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ABREVIATIONS

ACT. D: Actinomycine D.

ADRIA: Adriamycine

ASP : Radiographie de I’ abdomen Sans Préparation

BKO : Bamako

CHU : Centre Hospitalier Universitaire

CREDOQOS:: Centre de Recherche d’ Etude et de Documentation pour la Survie de I’ Enfant.
CVD : Centre des Vaccins en Développement.

DEAP : Département d' Epidémiologie des Affections Parasitaires.
GFAOQORP : Groupe Franco Africain d’ Oncologie Pédiatrique
HTA : Hypertension Artérielle.

HVA : Acide Homovanillique.

IGR : Institut Gustave Roussy

IV : Intraveineuse.

VD : Intraveineuse Directe

Kg: Kilogramme

Mg : Milligramme.

NFS : Numération de Formule Sanguine
OMS: Organisation Mondiale de la Santé
SIOP : Société I nternationale d' Oncol ogie Pédiatrique
TDM : Tomodensitométrie

TNM : Tumeur, Nodule, M étastase

UIV : Urographie | ntraveineuse

VCR : Vincristine

VMA : Acide Vanyl Mandélique.

) CRE chi carre

o FP: Alphafoeto-proteine

BHCG : Béta Hormone Choriogonadique.

Kg : microgramme
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INTRODUCTION :

Le néphroblastome ou tumeur de Wilms est une tumeur maligne du rein
développée au dépens du tissu rénal embryonnaire. C’est une tumeur quasi
spécifique de |’ enfant [1].

Il s'agit de la tumeur maligne du rein la plus fréquente chez I’ enfant (plus
de 90% des tumeurs du rein chez |’ enfant et environ 5 & 14% des cancers
de I'enfant) [1]. Bien que cette tumeur embryonnaire porte le nom de
Wilms qui en a fait une description clinique en 1899, c'est Rance qui le
premier, le documente en 1814 [2]. Le néphroblastome occupe le 4™ rang
des affections malignes rencontrées chez I'enfant aprés les leucémies, les
lymphomes et |es tumeurs cérébrales [ 3].

Le néphroblastome touche principalement les enféats a 5 ans avec un
pic a 2 - 3 ans. Les formes bilatérales d’embléa secondairement
comptent pour 5% des cas. Dans la majorité dedecagphroblastome
survient chez I'enfant en bonne santé sans hidiaindiale particuliere [4].
Les formes congénitales de découverte néonatateezarptionnelles, de
méme que les formes chez le grand enfant. A ce jonty a pas de cause
ni méme de facteur favorisant du néphroblastomeeoaent identifié ;
méme dans 10% des cas, cette tumeur est souveotiés a des
malformations multiples [1]. Selon les données Mes par les registres
disponibles en Europe et en Amérigue du Nord, idance du
néphroblastome ne s’est pas modifiée au cours drsédes décennies.
Elle est méme relativement stable a travers If®grentes régions
géographiques du globe (5 a 10 cas par milliomfdigts de moins de 15

ans et par an) [4].
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En 1996, une étude rétrospective menée sur 27 cas en Cote d’lvoire par R.
KOFFI [6] avait trouvé que 14,8% des cas de cancer du rein éait des
néphrobl astomes.

En 1999 M. EL-KABABRI [7] trouvait au Maroc, que cette pathologie
représentait 8 a 10% des tumeurs solides de I’ enfant a la suite d’ une étude
rétrospective portant sur 70 cas.

Au Mali, en 1992, A. COULIBALY [8] et K. OUATTARA [9] avaient
trouve respectivement que le néphroblastome constituait 16,6% des masses
abdominales chez I’ enfant et 41,1% des tumeurs du rein.

Le diagnostic clinique du néphroblastome est les @auvent facile. Son
évolution sans traitement est rapide et sévére.gBommostic est bon grace
aux progrés considérables réalisés dans sa prisechemge. Le
néphroblastome est I'une des tumeurs de I'enfantade plus bénéficié
des progres de la cancérologie dans ces dix desni@nnées avec des
traitements conduisant a une guérison sans sequiellyiron 95% des
enfants [4]. Sa prise en charge nécessite une booHaon
multidisciplinaire entre oncologue, chirurgien adiothérapeute.
Actuellement, avec un taux de survie de 90%, lesveaux protocoles
s’orientent plus vers une stratégie de I'escaladérapeutique pour
diminuer la toxicité et garder le méme taux de poér.

Jusqu’a un passé récent, face au néphroblastomeseld moyen
thérapeutique disponible au Mali était la chirurgiaquelle est, hélas,
freqguemment sujette a des récidives fatales. Masnds jours cette
pathologie est de mieux en mieux prise en chargeega la disponibilité de

la chimiothérapie dans le service de pédiatrie HWGabriel TOURE.
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Il N'y adonc jamais eu au service de pédiatrie du CHU Gabriel Touré, une
étude portant uniguement sur une série de néphroblastome chez I’ enfant.
Ains il nous a paru nécessaire de mener une étude sur les aspects

épidémiocliniques du néphroblastome dans le dit service.
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OBJECTIES :

1. OBJECTIF GENERAL

Etudier les aspects épidémio-cliniques du néphstiaae dans le service
de pédiatrie du CHU Gabriel Touré du 01 janvier280 31 Mars 2007.

2. Obj ectifs spécifiques:

- Déterminer la fréquence du néphroblastome par rappx autres
tumeurs solides de I'enfant rencontrées dans \ecsele pédiatrie
du CHU Gabriel TOURE.

- Etudier les caractéristiques sociodémographiques et
épidémiologiques des enfants atteints de néphriointes

- Recenser les problemes rencontrés dans la priseharge du
néphroblastome.

- Décrire les aspects cliniques et paracliniguesié@hhroblastome.

- Décrire la prise en charge thérapeutique du né&héstome.

- Evaluer la survie globale des enfants atteintsggaroblastome.
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Généralités

1 — Définition :

Le néphroblastome est une tumeur maligne du rejeuhe enfant ; elle affecte

le blasteme embryonnaire, reproduisant le tissurgonimaire dérivé de la

métanéphrose dont la différenciation et la pradifién donnent naissance au

rein (blasteme rénal) [10].

C'est latumeur rénale la plus fréquente de I’ enfant ; tres 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 et /ou radiothérapie.

Son pronostic est actuellement trés bon avec environ 90% de guérison dans les

formes standards [1].

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 [4].

Le nombre de nouveaux cas par an en Europe, Australie e¢ Amérique du Nord

est estimé aenviron 7 cas/ million d’ enfants, agés de 0 a 15 ans. [4]

Il touche donc un enfant pour 10 000 nai ssances.

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, I’'Inde ou Singapour, mais aussi chez les

migrants de méme origine ethnigue. En revanche il a augmenté en Scandinavie

et chez tous les enfants originaires d' Afrique noire, d Amérique du Nord et du

Brésil [1].
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Il s'agit d’une tumeur de la petite enfance, débutant entre 1 et 5 ans, 98% des
cas survenant avant |’ age de 7 ans.

L’&ge moyen est 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 I’age de lan.ll n'a é&é décrit que 200 cas de
néphroblastome chez les adultes[1].

A cejour le néphroblastome n'a ni de cause ni de facteur favorisant clairement
identifié. Il n'est donc pas possible de mettre en place une prévention [1].
Cependant dans 10% des cas, cette tumeur est associée a des malformations
congénitales telles que:

= aniridie (absence congénitale d’iris)

= hémihypertrophie corporelle.

= anomalies génito-urinaires (rein en fer acheval, duplicité)

|l est aretenir 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 fréguemment atteint que le rein droit. [4]

3 — Rappel anatomique:

Le rein est un viscere pair, situé en retropéritonéal et thoraco-abdominal, qui
excrete del’ urine.

Lerein droit est également plus haut que e rein gauche.

Il alaforme d’un haricot dont les dimensions et |e poids varient en fonction de

I" &ge.
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Tableau | : Poids et Dimensionsdu Rein chez |I’enfant [11]

Age Poidg/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

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

11 ans 82-84 9,8 5,15 3,3 41, 3
15ans 150- 120 10,7 53 3,5 48,7

Il a une surface lisse, réguliére, rouge foncée avec deux faces (antérieure et
postérieure) ; deux bords (externe et interne) et deux pbles (inférieur 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.

Il contient un million (1. 000. 000) de néphrons dont les %; sont corticaux et %
justamédullaire.

Chague néphron comporte un glomérule (situé dans la région corticale du rein)
auquel fait suite un tubule urinaire. Le tubule rénal est constitué de quatre
parties :

Letube proximal : les cellules épithéliales du tube proximal sont caractérisées
par leur bordure apicale en brosse et par de nombreux replis de la membrane
basale.

Lesegment gréle: qui sépare le segment proximal et |e 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.

L e canal collecteur : il s abouche dans |le bassinet.
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3.1- Rapportsdu 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 lagraisse péri rénae.

=rapport internedroit :

La veine cave inférieure; le bassinet, I'uretere droit, |'artére droite, la veine
rénale droite et les ganglions lymphatiques latéro caves.

"rapport interne gauche:

Le bassinet, I’ uretere, |’ artere et la veine rénale gauche, I’ aorte et les ganglions
lymphatiques | atéroaortiques.

=rapport supérieur droit :

Laglande surrénale, lefoie, le diaghragme, |a plévre et |e poumon.

=rapport supérieur gauche:

Laglande surrénale, larate, le diaphragme, la plévre et e poumon.

=rapport antérieur droit :

D’avant en arriére et de bas en haut : I’angle colique, e duodénum, la téte du
pancréas et lefoie.

=rapport antérieur gauche:

L’ angle colique gauche, I’ estomac, la queue du pancréas et la rate.

=rapport postérieur :

D’arriere en avant : les cotes, les espaces intercostaux, la plévre, le poumon et
le diaphragme.

3.2- Vascularisation :

Chague rein est vasculariseé par une artere rénale, une veine rénale et des canaux

lymphatiques.
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= |_’artere rénale nait de |’ aorte, elle est oblique en bas en dehors et en arriéere et
setermine dans le sinus rénal. Elle est rarement double.

=L a veine rénae est généralement unique, elle va du sinus du rein a la veine
cave inférieure.

La veine rénale droite est plus courte que la veine rénale gauche. La veine
rénale gauche passe devant |’ aorte ; elle recoit en haut la veine surrénalienne
gauche et en bas |a veine gonadique gauche.

= |es canaux lymphatiques :

Ceux du rein gauche se drainent dans les ganglions lymphatiques latéro
aortiques et interaortiques.

Ceux du rein droit se drainent dans les ganglions latérocaves et
Interaorticocaves.

3.3 Innervation :

L’ innervation des reins provient du plexus rénal de la division sympathique du
systeme 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

réglant le diametre des artérioles.
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ANATOMIE DU REIN

N OUS AVONS deux reins. Vaisseaux
De couleur rouge-brun, - sanguins du rein
ils ont la forme d'un haricot

ermesurent environ 10 cm

de long, Scm de large et 2,5 em
d’épaisseur. lls comprennent
trois parties ; le cortex,

la médullaire et le bassinet, At

Cortex
Contient des pelotons
de vaisseaux filtrant le sang

Médullaire :
Contient des millions de Vene
petitstubes produisant lurine . 0 or

Bassinet
Enforme detunnel,  \f2dullaire
il récupére et canalise ['urine

Uretere |
|_ Capsule
. Enveloppe
Vers la VESSIE J externe du rein

W

Figl: Anatomieduren [12]

l—' Dehors

Bas
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Structure macroscopique du rein

Face antérieure
du rein droit

Extrémité supérieure

Capsule fibreuse B
(décollée et réclinée)

Bord médial
Bord latéral

Hile
Artére rénale

Veine rénale

Pelvis rénal

Veinules étoilées
visibles a travers
la capsule

Bord médial

Uretére

Glande surrénale et

A 3 4
Extrémité inférieure — C rein lobulé de I’enfant

Capsule fibreuse
Calices rénaux mineurs

Vaisseaux sanguins pénétrant dans

Médullaire rénale le parenchyme rénal

(pyramides rénales)

Papille rénale Sinus rénal

Calices rénaux majeurs

Colonne rénale

(de Bertin) Pelvis rénal

Tissu graisseux du sinus rénal
Calices rénaux mineurs

Base de la pyramide

Rein droit coupé sur plusieurs
plans, montrant le parenchyme : %
et le pelvis rénal 8 | ‘1N

l—' Dedans - Fjg 2 : Structure macroscopique du rein [12]
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Nerfs des reins, des uretéres

VOIR AUSSI LA PLANCHE 159

Tronc vagal antérieur

Tronc vagal postérieur

Nerf grand splanchnique

Ganglions et plexus cceliaques

Nerf petit splanchnique

Ganglion mésentérique supérieur
Nerf splanchnique imus
Ganglion aortico-rénal
Plexus et ganglion rénaux

2¢ nerf splanchnique lombaire

Branches rénale et urétérique
supérieure du plexus intermésentérique

Plexus intermésentérique (aortique)
Artére et plexus testiculaires (ovariques)
Ganglion mésentérique inférieur
Tronc et ganglion sympathiques
Branche urétérique moyenne
Plexus hypogastrique supérieur:

Nerfs splanchniques sacraux
(branches issues des ganglions
sympathiques sacraux supérieurs
destinées au plexus hypogastrique
inférieur)

Rameau communicant gris
Nerfs hypogastriques

Plexus sacral

Nerf pudendal (honteux)
Nerfs splanchniques pelviens

Plexus hypogastrique inférieur (pelvien)
avec des boucles péri-urétériques et
des branches pour I'uretére inférieur

Plexus rectal
Plexus vésical

Plexus prostatique

Dedans ey :
I Fig 3: Innervation desreinset desureteres[12]

BAS
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Artére et veine rénales

Veine cave inférieure CEsophage

. Arteres phréniques Veine phrénique inférieure droite
inférieures droite et gauche

Tronc ceeliaque Artéres surrénales supérieures gauches

g ; i Artére surrénale moyenne
Artéres surrénales supérieures gauche

droites

; Veine surrénale gauche
Artéres surrénales supérieures
droites
Artére surrénale
inférieure gauche

Veine surrénale droite

Artére surrénale
inférieure droite

Branche urétérique de
I'artére rénale gauche

Artére et veine rénales
gauches
Branche urétérique

de l'artére rénale droite Artére et veine testiculaires

(ovariques) gauches

Artére et veine rénales droites

2¢ veine lombaire gauche et anastomose

Artére et veine testiculaires (ovariques) droites avec la veine lombaire ascendante
Veine cave inférieure Artére mésentérique inférieure
r’ Dedans Aorte abdominale  Artére mésentérique supérieure (coupée) i N;pcf%
ol@n
BAS Fig 4 : Vascularisation rénale [12]
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4- Etiologie :[13]

Le probleme de I'étiologie du néphroblastome a été posé a partir des
constatations précédentes : association d’' une tumeur de survenue précoce avec
des malformations congénitales, |’ existence de cas bilatéraux et auss de rares
cas familiaux. A partir de ces données et par analogie avec le retinoblastome,
Knudson a émis |I'hypothese de la possibilité de deux mutations a |’ origine
d’ un néphroblastome : I’ une prézygotique, |’ autre postzygotique.

Les travaux de F. LACOUR qui aisolé un variant de virus de la myéoblastose
aviaire produisant uniguement et constamment des néphroblastomes
bilatéraux ; chez le poulet auguel on I'injecte, ont stimulé des recherches
épidémiologiques sur le néphroblastome. Cellesci se sont aveérées
Infructueuses jusgu’ a présent. Dans |’ état actuel des connaissances, il ne semble
pas que le caractere <<héréditaire>> de certains néphroblastomes puisse étre
considéré comme autre chose qu’un sujet de recherche et il apparait auss que
I’on ne dispose pas des bases suffisamment fermes pour prodiguer des conseils
génétiques aux familles dont un enfant est atteint de cette tumeur.

5- Anatomo-pathologie

5.1- Macroscopie: [13]

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
pbles 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 unique ou polylobée, pouvant ne laisser que tres
peu de parenchyme intact. Elle est toujours séparée du tissu sain par une
pseudo-coque scléreuse de parenchyme ; mais il n'y a pas de plan de clivage.

L’ aspect de latranche de section tumorale est |e plus souvent hétérogene avec
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des remaniements fibreux, nécrotiques ou hémorragiques. Ceci est
particulierement net apres la réduction par radiothérapie ou chimiothérapie.
Parfois la prolifération est d aspect encéphaloide, gris, rose ou blanchéire, de
consistance molle ou peu ferme. Dans d'autres cas, la tumeur est fibreuse,
lardacée et parsemeée de petits kystes. On peut y trouver des calcifications ou
des structures 0sseuses.

Il existe de rares formes kystiques de néphroblastome qui ne doivent pas étre
confondues avec les cystadénomes multiloculaires. Les kystes y sont
irréguliers, avec un contenu quelquefois hémorragique et une paroi d’ épaisseur
variable. [13]

5.1- Microscopie:

Dans le cas habituel, le néphroblastome a un aspect histologique tres
polymorphe car le blastéme néphrogene dont il dérive est le seul blasteme
totipotent. Le blasteme est fait de plages de grosses cellules indifférenciées dont
les noyaux réguliers et trés basophiles ont une chromatine abondante avec
cytoplasme mal défini et un rapport nucléoplasmatique élevé. Sur ce fond
indifférencié vont des plages de cellules xanthomateuses. L’ existence de foyers
nécrotiques, le pseudocoque et I’ anarchie du tissu fibreux bien que mature sont
des arguments indirects. C'est dans ces cas qu'il est tres difficile, face aun hile
fibreux ou a une capsule irréguliére, de dire s'il y a eu ou non une extension
tumorale stérilisée par le traitement. [13]

- les néphroblastomes polycavitaires: leur diagnostic différentiel est celui du
cystadénome multinodulaire. La présence entre les kystes d’ un peu de blastéme,
de structure tubulo-glomérulaire ou dun mésenchyme jeune avec des

différenciations musculaires permetd’ affirmer le néphroblastome. [14]
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- Les néphroblastomes sarcomateux : il s'agit de tumeurs monomorphes sans
différenciation épithéliale. L’architecture peut étre 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.
Ceataines de ces formes sarcomateuses sont faites de grosses cellules
irrégulieres au cytoplasme éosinophile leur conférant un aspect
rhabdomyosarcomatoide. Dans d'autre cas I|'aspect est celui dun
|leifomyosarcome souvent associé a une prolifération des vaisseaux organoides a
parol épaisse. La taille et I'inégalité des cellules jointes aux remaniements
hémorragiques permettent de ne pas confondre ce type de lésion avec le
néphrome mésoblastique. [ 14]

- le néphrome mésoblastique : cette tumeur particuliére ne sera pas traitée
dans le chapitre du néphroblastome bien que les problemes diagnostiques qu'’il
pose pourraient justifier de la faire figurer dans le cadre des formes cliniques
des néphroblastomes monomorphes. [14]

- néphroblastome 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 diametre. Le
tissu de blastéme 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 mesenchymateuses. 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
pseudo rossettes neuroides. La différenciation épithéliale aboutit a des ébauches

tubulo-glomérulaires au sein du blasteme indifférencié.
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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 tres bien les faits de passage avec les
cellules du blasteme. [14]

Tels sont les aspects histologiques qui correspondent aux zones
macroscopiquement blanchétres ou encéphal oides du néphroblastome.

Les autres aspects macroscopiques correspondent a des différenciations plus
POUSSEES.

6- Diagnostic clinique: [10,13]

la découverte d'une masse abdominale est le mode de révélation habituel
(80%). Il s'agit d’ une masse abdominale :

= ndolore

volumineuse a développement antérieur dans |’ hypochondre

rapidement évolutive (I’examen était parfois norma quelques semaines

avant).

fragile et devant étre examiné avec précaution car pouvant se rompre.

= jsolée, chez un enfant en bon état général.

D’ autres signes peuvent étre plus rarement associés ou révélateurs :

Douleurs abdominales (10%) de survenue récente et de caractére inhabituel

associ ées éventuel lement a des vomissements

Fievre modérée (20%), se prolongeant anormalement sans explication avec
atération variable de |’ état général.
L’hématurie n’est pas tres fréquente, contrairement au cas des tumeurs rénales

de I’ adulte. L’ effraction des cavités excrétrices qui en constitue la cause

Page 20 sur 102



Etude des aspects Epidémiocliniques du Néphroblastendans le service de Pédiatrie du CHU Gabriel Touré

principale n’est pas souvent retrouvée sur la piéce de néphrectomie. Environ
20% des néphrablastomes entrainent une hématurie macroscopique bien que ce
soit un bon signe d’alarme.

Un syndrome abdominal aigu peut étre réaliseé par une hémorragie
intratumorale importante ou une rupture intrapéritonale. Il s agit d' une situation
assez rare qui complique I’ évolution de tumeurs déga volumineuses.

7- les examens complémentaires: [ 10,13]

7.1- imagerie:

L’ échographie 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 hyperéchogene (remaniement nécrotique)
la radiographie del’abdomen sans préparation (ASP) :

I’ASP confirme |'existence d'un syndrome de masse devant une opacité
refoulant les clartés digestives et dépourvues de calcifications.

L atomodensitométrie (TDM) :

Le scanner, non indispensable au diagnostic confirme les données de
I’ échographie en montrant latumeur intrarénale.

Il permet la réalisation des coupes au niveau pulmonaire qui seront confrontées
avec la radiographie standard.

Urographieintra veineuse (UlV) :

L’ injection du produit de contraste permet |’ éude des vaisseaux rénaux et de la
veine cave, ou peut siéger une thrombose tumorale. Des clichés d' urographie
réalisés au cours de la tomodensitométrie avec injection permettent d' objectiver

I’ opacification caractéristique des voies urinaires observées dans un
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néphroblastome, avec bouleversement de |’architecture normale des cavités
pyélocalicielles qui apparaissent étirées, déformeées amputées.

Ce hilan radiologique smple est habituellement suffisant pour porter le
diagnostic du néphroblastome, qui permettra de débuter le traitement sans
preuve histologique et devra étre confirmé secondairement par |'examen
anatomopathol ogique de |a piece d’ exérese.

Un néphroblastome ne doit jamais étre biopsié.

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 :

|l permet la recherche de métastases.

- L"étude échographique du foie et du rein controlatéral (2°™ localisation ou
néphroblastomatose).

-La radiographie du thorax (les métastases pulmonaires sont les plus
fréquentes).

- Le scanner thoracique (souhaitable).

8- Formescliniques: [1, 5,10]

8.1- Formes familiales:

Ces formes familiales sont tres rares. Ces néphroblastomes sont volontiers

bilatéraux. Latransmission dans les familles est autosomique dominante.
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Des apparentés proches peuvent €étre atteints ; mais souvent ce sont des sujets

apparentés 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 d’ un géne localisé sur le chromosome 17 ; mais

ce gene n'est pas encore identifié. Dans d' autres familles, cette anomalie a été
exclue et les généticiens cherchent des anomalies dans d’ autres genes.

On estime qu’un sujet qui a hérité de I’anomalie du gene a un risque faible de

voir se développer un néphroblastome et peut ne jamais présenter de tumeur.

L’enfant porteur d’'un néphroblastome est le plusvent un cas unique dans

une famille et ne présente aucune malformation €omgle particuliere. Le

risque d’avoir un autre enfant atteint est procheélo.

8.2- Formes syndromiques associées:

Certaines malformations peuvent étre retrouvées dlenfant atteint de

néphroblastome avec une fréquence qui exclut lertiase sont :

* 'absence congénitale d'iris (aniridie).

*les malformations génito-urinaires que |'on retrouve dans 5% des
néphroblastomes (duplication pyélo-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,

gui apparait chez un enfant un peu plus jeune, vers |’ &ge de 2 ans en moyenne.
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Tableau Il [15] Quelques syndromes congénitaux sont plus

fréguemment associés au néphroblastome

Phénotype Locus Détection génétique Fréquence
chromosomique T.Wil'ms
WAGR
- aniridie
- malformation urogénitale 11p13 Déétion large > 30%
- retard mental

DENYS-DRASH
- néphropathie

- pseudo her maphrodisme masculin 11p13 M utation ponct > 90%
WT1

BECKWITH-WIEDMANN
- visceromegalie

- macroglossie Délétion alléle maternel

- hémihypertrophie 11p155 Duplication alléle pater nel 10%
- hypoglycémie néonatale

- omphalocele

8.3- Formes particuliéres du néphroblastome : [1]

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 % des tumeurs a cet ége.

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, |l
s agit d’une tumeur de Wilms, aucun traitement n’est conseillé au stade |. Pour
des stades plus étendus, une chimiothérapie trés prudente doit étre discutée. Si

I"irradiation est nécessaire, on tente de laretarder le plus possible.

Formes bilatérales : Les néphroblastomes bilatéraux peuvent ére simultanés
(5% des cas) et plus rarement décalés dans le temps (1%).
L a coexistence d’' anomalies congénitales isolées ou de syndrome particulier est

beaucoup plus fréquente que dans les formes unilatérales.
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Formes métastatiques: dans environ 10% des cas les néphroblastomes sont
métastasiques des le diagnostic. Le plus souvent il sagit de métastase
pulmonaire. Il N'y aen général aucune symptomatologie clinigue correspondant
a des métastases sauf s elles sont trés volumineuse entrainante 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
Isol ées.

10 — Diagnostic différentiel : [2]

L’échographie permet d'éliminer les masses ligudes : malformations
kystiques, hydronéphrose.

L e diagnostic peut se discuter avec d’ autres masses pleines rétro péritonéales:

» abces du rein dont le diagnostic repose sur |’ échographie et surtout la TDM.

» |ocalisation rénale d’ un lymphome ou d’ un sarcome.

e tumeur rhabdoide du rein (pronostic redoutable) : la découverte est anatomo
pathol ogique.

 Autre tumeur bénigne du rein :

Tumeur de Bolande (néphrome mésoblastique) du nourrisson imposant
I’ exérése de premiére intention chez |’ enfant de moins de 6 mais.

 Autres tumeurs rétro péritonéales extra rénales en particulier :

- Neuroblastome: le diagnostic repose sur le dosage des métabolites urinaires
(des catécholamines urinaires) : HVA, VMA, Dopamine qui sont élevés

Le neuroblastome ressemble au néphroblastome par la présence d’'une masse

pal pable surtout si |e neuroblastome se dével oppe dans sa forme abdominale au
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niveau medullo surrénal et I’ 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
dosagedea FP etdela pHCG

10- Classifications—Pronostic: [10,13,14,16]

10.1- Stadification :

Définie par les comptes rendus chirurgicaux et anatomo-pathol ogiques.

Selon la classification de la société internationale d’'oncologie pédiatrique
(SIOP).

 Stade | : tumeur limitée au rein, encapsulée, d’ exérése compléete.

» Stade |l : tumeur franchissant la capsule rénale mais dont |'exérese a été
totale.

e Stade |11 : exérése incompléte ou tumeur rompue (par traumatisme, biopsie)
ou ganglions du hile rénal envahis.

« Stade |V : métastase hématogene (os, foie, poumons) quelque soit le stade.

« Stade V : néphroblastomes bilatéraux synchrones.

10.2- Classification histologique:

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

Les formes d'histologie « standard » contenant en proportions variables 3
typesdu tissu :

- du tissu blastemateux, indifférencié et monomorphe

-du tissu a différenciation épithéliale plus ou moins poussée (glomérules,
tubules)

- et des éléments mésenchymateux (fibroblastiques ou musculaires).
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Les formes d'histologie «défavorables» (10% des cas) en particulier
sarcomateuses et anaplasiques ou blastémateuses prédominantes.
10.3- Classification selon SIOP :
- Tumeursdebasrisque:
= néphrome meésobl astique
= néphroblastome cystique particulierement différencié
= néphroblastome compl &tement nécrotique.
- Tumeursderisqueintermédiaire:
= néphroblastome de type épithelial
= néphroblastome de type stromal
= néphroblastome de type mixte
= néphroblastome de type régressif
= néphroblastome avec anaplasie focale
- Tumeursde haut risque:
= néphroblastome type blastémateux prédominant (vivace apres chimiothérapie)
= néphroblastome avec anaplasie diffuse.
» Sarcome a cellules claires du rein
- Tumeur rhabdoide du rein.
10.4- 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 péri rénale
T3b envahissement de laveine rénale
T3c envahissement de la veine cave inférieure

T4 envahissement des organes de voisinage.
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10.5- Facteursdu pronostic:

L'age au moment du diagnostic est tres généralement considéré comme le
mieux établi des facteurs de pronostic.

Laplupart des auteurs sont d' accord sur le meilleur pronostic lié au jeune age.
Parmi les symptomes cliniques, I’ existence d'importantes douleurs abdominales
et afortiori d’un syndrome abdominal aigu sont de mauvais pronostic.

En résumé les facteurs pronostiques défavorables au cours du néphroblastome
sont les suivants :

= une extension anatomo-clinique correspondant aun stade Il — IV

= | envahissement des ganglions |ocorégionaux

= une forme histol ogique défavorable anaplasique ou sarcomateuse.
11- Traitement : [10,13]
11.1- Principes:

La néphrectomie reste le moyen essentiel du traitement. Elle est toujours
précédée d’'une chimiothérapie de réduction tumorale, facilitant grandement
I’ 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 piéce d’ exérese et
I’ établissement du stade permettent de déterminer le traitement postopératoire

qui repose sur la chimiothérapie et dans certains cas sur la radiothérapie.

11.2. Méthodes:

11.2.1- Chirurgie:

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

 Abord large transpéritonéal

» Néphrectomie totale élargie avec ligature premiere du pédicule vasculaire et
résection basse de |’ uretére 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.

11.2.2- Chimiothérapie:

Le néphroblastome est tres chimiosensible. Les principales drogues actives et
utilisées sont :

=LA VINCRISTINE : ONCOVIN ®

" L'ACTINOMY CINE D : COSMOGEN ®

= ’ADRIAMYCINE : DOXORUBICINE ® (toxicité cardiague)

Lesintéréts 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 métastases ou averées) et des cellules
résiduelles post-opératoires.

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

11.2.3- Radiothérapie :
L e néphroblastome est trés radiosensible et méme radiocurable.
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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).

Lesintéréts de la radiothérapie sont :

- Le traitement post-opératoire des cellules tumorales résiduelles du it
opératoire

- Le traitement des métastases.

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

- Toxicité a court terme : en particulier digestive.

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

11.3- Indications:

Les indications précises sont deéfinies selon letogame international de
traitement des néphroblastomes de la SIOP. Tousdgssont enregistrés de
maniére prospective et traités dans le cadre desn@andations extrémement
rigoureuses, aussi bien dans les domaines diagnestique thérapeutiques,
avec des protocoles précis pour la chimiothérdpi@rocédure chirurgicale et
I'éventuelle radiothérapie.

a- Danstousles cas: Chimiothérapie préopératoire et néphrectomie.

b- Selon le stade local : défini en post-opératoire :

o Stade | chimiothérapie post-opératoire a 2 drogues (VINCRISTINE et
ACTINOMY CINE D).

e Stade Il : chimiothérapie post-opératoire a 3 drogues (VINCRISTINE ;
ACTINOMYCINE D et ADRIAMY CINE).
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« Stade |11 : radiothérapie post-opératoire et chimiothérapie post-opératoire a 3
drogues (VINCRISTINE ; ACTINOMYCINE D et ADRIAMY CINE).

«Stade 1V : Chimiothérapie pré et post-opératoire a 3 drogues
(VINCRISTINE ; ACTINOMYCINE D et ADRIAMY CINE) ensuite |’ exérése
ou irradiation des métastases en cas de régression incompl éte.

« Stade V : Néphrectomie partielle bilatérale et traitement selon le stade local
de chague coté.

Histologie défavorable: renforcement de la chimiothérapie par les autres
drogues actives (mais plus toxique): CARBOPLATINE; VEPESIDE;

IFOSFAMIDE.

11.4- PROTOCOLE DU TRAITEMENT PAR STADE ETABLI PAR LE GROUPE
FRANCO AFRICAIN D’ONCOLOGIE PEDIATRIQUE (GFAOP) : [9]

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

. Trés mauvais état : débuter par VCR seule (1Img/m?). Puis protocole.

- Néphrectomie : détermination du stade par chirurgie + pathologie.

. Chimiothérapie post-opératoire : bréve, pour le stade |, longue et triple pour
les stadesll, 111 et 1V

. Radiothérapie: loge rénale seulement dans les stades |1l et éventuellement

IV (pas si le stade local correspond al ou ll).

11.4.1- Chimiothérapie préopératoire:
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a- Formeslocalisées:

ACTD 45ug /kg J, ¢ J/

VCR 1,5 mg/m? CHIRURGIE
| | | |

Semaines

b- Formes métastatiques Stade |V :

v v v

ACTD 45 pg/kg

VCR 1,5 mg/m? ¢ ¢ ¢ ¢ ¢ ¢ CHIRURGIE
v l

ADRIA 50 mg/m? | | | | | |

Semaines

ACTD = Actinomicycine 45ug /kg L.V. bolus (max 2000ug) > 600 pug/m?2

VCR = Vincristine 1,5 mg/m? V. bolus (max 2 mg)

ADRIA = Doxorubicine 50 mg/m? |.V. Perfusion 6 heures
Poids < 12 kg = 2/3 de dose pour chaque drogue
Intol érance majeure = 2/3 dedose é la cure suivante
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11.4.2- Traitement post-opératoire

Risgues bas et intermédiaires seulement

Stade | confirmé Pas de radiothérapie

ACTD 45 g /kg ¥ V

er 1,5mg/m2¢ Vb Vol
Semaines | | | | | | | |

Stades|| et 111 Radiothérapie : stade 11l seulement 15 Gy
ACTD 459 /kg \E J A
VCR 15mgme Vv v ¥ b V4

¥ ¥

Adria 50 mg/m?

3semaines de

I N R R Repos
Semaines 1 2 3 4 5 6 7

<..RXT..>
ACTD J/ ¢
VCR b Vol

¥

ADRIA
Semaines | | | | l

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

Poids < 12 kg : 2/3 de dose pour chague drogue
Intol érance majeure : 2/3 de dose ala cure suivante
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stades IV

Chimiothérapie premiére a 3 drogues pendant 6 s&mai
Bilan radiologique & la 7°™ semaine et poursuite du traitement (métastases
pulmonaires et hépatiques)

a) Néphrectomie, radiothérapie abdominale éventuellement, selon le stade
local.

b) Si le poumon et/ou le foie sont normalisés, poursuite de la chimiothérapie
(VCR, Act D, Adria) comme les stades Il (Adria dose cumulée max 300
mg/md).

Pas de radiothérapie sur poumon et / ou foie.

c) En cas de résidu tumoral au bilan de la 7°me

semaine. Exérese chirurgicale,
Sl on peut espérer une exérese compléete :

. S métastasectomie compléte (d'apres le chirurgien, |'imagérie et
I" anatomopathatol ogie) poursuite de la chimiothérapie a 3 drogues comme les
stades |l et 1V.

. Si métastasectomie non faite (métastases multiples, chirurgieillusoire).

. Si métastasectomie incompléte: irradiation des 2 poumons a 15 Gy avec
éventuellement surimpression trés localisée de 10 Gy. Ensuite, chimiothérapie a
3 drogues (cf plus haut) ou si possible chimiothérapie des histologies « a haut
risque » appliquéeici a ces mauvais répondeurs a la chimiothérapie premieére.
Dans tous les cas, la dose cumulée d’ Adriamycine ne doit pas dépasser :

« 300 mg/m?2 pour les formes métastati ques seulement

» 250 mg/m? sl irradiation du coeur

* 250 mg/m? pour les stades [1-I11.
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11.5- Patientshorsprotocole: conseils de traitement [9]

11.5.1- Enfant agé de moins de 6 mois au moment de diagnostic :

Dans la plupart des cas, la chimiothérapie preopéeaest a faire sauf si la
tumeur est opérable facilement ou s’il y a un daur la tumeur dBolande.
La rupture serait catastrophique a cet age.

Faire alors vincristine seule 1mg/m2/semaine x 4 ou 6

Stade | : aucun traitement post-opératoire et d’ entretien (casrares!)

Stade Il et I1ll: Chimiothérapie post-opé&ratoire comme > 6 mais,
(Adriamycine, Vincristine, Actinomycine D) mais doses réduites de 1/3.
Irradiation abdominale trés mal supportée, pratiquement impossible, a proscrire

a cet age.

11.5.2- Néphroblastomes opérésd’ emblée:

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

Le premier probléme : quel stade ? Exérése compléte ?

Lerdle de I’ échographie abdominale pour le bilan ?

En pratique: «faire comme si » un traitement préopé&ratoire avait été fait et
poursuivre en fonctio n du stade et de |’ &ge.

11.5.3- Récidives et métastases secondaires.

Chaque cas est particulier.

Indications générales :

» essayer |les chimiothérapies non encore employées.

* essayer |’ exérese chirurgicale des métastases réduites par la chimiothérapie,

e [rradier les résidus inopérables ou compl étement opérés.

* Eviter les irradiations abdominal es total es a fortes doses.
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Cas particulier :

Pour la métastase pulmonaire unique : il faut une exérese chirurgicale (tres bon
pronostic surtout s métastase tardive)

-Si exérese incompléte ou s découverte a l'intervention de métastases
multiples: 15 Gy sur les 2 poumons et chimiothérapie.

-S  exérese complete dune métastase unique: pas dirradiation.

Chimiothérapie.
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11.5.4- Néphroblastomes bilatéraux au diagnostic :

chimiothérapie premiére A-V (poursuivie en général au moins 8 semaines et renforcée si besoin) jusqu’'a
régression maximum des tumeurs.
L]

Chirurgie aussi conservatrice que possible en tissu sain, mais compléte sur les tumeurs souvent multiples.
En pratique, souvent néphrectomie compléte d’ un coté, le plus atteint et partielle de I’ autre

Radiothérapie a discuter au cas par cas. Epargner le rein restant (maximum 12 Gy)

\'

Y, v v V = vincristine 1,5 mg/m?
A | A | A = Actionomycine D 45 ug/kg
A DOX = 50 mg/n?

Semaine 1 2 3 4

lére evaluation ala semaine 5 (sonographie)
Tumeur stable/Diminution tumorale

Si progression

v v v v v v v v
A A
DOX
I I I I I I I I
I I I I I I I I
Semaine 1 2 3 4 1 2 3 4
2éme

évaluation ala semaine 9 (sonographie ou CT scan)

7

Baisse du volume de la tumeur tumeur stable

Tumeur stable
chirurgie non possible chirurgie possible

Chimiothéapie Augmentation de la chimidthérapie chirurgie l
Chimiothérapie en accord
avec le haut

3" évaluation (CT sacn)

stade et |" histologie

Dose totale maximum
doxorubicine = 300 mg/n?

si maladie stable et chirurgie d' épargne possible:

Si baisse du volume de la tumeur : chimiothérapie et chirurgie quand épargne renaie possinie.
S maladie stable et chirurgie impossible : discussion avec I'investigateur.
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11.5.5- Histologie « A HAUT RISQUE : »
- il sagit des formes suivantes :blastémateuses prédominates (blasteme > 2/3) ;
anaplasiques diffuses ; sarcomes a cellules claires.
- Lestumeurs rhabdoides du rein ne sont pas des néphroblastomes.
o Radiothérapie du lit tumoral : stadelocal 11 et 111
o Chimiothérapie post-opératoire
On consellle s possible de suivre lesindications du protocole SIOP 2001 :
- stadel : VCR, Actino, Adria, idem stadell et |11 «risqueintermédiaire »
- stade I, I, 1V : chimiothérapie a 4 drogues: VP 16, Carboplatine, Endoxan,
Adriamycine

Si impossible, méme chimio que le stade |

STADESII, Il et IV HAUT RISQUE (SIOP 2001)

VP16 150 mg/m? \l/\l/ \l/ \l/\l/ \l/

CARBO 200 mg/m? \L\L ¢ \L\L ¢
cvcLo4somgme |, | |, Vil Vi

ADR 50 mg/m2 v
[ [ o | [ [ [ [ [ [ [ [ [ [ | |

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15
16 17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 27
28 29 30 31 32 33 H#

VP16 = Etoposide =150 mg/m? i.v; en 1 heure
CARBO = Carboplatine =200 mg/m? i.v; en 1 heure
CYCLO = cyclophosphamide =450 mg/m? i.v; en 1 heure
ADR = Doxorubicine =50 mg/m? i.v; en 6 heures

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

Intolérance majeure : 2/3 de dose ala cure suivante
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11.5.6- Pénuriededrogues:
La non disponibilité des drogues majeures en cdersaitement est difficile a
pallier. Elle ne conduit pas a exclure le cas comeeu protocole.

a- Chimiothérapie préopératoire

- formes localisées : faire VCR seule 4 injections; six s |’effet est trés peu
marqué, ce qui est rare.

- Danslestade |V, fare6 VCR, et 3ADRIA aulieude2: semainesl, 3,5

b- Chimiothérapie post-opératoire:

- Stadel : - VCR seule, selon le protocole
- Stadell =111 : - Soit VCR seule, selon le protocole

- Soit VCR-ADRIA, sans Actinomycine-D, selon le protocole
- Stade |V : - L’emploi du VP 16, Carboplatine, Endoxan et Adriamycine

11.5.7- Radiothérapie non disponible:

Les bons résultats obtenus a Managua (Mascotta) sans aucune irradiation sont
Intéressants.

On peut néanmoins envisager schématiquement 3 hypothéses :

a. La chimiothérapie initiale a éé manifestement efficace sur le volume
tumoral : on poursuit alors |’ application du protocole, sans radiothérapie, dans
tous les stades.

b. 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
post-opératoire.

c. Dans les cas intermédiaires, sans doute les plus nombreux ... le plus sage et
le plus rédiste est sans doute de poursuivre la chimiothérapie selon le
protocole, sans irradiation, en réservant les autres drogues a une éventuelle

rechute.
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11.6- Aspects pratiques, Toxicités et Adaptation de doses :

11.6.1- Malades en « mauvais était général ».

Infection sévere ; dénutrition avancée (perte de poids> - 3D.S; anémie

< 7g; troubles des phaneres; fonte adipeuse et musculaire; apathie ou
agitation).

En pratique: poids, anémie, syndrome de dénutrition: 2 de ces ééments
suffisent afaire baisser les doses de chimiothérapie de 1/3 tant qu’ils persistent.
11.6.2- Malade en mauvais état général au diagnostic, avec grosse tumeur.
- VCR seule pour commencer. Eventuellement a %2 dose, ou 2/3 dose (attention
au transit).

- Parallélement, déparasitage, ré nutrition, transfusion, fer, etc.

11.6.3- Suspicion de maladie veino-occlusive hépatique::

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

- Associé a une thrombopénie qui peut-étre inférieure a 50 000 plaguettes,
associée a des signes hémorragiques. C'est alors I’ Actinomycine-D qui est en
cause. |l faut sauter I'injection suivante de I’ Actinomycine-D et ne la reprendre
gue lorsque les plaguettes sont supérieures a 100 000.

On reprendra alors I'’Actinomycine-D a dose réddiel/3 pour tout traitement
a faire.

11.6.4- Toxicité :

Toxicité neurologique de la vincristine :

- Abolition des réflexes constants : continuer le traitement

- Syndrome sub-occlusif : arréter la vincristine jusgu’ a la reprise du transit. La

reprendre alors aladose 1mg/m?, puisa 1,5 mg/m? si latolérance est bonne
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-lléus paraytique (radiologie). Crises douloureuses abdominales ou
maxillaires : arrét temporaire delaVCR (1 ou 2 injections omises). Reprendre a

4 dose, puis augmenter.

GRADE DE TOXICITE SELON LE GUIDE DE METHODOLOGIE DE LA SIOP :Edition dejanvier 1993

TOXICITE GRADE 0 GRADE | GRADE Il GRADE Il GRADE IV
GENERAL
LANSKY OU
KARNOFSKY | >90-100 90to>70 70t0>50 50to>30 <30
OMS capable de toute | capable ambulatoire et capable confiné totalement au
activité normale | d'activités capable de se d'activités lit ou au fauteuil,
légéres a suffire mais personnelles incapable de toutes
I'exception incapable de maisconfinéau | activités méme
dactivités toute autre lit ou fauteuil essentielles comme
physiques activité. plus de 50% des | manger
pénibles Repos couché heures de veille
OU assis moins
de 50% des
heures de veille
POIDS
CORPOREL <5.0% 5.0-9.9% 10.0-19.9% > 20%
(perte ou gain)

SCORE DE PERFORMANCE PEDIATRIQUE DE LANSKY
(Cancer, 1987)

Ce questionnaire est fait pour étre rempli avec l'aide des parents sur la vie
guotidienne de I'enfant, et sert au cours de I'évolution.

[J- 100 % Activité tout afait normale

(- 90 % Petites restrictions dans |es activités physiques astreignantes.

[J- 80 % Actif, mais se fatigue plus vite que normalement.

[J- 70 % A lafois restriction plus importante de |'activité habituelle et périodes
plus courtes d'activités calmes.

- 60 % Est débout, remuant, mais jeu actif minimum. Reste occupé a des

activités calmes.
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[1- 50 % shabille mais traine et sétend souvent sur un lit ou un fauteuil pendant

lajournée. Pas de jeu actif. Capable de participer a toutes sortes d'activités et de
jeu calmes.

- 40 % L e plus souvent couché; peut participer a des activités calmes.

- 30 % Couché. Besoin d'aide pour des activités calmes.

- 20 % Le plus souvent dort. Jeu entierement limité a des activités calmes.
[J- 10 % Pas de jeu. Ne sort pas de son lit.

[1- 0 % aréactif
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TOXICITE GRADE 0 GRADE | GRADE Il IGRADE llI GRADE IV
HEMATOLOGIE
. Hémoglobine N >100g/1 8010 100 g/1 65t079¢g/1 <65¢g/1
. Leucocytes: 10 9/1 >4.0 3.0-39 20-29 1.0-19 <10
. Granulocytes : 10 9/1 >20 15-19 10-14 0.5-0.9 <05
. Plaquettes : 10 9/1 WNL >75 50to 74.9 251t049.9 <25
. Hémorragie Aucune Légeére, pas de transfusion Importante, 1 a2 u | Importante, 34 u | Massive, >4 u
trans./épis trang/épis transf.
/épisode
PEAU, EPIDERME
ET INFECTIONS
INFECTION Aucune Légere Modéré Sévere Risque vital
FIEVREEN Aucune 37.1t038°C 38.1° a40°C >40°C >40°C
L'ABSENCE pendant<24hours pendant
D’INFECTION 24H ou
avec
hypotension
ALLERGIE Aucune Rash cutané transitoire, fiévre Urticaire Maladie sérique, Dermite
médicamenteuse < 38° C déclenchépar le | bronchospasme exfolitrice
médicament, nécessitant un
fievre=38C traitement parentéral
bonchospasme
|éger
PEAU Aucune Eruption maculeuse, papuleuse | Eruption Eruption Dermite
toxicitéoupas | ou érythémateuse par maculeuse, maculeuse,papuleuse | exfoliatrice
dechangement | endroit :asymptomatique papul euse par ou vésiculeuse
endroit avec généralisée et
prurit ou autres symptomatique
symptdmes
associés
ALOPECIE Aucune L égeére perte des cheveux Perte importante
ou totale
DIGESTIVE
BIOLOGIE
. Bilirubine N <15xN 15t03xN >3.0xN
. SGOT/SGPT N <25xN 26t050xN 51t020.0x N >200xN
. Alc. Phosp. Ou 5 Nu N <25xN 26t050xN 51t0200x N >200xN
STOMATITE Aucune Ulceresindolores, | Douleur, Douleur, érytheme, Nécessite un
érytheme, érytheme, cdéme | cedéme ou ulcere et support
|égerement ou ulcéremais ne peut manger parentéral ou
endolori peut encore entéral
manger
Aucune Capable de Prise alimentaire Trés nette diminution
NAUSEE manger des suffisante mais des possibilités de
quantités diminuée manger
raisonnables
Aucune 1 épisode par 24 2-5 épisodes par 6-10 épisodes par 24 | > 10 épis. Par
VOMISSEMENT heures 24heures heures 24 heures ou
support
parentéral
nécessaire
Aucune Augmentation de Augmentation de Augmentation de 7-9 | Augmentation
DIARRHEE 2-3 selles par 4-6 sellesou sellesou >10
rapport ala diarrhée nocturne | incontinenceannale | selles/jour ou
période pré ou crampe ou crampeintestinale | diarrhée
thérapeutique intestinale sévére sanglante ou
modérée support
parentéral
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11.6.5-Prévention des complications toxiques. Adaptations des
doses.
a) Hématologiques:

- S les polynucléaires sont inférieurs a 500 et / ou les plaquettes sont
inférieures a 100 000, on supprime I'injection suivante et ne reprendre le
traitement qu’ apres normalisation de la numération formule sanguine (NFS).
b) Digestives:

- déparasiter avant toute chimiothérapie

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

c) Varicdlle:

- Traitement par Aciclovir

- Arrét de toute chimiothérapie jusqu’ alafin del’ éruption

- Simple contamination : arréter Actinomycine-D et Adriamycine pendant 3

semaines.

12- Evolution - guérison et survelllance:

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 |11 et
les histologies défavorables et doivent étre dépistées par une surveillance
trimestrielle comprenant 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
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radiographie pulmonaire (recherche des métastases pulmonaires) et une

échographie abdominale (recherche sur le rein controlatéral ou dans le foie).

Pendant la deuxieme année le risque de métastase diminue et devient tres

faible apres deux ans.

L es années suivantes e suivi aura pour objectif larecherche des séquelles :

» insuffisance rénale surtout d’'une néphrectomie partielle et ou dune
irradiation du rein controlatéral (apres utilisation de sels de platines).

 insuffisance cardiaque (apres utilisation d’' Adriamycine).

 troubles del’audition (aprés utilisation de sels de platine).

 plus tard chez le garcon, troubles de la fertilité (apreés utilisation
d’ifosfamide).

La surveillance doit étre ensuite menée jusqu'a |I'adge adulte pour le

diagnostic et le traitement des éventuelles sequelles tardives.
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METHODOLOGIE
CADRE D’'ETUDE

L’étude a eu lieu dans le service de pédiatrie Hlw Gabriel Touré situé au
centre commercial en commune Il du district de Beoridali.

1- Le C.H.U. Gabriel TOURE constitue avec le C.Hdu.Point G, I'HOpital
de Kati et le Centre d’Odontostomatologie le somrdet la pyramide
sanitaire du Mali. Il a en son sein un service édigtrie.

Le service de pédiatrie est divisé en deux parties

La Pédiatrie A

Elle est a I'étage et comprend 3 unités :

- Le service de I'unité d’oncologie pédiatrique (ameie pédiatrie IlI).

- La pédiatrie IV : comportant 4 grandes salles.

-L'unité de réanimation et de néonatalogie compartah salles
d’hospitalisation réservée pour les prématurés, hesiveau-nés, les
nourrissons et les enfants dont I'état impose umeedlance réguliere.

La pédiatrie B

Elle est au rez-de- chaussée et comprend 2 unités

- La pédiatrie | : comportant 4 grandes salles egtitgs salles individuelles.
- La pédiatrie Il : comportant 6 grandes salles.

Ces deux unités sont réservées a I'hospitalisatemenfants de 2 mois a 2
ans.

-Le service des urgences pédiatriques (ancieniceeme consultation

externe).
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Le personnel est composé de :
- Deux professeurs
- Quatre pédiatres
- Deux médecins généralistes
- Vingt sept CES
- Dix huit techniciens supérieurs
- Neuf techniciens socio sanitaires
- Douze aides soignantes
- Médecins du DEAP et ceux du CVD
- Trois manoeuvres
Les activités du service :
La formation théorique et pratigue des médecinsspécialisation, des
étudiants en médecine et des éléves des ecolesssuttaires.
Les consultations externes se font tous les jours.
L’hospitalisation des malades.
Les visites se font quotidiennement dans les sdilesspitalisation.
Les gardes
Un staff quotidien en vue d’apprécier les presteiole la garde (compte
rendu)
Un staff hebdomadaire (tous les vendredi) dansaldrec de la formation
continue.
Type et Période d’étude :
Il s’agit d’'une étude longitudinale descriptive.
Elle s’est déroulées dif'Janvier 2005 au 31 Mars 2007 soit une durée de 2

mois.
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Population d’étude:

L’étude a concerné une population d’enfants re@msde service ayant un
diagnostic  clinique, radiologique ou anatomopatbmjoe de
néphroblastome.

Echantillonnage :

Criteres d’inclusion :

- Enfants agés de moins de 15 ans au moment ducditagn

-Tous les cas se présentant dans le service et agatiagnostic clinique,
radiologique ou histologique de néphroblastome.

Criteres de non inclusion :

Tous les cas de néphroblastome dont 'age du pastrsupérieur a 15 ans
au moment du diagnostic.

Matériel et méthode

Notre étude a consisté a recenser toutes les tsmsalides malignes
diagnostiquées chez I'enfant dans le service déapeddu CHU Gabriel
Touré.

Matériel

Le matériel utilisé comprend :

Les dossiers des patients

L’analyse de nos données a été faite a partir gigid SPSS (version 11.0)
Les résultats ont été testés par le chi carréa@g un risquex = 5%, une
probabilitép = 1 —a un chi carré seuilx?p) en fonction du degré de liberté
(ddl).

Le seuil de signification a été fixée a P < 0,05.

La saisie a été faite a partir du logiciel Epi-mfo

Les graphiques ont été réalisés a partir du logitieel (office XP).
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Déontologie :
Notre étude a intéressé un groupe de patients agés de 6mois a 15 ans donc
des mineurs selon lalégidlation en vigueur au Mali.
Une information claire et détaillée a été fournie aux parents.

Pour chacun des patients retenus dans I’ étude un consentement éclairé d'un des

Parents ou un tuteur |égal a été obtenu.
Au cours de notre étude, nous avons tenté de préserver au mieux |’intégrité et
I’intimité des patients.

Laplus grande confidentialité a entouré nos résultats durant toute I’ étude.
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RESULTATS
Du 1% janvier 2005 au 31 mars 2007, 161 cas de tumelides malignes de

I'enfant ont été diagnostiqués dans le service éligtrie du CHU Gabriel

Touré.

Parmi les patients, 25 enfants avaient présemtégdharoblastome.

Tableau Il : Répartition des patients selon la natire de la tumeur.

Nature de la tumeur Nombre de Pourcentage
cas (%)
Lymphomes 62 38
Retinoblastome 54 34
Néphroblastome 25 16
Tumeurs germinales 7 4
Sarcomes abdominaux 5 3
Rahbdomyo sarcomes 3 2
Orbitaires
Tumeurs cérébrales 2 1
Neuroblastome 2 1
Hepatoblastome 1 1
Total 161 100

Le néphroblastome a occupé %place avec 16 % aprés les lymphomes et

le retinoblastome.
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Tableau IV : Répartition des patients en fonction de I'année

Année Nombre de cas Pourcentage (%)
2005 7 28
2006 14 56
2007 (janvier-mars) 4 16
Total 25 100

Le nombre de cas annuellement diagnostiqué étsitil@nt : 28% en 2005 ;

56 % en 2006 et 16% en 2007.

Tableau V : Répartition des patients en fonction déage

Age Nombre de cas Pourcentage (%)
[0-1] 4 16
[2 — 5] 15 60
[6 — 15] 6 24

Total 25 100

La tranche d’age comprise entre 2 — 5 ans é&agids touchée, soit 60%

des cas. L’age moyen était de 45 mois avec leseéddgsmes de 8 mois et de

11 ans.
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Tableau VI : Répartition des patients selon le poisl

Poids Effectif Fréquence
[1-10] 7 28
[11 — 20] 11 44
[21 — 30] 7 28
Total 25 100

Les patients dont le poids est compris entre 20 kg étaient majoritaires

(44%). Le poids moyen était de 13 kg avec les endede 6 et 28Kg.

Tableau VII: Répartition des patients selon la tdie

Taille Nombre de cas Pourcentage (%)
[50 — 100] 14 56
[101 — 153] 11 44

Total 25 100

Les patients dont la taille est comprise entre- 300 cm étaient dominants,

soit 56 % des cas. La taille moyenne était de I9Gacec des extrémes de
67 et 153 cm.
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Tableau VIII : Répartition des patients selon le skge de la tumeur.

Siege Nombre de cas Pourcentage (%)
Rein gauche 13 52
Rein droit 11 44
Bilatéral 1 4

Total 25 100

Le rein gauche était le plus atteint avec 52% de ca

Graphique | : Répartition des patients selon le sex

1,27.
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Tableau IX : Relation entre le siege et le sexe.

Siege Rein Gauche | Rein Droit | Bilatéral Total

Sexe
Masculin 6 5 0 11
Féminin 7 6 1 14
Total 13 11 1 25

Nous n’avons pas pu établir une relation entsadge et le sexe.

Tableau X : Répartition des patients selon I'ethnie

Ethnie Nombre de cas Pourcentage (%)

Bambara 9 36
Peulh 4 16
Sarakolé 4 16
senoufo 3 12
Sonrhai 2 8
Bozo 1
Dogon 1 4
Touareg 1 4

Total 25 100

Les Bambaras détenaient le taux le plus élevé 3&6#%cdes cas.
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Tableau Xl : Répartition des patients selon la régin de provenance

Provenance Nombre des cas Pourcentage
Bamako 9 36
Kayes 4 16
Sikasso 4 16
Koulikoro 3 12
Mopti 2 8
Gao 2 8
Autres (Congo Braza) 1 4
Total 25 100

La majorité de nos patients vivaient a Bamako (36%)

Graphique Il : Répatrtition des patients selon la ré&idence.

'@ Zone urbaine
O Zone rurale -

Les patients venant de la zone rurale étaienbniteyes avec 64 % des

Cas.
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Tableau Xl : Répartition des patients selon la frdrie

Fratrie Nombre de cas Pourcentage (%)
1% Enfant 8 32
2°™ Enfant 6 24
3*™ Enfant 4 16
4°™ Enfant 3 12
5°™ Enfant 2
6™ Enfant 1
7°™ Enfant 1
Total 25 100

Le premier enfant de la fratrie était le plus to&iavec 32%.
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Tableau XlII : Répartition des patients selon la pofession de leur pére

Profession Nombre de cas Pourcentage (%)
Paysans 9 36
Ouvriers 7 28
Fonctionnaires 6 24
Commercants 3 12

Total 25 100

Les enfants des paysans et des ouvriers étaienpllsstouchés avec

respectivement 36% et 28% des cas.

Tableau XIV : Répartition des patients selon le stat matrimonial de

leur pére
Statut matrimonial Nombre de cas Pourcentage (%)
Marié monogame 13 52
Marié polygame 11 44
Célibataire 1 4
Total 25 100

Les enfants des mariés monogames étaient lesfpdirsta avec 52%.
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Tableau XV : Répartition des patients selon la pragssion de leur mere

Profession Nombre de cas Pourcentage (%)
Ménageres 22 88
Fonctionnaires 1 4
Ouvrieres 1 4
Eleves/Etudiantes 1 4

Total 25 100

Les meres de nos patients étaient des ménagere88da des cas.

Tableau XVI : Répartition des patients selon la paité de leur mere

Nombres de cas Pourcentage (%)
Parité
Multipare 24 96
Unipare 1 4
Total 25 100

Les meres de nos patients étaient multipares dafs @es cas.
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Tableau XVII : Répartition des patients selon le nieau d’étude de leur

péere
Niveau d’étude Nombre de cas Pourcentage (%

Non scolarisé 18 72
Scolarisé niveau supérieur 3 12
Scolarisé niveau 2 8
secondaire
Scolarisé niveau primaire 2 8

Total 25 100

Les peres de nos patients étaient non scolarisésa% des cas.

Tableau XVIII : Répartition des patients selon le nveau d’étude de

leur mere

N

Niveau d’'étude

Nombre de cas

Pourcentage (%

e

Non scolarisé 21 84
Scolarisé niveau primaire 2 8
Scolarisé niveau secondaire 1 4
Scolarisé niveau supérieur 1

Total 25 100

Les meres non scolarisées étaient majoritaires @4#cdes cas.
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Tableau XIX : Répartition des patients selon le tréement déja recu

avant le diagnostic

Traitement déja recu Nombre de cas| Pourcentage (%)
Mixte (Traditionnel et 16 64
Médical)
Médical seul 4 16
Chirurgical 3 12
Traditionnel seul 2 8
Total 25 100

La majorité de nos patients ont recu un traitenme@dical et un traitement

traditionnel a la fois avant le diagnostic soit 6dés cas.

Tableau XX : Répartition des patients selon la duré d’évolution de la

maladie avant le diagnostic.

Durée d’évolution Nombre de cas Pourcentage (%)
Supérieure a 3 mois 13 52
Inférieure a 3 mois 12 48

Total 25 100

Nos patients ont été vus dans 52 % des cas apress3d’évolution de la

maladie avant le diagnostic.
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Tableau XXI: Répartition des patients selon les gnes cliniques a

I'admission
Signes cliniques Nombre de cas Pourcentage (%)

Masse abdominale 23 92

AEG 19 76

Paleur 17 68
Douleur abdominale 7 28

Fiévre 6 24
Détresse respiratoire 1 4
Hématurie 1 4

La masse abdominale, I' AEG et la paleur ont ésésignes cliniques les

plus retrouvés ; soient respectivement 92% ; 7668% des cas.

Tableau XXII : Répartition des patients selon la m#ormation associée
au néphroblastome.
Aucune malformation n'a été décelée chez nospt ni aniridie, ni

anomalie urogénitale, ni hémi hypertrophie.
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Tableau XXIII : Répartition des patients selon I'imagerie

Imagerie Nombre de cas Pourcentage (%)
Echographie abdominale 25 100
Radiographie thorax 25 100
Urographie intraveineuse 7 28
Scanner abdominal 2
Scanner thoracique 1 4

Tous nos patients avaient bénéficié d'une échdhgapbdominale et

d’une radiographie du thorax.

Tableau XXIV : Répartition des patients selon les désultats de

I’échographie abdominale.

Résultats Nombre de cas| Pourcentage (%)
Masse intra rénale hétérogene 25 100
Métastase 3 12

La masse abdominale était 100% intra rénale hété@mgt 12% des patients

avaient des métastases hépatiques lors du diagnos
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Tableau XXV : Répartition des patients selon les ultats de la

radiographie du thorax.

Résultats Nombre de cas Pourcentage (%)

Normal 14 56

Métastase 11 44
Total 25 100

Les métastases pulmonaires étaient retrouvéesidézle nos patients.

Tableau XXVI : Répartition des patients selon les@sultats de 'UIV.

Résultats Nombre de cas| Pourcentage (%
Rein urographiquement muet 6 24
Rien fonctionnel 1 4

L'UIV a été realisée chez 28% de nos patients.

Page 63 sur 102

N



Tableau XXVII: Réparation des patients selon

Biologiques réalisés.
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Biologie Nombre de cas Pourcentage (%)
NFS 25 100
Sérologie HIV 25 100
Sérologie Hbs 15 60
lonogramme sanguin 10 40
Groupe — rhésus 25 100

La NFS, la Sérologie HIV et le groupage rhésusétaystématiques chez

tous nos patients.

Tableau XXVIII : Répartition des patients selon letaux

d’hémoglobine.

Taux Nombre de cas Pourcentage (%)
Hb <12 22 88
12<Hb<18 3 12

Total 25 100

La majorité de nos patients avaient une anénie88% des cas.

Tableau XXIX: Répartition des patients selon les ésultats de la

sérologie HIV.
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La sérologie HIV était négative chez la totalitéraes patients, soit 100% des

cas.

Tableau XXX : Répartition des patients selon le grope sanguin

Groupe — sanguin Nombre de cas Pourcentage (%)

A" 10 40
o} 6 24
B* ) 20
O 2 12
A 1 4

AB’ 1 4

Total 25 100

Les patients de groupe sanguin A+ étaient majaegaavec 40% des cas.

Tableau XXXI : Répartition des patients selon lesdrmes.

Forme Nombre de cas Pourcentage (%)
Localisée 12 48
Métastatique 13 52

Total 25 100
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Graphique IV : Répartition des patients selon le sige des

métastases

8%

m Poumons

O Foie — Poumons

Le siege des métastases était le plus souventopaine (77%).

Tableau XXXII : Relation entre I'évolution de la maladie avant le

diagnostic et les métastases.

Métastases

Durée I'évolution Oui Non Total
Inférieure a 3 mois 3 12 15
Supérieure a 3 mois 10 0 10
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Total 13 12 25

Tous les patients dont la durée d’évolution de Hadhie dépasse 3 mois

avant le diagnostic ; avaient des métastases.

Tableau XXXIII : Répartition des patients selon le traitement du

néphroblastome

Traitement Nombre de cas Pourcentage (%)
Chimiothérapie 15 60
préopératoire
Chirurgie 12 48
Chimiothérapie 11 44
postopératoire
Radiothérapie 0 0
Aucun traitement du 4 16
protocole

Aucun de nos patients n’a bénéficié de la radraihié.
Tableau XXXIV : Protocole de la chimiothérapie prégeératoire utilisé
dans le service de pédiatre du CHU Gabriel Touré GFA 2005.

Formes Drogues Doses Durée

Localisés Vincristine 1,5 mg / m2/ semaine 4 semaines

Actinomycine-D| 45ug / kg / 15 jours

MétastatiquesVincristine 1,5 mg / m2/ semaine 6 semaines

Actinomycine-D| 45ug / kg / 15 jours
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Adriamycine 50 mg / m? [ 4

semaines

Bilatérales Vincristine 1,5 mg / m2/ semaine 8 semaines

Actinomycine-D| 45ug / kg / 15 jours

Tableau XXXV : Répartition des patients selon les@ticancéreux utilisés

Anticancéreux Nombre de cas Pourcentage (%)
VCR + ACT.D 11 44
VCR + ACT.D + ADRIA 4 16
Autres 10 40
Total 25 100

La vincristine et I'’Actinomycine-D ont été ligees dans 44% des cas.
Graphique VI: Reépartition des patients selon la taicité de la

chimiothérapie preopératoire.

Le Grade Il (vomissement et alopécie) et le graddalplasie) ont été la

toxicité la plus fréquente.
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Tableau XXXVI : Répartition des patients selon la airurgie

Chirurgie Nombre de cas | Pourcentage (%)
Néphrectomie 10 40
post chimiothérapie
Néphrectomie d’emblée 4 16
Laparatomie + Biopsie 4
Non opéres 10 40
Total 25 100

La néphrectomie post chimiothérapie a éte effeatiaés 40% des cas.

Tableau XXXVII : Répartition des patients selon lestade

Stade Nombre de cas Pourcentage (%)
I 10 40
I 1 4
1 4 16
Inconnu 10 40
Total 25 100

Le stade | était majoritaire avec 40%.
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Tableau XXXVIII: La répartition des patients selon le résultat de

I'anatomie pathologie

Type histologique Nombre de cas Pourcentage (%
Bas risque 7 28
Risque intermédiaire 1 4
Haut risque 3 12
Inconnu 14 56

N’

Le taux d’histologie réalisé était de 44% contr@&bdes cas inconnus.

Tableau XXXIX: Protocole de la chimiothérapie postopératoire

utilisé dans le service de pédiatrie du CHU GabrieTouré 2005.

Il et Il | Actinomycine D

semaine 19°™ semaine
45ug/kg/ | 25™semaine

15 jours

Stade Antimitotique Dose Repos Durée

Vincristine 1,5 mg/ m?/ | 5°™ semaine 9 semaines

semaine
I Actinomycine D | 45ug/ kg de

la
2éme et 7éme
semaines

Vincristine 1,5mg/ m?2/ | 13¥™ semaine |27 semaines
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Graphique VIl : Répartition des patients selon les anti-cancéreuxilisés

en post opératoire

B VCR + ACT-D
B VCR + ACT-D + ADRIA
O Autres

14

Le taux de la chimiothérapie post opératoire ékitt4%.

Tableau XXXX : Répartition des patients selon leurdevenir

Devenir Nombre de cas Pourcentage (%)
Décés 12 48
Rémission compléete 10 40
Perdu de vue 2 8
Vivant avec tumeur 1 4

Total 25 100

Le taux de rémission compléte était de 40% mandreat8% comme taux

de déces.
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Tableau XXXXI : Répartition des patients selon le neament du décés

Moment Effectif Pourcentage (%)
Traitement préopératoire 7 58
Traitement post-opératoire 5 42

Total 12 100

Le taux de déces le plus élevé était constaté daard@phrectomie.

Tableau XXX XII : Répartition des patients selon lacause du déces

Cause Effectif | Pourcentage (%)
Tumeur 10 84
Toxicité du traitement de la 2 16

chimiothérapie
Total 12 100

La principale cause du déces de nos patientsl@taineur avec 84%.
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Tableau XXXXIII :

globale en fonction du type de traitement.

Répartition des patients selon le taux de survie

Type de traitement

Nombre de cas

Pourcentage (%)

Néphrectomie post 8/10 80

chimiothérapie

Néphrectomie d’emblée 214 50

Non Néphrectomisé 1/11 9
Total 11/25 44

Tableau XXXXIV : Répartition des patients selon letaux de survie en

fonction de stade.

(@)
N’

Stade Nombre de cas Pourcentage (%
Stade | 10/10 100
Stade Il 0/1 0

Stade Il 0/4 0

Seulement les patients du stade | étaient vivants.
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L a courbede survie globale de nos patients

1.0

0.8 —

0.6 —

0.4 —

Survie cumulée

0.2—

0.0—

! ! ! ! ! ! !
0.00 5.00 10.00 15.00 20.00 25.00 30.00

duree

Le taux de survie globale de nos patients a 27 mois était de 44%
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COMMENTAIRES ET DISCUSSIONS

1- Critique de la méthodologie:

Au cours de notre étude, nous avons été confrantdes difficultés de

plusieurs ordres :

- Socio-économique

- De suivi

Difficultés d’ordre socio-économique :

Les parents de nos patients appartiennent poutulgam a des classes

sociales peu favorisées et aux revenus faibles.

Par ailleurs, les colits des examens complémen&tir@s la néphrectomie

ne sont pas a la portée de la majorité des pagenmss patients.

Ces faits ont constitué un handicap important dangalisation du bilan

pré thérapeutique et du protocole thérapeutique.

Difficultés par rapport au suivi des patients :

La plupart de nos patients résidaient hors de Bamak

Les perdus de vue et les irrégularités dans cergaiivis étaient dues :

- l'insuffisance des moyens financiers

- le fait que les parents ne percoivent pas toujbumportance du suivi
Fréquence du néphroblastome : Tableau Il

Le néphroblastome était le troisieme cancer edlid I'enfant avec 16%

apres les lymphomes (38%), le rétinoblastome (3d&6a¥ notre étude.

En 2003 au CHU de Brazzaville. J.P.PEKO [17] avemuvé que le

néphroblastome occupait le troisieme rang des tisrmalides malignes de

I'enfant.
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J. LEMERLE [13] avait trouvé que le néphroblastoreeait en quatrieme

rang de I'ensemble des affections malignes dedmindpres les leucémies,
les lymphomes et les tumeurs cérébrales.

Dans I'étude menée par C. BERGERQ8| le néphroblastome est le
sixieme cancer de I'enfant avec 7% apres les leig=eet les lymphomes

(45%) les tumeurs cérebrales (20%) les tumeurssdest mous (8%) et les
neuroblastomes (8%).

Ces frequences témoignent que le néphroblastomaeasincer de I'enfant

gu’on rencontre aussi bien dans les pays en voidésgeloppement que
dans les pays développeés.

Caractéristiques sociodémographiques et épidémiolapgies :

Age : Tableau V

La tranche d’age 2 — 5 ans était la plus toucls#s dhotre étude avec un
age moyen de 45mois.

Une étude réalisée en Ouganda, au Vietnam, en usfridqu sud et a

Brazzaville avait montré que la tranche d’age lasptouchée par le

néphroblastome était celle de 2 — 5 ans [17].

B. TOGO[12] en France a trouvé dans son étude un age magesD

Mmois.

PIANEZZA [18] et M. EL KABABRI [7] avaient respectivement trouvé
gue I'age moyen était de 28 mois et de 36 mois.

Ces résultats témoignent que le néphroblastomeumsttumeur de la
premiére enfance.

SEXE : Tableau IX

Le sexe féeminin a prédominé dans notre étude andaux de 56% et un

sex- ratio 1,24.
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Alain G [19] avait trouvé dans son étude une pn@dance féminine avec
un taux de 64,3%.

B TOGO [12] avait trouvé dans sa série une prédange féminine avec
63,2%.

J. Lemerle, J Valayer, J P Guller [13] avaienuu® que la distribution
entre les sexes était égale dans les statistiques.

Dans l'étude menée par M.EL. Kababri [7] le sexescnéin était
prédominant avec un taux de 61%.

Ethnie : Tableau X

Les ethnies les plus représentées dans notre étudlecté les Bambaras
(36%), les peulhs (16%) et les Sarakolés (16%).

A.COULIBALY [8] avait retrouvé dans sa seérie les mé&mesthnies :
Bambaras (54,16%), les peulhs (25%) et les Sara8ié).

Cette classique prédominance témoigne de la disioip ethnique du Mali.
Résidence : Graphique Il

Dans notre étude 64% des patients venaient denlarzmale. .

A. COULIBALY [8] avait trouve dans sa série que 52%aient de la zone
rurale.

M. EL. Kababri [7] avait trouvé dans son étudee 6% étaient de la
zone Urbaine.

La résidence des patients en zone rurale pourrag tertainement
expliquer le probleme de suivi constaté dans redtide.

La prédominance rurale pourrait aussi s’expliquarlp fait qu'au Mali la

population vit majoritairement en zone rurale.
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Profession : Tableau XlII et XV

Dans notre série, les méres ménageres et les paysans ont été les plus
représentes, soient respectivement 88% et 40%

A.COULIBALY [8] avait observé dans sa série des memEnageres
(70%) et des peres paysans (53%).

Cela a été un grand handicap, qui pourrait expliteiprobleme de la prise
en charge dans notre étude.

CLINIQUE :

Interrogatoire : Tableau XIX

Dans notre étude 64% des patients avaient rdauf@is un traitement
traditionnel et un traitement meédical moderne ruoécalise.

Dans I'étude de COULIBALY A [8] 67% des patientgagent utilisé les
médicaments traditionnels.

Cela pourrait expliquer le retard du diagnosticstaté dans notre étude.
Signes cliniques : Tableau XVIII

Dans notre étude les signes cliniques ont été Esenabdominale (92%),
'AEG (76%), la paleur (68%), la douleur abdommgP8%), la fievre
(24%), la détresse respiratoire (4%) et 'lhémat(#is).

A.COULIBALY [8] avait retrouvé dans sa seérie la masgslominale
(100%), la fievre (58%), la douleur abdominale (4&Xl'AEG (37%)).

Dans I'étude de M. EL KABABRI [7] les signes clinigs étaient la masse
abdominale (100%), la fievre (37%), 'hnématurie¥@let 'HTA (7%).
B.TOGO [12] a trouvé dans son étude la masse abdtanidd,4%),
I’'hématurie (26,3%) et la douleur abdominale (18,4%

La multitude des signes cliniques dans notre épaderait s’expliquer par

la longue durée d’évolution de la maladie avawmliggnostic initial.
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SIEGE : Tableau VIl

Dans notre série, le rein gauche était le plusnaiteec 52%.

J. LEMERLE, J .VALAYER et J. P. GUBLER [13] avateinouvé que le
rein gauche était le plus atteint.

M. SOW, M. THERESE et ANDRE M [20] avaient trouvéeayle rein droit
était le plus atteint.

B. TOGO [12] avait trouvé que le rein droit étaitdlus atteint avec 50%.

Il existe d’'une série a l'autre, des différencescergui concerne le coté le
plus souvent atteint.

Imagerie : Tableau XXIII

Les examens radiologiques realisés dans notre @iidéte I'échographie
abdominale (100%), la radiographie du thorax (1QOPW)IV (28%), la
TDM abdominale (8%) etla TDM du thorax (4%).

L’échographie abdominale (100%), la radiographie tdarax (100%),
'UIV (91%), la TDM abdominale (44%) et la TDM dadrax (4%) étaient
les examens radiologiques réalisés dans la séméenear M. EL. Kababri
[7].

Ce bilan radiologique trés restreint réalisé duraatre étude pourrait
s’expliquer par le bas niveau socio économiquepdesnts de nos patients.
Formes du néphroblastome : Tableau XXXI

Dans notre série, la forme métastatique est lagdnsinante avec 52% des
cas.

M. EL. Kababri [7] avait trouvé dans sa série umédpminance de la
forme localisée avec 96% des cas.

Le taux de la forme localisée observée dans la gérY. Ladjad] ; M. Si
Ahmed [21] était de 90%.
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B. TOGO [12] a trouvé dans son étude une prédormmate la forme

localisée avec 81,6% des cas.

Cette prédominance métastatique dans notre étutteagics’expliquer par

le fait que les patients sont vus en retard.

Traitement du néphroblastome :

- Chimiothérapie préopératoire : Tableau XXXII|

Dans notre étude 60% des patients ont bénéficiehiaiothérapie

préopératoire.

Dans I'étude menée par B. TOGO [12] 100% des pistient bénéficié une
chimiothérapie préopératoire.

M. EL Kababri [7] et Y. Ladjadj. M. Si Ahmed [21}aient respectivement

trouvé 90% et 84% comme taux de chimiothérapiep#eioire.
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Avant la chimietherapie

- Néphrectomie : Tableau XXXVI

Le taux de néphrectomie post chimiothérapie egt0dé dans notre étude.

B. TOGO[12] et M. EL. Kababri [7] ont trouvé respigement 100% et

83% comme taux de néphrectomie post chimiothérapie.

La néphrectomie reste le temps essentiel du trariéniu néphroblastome.
C’est une chirurgie programmée faite apres la dbtimérapie initiale ; 8

jours au maximum apres la derniére chimiothérappemeratoire.

Durant notre étude, nous avons perdu trois patoknts le principal facteur
était le retard de la néphrectomie.

L'un est décédé 5 heures apres la néphrectomie pprelle a été faite 2
semaines apreés la derniere chimiothérapie initiale.

Les deux autres sont décedés sans interventionrgiwale parce qu’ils

n‘'ont été revus que 3 semaines apres la derniéraiathérapie pour

multiples raisons.
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Pour pallier ce sérieux probleme, nous avonstaédepprotocole suivant :
-Les deux premieres semaines de la chimiothérapiaitement en
ambulatoire.

- La ™ semaine de la chimiothérapie initiale :

» Hospitalisation du patient

» Consultation en chirurgie pédiatrique

* Faire le bilan préopératoire et corriger les andsal

* Recours a la direction du CHU GABRIEL TOURE et &rvice social
pour la prise en charge si les parents sont démuni

- La £™semaine de la chimiothérapie : la consultationamesthésique
-La 5™ semaine de la chimiothérapie : la néphrectomier p@iforme
localisée.

-La 7™ semaine de la chimiothérapie : la néphrectomie peaiformes
meétastasiques, comme prévue ou indiquée dans tecpte du traitement
du néphroblastome par GFAOP 2005.

Cela a été possible grace au soutien de la diredtioCHU Gabriel Touré
et du service social ; 4 patients ont été pridéatant en charge par eux.
Stades : Tableau XXXVII

Stadel est majoritaire dans notre étude avec 40% des cas

Le méme taux (40%) a été observeé dans I'étude ANEPZZA [18] pour le
stade I.

M. EL Kababri [7] avait trouvé que le stade Ilhg¢tmajoritaire avec 48%
des cas.

Le stade Il (39%) était majoritaire dans I'étudenge par Y. Ladjadj. M. S
Ahmed [21].

B.TOGO [12] a trouve que le stade Il est majorgavec 36,8% des cas.
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Le stade | est majoritaire dans notre série paneed§% des patients n’ont
pas été operes.

Anatomie — Pathologie : Tableau XXXVIII

Dans notre étude 44% seulement des patients avh@ameficie de
I'histologie.

Tous les patients avaient bénéficié de I'hist@atpns les études menées
par Y. Ladjadj, M SiAhmed [21], B TOGO [44] et MLEKABABRI[7].

Ce faible taux d’histologie constaté dans notre@tpourrait s’expliquer
par :

- faute des moyens financiers

- 40% de nos patients n'ont pas été opérés

- notre croyance religieuse et traditionnelle

Dans notre étude 28% sont de groupe de bas ri$gee sont de groupe de
haut risque et 4% sont de groupe de risque intaeinéd

B. TOGO [12] a trouvé que 76,3% sont de groupeistpie intermédiaire
et 23,7% sont de groupe de haut risque mais auasirde bas risque. ce
phénoméne s’expliquera par la prise en compte deveamx criteres
anatomopathologiques en France [12].

Chimiothérapie post opératoire : Graphique VII

Dans notre étude 40% des patients ont bénéficia deimiothérapie post
opératoire.

Dans les études de B. TOGO [12], M. Si Ahmed, Ydjadj, M. SI
Ahmed [21] et M. EL. KABABRI [7] le taux de la chiothérapie post
opératoire était respectivement de 100%, 90%]#t.8
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raplie poest operatoire

Toxiciteé de la chimiothérapie :

Dans notre étude nous avons observé 52% des casofdissement et
d’alopécie) et 8% des cas d’aplasie.

L’'aplasie (6%) et I'hnémorragie (2%) étaient lesitibés retrouvées dans
I'étude de M. EL. Kababri [7].

Dans I'étude menée par B. TOGO [12] la maladie @a@inclusive était la

seule toxicité observée.
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Le vomissement était constaté le plus souvent l@stpus avons associé
deux anticancéreux ; l'alopécie était constatée ¢has les patients ayant
bénéficié de trois cures de chimiothérapie etldisie n’'était observée que
lors de l'association des 3 anticancereux au coensotre étude.

Notons qu'aucun de nos patients n’avait bénéficié de la thdrapie parce
gu’elle n'est pas réalisable au Mali.

Devenir : Tableau XXXVII

Notre étude a revelé 48% de mortalité, 40% de momscompléete, 8% de
perdu de vue et 4% de vivant avec tumeur.

M. EL KABABRI [10] avait révéle 58% de guérison, 29de rechute et
13% de mortalité.

Y Ladjadj, M SI AHMED [21] avait réevélé 55% de gigan, 26% de
perdu de vue et 19% de mortalité.

Nous ne pouvons pas parler de guérison dans niite €éar elle ne peut
qu’'étre affirmée que 2 ans apres la fin de chin@cdpie [10].

Ce taux tres élevé de mortalité dans notre étudergio s’expliquer par le
retard de diagnostic.

Le pronostic a le plus souvent été influencé péin€raire thérapeutique
des patients.

En effet, c’est aprés I'échec d’'un traitement tiiadnel (au long cours et
onéreux) que les patients sont dirigés vers unetsire sanitaire.

Beaucoup de nos patients étaient vus a un stedleda ils leur arrivaient

de décéder parfois méme avant le début du traitemen
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Survie : tableau XXXXII|

La survie globale a 27 mois de nos patients éeait4do.

B TOGO [12] et GFAOP [22] ont trouvé 94,7% commaxtale survie
globale de leurs patients.

La survie globale a 4 ans dans I'étude menée PMEZZA [18] était de
86%.

La survie a 27 mois de nos patients de stadetl d#al00% mais pour les
stades Il et Il ; elle est de 0%.

B. TOGO en France [12] a trouvé que la survie a$ae ses patients de
stade | et Il est de 100%.

PIANEZZA [18] a obtenu une survie a 4 ans de 10@ur e stade |.

Dans I'étude menée par PERLMAN [12] la survie end pour les stades |
a |V était respectivement 95,6% ; 91,1% ; 90,9%9%%.

Ce bas taux de survie globale de nos patients @ibsiexpliquer par :

- le retard de diagnostic

- le bas niveau socioéconomique des parents de tiesfsa
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Fin dela chimiothérapie
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CONCLUSION

Notre étude prospective sur 27 mois d'activité nous a permis de tirer les
conclusions suivantes :

Lafréquence du néphroblastome était de 16% apres les lymphomes
(38%) et le rétinoblastome (34%).

Latranched @gede 2 -5 était la plus représentée avec 60% des cas.
Lesex ratio était en faveur du sexe féminin (1,24).

L es patients vivaient en majorité en zone rurale (68 %).

Les enfants des paysans et des ménageres étaient les plus touchés avec
respectivement 36% et 88 % des cas.

La masse abdominale a étéle symptdome dominant avec 92 %.
Aucun de nos patients n'avait présenté une malformation associée au
néphrobl astome.

L’'échographie abdominale a été le premier examen demandé pour
suspecter un néphroblastome avant |’ histologie.

La vincristine (ONCOVIN®) et I’actinomycine D (COSMEGEN®) ont
été les drogues les plus utilisees.

Du fait de l'itinéraire thérapeutique suivi (role des guérisseurs
traditionnels)

Le taux de la forme métastatique était de 52%.

Seulement 40% (10 enfants) de nos patients ont eu une rémission
compl ete.

Letaux de la mortalité de nos patients était de 48% (12 enfants) suite a
I’ évolution rapide du néphroblastome.

Aucun cas de rechute n'a été révée.
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Le succés dans la prise en charge du néphroblastépend :
 de la précocité du diagnostic
» de I'application rigoureuse du protocole
 du suivi régulier des patients pendant et aprésiement.
Le cancer de |’ enfant en particulier le néphroblastome ne doit plus étre

une fatalité au Mali car des protocol es thérapeutiques efficaces existent.
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RECOMMANDATIONS

Au terme de notre éude, nous formulons les recommandations
suivantes :

Au ministéerede la santé:

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 hémato-oncologique
pour assurer une prise en charge précoce et efficiente des tumeurs des
enfants.

v Assurer une meilleure disponibilité des produits sanguins (sang
frais, plasmafrais congelé, concentrés globulaires...).

v Promouvoir la création d'un centre anti-cancéreux au Mali pour
enfant.

A laDirection du CHU Gabriel TOURE :

v Doter le CHU de locaux et d équipements adaptés pour une
meilleure prise en charge des enfants cancéreux.

v Sensibiliser la Direction sur les problémes liés a la prise en charge
des cancers de |’ enfant.

v Doter le service d’ un pédopsychiatre ou d’ un psychologue.

Au personnéd sanitaire:

v Promouvoir une prise en charge pluridisciplinaire des enfants
cancereux.

v Promouvoir la précocité de la référence a tous les niveaux de la

pyramide sanitaire.
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A la population :
v Consulter précocement dans une structure sanitaire
(S possible spécialisée) devant toute masse abdominale chez un
enfant.
v Ne pas se laisser influencer par les préugés entourant ce genre de
pathologie.
v Promouvoir la création d’ associations d’ aide aux enfants atteints

de cancer.
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DATNAISS
DATDIAGT
PROFPERE
PROFMERE
ADRESSE
PROVENAN

date de naissance
date de diagnostic
profession péere
profession mere
adresse
provenance

1=M;2=F
date

date

alphanum ... 12
alphanum... 12
alphanum...12
multiple... 10

= Kayes ; 2 = Kolikoro ; 3 = Sikasso ; 4 = Ség&u= Mopti ; 6 = Tombouctou ; 7 =

GAO ; 8 = Kidal ; 9 = Bamako ; 10 = autres.

ETHNIE

ethnie

multiple ...13

1 = Bambara ; 2 = Peulh ; 3 = Sarakolé ; 4 = Kas&¢ = Dogon ; 6 = Sonrhai ; 7
= Bozos ; 8 = Bobo ; 9 = Miniaka ; 10 = Sénoufd ;=LlTouareg ; 12 = Malinké ; 13

= autres.
BILAN INITIAL
POIDS
TAILLE
TEMPERAT
MALFORMA
1 GENITOUR
1 ANIRIDIE

1 OMPHALO
1 HEMIHYPE
TROPHICI

DIGESTS

poids

taille
temperature
malformation
genitourinaire
aniridie
omphalocele
hemihypertrophie
trophicite

1 = Normal ; 2/aigre ;
problemes digestifs

alphanum... 12
alphanum... 12
alphanum... 12

unique... 2

1 =0ui; 2 =Non
unique... 2

1 =0ui; 2 =Non
unique ... 2

1 =0ui; 2 =Non
unique ... 2

1 =0ui; 2 =Non
unique ...2

1 =0ui;2=Non
multiple ...3

3 = Cachectique.

multiple ...4

1 = Diarrhée ; 2 = Vomissement ; 3 = Diarrhée etissement ; 4 = Absent.

PARASITE

INFEPARA

RESPIRAT

RESIANOR

parasitose multiple ...3

1 =0ui;2=Non; 3= Incue
parasitose multiple ...3

1 =0ui;2=Non; 3 =Imwe
appareil respiratoire unique ...2

1 = Normal ; 2 = Anormal

respiratoire anormal  alphanum ...12
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HEMATURE hématurie unique...2
1=0ui; 2 =Non
SIGNINFE signes infectieux unique ...2
1 =0ui;2=Non
1 INF infection multiple ...2
1 ypérleucocytose ; 2 = autres
HB hemoglobine alphanum ...12
HIV hiv multiple ...3
1=0ui;2=Non; 3=Inconnu
HBS ag hbs multiple ....3
1=0ui;2=Non; 3=Inconnu
TRANSAM transaminase multiple .... 3
1=0ui;2=Non; 3=Incomnu
CATECHOL catécholamine multiple ....3

1 =0ui; 2 =Non; 3 =Inconnu
CATEVALE valeurs catécholamines alpha ... 12

MASSABDO masse abdominale ueig. 2

1 =0ui; 2 =Non
PERIABD périmetre abdominale  phanum ... 12
COTATTEI cote atteint multiple ... 3

1 = Gauche ; 2 = Droit ; 3 =ddral
ECHOREIN écho rénale unique ... 2

1 =0ui;2=Non
ECHOFOIE echo foie multiple ...3

1 =0Oui; 2 =Non ; 3 = Métastase

RADIOTHO radio thorax multiple ...3

1 =0ui; 2 =Non; 3= Métagtas
AUTRMETA autres métass unique ... 2

1 =0ui:2=Non
TRAITEMENT INITIAL

TRT INI traitememédical ini multiple ... 3
1=VA;2=VAD; 3 = Auis
DATE CHR date de chir date ......
TOXICHIM toxicité chimpré unique ... 2
1=0ui;2=Non
TOXIGRAD grade toxicité alphanum ... 12
MVO mvo unique ...2

1=0ui;2=Non;3

STADE stade multiple ... 5
1=Stade |l ;2 =Stade ll ; 3=Stade lll ; 4 adt IV ; 5 = Stade V
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RISHISTO stade histotpgg multiple ...3
1 = Risque bas ; 2 = Risque intermédiaire ; 3 =thiagque

TRAITEMENT POST OPERATOIRE

CHIMIOPO chimio post opera multiple ...3

1=VA;2=VAD ; 3Autres
TOXIPOST toxicite chimio multiple .... 2

1 =0ui;2=Non
MVO GRAD grade mvo alphanum ... 12
GRADETOX grade toxicite alphanum ... 12
SUIVI
DATDERNO Date de derniere nouv Date ...
ETAT état Unique ... 2

1 = Vivant ; 2 =Eédeé

1 ETVIVANT état vivant Multiple ... 4

1 = Rémission compléfes; Vivant avec tumeur ; 3 = Rechute ; 4
= vivant avec statut tumoral inconnu

2 DATDECES date de déces Date ...
2 CAUSDECE Cause de déces Multiple ... 3

1 =Tumeur ; 2 = Toxicité ; 3 = Incomnu
MOMEDECE moment de déces Multiple ... 5

1 = Traitement préopératoire ; 2 = Traitement pératoire ;

3 = post opératoire ; 4 = Apres fin de traitement; Aprés rechute
DATERECH date de rechute Date ...
LOCARECHE Localisation Multiple ... 5
1 = poumons ; 2 = foie ; 3 = Abdomen ; 4 = Lit tuadg 5 = Autres.
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Abstract

Name: Cissé

First Name: Brahimadit Almamy

Title of the thesis: Epidemiologic and clinic aspects of the néphroblastom
in pediatric unit at the teaching hospital Gabriel Touré.

_Director of the thesis: Pr Toumani Sidibé

_City of the study: Bamako.

_Country of the study: Mali

Y ear: 2006-2007

Site of the deposit: Library of the faculty of Medecine, Pharmacy and
Odonto-stomatol ogy.

Nationality: Malian

Interest part: Pediatric

Summary:

We did a prospective study on 25 infants with in 6 months to 15 years old,
and who were infected by néphroblastom.

We observed that the female were little bit more infected (56%) than
male. The mean age was 45 months. The left kidney was more infected
than the right one (52% versus 44%). The most presents symptoms were
abdominal mass 92%, general disorder 76% and 52% of our patients had
cancer metastasis. Vincristin and Actinomycin — D were the mostly used
antimitotics. About the treatment we got 40% of total recovery; 48% of
death, and no case of refinfectin. The total percentage of survive was

about 44%. We conclude that Nephroblastom is a tumor with good
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prognostic but to get this good prognostic we need multi discipline
collaboration.

Key’sword: Nephroblastom, abdominal mass, chemotherapy, prognostic
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