méta-analyse [25] de plus de 4.000 cas cliniques de tumeurs
cérébrales, réalisée également par S. Wilne et al. en 2007, et a permis de
dévoiler la fréquence des symptomes en fonction des différentes localisations

intracraniennes.

Le tableau suivant montre que I’atteinte sus-tentorielle hémisphérique se
manifeste surtout par les crises comitiales et les signes de focalisation. Dans la
ligne médiane, ce sont surtout les céphalées, les signes ophtalmologiques et
endocriniens qui prédominent. Alors que dans la fosse cérébrale postérieure, ce
sont le syndrome cérébelleux, les vomissements, les céphalées et ’atteinte des

paires craniennes qui se manifestent le plus souvent.

75



Tableau XXVII : Fréquence des différents symptomes en fonction

de la localisation tumorale selon S.Wline.

Si lini Sus-tentoriel te:tl:)sljiel Sous-
ghes ciniques hémisphérique médian tentoriel

Céphalée 11% 49% 67%
Vomissements 8% 19% 75%
Vertige -— 5% 7%
Convulsions 38% 7% -—--
Signes de focalisation 17% 7% 9%
Atteinte des nerfs craniens -— -——- 52%
Hémiplégie 10% 7% -—--
Trouble de la marche et coordination -— 10% 78%
Strabisme -— 21% 19%
BAV — 16% —
Atteinte du champ visuel -— 8% -—--
Macrocéphalie 6% -—-- 7%
Diabéte insipide -— 12% -—--
Troubles de comportement -— 9% -—--
Troubles de conscience -— 9% 7%
Retard de croissance - 7% -—--
Perte de poids -— 5% 9%
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» L’HTIC :

On distingue les signes cliniques en rapport avec les Iésions dues
directement a la tumeur (le volume tumoral) et ceux en rapport avec
I’hydrocéphalie qui sont souvent au premier plan en cas de localisation sous-

tentorielle ou de la région pinéale.

L’hydrocéphalie, qui est en rapport avec un obstacle a 1’écoulement du
liquide céphalo-rachidien (LCR) suite au développement de la tumeur ou de
I'eedéme péri-tumoral ou suite a une tumeur des plexus choroides qui produit le

LCR.

Ces différents facteurs s'associent et aboutissent a un refoulement des

structures voisines pour aboutir a des engagements supra-tentoriels.

La symptomatologie clinique de I’hydrocéphalie peut s’exprimer par :

Des céphalées plus ou moins persistantes,
- Des vomissements souvent en jets et préférentiellement le matin,
- Un strabisme di & une paralysie de la sixiéme paire cranienne,

- Des troubles de I’humeur accompagnés d’irritabilité, de troubles du

sommeil,
- Une baisse des performances intellectuelles.

Ces signes peuvent étre associés, mais €galement isolés, aboutissant alors

souvent & un retard diagnostique.

A P’examen du fond d’ceil, I’cedéme papillaire est habituel, hormis chez le

nourrisson dont les fontanelles ne sont pas fermées.
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> Les signes visuels :

Du fait de son trajet anatomique a la base du crane, la VIéme paire
cranienne est exposée en premier lieu en cas d'’hypertension intracranienne, ce

qui se manifeste par une diplopie avec strabisme convergent.

La baisse de l'acuité visuelle est souvent plus tardive, elle est signalée par
le grand enfant, par contre, beaucoup plus difficile a mettre en évidence chez le
petit enfant (heurts fréquents avec les meubles, chutes sur de petits obstacles) et
parfois seulement découverte a un stade trés avancé dans le cadre du bilan de la

tumeur cérébrale.

A T'examen du fond d'eeil (FO), on retrouve un aspect d'cedéme papillaire,

voire, s'1l v a une forme chronique, une atrophie optique.
b 9

Dans notre étude les troubles visuels sont observés chez 48 cas (32%), ils

¢taient dominés par la baisse de I’acuité visuelle, strabisme, nystagmus et ptosis.

» Les signes de focalisations :

Les signes neurologiques de focalisation ont une grande valeur

d’orientation sur le plan clinique.

En cas de localisation sus-tentorielle, il peut s’agir de crises convulsives, de
troubles moteurs et/ou sensitifs si la tumeur est hémisphérique, de troubles

visuels, lorsque la tumeur atteint les voies optiques ou le cortex visuel.

Lorsque la tumeur si¢ge au niveau de la FCP, on peut constater un
syndrome vestibulaire ou encore des troubles de la déglutition, de la phonation,
de I’oculomotricité en cas d’atteinte des noyaux des nerfs craniens au niveau du

tronc cérébral.
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el es crises convulsives :

L’épilepsie est une manifestation fréquente des tumeurs cérébrales. Moins
de 1 % des crises épileptiques de l'enfant sont en rapport avec une tumeur
cérébrale, par contre 25% des tumeurs cérébrales de l'enfant s'accompagnent de
crises épileptiques, ce chiffre monte a 40% pour les tumeurs hémisphériques

sus-tentorielles [26].

Dans la majorité des cas, les crises sont inaugurales et vont amener a la
découverte de la l1ésion cérébrale, mais des crises plus tardives dans 1’évolution
de la maladie peuvent également se rencontrer [26]. Ces épilepsies volontiers
partielles peuvent longtemps étre le seul signe des tumeurs cérébrales de

I’enfant.

Ces crises d'épilepsies sont volontiers des crises partielles complexes mais
il peut s'agir de crises généralisées d'allure primaire voire secondaire (spasmes
infantiles ou syndrome de Lennox-Gastaut). Un EEG normal n'élimine

absolument pas la possibilité d'une tumeur cérébrale.

Dans la série des Enfants-Malades [27], prés de 90% des lésions sus-
tentorielles gliales bénignes avaient été révélées par une ou plusieurs crises
d’épilepsie.

Les crises comitiales symptomatiques d’une tumeur cérébrale peuvent
s’avérer difficiles a traiter. L’évolution de la tumeur, les modifications du tissu
tumoral et péri-tumoral et les traitements associ€s sont généralement tenus pour

responsables de la relative pharmaco-résistance de ces crises [26].
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Qu’elle soit localisée ou généralisée, I’épilepsie a été découverte dans 8%

des cas de notre série.

e Les manifestations déficitaires focales :

Elles se rencontrent plus volontiers dans les tumeurs supra-tentorielles
hémisphériques qui vont étre responsables de déficits moteurs, de troubles

sensitifs ou neuropsychologiques).
23% de nos patients ont en présenté.

» Le syndrome cérébelleux :

A l'étage sous-tentoriel, des troubles de la marche, de 1’équilibre et de la
coordination se rencontrent dans les tumeurs du cervelet et du V4. Les tumeurs

du TC se manifestent par une atteinte des paires craniennes et des voies longues.
Le syndrome cérébelleux a concerné 36% de nos enfants.

» Les signes endocriniens :

Les manifestations endocriniennes des tumeurs cérébrales de 1’enfant,
peuvent accompagner les signes neurologiques et/ou ophtalmologiques au
moment du diagnostic de la tumeur cérébrale ou bien étre révélatrices de la
tumeur, et dans certains cas, ils apparaitront au cours de I’évolution de

I'affection.

Quatre grands types de manifestations sont en cause : les pubertés
précoces, le diabete insipide, lI'hypogonadisme et la cassure de croissance

staturale.
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Différents types de tumeurs peuvent étre responsables de ces pubertés
précoces. Tout d'abord les tumeurs intéressant la région hypothalamique
notamment les gliomes du chiasma optique, les hamartomes hypothalamiques,

les astrocytomes hypothalamiques et les germinomes.

Le diabéte insipide se rencontre surtout dans certaines tumeurs sellaires

postérieures. Deux cas de diabéte insipide et un cas de puberté précoce ont

été trouveés dans notre série.
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IITI- LE DIAGNOSTIC DES TUMEURS CEREBRALES :

Dans notre série, I’é¢tude anatomo-pathologique n’était pas obligatoire

pour poser le diagnostic, En effet, 24% des tumeurs cérébrales ont été

diagnostiqué par imagerie seule ou imagerie + marqueurs tumoraux.

L’amélioration des techniques d’imagerie a permis de mieux diagnostiquer
les processus expansifs intracraniens et guider I’acte chirurgical. Elles ont
plusieurs intéréts : tout d'abord dans le cadre du diagnostic positif puis dans le
bilan d'extension de la tumeur et enfin, dans le cadre du bilan du retentissement

et le suivi thérapeutique.

Les conséquences immédiatement perceptibles de ces améliorations ont été
la rapidité de prise en charge au moment du diagnostic et, a plus long terme,

I’amélioration de la survie [28;29].

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) explore mieux la fosse
postérieure et les lésions de la ligne médiane : citerne optochiasmatique,

hypothalamus, diencéphale, commissures inter-hémisphériques.

L’IRM et I’examen tomodensitométrique (TDM) explorent de fagon

complémentaire les tumeurs hémisphériques.

La TDM donne une information importante sur la présence ou non de
calcifications qui sont parfois difficiles a affirmer sur les séquences IRM en

écho de gradient.

L’IRM doit comporter nécessairement 1’étude des 3 plans de I’espace

combinée en T1, T2 ou FLAIR et une injection de produit de contraste [30].
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Aprés la découverte d’une masse, le bilan d’imagerie appréciera la
localisation anatomique pour guider I’acte chirurgical et favoriser une exérese
complete. Il est trés important de préciser I’extension tumorale, en particulier
aux structures dont 1’abord chirurgical est difficile ou impossible (vaisseaux,
tronc cérébral, tectum...). Il faut utiliser des termes précis tels que « au contact,

a distance, refoulement, compression, infiltration, englobement ».

Un engagement sous-falcoriel, dans la fente de Bichat ou dans le trou

occipital doit étre signalé [29].

» La tomodensitométrie / TDM :

En raison de sa disponibilité et de sa rapidité, le scanner est le premier
examen a réaliser en cas de suspicion clinique de tumeur cérébrale. Il permet de
faire le diagnostic positif de tumeur, et de montrer des signes d’engagement qui
déterminent le degré d’urgence de la chirurgie. Il est réalisé sans injection afin
de détecter une hémorragie ou des calcifications, puis avec injection de produit
de contraste. Ces €léments sémiologiques, sont en effet difficiles a différencier
en IRM [31], méme en utilisant les pondérations T2 écho de gradient et de
susceptibilité (SWI). Le scanner permet également d’apprécier la cellularité
tumorale, une tumeur hyperdense au scanner étant le reflet de son caractére

hyper-cellulaire, et bien souvent de son grade élevé.

» L’imagerie par résonnance magnétique / IRM :

L’IRM est I’examen de choix pour réaliser le bilan pré-chirurgical d’une
tumeur cérébrale chez I’enfant. Elle inclut une imagerie conventionnelle
multiplanaire ainsi que des techniques avancées, qui doivent faire partie du bilan

initial de toute tumeur cérébrale. Les séquences T1, T2, etT1 avec injection de
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gadolinium permettent de réaliser une étude morphologique et de faire le bilan
d’extension de la 1ésion, mais apparaissent toutefois limitées dans la
caractérisation plus fine de la Iésion, notamment de son type et de son grade
histologique. Les techniques d’IRM avancées comme la diffusion, Ia
spectroscopie-IRM  ou DP'IRM de perfusion permettent une approche
fonctionnelle qui autorise une meilleure caractérisation de la cellularité, de
I’hémodynamique vasculaire et du métabolisme tissulaire, et qui améliore ainsi

la spécificité¢ de I’'IRM.

L’interprétation inclut 1’analyse des limites de la Iésion (infiltrante ou
expansive), en notant sa topographie, son caractére unique ou multifocal et sa
taille, de son signal en T1, T2 et FLAIR, de son aspect homogene ou hétérogéne
avec la présence d’une hémorragie, d’une nécrose ou de kystes intra-tumoraux,
de vaisseaux anormaux macroscopiques, de la prise de contraste, d’un cedéme
péri-tumoral, d’un effet de masse et de localisations leptoméningées, qui sont en
faveur du caractére bénin ou malin de la Iésion en fonction de la localisation

tumorale :

-Une tumeur hémorragique associée a un cedeme péri-lésionnel et
contenant de nombreux vaisseaux ectasiques doit faire évoquer une tumeur
maligne. Toutefois, dans une étude récente, I’cedéme péri-tumoral et I’effet de
masse ne sont pas corrélés a un grade élevé chez I’enfant, I’cedéme péri-tumoral
étant méme davantage présent encas de tumeur bénigne (50 %) que de tumeur

maligne (31 %) [32] ;
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- En pondération T2, les tumeurs hyper-cellulaires (souvent de grade élevé)
sont iso- hypo-intenses par rapport au cortex, alors que les tumeurs peu
cellulaires (souvent de bas grade) sont hyper-intenses [33]. Les macrovaisseaux
tumoraux sont aussi bien identifiés sur cette pondération ;

-Le degré de prise de contraste n’est pas corrélé au grade tumoral chez
I’enfant. L’astrocytome pilocytique et le papillome des plexus choroides se
rehaussent intensément aprés injection de gadolinium, alors qu’il s’agit de
tumeurs de bas grade. A Iinverse, les tumeurs de haut grade, comme
I’astrocytome anaplasique, le médulloblastome, peuvent ne pas se rehausser ou
tres peu ;

-Les kystes intra- et péri-tumoraux, iso-intenses au LCR, sont
classiquement  caractéristiques des  astrocytomes  pilocytaires, des
gangliogliomes (quel que soit leur grade) et des DNET (ou en général les kystes
intratumoraux sont inférieurs a 5 mm) ;

- La nécrose, non iso-intense au LCR en FLAIR le plus souvent, est plus
rare que chez D’adulte, les tumeurs étant d’avantage hypercellulaires que
nécrotiques. Les tumeurs embryonnaires et les épendymomes de la fosse
postérieure sont souvent nécrotiques. La nécrose peut étre cependant présente en
cas de tumeur bénigne (astrocytome pilocytique), et totalement absente dans les

tumeurs de haut grade hypercellulaires.

L’IRM de diffusion doit étre utilisée en routine car elle est sensible a la

cellularit¢ tumorale. L’ADC est inversement proportionnel a la densité
cellulaire, et donc au grade tumoral [34]. Toutes les tumeurs embryonnaires
(médulloblastome, tumeur rhabdoide, PNET), ainsi que le pinéaloblastome et le

germinome, principalement observés chez I’enfant, sont des tumeurs malignes
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(grade 4) avec un ADC trés bas. L’imagerie de diffusion permet ainsi de
différencier les tumeurs de haut et de bas grade chez I’enfant en I’absence
d’hémorragie [35], a I’étage sus- et sous-tentoriel, sans valeur seuil entre les

différents grades et entre les principales tumeurs [31;35;36].

Toutes tumeurs confondues, la DNET a la valeur d’ADC la plus ¢élevée et

les tumeurs embryonnaires, la valeur la plus basse.

Les études en IRM de perfusion de tumeurs cérébrales dans des

populations spécifiquement pédiatriques sont rares [37;38].

La spectroscopie-IRM (SRM) permet d’étudier le métabolisme tumoral.

Les principales caractéristiques des tumeurs malignes sont une €lévation de la
choline (Cho), attribuée a une prolifération membranaire cellulaire, et une chute
du N-acétyl-aspartate (NAA) et de la créatine (Cr) attribués a I'cedéme et a la

nécrose [39].

Dans notre étude, tous nos patients ont bénéfici¢ d’une imageric TDM

et/ou IRM cérébrale et/ou cérébro-médullaire, pour diagnostiquer et localiser la
Iésion tumorale. La localisation sous-tentorielle occupait 67% avec 101 cas,
contre 30% de localisation sus-tentorielle avec 46 cas. Tandis que la localisation

intrarachidienne est trouvée que chez 4 patients soit 3%.

La classification des tumeurs nerveuses en fonction de leur topographie a
¢été proposée par Escourolle et Poirier en 1977 (annexe 3), et demeure encore de
nos jours incontournable [40;41]. Cette classification qui peut étre actualisée en
rajoutant les nouvelles entités tumorales décrites depuis, constitue la base du
raisonnement diagnostique que tout neuropathologiste peut adopter pour classer

une tumeur cérébrale [41;42;43].

86



Les tumeurs de la fosse postérieure sont globalement aussi fréquentes que
les tumeurs sus-tentorielles, mais cela varie en fonction de I’age. Avant 1’age de
3 ans, les tumeurs sus-tentorielles prédominent, tandis que les tumeurs de la
fosse postérieures sont plus fréquentes de 3 a 11 ans ; les fréquences des
localisations sus- et sous-tentorielles sont identiques par la suite [2]. Les tumeurs
sont situées sur la ligne médiane dans 85 % des cas (50 % au niveau de la fosse
postérieure, 30 % en suprasellaire, 5 % en région pinéale). Ceci constitue un
facteur de risque de dissémination leptoméningée, et nécessite la réalisation
d’une IRM spinale complémentaire a 'IRM cérébrale pré-thérapeutique, en
coupes sagittales T1 apres injection de gadolinium. Les tumeurs hémisphériques
représentent environ 15 % des tumeurs et sont souvent épileptogenes. La
localisation donne une orientation sur le type de tumeur (Tableau XXVIII). Les
tumeurs de la fosse postérieure sont représentées par 1’astrocytome pilocytique,
les gliomes du tronc cérébral, les médulloblastomes et les épendymomes. Au
niveau des noyaux gris centraux et du thalamus, il faut penser aux gliomes
malins. Au niveau hémisphérique profond, il faut aussi penser aux gliomes
malins, tandis qu’au niveau périphérique, les tumeurs sont le plus souvent

bénignes comme les DNETs.
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Tableau XXVIII : Histologie des tumeurs cérébrales de I’enfant en fonction de leur localisation

En ce qui concerne cette répartition des tumeurs cérébrales selon les étages
sus et sous tentoriel et on incluant adultes et enfants, la série Monteith [10]
montre un sus-tentoriel a 55% contre 45% en sous-tentoriel. L’¢tude de

V.Stagno [11], trouve aussi une atteinte sus-tentorielle majeure a 62,2%.

Par contre, I’étude de Benotman [12] ainsi que notre étude trouve une nette
prédominance de I’atteinte sous-tentorielle. Ce qui explique I’augmentation de la

fréquence des tumeurs sus-tentorielles chez I’adulte.
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L’¢étude de M.Afif [23] faite a I'INO, a montré aussi que 61,83% des

tumeurs siégeaient au niveau de 1’étage sous-tentoriel, et 36,64% a I’étage sus-

tentoriel.
M Sus-tentoriel
¥ Sous-tentoriel
0% 20% 40% 60% 80% 100% 120%

Figure 27 : Répartition des patients selon 1'étage sus-tentorielles et sous-tentorielles.

En sus-tentoriel, comme mieux visualis¢ sur le diagramme (Fig.27), les
pourcentages sont inversement proportionnels entre notre étude et 1’étude de
V.Satagno [11]; il y a une légere prédominance de ’atteinte de la ligne médiane

chez nous et des hémispheres cérébraux chez V.Stagno [11].
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Figure 28 : Topographie des tumeurs sus-tentorielles.

Dans I’étage sous-tentoriel (Fig.28), le cervelet et le 4™ ventricule sont la
localisation de prédilection dans notre série (72%), ce qui va dans les mémes

proportions que celles de la série F.Benotman (76%) [12] et de V.Stagno (92%)
[11].
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Figure 29 : Topographie des tumeurs sous-tentorielles

Concernant la confirmation histologique, elle a été réalisée chez 76% de

nos patients, et classées selon leur type histologique et leur grade (degré de

malignité) dans la classification de ’OMS (2007) [45] (annexe 4).

Les grades 1 et 2 sont des tumeurs bénignes, et les grades 3 et 4, des
tumeurs malignes. Il existe une grande variété de types histologiques chez

I’enfant, bénins et malins.

Les tumeurs neuroépithéliales primitives sont les plus fréquentes (80 %),
suivies par les craniopharyngiomes et les germinomes (3 a 5 %) [1]. Parmi les
tumeurs neuroépithéliales, les gliomes sont les tumeurs les plus fréquentes (30 a
50 %), en particulier I’astrocytome pilocytique (20 % des tumeurs

neuroépithéliales primitives). Puis par ordre de fréquence, les tumeurs
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neuronales et glioneuronales mixtes pour environ 19 % (gangliogliomes, DNET,
gangliocytomes, gangliocytome dysplasique du cervelet), les tumeurs
embryonnaires pour 17 % (médulloblastomes, tumeurs rhabdoides ou ATRT,
tumeurs neuroectodermiques primitives ou PNET), et les épendymomes pour
environ 11 %. Ainsi, les astrocytomes pilocytiques, les médulloblastomes, les
autres gliomes et les épendymomes représentent plus de 80 % des tumeurs de
I’enfant [46]. Le glioblastome est 100 fois moins fréquent que chez ’adulte. La
fréquence des différents types histologiques dépend de 1’age. Ainsi, avant 3
mois, le tératome (30—50 %), Dl'astrocytome pilocytaire (18—47 %), le
papillome (5—20 %) et les tumeurs embryonnaires prédominent [46]. Le
médulloblastome prédomine de 0 a 4 ans, 1’astrocytome pilocytique de 5 a 9 ans,
le gliome de haut grade de 10 a 14 ans, et les tumeurs suprasellaires de 5 a 19

ans.

» Les tumeurs astrocytaires : (34% des cas dans notre série)

Les tumeurs gliales (astrocytomes ou gliomes) constituent les plus
fréquentes des tumeurs cérébrales quel que soit leur siege. Elles regroupent des
proliférations tumorales de type et de pronostic trés divers. Il est classique de
distinguer leur grade de malignité en fonction de critéres morphologiques
relativement simples. Il est également possible de les distinguer en fonction de
leur caractére diffus (astrocytome fibrillaire, astrocytome anaplasique,
glioblastome) ou non (astrocytome pilocytique, xanthoastrocytome
pléiomorphique, astrocytome subépendymaire a cellules géantes). Ces derniers
comportent des caractéristiques histologiques particulieéres et se distinguent des

autres variétés d’astrocytomes par un pronostic nettement plus favorable.
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L’astrocytomes pilocytique est la tumeur la plus fréquente chez I’enfant.

L’astrocytome pilocytique représente 30 % des tumeurs de la fosse

postérieure [47]. C’est une tumeur bénigne (grade 1) bien circonscrite de
croissance lente, souvent de grande taille, observée de 5 a 13 ans [48]. La
chirurgie est curatrice sans récidive si ’exérese est complete. Soixante a 80 %
des astrocytomes pilocytiques se situent au niveau du cervelet, plus souvent au
niveau des hémispheres cérébelleux qu’au niveau du vermis. Les autres
localisations sont la région hypothalamo-hypophysaire, le thalamus, le tronc
cérébral, et beaucoup plus rarement les hémispheres cérébraux et les ventricules
[49]. Son aspect le plus typique, un kyste avec un nodule mural intensément
rehaussé, n’est observé que dans 50 % des cas (Fig. 1). Il n’est pas spécifique de
I’astrocytome pilocytique, car on peut ’observer dans le gangliogliome et le

xanthoastrocytome pléiomorphe.

Le gliome des voies optiques est un astrocytome pilocytique développé

dans la région hypothalamique, chiasmatique ou sur les nerfs optiques. Il
représente 5 % des tumeurs de ’enfant [50]. Dans la NF1, 15 % des patients
développent un gliome des voies optiques (GVO). Un tiers des patients
présentant un astrocytome pilocytique des nerfs optiques a une NF1 [51], alors
que D’atteinte des voies visuelles postérieures se produit le plus souvent en
dehors de la NF1.

Le xanthoastrocytome pléiomorphe est une tumeur de grade 2, parfois

anaplasique (grade 3), observée le plus souvent chez I’adolescent, le jeune
adulte et apreés 20 ans. C’est une tumeur corticale qui si¢ge dans les régions
temporales (49 %), pariétales, frontales et occipitales. Il se manifeste par une
épilepsie. Il se présente sous la forme d’un kyste avec un nodule mural
périphérique, et une atteinte leptoméningée ou durale dans deux tiers des cas, ou

parfois sous la forme d’une 1ésion purement solide [52].
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Les glioblastomes (grade 4) sont rares chez I’enfant. Il s’agit d’une 1ésion

nécrotico-hémorragique, rehaussée apreés injection de gadolinium [53]. Ces
gliomes malins sont aussi rencontrés au niveau des noyaux gris centraux et du
thalamus. Les foyers d’anaplasie sont suspectés par 1’existence d’une zone

hémorragique, ou d’une prise de contraste [54].

Les oligodendrogliomes sont des tumeurs rares de grade2, représentant

moins de 2,5 % des tumeurs de I’enfant [55], observés autour de I’adolescence.
Il existe des formes anaplasiques (grade 3) plus agressives. Ils se situent dans les
régions frontale (50 a 85 %) et temporale [2] au sein du cortex et de la substance
blanche adjacente ou au niveau des noyaux gris centraux et des thalami, alors de
plus mauvais pronostic. Ils se manifestent par une épilepsie, une HTIC, un

déficit neurologique [55].

Le gliome angiocentrique est une Iésion de topographie cortico-sous-

corticale qui se manifeste par une épilepsie partielle réfractaire chez I’enfant de
2 a 14 ans. Son siege est temporal dans 38 % des cas, frontal (25 %), pariétal

(10 %), et occipital (8 %) [56].

L’astrocytome a cellules géantes est une 1ésion intra-ventriculaire bénigne

de grade 1 développée a proximité du trou de Monro, qui peut se manifester par
une hydrocéphalie obstructive aigué. Elle n’est observée quasiment que dans le
cadre de la sclérose tubéreuse de Bourneville chez 15 % des patients, avant ’age
de 20 ans [57]. Le traitement par évérolimus permet de réduire la taille de la

tumeur [58].
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Le gliome du tronc cérébral représente 10 a 20 % des tumeurs cérébrales

de I’enfant et 20 a 25 % des tumeurs infratentorielles. Il y a 2 types de
présentations en IRM, de pronostic différents: diffuse (la plus fréquente) et
focale (de meilleur pronostic) [59]. Les formes diffuses infiltrantes du pont
représentent 60 & 80 % des cas, observées dans 75 % des cas avant 10 ans [36].
Le pronostic est trés mauvais, I’espérance de vie n’excédant pas 1 an. Les signes
cliniques associent une atteinte des nerfs craniens, surtout VI et VII, un
syndrome pyramidal et une ataxie. Il s’agit en général de gliomes fibrillaires de
grade 2, mais les tumeurs sont rarement biopsiées en raison des risques de
complications. Ces lésions sont difficiles a voir au scanner, détectées

uniquement par 1’effet de masse qu’elles provoquent sur le quatriéme ventricule.
»  Les Tumeurs neuronales et glioneuronales : (3% des cas dans notre
série)

Le gangliogliome est une tumeur neurogliale souvent bénigne de grade 1

qui représente 1 a 4 % des tumeurs cérébrales de I’enfant et 40 % des tumeurs
lices a I’épilepsie. La présentation clinique la plus courante est une épilepsie
partielle complexe réfractaire. Il est 10 fois plus fréquent chez I’enfant que chez
I’adulte [60], et la majorité est observée entre 10 et 20 ans [61]. Il se situe au
niveau du cortex des régions temporales dans 80 % des cas et frontales dans
12% des cas [60]. Il se présente sous la forme d’une masse solide (43 %), d’un
kyste (5 %), ou d’une lésion mixte (52 %) [60]. Des calcifications, tres

évocatrices, sont notées dans 50 % des cas.
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Le gangliogliome desmoplastique infantile est une forme particuliere de

gangliogliome observée chez I’enfant de moins de 6 mois/1 an. Elle entraine une
macrocranie, des crises d’épilepsie et des signes neurologiques focaux. Elle se
situe habituellement en frontal ou pariétal. Elle se présente comme une grosse

Iésion solide et kystique.

La tumeur neuroépithéliale dysembryoplastique (DNET) est une

tumeur neurogliale de grade 1, qui représente 14 % des tumeurs liées a
I’épilepsie, rencontrée avant 1’age de 20 ans. La chirurgie permet de guérir
I’épilepsie, et les récidives sont rares. Son sieége est cortical, sous-cortical,
temporal (62 %) ou frontal (31 %) [61] ; il existe de rares formes
intraventriculaires ou développées au sein des noyaux gris centraux et du
thalamus. L’aspect le plus caractéristique en histologie est [’élément
glioneuronal spécifique. D’apres la classification de Daumas-Duport, il existe

trois types histologiques : simple, complexe et non spécifique.

La tumeur est bien délimitée, de forme triangulaire, sans cedéme, parfois a
I’origine d’une empreinte sur la vofite cranienne [62]. Elle apparait multilobulée
avec des septa, constituées de multiples pseudokystes. Des calcifications sont

observées dans un tiers des cas [61].

La tumeur glioneuronale disséminée est une tumeur rare, avec moins de

30 cas décrits dans la littérature, regroupés sous le terme de tumeur

glioneuronale ou neuroépithéliale leptoméningée diffuse [63;64].
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» Les tumeurs embryonnaires : (43% des cas dans notre série)

Le médulloblastome : (34% des cas dans notre série), est la tumeur

cérébrale maligne (grade4) la plus fréquente chez I’enfant (20—30 %) [65], et
représente 40 % des tumeurs de la fosse postérieure. Il fait partie des tres
agressives tumeurs embryonnaires, avec les PNET et les tumeurs rhabdoides. On
I’observe avant 7 ans habituellement, avec un pic d’incidence a 4 ans, plus
fréquemment chez le garcon. Il se situe dans le cervelet dans 94,4 % des cas, sur
la ligne médiane dans 75 % des cas. Il s’agit d’une tumeur bien circonscrite qui
se développe au sein du quatrieme ventricule a partir du vermis inférieur, et a

I’origine d’une hydrocéphalie [65].

Il existe 5 sous-types histologiques, de pronostic différent : classique (65—
80 % des cas), grandes cellules, anaplasique (4—5 %, trés agressif,
métastatique), a nodularité extensive (5 %, avant 1—3 ans, d’aspect
multinodulaire) et desmoplasique (15—25 %, hémisphérique, chez I’adolescent,

de bon pronostic) [47;48].

Les médulloblastomes sont des masses tissulaires hyperdenses au scanner

du fait de leur hypercellularité [66].

Les tumeurs neuro-ectodermique primitives (PNET) (5% des cas dans

notre série), sont des tumeurs rares, trés agressives et de mauvais pronostic,
observées chez I’enfant de moins de 5 ans. Elles sont localisées a 1’étage sus-

tentoriel ou dans le tronc cérébral.
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Il existe 5 sous-types de PNET : classique, neuroblastome du SNC,
ganglioneuroblastome du SNC, médulloépithéliome, épendymoblastome [43].
Ces tumeurs, qui sont de grande taille et invasives localement, sont associées a

des métastases leptoméningées dans 40 % des cas [67].

Les tumeurs rhabdoides (ATRT) (atypical theratoid rhabdoid tumors)

sont des tumeurs rares de trés mauvais pronostic observées chez I’enfant de
moins de 3 ans [68]. Elles peuvent exister dans la fosse postérieure (60 a 70 %)
et/ou en sus-tentoriel (hémispheres, région pin€ale), peuvent étre intra ou extra-
axiales, et sont souvent multifocales. Il s’agit de grosses tumeurs, calcifiées,
hémorragiques, nécrotiques, avec un important cedéme périlésionnel, des kystes
périphériques et des métastases leptoméningées [69]. La localisation intra-axiale
est la plus fréquente, en dehors de la ligne médiane. En cas de localisation extra-

axiale, ’angle pontocérébelleux est fréquemment atteint.

» Les Tumeurs épendymaires : (13% des cas dans notre série)

L’épendymome représente 6 & 10 % de I’ensemble des tumeurs et 15 % des
tumeurs de la fosse postérieure [70]. Soixante-dix pour cent des tumeurs sont
infratentorielles [71] ou c¢’est une tumeur maligne (forme anaplasique, grade3)
observée surtout chez I’enfant de moins de 3 ans. Il provient des cellules
épendymaires du quatrieme ventricule, des trous de Lushka ou des ventricules

latéraux.

L’épendymome a une localisation supratentorielle dans 30 % des cas ou il
est souvent bénin (grade 2). La localisation est moins intra-ventriculaire (30 %),
qu’intra-parenchymateuse (70 %) pariétale et temporo-pariétale, a cot€¢ du
carrefour. Il s’agit d’une tumeur bien délimitée, de signal hétérogene avec des

kystes. Des calcifications sont présentent dans un tiers a 50 % des cas [71].
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» Les Tumeurs de la région pinéale : (2% des cas dans notre série)

Elles représentent de 3 a 11 % des tumeurs de I’enfant et des tumeurs sus-
tentorielles [2]. On peut rencontrer des tumeurs germinales (50—80 %), des
tumeurs parenchymateuses pinéales (15 %) ou des tumeurs neuroépitheliales

[80]. Elles se manifestent par des céphalées et une hydrocéphalie.

Le pinéoblastome représente 40 % des tumeurs parenchymateuses pinéales.
Il s’agit d’une tumeur de grade 4 fréquemment associée a des métastases

leptoméningées. Il peut exister en association avec un rétinoblastome.

» Les Tumeurs des plexus choroides : (2% des cas dans notre série)

Le papillome des plexus choroides est une tumeur bénigne développée a

partir des plexus choroides, observée pendant les deux premieres années de la
vie. Elle est située au niveau des ventricules latéraux dans 80 % des cas, dans le

4°™ ventricule dans 16 % des cas et dans le 3eme ventricule dans 4 % des cas

[72].

Le carcinome des plexus choroides envahit le parenchyme avoisinant, et

s’associe a un cedéme péri-lésionnel, qui cependant peut aussi €tre présent en cas

de papillome bénin [73].

» Les tumeurs germinales : (4% des cas dans notre série)

Le germinome est une tumeur de grade 4 représente 1 a 2 % des tumeurs

cérébrales de I’enfant [74;75]. La localisation la plus fréquente est pinéale (57
%), suprasellaire (32 %), puis au niveau des noyaux gris (9 %). Il touche
d’avantage le garcon de 10 a 18 ans. Il est parfois bifocal suprasellaire et pinéal
dans 15 % des cas. Il se manifeste par des signes d’hypertension intracranienne,

des troubles visuels ou une ataxie.
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Le germinome suprasellaire se traduit par un diabéte insipide, des troubles
visuels et pubertaires. La tumeur peut n’étre visible que 3 a 6 mois apres
I’apparition d’un diabéte insipide, alors que I'IRM est normale ou ne montre
qu’un discret épaississement de la tige pituitaire. L’hémorragie et la nécrose
intra-tumorale sont plus fréquentes que dans les localisations pinéales, et les

calcifications sont absentes [74].

La localisation au niveau des noyaux gris centraux est plus fréquente dans
la population asiatique [2;76]. Il se développe dans les noyaux caudés et
lenticulaires et les thalami, mais il s’agit parfois d’une extension thalamique

d’une localisation pinéale a travers les parois du troisi¢me ventricule [54].

Les Tumeurs germinales non germinomateuses sont représentées par le

tératome (10 %), chorio-carcinome, tumeur du sinus endodermique, carcinome
embryonnaire ou les tumeurs mixtes [2]. Le tératome est observé chez I’enfant
de moins de 10 ans. C’est aussi la tumeur néonatale la plus fréquente. Elle se
situe au niveau de la région pin€ale, mais peut également s’observer au niveau
de la région hypothalamique, suprasellaire ou au sein des hémispheres cérébraux
[77]. Ces tumeurs sont classées en grade 0 (tissu mature) a 3 (tissu immature).
Les formes matures contiennent de la graisse, des kystes, des calcifications et
des portions tissulaires. Les formes immatures et malignes ont des bords moins
bien limités, un cedéme péri-tumoral, mais sont impossibles a distinguer
formellement des formes matures, si ce n’est par la présence d’une
dissémination leptoméningée [72].Les tumeurs germinales peuvent secréter des
bHCG et des alphafoetoprotéines dans le sang et le LCR, ce qui permet le
diagnostic positif de certitude, évitant parfois un abord chirurgical pour

histologie [75].
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» Les tumeurs de la région sellaire :

Elles représentent 40 % de toutes les tumeurs intra-craniennes, et se
manifestent habituellement par des troubles visuels et endocriniens. On peut y
rencontrer le craniopharyngiome, le gliome des voies optiques et le germinome.
Toutes ces tumeurs peuvent présenter un aspect mixte solide et kystique en

imagerie.

Le craniopharyngiome est une tumeur de grade 1, observée vers I’age de

4 et 5 ans chez I’enfant. Il représente 5 a 10 % des tumeurs cérébrales de
I’enfant et 50 % des masses suprasellaires [47;78]. Il se manifeste par des
troubles visuels, des céphalées, des troubles endocriniens (retard staturo-
pondéral). Il se développe a partir de résidus de la poche de Rathke ou du canal
craniopharyngien [79]. Il se développe surtout en suprasellaire, plus rarement en
intrasellaire, dans la région hypothalamique et chiasmatique, et peut s’étendre
dans la fosse cérébrale antérieure et moyenne. Chez I’enfant, la forme la plus
typique est la forme adamantinomateuse, alors que chez 1’adulte, la forme
papillaire squameuse est plus fréquente. L’aspect le plus typique est celui d’un
kyste suprasellaire calcifié. Le traitement chirurgical est proposé quand la Iésion
est a distance de I’hypothalamus ou au contact. Lorsque la tumeur et
I’hypothalamus sont indissociables, une résection partielle est proposée associée
a la radiothérapie chez I’enfant 4gé¢ de plus de 5 ans [80]. Les récidives sont

fréquentes.

L’ Hamartome hypothalamique est une Iésion malformative composée

de neurones bien différenciés et de cellules gliales, proche du tissu
hypothalamique normal [50]. Elle se manifeste par des crises d’épilepsie ou par

une puberté précoce. Il en existe 2 types : intra-hypothalamique (sessile, envahit
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les tubercules mamillaires et le tuber cinereum, épileptogéne) ou para-
hypothalamique (pédonculé, inséré sous le plancher du 3eventricule, puberté

précoce) [50].

> Répartition histologique globale des tumeurs cérébrale de ’enfant :

Les tumeurs cérébrales de l'enfant se distinguent de celles de 1'adulte par
une répartition histologique particuliere [81]: nette prédominance des

astrocytomes, médulloblastomes, é¢pendymomes et PNETs.

Longstreth [82] a avancé que la majorité des tumeurs cérébrales chez
I’enfant est représentée par des astrocytomes dans 25 % des cas et des PNETs

incluant les médulloblastomes dans 21%.

Rafael Peris-Bonet [83], dans une étude réalisée a I’échelle européenne,
comportant 19.531 cas de TCE de 0 a 14 ans, trouve que la plupart des tumeurs
(87%) étaient malignes, 10% incertaines et 3% bénignes. Le groupe

diagnostique le plus fréquent était I’astrocytome avec 40% de toutes les TCE.

L’¢étude de Monteith [10], va dans la méme tendance, objectivant que les
types de tumeurs diagnostiquées les plus communs étaient le médulloblastome et

I’astrocytome pilocytique, représentant presque la moitié des cas.

L’¢étude de F.Benotman [12] montre une prédominance de I’astrocytome

(tous grades), avec 26,3% des cas, atteignant les gargons plus que les filles.
g

Le médulloblastome vient en seconde place touchant 23,7% des cas, avec

prédominance masculine aussi.

Le glioblastome occupe la troisieme place avec 11,9% des atteintes. Et
dans les mémes proportions de sexe, le craniopharyngiome en quatrieme rang,
avec 11% des cas. L’épendymome en cinquiéme place avec 7,6%. Avec

presqu’une égalité entre les deux sexes.

102



Tableau XXIX : Fréquences des variétés histologiques

des Tumeurs cérébrales de I’enfant .

Type histologique

Notre étude

F.Benotman [12]

Monteith [10]

Astrocytomes 30% 26,3% 25%
Glioblastome 3% 11,9% 4%
Ependymomes 14% 7,6% 5%
Pinéaloblastome 2% 2,5% -
Médulloblastomes 38% 23, 7% 22%
Oligodendrogliome -—- 3,4% 1%
Germinome 3% 0,8% 5%
Craniopharyngiome -— 11% 6%
Papillome des plexus

- 6,8% 2%
choroides
Carcinome des plexus

2% - -
choroides

Tableau XXX : Comparaison des types histologique de notre série

avec les données de la littérature.

Type histologique Notre étude Données du Données de la
Maroc [86] littérature [10]
Astrocytomes 30% 28,1% 15 2 35%
Glioblastome 3% 5,5% 10%
Oligodendrogliome 0% 1,7% <5%
Médulloblastomes 38% 28,9% 20%
Ependymomes 14% 7,6% 5a410%
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Les données de la littérature rapportent que les tumeurs astrocytaires
viennent au 1% rang des tumeurs du SNC chez I’enfant [84,85]. Dans notre série,
les médulloblastomes représentent le type histologique le plus fréquent ; ces
résultats ont été également retrouvés dans un autre travail épidémiologique
marocain plus exhaustif sur les tumeurs cérébrales chez I’enfant [86,87]. En ce
qui concerne les caractéristiques €pidémiologiques des médulloblastomes dans
notre série, nous avons constaté une prédominance masculine (65%). La
majorité¢ des cas survenaient chez les enfants agés de 5 a 10 ans (46%), avec un
age médian autour de 7 ans. Ces résultats sont cohérents avec les données
connues sur ces tumeurs. Les tumeurs astrocytaires constituent un groupe
hétérogeéne. Dans notre série, les astrocytomes pilocytique étaient 1égeérement
prédominants représentant 17%. En ce qui concerne les autres types

histologiques, les épendymomes représentaient le 3™ type histologique (14%).

Concernant le bilan d’extension, Il peut comprendre une IRM médullaire

et/ou échographie abdominale une ponction lombaire pour détecter la présence

de métastases médullaire ou des blastes dans le LCR.

L’étude du liquide céphalo-rachidien permet de rechercher une récidive ou
un envahissement méningé et elle s'adresse surtout au cadre des tumeurs
ventriculaires ou sous-arachnoidiennes par recherche de cellules anormales. Le
LCR étant prélevé soit par ponction lombaire en I'absence de signe d'HIC, soit
lors de ponction ventriculaire (dérivation ventriculo-péritonéale dans le cadre

d'une hydrocéphalie par exemple).
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Dans certains cas, elle permet aussi le dosage de marqueurs biologiques

tels que 1'a-foetoprotéine ou les B-hCG dans le cas de certaines tumeurs pinéales

[88].

Dans notre série, 59 patients ont bénéfici¢é d’un bilan d’extension, qui a

compris une IRM médullaire et/ou une ponction lombaire :

- L’IRM médullaire a été réalisé chez 37 patients comme bilan
d’extension, dont 31 sont revenues sans anomalies et 6 étaient
anormales montrant des métastases sous forme de nodules ou
épaississement.

- Larecherche des blastes dans le LCR a ¢été réalisée chez 42 patients, et
chez qui le résultat était négatif.

- Certains patients avaient bénéfici¢é d’une échographie abdominale.
Celle-ci a montré dans notre série, une métastase sous forme d’un

nodule hépatique hétérogene hyperéchogéne chez une seule patiente.
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IV- LE TRAITEMENT :

La prise en charge thérapeutique est en fonction de la nature histologique,
de la topographie de la tumeur et de 1'dge de l'enfant. Elle fait appel aux trois
principaux moyens thérapeutiques que constituent la chirurgie, la radiothérapie

et la chimiothérapie.

Concernant La prise en charge neurochirurgicale,

La chirurgie a deux buts, tout d'abord une réduction -carcinologique,
deuxiemement une réduction de la pression intracranienne. Elle est simple dans
son indication et sa réalisation pour les tumeurs superficielles bien limitées,
difficile pour les tumeurs profondes a caractére malin probable pour lesquelles
on se limitera souvent a des biopsies stéréotaxiques ou a main levée qui
permettent de confirmer leur nature histologique avec tous les risques et limites

de cette technique.

Dans les tumeurs non opérables avec hydrocéphalie, il y a nécessité parfois
d'une dérivation de type ventriculo-péritonéale avec des risques non nuls [89].
Cette dérivation ventriculo-péritonéale pouvant parfois étre retirée dans un
deuxieme temps. La ventriculocysternostomie est une alternative beaucoup plus

proche de la voie physiologique de drainage du LCR.

> Le traitement de I’hydrocéphalie :

Dans notre étude, la dérivation du liquide céphalo-rachidien a été

pratiquée chez 86 patients (57%).74 interventions soit (86%) de dérivation
ventriculo-péritonéales (DVP) et 12 soit (14%) de ventriculocysternostomies

(VCS).
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L’hydrocéphalie symptomatique représente I’indication type de la
dérivation du LCR en raison de ses effets néfastes sur le parenchyme cérébral

notamment 1’atrophie post hydrocéphalique. [90]

Cependant certains auteurs préferent traiter 1’hydrocéphalie tumorale par
I’exérese de la tumeur elle-méme sans dérivation préalable et ce pour ne pas
altérer 1’équilibre précaire de la pression intra-cranienne et aussi pour ne pas

rendre I’enfant dépendant d’une dérivation permanente. [91]

Le traitement de 1’hydrocéphalie est essentiellement neurochirurgical. Le
traitement symptomatique consiste en la dérivation du LCR vers un réservoir
artificiel externe (dérivation ventriculaire externe) ou vers une cavité interne ;
péritoine ou oreillette droite (dérivation ventriculaire interne) par I’intermédiaire
d’un systéme régulateur de pression ou de débit appelé «shunt» ou enfin par

ventriculo-cisternostomie.

Le choix de la technique dépend de certains critéres et caractéristiques liés

a I’hydrocéphalie elle-méme [92].

La dérivation ventriculaire externe :

Elle est souvent réalisée en urgence.

Un cathéter en silicone est introduit dans la corne frontale d’un ventricule
latéral, en passant par dessous le scalp, il est raccordé par une tubulure externe a
un sac de drainage (systéme collecteur). Ce systeme collecteur doit
impérativement éEtre étalé au niveau de la table opératoire, correspondant

théoriquement au plan horizontal passant par le trou de Monro. [92]
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La dérivation ventriculaire interne :

Cette intervention est un geste programme.

Le LCR ventriculaire est drainé vers une cavité naturelle : le péritoine
(dérivation ventriculo-péritonéale) ou I’oreillette droite (dérivation ventriculo-
cardiaque). Le cathéter proximal est introduit par un trou de trépan dans la corne
ventriculaire frontale. Le cathéter distal est inséré dans le péritoine par une
incision sous-costale en cas de DVP, dans Doreillette droite via la veine
jugulaire externe en cas de DVC. Le drainage s’effectue a travers une valve
unidirectionnelle empéchant le reflux dans le sens contraire. L’ensemble du
systeme est placé sous la peau, la valve étant en position rétro-auriculaire et

accessible a la palpation [92].

Dans I’é¢tude de F.Benotman [12], 59,3% des cas d’hydrocéphalie ont été
traités par dérivation ventriculo-péritonéale et 40,7% par ventriculo-

cysternostomie.

La ventriculo-cisternostomie :

Proposée par Arne Torkildsen deés 1937 est le traitement de choix des
sténoses de ’aqueduc du Sylvius. Elle a pour but de mettre en communication le
V3 et la citerne inter-pédonculaire par perforation du plancher ventriculaire.
Cette intervention requiert des aires de résorption du LCR fonctionnelles et une
distension du plancher du V3 [93]. Elle a ’avantage de rétablir une circulation
du LCR proche de la normale tout en minimisant le risque d’hyperdrainage et
¢vite la pose d’une valve. Elle est utilisée pour le drainage urgent des
hydrocéphalies séveres, permettant ainsi une résolution rapide des symptomes et
une protection contre 1’hydrocéphalie aigué postopératoire secondaire a I’enflure
du cervelet [94]. Elle protége contre le risque infectieux causé par le drainage

externe [95].
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> L’exérése tumorale :

Le role de la chirurgie dans la prolongation de la survie ne fait pas

I’unanimité des auteurs.

Dans certaines publications, apparait clairement le bénéfice de cette
méthode thérapeutique pour la survie. Lorsqu’on compare les résultats des séries
comportant uniquement un traitement par radiothérapie externe apres biopsie
stéréotaxique, a ceux des sé€ries comportant une chirurgie d’exérése associée a

une radiothérapie externe et/ou a une chimiothérapie.

Dans les astrocytomes anaplasiques, la médiane de survie des patients non
opérés (biopsie stéréotaxique + radiothérapie) est seulement de 1’ordre de 15
mois [96], alors que celle des patients opérés (chirurgie + chimiothérapie +

radiothérapie) se situe entre 40 et 55 mois [97;98].

En matiére de glioblastomes, la médiane de survie des patients traités
uniquement par radiothérapie est en moyenne de 7 mois (94), alors qu’elle est
aux environs de 17 mois chez les patients traités préalablement par chirurgie
[99]. L’équipe de Rochester [100], dans le méme sens (concernant les
glioblastomes), trouve que les patients ont survécu significativement plus
longtemps (50,6 semaines) lorsqu’ils ont été opérés, a I'opposé de ceux qui

n’ont subi que la radiothérapie (33 semaines).

Dans d’autres publications, ’apport que pourrait avoir la chirurgie a
améliorer la survie globale n’a pas été constaté. Kreth [98], ne trouve pas de
différence significative entre les deux groupes de patients. La médiane de survie
des 58 patients traités par radiothérapie (apres biopsie stéréotaxique) a été de 32

semaines et celle des 57 patients traités par chirurgie associée a la radiothérapie
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est de 39,5 semaines. Dans la méme voie, Rochester [100], ne trouvait aucune
différence significative entre les 2 groupes lorsqu’il s’agissait d’astrocytomes

anaplasiques.

Le caractére radical de la résection doit dans certains cas étre revu en
fonction du risque fonctionnel. C’est dire I’intérét d’une étude extemporanée

pour savoir ou faut-il s’arréter.

Ce caractere total dépend aussi de la localisation de la tumeur elle-méme,
ainsi, Jeffery [101] a pu réaliser une résection radicale dans 46 % des tumeurs
hémisphériques superficielle et seulement dans 8% des tumeurs de la ligne

médiane.

En dehors de certaines variétés comme I’astrocytome pilocytique, ou existe
une interface relativement nette avec le tissu cérébral avoisinant, on trouve dans
les autres cas une infiltration périphérique s’étendant plus ou moins dans le

parenchyme cérébral sain [102].

L’étude faite par Monteith [10], montre que parmi les 166 patients qu’a
inclus son étude, 135 (81,3%) ont subi une résection de la tumeur. De ceux-ci,
63 tumeurs (38%) ont été jugées par le chirurgien étre incomplétement
réséquées au moment de l'opération. Pour les 31 patients restants (18,7%) une
biopsie a €té préconisée. Apres une résection initiale, 24 patients (14,5%) ont été

réopérés pour récurrence de la tumeur.

Et dans I’étude de F.Benotman [12], La résection ¢était complete dans 50%
des cas, partielle dans 28,8%. 21,2% des patients ont eu une biopsie chirurgicale

et 10,8% ont été réopérés pour récurrence de la tumeur.
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Dans notre étude, 78,8% des patients ont ét¢ opérés. L’ablation de la

tumeur était totale dans 50% des interventions, alors qu’elle était partielle dans

28,8%. Une biopsie a main levée a été réalisée dans 21,2% des cas. Apres étre

opérés, 12% ont été réopérés pour récurrence de leur tumeur.

Tableau XXXI : Comparaison du mode et de la qualité du traitement chirurgicaux.

Opérés par Résection Résection Reprise
Biopsie
exérése complete partielle chirurgicale
Notre étude 60% (*) 22% 28% 17% 12%
F.Benotman
78,8% 50% 28,8% 21,2% 10,8%
[12]
Monteith [10] 81,3% 43% 38% 18,7% 14,5%

(*) : 10% des chirurgies n’étaient pas documenté et non précisé.

» La biopsie stéréotaxique :

Dans notre série, la biopsie stéréotaxique est pratiquée chez 10 patients

soit (40%) des cas qui avaient bénéficié d’une biopsie.

Elle a pour but de réaliser des prélévements biopsiques dans une Iésion

supposée tumorale sans risque fonctionnel, en tenant compte des données de

I’imagerie.
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Elle doit étre réservée a des équipes entrainées a cette technique qui
nécessite un repérage anatomique strict (scanner cérébral, angiographie et IRM
cérébrale préalables le plus souvent). La biopsie stéréotaxique est réalisée sous

anesthésie générale chez I’enfant.

Elle fournit une excellente occasion d'établir le diagnostic histo-
pathologique des Iésions cérébrales parenchymateuses dans pratiquement
n'importe quel endroit. L’introduction de la neuro-imagerie moderne et le
développement de techniques basées sur 1'ordinateur a considérablement facilité
le choix des cibles et la navigation lors de la réalisation des biopsies. Toutefois,
de 0,8% a 18,6% des biopsies stéréotaxiques sont considérés comme non
concluantes [103;104], en plus d’un risque de complications non négligeable et

une mortalité de 0,2 a 2,6 % li€e le plus souvent a des piqlres vasculaires [105].

La biopsie stéréotaxique permet de faire le diagnostic positif dans 97%
[106] des cas, avec une bonne corrélation de grading avec la piece anatomique

dans 87% des cas [106].

La possibilité d’une biopsie stéréotaxique non concluante est relevée dans 8

a 10% des cas [107].

» La radio-chirurgie (Gamma knife) :

L’irradiation cérébrale en conditions stéréotaxiques a ét€ proposée par

I’école neurochirurgicale suédoise de Leksell des 1951. [108]

Le terme radio-chirurgie est synonyme de I’application, en une seule
séance, d’une dose élevée d’irradiation a un volume tumoral intracranien repéré
par stéréotaxie [108;109;110]. L appareillage utilisé lors de cette procédure est

le « gamma knife » ou encore « Scalpel au rayons gamma » (Figures 67 et 68).
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Ce type d’irradiation est trés peu employé pour le traitement des tumeurs
cérébrales. L’expérience de la pratique de la radio-chirurgie a appris qu’il
s’agissait d’une méthode particuliecrement efficace lorsque sont traitées des
Iésions de petite taille, bien circonscrites, situées profondément dans le cerveau
ou dans des régions ou une approche microchirurgicale représenterait des
risques fonctionnels et/ou vitaux. La limite principale de la radio-chirurgie est
incontestablement la taille, au-dela d’un diamétre de 2,5 ou 3 cm une 1ésion ne
reléve plus de cette méthode. Bien entendu, il s’agit d’une régle qui doit étre
adaptée en fonction de la nature de la 1ésion, de sa topographie et de 1’évaluation

que I’on fait des risques spécifiques des différentes autres alternatives [109].

Son intérét réside aussi dans le traitement de rattrapage en cas de récidive

locale apres chirurgie.

Dans notre série, la radio-chirurgie était réalisée chez une seule patiente

agée de 15 ans ayant un astrocytome du tronc cérébrale.

Concernant la chimiothérapie,

75% de nos patients ont recu des cures de chimiothérapie dont :

- 7 patients ont recu une chimiothérapie préopératoire seule.
- 5 patients ont regu une chimiothérapie préopératoire et postopératoire.
- 80 patients ont re¢u une chimiothérapie postopératoire.

- 21 patients ont recu une chimiothérapie seule ou associ¢ a la
radiothérapie.

Les protocoles utilisés étaient : VP16 seul, VP16/CARBO, VP16/CPM,
VP16/CISPLATINE, VCR seul, VCR/CARBO, VCR/MTX, VCR/CPM,
ICE, VCR/CISPLATINE/DOXO/CPM, VCR/CISPLATINE/DOXO/VP16,

et certains patients étaient mis sous temodal et VP16 oral.
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Actuellement, la chimiothérapie occupe une place de plus en plus
importante dans 1’arsenal thérapeutique des tumeurs cérébrales malignes de

I’enfant.

Son intérét réside dans la réduction des indications de la radiothérapie, des
volumes et des doses délivrées, améliorant ainsi la qualité de survie et le taux de

guérison. [111]

Les indications actuelles de la chimiothérapie dans les tumeurs de la FCP
intéressent surtout le médulloblastome, D’astrocytome de haut grade de

malignité, les enfants de moins de 2 ans.

Cette chimiothérapie peut étre délivrée en pré-, per- ou post-radio
thérapeutique. La voie de son administration peut étre intraveineuse, intra-
artérielle ou directement au niveau de la tumeur au moment de la résection

chirurgicale ou via les procédures stéréotaxiques. [111]

Il y a plusieurs drogues qui ont montré leur efficacité vis a vis de certaines
proliférations tumorales du SNC, et donc de leur capacité a franchir la barriere
hémato-Encéphalique. C'est le cas en particulier des dérivées platine (Cisplatine,
carboplatine), des nitroso-urées (BCNU (carmustine), CCNU (lomustine)), du
thiotépa du busulfan, du cyclophosphamide ou de I'ifosfamide.

D'autres drogues, administrées a doses ¢levées, sont susceptibles de
diffuser de maniere efficace dans le SNC, le méthotrexate et l'aracytine a haute
dose ont ainsi fait la preuve de leur efficacité pour prévenir et ou traiter l'atteinte

méningée chez les enfants cancéreux. [111]
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De méme, il a été¢ démontré que des drogues telle le thiotépa ou le busulfan
a forte dose étaient capables de se concentrer au niveau des cellules tumorales
cérébrales. La chimiothérapie est le plus souvent administrée selon les
protocoles multidrogues. En polychimiothérapie : les meilleurs résultats ont été
obtenus avec le protocole « 8 drogues en 1 jour » (oncovin, prédnisone natulan,
cisplatine, endoxan, belustine, aracytine, hydrea) aprés une étude faite sur

I’efficacité et la toxicité de ces drogues. [112,113]

Le taux de réponse (rémission compléte et partielle) a ét¢ de 46%, les
résultats ont été trés encourageants dans les médulloblastomes (tumeur
chimiosensible) avec un taux de réponse de 76,5%, il est de 33% dans les
astrocytomes et de 23% dans les gliomes du tronc cérébral, alors que dans les
épendymomes, la chimiosensibilité est faible et devrait étre limitée au jeune

enfant chez qui, on veut retarder ou éviter I’irradiation.[114]

Pour le médulloblastome, Les meilleurs taux de réponse ont été obtenus par
des polychimiothérapies telles que « huit drogues en un jour », « étoposide-
cisplatine », « étoposide-carboplatine » ou MOPP (méchloréthamine, oncovin

(vincristine), procarbazine, prednisone).

La majorité des auteurs classe le médulloblastome en fonction des facteurs

pronostiques :

- Risque « standard » (age> 3ans, ayant un volume résiduel < 1,5 cm3 et

sans métastase a distance évidente) ;

« A haut risque » (4ge<3ans, avec un volume résiduel >1,5cm3 et/ou

métastase a distance).
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Le bénéfice de la chimiothérapie dans l'amélioration de la survie parait
hautement probable pour les médulloblastomes a « haut risque » en particulier

pour les formes métastatiques.

L'intérét de la chimiothérapie dans les formes a « risque standard » n'est
pas clairement démontré. En conséquence, l'utilisation d'une polychimiothérapie
associée a l'irradiation aux doses conventionnelles du systéme nerveux central
ne peut étre une recommandation dans les formes a risque standard. Toutefois,
lorsque I'on décide de prendre l'option, dans ces formes a risque standard, de
diminuer la dose d'irradiation prophylactique du systéme nerveux central afin de
tenter de diminuer le risque d'apparition de séquelles tardives, 1'utilisation d'une
polychimiothérapie associée a l'irradiation devient fortement recommandée afin

de compenser la diminution des doses de radiothérapie.

Chez I’enfant de moins de 3 ans, le traitement est sans irradiation du SNC
(afin de permettre un développement normal du cerveau) avec une

chimiothérapie plus importante et longue.

Pour I’épendymome, Le role de la chimiothérapie en premicre intention
pour les enfants avec exérése complete est en cours d'investigation. Pour les
enfants porteurs d'un résidu postopératoire, la chimiothérapie peut permettre de
rendre opérable un résidu. L'association vincristine, cisplatine et
cyclophosphamide permettent une rémission compléte dans 40 % des cas ou
partielle dans 17 % des cas, avec cependant un risque de progression sous
chimiothérapie dans 14 % des cas [115]. L'association vincristine, etoposide,
cyclophosphamide (VEC), permettrait une réponse objective chez plus de la

moitié des patients [116].
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Concernant la radiothérapie,

Elle est aujourd’hui souvent associée a la chirurgie. La radiothérapie reste
une arme thérapeutique majeure pour le contréle des tumeurs cérébrales, mais
est a Dlorigine de séquelles, en particulier neurocognitives parfois tres

invalidantes.

La radiothérapie conduit a une amélioration des taux de survie & moyen
terme, qu’elle soit utilisée seule ou en complément d’une chirurgie d’exérese, ou

en association avec une chimiothérapie [108;117].

Elle dispose de modalités variées telles : la radiothérapie externe, la

curiethérapie, la radio-immunothérapie ou radiothérapie interne.

Elle a pour but la destruction des cellules tumorales reliques méme en cas
d’exérése complete et d’éviter les greffes tumorales au niveau de 1’axe cérébro-

spinal ou a distance [108;117].

L’objectif des thérapeutiques modernes est de parvenir, a terme, non tant a

augmenter les taux de survie qu’a améliorer sa qualité.

La radiothérapie est administrée dans environ 70 % des tumeurs cérébrales,
essentiellement chez les enfants agés de plus de 5 ans. Elle est a éviter avant 4

ans et surtout avant 2 ans.

Dans notre série, 75 patients (50%) ont été adressés au service

d’oncologie pour bénéficier d’un complément thérapeutique a base de

radiothérapie seule ou associée a une chimiothérapie, ou aprés chirurgie.

Selon J.Monteith [10], la proportion de patients qui ont re¢u un traitement

complémentaire (radiothérapie et/ou chimiothérapie) était 45,2%.
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Selon F.Benotman [12], la radiothérapie a été réalisée chez 36,4% des

patients. Elle a été associée a la chimiothérapie dans 83,7% des cas.

» Principes généraux :

L’irradiation fractionnée : C’est la modalit¢ la plus courante de

radiothérapie externe ou transcutanée. Le fractionnement de la dose est a

I’origine de «I’effet différentiel» plus favorable aux tissus sains qu’a la tumeur.

Les données radiologiques, acquises ultérieurement ont souligné
I’importance de la dose délivrée par séance, du nombre de séances et de
I’étalement (nombre de jours séparant la premicre de la derniere séance) [118].
L’homogénéit¢ de la dose dans le volume cible distingue la radiothérapie

fractionnée de la radio-chirurgie ou de la curiethérapie.

Radiothérapie conformationnelle : La radiothérapie conformationnelle

dont un ¢lément important est [’utilisation d’un collimateur multi-lames au sein
des accélérateurs linéaires de derniere génération, permet de délivrer une dose
homogeéne au volume cible avec une réduction substantielle du volume cérébral
sain irradié. Il en résulte une meilleure tolérance immédiate et des séquelles

tardives diminuées.

> Modalités de la radiothérapie :

- La Radiothérapie externe : Elle utilise principalement les photons dits

de "haute énergie" du cobalt 60 et principalement des accélérateurs linéaires.

En cas de tumeur maligne, quel que soit le grade, il est classique d’avoir un
volume cible dépassant les limites tumorales de 2 a 3cm environ. Ce volume est
éventuellement réduit (toujours de facon modérée) au cours de I’irradiation (en
général a la dose de 40-45 Gy). Cette réduction de champ n’apparait pas

souhaitable en cas de tumeur mal limitée.
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Le volume cible doit étre déterminé a 1’aide d’un appareil radiologique de
simulation, afin de choisir les meilleures conditions de positionnement, évitant
au mieux les organes dits critiques (ceil, hypophyse).

L’avenement de la dosimétrie tridimensionnelle, améliore la précision des
plans de traitement et I’optimisation du choix thérapeutique. La technique
d’irradiation par deux faisceaux latéraux opposés tend a faire place a des
techniques multifaisceaux.

- La curiethérapie : Cette méthode d'irradiation, qui utilise des sources

radioactives mises en place a l'intérieur de I'organisme, fait appel
essentiellement a Il'iridium 92. Elle permet de délivrer une dose totale
sensiblement plus forte sur le volume tumoral en un temps global bref, en
épargnant au mieux les tissus sains avoisinants.

-La radio_chirurgie (Gamma Kknife) : décrit précédemment dans le

chapitre chirurgie.

Les tumeurs cérébrales de 1’enfant représentent la tumeur solide la plus
fréquente chez I’enfant et I’indication la plus fréquente de radiothérapie
pédiatrique. Elles se situent principalement dans la fosse postérieure. Les
indications systématiques sont principalement les tumeurs gliales de haut grade,
gliomes infiltrants du tronc cérébral, épendymomes, tumeurs tératoides
atypiques (ATRT) [119], tumeurs germinales, plus rarement les gliomes de bas
grade [120]. Le (Tableau XXXVII et Tableau XXXVIII) reprend pour chaque
type de tumeur: I’age, l'indication, la définition des volumes tumoraux
macroscopiques et volumes cibles anatomo-cliniques, la dose, le fractionnement,

la technique de radiothérapie.

119



La radiothérapie tient une place majeure dans le traitement des

médulloblastomes aprés la chirurgie initiale. En raison du fort potentiel

métastatique a ’ensemble du systéme nerveux central, la radiothérapie est dans
la majorité des cas craniospinales et suivie d’un complément de dose dans le site
tumoral 1nitial et sur les métastases éventuelles. Néanmoins, en raison des effets
secondaires essentiellement neurocognitifs [121], les études actuelles cherchent
a éviter, ou au minimum a retarder, 1’irradiation du systéme nerveux central chez
les enfants de moins de 5 ans en intégrant la chimiothérapie a haute dose [122].
En pratique clinique, il est défini plusieurs groupes -clinico-biologiques
différents avec une prise en charge thérapeutique adaptée. Deux groupes
principaux sont formés par les enfants de moins ou plus de 5 ans. Au sein de ces
deux groupes, on distingue les médulloblastomes de risque bas, standard ou
¢levé, selon certaines caractéristiques histologiques, d’imagerie, ou biologiques
(desmoplasiques ou anaplasiques, résidu tumoral, extension métastatique,
amplification ou pas de la béta-caténine). Actuellement au sein du groupe
frangais des oncologues radiothérapeutes pédiatres, un contrdle de qualité est
réalisé systématiquement avant toute mise en traitement par au moins deux

experts indépendants [123].

Les modalités de la radiothérapie sont rapportées dans le (Tableau

XXXVI).

Les techniques utilisées pour I’irradiation craniospinale sont soit standard
en radiothérapie classique (avec jonctions mobiles des faisceaux), soit en
radiothérapie conformationnelle avec modulation d’intensité hélicoidale selon
les disponibilités des équipements. Pour le complément de dose dans la fosse

postérieure, la radiothérapie conformationnelle avec modulation d’intensité est
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recommandée pour épargner au maximum les organes de 1’audition. Les doses

d’irradiation craniospinale sont adaptées a [’dge et au risque avec un

complément intéressant soit la totalit¢ de la fosse cérébrale postérieure, soit la

cavité opératoire avec des marges de sécurité. Dans le volume craniospinal, les

doses varient de 18 a 36Gy par fraction quotidienne de 1,8 Gy, avec un

complément de dose amenant a une dose totale de 45 a 54 Gy/1,8 Gy. Les

traitements bifractionnés peuvent étre une alternative pour les médulloblastomes

de risque standard [123,124].

Tableau XXXII : Indications et modalités principales de la radiothérapie des

médulloblastomes en pédiatrie [125].

Volume cible L
Indication Moment . . Dose ement Technique
anatomoclinique (Gy)
" Tous Post- Irradiation Radiothérapie | 1,8 Gy/ Radiothérapie
S médullo- opératoire et | craniospinale + craniospinale fraction craniospinale
g blastomes apres chimio- | boost lit 25-36 Gyselon conventionnelle ou
Q, thérapie le opératoire/ fosse situation Boost radiothérapie
g cas échéant cérébrale jusqu’a 54Gy conformationnelle avec
E,’ postérieure modulation d’intensité
= hélicoidale Boost en
= radiothérapie
; conformationnelle avec
é’ modulation d’intensité
Protonthérapie

Selon stade | Posto- Fosse cérébrale Radiothérapie | 1,8 Gy/ Radiothérapie
'\’/’ et biologie pératoire et postérieure seule craniospinale fraction craniospinale classique
) si dge <5 aprés chimio- | ou irradiation 25236 Gy ou radiothérapie
% ans thérapie si craniospinale + selon la conformationnelle avec
E; g haut risque boost selon la situation Lit modulation d’intensité
% & situation opératoire/foss hélicoidale Boost en
= e cérébrale radiothérapie
3 postérieure 45— conformationnelle avec
= 54 Gy modulation d’intensité

Protonthérapie
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Tableau XXXIII : Indications et modalités principales de la radiothérapie des tumeurs cérébrales en pédiatrie [125].

Indications

Volume tumoral

Volume cible

Fractions

. . .. chronologie macrosopique (défini . . Dose totale (Gy) Technique
"irradiation ntomoclini
d’irradiatio sur IRM) antomoclinique (Gy)
. Radiothérapi nformationnell
Gliomes haut . . < j42 post- Prise contraste ou lit a.‘d. othe .ap e conformationnefle
d Systématique opératoire opératoire 2cm 54-60 1,8-2 tridimensionnelle ou avec
grade P p modulation d’intensité
Résidu évolutif Aprés chimio Radiothérapie conformationnelle
Gliomes de bas | non opérable et pres ¢ . . tridimensionnelle ou avec
thérapie Hyperintensité FLAIR 5mm 54 1,8 . ’e iz
grade non Jchirurgie modulation d’intensité ou
chimiosensible protonthérapie
Gliomes Radiothérapie conformationnelle
infiltrants du Systématique Exclusive Hyperintensité FLAIR lcm 54 2 tridimensionnelle ou avec
tronc cérébral modulation d’intensité
Prise de contraste ou s .
lit opératoire Radiothérapie conformationnelle
. tridimensionnelle ou avec
Ependymom Systématique Postopératoire | Irradiation 5-10mm 59,4 (54 si < 18 mois . . o
pendymomes Y 4 P L, al ) 1,8 modulation d’intensité ou
craniospinale en cas rotonthérapie
de métastases P P
Tumeurs Postopératoire Prise de contraste ou 54-59,4 lit tumoral
. .. p lit opératoire dont 36 Gy Radiothérapie conformationnelle
tératoides P et aprés . L . .
. Systématique L, Irradiation 5-10mm irradiation 1,8-2 tridimensionnelle ou avec
rhabdoides chimiothérapie L L . .
. systématique craniospinale en cas craniospinale en cas modulation d’intensité
atypiques Y 9 de métastases de métastases
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Tableau XXXIV : Indications et modalités principales de la radiothérapie des tumeurs cérébrales en pédiatrie [125]

(Suite).
Volume tumoral
Indications Volume cible Fractions
chronologie macrosopique (défini Dose totale (Gy) Technique
d’irradiation antomoclinique (Gy)
sur IRM)

Tumeurs Systématique Apres Panventriculaire % lit 5mm 24 panventriculaire = | 1,6 Radiothérapie conformationnelle avec

germinales chimiothérapie | opératoire Irradiation boost (16 a 30,4 modulation d’intensité (ou

germinomes purs et craniospinale encas de selon réponse a la protonthérapie avec modulation

non secrétants postopératoire | métastases chimiothérapie) d’intensité

Tumeurs Systématique Apreés Prise de contraste 5mm 54 1,8 Stéréotaxie intracranienne fractionnée

germinales non chimiothérapie | résiduelle Irradiation ou radiothérapie conformationnelle

germinomateuse craniospinale en cas de tridimensionnelle ou avec modulation

(sécrétantes) métastases d’intensité ou protonthérapie

Cranio- Si résidu Postopératoire | Résidu tumoral 5mm 50-54 1,8 Radiothérapie conformationnelle avec

pharyngiome modulation d’intensité, irradiation
stéréotaxique fractionnée ou
protonthérapie

Tumeurs neuro- Systématique Postopératoire | Radiothérapie 5mm Selon stade 1,8 radiothérapie conformationnelle

ectodermiques
primitives (PNET)

sus-tentorielles

et apres

chimiothérapie

craniospinale puis
boost lit opératoire ou

lit tumoral

radiothérapie
craniospinale 23 a36

puis boost jusqu’a 54

tridimensionnelle ou avec modulation

d’intensité ou protonthérapie
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La thérapie est généralement limitée a une résection chirurgicale
maximale, suivie d'une radiothérapie adjuvante et d'une chimiothérapie
combinée [126;127]. Malgré 'amélioration des résultats, les survivants souffrent
souvent de toxicités dues a des effets indésirables, notamment des déficits

neurologiques et un déclin cognitif [128]. En raison des effets secondaires de la

chirurgie, de la radiothérapie et de la chimiothérapie, de nouvelles thérapies

sont essentielles [128]. Cependant, les tumeurs cérébrales pédiatriques sont
particulierement difficiles en raison de la barriere hémato-encéphalique (BHE)
et de l'absence de nouveaux agents approuvés [129]. La plupart des agents

chimiothérapeutiques ont une pénétration limitée de la BHE [130;131].

De nouveaux agents, tels que les inhibiteurs de tyrosine kinase, peuvent
avoir une pénétration limitée des jonctions serrées capillaires formées par les
cellules endothéliales de la BHE [132;133]. Cette barriére endothéliale est
renforcée par une barriere épithéliale formée par le plexus choroide a l'interface
entre le sang et le liquide céphalo-rachidien [134]. Par conséquent, la
translocation a travers ces barrieres est difficile a réaliser a partir de thérapies
pharmacologiques, et l'injection intratumorale directe est encombrée par le
besoin d'acces chirurgical et de cathéters a demeure susceptibles d'augmenter
I';cedéme, le saignement et 1'infection [132;135]. Compte tenu de ces limitations,
de nouveaux agents sont nécessaires pour le ciblage spécifique des cellules
tumorales du cerveau sans que les dommages occasionnés soient similaire

d'agents chimiothérapeutiques traditionnels.
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» L’anti-angiogenése :

La découverte du role fondamental jou¢ par 1’angiogencse dans le
développement des cancers a conduit a la réévaluation des mécanismes d’action
des agents de chimiothérapie conventionnelle. Leur efficacité thérapeutique
anticancéreuse s’est ainsi révélée lie, non seulement, a leur cytotoxicité directe
envers les cellules tumorales, mais également a leur capacité a affecter le
compartiment vasculaire des tumeurs [136;137]. Progressivement, en particulier
grace aux travaux de Kerbel, I’idée de détruire des cellules tumorales résistantes
par I’intermédiaire de la destruction des vaisseaux tumoraux a émergé [138]. La
cible directe du traitement anticancéreux n’était donc plus la cellule tumorale
elle méme mais devenait la cellule endothéliale. Celle-ci étant beaucoup plus
sensible aux agressions des agents de chimiothérapie [137;139], la destruction
des vaisseaux tumoraux pouvait étre obtenue avec de trés faibles doses de
chimiothérapie. Le concept de chimiothérapie métronomique introduit par
Hannaghan [140] laissait ainsi entrevoir la possibilité¢, en administrant des
agents de chimiothérapie conventionnelle de fagon fréquente a des doses
inferieures a la dose maximale tolérée et sans interruptions prolongées, d’obtenir
un effet antiangiogénique prolongé avec une toxicité tres modérée [136]. Cette
approche était donc une révolution dans les regles d’administration de la
chimiothérapie. Ainsi, la chimiothérapie métronomique ouvrait la possibilité de
traiter des cancers résistants en changeant de cible, tout en utilisant des agents de
chimiothérapie traditionnelle. Ces traitements sont par ailleurs beaucoup mieux
tolérés en raison des doses utilisées et ne requierent pas le recours systématique
a des traitements de support (antibiothérapie, antiémétiques multiples, facteurs
de croissances hématopoiétiques. . .) pour faire face aux complications
iatrogeénes. Enfin, la prise orale de tels médicaments laissait entrevoir la
possibilité de traitement a domicile, contribuant, avec la moindre toxicité, a

I’augmentation de la qualité de vie des patients.
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> L’ immunothérapie :

Les progres dans la recherche immunologique ont stimulé 1'intérét pour
I'immunothérapie comme une autre modalit¢ de traitement ciblé¢ des tumeurs
cérébrales. Deux approches prometteuses d'immunothérapie sont les vaccins
anti-tumoraux et les anticorps monoclonaux (ou d'autres ligands spécifiques aux
récepteurs tumoraux) qui peuvent étre liés a des toxines antitumorales ou a des

radio-isotopes.

La thérapie vaccinale emploie les principes d'activation du systéme
immunitaire pour surmonter la tolérance qui semble se développer en faveur des
cellules tumorales. Les cellules dendritiques, cellules présentatrices d’antigenes
au potentiel trés puissant, peuvent étre sensibilisées contre les différentes formes
d'antigénes tumoraux pour induire une plus forte réponse immunitaire a
médiation cellulaire qui inhibe la croissance des gliomes aussi bien chez les

adultes que les enfants [141;142].

Les résultats des essais cliniques sur les anticorps monoclonaux radio-
marqués, ciblant divers antigénes tumoraux spécifiques sont sensiblement
encourageants, avec une stabilisation de la maladie et une survie prolongée,
méme si de nombreux défis a son application siire et efficace contre les tumeurs

cérébrales persistent encore [143].
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V- EVOLUTION :

La survie des enfants atteints d’une tumeur cérébrale s’est nettement

améliorée ces derniéres années. La plupart des enfants seront encore en vie a

I’age adulte. Dans notre étude, la survie globale a 5 ans de 78,6% et la survie
sans ¢vénements a Sans de 41,3%. La localisation et le type histololgique
semblent étre des facteurs pronostiques. Les patients ayant un délai de
diagnostic supérieur a 3 mois semblent avoir un meilleur pronostic et ceci est
probablement en rapport avec le fait que les tumeurs malignes ont un

potentiel de progression plus rapide.

Pour quelques pathologies ou les succés thérapeutiques ont été précoces, il
existe maintenant des survivants adultes qui ont malheureusement une morbidité
non négligeable telle que : les troubles cognitifs [154;155] et psychologiques
[156], séquelles neurologiques dont 1’épilepsie [157], les accidents vasculaires
cérébraux [158], les déficits endocriniens [159] et les récidives tumorales [160].
Méme les enfants traités pour une tumeur bénigne comme 1’astrocytome
pilocytique du cervelet ou le craniopharyngiome peuvent avoir des séquelles a
long terme non négligeables [161]. Cependant, la plupart des études qui ont
étudié les séquelles tardives ont mélangé des patients avec des diagnostics et des
traitements trés hétérogeénes. De plus, le suivi a trés long terme n’est souvent pas
disponible parce que le suivi des adultes est réalis¢ selon des modalités et

parfois par des équipes différentes.

Les longs survivants d’une tumeur cérébrale ont un état de santé a I’age
adulte significativement plus mauvais que celui des patients atteints d’autres
cancers [162]. Ils ont aussi plus de pathologie chronique [163]. Dans le
questionnaire le plus largement utilisé, le Health Utility Index (HUI), le domaine
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de santé le plus atteint est celui de la cognition [164]. Les douleurs (céphalées et
migraines, résiduelles, notamment apres tumeur supra-sellaire [165] et la fatigue
sont deux autres types de séquelles mal définies et peu étudiées qui ont un effet
deélétere sur la qualité de la vie. La stigmatisation liée a la tumeur conduit a une
discrimination a I’enseignement (difficultés pour intégrer ces patients dans un
circuit éducatif normal), a ’emploi, au sport [166] et a ’accés aux préts ou aux

assurances.

Dans une méta-analyse ou les survivants d’un cancer dans 1’enfance
avaient un risque deux fois plus élevé d’étre au chomage que la population
générale, ce risque ¢était sensiblement supérieur chez les survivants d’une tumeur

cérébrale [158].

Le suivi des séquelles est un chapitre en pleine évolution. D’une maniere
générale, les séquelles sont d’autant plus notables que I’enfant présentait une
HTIC initiale, un jeune age, et qu’il a regu une irradiation prophylactique de
I’encéphale a une dose élevée. La responsabilit¢ de la chirurgie dans les
séquelles est difficile a individualiser. En dehors du mutisme akinétique
postopératoire (dont le pronostic neurologique est mauvais), on peut constater

un syndrome cérébelleux, une paralysie périphérique du VIIL.

L’ensemble aboutit & un syndrome de mieux en mieux cerne : il comporte
des troubles attentionnels et de la concentration, un syndrome frontal et des
perturbations visio-spatiales. Cela aboutit a une diminution progressive et
évolutive du quotient intellectuel prédominant sur le versant performance par
rapport au versant verbal. Outre les prises en charge classiques (kinésithérapie,
ergothérapie, psychomotricité, orthoptie), il est essentiel d’informer les

enseignants en réalisant des projets d’accueil individualises. 11 est difficile de
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connaitre I’impact que cette prise en charge précoce aura sur 1’avenir de ces

enfants [167].

Dans notre étude, 24 patients (16%) ont présenté des séquelles, il s’agit

surtout de troubles visuels (strabisme, nystagmus, BAV voir cécité), des troubles
moteurs (parésies, paralysie faciale), une incontinence urinaire, un retard

pubertaire et une perturbation cognitive avec des difficultés scolaires.

L’apparition des récidives dépend du type histologique, I’age du patient,

et la nature d’exérese tumorale. Ainsi, elles sont précoces pour les jeunes enfants
et les malades ayant un médulloblastome, elles surviennent dans 2 mois a 30

mois apres I’intervention chirurgicale. [145]

Pour MARC FRIEDBERG [146], 50 % des rechutes ont lieu durant la
premicre année et 80 % au cours des deux premicres années apres le traitement,

mais elles peuvent aussi apparaitre beaucoup plus tardivement.

Le médulloblastome récidive avant tout localement (40 a 60% dans les
deux premicres années) ; on peut lui appliquer la loi de COLLINS qui postule
que la période de risque de récidive d’une tumeur embryonnaire est égale a 1’age
du malade lors du début de la maladie, plus 9 mois correspondant a la période de

gestation. [147]

Pour les astrocytomes, le délai d’apparition des récidives est tardif, en
moyenne 4 ans. La détection précoce de ces récidives avant méme 1’appartition

des signes cliniques se fait par la TDM. [148]

Dans la littérature, la récidive des épendymomes est essentiellement locale
[149]. Les taux de récidive varient de 40 a 65% [150]. Ces récidives sont

généralement d’évolution défavorable.
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Pour les métastases, elles sont favorisées par l'absence de complément

thérapeutique notamment la radiothérapie ou I'usage de doses insuffisantes.

Pour le médulloblastome, Les métastases spinales sont présentes a une
fréquence de 16.48% [151], supratentorielles dans 8,4% des cas [152], et

extranévraxiques dans 7,7% des cas [153].
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Conclusion
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Les tumeurs cérébrales présentent un groupe hétérogéne ayant un tableau
clinique et un pronostic variés. Leur diagnostic est facile grace aux progres de la

neuroradiologie et de I’étude anatomopathologique.

Notre travail confirme la complexité de ce type de tumeurs puisque nous
retrouvons les mémes types histologiques décrits dans la littérature mais avec
une prédominance de médulloblastome. Ceci reflete probablement un biais de
diagnostic 1i¢ au fait que les tumeurs gliales sont majoritairement diagnostiquées
par imagerie seule sans confirmation anatomo-pathologique.

Les délais diagnostiques restent raisonables sauf dans certains cas ou des
délais de plus de 12 mois ont été constatés essentiellement pour des gliomes de
bas grade. Les signes révélateurs restent prédominés par des nausées
vomissements dans le cadre d’un syndrome HTIC.

Les stratégies thérapeutiques utilisées ont été également tres variables ce qui
est li¢ d’une part a la grande diversité histologique mais aussi a 1’absence de
protocoles thérapeutiques établis pour certains types de tumeurs. La survie sans

évenement reste basse dominée par la rechute/progression et les déces.

L’amélioration de la prise en charge de nos malades et la diminution de la
mortalité passent tout d’abord par I’amélioration du plateau technique et
obligatoirement par une bonne collaboration multidisciplinaire entre
neurochirurgien, anatomopathologiste, oncologue-pédiatre, oncologue et neuro-
radiologue et constituent aujourd’hui un projet en réalisation. La biologie
moléculaire et la génétique doivent avoir ¢galement avoir leur place pour une
meilleure caractérisation de certains types de tumeurs cérébrales mais également

pour identifier des facteurs génétiques prédisposants.
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ANNEXE 1: LA FICHE D’ EXPLOITATION.

Fiche N*: | _|-[_|_1_I/1—1_]I

Nom, prénom : ............. cenLStructure d’accueil s

N HO & ottt ere e Date de naissance : | _|__ | /1__1__I/1__l_I
Médecin traitant (oncologie) :......cceevvverererenene Date d’admission au SHOP : | __|__| /1__l__I/1__l__I
Téléphone : |_|__ 1]l l_l__l__l Adresse : ...errerseeessenereresessessssessasssssenses

Date lere PEC: |_|__|/1_1__I/1__l__I ATCD oot

DIAGNOSTIC
Délai diagnostique (entre signes et premiére fois que le diagnostic de TC est évoqué) :

Confirmation histologique : oui |_| non |__| sioui,date: | _|__|/1_1__I/1__l__I
Diagnostic histologique (sous-type si précisé) :

Grade OMS : | _|

Diagnostic retenu :

Retenu sur: imagerie |__| Histologie | __| marqueurs |__|
Bilan d’extension si indiqué : IRM médullaire | __| recherche blastes dans LCR |__|
TRAITEMENT :

Chirurgie Date type

Commentaires chirurgie :

134




Chimiothérapie date Drogues toxicité

CommeENtaire ChimMIOtNEIaPI: .. et et saeste e e e ses e se s ersersesesteseenes
Radiothérapie oui|__| sioui,date:|__|__|/l_l__I/l_l_l non]|_]|
DOSE : wooreeeceerereseesersenseesnss e sansassnes esasnanes Champs © ... ssasssssssssesssssass
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EVOLUTION

Evénement Date Description

DDN: | __| | /1—I—I/1—I_lI

Statut: DCD vivant ( si vivant état du patient) :

SEQUELLES

DISCUSSION DU CAS

1. Observation adressée pour avis oui |__| non |__|
Si oui, décision :

2. Imagerie envoyée pour avis oui |__| non |__|
Si oui, décision :

3. Histologie envoyée pour avis oui | _| non |__|
Si oui, décision :

136




ANNEXE 2 : LA CLASSIFICATION TOPOGRAPHIQUE

DES TUMEURS CEREBRALES [169].
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Annexe 3 : la classification histologique de ’OMS 2007 des
tumeurs cérébrales [169]

Classification des tumeurs du systéme nerveux central (OMS 2007).

Tumeurs neuroépithéliales

Tumeurs astrocytaires  Astrocytome pilocytique (grade 1)
Astrocytome pilomyxoide (grade 11)
Xanthoastrocytome pléfomorphe (grade IT)
Astrocytome diffus (grade I1) -

- astrocytome fibrillaire

- astrocytome gémistocytique

- astrocytome protoplasmigue
Astrocytome anaplasique (grade 111)
Glioblastome {grade IV) :

- glioblastome a cellules géantes

- gliosarcome

Gliomatose cerebri

Tumeurs Oligodendrogliome (grade 11)

oligodendrogliales Oligodendrogliome anaplasique (grade 111)

Tumeurs Oligoastrocytome (grade 11)

oligoastrocytaires Oligoastrocytome anaplasique (grade I11)

Tumeurs épendymaires  Subépendvmome (grade I}
F',p?n dymome myxopapillaire (grade I)
Ependymome (grade 11)
- cellulaire
- papillaire
- a cellules claires
- tanycytique
Ependymome anaplasique (grade 111}

Tumeurs des plexus Papillome des plexus choroides (grade I)
choroides Papillome des plexus choroides atypique
{grade 11}

Carcinome des plexus choroides (grade 111}

Autres tumeurs Astroblastome

neurcépithéliales Gliome chordoide du 3% ventricule (grade I}

Gliome angiocentrique (grade 1)

Tumeurs neuronales et Gangliocytome dysplasigue du cervelet
glioneuronales (Lhermitte-Duclos) (grade I)
Astrocytome/gangliogliome desmoplasique
infantile (grade 1)
Tumeur neuroépithéliale dysembryoplasique
(grade I}
Gangliocytome (grade I)
Gangliogliome (grade I)
Gangliogliome anaplasique (grade 111}
Neurocytome central (grade 1T)
Neurocytome extraventriculaire (grade 11)
Liponeurocytome cérébelleux (grade IT)
Tumeur glioneuronale papillaire (grade I)

Tumeur glioneuronale formant des rosettes du
4* ventricule (grade I

Paragangliome (gradeI)

Tumeurs de la région Pinéalocytome (grade I)

pinéale Tumeur du parenchyme pinéal intermédiaire
{grade [I/1IT)
Pinéaloblastome (grade 1V}
Tumeur papillaire de la région pinéale (grade
/1)

Tumeurs embryonnaires Médulloblastome (grade V) :
- médulloblastome desmoplasique/nodulaire
- médulloblastome a nodularité extensive

- médulloblastome anaplasique
- médulloblastome a grandes cellules
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(Suite) Classification des tumeurs du systéme nerveux central (OMS
2007).

Tumeurs embryonnaires Tumeur neuroectodermique primitive du
systéme nerveux central (grade IV) :
- neuroblastome du systéme nerveux central

- ganglioneuroblastome du systéme nerveux
central

- médulloépithéliome
épendymoblastome
Tumeur atypique tératoide/rhabdoide (grade IV)
Tumeurs des nerfs criniens et spinaux

Schwannome (neurilemmome, neurinome) (grade T)
- cellulaire

- plexiforme

- mélanotique

Neurolibrome

- plexiforme

Périneuriome (grade 1/11/111) -

- malin

Tumeurs malignes des gaines nerveuses (1/11/1V) :
- épithéloide

- avee différenciation mésenchymateuse

- mélanotigue

- avec différenciation glandulaire
Tumeurs des méninges

Tumeurs des celtules
méningées

Meéningiome : méningothéliomateux,
fibroblastique ou fibreux, transitionnel ou
mixle, psammomaleux, angiomaleux,
microkystique, sécrélant, riche en
Iymphoplasmocytes, mélaplasique (grade 1),
chordoide, & cellules claires, atypique

{grade 11}, papillaire, rhabdoide, anaplasique
ou malin (grade 111)

Tumeurs
mésenchymateuses

Hémangiopéricytome
(grade 11/111)

Tumeurs mélanocytaires Mélanocytose primitive

et mélaniques Mélanocylome

primitives Mélanome
Meélanomatose méningée

Autres :

hémangioblastomes

(gradeI)

Tumeurs hémalopoiéliques

Lymphomes malins
Plasmacytome
Sarcome granulocytique

Tumeurs germinales

Germinome
Carcinome embryonnaire
Tumeur du sac vitellin
Choriocarcinome
Tératome : mature, immature, avec transfonmation maligne
Tumeurs germinales mixtes
Tumeurs de la région sellaire
Craniopharyngiome (grade I) :
adamantinomalteux
- papillaire
Tumeur & cellules granuleuses (grade [}
Pituicytome (grade 1)
Oncocytome 4 cellules fusiformes de l'antéhypophyse (grade 1)
Métastases
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Astrocytome pilocytique chez un enfant de 6 ans :

a : coupe axiale T2 : lésion tumorale kystique avec un nodule tissulaire mural au niveau de
I’hémisphére cérébelleux droit ;

b : coupe axiale T1 apres injection de gadolinium : rehaussement intense de la partie charnue
de la lésion ;

¢ : coupe axiale, apparent Diffusion Coefficient (ADC) : la portion tissulaire de la lésion
présente un ADC élevé ;

d : spectro-IRM monovoxel (PRESS, TE 135) : élévation de la choline, baisse du Naa et

présence de lactate.
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Astrocytome diffus de grade 2 chez une enfant de 13 ans :

a : coupe axiale FLAIR : 1ésion infiltrante temporale droite hyperintenseen FLAIR ;
b : coupe axiale ADC : augmentation de I’ADC au sein de la 1ésion ;
¢ : coupe axiale T1 apres injection de gadolinium : la 1ésion apparait hypo-intense et non

rehaussée par 1’injection de gadolinium.

Astrocytome anaplasique de grade 3 chez un enfant de 12 ans :

a : coupe axiale T2 : Iésion hyperintense en T2 du thalamus gauche ; petit foyer hémorragique
hypo-intense en T2 évoquant un foyer d’anaplasie ;

b : coupe axiale ADC : foyer d’ADC diminué¢ au sein de la Iésion qui a globalement un ADC
¢leve, évoquant un foyer d’anaplasie ;

¢ : coupe axiale T1 apres injection de gadolinium : prise de contraste autour du foyer
hémorragique ;
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Gliome anaplasique du tronc cérébral chez un enfant de 15 ans :

a : coupe axiale T2 : lésion infiltrante de la protubérance hyperintense en T2, a ’origine d’une
compression du quatrieme ventricule ;

b : coupe axiale ADC : ’ADC apparait augmenté€, en rapport avec le caractére peu cellulaire
de la lésion ;

¢ : coupe axiale T1 apres injection de gadolinium : absence de rehaussement de la Iésion.

Gangliogliome temporal droit chez une enfant de 13 ans :

a : coupe axiale T2 : lésion solide et kystique temporale droite, avec une portion tissulaire
périphérique hyperintense en T2 ;
b : coupe sagittale T1 apres injection de gadolinium : prise de contraste intense de la partie

tissulaire de la Iésion.
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Médulloblastome chez un enfant de 2 ans :

a : scanner en coupe axiale : masse tumorale hyperdense et particllement calcifiée au sein du
quatriéme ventricule ;

b : IRM, coupe axiale T2 : la masse présente un signal iso- hypo-intense a la substance grise ;

¢ : coupe axiale ADC : ’ADC est bas, en rapport avec 1’hypercellularité de la tumeur ;

d : coupe axiale en T1 apres injection de gadolinium : la I€sion se rehausse intensément ;

e : IRM spinale, coupe sagittale T1 apres injection de gadolinium : prises de contraste autour
du cordon médullaire correspondant a des métastases leptoméningées.
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Tumeur rhabdoide (ATRT) chez un enfant de 9 mois :

a : coupe axiale T2 : lésion tumorale hétérogene de 1’angle ponto-cérébelleux droit, iso- et
hyperintense en T2, contenant de foyers nécrotiques et kystiques intra tumoraux ;

b : coupe axiale ADC : I’ADC est diminu¢ au sein de la I¢sion, traduisant le caractere
hypercellulaire de la 1ésion et son grade élevé ;

¢ : coupe axiale T1 apres injection de gadolinium : rehaussement hétérogene de la 1ésion.

DNET temporale interne droite chez un enfant de 15 ans :

a : coupe coronale FLAIR : la Iésion présente un signal hyper- et hypo-intense avec présence
de microkystes ;

b : coupe axiale ADC : I’ADC de la 1ésion est trés éleve ;

¢ : coupe axiale Tl aprés injection de gadolinium : discreétes prises de contraste

micronodulaires au sein de la 1ésion.
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Ependymome anaplasique chez un enfant de 4 ans :

a : coupe sagittale T1 : masse tumorale du quatriéme ventricule étendue vers la face
postérieure de la moelle cervicale ;

b : coupe axiale ADC : la masse tumorale s’é¢tend dans I’angle ponto-cérébelleux gauche a
travers le trou de Luschka. L’ ADC est intermédiaire ;

¢ : coupe axiale T1 apres injection de gadolinium : rehaussement hétérogene de la 1€sion, sous
forme de prises de contraste annulaires ;

d : spectroscopie monovoxel (PRESS, TE 30) : ¢lévation du myo-inositol, baisse du NAA et

présence de lactate.
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Germinome suprasellaire chez un enfant de 16 ans :

a : coupe sagittale T1 avant injection de produit de contraste : masse tissulaire développée
dans la région suprasellaire et la citerne inter-pédonculaire, iso-intense en TI.
L’hypersignal normal en T1 de la post-hypophyse n’est pas identifi€ ;

b : coupe axiale ADC : I’ADC apparait diminué, a la différence de 1’astrocytome pilocytique
qui présente un ADC ¢élevé ;

¢ : coupe sagittale T1 apres injection de gadolinium : rehaussement hétérogene de la 1ésion ;

d : scanner sans injection : la lésion apparait spontanément hyperdense, du fait de son

hypercellularité.
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Papillome des plexus choroides chez un enfant de 6 ans :

Coupe axiale T1 apreés injection de gadolintum : Iésion lobulée au sein du carrefour
ventriculaire gauche, rehaussée aprés injection de gadolinium et contenant de multiples
structures vasculaires. Il existe une hydrocéphalie, liée a I’hyperproduction de LCR par la
tumeur.
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RESUME

Titre : Evaluation de la prise en charge des tumeurs cérébrales de 1’enfant.
Auteur : KHALIL Soufiane

Mots clés : Tumeur cérébrales - enfant - chirurgie - chimiothérapie -
radiothérapie

Introduction : Les tumeurs cérébrales de ’enfant sont apres les leucémies, les

affections néoplasiques les plus fréquentes de 1’enfant.

L’objectif de notre travail est de décrire les profils épidémiologiques, cliniques,
et histologique, des tumeurs cérébrales chez I’enfant et d’évaluer leur prise en
charge au SHOP, a I’hopital d’enfants de Rabat.

Patients et méthodes : Il s’agit d’une étude rétrospective déscriptive et

analytique des enfants suivis au SHOP, pour des tumeurs cérébrales, entre 2010
et 2015.

Résultats : Les tumeurs cérébrales représentent 9% de I’ensemble des tumeurs
pédiatrique suivies au SHOP, 151 cas répondaient aux critéres d’inclusion, I’age
médian était de 6 ans et 8 mois. Une 1égére prédominance masculine (55%) a été
notée. Le tableau clinique a ét¢ dominé par le syndrome d’HTIC (66%). 67%
des tumeurs siégeaient dans 1’étage sous-tentoriel. La confirmation histologique
a ¢t¢ faite dans 76% avec trois types prédominants : les médulloblastomes
(38%), et les tumeurs astrocytaires (34%) et les épendymomes (14%).

60% des patients avaient bénéfici¢é d’une chirurgie. La radiothérapie et/ou la
chimiothérapie ont été largement utilisées en postopératoire selon le type de la
tumeur.

Parmi les 151 patients inclus dans notre étude, on a noté 22 cas de déces soit
14% des patients. La survie globale a 5 ans est de 78,6% et une SSE 41.3%.
Conclusion : Notre travail confirme I’hétérogénéité de ce groupe de tumeurs. La
prise en charge est complexe avec une survie sans évenement qui reste basse.
L’amélioration de la prise en charge nécessite un plateau technique accessible,
une formation continue des spécialités impliquées et de developper les nouvelles
techniques de biologie moléculaire et de génétique.
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ABSTRACT

Title : Evaluation of the management of childhood brain tumors.
Author : KHALIL Soufiane

Keywords: Brain tumors - Children - Surgery - chemotherapy - radiotherapy
Introduction : Brain tumors of the child are after leukemias, the most common

neoplastic conditions of the child.

The objective of our work is to describe the epidemiological, clinical, and
histological profiles of childhood brain tumors and to evaluate their therapeutic
management in the Department of Pediatric Hematology and Oncology (DPHO)
at the children’s hospital in Rabat., at the children's hospital of Rabat.

Materials and methods : This is a retrospective descriptive and analytical study
of children followed in SHOP, for brain tumors, between 2010 and 2015
Results : Brain tumors represent 9% of all pediatric tumors followed by the

Department of Pediatric Hematology and Oncology, 151 cases met the inclusion
criteria, the median age of the patients was 6 years and 8 months, with a male
predominance (55%). The clinical symptoms were dominated by intracranial
hypertension syndrome (66%). 67% of the tumors were located in the
infratentorial compartment. Histological confirmation was made in 76%. The
three predominant types were: medulloblastomas (38%), astrocytic tumors
(34%) and ependymomas (14%).

60% of patients had surgery. Radiotherapy and / or chemotherapy were widely
used postoperatively depending on the type of tumor.

Among the 151 patients included in our study, 22 deaths were noted,
representing 14% of patients. Overall survival at 5 years is 78.6%.

Conclusion: Our work confirms the heterogeneity of this group of tumors. The
management is complex and involves several factors with an event free survival
that remains low. Improving care requires an accessible technical platform,
continuous training of the specialties involved and developing new molecular
biology and genetics techniques.
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malades sera mon premier but.
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