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Rétinoblastome extra-oculaire de I’enfant au CHU de Treichville Abidjan.
Extraocular retinoblastoma of children in CHU Treichville Abidjan.
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RESUME

Introduction : Le rétinoblastome est la tumeur maligne de I'ceil la plus fréquente de I’enfant. Cette
étude vise a évaluer les résultats de la prise en charge des formes extra-oculaires dans les services
d’ophtalmologie et de pédiatrie du CHU de Treichville sur une période de quatre ans. Méthodes : ||
s’agissait d’'une étude transversale et descriptive réalisée dans les services d’ophtalmologie, de pédia-
trie et d’histopathologie du CHU de Treichville. Elle a porté sur 45 patients présentant un rétinoblas-
tome extra-oculaire. Tous les patients agés de zéro a 15 ans, suivi dans lesdits services pour tumeur
extra-oculaire avec confirmation histopathologique et/ou tomodensitométrique, avaient été inclus.
Les caractéristiques sociodémographiques, cliniques, paracliniques, ainsi que les traitements et le de-
venir des malades avaient été analysés. Résultats : L’atteinte était unilatérale chez les 47 cas. Lors de
I"'admission 96% des yeux étaient au stade E et 4% au stade D. L’age moyen était 35,5 mois. Le suivi
moyen était de 6,5 mois. Le délai de diagnostic était a 12,20 mois. Le premier signe d’alerte de la
maladie était la leucocorie (53,4%) et I'exophtalmie était le principal motif de consultation (95,6%). Les
métastases étaient présentes principalement sur le nerf optique (90,2%). L'énucléation a été réalisée
dans 42,2% des cas, la chimiothérapie dans 75,6% des cas et la radiothérapie dans 4,4% des cas. L'évo-
lution a été marquée par le décés dans 84,4% et des perdus de vue dans 15,6% des cas. Conclusion :
Dans notre contexte, les enfants sont vu tard d’ou I'intérét d’une sensibilisation afin d’éviter I’évolution
vers les formes extra-oculaires.

Mots-clés : rétinoblastome ; extra-oculaire ; Abidjan ; enfant.

SUMMARY

Introduction: Retinoblastoma is the most frequently ocular tumor in children. This study aims to eval-
uate the results of the management of extraocular retinoblastoma in the ophthalmology and pediatrics
departments of the University Hospital of Treichville over a period of four years. Methods: A trans-
versal and descriptive study was conducted jointly in the ophthalmology, pediatrics, and histopathol-
ogy departments of Treichville University Hospital. It included 45 patients with extraocular retinoblas-
toma. All patients aged zero to 15 years, managed in the different departments for ocular tumor sug-
gestive of extraocular retinoblastoma with histopathological and/or CT confirmation, were included.
Data were collected from patient follow-up records and consultation logs. Some patients were re-
viewed for further examination. The sociodemographic, clinical, general and ophthalmologic charac-
teristics, paraclinical, treatments received, follow-up and fate of the patients were analyzed. Results:
The disease was unilateral in the 45 cases. On admission, 96% of eyes were in stage E and 4 % in stage
D. The mean age was 35.5 months. The average follow-up was 6.5 months. The time to diagnosis was
12.20 months. The first warning sign of the disease was leukocoria (53.4%) and exophthalmos was the
main reason for consultation (95.6%). Metastases were present mainly in the optic nerve (90.2%) or
37 cases. Enucleation was performed in 42.2% of cases, chemotherapy in 75.6% of cases and radio-
therapy in 4.4% of cases. The evolution was marked by death in 84.4% of cases and 15.6% of lost of
sight. Conclusion: In developing countries, most of the children arrive in consultation at an advanced
stage; hence the interest of an awareness to avoid the evolution towards the extra-ocular forms.
Keys words: Retinoblastoma, extra-ocular, child, Abidjan.

INTRODUCTION rare et grave mais curable. En absence de trai-
Le rétinoblastome est une tumeur maligne de tement, il évolue vers la forme extra-oculaire
la petite enfance développée aux dépens des avec la possibilité de métastases [2]. Selon plu-
cellules jeunes de la rétine [1]. C’est un cancer sieurs études réalisées dans la sous-région
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cette forme représente plus des deux tiers des
cas de rétinoblastome avec un pronostic mau-
vais [3,4]. Dans le cadre de I'amélioration de la
prise en charge de cas de rétinoblastome, une
équipe multidisciplinaire (oncologue, ophtal-
mologue et pathologiste) a été mise en place.
Le but de cette étude était d’évaluer les résul-
tats de la prise en charge des rétinoblastomes
extra-oculaires au CHU de Treichville sur une
période de quatre ans.

METHODES

Cette étude a été réalisée conjointement dans
les services d’onco-ophtalmologie, d’oncopé-
diatrie et d’histopathologie du CHU de Treich-
ville. Elle a porté sur tous les cas de rétinoblas-
tomes extra-oculaires colligés dans les services
sus cités. Tous les patients dgés de zéro a 15
ans, regus et pris en charge dans les différents
services, pour rétinoblastome extra-oculaire
avec confirmation histopathologique et/ou to-
modensitométrique avaient été inclus.

Nous avons réalisé une étude transversale et
descriptive sur quatre ans portant sur les pa-
tients pris en charge de janvier 2013 a dé-
cembre 2017.

Les variables étudiées concernaient les carac-
téristiques sociodémographiques (dge, sexe),
cliniques (signes ophtalmologiques), paracli-
niques (échographie, tomodensitométrie or-
bito-cérébrale et IRM) et les traitements regus
(I’énucléation, la chimiothérapie néo et ou ad-
juvante et la radiothérapie). Le suivi et le deve-
nir des malades ont été également appréciés.
L'analyse et le traitement des données ont été
réalisés a I'aide des logiciels Word 2010, EPI
info 7.2.0.1 et Excel 2007. L’étude a été réalisée
apres accord écrit de la Direction Médicale et
Scientifique de I’hopital. Par ailleurs nous
n’avons aucun conflit d’intérét dans la réalisa-
tion de cette étude.

RESULTATS

Aspects épidémiologiques

Cetravail a répertorié 45 cas de rétinoblastome
extra-oculaire au cours de la période étudiée.
La fréquence hospitaliere annuelle a été éva-
luée a neuf cas par année. La plus haute fré-
guence a été enregistrée en 2013 (35,56%) puis
une tendance décroissante au fil des années
(Figure 1).
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Figure 1 : Répartition des patients selon le
temps

L’age moyen des patients au moment du dia-
gnostic était de 35,5 mois avec des extrémes al-
lant de 22 mois a 166 mois. La tranche d’age
(Figure 2) d’un a cing ans était la plus représen-
tée avec 42 patients. Il y avait un pic de fré-
guence entre deux et trois ans avec 18 pa-
tients. Il y avait une prédominance masculine
avec une sexe ratio de 1,4. La majorité des pa-
tients (n = 29) vivait hors d’Abidjan.

. i

12; 36,7%

0; 0,0% r '

Oalan

8; 17,8%;

- 4,-3_.9&5;| 3-55%-'

3adans

la2ans 2a3ans 435ans  »5ans

Figure 2 : Répartition des patients par tranche
d’age

Aspects cliniques et paracliniques

Le délai moyen de diagnostic du rétinoblas-
tome chez les patients était de 12,20 mois avec
des extrémes de 4 et 48 mois. Vingt-quatre pa-
tients sur 45 présentaient une leucocorie
comme premier symptome. Les autres symp-
tomes initiaux étaient : les tuméfactions palpé-
brales (n =5), le strabisme (n = 3), les exophtal-
mies (n = 3). Le principal motif de consultation
dans cette étude était I'exophtalmie dans 43
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cas suivi de la leucocorie (n = 1) et de la buph-
talmie (n = 1). Les atteintes extra-oculaires
étaient toutes unilatérales et I'ceil gauche re-
présentait 55,6% des cas (Figure 3).

F-igure 3: Rétinoblastome extra-oculaire
gauche chez un enfant de cing ans

La répartition selon la classification internatio-
nale ABC montrait que lors de I'admission, la
majorité des patients était aux stades tres
avancés de la maladie soit 43 cas au stade E et
deux cas au stade D. La tomodensitométrie
(TDM) orbito-cérébrale était I'examen paracli-
nique a visée diagnostique le plus réalisé chez
42 patients sur 45 comparativement a huit
échographies oculaires et deux IRM orbitaires.
L'analyse histopathologique n’avait été effec-
tuée que pour 17 patients dont 10 avec un ré-
tinoblastome indifférencié ou peu différencié,
trois avec un rétinoblastome moyennement
différencié et quatre cas non définis.

Sur les 45 patients, 41 avaient une extension du
rétinoblastome au nerf optique avec au moins
une localisation métastatique. Pres de la moitié
des patients soit 21 patients avaient une mé-
tastase endocranienne suivi respectivement
des métastases orbitaires (n = 20), médullaires
(n = 10), méningées (n = 7), ganglionnaires
(n=5), abdominales (n = 2) et osseuses (n =1).

Aspects thérapeutiques

L’énucléation a été réalisée dans 19 cas. La chi-
miothérapie a été réalisée chez 34 patients se-
lon différentes modalités : néoadjuvante chez
5 patients, adjuvante chez 3 patients et pallia-
tive chez 19 patients. Cependant 7 patients ont
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bénéficié d’'une chimiothérapie mixte adju-
vante et néoadjuvante. Seuls 2 patients ont bé-
néficié d’un traitement par radiothérapie adju-
vante.

Aspects évolutifs

Le suivi moyen des patients était de 6,5 mois
avec les extrémes allant de 02 semaines a 13
mois. L’évolution s’est soldée par une progres-
sion tumorale (25 cas), des métastases (17 cas)
et une récidive locale (2 cas). Aucun cas de ré-
mission compléte n’a été signalé. L'étude a re-
levé, au terme du suivi, des décés chez 38 pa-
tients et 7 patients ont été perdus de vue.

DISCUSSION

Le rétinoblastome extra-oculaire représente
moins de 5% des patients atteints de rétino-
blastome dans les pays développés, mais il est
plus fréquent dans les pays en développement
représentant plus de la moitié des cas dans de
nombreuses régions [5, 6]. Cette fréquence va-
rie en fonction des études et des pays. Dans les
pays a revenu faible ou intermédiaire, le réti-
noblastome extra-oculaire représente toujours
20% a 50% des cas [7, 8]. La fréquence était su-
périeure a celle de Los Angeles (1991 et 1999)
avec un cas par an [9]. Le Niger avait une fré-
guence de 10,8 cas par an, tandis qu’a Dakar,
entre 2006 et 2010, trouvait cing cas par an [4,
10]. Ce travail a relevé une prédominance mas-
culine (sex-ratio de 1,4) retrouvée dans beau-
coup de séries africaines : Sénégal (1,18) ; Abid-
jan (1,8) ; Niger (1.2) [4, 10, 14]. Certains au-
teurs ont rapporté une égalité des sexes voire
une prédominance féminine [11,12]. Concer-
nant les délais diagnostic, alors que dans les
pays riches, le diagnostic est établi autour de
I’age de 24 mois, dans notre contexte il est ré-
alisé tardivement : 35 mois dans notre série,
54,6 mois a Abidjan, 50 mois au Mali [14-16].
Le long délai de consultation expliquerait I'age
tardif du diagnostic du rétinoblastome ainsi
qgue le nombre élevé de formes extra-oculaires
dans les pays en développement. Ainsi au Brésil
avec un délai diagnostic relativement court (5,4
mois) I'dge moyen de diagnostic était de
18,1mois pour les formes extra-oculaires [17].
Fort heureusement, les atteintes restent unila-
térales avec une prédominance a I'ceil gauche
(55,6%) comme dans la plupart des cas rappor-
tés dans la littérature : Niger (38,59%), Congo
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(40%), Nigeria (52%) et Cameroun (63%) [4, 12,
13,18].

L'analyse des causes de retard au diagnostic
montre une corrélation avec le niveau socioé-
conomique bas des familles et le manque de
connaissance des professionnels de santé [19].
Sur le plan histopathologique le rétinoblas-
tome peu différencié ou indifférencié était le
plus retrouvé 22.2%. Il est admis que le degré
de différenciation de la tumeur est un indica-
teur pronostic avec une nette tendance aux ré-
cidives et aux métastases des formes peu diffé-
renciées [20,21]. Ces formes peu différenciées
étaient les plus fréquentes dans les séries afri-
caines et asiatiques : au Sénégal (38,2%), en
Inde (41,1%), en Tunisie (52%), au Burkina
(92%) [20, 22-24]. Sur le plan thérapeutique, la
sanction a été radicale par énucléation dans
42,2% des cas. Ce taux relativement faible s’ex-
pliquait par le refus des familles et le stade trop
avancé de la maladie dans certains de cas. Ces
facteurs sont renforcés par les probléemes so-
cioculturels liés a la perte d’un ceil, la pauvreté
et la désinformation des parents. La chimiothé-
rapie premiere était néoadjuvante mais elle
restait finalement palliative (42,2%) en raison
du stade avancé de la maladie (95,6% de stade
E et 4,4% de stade D). Les indications de radio-
thérapie (2 cas) ont été réalisées a |'extérieur
du pays. La mortalité était restée élevée
(84,4%). Cette tendance retrouvée dans la plu-
part des études africaines [22,25].

CONCLUSION

Le rétinoblastome est la tumeur oculaire ma-
ligne la plus fréquente chez I’enfant. Diagnosti-
qgué tardivement, il évolue vers les formes ex-
tra-oculaires et reste de mauvais pronostic. La
prise en charge implique une approche multi-
disciplinaire ainsi qu’un suivi spécialisé a
moyen et long terme. La sensibilisation doit de-
meurer au centre de la prise en charge afin
d’éviter I'évolution vers les formes extra-ocu-
laires.
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