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I. INTRODUCTION

Le néphroblastome, ou tumeur de Wilms est une tumeur qui se développe a partir
du tissu embryonnaire, le blastéme méta néphrogénique dérivé du mésoblaste qui est
a I’origine du tissu rénal. 11 a été décrit pour la premiere fois par le chirurgien
allemand Max Wilms en 1899 [1,2].

Le néphroblastome ou tumeur de Wilms est la tumeur rénale la plus fréquente de
1‘enfant (90%) et représente 5 a 10% des cancers en pédiatrie. 11 occupe le 4™ rang
des affections malignes rencontrées chez 1’enfant apres les leucémies, les
lymphomes et les tumeurs cérébrales. L’incidence est estimée a 7-8 par million
d’enfants par an avec une prévalence de 1/10000 naissance [3].

Elle peut étre uni ou bilatérale ; avec un age de predilection de 1 a 5 ans et un pic de
fréquence entre la 2éme et 3éme année de vie [3]. Les cancers pédiatriques, bien que
relativement rares, constituent la deuxieme cause de mortalité de 1’enfant dans les
pays développés, aprés les accidents [4]. Longtemps considérés comme non
prioritaires en Afrique subsaharienne, les cancers tendent a devenir un probleme de
santé publique sur le continent, a I’instar des pays développés [5].

L’OMS estime a 160 828 le nombre annuel de nouveaux cas de cancer de 1’enfant
et a 87 011 le nombre annuel de décés suite a ce cancer [6].

En France, 1300 nouveaux cas sont recenses chaque année et un enfant sur 500 est
atteint d’un cancer chaque année [4]. Récemment, la fréquence du cancer de 1’enfant
a augmenté en Grande-Bretagne [6] et aux Etats-Unis [7].

Ceci est lie a une probable amélioration du recrutement des cas.
La tumeur de Wilms représente environ 5 a 14% des cancers de I’enfant en Europe
[8].

En Afrique notamment en Cote d’Ivoire les taux ne sont pas précisés ; toutefois, les
statistiques hospitalieres le classent au 2éme rang apres le lymphome de Burkitt [9].
-Au Mali, BERTHE F : a retrouvé 10,1% des cas dans son étude menée sur les

néphroblastomes dans le service de pédiatrie a 1’hopital de Sikasso en 2019[10].
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-Au Maroc, Nassima K a retrouvé 11% des cas dans son étude menée sur la prise en
charge du néphroblastome au service d’OHP de Marrakech en 2021[11].

Les connaissances épidémiologiques des cancers durant ces 20 derniéres années
reposent sur les données des registres qui ne sont pas trés fonctionnels dans bon
nombre de pays africains.

Ces registres de cancers représentent une source de données d’une grande qualité
scientifique en matiére de lutte contre ce fléau.

En effet, ces registres permettent une surveillance des cancers en rapportant, de
maniere continue et autant que possible exhaustive, tous les nouveaux cas de cancers
survenant dans la population [12].

Quoique I’origine de cette tumeur ne soit pas encore bien cernée, elle a bénéficié
d’important progrés dans la prise en charge avec un taux de guérison d’environ 90%
en Europe et aux USA [13].

En Afrique, le succes de la prise en charge reste encore faible avec des taux de
guérison de 30-40% [14].

Peu d’étude ont éte réalisée sur le néphroblastomes au CHU-Gabriel TOURE, ce qui

a motivé ce travail avec comme objectifs :
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Il. OBJECTIFS

1. Objectif général
> Etudier le néphroblastome chez les enfants de 1 a 15 ans dans le service de

Chirurgie et oncologie pédiatrique du CHU Gabriel Touré.

2. Objectifs spécifiques :
> Déterminer la fréquence de néphroblastome chez les enfants au CHU
Gabriel TOURE.
> Decrire les aspects cliniques, para cliniques et therapeutiques des
néphroblastomes.

» Deéterminer le devenir des patients traités
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I1l. GENERALITES
1. Définition :

Le néphroblastome est une tumeur maligne du rein du jeune enfant, elle affecte le
blastéme embryonnaire, reproduisant le tissu embryonnaire dérive du métanéphros
dont la différenciation et la prolifération donne naissance au rein (blasteme rénal)
[15]. C’est la tumeur rénale la plus fréquente de I’enfant ; trés rapidement évolutive
et pouvant réaliser une tumeur atteignant parfois plus de 1 000 grammes. Le
néphroblastome est une maladie dont le traitement est pluridisciplinaire associant
chimiothérapie, chirurgie, anatomopathologie et/ou radiothérapie. Son pronostic est

actuellement trés bon avec environ 90% de guerison dans les formes standards [16].

2. Epidémiologie :
Le néphroblastome représente non seulement 5 a 14 % de I’ensemble des tumeurs

malignes de I’enfance mais également 90% des tumeurs rénales chez I’enfant [17].
Le nombre de nouveaux cas par an en Europe, Australie et Amérique du Nord est
estimé a environ 7 cas / million d’enfants, agés de 0 a 15 ans. [17] Il touche donc
un enfant pour 10 000 naissances. Ces chiffres ne semblent pas avoir variés au cours
des quarante dernieres années. Le nombre de nouveaux cas de néphroblastome est
plus faible dans les populations d’ Asie comme le Japon, 1I’Inde ou Singapour, mais
aussi chez les migrants de méme origine ethnique. En revanche il a augmenté en
Scandinavie et chez tous les enfants originaires d’Afrique noire, d’Amérique du
Nord et du Brésil [16]. Il s’agit d’une tumeur de la petite enfance, débutant entre 1
et 5 ans, 98% des cas survenant avant I’age de 7 ans. L’age moyen est de 3 ans avec
une fréquence maximale entre 1 et 5 ans. Les formes néonatales sont rares et dans
les pays occidentaux seulement 15% des cas surviennent avant 1’dge de lan. Il n’a
été décrit que 200 cas de néphroblastome chez les adultes [16]. A ce jour les
caryotypes analysés ont révélé des suppressions constitutionnelles dans deux genes
sur le chromosomell (nomme WT1 et WT2) et le Chromosomel16q1g22. Ce sont

des genes impliqués dans le développement de la tumeur de Wilms [18-19].
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Cependant dans 7 - 10% des cas, cette tumeur est associée a des malformations

congénitales telles que :

- Syndrome de WAGR : c’est la conséquence d’une micro délétion de la région
del1p13 du chromosome 11 associant 1’aniridie, les anomalies génito-urinaires et le

retard mental.

-Syndrome de DENYS-DRASH : c¢’est une maladie génétique dite autosomique
dominante liée a une mutation du gene WT1 situé sur le chromosome 11 associant
une atteinte rénale (néphropathie) des anomalies génitales (ambiguité sexuelle).
- Syndrome de BECKWITH-WIEDMANN : c’est un syndrome génétique
caractérisé par une croissance excessive, une predisposition tumorale et des
malformations congénitales.
- Syndrome de Pierre Robin (défauts oraux et de la mandibule) [20-21] ;
- Syndrome de Sotos (grande taille) [22] ; c’est une pathologie de la croissance
associant une croissance physique excessive, des caractéristiques faciales des
difficultés d’apprentissage, une accélération de la maturation osseuse.
- Syndrome de Klippel-Trenaunay-Weber (anomalie cutanée) [23] -
Anomalies génito-urinaires (rein en fer a cheval, duplicité). Il est a retenir que la
plupart des néphroblastomes surviennent <« de novo > chez des enfants dénués
d’antécédents. Les formes bilatérales d’emblée ou secondairement comptent pour

5%. Le rein gauche est plus fréquemment atteint que le rein droit [17].

3. Rappel anatomique :
Rappelons tout d’abord que sur le plan embryologique le rein est le résultat d’un

long processus de différenciation du blasteme néphrogénique. Le rein se développe
aux dépens du mésoblaste. En effet le mésoblaste apparait a la 3eme semaine de la
vie embryonnaire ; il se différencie en trois portions qui sont : mésoblaste para axial,
le mésoblaste intermédiaire et le mésoblaste latéral. A partir du meésoblaste
intermédiaire, trois structures rénales se dessinent suivant une succession

craniocaudale ; ce sont : le pronéphros, le mésonéphros et le métanéphros (le rein

7
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définitif). Le rein est un viscére pair, situé en retro péritonéal et thoraco-abdominal,
qui excrete de I'urine. Le rein gauche est également plus haut que le rein droit. Il a

la forme d’un haricot dont les dimensions et le poids varient en fonction de I’age.

Tableau I : Poids et Dimensions du Rein chez I’enfant [18]

Age Poids/g Longueur/cm | Largeur/cm | Epaisseur/cm | Surface/cm?
Nouveau-né | 11-12 4,2 2,2 1,8 /

5 mois 22,6-23,6 |55 3,1 1,9 /

lan 36-37 7,0 3,7 2,6 19

5 ans 55-56 7,9 4,26 2,76 32,34

11 ans 82-84 98 5,15 33 41,3

15 ans 150-120 10,7 5,3 3,5 48,7

Il a une surface lisse, réguliere, rouge foncée avec deux faces (antérieure et
postérieure) ; deux bords (externe et interne) et deux péles (inferieur et supérieur).
Le bord externe est convexe et le bord interne est concave. Sur ce bord interne il y a
une dépression appelée hile du rein et son fond appelé sinus. Le grand axe est oblique
en bas, en dehors et en arriere. 1l contient un million (1. 000. 000) de néphrons dont
les % sont corticaux et 3 juxtamédullaire. Chaque néphron comporte un glomérule
(situé dans la région corticale du rein) auquel fait suite un tubule urinaire. Le tubule
rénal est constitue de quatre parties :

Le tube proximal : les cellules épithéliales du tube proximal sont caractérisees par
leur bordure apicale en brosse et par de nombreux replis de la membrane basale.
Le segment gréle : qui sépare le segment proximal et le segment distal.

Le tube distal : les cellules du tube distal se distinguent de celles du tube proximal
par I’absence de bordure en brosse et moins de replis de la membrane basale.

Le canal collecteur : 1l s’abouche dans le bassinet.
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Figure 1 : Anatomie du rein [15]
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Figure 2: Structure macroscopique du rein [16]
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3.1. Rapports du Rein
Le rein est dans une loge appelée loge rénale, qui est une membrane plus ou moins
résistante qui enveloppe le rein et qui est séparée du rein par une épaisse couche de
graisse appelée la graisse périe rénale.
- Rapport interne droit :
La veine cave inferieure ; le bassinet, 1’uretére droit, 1’artére droite, la veine rénale
droite et les ganglions lymphatiques latéro caves.
- Rapport interne gauche :
Le bassinet, 1'uretére, I’artére et la veine rénale gauche, 1’aorte et les ganglions
lymphatiques latéro aortigques.

- Rapport supérieur droit :

La glande surrenale, le foie, le diaphragme, la plevre et le poumon.

- Rapport supérieur gauche :

La glande surrénale, la rate, le diaphragme, la plévre et le poumon.

- Rapport antérieur droit :

D’avant en arriere et de bas en haut : ’angle colique, le duodénum, la téte du
pancréas et le foie.

— Rapport antérieur gauche : L angle colique gauche, I’estomac, la queue du
pancréas et la rate.

- Rapport postérieur :

D’arriére en avant : les cotes, les espaces intercostaux, la plevre, le poumon et le

diaphragme.
3.2. Vascularisation :

Chaque rein est vascularisé par une artere rénale, une veine rénale et des canaux
lymphatiques.

- L’artere rénale nait de 1’aorte, elle est oblique en bas en dehors et en arriere et se
termine dans le sinus rénal. Elle est rarement double.

- La veine rénale est généralement unique, elle va du sinus du rein a la veine cave
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inferieure. La veine rénale droite est plus courte que la veine rénale gauche. La
veine rénale gauche passe devant 1’aorte ; elle recoit en haut la veine surrénalienne

gauche et en bas la veine gonadique gauche.

- Les canaux lymphatiques : Ceux du rein gauche se drainent dans les ganglions
lymphatiques latéro-aortiques et inter-aortiques. Ceux du rein droit se drainent

dans les ganglions latéro caves et inter aorticocaves.
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Figure 3 : Vascularisation rénale [16]
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3.3. Innervation :

L’innervation des reins provient du plexus rénal de la division sympathique du
systéme nerveux autonome. Les nerfs du plexus accompagnent les arteres rénales et
leurs branches et sont distribués aux vaisseaux sanguins. Les nerfs étant
vasomoteurs, ils contrélent la circulation sanguine dans les reins en reglant le

diameétre des artérioles.
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Figure 4 : Innervation des reins et des uretéres [16]
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4. Embryologie et Embryopathie
Le probléme de 1’étiologie du néphroblastome a été posé a partir des constatations

précédentes : association d’une tumeur de survenue précoce avec des malformations
congénitales et 1’existence de cas bilatéraux. La derni¢re décennie a connu une
croissance substantielle de notre connaissance des géenes et locus qui sont altérés
dans la tumeur de Wilms. Bien que la tumeur de Wilms a été I’'un des premiers
paradigmes de modeéle a deux touches ; Knuson a émis que plusieurs évenements
génétiques contribuent a Wilms tumorigenese. Des recherches récentes ont identifié
des cibles et les régulateurs du gene premiére tumeur Wilms (WT1) ; ainsi que
plusieurs génes candidats a la seconde tumeur de Wilms locus (WT2). Cette
découverte a permis d’identifier deux tumeurs de Wilms familiales locus (FWT1 et
FWT2) [24].

5. Anatomo-pathologie :
6.1. Macroscopie [25]

Le néphroblastome est une tumeur de volume important par rapport au rein, dont
elle déforme les contours, siégeant plus volontiers au niveau d’un des poles que du
centre du rein. Son poids moyen (rein + tumeur) est de quelques centaines de
grammes, mais il peut dépasser 1000g. La tumeur réalise une masse unigue ou
polylobée, pouvant ne laisser que tres peu de parenchyme intact. Elle est toujours
séparée du tissu sain par une pseudocoque scléreuse de parenchyme ; mais il n’y a
pas de plan de clivage. L aspect de la tranche de section tumorale est le plus souvent
hétérogéne avec des remaniements fibreux, nécrotiques ou hémorragiques. Ceci est
particulierement net aprés la reduction par radiothérapie ou chimiothérapie. Parfois
la prolifération est d’aspect en céphaloide, gris, rose ou blanchatre, de consistance
molle ou peu ferme. Dans d’autres cas, la tumeur est fibreuse, lardacée et parsemée

de petits kystes. On peut y trouver des calcifications ou des structures osseuses.
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Il existe de rares formes kystiques de néphroblastome qui ne doivent pas étre
confondues avec les cystadenomes multiloculaires. Les kystes y sont irréguliers,

avec un contenu quelquefois hémorragique et une paroi d’épaisseur variable.
6.2. Microscopie :

Dans le cas habituel, le néphroblastome a un aspect histologique trés polymorphe
car le blasteme nephrogéne dont il dérive est le seul blastéeme totipotent. Le blasteme
est fait de plages de grosses cellules indifférenciées dont les noyaux réguliers et tres
basophiles ont une chromatine abondante avec cytoplasme mal défini et un rapport
nucléo-cytoplasmique éléve. L’existence de foyers, nécrotiques, la pseudocoque et
I’anarchie du tissu fibreux bien que mature sont des arguments indirects. C’est dans
ces cas qu’il est trés difficile, face a un hile fibreux ou a une capsule irréguliére, de
dire s’il y a eu ou non une extension tumorale stérilisée par le traitement [26].
- Les néphroblastomes polycavitaires : leur diagnostic differentiel est celui du
cystadénome multi nodulaire. La présence entre les kystes d’un peu de blasteme, de
structure tubulo-glomérulaire ou d’un mésenchyme jeune avec des différenciations

musculaires permettant d’affirmer le néphroblastome. [27]

- Les néphroblastomes sarcomateux : il s’agit de tumeurs monomorphes sans
différenciation épithéliale. L’architecture peut €tre en nappe, fasciculée ou parfois
pseudo-alveolaire. Les cellules tumorales ont souvent un cytoplasme clair d’ou le
nom de sarcome a cellules claires qui leur a été parfois donné. Certaines de ces
formes sarcomateuses sont faites de grosses cellules irrégulieres au cytoplasme
basophile leur conférant un aspect rhabdomyosarcomatoide. Dans d’autre cas
I’aspect est celui d’un leiomyosarcome souvent associé a une prolifération des
vaisseaux organoides a paroi €épaisse. La taille et ’inégalité des cellules jointes aux
remaniements hémorragiques permettent de ne pas confondre ce type de Iésion avec

le néphro-mésoblastique. [27]

- Le néphro-mésoblastique : cette tumeur particuliére ne sera pas traitée dans le

chapitre du néphroblastome bien que les problemes diagnostiques qu’elle pose
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pourraient justifier de la faire figurer dans le cadre des formes cliniques des

néphroblastomes monomorphes. [27]

- Le nephroblastome et néphroblastomatose : la néphroblastomatose est une entité
morbide touchant les deux reins. Elle est formée de nodules sous corticaux bosselant
la surface du rein, mesurant de 1 a 10mm de diamétre. Le tissu de blastéeme qui les
constitue, est fait de cellules régulieres, séparées par un peu de mésenchyme tres
pauvre, sans différenciation autre que s’ébaucher des inflexions neuroides,
épithéliales ou mésenchymateuses. Au sein du blasteme symplasmique pur, les
cellules s’ordonnent parfois en petits amas arrondis avec un centre vaguement
fibrillaire et une microcavité : ce sont les pseudos rosettes neuroides. La
différenciation épithéliale aboutit a des ébauches tubulo-glomérulaires au sein du
blasteme indifférencié. La différenciation mésenchymateuse pratiquement toujours
intriquée a la différenciation épithéliale est un tissu fibro myxoide lache fait de
cellules étoilées ou fusiformes dont on voit trés bien les faits de passage avec les
cellules du blasteme. [27] Tels sont les aspects histologiques qui correspondent aux

zones macroscopiguement blanchatres ou encéphaloides du nephroblastome.

6. Diagnostic clinique : [24,28]

6.1. CDD:
La découverte d’une masse abdominale est le mode de révélation habituel (80%).

Il s’agit d’'une masse abdominale indolore isolée, volumineuse a développement

antérieur dans I’hypochondre chez un enfant en bon état général.
6.2. Signes fonctionnels
Peuvent parfois étre absents mais les signes révélateurs peuvent étre entre autres :

- Douleurs abdominales (10%) de survenue récente et de caractere inhabituel

associées éventuellement a des vomissements

18
Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU



LA PRISE EN CHARGE DU NEPHROBLASTOME AU CHU GABRIEL TOURE

- L’hématurie n’est pas trés fréquente, contrairement au cas des tumeurs rénales de

I’adulte.

L’effraction des cavités excrétrices qui en constitue la cause principale n’est pas

souvent retrouvée sur la piece de nephrectomie.

Environ 20% des néphroblastomes entrainent une hématurie macroscopique bien

que ce soit un bon signe d’alarme.
6.3.Signes généraux

- Fievre modérée (20%), se prolongeant anormalement sans explication avec

altération variable de 1’état général (Asthénie, anorexie, amaigrissement)
6.4.Signes physiques
Inspection : recherche d’une voussure abdominale

La palpation abdominal quadrant par quadrant : Une masse localisé dans un ou
les deux flancs indolores de contours irrégulier, de consistance ferme, immobile avec

contact lombaire.

- Un syndrome abdominal aigu peut étre réalisé par une hémorragie intra tumorale
Importante ou une rupture intra-péritonéale. I1 s’agit d’une situation assez rare qui

complique 1’évolution de tumeurs déja volumineuses.
7. Examens complémentaires : [15, 26]

7.1. Imagerie :

a) Echographie abdominale :

Le premier examen a demander dans les tumeurs abdominales de I’enfant est
I’échographie abdominale. Elle suffit le plus souvent au diagnostic. L’échographie
abdominale montre une masse tumorale intra rénale, déformant les contours du

rein, pleine, solide et hyper-échogene (remaniement nécrotique).
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b) Radiographie de I’abdomen sans préparation (ASP) :

L’ASP confirme I’existence d’un syndrome de masse devant une opacité refoulant

les clartés digestives et dépourvues de calcification
¢) Tomodensitométrie (TDM) :

Le scanner abdominal est indispensable avant la mise en route du traitement. Il sert
de reférence dans le cadre d'une prise en charge multidisciplinaire, il n’est pas
indispensable au diagnostic. Il confirme les données de I’échographie en montrant
la tumeur intra-rénale heterogene. Il est plus sensible que I'échographie pour la
détection des restes néphrogénique sur le rein controlatéral. Gréace a I’injection de
produit de contraste, il permet la détection des métastases hépatiques de petite taille
et la découverte d’extensions intra-vasculaires. Cet examen éliminera aussi une autre
cause de masse renale. Si une malformation rénale ou des voies excrétrices est
suspectée sur le scanner abdominal, un clich¢ d’abdomen sans préparation de face
apres le scanner post-injection est effectué pour mieux préciser la morphologie des
voies excrétrices. L'imagerie peut étre atypique du fait de volumineuses
adénopathies satellites de la tumeur, de calcifications intra-tumorales, de

saignements intra-tumoraux ou d'une rupture tumorale.
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Figure 5 : TDM avant chimiothérapie [29] Figure 6 : TDM aprés chimiothérapie [29]

7. 2.Biologie

Il n’existe pas de signes biologiques permettant de porter le diagnostic de
néphroblastome. Le dosage des catécholamines urinaires dont le taux est normal ;

est systématique pour le diagnostic différentiel avec le neuroblastome.
7. 3.Bilan d’extension : Il permet

- La recherche de métastases ;

- L’étude échographique du foie et du rein controlatéral (2eme localisation ou
néphroblastomatose).

- La radiographie du thorax (les métastases pulmonaires sont les plus fréguentes).
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Nodule pulmonaire

Haut

T_> Gauche

Figure 7 : Radiographie thoracique de profil avant chimiothérapie [30]

Le scanner thoracique (souhaitable).
8. Formes cliniques : [15, 16, 31]

8.1. Formes familiales : Ces formes familiales sont tres rares.

Ces néphroblastomes sont volontiers bilatéraux. La transmission dans les familles
est autosomique dominante. Des apparentes proches peuvent étre atteintes ; mais
souvent ce sont des sujets apparents volontiers plus lointains qui sont atteints.
L’étude génétique faite dans une famille avec de nombreux cas a montré qu’il

Pourrait s’agir d’une anomalie de deux geénes localisés sur le chromosome 16913-
q22 [18-19].

Dans d’autres familles, cette anomalie a été exclue et les genéticiens cherchent des
anomalies dans d’autres geénes. On estime qu’un sujet qui a hérité de I’anomalie du
gene a un risque faible de voir se développer un néphroblastomes et peut ne jamais
présenter de tumeur. L’enfant porteur d’un néphroblastome est le plus souvent un
cas unique dans une famille et ne présente aucune malformation congénitale

particuliere. Le risque d’avoir un autre enfant atteint est proche zéro.
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8.2. Formes syndromiques associées :

Certaines malformations peuvent étre retrouvées chez 1’enfant atteint de
néphroblastome avec une fréquence qui exclut le hasard, ce sont :

- L’absence congénitale d’iris (Antiride), dans le syndrome de WAGR

- Les malformations génito-urinaires que 1’on retrouve dans 5% des
néphroblastomes (duplication pyelo-urétérale, rein en fer a cheval, cryptorchidie,

hypospadias),

- Une hypertrophie d’une partie du corps est observée dans 2% des néphroblastomes.
Ces malformations sont connues avant le développement de la tumeur du rein, qui

apparait chez un enfant un peu plus jeune, vers 1’age de 2 ans en moyenne.
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Tableau 11 : Les syndromes de prédisposition du néphroblastome [29].

DENIS-DRASH
-nephropathie
-pseudo

hermaphrodisme
masculin

ponctuelle WT1

Phénotype Locus Détection Fréquence T.

Chromosomique génétique Wilms

P 5

\WAGR 11p13 Délétion large 30%
-aniridie
-malformation
urogénitale
-retard mental

11p13 Mutation 90%

8.3. Formes particuliéres du néphroblastome : [16]

Formes néonatales : pres des 2/3 des masses abdominales du nouveau-né sont issues

du rein. La tumeur de BOLANDE ou néphrome meésoblastique, différente du

néphroblastome, représente les tumeurs a cet age.

Elle est parfois signalée par un exces de liquide amniotique (hydramnios). Ses

caracteres réguliers en échographie permettent d’en faire aisément le diagnostic. Le

traitement est uniquement chirurgical. Si exceptionnellement, il s’agit d’une tumeur

de Wilms, aucun traitement n’est conseillé au stade 1. Pour des stades plus étendus,

une chimiothérapie trés prudente doit étre discutée. Si I’irradiation est nécessaire, on

tente de la retarder le plus possible.
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Formes bilatérales : Les néphroblastomes bilatéraux peuvent étre simultanés (5%
des cas) et plus rarement décales dans le temps (1%). La coexistence d’anomalies
congénitales isolées ou de syndrome particulier est beaucoup plus fréquente que

dans les formes unilatérales.

Formes métastatiques : dans environ 10% des cas les néphroblastomes sont
métastasiques des le diagnostic. Le plus souvent il s’agit de metastase pulmonaire.
Il n’y a en général aucune symptomatologie clinique correspondant a des métastases

sauf si elles sont tres volumineuses, entrainant alors une détresse respiratoire.

Le pronostic des formes extra pulmonaires en général et des formes combinées

étendues reste globalement plus mauvais que celui des formes pulmonaires isolées.
9. Diagnostic différentiel : [31]

L’échographie permet d’éliminer les masses liquidiennes : malformations kystiques,

hydronéphrose.

Le diagnostic peut se discuter avec d’autres masses pleines retro péritonéales :
- Abcés du rein dont le diagnostic repose sur 1’échographie et surtout la TDM.
- Localisation rénale d’un lymphome ou d’un sarcome.

- Tumeur rhabdoide du rein (pronostic redoutable) : le diagnostic est anatomo-

pathologique.
- Autre tumeur bénigne du rein :

» Tumeur de Bolande (néphrome mésoblastique) du nourrisson imposant 1’exérése

de premiére intention chez I’enfant de moins de 6 mois.
- Autres tumeurs retro peritonéales extra rénales en particulier :

- neuroblastome : le diagnostic repose sur le dosage des métabolites urinaires (des
catécholamines urinaires) : HVA, VMA, Dopamine qui est éleve. Le neuroblastome

ressemble au nephroblastome par la présence d’une masse palpable surtout si le
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neuroblastome se développe dans sa forme abdominale au niveau medullo surrénal
et ’UIV permet de les différencier en montrant que le rein et les voies excrétrices

sont intacts et refoulés vers le bas.

- Hépatoblastome et tumeur germinale (tératome) pouvant imposer un dosage

d’alpha foetoproteine.
10.Classifications — pronostic : [9, 15, 26, 27]

Le néphroblastome est une tumeur embryonnaire qui reproduit 1’aspect du
métanephros, Cette tumeur est donc classiquement « tri phasique » avec trois
composantes en proportion variable :

- Une composante blastémateuses, indifférenciée ;

- Une composante mésenchymateuse ou stromal ;

- Une composante épithéliale avec des structures tubulaires. L’examen
macroscopique et histologique permet de déterminer le stade d’extension de la

tumeur et son type histologique.
10.1. Stadification :

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

selon la classification de la société internationale d’oncologie pédiatrique (SIOP)
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Tableau 111 : Classification selon les stades chirurgicales du nephroblastome
Stades | Critéeres
Stade | Tumeur non rompue limitée au rein et complétement enlevée : Ceci

suppose qu’il n’y a eu ni rupture, ni biopsie, (une ponction biopsie avec
une aiguille de diamétre inférieur ou égal a 18 G est tolérée.)

_la capsule ou le pseudo capsule est intacte.

_invasion par progression dans les cavités urinaires (calice, bassinet, et
méme ’uretére) reste un stade I a raison que 1’exérése ait été complete.

Stade
1

Tumeur s’étendant en dehors du rein mais enlevée en totalité :

a) Invasion de la graisse péri-rénale et ou du sinus du rein.
Adhérence de la tumeur, histologiquement confirmé,
complétement reséqué.

b) Invasion des ganglions du hile et /ou des ganglions aortiques
locaux. Remaniements nécrotiques : ou xanthomateux dans les
ganglions consideres comme envahissement stérilises par la
chimiothérapie préopératoire.

c) Invasion et/ ou thrombose des vaisseaux extra-rénaux et
thrombose d’apparence non tumorale, examinés
systématiquement la recherche de cellules tumorales. Résection
complete du thrombus non adhérent.

d) Invasion de la paroi urétérale totalement reséquée.

Stade
i

Exerese incompletes, sans metastases hematogeéne:
a) Biopsie tumorale chirurgicale
b) Rupture tumorale pré ou per-opératoire.
c) Meétastase péritonéale (a différencier des simples adhérences
excisees du stade Il).
d) Invasion des ganglions au-dela des relais locaux.
e) Excision incomplete.

Stade

Métastase(s) hématogene(s) dans les poumons, le foi, 1’0s...etc.
quel gue soit le stade local qui est déterminé a part.

Stade

Tumeur bilatérale. Chacune des 2 tumeurs prise isolement doit étre
stade localement en stade I, II, I11.
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9.1. Classification histologique :

Cette classification permet de définir le traitement qui va suivre la chirurgie. Elle a
une importance considéerable, avec distinction pour :

Les formes d’histologie « standard >> contenant en proportions variables 3 types
de tissu :

- Du tissu blastémateux, indifférencié et monomorphe ;

- Du tissu a différenciation éepithéliale plus ou moins poussée (glomérules, tubules)
- Et des éléments mésenchymateux (fibroblastiques ou musculaires).

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

Sarcomateuses et anaplasiques ou blastémateuses predominantes.
9.2. Classification selon SIOP :

- Tumeurs de bas risque :

« néphro-mésoblastique

« néphroblastome cystique particulierement différencié

« néphroblastome complétement nécrotique.

- Tumeurs de risque intermediaire :

« néphroblastome de type épithélial

« néphroblastome de type stromal

« néphroblastome de type mixte

« néphroblastome de type régressif

« néphroblastome avec anaplasie focale

- Tumeurs de haut risque :

« néphroblastome type blastémateux prédominant (vivace apres chimiothérapie)
« néphroblastome avec anaplasie diffuse.

« Sarcome a cellules claires du rein - Tumeur rhabdoide du rein (n’est pas un

néphroblastome)
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9.3.Classification TNM (Tumeur — nodule — métastase)

Tla. Tumeur < 4 cm limitée au rein.

T1b. 4 cm < tumeur <7 cm limitée au rein

T2. Tumeur > 7 cm limitée au rein

T3a. Envahissement de la graisse peéri renale
T3b. Envahissement de la veine rénale

T3c. Envahissement de la veine cave inferieure

T4. Envahissement des organes de voisinage.
9.4.Facteurs du pronostic :

L’age au moment du diagnostic est tres généralement considéré comme le mieux
¢tabli des facteurs de pronostic. La plupart des auteurs sont d’accord sur le meilleur
pronostic li¢ au jeune age. Parmi les symptomes cliniques, 1’existence d’importantes
douleurs abdominales et a fortiori d’un syndrome abdominal aigu sont de mauvais
pronostic. En resumé les facteurs pronostiques défavorables au cours du

néphroblastome sont les suivants :

- Une extension anatomo-clinique correspondant a un stade 11 -1V ; -
L’envahissement des ganglions locorégionaux ; -

Une forme histologique défavorable anaplasique ou sarcomateuse.

11. Traitement : [15,26]
11.1. Principes :

La nephrectomie reste le moyen essentiel du traitement. Elle est toujours précedée
d’une chimiothérapie de réduction tumorale, facilitant grandement, 1’exérése et
minimisant la rupture tumorale. Cette chimiothérapie est débutée sur des arguments
cliniques et radiologiques et sans preuve histologique. La confirmation
anatomopathologique du diagnostic sur la piece d’exérése et I’établissement du stade
permettent de déterminer le traitement postopératoire qui repose sur la

chimiothérapie et dans certains cas sur la radiothérapie
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11.2. Méthodes :
a) Chirurgie :

C’est une chirurgie programmée faite apres une chimiothérapie néoadjuvante. Huit
(8) jours au maximum apres la derniere chimiothérapie sans attendre la fin La
chimiothérapie préopératoire si la tumeur augmente de volume sous chimiothérapie
avec anémie :

- Abord large transperitonéal

- Néphrectomie totale élargie avec ligature premiére du pédicule vasculaire et
résection basse de I’ureteére en passant au large de la tumeur

- Avec exérese des ganglions du hile et de tous les ganglions régionaux suspects et
examen soigneux de la cavité péritonéale et du rein controlatéral.

- La néphrectomie partielle est réservée aux formes pluri focales.
b) Chimiothérapie :

Le néphroblastome est tres chimio sensible. Les principales drogues actives et

utilisées sont :

- LA VINCRISTINE :

- ACTINOMYCINE D
- ADRIAMYCINE :

Les intéréts de la chimiothérapie sont :

- La réduction tumorale préopératoire (souvent rapide et importante pouvant
atteindre 50% du volume initial et facilite grandement la chirurgie)

- La destruction des métastases (micro metastases ou avérées) et des cellules
résiduelles postopératoires.

- L’atténuation de I’hémorragie au cours de 1’exérese.

- La réduction de la thrombose veineuse
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c) Radiothérapie :

Le néphroblastome est tres radiosensible et méme radio curable. Les radiations de
haute énergie (cobalt ou photons des accélérateurs) sont utilisées selon des
protocoles extrémement précis avec une grande efficacité pour des doses assez
faibles (15 a 30 grays). Les intéréts de la radiothérapie sont :

- Le traitement postopératoire des cellules tumorales résiduelles du lit opératoire

- Le traitement des métastases.

La toxicité importante de la radiothérapie chez le jeune enfant a amené a
privilégier dans tous les cas possibles 1’'usage de la chimiothérapie.

- Toxicité a court terme : en particulier digestive, brulure du site d’irradiation

- Toxicité a long terme : ralentissement de la croissance osseuse avec risque de

scoliose.
11.3. Indications :

Les indications précises sont définies selon le protocole international de traitement
des néphroblastomes de la SIOP. Tous les cas sont enregistrés de manieres
prospectives et traitées dans le cadre des recommandations extrémement
rigoureuses, aussi bien dans les domaines diagnostiques que thérapeutiques, avec
des protocoles précis pour la chimiothérapie, la procédure chirurgicale et

I’éventuelle radiothérapie.
Chimiothérapie Préopératoire

a- Formes localisées :

ACTD 45Y/kg
VCR 1,5 mg/m? i J A A Chirurgie
Semaines | | | |
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B- Formes métastatiques Stade 1V :

ACTD 45Y /kg ! \’ \’
VCR 1,5 mg/m?2 I \I, I \I, I \I, CHIRURGIE
ADRIA 50 mg/m? J A

I I I I I I
Semaines

1 2 3 4 5 6
Y

Chimiothérapie post-opeératoire
Risques bas et intermédiaires seulement

Stade I confirme Pas de radiothérapie

ACTD 45Y kg A J

VCR 1,5 mg/m?2 J/ \l/ J/ \l/ \l/ J/ \l/ J/

Semaines T T ceveeeens S R m—
1 2 3 4 5 6 7 8 9

Stades Il et 111 Radiotherapie : stade Ill seulement 15 Gy + surimpression

ACTD 45Y /kg ! J J J

VeR ismgme ||| | | |y

ADRIA 50 mg/m? | |

3 semaines de

Repos |

Semaines | | L |

Semaines 1 2 3 4 5 6 7 8

ACTD 45Y /kg ¢ \I/
VCR 1,5 mg/m? . J J
v

ADRIA 50 mg/m?

Semaines
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11 12 13 14 15
17 18 19 20 21
23 24 25 26 27

Stade 11, 11l histologie haut risque et IV mauvais répondeurs

VP16 150 mg/m? V1 AN

CARBO 200 mg/m? 11 1l

CYCLO 450 mg/m? | | | 11l VI

DOXO 50 mg/m? | ! ]
L—l1—!l—I—l—l—0—l—l—l—Il—Il—1—1—I

1234567 89 101112131415
«Radiothy 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 27

28293031323334
ACTD = Actinomicycine 45 /kg 1.V. bolus (max 2000y) > 600 pg/m?2
VCR = Vincristine 1,5 mg/m?2 1.V. bolus (max 2 mg)
ADRIA = Doxorubicine 50 mg/m? I.V. Perfusion 6 heures
VP16 =Etoposide 150 mg/m? I.V. perfusion en 1heure
CARBO = Carboplatine 200 mg/m? I.V. perfusion en 1heure

CYCLO = Cyclophosphamide 50 mg/m? I.V. perfusion en 1heure

Poids < 12 kg : 2/3 de dose pour chaque drogue

Intolérance majeure : 2/3 de dose a la cure suivante
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11.4. Protocole du traitement par stade établi par le groupe Francoafricain
d’oncologie pédiatrique (GFAOP) [27]

Dans tous les cas : chimiothérapie initiale qui est la méme pour les formes
localisées (I, Il et I11) et différente pour les formes métastatiques (stade 1V).

- Tres mauvais état : débuter par VCR seule (1mg/m2). Puis protocole.

- Néphrectomie : détermination du stade par chirurgie + pathologie.

- Chimiothérapie postopératoire : bréve, pour le stade I, longue et triple pour les
stades II, 11 et IV

- Radiothérapie : loge rénale seulement dans les stades I11 et éventuellement IV

(pas si le stade local correspond a I ou I1).

- Stades IV :
e Chimiothérapie premiére a 3 drogues pendant 6 semaines.
e Bilan radiologique a la 7eme semaine et poursuite du traitement (metastases

pulmonaires et hépatiques)
a) Néphrectomie, radiothérapie abdominale si disponible, selon le stade local.

Si le poumon et/ou le foie sont normalisés, poursuite de la chimiothérapie (VCR,
Acta D, Adrian) comme les stades 111 (Adrian dose cumulée max 300 mg/m2). Pas

de radiothérapie sur poumon et foie.
b) En cas de résidu tumoral au bilan de la 7eme semaine :

Exérese chirurgicale, si on peut espérer une exérése complete :

« Si metastasectomie complete (d’aprées le chirurgien, I’imagerie et
I’anatomopathatologie) poursuite de la chimiothérapie a 3 drogues.

«Si metastasectomie non faite (metastases multiples, chirurgie illusoire).

« Si metastasectomie incompléte : irradiation des 2 poumons a 15 Gy avec
éventuellement surimpression tres localisée de 10 Gy. Ensuite, chimiothérapie a 3
drogues (cf. plus haut) ou si possible chimiothérapie des histologies <« a haut
risque > appliquée ici a ces mauvais répondeurs a la chimiothérapie premiére.
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Dans tous les cas, la dose cumulée d’Adriamycine ne doit pas dépasser :
» 300 mg/m2 pour les formes métastatiques seulement
¢ 250 mg/m2 si irradiation du coeur

« 250 mg/m2 pour les stades I - 1.

11.5. Patients hors protocole : conseils de traitement [27]

a) Enfant agé de moins de 6 mois au moment du diagnostic :

Dans la plupart des cas, la chimiothérapie préopératoire est a faire sauf si la tumeur

est opérable facilement ou s’il y a un doute sur la tumeur de Bolland. La rupture

serait catastrophique a cet age.

Faire alors : vincristine seule 1mg/m2/semaine x 4 ou 6
Stade | : aucun traitement postopératoire et d’entretien (cas rares !)
Stade Il et 11 : Chimiothérapie postopératoire comme > 6 mois, (Adriamycine,
Vincristine, Actinomycine D) mais doses réduites de 1/3. Irradiation abdominale
tres mal supportée, pratiquement impossible, a proscrire a cet age (pas avant 3

ans).
b) Néphroblastomes opéres d’emblée :

Ce cas arrive par erreur, incertitude de diagnostic ou une urgence chirurgicale et
pose des problemes dans la prise en charge.

Le premier probleme : quel stade ? Exérése complete ?

Le role de I’échographie abdominale pour le bilan ?

En pratique : « faire comme si >> un traitement préopératoire avait été fait et

poursuivre en fonction du stade et de I’age.
c) Récidives et metastases secondaires :

Chaque cas est particulier. Indications genérales :
-essayer les chimiothérapies non encore employees.

-essayer 1’exérése chirurgicale des métastases réduites par la chimiothérapie,
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-Irradier les résidus inopérables incompletement opérés.

-Eviter les irradiations abdominales totales a fortes doses.
d) Cas particulier :

Pour la métastase pulmonaire unique :il faut une exérese chirurgicale (trés bon
pronostic surtout si métastase tardive) - si exérese incompléte ou si découverte a
I’intervention de métastases multiples 15 Gy sur les 2 poumons et chimiothérapie.
- Si exérése complete d’une métastase unique : pas d’irradiation, mais

Chimiothérapie.
a) Néphroblastomes bilatéraux au diagnostic :

Chimiothérapie premiere A-V (poursuivie en genéral au moins 8 semaines et
renforcée si besoin) jusqu’a régression maximum des tumeurs.

Chirurgie aussi conservatrice que possible en tissu sain, mais compléte sur les
tumeurs souvent multiples.

16 17 18 19 20 21 22 2324 2526 27 28 2930 31 32 33 34

VP 16 = Etoposide = 150 mg/m2 i.v; en 1 heure

CARBO = Carboplatine = 200 mg/m2 i.v; en 1 heure

CYCLO = cyclophosphamide = 450 mg/m2 i.v; en 1 heure

ADR = Doxorubicine = 50 mg/m2 i.v; en 6 heures

Poids < 12 kg : réduction dose a 2/3 pour chaque drogue.

Intolérance majeure : 2/3 de dose a la cure suivante.
b) Pénurie de drogues :

La non disponibilite des drogues majeures en cours de traitement est difficile a
pallier. Elle ne conduit pas a exclure le cas concerné du protocole.

Chimiothérapie préopératoire marqué

- Formes localisées : faire VCR seule 4 injections ; six si I’effet est trés peu, ce qui
est rare.

- Au stade IV, faire 6 VCR, et 3 ADRIA au lieu de 2 : semaines 1, 3,5

36
Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU



LA PRISE EN CHARGE DU NEPHROBLASTOME AU CHU GABRIEL TOURE

Chimiothérapie postopératoire - Stade I : - VCR seule, selon le protocole

- Stade Il — 111 : - Soit VCR seule, selon le protocole, soit VCR-ADRIA, sans
Actinomycine-D, selon le protocole

- Stade IV : - L’emploi du VP 16, Carboplatine, Endon et Adriamycine g)
Radiothérapie non disponible Les bons résultats obtenus a Managua (Mascotte)
sans aucune irradiation sont intéressants. On peut néanmoins envisager
schématiquement 3 hypotheses :

La chimiothérapie initiale a ete manifestement efficace sur le volume tumoral : on
poursuit alors 1’application du protocole, sans radiothérapie, dans tous les stades.
La chimiothérapie initiale n’a pas été efficace sur le volume tumoral : on passe
alors au protocole des histologies <« a haut risque > pour la chimiothérapie
postopératoire.

Dans les cas intermédiaires, sans doute les plus nombreux ; le plus sage et le plus
réaliste est sans doute de poursuivre la chimiothérapie selon le protocole, sans

irradiation, en réservant les autres drogues a une éventuelle rechute.

11.6. Aspects pratiques, Toxicités et Adaptation de doses :

a) Malades en « mauvais état genéeral > :

Infection sévére ; dénutrition avancée (perte de poids >-3 D.S ; anémie < 79 ;
troubles des phaneéres ; fonte adipeuse et musculaire ; apathie ou agitation).
En pratique : poids, anémie, état de dénutrition : 2 de ces éléments suffisent a faire

baisser les doses de chimiothérapie de 1/3 tant qu’ils persistent.
b) Malade en mauvais état genéral au diagnostic, avec grosse tumeur :

- VCR seule pour commencer. Eventuellement a dose, ou 2/3 dose (attention au
transit).

- Parallelement, déparasitage, récupération nutritionnelle, transfusion, fer, etc.
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c) Suspicion de maladie veino-occlusive hépatique :

- Gros foie d’apparition trés récente, avec ou sans ascite.

- Associe a une thrombopénie qui peut étre inférieure a 50 000 plaquettes, associée
a des signes hémorragiques. C’est alors 1’ Actinomycine-D qui est en cause. 1l faut
sauter 1’injection suivante de I’ Actinomycine-D et ne la reprendre que lorsque les
plaquettes sont supérieures a 100 000. On reprendra alors 1’ Actinomycine-D a dose

réduite de 1/3 pour tout traitement a faire.

d) Prévention des complications toxiques : Adaptations des doses

Hématologiques

- Si les polynucléaires sont inferieurs a 500 et / ou les plaquettes sont inferieures a
100 000, on supprime I’injection suivante et ne reprendre le traitement qu’apres
normalisation de la numération formule sanguine (NFS).

Digestives

- Déparasiter avant toute chimiothérapie

- Actinomycine-D : 2/3 de dose pendant une irradiation abdominale

Varicelle

- Traitement par Acyclovir - Arrét de toute chimiothérapie jusqu’a la fin de

I’éruption

- Simple contamination :

arréter Actinomycine-D et Adriamycine pendant 3 semaines.

12. Evolution - guérison et surveillance :
La guérison est obtenue dans 90% des cas et peut étre quasi affirmée apres 2 ans.

Ceci recouvre des réalités quelque peu différentes selon les stades favorables
(100% de guérison) et les stades a haut risque (63% de guérison).

La survenue des métastases ou d’une récidive locale dans les 2 premieres années
apres le diagnostic est possible essentiellement dans les stades 111 et les histologies

défavorables et doivent étre dépistées par une surveillance trimestrielle comprenant
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un examen clinique, une radiographie pulmonaire et une échographie abdominale.
Le suivi des enfants sera effectué tous les trimestres pendant les 2 premiéres années,
essentiellement a la recherche des métastases en réalisant une radiographie
pulmonaire (recherche des métastases pulmonaires) et une échographie abdominale
(recherche sur le rein controlatéral ou dans le foie). Pendant la deuxiéme année le
risque de métastase diminue et devient tres faible apres deux ans. Les annees
suivantes le suivi aura pour objectif la recherche de séquelles suivantes
- insuffisance rénale surtout d’une néphrectomie partielle et ou d’une irradiation du
rein controlatéral (apres utilisation de sels de platines) ;
- insuffisance cardiaque (apres utilisation d’ Adriamycine) ;
- troubles de 1’audition (apres utilisation de sels de platine) ;

- plus tard chez le garcon, troubles de la fertilité (apres utilisation d’ifosfamide). La
surveillance doit €tre ensuite menée jusqu’a 1’dge adulte pour le diagnostic et le

traitement des eventuelles sequelles tardives.
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IV-METHODOLOGIE

1. Type d’étude et durée d’étude

Nous avons réalisé une étude descriptive et rétro-prospective allant du 01 Janvier
2005 au 31 Décembre 2023.

Cadre de I’étude

Le travail a été réalisé dans le service de chirurgie pédiatrique et d ‘oncologie
pédiatrique du CHU Gabriel Touré a Bamako (MALLI).

1.1.Situation géographique du service

Le CHU Gabriel Touré est situé au centre administratif de la ville de Bamako en
commune Il1.

I1 est limité a 1’est par le quartier de Médina-coura, a I’ouest par I’école nationale
d’ingénieurs, au nord par le service de garnison de I’état-major de I’armée de terre,
au sud par la gare du chemin de fer du Mali.

Ancien dispensaire, 1’hdpital Gabriel Touré est une structure sanitaire erigée en
hopital le 17 Février 1959 et portant le nom Gabriel Touré en mémoire d’un étudiant
soudanais en médecine mort de peste contractée au cours de son stage. L hopital est
devenu un centre hospitalier universitaire depuis 1’avénement de 1’université de
Bamako en 1996.

Dans I’enceinte de cet hdpital, on retrouve au nord le service de chirurgie
pédiatrique au sein du pavillon Benitieni Fofana.

1.2.Locaux

1.2.1. Description du service de chirurgie pediatrique

Le service de chirurgie pédiatrique est composé de :

Huit (8) bureaux : un (1) pour le chef de service, trois (3) pour quatre (4)
chirurgiens, un (1) pour le surveillant du service, un (1) pour les internes, un (1) pour
les infirmiers et un(1)secrétariat.

Sept salles d’hospitalisations (31 lits) dont :

- deux salles VIP de premiére catégorie,

- deux salles de deuxiéme catégorie,
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- trois salles de troisieme catégorie dont une réservée pour les brilées.

Le bloc opératoire situé a 1’étage du bloc technique, lui-méme situé en face du
pavillon BENITIENI FOFANA. Il est constitué de :

- Quatre (4) salles opératoires dont une réservée au programme opératoire de la
chirurgie pediatrique,

- Un (1) vestiaire

- Une (1) salle d’attente pour les patients a opérer et

- Une (1) salle de soin post interventionnel.

2.2.3. Personnel:

0 Permanent :

Les chirurgiens pédiatres sont au nombre de cing (5) dont deux professeurs,
-Un (1) jouant le réle de chef de service,

-Trois (3) maitre assistant

- Un (1) chirurgien plasticien

- Trois (3) assistants médicaux dont un jouant le r6le de chef d’unité et deux IBODE
(infirmier du bloc opératoire diplomé d’état)

- Trois (3) infirmiers de premier cycle.

- Trois (3) aides-soignants.

- Deux (2) techniciens de surface

Non permanent

Les étudiants thésards faisant fonction d’interne de la Faculté de Médecine, et
d’Odontostomatologie (FMOS). Le service regoit également les DES, les
meédecins stagiaires, les étudiants externes de la FMOS, les ¢léves de I’INFSS
(Institut National de Formation en Science de la Sante).

2.3. Activités du service

Les consultations externes ont lieu du lundi au vendredi ; les interventions
chirurgicales tous les jours (les urgences) et le lundi et mercredi au bloc a froid.
Les hospitalisations se font chaque jour et a tout moment.

La visite se fait du lundi au vendredi apres le staff du service et la contre visite est
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effectuée par I’équipe de garde.

Le staff du service de chirurgie pédiatrique se tient chaque matin du lundi au
vendredi a partir de 7h45.

Le programme opératoire du bloc a froid s’établit chaque jeudi aprés la visite.
2.4. Echantillonnage

Nous avons procédé a un recrutement systématique de tous les enfants répondant a
nos critéres d’inclusion.

2.4.1. Critéres d’inclusion

Ont été inclus dans cette étude :

Tous les enfants agés de 0-15ans traités et suivis dans les deux services pour
néphroblastome

2.4.2. Criteres de non-inclusion

N’ont pas éte¢ inclus dans cette étude :

-Tous les enfants dont I’age est supérieure a15 ans.

- Les enfants dont les dossiers médicaux sont incomplets.

- Refus des parents du traitement

Patients et méthodes

v’ Les supports des données

- Une fiche d’enquéte

- Le registre de compte rendu opératoire

- Le registre de consultation

- Le registre d’hospitalisation

- Les dossiers des malades comportant :

- les donneées sociodémographiques (sexe, ethnie, provenance...)

- les données cliniques, paracliniques et thérapeutiques
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v’ Les variables étudiées

Données Les variables étudiées

Socio- Age, sexe, résidence, région d’origine, ethnie,

demographiques

Cliniques Motif de consultation, état général , signes fonctionnels, signe
physiques, signes paracliniques, délai de diagnostic, bilans
biologiques, , la prise en charge

type d’intervention, les complications,

I’évolution...,

v’ Analyses et saisies des données

Le traitement du texte et les tableaux ont été réalisés sur le logiciel Microsoft
world 2016. Les données ont été saisies et analysées sur le logiciel SPSS2.0. Les
graphiques ont été réalisées grace au logiciel Microsoft Excel2016.

Les résultats ont été discutés avec le test statistique Khi2 de Yates avec un seuil de

probabilité significatif a p< 0,05.
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V. RESULTATS
Nous avons collige 2632 patients atteints de cancers, dont cing cent (n=500) cas
ont été inclus pour néphroblastome. Ces cas ont représentés:
-0,35% des consultations
-26,31% des hospitalisations des tumeurs rénales
-40,4% des interventions de néphroblastomes
-40,27% des néphroblastomes opérés au bloc a froid

A. Fréquence :
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Figure 8 : Répartition des patients selon I'année de consultation

L’Année 2008 a été la plus représentée avec 33 patients soit 6,6% des cas.
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B. DONNEES SOCIO-DEMOGRAPHIQUES
1. Age:

Tableau 1V: Répartition des patients selon la tranche d’age

Tranche d’age (mois) Effectif Pourcentage

124 185 3
25- 120 297 59,4

121-180 48 9,6

Total 500 100

La tranche d’age la plus représentée était de 25-120 mois soit 59,4% des cas.

2. Sexe:

®MASCULIN ®mFEMININ

Figure 9 : Répartition des patients selon le sexe

Le sexe masculin était majoritaire dans notre étude soit 61,8% des cas, avec un

sex-ratio de 1,6.
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3. Provenance :
Tableau V :Répartition des patients selon la provenance

Provenance

Bamako
Gao

Kayes

Kidal
Koulikoro
Mopti
Ségou
Sikasso
Tombouctou
Total

Effectif

310
18
30
6
37
33
35
19
12
500

Pourcentage

62
3,6
6
1,2
7,4
6,6
7
3,8
2,4
100

La majorité des patients provenaient de Bamako soit 62% des cas.

4. Référence :

Figure 10 : Répartition des patients selon la réference

22%

B Oui mNon

/////

de référence la masse abdominale.
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C. DONNEES CLINIQUES
1. Motif de consultation
Tous nos patients avaient consulté pour masse abdominale.

2. Etats généraux

62,4%

m Pas de malnutrition = MAM

Figure 11: Répartition des patients selon 1’état nutritionnel

La majorité de nos patients avaient un bon etat nutritionnel 312 patients soit
62,4%.

3. Signes fonctionnels

Tableau VI :Répartition des patients selon la circonstance de découverte

la circonstance de découverte Effectif Pourcentage
Douleur abdominale 279 55,8
Distension abdominale 193 38,6
Hématurie 28 5,6
Total 500 100

La douleur abdominale était la circonstance de découverte plus représentée soit
55,8% des cas.
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4. Signes physiques
» Répartition des patients selon la présence de masse abdominale :

Tous nos patients avaient des masses abdominales avec contact lombaire a la

palpation.

5. Signes paracliniques

93,2%

EOui mNon

Figure 12 : Répartition des patients selon la réalisation de I'échographie
abdominale

La majorité de nos patients avaient réalisés I’échographie abdominale soit 93,2%

des patients.
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m Oui mNon

Figure 13 :Répartition des patients selon la réalisation de la radiographie
thoracique de face

La radiographie du thorax était réalisée chez 194 patients soit 38,8% des patients.

» Répartition des patients selon la réalisation de la tomodensitométrie

Tous nos patients avaient réalisé la tomodensitometrie

52,2%

B TDM abdomino-pelvienne M TDM thoraco-abdominale

Figure 14 : Répartition des patients selon le type de tomodensitometre(TDM)

La TDM thoraco-abdominale avait été réalisée dans 52,2% des cas.
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6. Délai de diagnostique

Tableau VII : Répartition des patients selon le délai de diagnostic

Délai (mois) Effectif Pourcentage
01-05 370 74

06-10 99 19,8

11-15 20 4

16-20 11 2,2

Total 500 100

Moyenne = 4 mois écart type =5,15

Minimum = 1 mois maximum =20 mois

Le délai de diagnostic le plus représenté était de 01-05 mois dans 74% des cas.

7. Bilan biologique

98,2%

m Oui ®mNon

Figure 15 : Répartition des patients selon la réalisation de la numération formule
sanguine

La numération formule sanguine était réalisée dans 98,2% des patients
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Tableau VII1 : Répartition des patients selon la valeur du taux d’hémoglobine a

I’admission

Taux Effectif Pourcentage

hémoglobine(g /dl)

<06 10 2,0
06-10 290 58

11-14 191 38,2
Non réalisé 9 1,8
Total 500 100

La majorité de nos patients avait un taux d’hémoglobine compris entre 06-10 g/dI

soit 58% des patients.

8. Etude des reins :

Tableau I1X : Répartition des patients selon le rein atteint

Rein atteint Effectif Pourcentage
Droit 248 49,6
Gauche 235 47
Bilatéral 17 3,4
Total 500 100

Le rein droit était le plus représenté dans les 49,6% des patients.
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9. Meétastase tumorale :

54,4%

m OQui mNon

Figure 16 : Répartition des patients selon la présence de métastase au diagnostic

La métastase était observée dans 45,6% des patients.

Tableau X : Répartition des patients selon le site de métastase au diagnostic

Site métastases Effectif Pourcentage
Poumons 141 28,2
Foie 68 13,6
Poumon / Foie 19 3,8
Non 272 54,4
Total 500 100

Les poumons ont éte le site de métastase le plus représenté soit 28,2% des patients
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10.Prise en charge :

m OQui mNon

Figure 17 : Répartition des patients opérés d'emblés

Treize de nos patients étaient opérés d’emblée soit 2,6% des patients.

® Oui mNon

Figure 18 : Répartition des patients selon la réalisation de 1’intervention
chirurgicale

L’intervention chirurgicale a été réalisée chez 40,4% de nos patients.
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m OQui mNon

Figure 19 : Répartition des patients selon la réalisation de la chimiothérapie
préoperatoire

La chimiothérapie préopératoire avait été réalisée chez 478 patients soit 95,6% des

cas.
11.Chimiothérapie préopératoire :

m F Metastatique ™ F Localisé

Figure 20 : Répartition des patients selon le type de chimiothérapie préopératoire

La forme localisée était la plus représentée chez nos patients soit 53,8% des cas.
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12.Toxicité de la chimiothérapie préopératoire :

Tableau XI:Répartition des patients selon la toxicité de la chimiothérapie
preopératoire

Toxicité chimio pré-op Effectif Pourcentage
Oui 109 21,8
Non 391 78,2
Total 500 100

La toxicité a la chimiothérapie préopératoire était retrouvé chez 21,8% des

patients.

13.Classification chirurgicale :

Tableau XI1 : Répartition des patients selon le stade chirurgical

Stade Effectif Pourcentage

Stade 1 53 10,6
Stade 2 130 26
Stade 3 1 0,2
Stade 4 1 0,2
Stade 5 17 3,4
Non 298 59,6
Total 500 100

Le stade 2 était le plus représenté soit 26% des patients.

57
Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU



LA PRISE EN CHARGE DU NEPHROBLASTOME AU CHU GABRIEL TOURE
14.Le délais la réalisation histologique et I’intervention chirurgical

Tableau X111 :Répartition des patients selon le délai la réalisation histologique et

I’intervention chirurgical

Délai(jours) Effectif Pourcentage
11-30 73 14,6
31-60 100 20
61-90 23 4,6
Non 304 60,8
Total 500 100

Le délai chirurgical était 31-60 jours dans 20% des patients. Ceci pourrait
s’expliquer par le manque de réactifs au laboratoire, le manque de moyens des
parents pour réaliser I’examen anatomo-pathologique ; avec une moyenne de 10,5

jours.

15.Effraction de la capsule tumorale :

Tableau X1V :Répartition des patients selon I’existence d'une effraction de la

capsule tumorale

Effraction Capsule tumorale Effectif Pourcentage
Qui 11 2,2
Non 489 97,8
Total 500 100

Au cours de I’intervention 11 patients avaient eu une effraction capsulaire

5
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16.Groupe histologique :

Tableau XV : Répartition des patients selon le groupe a risque histologique

Groupe a risque histologique Effectif Pourcentage
Bas 56 11,2
Intermediaires 123 24,6
Haut 17 3,4
Non 304 60,8
Total 500 100

Le risque intermédiaire était le plus représenté soit 24,6% des patients.

17.Chimiothérapie post opératoire :

59,6%

® QOui = Non

Figure 21 : Répartition des patients selon la réalisation de la chimiothérapie post
opératoire

La chimiothérapie post opératoire a été réalisée chez 202 patients soit 59,6% des

Cas.
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18.Réalisation de I’histologique :

B Oui mNon

Figure 22 : Répartition des patients selon la réalisation de I'examen histologique

L’histologie a été réalisée chez 203 patients.

19. Toxicité de la chimiothérapie postopératoire :

B Oui ®m Non

Figure 23 : Répartition des patients selon la toxicité de la chimiothérapie post-
opératoire

La toxicité chimiothérapie postopératoire était observee chez 21 patients soit 4,2%

des cas.
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20. Réalisation de la radiothérapie

99.6%
m Oui = Non

Figure 24 :Répartition des patients selon la réalisation de la radiothérapie

La radiothérapie a été réalisée chez 2 patients soit 0,4% des cas.

21. Evolution :
Tableau XVI : Répartition des patients selon I’évolution du traitement

Evolution du traitement Effectif Pourcentage
Evolution favorable 133 26,6
Evolution défavorable 240 48
Abandon 127 25,4
Total 500 100

L’évolution était favorable chez 133 patients soit 26,6% des cas.
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22. Rémission compléte :

m Oui = Non

Figure 25 : Répartition des patients selon la rémission compléte

La rémission compléte était observée chez 148 patients soit 29,6% des cas.

23. Durée de la remission compléte :

Tableau XVII : Répartition des patients selon la durée de la rémission compléte

Durée (en mois) Effectif Pourcentage
01-05 37 7,4
06-10 31 6,2
11-20 75 15

>20 5 1

Non 352 70,4
Total 500 100

La durée de la rémission était 11-20 mois chez 15% des patients
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24. Progression Tumorale

m Oui mNon

Figure 26 : Répartition des patients selon la progression tumorale

La progression tumorale était représentée chez 176 patients soit 35,2%.

25.Rechute tumorale :

98,8%
m Oui = Non

Figure 27 : Répartition des patients selon la rechute tumorale

La rechute tumorale a été retrouvée chez 6 patients soit 1,2% des cas.
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26. Délais de la rechute tumorale :

Tableau XVII1 : Répartition des patients selon le délais de la rechute tumorale

Délais de rechute (en Effectif Pourcentage
mois)

01-05 6 1,2

Pas de rechute 494 98,8
Total 500 100

La rechute tumorale était observée entre 01-05 mois chez 6 patients.

27.Devenir des malades :

Tableau XIX : Répartition des patients selon le devenir des malades

Devenir Effectif Pourcentage
Vivant 253 50,6
Déceés 120 24
Abandon 127 25,4
Total 500 100

I1 y’a 127 patients avaient abandonné le traitement soit 25,4%
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28. Cause du déces :

Tableau XX : Répartition des patients selon la cause du déces

Cause du déces Effectif Pourcentage

Progression tumorale 96 19,2
Anéemie 20 4

Toxicité chimiothérapie 4 0,8
Vivant 380 76
Total 500 100

La cause des deces était due aux retards de diagnostic suites a des metastases.
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COMMENTAIRE ET DISCUSSIONS
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VI. COMMENTAIRES ET DISCUSSION
Nous avons mené une étude retro prospective portant sur tous les cas de
néphroblastomes diagnostiqués sur une période de 19 ans allant de 2005 a 2023
portant sur 500 enfants agés de 0 a 15 ans au service de chirurgie pédiatrie du CHU
Gabriel Touré.
» Limite de I’étude :

Pendant la période de 1’étude nous avons été souvent confrontés a des difficultés

telques :

Le retard diagnostique due a la récurrence des problémes de maintenance du seul
scanner de 1’hopital et du cout élevé des bilans d’extension qui n’était pas a la

portée de certains patients chez qui nous avons suspecté le néphroblastome.
» Concernant les aspects epidémiologiques :

Tableau XXI : Incidence annuelle du néphroblastome

Incidence annuelle du néphroblastome

Auteurs Duree
d’étude Effectif Incidence P

(an)
Dackono TA, Mali, 1
2011[12] 15 15 0,00001
Yao A et coll, CI, 11
2016[9] 56 51 0,3660
Chaachoué H, 3
Maroc,2015[3] 34 11,3 0,00001
Notre étude 19 500 26,3

Durant notre période étude nous avons eu une incidence hospitaliere de 26,31% par
ans. Ce résultat est différent a celui de Chaachoué au Maroc et Dackono au Mali ;
par contre il y’a une différence significative entre notre résultat et celui de Yao A,

Cote d’Ivoire. Cette différence pourrait s’expliquer par la durée d’étude.
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» Concernant les aspects sociodémographiques :

Tableau XXI1 :L’ 4ge moyenne ( mois ) selon les auteurs

age moyenne ( mois)

Auteurs Durée d’étude Effectif age

(an) moyenne
Berthé F, Mali, 2019,[10] 5 8 49 0,00001
Yao A, ClI, 2016[9] 5 56 60 0,00001
mf?o?l',[l . 7 52 60 0,00001
Notre étude 19 500 48

Dans notre étude nous avons trouvé une dge moyenne de 48 mois, ce qui differe
avec ceux des études de Berthé F au Mali, Yao A, Cote d’Ivoire, Nassima K,

Maroc.

Nos résultats témoignent que le néphroblastome est une tumeur de la premiére

enfance.
> Le sexe selon les auteurs :

Dans notre étude nous avons trouvé une prédominance du sexe masculin soit
61,8%, avec un sex- ratio de 1,6. ce resultat similaire est retrouvé par Kababri EL
au Maroc soit 61% en faveur des gargons [32], Dackono TA au Mali [10] avait

trouve une prédominance masculine de 53%.

Par contre TOGO au Mali [5] a trouve une prédominance féminine soit 63,2%; et
Valayer et coll [25] avaient trouve que la distribution entre les sexes était égale
dans les statistiques.

Cette différence pourrait expliquée le fait que le sexe n’est pas un facteur de risque

dans la survenu des tumeurs rénales.
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» Concernant les données cliniques

Tableau XXIII : La présence de masse abdominale selon les auteurs

masse abdominale

Durée d’étude

Auteurs
(an) Effectif Masse
abdominale
Berthe F, Mali ,2019[10] 5 8 8 0,00001
Nassima K , Maroc ,
2021[11] 7 52 34 0,00001
Notre étude 19 500 500

Dans notre etude, la masse abdominale a été retrouvé dans 100% des cas qui est
différent aux résultats de Berthe F Mali et Nassima K Maroc.
Ceci s’expliquerait par le retard de 1’apparition des signes fonctionnels et le retard

de diagnostic.
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Tableau XXIV : Survenue de métastases selon les auteurs

Métastases
Auteurs Durée d’étude (an) Effectif Métastases P
Berthé F, 5
Mali,2019, [10] 8 1 1,30
Maro0 2021 (11 7 2 1 0w
Notre étude 19 500 228

Dans notre étude 228/500 patients ont présenté des métastases ; ce résultat n’est
pas comparble a ceux de Nassima K, au Maroc et Berthe F, au Mali qui avaient
trouvé respectivement 10/52 et 1/8 patient. Notre taux élevé s’expliquerait par le

retard de diagnostic et de prise en charge approprié.

Tableau XXV : Site de métastases selon les auteurs

Site de métastases

Auteurs
Pulmonaire  Hépatique Pulmonaire et hépatique
Berthé F, 111 / /
Mali,2019[10] P=0,00001
Maroc,2021,[11] P=0,00004 P=0,00001
Notre étude 141/228 68/228 19/228

Dans notre étude les métastases pulmonaires sont les plus fréquentes soient
141/228 cas ; ce résultat est différent a celui de Nassima K, Maroc et Berthe F,Mali
au niveau pulmonaire ainsi qu’au niveau pulmonaire et hépatique. Ceci pourrait

s’expliquer par le retard de diagnostic et de la prise en charge.

70
Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU



LA PRISE EN CHARGE DU NEPHROBLASTOME AU CHU GABRIEL TOURE
> Aspects pronostiques et thérapeutiques :

La stratégie thérapeutique actuelle du néphroblastome pédiatrique utilise la
combinaison entre la chimiothérapie et la chirurgie. Tous nos patients ont été
traités selon le protocole recommandé par le GFAOP en 2005. Ce protocole est une

stratégie cohérente destinée aux patients atteints de néphroblastomes volumineux.

Tableau XXVI : Groupe a risque selon les auteurs

Groupe a risque (SIOP)

Auteurs

Durée d’¢étude (ans) Effectif Stade Il P
Dackono TA,
Mali,2011,[12] 1 15 1 0,00001
Nassima K,
Maroc,2021,[11] ! 52 12 0,00001
Notre étude 19 500 130

Dans notre série, on note une prédominance de risque intermeédiaires (stades 11 de
SIOP), qui differe a la série de Dackono TA, Mali et Nassima K, Maroc.

Ceci pourrait s’expliqué part le retard d’apparition des signes.
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Tableau XXVII : la radiothérapie selon les auteurs

La radiothérapie

Auteurs 1A

Durée d’étude Effectif | La} _

(an) radiothérapie

Dackono TA,
Mali,2011,[12] 1 15 0 /
Nassima K ,
Maroc,2021,[11] ! 52 10 0,00001
Notre étude 19 500 2

Dans notre étude seulement 4% des cas ont bénéficié de la radiothérapie
contrairement aux études antérieurement réalisés au Mali qui n’avaient pas réalisés
de radiothérapie. Ceci s’expliquerait par I’amélioration du plateau technique et des

conditions de travail.
> Ladureée de la rémission compléte selon les auteurs :

La durée de la rémission complete post-opératoire s’étendait pour la majorité des cas
de 11 a 20 mois selon le stade d’extension et le type histologique de la tumeur. Alors
que dans 1’étude de Yao A, a Cl, la durée de traitement était comprise entre 0 a 10
mois chez 70% des patients [9]. Ces résultats dans la prise en charge du
néphroblastome peuvent s’expliquer par 1’automédication des patients, le retard

d’inclusion a I’étude et la nature prospective de notre étude.
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VIlI. CONCLUSION :

Le néphroblastome est la plus fréquente des tumeurs rénales malignes chez I’enfant.
Il affecte surtout le jeune enfant compris entre 2 et 5 ans touchant plus les gargons
que les filles. Le sexe masculin était majoritaire dans 61,8% des cas avec un sex-
ratio de 1,6. La majorité des patients provenait du milieu rural. Par conséquent les
enfants de pere paysan étaient les plus représentés. La masse abdominale a été le
symptome le plus dominant en plus s’ajoute une altération de 1’état général et de
I’hématurie. Aucun de nos patients n’avait présenté une malformation associée au
néphroblastome, 1I’échographie abdominale a éte le premier examen demande pour
suspecter un néphroblastome avant 1’histologie dans notre étude. La forme localisée
était la plus représentée avec 53,8% des cas. La prise en charge est pluridisciplinaire
et associe chimiothérapie, chirurgie anatomopathologique avec ou sans
radiothérapie.
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VIIl. RECOMMANDATIONS ET SUGGESTIONS
Au terme de notre étude, il nous est apparu nécessaire de formuler quelques

recommandations et suggestions :
e Aux autorités sanitaires et politiques

v Mettre en place un programme national de sensibilisation de lutte contre les
cancers pédiatriques au Mali.

v" Promouvaoir la création d’un hépital d’Oncologie Pédiatrique au Mali.

v" Assurer la gratuité de la prise en charge du néphroblastome (chimiothérapie
et néphrectomie) afin d’améliorer le pronostic.

v" Promouvoir la formation de pédiatres a profil oncologique pour assurer une
prise en charge précoce et efficiente des tumeurs des enfants

v’ Mettre en place des infrastructures adéquates dédiées a 1’oncologie

pédiatrique.
e Aux prestataires

v’ Référer précocement les cas de masse abdominale vers l'unité d'oncologie
pédiatrique.
v" Initier les médecins généralistes au diagnostic des cancers pédiatriques.

v Promouvoir la prise en charge pluridisciplinaire des cancers pédiatriques.
¢ A la population

v" Consulter précocement dans une structure sanitaire (Si possible spécialisée)
devant toute masse abdominale chez un enfant

v Ne pas se laisser influencer par les préjugés entourant cette pathologie.

v' Consulter précocement devant toute symptomatologie

v' Respecter le calendrier de suivi.
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IX. ICONOGRAPHIE

Néphroblastomes droit chez une fille Piece opératoire : urétéro-
de 06ans : masse abdominale avec nephrectomie droite au service
contact lombaire droit au service

78

Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU



LA PRISE EN CHARGE DU NEPHROBLASTOME AU CHU GABRIEL TOURE

BIBLIOGRAPHIE

Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU

79



LA PRISE EN CHARGE DU NEPHROBLASTOME AU CHU GABRIEL TOURE

X. BIBLIOGRAPHIE

1.

Shaw A, Konrad PN. Pediatric surgical oncology. update on Wilms’ tumor,
neuroblastome and rhabdomyosarcoma. Curry Probe Cancer. avr.
1984;8(10):1-44.

Davidoff AM. Wilms’ tumor. Cur Open Pediatric. Join 2009; 21(3):357-64.
Hajjar C. Néphroblastome : aspects clinico-radiologues, histologiques
thérapeutiques et évolutifs (a propos de 34 cas). Fés(Maroc) : université de
Fés ;Thése Med, 2014,N°084 174p.

Deslandes E, Clavel J, Berger C, et al. Cancer incidence among children in
France 1990-1999. Pédiatre Blood Cancer. 2004;43:749-57.

Togo B, Traoré F, Togo AP et al. Epidémiologie ET pronostic des cancers
pédiatriques au CHU Gabriel-Touré. Bamako (Mali): Médecine et Santé
Tropicales. 2014;24:68-72.

Ferla J, Bray F, Pisani P et coll. Cancer Incidence, mortality and Prevalence
Worldwide. IARC Cancer Base. Version 2.0. Lyon, France. IARC Pressa 2004.
Rise L, Eisner MP, Rosary CL. Cancer statistics review, 1975-2001. National
Cancer Institute, Bethesda, MD. Editors (2004) [consulté le 11 Mai 2024]
Avalable frome: http://seer.cancer.gov/csr/1975 2001.

D’adon A, Vassal G, Hartmann O, Counet D, Peina F. Le néphroblastome
ou tumeur de Wilms. Institut Gustave- Roussy 2003 [consulté le 12 Juillet
2024]. Disponible sur www.igr.fr/indexephp?p_id=113

Yao A, Coutiere L, Aimerai Y, Ouattara J, Armah S, Ourlai S. Le
Néphroblastome a Abidjan . aspects épidémiologiques, cliniques et évolutifs.
Revu Int sc. méd.-RISM- 2016;18(1):47-50.

10.Fatoumata B. Etude rétrospective des cas de néphroblastomes dans le service

de pédiatrie a I’hopital de Sikasso : Thése de Med Bamako ; 2019 ; N°448, 68p

11.Nassima KADRI. Prise en charge du Néphroblastome au service d’HOP de

Marrakech. Thése Med. Maroc ;Université de Rabat ;2021, N° 115, 35-70

80

Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU


http://seer.cancer.gov/csr/1975_2001
http://www.igr.fr/indexephp?p_id=113

LA PRISE EN CHARGE DU NEPHROBLASTOME AU CHU GABRIEL TOURE

12.Dackono TA. Etude des aspects épidémie-cliniques et anatomopathologiques
du néphroblastome dans le service de peédiatrie du CHU- G. These Med
Bamako ; 2011, N° 222, 102 p.

13.Turina HN. Les cancers de ’enfant aux centres hospitaliers Universitaires
Salgado Ouédraogo et pédiatrique Charles de Gaulle : épidémiologie et prise en
charge, a Propos de 321 cas. Thése Med Ouagadougou ; 2013, N° 221, 139p.

14.Kadan-Lottick NS. Epidemiology of childhood and Adolescent Cancer. In:
Klieg operates RM, Behrman RE, Jenson HB, and Stanton BF Nelson. Netbook
of Pédiatriques 18 th Saunders Elsevier. Philadelphia 2007: 2097- 2100.

15.Sow M, Maikop A, Obama MT, Ted joua E, Abonda A. Les Tumeurs du rein
en milieu africain. Incidence et aspects anatomo-cliniques : A propos de 123 cas
observés a 1’hdpital central et au CHU de Yaoundé (Cameroun); Prog Url.
1994:(4):214 -18.

16.Dominique P. Nephroblastome ou tumeur de WILMS (144 C) ; 2005:1-25.

17.Vassal Gilles. Nephroblastome ou tumeur de Wilms. Malignité et fréquence.
IGR. 2003:1-12.

18.Agneés C. Cancer du rein chez I’enfant (nephroblastome). Formes héréditaires
et non héreditaires ; IGR.19-22.

19.Donald JM, Douglass R et al. Lien entre predisposition aux tumeurs de Wilms
sur le chromosome 19 et deux locus modeles pour 1’¢tiologie des tumeurs
familiales. Cancer RES. 1998;58:1387-1390.

20.Ahmad N, Arbor L, Tonino P. et al. Témoignage d’une familiale géne de la
tumeur de Wilms (FWT1) sur le chromosome 17912-g21. Nature Genet.
1996;13:461-462.

21.Sheffield LJ, Reiss JA, Stroh K et al. Syndrome de Pierre Robin ET tumeur
de Wilms. Am J Med genet. 1987;28:25- 36.

22.Sprintent RS. Les implications du diagnostic de la séquence de Robin. J
craniofac. 1992;29:205- 209.

81
Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU



LA PRISE EN CHARGE DU NEPHROBLASTOME AU CHU GABRIEL TOURE

23.Athalie UMA H, R. Warrior la Pologne et le syndrome de la tumeur de Wilms.
Med Pédiatre Onco. 1998;30:67-68.

24.Jeffrey S, Dome MD, Max J et al. Les avancées récentes en génétique de la
tumeur de Wilms. Curry Pédiatre Opina. 2002;14:5-11.

25.Valayer J, L’emperle J, Gubser JP et al. Tumeurs du rein ; encyclomed.chir.
Paris : Pédiatrie 4088 D10 3. 1980:45-57.

26.GFAOQOP. Protocole de traitement de nephroblastome. GFA Néphro. 2005: 1-
20.

27.Eugénie LS. Sémiologie des maladies infantiles. Edition Minsk Bielorussie
1996:226-34.

28.Béchard B. Apport de la biologie moléculaire dans la compréhension de la
genése du néphroblastome. Louvain Med. 1999:253-260.

29.Journée Franco-africaine d’Oncologie. Tumeurs de Wilms. Paris ville juif
(IGR). 2006:1-5.

30.Tomlinson GS. Bilateral Wilma’s Tumor: A clinic pathology. 1999.
PMID :10212915.

31.Parking DM. Le cancer dans les pays tropicaux. Carcine Prat afro. 2000;8:24-
31.

32.Planes M L, Rubin S, Bass J et al. Wilms’ tumor at the children is Hospital of
Eastern Ontario: 1990 — 2001. Can J. Url. 2004;11:2151-6.

33.Kababri M El. Traitement du néphroblastome de 1’hdpital d’enfant. Thése Med
Maroc ; université de Rabat ; 1999; N° 15, 1-35.

82
Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU



LA PRISE EN CHARGE DU NEPHROBLASTOME AU CHU GABRIEL TOURE

Fiche signalétique
Nom : Halidou
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Courriel : mohamedaskiah30@gmail.com
Titre de la thése : La prise en charge du nephroblastome au CHU-GT de
Bamako
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Pays d’origine : Mali
Lieu de dépot : Bibliothéque de la faculté de Médecine et
d’Odontostomatologie
Secteur d’intérét : Chirurgie et Oncologie Pédiatrique
Résume : 1l s’agissait d‘une étude descriptive et rétro-prospective portant sur
tous les cas de nephroblastomes diagnostiques sur une période de 19 ans allant
du 01 Janvier 2005 au 31 Décembre 2023 au CHU-GT de Bamako.
L’objectif de ce travail était d’étudier les tumeurs rénales chez les enfants agés
de 0 a 15 ans.
Résultat : durant notre période d’études nous avons colligé 500 cas de
néphroblastomes soit une incidence annuelle de 26,3 cas par an le sexe
masculin était majoritaire dans 61,8%avec un sex- ratio de 1,6. L’age moyen
était compris entre 7a 48 mois. Le rein droit était le plus souvent atteint 49,6%
des cas. La masse abdominale était le maitre symptome dans 100% cas. L’état
nutritionnel des patients était bon dans 62,4% des cas.
Conclusion : L’échographie abdominale était I’examen de référence ainsi
s’ajoute le scanner. Le nephroblastome est une tumeur de bon pronostic dont
la prise en charge est pluridisciplinaire.

Mots clés : nephroblastomes, enfants, hopital Gabriel Toure.
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FICHE D’ENQUETE

I IDENTITE DU MALADE :

Age :/ /en mois

Sexe:/ /

1-masculin  2-feminin
Ethnie/ /

1-Bambara ; 2- Bozo ; 3-Soninké ; 4-Dogon ; 5-Malinké ; 6-Kassonkeé ; 7-Bobo ; 8-Peulh ; 9-Senoufo ;
10Touareg ; 11-Minianka ; 12-Autres (2 préciser)........ccoveveeriinreneanannn..

Nationalité:/ /

1- Malienne ; 2-non Malienne

Région de provenance : / /

1- Kayes ; 2-Koulikoro ; 3-Sikasso ; 4- Ségou ; 5- Mopti ; 6- Tombouctou ; 7- Gao;8-Kidal ; 9- Bamako
,10-Autres

Lieu d’habitation : /___ /

1- ville ; 2- campagne ; 3 - village

Il Parents :

A- Pére

Age:/____ [enannée

Etat du pére:/___ [/

1 -vivant ; 2- décédé

Scolarisation du pere:/ ____/

1-primaire ; 2-Non scolarisé ; 3-Secondaire ; 4-Université ; 5-Ecole coranique

Profession du pere :

1- fonctionnaire ; 2-commercant ; 3- paysan ; 4- ouvriere ; 5- berger ; 6- vendeur ; 7- autres
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B- Mére :
Age:/____ [enannée
Etat de mere :
1-vivante ; 2- décédée
Scolarisation de la mere :
1-primaire ; 2-Non scolarisée ; 3-Secondaire ; 4-Université ; 5-Ecole coranique
Profession de lamere:/ __ /
1- ménagére ; 2- commergante ; 3- fonctionnaire ; 4- paysanne ; 5- vendeuse ; 6-autres
Niveau socio économique de la famille:/ /

1-Bas; 2-Moyen; 3-Elevé

111 Bilan initial

Poids:/ /en kg

Taille : / /encm

Température :/ / en degrés Celsius (°)
Périmétre abdominal:/ ___ /encm

Délai de diagnostic:/ ___ /

1-1a5mois; 2-6al10mois; 3-11a15mois; 4-16a 20mois

Trophicité:/ /
l-oui ;2-non
Circonstance de découverte:/ /

1- Masse abdominale ; 2- Distension abdominale ; 3- Douleur abdominale ; 4- Hématurie ; 5- Autres (&

préciser)
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Problemes digestifs:/ /
1 = Diarrhée ; 2 = Vomissement ; 3 = Diarrhée et Vomissement ; 4 = Absent.
IV- Examen complémentaire
A- Bilan Biologique
NFS:/ |/
1 = Hyperleucocytose ; 2 = autres
1- hémoglobine:/  /en g/dl
Sérologie HIV:/ |
1- Positive ; 2- Négative ; 3-Non faite
HBS:/ /
1-Positif ; 2- Négatif ; 3- Non faite
Transaminase:/ _ /
1- Normal ; 2- Elevé ; 3- Non faite
Catécholamine:/ /
1-Normal ; 2- Elevée ; 3- non dosée
B- Imagerie :
Echographie abdominale:/  /
1- faite ; 2- Non faite
Mensuration échographique de la masse en cm / /

Scanner Abdominal:/ /

1- Fait; 2- Non fait
ulv:/ /

1- Faite ; 2- Non faite
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Radiographie du Thorax de face:/  / 1-Faite ; 2- Non faite
V- Diagnostic:/___ /

Nephroblastome métastatique

1- Gauche ; 2- Droit ; 3 - Bilatéral

Métastase:/ [/

1- Pulmonaire; 2-Hepatique ; 3- Les deux ; autre
Stade:/ [/

1- Stade | ; 2- Stade |1 ;3-Stade 111 ;4- Stade 1V ; 5- Stade 5
Stade histologique:/ __ /

1- Risque bas ; 2- Risque intermédiaire ; 3- Haut risque
VI Traitement :

Protocole suivi:/___ /

1- Protocole GFAOP ; 2- Chimiothérapie métronomique
Chimiothérapie Préopératoire:/  /

1-VA; 2-VAD ; 3- Autres

Vincristine-Actinomycine D —Doxorubicine
Nombredecure:/ [/

1=<4a 6 cures ,2 = 6cures ; 3= >6cures

Toxicité chimio pré opératoire:/  /

1- mucite 2- alopécie ; 3- extravasation ; 4- autres
Chirurgie : Néphrectomie /____ /

1- partielle Gauche ; 2-partielle Droit ; 3- totale droite ; 4-totale gauche ; 5-Non faite
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Chimiothérapie post opératoire:/  /
1- VA ; 2-VAD ; 3- Autres
Vincristine-Actinomycine D —Doxorubicine

Toxicité chimio post opératoire :/ /

1- mucite 2- alopécie ; 3- extravasation ; 4-anémie 5- autres
V11 Suivi

Devenir immédiat du patient:/ /

1- rémission complete ; 2 —vivant avec la tumeur ; 3- Rechute ; 4-vivant avec le statut tumoral inconnu ; 5-

décéde

Moment de rechute:/ /

1-Traitement pré opératoire ; 2- per opératoire ; 3- Post opératoire ; 4-Apres fin de traitement
Causes de déces:/ /

1-Tumeur ; 2-Toxicité ; 3- Anémie ; 4-Autres
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SERMENT D’HIPPOCRATE

En présence des maitres de cette faculté, de mes chers condisciples, devant I’effigie
d’Hippocrate, je promets et je jure, au nom de I’étre supréme, d’étre fidéle aux lois

de I’honneur et de la probité dans I’exercice de la médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a 1’indigent et n’exigerai jamais un salaire au-dessus

de mon travail ; je ne participerai a aucun partage clandestin d’honoraires.

Admis a ’intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui s’y passe, ma langue
taira les secrets qui me seront confies et mon état ne servira pas a corrompre les

meeurs, ni a favoriser le crime.

Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de nation, de race, de parti

ou de classe sociale viennent s’interposer entre mon devoir et mon patient.
Je garderai le secret absolu de la vie humaine dés conception.

Méme sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes connaissances

médicales contre les lois de ’humanité.

Respectueux et reconnaissant envers mes maitres, je rendrai a leurs enfants

I’instruction que j’ai recue de leurs péres.
Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidéle a mes promesses.
Que je sois couvert d’opprobre et méprisé de mes confréres si j’y manque

Je le jure

89
Thése de Médecine M. Mohamed Askia HALIDOU



