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Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m’engage

solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

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

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

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

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

Les médecins seront mes fréres.

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

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

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

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948.
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Apport de I'imagerie dans les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant. Expérience
du Service de Radiologie Pédiatrique du CHU Mohammed VI

Les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant constituent une pathologie de pratique

courante en oncologie pédiatrique puisqu’elles sont dans la majorité des cas malignes. Ainsi,
la découverte d'une tumeur rétropéritonéale représente un évenement grave pour le
praticien comme pour la famille et souléve d’emblée du diagnostic étiologique, ce qui

impose une prise en charge urgente.

Les manifestations cliniques sont variables en fonction de la topographie et du

caractére bénin ou malin, la tumeur peut étre asymptomatique ou révélée par des
complications. L’'imagerie et la biologie gardent une place importante dans la démarche
diagnostique, sans oublier le rble de la chirurgie qui contribue a la fois au diagnostic et au
traitement. Le diagnostic étiologique dépend de I'dage du patient et du siege de la tumeur.
Néanmoins, le plus souvent, seul I’anatomopathologie apporte le diagnostic de certitude. Les
moyens classiques d’imagerie d’une tumeur rétropéritonéale chez I’enfant sont représentés par
I’échographie, la tomodensitométrie et I'imagerie par résonance magnétique. Parfois,
d’autres procédures d’usage sélectif sont requises. Chacune de ces techniques présentent des
indications, des avantages et des limites propres. Dans le méme temps, elles génerent des

résultats permettant le diagnostic positif de la tumeur dans la quasi-totalité des cas.

Cette étude a caractére rétrospectif se propose de passer en revue la pratique

de I'imagerie des tumeurs retropéritonéales. Les objectifs de notre étude sont : déterminer
les indications, les avantages et les limites de chaque technique d’imagerie, revoir la
sémiologie radiologique des différentes tumeurs observées chez nos patients, établir une
corrélation radio-clinique et radio-histologique et enfin comparer nos résultats a ceux de la

littérature.
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Apport de I'imagerie dans les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant. Expérience
du Service de Radiologie Pédiatrique du CHU Mohammed VI

|. MALADES

Cette étude est rétrospective, portant sur 85 cas de tumeurs rétropéritonéales colligées
dans le Service de Radiologie Pédiatrique, d’Oncologie Pédiatrique, et de Chirurgie Infantile B du
CHU Mohammed VI de Marrakech sur une période de 5 ans, allant du 1er Janvier 2010 et au 31

Décembre 2014.

1. Ciritéres d’inclusion :

v Les patients recrutés dans cette étude sont ceux qui ont des documents
radiologiques et échographiques dans leurs dossiers.

v/ Patients diagnostiqués d’une tumeur rétropéritonéale durant la période d’étude

v Les cas ayant une confirmation histologique

v Les patients dont I’age est inferieur a 15 ans

2. Criteres d’exclusion :

v Diagnostic porté en dehors de la période d’étude
v" Dossiers inexploitables

v Les patients dont I’Age est supérieur a 15 ans

II. METHODES

1. Fiche d’exploitation des dossiers :

Une fiche d’exploitation a été concue pour le recueil des données radiologiques (annexe
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2. Analyses statistiques

L’analyse statistique des données a été réalisée a I'aide du Numbers OSX, les variables
gualitatives ont été exprimées en pourcentages et les variables quantitatives ont été exprimées

par les moyennes.

Ill. VARIABLES ETUDIEES :

Les renseignements recueillis pour la réalisation de cette étude ont été collectés a partir
des archives de Service d’Oncologie Pédiatrique, Service de Chirurgie Infantile B et Service de
Radiologie Pédiatrique du CHU Mohamed VI de Marrakech qui comportent :

v" Données épidémiologiques :

e Fréquence
o Age

e Sexe

v" Données cliniques :
e Le circonstance de découverte

e Examen clinique

v' Données de I'imagerie :
e Imagerie diagnostique

e Imagerie de surveillance

v"  Données anatomopathologiques

v" Concordance radio-anatomopathologique
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Apport de I'imagerie dans les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant. Expérience
du Service de Radiologie Pédiatrique du CHU Mohammed VI

|. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :

1. Fréguence :

Durant la période allant du Ter janvier 2010 au 31 décembre 2014, 85 cas de tumeurs
rétropéritonéales ont été colligés. La répartition des tumeurs en fonction du type histologique
est détaillée dans le tableau I. On peut y noter la prédominance des tumeurs malignes, avec
notamment une prépondérance du néphroblastome (57.64%) ; suivi par le neuroblastome
(30.05%), puis le SRCC (4.70%) et enfin le lymphome de Burkitt (1.17%). A I'opposé des tumeurs
bénignes dont seulement 5 cas ont été rapportées tel le néphrome mésoblastique et le

phéochromocytome qui représentent respectivement 3.52% et 2.35%. (Fig.1)

Tableau | : Répartition tumorale en fonction du type histologigue.

Tumeur Masculin Féminin Totale Pourcentage
Nephroblastome 22 27 49 57.64%
Neuroblastome 12 14 26 30.05%
SRCC 3 1 4 4.70%
Néphrome mésoblastique 1 2 3 3.52%
Pheochromocytome 0 2 2 2.35%
Lymphome 1 0 1 1.17%
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Figure n°1: Répartition des cas selon les types histologigues

2. Age:

L’age des malades était compris entre 1 mois et 14 ans avec une moyenne d’age de 7

ans. La tranche d’age la plus touchée était comprise entre 2 ans et 5ans ; elle représente 57 %

des cas ; suivie par la tranche d’age de 5ans a 10ans. (Tableau II)

Tableau Il : Répartition des malades selon la tranche d’age

Tranche d’age Nombre Fréquence
moins de 2ans 7 8%
2- 5ans 48 57 %
5 -10ans 22 26 %
10-15 ans 8 9 %
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Figure n°2 :Répartition des malades sen fonction de la tranche d’age

La moyenne d’age de nos patients en fonction du type tumoral est décrite dans le tableau

Tableau lll : Répartition des différentes tumeurs en fonction de I’Age
Type histologique Age min Age max Age moyen
Néphroblastome 16 mois 11 ans 6.16 ans
Neuroblastome 1 mois 14 ans 7.04 ans
SRCC 3 ans 6 ans 4.5 ans
Néphrome mésoblastique 1 mois 2mois 1.5 mois
Phéochromocytome 8ans 11 ans 9.5 ans
Lymphome 14 ans 14 ans 14 ans
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3. Sexe:

La répartition selon le sexe montre une légere prédominance féminine avec un sexe

ratio H/F de 0.88 (40/45). (Fig.3) (Tableau IV)

@ Feminin
@ Masculin

Figure n°3 : Répartition selon le sexe dans notre série

Tableau IV : Répartition des différentes tumeurs selon le sexe.

Tumeur Masculin Féminin Sex-ratio
Nephroblastome 22 27 0.81
Neuroblastome 12 14 0.85
SRCC 3 1 3
Néphrome mésoblastique 1 2 0.5
Pheochromocytome 0 2 0
Lymphome 1 0 -

-10 -
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II. DONNEESCLINIQUES :

1. Mode de révélation :

Le tableau clinique était typique ; ainsi la masse abdominale a constitué le motif de
consultation le plus fréquent dans notre série; elle a été retrouvée chez47 patients (55.29%) ; la
distension abdominale a été notée chez 30 patients soit 35.29%, ainsi que la douleur
abdominale qui a été retrouvée chez 24 patients soit 28.23%, suivie de I’AEG qui a été retrouvée
chez 17 patients soit 20% ; de I'HTA et la fievre chez 3.52% et 2.35% des cas respectivement et

de I’hématurie chez 4 cas et enfin un seul cas a été découvert fortuitement. (Tableau V) (Fig.4)

Tableau V : Répartition des malades en fonction de signes cliniques révélateurs

Signe clinique Nombre Fréquence
Masse abdominale 47 55.29%
Distension abdominale 30 35.29%
Douleurs abdominales 24 28.23%
AEG 17 20%
Hématurie 4 4.70%
HTA 3 3.52%
Fievre 2 2.35%
Fortuite 1 1.17%

-11 -
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Figure n°4 : Répartition des patients en fonction du mode de révélation.

2. Examen physique :

L’examen abdominal avait objectivé la présence d’'une masse abdominale comme
principal signe physique présent chez 85 patients, elle était dure, fixe, ferme, indolore et de
siége variable

> Flanc gauche : 36 patients.
> Flanc droit : 28 patients.
» HCD : 8 patients.

» HCG : 13 patients.

Une hépatomégalie était objectivée chez 3 patients et une sensibilité abdominale chez 24
patients, des nodules sous cutanés chez un patient et une masse temporale dans cas et des

douleurs osseuses diffuses également chez un seul patient.

-12 -
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I1l. DONNES BIOLOGIQUES :

1. Catécholamines urinaires :

Le dosage des catécholamines urinaires, I’acide vanylmandilique (VMA), [I’acide
homovanilique (HVA) et la dopamine urinaire, a été demandé chez 18 cas (69.23%) chez qui on a
suspecté le neuroblastome et chez les deux cas chez qui on a suspecté le phéochromocytome.

Les résultats sont détaillés dans le tableau VI.

Tableau VI : Données des catécholamines urinaires colligés au niveau des différents

groupes pathologiques de notre étude

Tumeur Dosage des catécholamines urinaires

17 cas anormaux
Neuroblastome
01 cas normal

phéochromocytome 02 cas : anormaux

2. Myélogramme :

Le myélogramme a été demandé dans le cadre du bilan d’extension dans 22 cas (84.61%)
chez qui on a suspecté le diagnostic de neuroblastome et dans un seul cas chez qui on a
suspecté le lymphome de Burkitt. Les résultats du myélogramme étaient normaux dans16 cas de
neuroblastome, ainsi que dans le cas du lymphome de Burkitt, cependant il y avait un
envahissement médullaire par des cellules extra-hématopoiétiques dans 6 cas de

neuroblastome.

-13-
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IV. DONNEES DE L’'IMAGERIE :

1. Imagerie a visée diagnostique :

Dans notre série, un certain nombre d’examen radiologique a été réalisé. En effet

concernant les groupes pathologiques suivants on note :

v

Pour le Néphroblastome (49 cas) : I’échographie abdominale a été réalisée dans la
totalité des cas. Le scanner a été réalisé dans 42 cas soit 86,95%, alors que I'IRM n’a
été demandée chez aucun patient.

Pour le Neuroblastome (26 cas) : I’échographie et le scanner abdominaux ont été
réalisés dans la totalité des cas. L'IRM dans deux cas.

Pour le sarcome rénal a cellules claires (04 cas) : I’échographie et le scanner ont été
réalisés dans les quatre cas ; I'IRM dans aucun cas

Pour le néphrome mésoblastique (03 cas) : une échographie a été réalisée dans tous
les cas, la TDM dans deux cas.

Pour le phéochromocytome (02 cas) : une échographie et une TDM ont été réalisées
dans les deux cas.

Pour le lymphome (01 cas) : une échographie et une TDM ont été réalisées. Ces

résultats sont reproduits sur le tableau VII

Tableau VIl : Imagerie réalisée dans notre série

NPH NBL SRCC NM Phéo Lymphome
(49 cas) (26 cas) (4 cas) (3 cas) (2 cas) (1 cas)
Echographie 49 26 04 03 02 01
TDM 42 26 04 02 02 01
IRM 00 02 00 00 00 00

-14 -
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1.1 Données générales :

a. Localisations tumorales :

Pour les 85 tumeurs rétropéritonéales étudiées dans notre série, nous avons noté que 24
tumeurs soit 28% siégeaient au niveau du rein droit, 31 tumeurs soit 36% siégeaient au niveau
du rein gauche, 10 tumeurs soit 12% siégeaient au niveau de la surrénale droite, 14 tumeurs soit
16% siégeaient au niveau de la surrénale gauche, 04 tumeurs soit 5% siégeaient en para-

vertébral, 1 cas rénal bilatéral et 1 cas surrénalien bilatéral. (Fig.5)

M Rein gauche

M Rein droit

W rein bilatéral
surrénale gauche

M surrénale droite

M surrénale bilatérale

M paravértébral

Figure n° 5 : Répartition des différentes tumeurs selon la localisation

b. Volume tumoral

La taille et le volume tumoraux varient d’une tumeur a I'autre, le Tableau VIII résume les
valeurs du volume moyen et les tailles minimales et maximales pour chaque type histologique.

(Fig.6)

- 15 -



Apport de I'imagerie dans les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant. Expérience
du Service de Radiologie Pédiatrique du CHU Mohammed VI

Tableau VIII : Répartition de la taille et du volume moyen en fonction du type histologique

Type Histologique Taille Minimale Taille Maximale Volume
Néphroblastome 110x80x100 mm 106x114x130 1225 ml
Neuroblastome 35x32x40mm 88x54x76 202 ml
SRCC 110x90x80mm 100x111x112 1017 ml
Néphrome mésoblastique 46x55x84m 83x105x95mm 519 ml
Phéochromocytome 36X21x30mm 52X51x40mm 64 ml
Lymphome 56X42x45mm 56X42x45mm 136 ml

B volume min M volume moyen B Velume Max

1600
1200
800
400
iy

Néphroblastgme @ ome q. o
e

romocytom EL h
ymphome

SRCC
Méphrome meé sntijﬁsétiﬂu

Figure n°6 : Répartition des volumes minimals, moyens et

maximals des différentes tumeurs

1.2 L’échographie abdominale :

L’échographie abdominale reste I'’examen radiologique de base et la premiere

investigation en matiere d’exploration de masse abdominale. Dans notre série, elle a été

-16 -
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demandée chez tous nos malades.

L’échographie abdominale a objectivé une tumeur rétropéritonéale échogene hétérogene
dans la quasi-totalité des cas, unilatérale dans 97.64% des cas et bilatérale dans 2.35%.Au
dépens du rein droit dans 26% des cas, du rein gauche dans 38%cas, de la surrénale droite dans

14% des cas, de la surrénale gauche dans 17% et de ’espace para-vertébral dans 3% des cas.

a. Néphroblastome :

Le néphroblastome ou tumeur de Wilms était de sieége unilatéral uni focal dans 48 cas,
bilatéral dans un seul cas, aux dépens du rein droit dans 42.85% des cas et aux dépens du rein

gauche dans 55.10% cas.

La tumeur était échogéne hétérogene dans tous les cas, siege de calcifications dans 8

cas, de zones kystiques dans 41 des cas et de zones de nécrose dans 27 des cas. (Fig. n°7)

Le néphroblastome était volumineux régulier et bien limité dans 100% des cas, le

pédicule artériel rénal est en général refoulé par la tumeur.

La taille tumorale variait entre (110x80x100mm) et (106x114x130mm) avec un volume

moyen de 1225ml.

L’envahissement de la VCI et des veines rénales a été objectivé chez un patient soit 2.04%
des cas.
Le refoulement des organes de voisinages a été retrouvé dans 24.48% des cas pour le

foie, dans 16.32%des cas pour la rate et dans 12.24%des cas pour le pancréas.

Le signe de I’éperon a été retrouvé chez 11 patients soit 22.44%.L’épanchement intra

péritonéal a été retrouvé dans 6 cas.
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Tableau IX : Caractéristiqgues échographiques de néphroblastome dans notre série.

Signes échographiques Nombre Pourcentage (%)
Masse bien limitée 49 100
Hétérogenicité de la masse 49 100
Calcifications 8 16.32
zones kystiques 41 83.67
Zones de nécrose 27 55.10
Signe de I’éperon 11 22.44
Dépassement de la ligne médiane 17 34.69
Extension a la VCI 1 2.04
ADP 8 16.32
Epanchement péritonéal 6 12.24
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Figure n°7 : Néphroblastome droit, aspect échographiqgue : volumineuse masse tissulaire au
niveau de I’HCD et du flanc droit mesurant 10.6x11.45x13 cm échogéne, hétérogéene, avec
de multiples zones kystiques.
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Small Parts

= 13,00 - 3.00

e -~ —————a el
- - n

. Ct / M5

REIN DRT - P3I/ES

NASSE

Figure n°8 : Néphroblastome droit avec individualisation du signe de I’éperon qui a permis
de confirmer I’origine rénale de la masse.
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Figure n°9 : Néphroblastome droit : volumineuse masse tissulaire ovalaire bien limitée aux

dépens du rein droit, hétérogéne, vascularisée au Doppler avec larges zones anéchogeénes,

kystiques ou nécrotiques.

b. Neuroblastome :

Le neuroblastome dans notre série était de sieége surrénalien droit dans 10 cas soit
38.46%, siégeait au niveau de la surrénale gauche dans 12 cas soit 46.15%, un cas de

neuroblastome bilatéral soit 3.84%et 3 cas de sieége paravertébral soit 11.53%.

Il était échogeéne hétérogene dans tous les cas, siéege de zones hypoéchogenes

correspondants aux zones kystiques et était peu vascularisé au Doppler couleur. (Fig. n°10)

Il présentait des zones hyperéchogénes en rapport avec des calcifications dans 57.69%

des cas (Fig. n°11)

Les limites de la tumeur étaient irrégulieres dans la majorité des cas soit 73.07% et

réguliéres dans 26.92% des cas.

La taille de la tumeur variait entre (35x32x40mm) et (88x54x76mm).
Nous avons constaté un refoulement des organes de voisinage dans 8 cas soit 30.76%

avec dépassement de la ligne médiane dans 3 cas soit 11.53% et un refoulement du pédicule
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rénal dans 3 cas, (Tableau X)

Des métastases hépatiques retrouvées dans 7 cas soit 26.92%, sous forme de
multiples formations nodulaires arrondies hyperéchogénes hétérogénes siégeant au niveau de

plusieurs segments hépatiques dont la plus volumineuse mesurait 2.75x1.86 cm.

Des adénopathies ont été retrouvées dans 4 cas et I’épanchement péritonéal dans 3

cas.

Tableau X : Caractéristigues échographiques du neuroblastome dans notre étude.

Signes échographiques Nombre Pourcentage %
surrénale droit :10 38.46
surrenale gauche :12 46.15
Siege

bilatérale : 01 3.84
paravertébrale : 03 11.53
irréguliéres : 19 73.07

Limites
régulieres : 07 26.92
Calcifications 15 57.69
Zones de nécroses 15 57.69
Métastases hépatiques 7 26.92
ADP 4 15.38
Epanchement péritonéal 3 11.53
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Figure n°10 : Neuroblastome surrénalien droit, aspect échographique : masse mixte
tissulaire et kystigue ovalaire et bien limitée hypoéchogene hétérogéne englobant et
refoulant les gros vaisseaux, mesurant : 8.8 x 4.6 x7 cm

Figure n° 11 : Volumineuse masse rétropéritonéale hétérogeéne, avec mise en évidence de
calcifications en son sein.

c. Sarcome rénal a cellules claires :

Dans notre série, I’échographie a objectivé une masse tissulaire bien limitée, échogene
hétérogéne dans 100% des cas, siégeant de zones nécrotiques et kystiques dans 75% des cas et
de calcifications dans un seul cas. Les tumeurs étaient reparties dans les deux reins de facon

égale : deux tumeurs au niveau du rein droit et deux au niveau du rein gauche. (Tableau. N°XI)

L’échographie a également permis de mettre en évidence un dépassement de la ligne
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médiane avec refoulement du foie et de la VCI, mais celle ci était perméable. Elle a aussi mis en
évidence deux processus lésionnels secondaires au niveau des segments IV et VI du foie chez un

seul cas, cependant, aucun cas d’épanchement intrapéritonéal n’a été objectivé dans notre série.

Dans tous les cas, aucun élément échographique n’a permis de différencier formellement

le SRCC du néphroblastome.

Figure n°12 : Masse aux dépens du pd6le supérieur du rein droit mesurant 110x130x170

mm, d’échostructure hétérogene avec des zones de nécrose en son sein, refoulant le foie
en haut et a gauche.

TableauXI : Caractéristiques échographiques du SRCC dans notre étude

sémiologie échographique Effectif Pourcentage

masse bien limitée 4 100 %
Calcifications 1 25 %
Zones nécrotiques 3 75 %
zones kystiques 3 75 %
Extension a la VCI 0 0%

Hétérogenicité 4 100 %
Dépassement de la ligne médiane 1 25 %
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d. Lymphome de Burkitt :

Le cas unique de lymphome de Burkitt de notre série se présentait échographiquement
par une masse surrénalienne droite hypoéchogene bien limitée mesurant 56x42 mm associée a
des magmas ganglionnaires rétropéritonéaux para-vertébraux, avec une importante

agglutination, infiltration et épaississement diffus des anses digestives,

Des masses multiples et diffuses dans la totalité de la cavité abdomino-pelvienne, inter-
anses hypoéchogénes homogénes de contours lobulés ont été également mises en évidence (Fig.

n°13).

L‘échographie a également permis de mettre en évidence un épanchement péritonéal

finement échogéne de moyenne abondance.

Figure n°13 : Images échographigues montant une masse surrénalienne droite, associée
aune agglutination et a un épaississement des anses intestinales ainsi qu’a un
épanchement liguidien de moyenne abondance en rapport avec un lymphome.

-24-



Apport de I'imagerie dans les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant. Expérience
du Service de Radiologie Pédiatrique du CHU Mohammed VI

e. Néphrome mésoblastique :

L’aspect échographique du néphrome mésoblastique dans notre série était :

Cas 1 : 1mois, sexe masculin, volumineuse masse tissulaire au dépens du flanc gauche,
de I'HCG et de la fosse lombaire homolatérale mesurant 8.32x10.52x95 cm ; cette masse était
échogéne hétérogene bien limitée, vascularisée au doppler et semblait étre au dépens du pole
inferieur du rein gauche avec individualisation du signe de I’éperon. Cette masse était

responsable d’une dilatation pyelocalicielle homolatérale.

Cas 2 : 2mois, sexe féminin : I’échographie a objectivé une énorme masse tissulaire et
kystique cloisonnée, échogéne hétérogéne qui s’étendait de I’hypochondre gauche jusqu’au

pelvis en débordant la ligne médiane.

Cas 3 : 2 mois, sexe féminin, I’échographie abdominale a objectivé une masse polaire

inferieure droite échogéne hétérogene, mesurant 46x55x84 mm.

Figure n° 14 : Echographie abdominale : aspect kystigue cloisonné de la masse rénale avec

composante charnue en rapport avec un néphrome mésoblastique.
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f. Le phéochromocytome :
Cas N°1 : patiente de 11 ans, I’échographie a objectivé une masse grossiérement ovalaire
bien limitée mesurant 52x51x40mm au niveau de la loge rénale gauche de structure échogéne

hétérogéne, avec une zone de nécrose centrale anéchogéne.

Cas N° 2 : patiente de 8 ans, I’échographie a objectivé également une masse ovalaire

bien limitée, mesurant 36X21x30m, échogene, hétérogéne.

e ;.—'5’

e : .-‘f-

Figure n°15 : Tumeur ovalaire bien limitée mesurant (36x21 mm) au niveau de la loge
rénale gauche en rapport avec un phéochromocytome.

1.3 La tomodensitométrie abdominale : TDM

a. Aspect de la TDM en fonction du type histologique tumorale :
La TDM a été réalisée chez 77 patients dans notre série, répartis en 42 cas de
néphroblastome, 26 cas de neuroblastome, 4 cas de SRCC, 2 cas de néphrome mésoblastique, 2

cas de phéochromocytome et un cas de lymphome. (Tableau XIlI)
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Figure n°16 : TDM en coupes axiales sans et avec injection de produit de contraste iodé

avec reconstitutions coronales : masse rénale gauche kystique : néphroblastome.
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Tableau XII : Caractéristiqgues tomodensitométriques selon le type histologique.

Sémiologie NPH NBL SRCC NM Phc Lymph
tomodensitométrique (42 cas) |(26cas) | (4 cas) | (2 cas) (2cas) (1 cas)
9 Nets et Réguliers 38cas 6 cas 4 cas 2 cas 2 cas 1 cas
3 90.47% 23.07% 100% 100% 100% 100%
E e G e 4 cas 4 cas 0 cas 0 cas 0 cas
it 9.52% 15.38% | 0.00% 0.00% 0.00% -
g Flous 0 cas 16 cas 0 cas 0 cas 0 cas
0.00% 61.53% | 0.00% 0.00% 0.00% -
Isodense 0 cas 19cas 0 cas 0 cas 0 cas i
o 0.00% 73.07% | 0.00% 0.00% 0.00%
% T 42 cas 7 cas 4 cas 2 cas 2 cas 1 cas
@ 100% 26.92% 100% 100% 100% 100%
R 0 cas 0 cas 0 cas 0 cas 0 cas __
0.00% 0.00% 0.00% 0.00% 0.00%
Teie ey 19 cas _ 1 cas 1 cas 0 cas B
45.23% _ 25% 50% 0.00%
. 11 cas 17 cas 1 cas 0 cas 0 cas
z Calcifications 26.19% | 65.38%| 25% | 0.00% | 0.00% | °@
2_ Nécrose 15 cas 18 cas 3 cas 0 cas 1 cas 0 cas
% 35.71% 69.23% 75% 0.00% 50%
“ Zones kystiques 13 cas _ 2 cas 1 cas 0 cas 0 cas
30.95% . 50 % 50% 0.00%
Zones 0 cas - 0 cas 0 cas 0 cas
hémorragiques 0.00% __ 0.00% 0.00%
% Hétérogene 42 cas 26 cas 4 cas 2 cas 2 cas 0 cas
= 100% 100% 100% 100% 100% | 0.00%
% TeTEeE 0 cas 883; 0 cas 0 cas 0 cas 0 cas
3 0.00% ] 0.00% 0.00% 0.00% 0.00%
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Figure n°17 : TDM en coupe axiale aprés injection de produit de contraste iodé montre une
masse rénale gauche rehaussée de facon hétérogéne et modérée par le PDC dépassant la
lighe médiane avec métastases hépatiques : SRCC.

Figure n°18 :TDMen coupe axiale aprés injection de produit de contraste iodé montre une
masse rénale droite rehaussée par le PDC avec signe de | ‘éperon : néphrome
mésoblastique chez un nourrisson
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CV Sc 0/017
C

Figure n°19 : TDM en coupes axiales aprés injection de produit de contraste iodé,
(a)neuroblastome surrénalien gauche avec remaniement nécrotique important, englobant le
pédicule rénal gauche

(b) phéochromocytome surrénalien gauche

b. Aspect scannographique du lymphome :

La TDM a objectivé une masse surrénalienne droite hypodense bien limitée et homogéne,
ne se rehaussant pas par le contraste, mesurant 56x 42 mm sans calcifications, ni zones de
nécrose, associée a une adénopathie du hile hépatique de 38mm de petit axe, des anses gréles

agglutinées, hydronéphrose droite modérée et une ascite de faible abondance.

¢. Extension locorégionale des différentes tumeurs :

L’extension locorégionale des différentes tumeurs est principalement vasculaire (les gros
vaisseaux et le pédicule rénal) ; pour le néphroblastome on a trouvé un engainement des gros
vaisseaux et de la veine cave rénale dans 16.66% et 21.42% respectivement et un 1 cas de

thrombose de la VCI avec extension jusqu'a I'oreillette droite. (Fig.20)

Pour le neuroblastome, I’extension vasculaire est beaucoup plus marquée par rapport au
néphroblastome. Cependant le syndrome de Pepper (métastases hépatiques) a été trouvé dans

26.92 % des cas. (Tableau XIll) (Fig.20)
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Tableau XIII : Extension locorégionale des différentes tumeurs

NPH NBL SRCC NM
Effraction de la capsule et de 5 cas _ 1 cas
1 cas
la Graisse péri rénale 11.90% - 25%
7 cas 11 cas
Engainement 0 cas 0
16.66% 42.30%
Gros Vx
1cas
Thrombose 0 cas 0 cas 0
2.38%
9 cas 10cas 1 cas
Engainement 0
21.42% 38.46% 25%
Veine rénale
2 cas
Thrombose 0 cas 0 cas 0
4.7%
Dépassement de la ligne 17 cas 5 cas 1 cas
1 cas
médiane 34.69% 19.23% 25%
Métastases hépatiques 0 cas 7 cas 1 cas
0
(Sd de Pepper) 0.00% 26.92% 25
8 cas 4 cas 1 cas
ADP 0
19% 15.32% 25%
i 6 cas 4 cas
Epanchement 0 cas 0
14% 15.23%
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Figure n°20 : Franchissement de la capsule rénale et envahissement
de la graisse péri rénale et thrombose de la VCI (fleche) chez une fille
de 4 ans ayant un néphroblastome droit

.,

Figure n° 21 : Métastases hépatiques du neuroblastome

2. Imagerie réalisée dans le cadre de la surveillance :

Pour le Néphroblastome (49 cas), une radiographie thoracique a été initialement faite
pour la totalité des cas, cependant plusieurs échographies et TDM abdominales et thoraciques

ont été faites soit pour effectuer le bilan d’extension soit en post thérapeutique (chimiothérapie,
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radiothérapie ou apres l'acte chirurgical) ; le tableau XIV ci dessous résume le nombre des

différentes explorations radiologiques faites pour le Néphroblastome :

Tableau XIV : Les différentes explorations radiologiques faites

pour les cas de néphroblastome

Imagerie de surveillance

TDM
Echographie
abdominale TDM
Rxthorax
Post Post Post Post thorax
chimio chirurgie chimio chirurgie
49 33 39 9 22 24

Pour le Neuroblastome (26 cas), I'imagerie a de visée surveillance se résumait en plus de
la radiographie thoracique qui a été faite dans la totalité des cas a une échographie abdominale,
TDM abdominale et thoracique dans 14 cas, IRM dans deux cas. La scintigraphie a la MIBG a été
pratiquée dans 22 cas. Le Tableau XV ci dessous résume le nombre des différentes explorations

radiologiques faites pour les cas de néphroblastome.

Tableau XV : Les différentes explorations radiologiques faites

chez les cas de neuroblastome

Imagerie de surveillance

RX Echographie TDM Scintigraphie a autres
thorax abdominale la MIBG
Post Post Post Post IRM : 02
chimio chirurgie chimio chirurgie
26 22 TDM
14 03 18 14 thx :14
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2.1 La radiographie pulmonaire :

Dans notre série, elle a été demandée chez tous nos malades. Elle a permis de détecter
des métastases pulmonaires. La radiographie pulmonaire de face est revenue normale dans la
majorité des cas soit 87.05% et on a objectivé des nodules pulmonaires bilatéraux en faveur de

métastases pulmonaires chez 8 patients atteints de néphroblastome soit 16.32%. (Fig. n°22)

Elle a permis également de détecter un élargissement médiastinal et un épanchement

pleural dans 3 cas atteints de neuroblastome soit11.53%.

Elle a aussi mis en évidence un épanchement liquidien bilatéral de faible abondance

chez le cas atteint de lymphome de Burkitt.

WA1a18 LiT4e

Figure n°22 : Radiographie thoracique de face et de profil montrant des nodules

pulmonaires (fleches blanches)

2.2 La tomodensitométrie thoracique :

La TDM thoracique a été réalisée chez 42 patients dont 24 patients porteurs de

néphroblastome, 14 patients porteurs de neuroblastome et 4 porteurs de SRCC.
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La TDM thoracique faite chez les 24 cas porteurs de néphroblastome a permis de mettre

en évidence des métastases pulmonaires sous forme de nodules bilatéraux chez 8 cas, elle a

permis également de mettre en évidence des métastases pulmonaires chez 4 cas porteurs de

neuroblastome alors qu’elle s’est révélée normale chez tous les cas porteurs de SRCC.

Tableau XVI : Comparaison entre les résultats de la radiographie

standard et ceux de la TDM thoracique

Imagerie néphroblastome neuroblastome SRCC lymphome
Métastases Métastases Epanchement
Rx thoracique normale
16.32% 11.53% liquidien bilatéral
Métastases Métastases
TDM thoracique normale -
16.32% 15.38%

2.3 La scintigraphie a la MIBIG :

Dans notre série, nous avons étudié 26 cas de neuroblastome ; la scintigraphie a la MIBG
a été réalisée chez 22 cas, elle avait montré des plages d’hyperfixationintense, surrénaliennes
droites dans 9 cas (40.90%), surrénaliennes gauches dans 10 cas (45.45%) et paravertébrale dans

3 cas (13.63%).

Dans le cadre du bilan d’extension a distance du neuroblastome, nous avons noté des
foyers d’hyperfixation modérée médiastinaux dans 3 cas (13.63%), une hyperfixation osseuse

dans 9 cas (40%), hépatique dans 5 cas (22.72%).
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@ hyperfixation surrénalienne droite
0 hyperfixation surrénalinne gauche
# hyperfixation paravertebrale

Figure. n°23 : Données de la scintigraphie a la MIBG

V. DONNEES ANATOMOPATHOLOGIQUES :

Dans notre étude, une étude anatomopathologique de la piéce opératoire a été faite chez
tous les patients opérés. Elle a permis de confirmer le diagnostic suspecté radiologiquement
pour la majorité des cas et de reconsidérer le diagnostic pour d’autres cas. La répartition des cas
en fonction des résultats anatomopathologiques est résumée dans le diagramme ci dessous.

(Fig.24)

Mephroblastomea
Meurocblastome

SRCC

Méphrome mésoblastigue
Pheochromocytome
Lymphome

L LLLL L

Figure n° 24 : Répartition des cas selon les résultats anatomopathologiques.
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1. Biopsie :

Dans notre contexte, nous avons noté 19 cas de biopsies : soit directement au sein de la
masse tumorale, soit au niveau ostéomedullaire et pour un cas, la biopsie a été réalisée au
niveau d’un nodule du cuir chevelu. Une biopsie ganglionnaire a été également faite pour le cas

suspecté de lymphome. Le résultat était positif dans 08 cas et non concluante dans 02 cas.

Tableau XVII :Biopsies faites dans notre étude et leurs résultats

Groupe pathologiques Résultats de biopsie

03 Cas : Neuroblastome peu différencié

03 Cas : Neuroblastome moyennement différencié
Neuroblastome
02 Cas : Neuroblastome a cellules rondes

02 Cas :non concluante

lymphome (biopsie ganglionnaire) : Burkitt groupe B

2. Cytoponction :

La cytoponction était réalisée dans 01 cas chez qui on a suspecté le lymphome de Burkitt.

Le résultat était une prolifération lymphomateuse de type B.

VI. TRAITEMENT :

1. Chimiothérapie :

1.1 Chimiothérapie neoadjuvante :

Une chimiothérapie préopératoire a été administrée a 80 malades sur 85 malades, 49 cas
de néphroblastome ; 26 cas de neuroblastome ; 04 cas de SRCC et 01 cas de lymphome de

Burkitt.
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1.2 Chimiothérapie adjuvante :

Une chimiothérapie post-opératoire a été protocolaire dans 37 cas de néphroblastome
soit 75.51% ; danstous les cas deneuroblastome ; dans 04 cas de SRCC et dans le cas de

lymphomede Burkitt.

2. Radiothérapie :

La radiothérapie a été pratiquée chez 11 cas

3. Chirurgie :
La chirurgie a consisté en une urétéronéphrectomie totale élargie dans 48cas de
néphroblastome et une urétéronéphrectomie totale élargie droite plus une néphrotomie et

tumorectomie gauche dans un cas de néphroblastome bilatérale.

Une urétéronéphrectomie totale élargie dans les quatre cas de SRCC et dans 03 cas de

néphrome mésoblastique.

Une exérese de la masse tumorale chez tous les cas de neuroblastome en plus d’une

décompression médullaire dans un seul cas.

Une surrénalectomie dans les deux cas de phéochromocytome.
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DISCUSSION
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|. DIFFICULTES ET LIMITES DE L’ETUDE :

Comme toute étude rétrospective, les difficultés majeures que nous avions rencontrées,
étaient liées a I’exploitation des dossiers. Nous étions confrontés a plusieurs obstacles et tout
particulierement le manque de données tel que :

v' Les détails sur le motif de consultation des patients.

v" Données biologique et radiologiques

v/ Certains cas retrouvés dans le registre des archives mais non retrouvés aux archives.

v" Vue la grande diversité des tumeurs rétropéritonéales de I’enfant nous avons limité

notre étude aux types histologiques les plus fréquentes

IIl. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :

1. Néphroblastome :

1.1 Lafréquence :

Le néphroblastome ou tumeur de Wilms est une tumeur rénale maligne embryonnaire a
trois composantes : blastémateuse, épithéliale et mésenchymateuse. Sa malignité est variable en
fonction du type histologique[1,2]. Il s’agit de la tumeur rénale maligne la plus fréquente chez
I’enfant selon une étude faite en France en 2004 par P. Devred [3]. Et son pic de fréquence est

situé a 3 ans et demi. Ces résultats sont proches de ceux trouvés en Tunisie [4].

Les données épidémiologiques concernant le pourcentage de néphroblastome par
rapport aux autres tumeurs rétropéritonéales de I’enfant sont rares dans la littérature,
cependant nous avons trouvés une étude faite a I’hopital de Lahore (Pakistan)[5]qui parle d’un
chiffre de 50%, toutefois le néphroblastome est la tumeur rétropéritonéale la plus fréquente dans

notre étude avec un pourcentage de 57.64%.
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12 L’Age:

Il s’agit d’une tumeur de la petite enfance, son pic de fréquence est situé a 3 ans et demi,
mais, des cas moins importants peuvent étre observés au dela de 7 ans [3] dans notre étude la
tranche d’age la plus touchée est comprise entre 2 et 5ans avec un pourcentage de 57% ce qui
est comparable aux autres études notamment celle de P. Devred, de R. Salem et également a une
étude réalisée a rabat par Z. Jamaleddine, ou la tranche d’age la plus touchée est comprise entre

1 et5 ans [3, 4,6,]

Ces différents résultats prouvent que le néphroblastome soit une tumeur de la petite

enfance.

1.3 Lesexe:

Dans notre série nous avons trouvé une légere prédominance de sexe féminin, toutefois

les autres études ne montrent aucune prédominance d’un sexe sur l’autre.

Tableau XVIII : Données épidémiologigues selon les différentes études

P. Devred R. Salem Z. jamaleddine
Etude Notre études
France [3] Tunisie [4] [6]
Tranche d’age 1-5 ans 1-5ans 1-5ans 2-5ans
Sexe prédominant M=F M=F M=F F

2. Neuroblastome :

2.1LaFréquence :

Le Neuroblastome est une tumeur maligne dérivée des cellules de la créte neurale au sein
du systéme nerveux sympathique qui se développe principalement chez les enfants de moins de

5 ans ; son site primaire est abdominal (60 %), notamment surrénalien, les autres sites sont
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thoracique (15%), pelvien (5%), cervical (5%) et plus rarement encéphalique (1%)[7,8,9].

Dans notre étude le neuroblastome rétropéritonéales représente 30.5% ce qui

nettement augmenté par rapport a I‘étude de H. Fourati (21%) et proche de celle de M. Sharif

(26.67%).

Tableau XIX : La fréquence du neuroblastome selon les différentes études

H. Fourati M. Sharif
Etude Notre étude
Tunisie[10] Pakistan [5]
Fréquence 21% 26.6% 30.5%
2.2L4ge :

Selon H. Fourati et S. Sedrati, le neuroblastome est la tumeur solide de I'enfant la plus
fréquente de la petite enfance (95% des patients ont moins de 5ans) y compris les localisations
extra abdominales[10,11].Dans notre étude aussi, la majorité de nos patients ont une age

inferieure a 6 ans au moment du diagnostic, avec une moyenne d’age de 7.04 ans.

2.3Lesexe:
Dans notre étude, nous rapportons une légere prédominance masculine avec un sexe

ratio H /F de 1.16 ce qui concorde aussi avec les résultats de H. Fourati et S. Sedrati. [9,10].

Tableau XX : Les données épidémiologiques (Age et sexe prédominant)
selon les différentes études

H. Fourati S. Sedrati
Etude Notre étude
Tunisie [10]. Rabat [11].
Age <5ANS <5ANS <5ANS
Sexe prédominant M M M
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3. Sarcome rénal a cellules claires :

Le sarcome rénal a cellules claires est une tumeur mésenchymateuse agressive et rare
chez I'enfant, elle ne représente que 4% de I’ensemble des tumeurs rénales de I’enfant ; I’dge de
survenue est identique a celui de la tumeur de Wilms varie de 18 mois a 5ans avec un age
médian de 2ans et demi, la prédominance chez sexe masculin est reportée dans plusieurs

études[3, 12,13].

Dans notre étude, le SRCC représente 4.7% des tumeurs retropéritonéales chez I’enfant,
son dge moyen de survenue est estimé a 4 ans et demi avec une nette prédominance du sexe
masculin (3 garcons pour 1 fille). Résultats concordants avec les données de la littérature [3,

12,14.15],

4. Lymphome de Burkitt :

Le lymphome de Burkitt de I’enfant est une tumeur de haut grade de malignité, a cellules
B matures dont le lien avec le virus d’Epstein-Barr est rarement trouvé en Europe et aux Etats-
Unis. L’incidence de cette tumeur est de 0.2 pour 100000 enfants par an de moins de 16 ans
dans les pays occidentaux. Selon P.Brichon, il existe une prédominance masculine[16] ; résultats
comparables a notre étude ou le lymphome de Burkitt représente 1.17% de I’ensemble des

tumeurs retropéritonéales chez I’enfant.

5. Néphrome mésoblastique :

Encore appelé tumeur de Bolande ou hamartome rénal feetal, le néphrome mésoblastique
est la tumeur rénale solide la plus fréquemment rencontrée avant l'dge de 3mois.
Exceptionnellement, la tumeur peut étre diagnostiquée chez le grand enfant et méme chez

I’adulte. Il existe une prédominance masculine.[ 3,17, 18]

Dans notre étude le néphrome mésoblastique représente 3.52% de I’ensemble des
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tumeurs retropéritonéales et tous les cas étaient agés de moins de 3 mois, ce qui concorde avec
la littérature, mais on ce qui concerne le sex-ratio, notre étude s’oppose nettement a la

littérature, on avait trouvé une prédominance féminine (2filles pour un garcon).

6. Phéochromocytome :

Le phéochromocytome est une tumeur médullosurrénalienne développée aux dépens des
cellules chromaffines ; 10% des phéochromocytomes sont malins, 10% sont multiples et 10%
sont familiaux. Il s’agit d’une tumeur rare car elle ne représente que 0.1 a 1% des causes d’HTA
chez I'enfant, ’dge moyen de découverte est de neuf ans et demi ; mais quelques cas ont été
décrits chez le nouveau-né. [19, 20,21] Résultats comparables aux données de notre série ou
I’age moyen est également neuf ans et demi (extrémes : 8ans-11ans) et la fréquence par rapport
aux autres tumeurs retropéritonéales est de 2.35%. Par ailleurs, tous les cas de notre série

étaient de sexe féminin.

I1l. DONNEES CLINIQUES :

1. Mode de révélation :

Une trés grande variété de symptomes peut amener a la découverte d’une masse
abdominale et en particularité d’une tumeur rétropéritonéale chez I'enfant, mais il est trés
important de rappeler qu’un grand nombre de masses restent asymptomatiques et qu’elles sont
de découverte fortuite par les parents qui notent une augmentation du volume de I’abdomen, ou
par le médecin a l'occasion d’une pathologie bénigne, d’une vaccination, d’une visite
systématique ou d’une échographie abdominale faite pour une autre raison. Dans notre série la
masse a été de découverte fortuite dans un cas. La palpation soigneuse de I'abdomen d’un

enfant est donc obligatoire au cours de tout examen médical.
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1.1 Symptémes spécifiques :

a. L’Hématurie :

L’hématurie peut étre totale, indolore et capricieuse (parfois une seule miction
hémorragique), elle est I'indice d’une tumeur intra-rénale ayant envahi le rein. Bien que dans le
NPH, I’hématurie n’est présente que dans 20% des cas [20], c’est ce diagnostic qui doit étre
évoqué en premier avant I’age de 5ans, en raison de la fréquence de cette tumeur. En revanche
I’hématurie peut étre le signe majeur pour le SRCC et de néphrome mésoblastique, [21,22] mais
celles ci sont plus rares chez I'enfant par rapport au néphroblastome. Dans notre série,

I’lhématurie est retrouvée dans 4 cas (3cas de NPH et un cas de SRCCQC).

b. Hypertension artérielle :

Les causes tumorales sont d’origine surrénaliennes (phéochromocytome, neuroblastome),
ou rénales (néphroblastome). Le mécanisme de I'HTA dans le NPH est la sécrétion d’une
substance rénine-like par les cellules tumorales, parfois il peut s’agir d’une sécrétion de la
rénine secondaire a la compression de [l'artere rénale [20,23]. Pour le NBL et le
phéochromocytome, elle est due a une sécrétion des catécholamines. Dans notre série, ’HTA a

été noté dans 3.52% des cas. Il s’agissait de deux cas de phéochromocytome et un cas NBL.

c. Métastase :

Les métastases osseuses, de loin les plus fréquentes, se manifestent le plus souvent par
des douleurs ostéo-articulaires diffuses, intenses, entrainant un état d’adynamie trompeur chez
le nourrisson ou faisant parfois porter le diagnostic de rhumatisme articulaire aigu. Un
envahissement ostéo-médullaire peut également étre I’origine d’infections a répétition, comme
elles peuvent étre responsables d’hématomes orbitaires spontanés, uni ou bilatéraux, parfois
compliqués d’une exophtalmie réalisant alors le syndrome de Hutchinson Fig. n°25 quasi

pathognomonique du NBL. [24], aucun de nos malades n’a présenté ce syndrome.

Des adénopathies métastatiques périphériques en particulier inguinales et sus-
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claviculaires, évoquant une hémopathie maligne, particulierement les lymphomes.

Des métastases hépatiques sont trés rarement révélatrices du neuroblastome en dehors
de syndrome du PEPPER. Elles sont I'apanage exclusif du nourrisson, le plus souvent avant I’age
de 6 mois. Ce syndrome est caractérisé par une énorme hépatomégalie, indolore, en général
cliniquement isolée et sans parallélisme avec le volume de la tumeur primitive qui la rend
souvent difficile a mettre en évidence [25]. Dans notre série le syndrome de Pepper est noté dans

7 cas de neuroblastome.

Figure n°25 :Image d’un enfant présentant des métastases orbitaires d’un neuroblastome

(syndrome de Hutchinson)[26]

d. Syndrome occulo-cérébello-myoclonique :

Il associe cliniquement des myoclonies oculaires (opsoclonies), des myoclonies des
membres surtout lors des mouvements volontaires et un syndrome cérébelleux statique et
dynamique. Il est associé au NBL de bon pronostic et souvent difficile a mettre en évidence en
raison du faible volume tumoral. L’évolution neurologique est souvent spontanément régressive
apres l'exérese de la tumeur, avec ou sans séquelles. La pathogénie de cette association reste

mystérieuse. [27] Aucun de nos malades n’a présenté ce syndrome.
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1.2 Symptémes non spécifiques :

Les principaux intéréts des symptomes non spécifiques, c’est qu’ils conduisent a une
consultation médicale et incitent a une palpation attentive de I'abdomen et non pas a un
traitement symptomatique. Ills sont dominés par la distension abdominale, les douleurs
abdominales, les troubles urinaires a type de dysurie, pollakiurie, et par les troubles digestifs a

type de nausées ou vomissements, diarrhées ou constipation.

a. Masse abdominale :

Le tableau le plus typique, est retrouvé dans plus de 80% des cas de néphroblastome, est
représenté par la découverte fortuite par les parents, souvent lors du bain, ou systématique par
le médecin d’'une masse abdominale asymptomatique, chez un enfant en bonne santé, du faite
d’une croissance progressive et trés rapide (trois semaines en moyenne), I’laugmentation du
volume abdominal peut passer inapercue et le diagnostic n’est posé que devant une importante
protubérance abdominale.[28,29]Dans notre série, la masse abdominale était retrouvée dans

52.43% de I’ensemble des tumeurs retropéritonéales

Figure n°26 : Image d’un enfant présentant une énorme MAP en rapport avec le NBL
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b. La Douleur :

Elle est de type variable selon I'étiologie, il peut s’agir d’une sensation de pesanteur, de

crampe, d’inconfort ou géne, ou de douleurs latentes avec poussées paroxystiques.

Elle est liée a la compression des organes abdominaux par la tumeur. Parfois, il s’agit de
crises violentes réalisant un tableau chirurgical. En matiere de NPH, elle est présente dans 16%
des cas. [30] Parfois, il peut s’agir de douleurs osseuses liées aux métastases surtout en cas de
NBL.[31], Dans notre série qui s’intéresse a toutes les étiologies des tumeurs retropéritonéales

chez I’enfant, les douleurs abdominales sont présentes chez 16.47% des malades.

c. Fiévre:

Elle peut étre due a la nécrose intra-tumorale spontanée [32], aux infections urinaires a
répétitions au cours des NPH qui se compliquent par une compression des voies urinaires et une
stase urinaire. Dans la série qui s’intéresse aux MAP 12.4% des malades ont présenté une fievre

[33]. Dans notre série, la fievre a été notée dans 2.35% des cas.

d. Diarrhée :

Elle peut étre observée dans certains NBL et dominer le tableau clinique. Il s’agit alors
d’une diarrhée motrice résistant a tout traitement médical, avec hypokaliémie et acidose
métabolique par fuite de bicarbonates. Elle ne cede qu’a I’ablation de la tumeur. Elle est liée a la
sécrétion par la tumeur de Vasoactive Intestinal Peptide (VIP).[34,35] Dans notre série, un seul
cas de NBL avait présenté des diarrhées entrainant une déshydratation tableau B et qui a mené a

la découverte fortuite a I’échographie d’'une masse surrénalienne droite.

e. Ascite :

Elle peut étre révélatrice d’'un lymphome abdominal et en permet le diagnostic par étude
cytologique du liquide de ponction [36]. Dans notre série, on a retrouvé I’ascite dans un cas, il

s’agissait de lymphome de Burkitt.
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f. Signes généraux non spécifiques :
L’asthénie, I'amaigrissement et la cassure de la courbe de croissance suite a I’anorexie et
aux troubles de transit donnant ainsi une AEG. La paleur cutanéomuqueuse est due a
I’hémorragie intra-tumorale, a I’hématurie, et I'’envahissement médullaire. Dans notre étude,

I’AEG est présente chez 23.8% des malades.

1.3 Complications :

Certains symptoémes sont ceux d’une urgence chirurgicale. C’'est une éventualité rare ou

la tumeur reste asymptomatique jusqu’a une complication révélatrice, celle ci peut étre :

a. Occlusion intestinale aigue :

Par invagination intestinale aigue, ou par volvulus sur mésentére du gréle sous le poids
de la tumeur. L’invagination intestinale aigue est le plus souvent due a un obstacle organique. Il
s’agit le plus souvent d’une tumeur bégnine ou maligne du gréle surtout le lymphome [37]. Dans
notre série, un seul patient a fait une occlusion intestinale aigue; Il s’agissait d’un cas

d’invagination intestinale aigue sur lymphome de Burkitt chez I’enfant de 14 ans.

b. Rupture intra abdominale :

Trés rarement, la présentation peut étre celle d’un tableau abdominal aigu, secondaire a
une hémorragie intra-tumorale importante ou a la rupture intra-péritonéale spontanée, ou a la
suite d’un traumatisme abdominal, parfois minime. Il peut alors étre associé a une paleur
intense et une hyperthermie [38,39]. Cette rupture peut se voir en cas de NPH, en cas SRCC et en

cas NM. Dans notre série nous n’avions noté aucun cas de rupture tumorale intra-abdominale.

c. Signe de compression médullaire :

Les signes de compression médullaires peuvent étre plus ou moins bruyants (fatigabilité
a la marche, troubles sphinctériens, paraplégie) peuvent étre les premiers signes d’NBL en

sablier, développé en partie dans le canal rachidien a travers le trou de conjugaison [27], et
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selon H. Brisse, toute compression médullaire avant I’dge de 6 ans doit faire évoquer le
diagnostic de NBL en sablier [40]. Dans notre série, un cas de neuroblastome a présenté une

compression médullaire (para parésie des deux membres inferieurs).

2. Interrogatoire :

Un interrogatoire est mené conjointement a I’examen afin de rechercher un ou plusieurs
de ces symptomes et d’apprécier la rapidité d’évolution et les éventuelles modifications de la
masse. Cette durée d’évolution est variable d’'une tumeur a une autre et d’une localisation a une
autre. Du faite d’une croissance tumorale progressive, I'augmentation du volume abdominal
peut passer inapercue et la masse n’est percue par les parents ou par I’enfant qu’aprés quelques
jours dévolution. Le délai de consultation est de trois semaines en moyenne pour le NPH [41].
Pour A. Camara [30]qui s’intéressé aux NPH, ce délai varie entre 1 et 6 mois, et pour L.
JAAFAR[33]qui s’intéressé aux MAP, ce délai varie entre ljour et 2 ans, ce qui concorde

exactement avec notre série ou ce délai variait entre quelques jours apres la naissance et 2 ans.

3. Examen clinique :

3.1 L’Inspection :

L’inspection doit étre attentive a la recherche d’une voussure, d’une circulation veineuse
collatérale abdominale, plus au moins importante ou un ballonnent abdominal en cas de
syndrome occlusif. Elle trouve aussi une hypotrophie suite aux déperditions, ou une hémi
hypertrophie. Elle doit toujours étre compléte, examinant soigneusement le périnée, I’anus et les
organes génitaux externes [41]. Dans notre étude, l'inspection a objectivé une distension

abdominale chez 52.23% des malades.

3.2 La palpation :

La palpation soigneuse de I'abdomen et de la région lombaire, est capitale pour essayer

de préciser aux mieux le siége, la taille, les limites, la consistance, la sensibilité et la mobilité de
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la masse. Les masses retropéritonéales sont souvent fixes [41]. Cependant chez I’enfant, les
masses retropéritonéales ont le plus souvent un développement antérieur, une masse du flanc
droit ou gauche n’est pas forcément une HMG ou une SMG, elle est le plus souvent rénale
gu’hépatique ou splénique. Mais, il est important de se rappeler que cette palpation doit
toujours étre douce, et la plus rare possible en raison des risques de rupture et de dissémination
tumorale, tout particulierement pour le NPH, le NM et le SRCC [42], ol on trouve le plus souvent
une masse palpée en avant plutét qu’en arriere, avec possibilité d’un contact lombaire, une
consistance qui est ferme, sans caractére pierreux. Cette masse est mise en évidence par la
palpation dans 86% des cas selon la série qui s’intéressé au NPH. [30]. Par contre, en cas de NBL,
la palpation retrouve une masse dure, bosselée et fixée le plus souvent profonde. Elle est
objectivée cliniquement chez 54.1% des cas[38]. Dans notre série, la masse abdominale a été

objectivée cliniquement dans43.52% des cas.

3.3 Lapercussion :

Elle révele une matité en cas de masse kystique, un hyper-tympanisme en cas de
syndrome occlusif. Elle permet d’identifier une ascite et de mesurer la fleche hépatique, mais
comme la palpation, elle doit étre toujours douce en raison des risques de rupture. Dans notre
série, la percussion a permis d’objectiver une matité en rapport avec une ascite chez un malade

présentant le lymphome de Burkitt.

4. Autres manifestations clinigues :

Des syndromes polymalformatifs liés a des anomalies du chromosome 11 peuvent étre
mis en évidence dans un petit nombre de tumeur de Wilms [3]
v"Aniridie sporadique, associée au NPH bilatéral dans un tiers des cas [2,3,43]
v" Syndrome de Drash ou de Deny-Drash, caractérisé par un pseudohermaphrodisme
masculin, une dysgénésie gonadique, une pathologie glomérulaire progressive a type

de sclérose mésangiale aboutissant a une insuffisance rénale (Fig. n°28)
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v

Syndrome de WAGR qui associe une aniridie, des anomalies génito-urinaires et un
retard mental.

Syndrome de Beckwith-Wiedemann caractérisé par un gigantisme avec
viscéralomégalie et macroglossie, associé a des anomalies de la paroi abdominale
(omphalocéle, hernie ombilicale ou diastasis des grands droits)

Hémihypertrophie corporelle

Syndrome de Sotos ou gigantisme cérébral associant un excés de croissance avec
disproportion au niveau des extrémités et retard mental.

Syndrome de Perlman associant une viscéralomegalie, un gigantisme, une
cryptorchidie, une dysmorphie, une dysplasie rénale et parfois un retard mental.

Rein en « fer a cheval » et ectopie croisée.

En cas d’anomalie associée, ’dge de survenue de la tumeur de Wilms est plus précoce.

Une surveillance systématique et réguliére tous les 3 mois est recommandée jusqu’a I’age de 6

ans.[44,45]

Figure n°27 :(A) syndrome de Beckwith-Wiedemann (B) hémi-hypertrophie

corporelle. [46,47]
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IV. APPORT DE L’IMAGERIE :

1. Techniques d’imagerie :

L'imagerie occupe une place essentielle dans le diagnostic des tumeurs retropéritonéales
et des masses abdominales en générale chez I’enfant, car elle permet le plus souvent de faire le
diagnostic topographique alors que les éléments d’orientation apportés par la clinique sont
souvent pauvres du fait du volume important de ces masses chez I’enfant. Elle permet aussi
d’orienter les investigations complémentaires, de faire une cartographie tumorale et de
participer aux classifications et stadifications pré-thérapeutiques. Dans certains cas elle permet

de faire le diagnostic de certitude.

1.1 Echographie abdominale et doppler :

L’échographie est I’examen de premiére intention pour I’exploration des masses
abdominales de I’enfant. Elle offre 'avantage de I’examen en temps réel ne nécessitant pas de
prémédication. Son caractére non invasif permet de répéter I’examen en cours de traitement,
notamment pour la surveillance de la réponse a la chimiothérapie, elle permet aussi de
déterminer avec précision le volume tumoral, et de définir son caractére solide ou liquide, ce qui
sera un argument en faveur de la bénignité ou de la malignité. Cette distinction peut étre difficile
et certaines masses ont une échostructure mixte, en particulier dans le cas de tumeurs

nécrosées.

En utilisant une sonde adaptée a I’dge de l'enfant (5; 7.5; 10Mhz), I’échographie
abdominale permet de :

v' Confirmer I'origine rétro ou intra péritonéale de la masse.

v" Mesurer le volume initial de la tumeur dans les 3 dimensions.

v Etudier I’échostructure de la masse et ses limites.

v Le mode doppler permet de faciliter I’étude lésionnelle distinguant entre le
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v

v

parenchyme rénal sain bien vascularisé du parenchyme tumoral moins vascularisé. Il
permet aussi d’étudier ’extension vasculaire notamment les veines rénales et aux
gros vaisseaux (aorte et VCI).

Le franchissement de la ligne médiane qui un caractére pronostique dans le NBL.

Une rupture ou pré-rupture tumorale.

Rechercher des calcifications, des zones hémorragiques, des zones kystiques, ainsi
que des zones de nécroses.

Un envahissement par contiguité des organes de voisinages.

Des adénopathies profondes.

Des métastases hépatiques rénales et spléniques.

Une ascite

Cependant I’échographie abdominale reste limitée du fait de :

v

v

La difficulté de rattacher la masse a un organe si elle est volumineuse.

La non précision de la fonction rénale.

La difficulté de préciser I’extension périrénale et I’envahissement péritonéal.
Rechercher des localisations secondaires thoraciques.

C’est un examen opérateur dépendant.

En cas de présence de cicatrices au niveau de la région examinée.[6, 10,48]

Figure n°28 : Echographe du service de Radiologie pédiatrique
HME- CHU Mohammed VI Marrakech
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1.2 Tomodensitométrie (TDM) :

Cette technique est essentielle pour I’évaluation initiale, elle doit étre réalisée en
concertation avec I’équipe d’oncologie pédiatrique qui doit prendre en charge I’enfant, car elle
va servir de base a la surveillance du volume tumoral (reproductibilité des mesures) et son
analyse doit prendre en compte les éléments requis dans le protocole thérapeutique dans lequel

va étre inclus I’enfant.

La TDM abdominale permet également de :

v' D’obtenir des coupes anatomiques trés précises, d’étudier la densité des différents
tissus.

v' Par l'injection intraveineuse de produit de contraste, d’apprécier la vascularisation
d’un organe ou d’une lésion, et de visualiser les gros vaisseaux

v" Poser le diagnostic positif et mieux étudier les rapports.

v' Faire une cartographie de la masse, préciser les organes d’origines et évoquer la
nature bénigne ou maligne.

v' Evaluer I’atteinte ganglionnaire, le franchissement capsulaire et I’envahissement de la
graisse périrénale.

v Evaluer I'atteinte du rein controlatéral.

v' Mettre en évidence des calcifications avec une bonne étude de leurs morphologies
(micro, Marco).

v' De guider les biopsies et d’aider le chirurgien pour juger I’opérabilité de la masse.

v" De visualiser des prolongements extraduraux des NBL en sablier.

Une acquisition hélicoidale en coupes axiales sans injection de produit de contraste doit
étre effectuée pour apprécier le siege de la tumeur, sa densité, la présence de calcifications, de
zones hémorragiques et de zones kystiques intra-tumorales. Une seconde série de coupes avec
injection de produit de contraste au temps artériel doit étre réalisée au niveau de la masse afin

de préciser les rapports vasculaires et I’extension aux organes de voisinage. Un deuxieme temps
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portal permet d’étudier le foie et les rapports avec les structures veineuses. Finalement, un
temps tardif permet de rechercher un rehaussement tardif de la tumeur et d’établir ses rapports
et le degré de retentissement sur les voies excrétrices. Cependant, la réalisation de I’examen
tomodensitométrique nécessite une bonne hydratation de I’enfant avant et aprés I’examen et
I'utilisation de la dose minimale d’irradiation la plus possible, tout en sachant que I’irradiation et

I'insuffisance rénale sont les principales limites de cette technique.[6,10,40]

Figure n°29 : TDM du service de radiologie pédiatrique

HME- CHU Mohammed VI Marrakech

1.3 Imagerie par résonance magnétigue (IRM) :

Elle nécessite la méme prémédication que la TDM. La possibilité des coupes dans les trois
plans de I’espace permet une meilleure analyse des structures et des rapports anatomiques.
Dans I’ensemble, I’examen IRM permet la méme approche diagnostique et topographique que
I’examen TDM mais aussi :

v" Meilleure caractérisation tissulaire dans les masses volumineuses.

v' Possibilité des coupes multidirectionnelles.

v/ La visibilité spontanée des vaisseaux et la meilleure analyse des structures para-
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vertébrales et intrarachidiennes.
v Evaluation précise de I'’extension locorégionale de la tumeur.
v" Meilleur évaluation des ADP satellites et les rapports avec les vaisseaux.
v Le caractére non irradiant rend I'IRM plus bénéfique.
v/ Révélation des atteints médullaires osseuses, cliniques et infra-cliniques, et ainsi que
le guidage d’un geste de biopsie ou de radiothérapie.
v IRM a pour avantage spécifique, la stadification des neuroblastomes, et évaluation de

la réponse du néphroblastome bilatéral.[49]

Les antennes sont choisies en fonction de la taille de I’enfant et de la topographie de la
tumeur primitive. Les séquences a réaliser sont au minimum des séquences en pondération T1
(spin-écho ou écho de gradient) en coupes de 4 a 5 mm, dans les trois plans de I'espace.
L’utilisation du Gadolinium n ‘est pas systématique, de méme que les séquences pondérées en
T2 (avec saturation de graisse), elles peuvent néanmoins étre utiles pour apprécier une
extension pariétale, ou aux organes de voisinage. Les techniques d’angiographie par IRM seront

utilisées pour I’évaluation préopératoire non invasive des rapports vasculaires.

L’injection de produit de contraste par voie intraveineuse (gadolinium DTPA) permet
d’étudier le méme espace de diffuions que les contrastes iodés de I’examen TDM et augmenter
le signal de la masse tumorale lorsque celle-ci est hypervasculaire [40]. Les principales limites
de I'IRM sont :

v' Prémédication nécessaire chez les patients claustrophobes et une sédation chez
I’enfant.

v' Présence de corps étrangers métalliques intra oculaires et clips vasculaires.

v Les calcifications du fait de leur faible densité protonique ne générant pas de signal
et sont donc en hyposignal quelque soit la séquence.

v' Artéfacts de mouvements.
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1.4 Scintigraphie a la MIBG :

LA méta-iodobenzylguanidine (MIBG) est concentrée par les granules chromaffines
comme la noradrénaline et se concentre ainsi électivement sur les tissus adrénergiques[40]. La

spécificité de cette technique approche a 100% [50].

Toute fixation osseuse est anormale, y compris sur les zones de croissance. Pour la
détection de la tumeur primitive, sa sensibilité est de 73%, mais elle baisse a 45% lorsque la
tumeur primitive n’est pas sécrétante [51]. Comparativement a la méthode cyto-histologique, la
sensibilité de la scintigraphie a la mIBG pour la détection des métastases ostéo-médullaires est
de 90%. Cette technique ne différencie pas les métastases osseuses des infiltrations médullaires.
La sensibilité de la scintigraphie pour le diagnostic des localisations hépatiques est faible,
estimée a 50%, en raison de la fixation physiologique[52]. L'utilisation de ces isotopes peut
également servir aux chirurgiens pour se guider en peropératoire, a I'aide de sondes de
détection dédiées. Cette technique permet une meilleure définition des limites tumorales, un
meilleur dépistage des ADP et aide a la détectiondes tumeurs non palpables dans les sites
d’accés difficiles notamment lors de la chirurgie des récidives. [53]

La scintigraphie a la MIBG doit étre pratiquée devant toute suspicion de neuroblastome
avant tout geste opératoire sur la tumeur primitive. Il est indispensable au bilan initial de la

maladie et son suivi sous traitement.

1.5 Scintigraphie au technétium (99mTc) :

La scintigraphie osseuse au technétium (99m Tc) est également utile dans la recherche de
métastases osseuses d’un neuroblastome, en particulier en cas de négativité de la scintigraphie

a la MIBG.

1.6 Scintigraphie par émission de positons (PET scan) :

La TEP constitue une technique d’imagerie fonctionnelle qui s’intéresse plus au

fonctionnement d’un organe qu’a sa structure. C'est un systeme d’imagerie hybride associant le

- 58 -



Apport de I'imagerie dans les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant. Expérience

du Service de Radiologie Pédiatrique du CHU Mohammed VI

PET et un scanner multi-barrette (4 a 64 barrettes). Tout comme la scintigraphie, la TEP repose
sur ’ladministration au patient d’un traceur radioactif dont la distribution dans I'organisme est

détectée par le tomographe ou scanner TEP.

Le fluorodésoxyglucose marqué au fluor 18 (18F-FDG) est la molécule la plus souvent
utilisée en clinique, c’un analogue de glucose absorbé par les cellules présentant un
métabolisme tres actif, comme les cellules tumorales. Cette technique nécessite un jeune de 6
heures avec un repos strict d’'une heure avant I'acquisition et une glycémie inferieure a 1.5g/I.

Ces principales limites sont : I'irradiation et le co(it.[54]

2. Radio-anatomie de la région rétropéritonéale :

La connaissance précise de I’anatomie du rétro-péritoine est nécessaire a la
compréhension de la plupart des phénomenes pathologiques situés dans cet espace et a leur
diffusion au sein des différents compartiments du rétro-péritoine. Au-dela des compartiments
du rétro-péritoine, la connaissance précise des interconnexions entre rétro-péritoine, cavité
péritonéale et autres espaces extra-péritonéaux est indispensable a la compréhension de la

diffusion des processus pathologiques inflammatoires ou tumoraux. [55]

L’espace rétropéritonéal est un espace anatomique délimité par le péritoine pariétal et le

fascia transversalis. Il est divisé en cinq compartiments (Fig.30) :

e Les compartiments latéraux : pairs et asymétriques contenant les reins et d’autres
organes. Chaque compartiment latéral est divisé en trois espaces séparés par des
fascias, para-rénal antérieur (PRA), périrénal, et para-rénal postérieur (PRP). L’espace
PRA contient une partie du cblon ascendant, du co6lon descendant et le bloc
duodénopancréatique. L’espace périrénal contient les reins, les surrénales, les
uretéres, des vaisseaux et des lymphatiques. L’espace PRP ne contient que de la

graisse.

- 50 -



Apport de I'imagerie dans les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant. Expérience
du Service de Radiologie Pédiatrique du CHU Mohammed VI

e Un compartiment vasculaire central, étendu de D12 a L4- L5, situé entre les espaces
péri-rénaux, en arriéere de I’espace périrénal antérieur, et en avant du rachis. Il
contient I’aorte abdominale et ses branches, la veine cave inférieure et ses afférences
; des chaines lymphatiques et des chaines sympathiques abdominales ;

e Deux compartiments postérieurs et symétriques, contenant le muscle psoas qui
rejoint le muscle iliaque, et parfois le muscle petit psoas qui se termine sur la ligne
arquée de I'os coxal. Le muscle psoas s’étend de D12 au petit trochanter et est
recouvert du fascia transversalis, qui prend a ce niveau le nom de fascia iliaque. On
considere généralement le compartiment psoas comme rétropéritonéal bien qu’étant
en arriere du fascia transversalis, en raison de sa fréquente atteinte dans les

processus a point de départ rétro-péritonéal.

Figuren® 30 :Schématisationdurétro-péritoine

a. Représentationdel’espacerétropéritonéalsurunecoupescanneraxialepassantparlesdeuxrei
ns :I'espace rétropéritonéal(enrouge) est situé entre le péritoine pariétal (en vert) et le
fascia transversalis (en marron);

b. Les cinq compartiments rétro-péritonéaux :Compartiments rétro-péritonéaux latéraux
(en bleu), compartiment rétropéritonéal médian « Vasculaire » (en rouge),
compartiments rétro-péritonéaux postérieurs psoas (en orange).

c. Trois espaces du compartiment latéral :PRA (en bleu), périrénal (enjaune), PRP (en

violet). [56
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2.1 Espace périrénal :

a. Fascias:

L’espace périrénal a une forme de cone inversé, dont la pointe se dirige vers le pelvis et
dont la base repose sur le diaphragme [57]. La Fig.32 résume les limites de I’espace périrénal.
Le fRP est en fait constitué de deux feuillets accolés, un superciel et un profond, expliquant sa
meilleure visibilité en imagerie [46]. Le feuillet superficiel du fRP constitue le fascia latéroconal

qui s’étend en avant et va s’insérer sur le péritoine [57].La Fig.33 résume I’anatomie du fRP.

b. Limite supérieure de I’espace périrénal :

Il existe a droite une particularité de ’espace périrénal. A ce niveau, I’espace périrénal est
au contact direct de la face postérieure du foie droit, non péritonisée : I’'area nuda. Cette
particularité s’explique par la formation de replis péritonéaux a la partie postérieure du foie,
créant les ligaments falciforme, coronaire droit et coronaire gauche et exposant directement le
foie a ’espace rétropéritonéal situé en arriére [58]. La fig31 résume I’anatomie de ’area nuda. A
gauche, le fRA vient s’accoler au diaphragme en laissant un espace libre au-dessus de la

surrénale, qui appartient bien a I’espace périrénal(Fig.31)[55]

¢. Extension médiale des fascias péri-rénaux :

Le fRP va venir s’accoler au fascia du muscle carré des lombes, a la partie postérieure de
I'espace périrénal comme c’est résumé sur la Fig.37Le fRA adhére au tissu conjonctif qui
entoure les gros vaisseaux de L3 a L5 [55]. A ce niveau, on retrouve en théorie une voie de
communication entre les deux espaces péri-rénaux, connue sous le terme de « canal de
Kneeland » qui permettrait une libre diffusion au sein des travées de tissu conjonctif, en avant

de I'aorte et de la veine cave inférieure (Fig.36)

d. Extension inférieure des fascias péri-rénaux :

La fusion des fRA et fRP autour de 'uretére délimite le cone rénal a sa partie inférieure.

Parmi les hypothéses débattues, il y’a longtemps eu un flou sur la partie inférieure de cet
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espace, certains décrivant une communication lache a ce niveau [55] permettant une
communication entre espaces PRA et PRP, comme si le cOne s’ouvrait dans les autres espaces
rétro-péritonéaux ; d’autres articles esquissent la partie inférieure de I’espace périrénal comme
une limite anatomique réelle, mais permettant parfois une extension vers le pelvis, sans préciser
d’avantage comment cette communication s’opére [55]. Nous nous basons sur les résultats de
différentes études cadavériques [59,60], ainsi que sur I’embryologie du systeme réno-vésical,
rattachant le méta- néphros (ébauche rénale) au bourgeon urétéral donnant l'uretére, qui
s’ascensionnent tous les deux vers les fosses lombaires entourés de leurs fascia, pour expliquer
les rapports anatomiques de la partie inférieure de I’espace périrénal. Les auteurs des études
cadavériques ont injecté des marqueurs colorés partant de différents espaces du rétro-péritoine,
pour observer leur diffusion entre les couches des fascias et expliquer les communications entre
eux et le pelvis. Tout se passe autour de l'uretére. En IRM, on visualise parfaitement les fascias
rénaux antérieur et postérieur qui viennent entourer 'uretére, pour intimement fusionner avec le
tissu conjonctif qui entoure celui-ci, et qui délimite la partie inférieure du céne périrénal. En
arriere, ’espace PRP graisseux passe latéralement par rapport a I'uretére, qui lui, se rapproche
de la ligne médiane et continue ainsi d’exister sans fusion entre le péritoine et le fascia

transversalis (ou iliaque). [55]
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Figure31 : Limite supérieure de I’espace péri-rénal gauche. Coupe chématique sagittale passant
par I’espace péri-rénal gauche. Rate (R), diaphragme (beige) fRA en bleu, fRP en rose. Espace
péri-rénal (étoile). [55]

Figure 32 : Espace péri-rénal:

a. Schématisation du« cone rénal ». Ce cOne posséde comme limite antérieure le fascia rénal antérieur
(fRA) dit «de Gérota»(en bleu), et comme limite postérieure le fascia rénal postérieur (fRP) dit «de
Zuckerkandl» (en rouge). Ces deux fascias sont en continuité 'un avec l'autre et constituent les
parois du cone. Rein (étoile), surrénale (fleche blanche), uretére (fleche noire).

b. : coupe axiale scanner injecté, passant par le hile rénal gauche. Rein (étoile) fRA (bleu) et fRP

(rouge). [55
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2.2 L’espace para-rénal antérieur : PRA :

L’espace PRA a comme limite antérieure le péritoine pariétal postérieur, et comme limite
postérieure le fRA et le fascia latéroconal latéralement. Il contient ainsi une partie du célon
ascendant, du cblon descendant et le bloc duodénopancréatique (Fig.35). Les limites supérieures

et inférieures de I’espace PRA sont résumées sur la Fig.35.

Figure n°33 : Schématisation des limites de I’espace PRA :

a. Coupe sagittale schématisée passant par le rein (R) et le foie (F). Le péritoine (en
vert) constitue la limite antérieure de '’espace PRA. Le fRA (en bleu) constitue la
limite postérieure. A droite la limite supérieure de I'espace PRA dépend de
I'accolement du fRA en arriere, et du péritoine en avanfl§che noire). Le fRA
s’accole au diaphragme a gauche, et au feuillet inférieur du ligament coronaire a
droite ;

b. Limite inférieure de I’espace PRA, schéma d'une coupe axiale passant par le

pole inférieur du « céne rénal » (schématisée par la ligne en pointillé blanc sur
la figure a). Les limites inférieures dépendent de I'accolement du fRA (en bleu)
au péritoine pariétal (astérisque) en avant, et de I’accolement du fRA au tissu
conjonctif péri-urétéral (jaune) en arriére. Le fRP (en rose) est accolé a la face

postérieure de l'uretére, en avant de I’espace PRP (en orange) de contenu

graisseux reposant sur le fascia transversalis (vert clair) qui recouvre le muscle

psoas (P). [55
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2.3 Espace para-rénal postérieur : PRP

Les limites de I’espace PRP sont résumées sur la Fig.34.A sa partie haute, I’espace PRP est

limité par le diaphragme, le fRP en avant, et le fascia transversalis en arriére. Il existe une zone

de fragilité au niveau du triangle lombaire, entre le muscle carré des lombes et les muscles

latéraux abdominaux, au niveau de laquelle n’existe qu'une simple couche de fascia

transversalis, laissant ainsi une zone de moindre résistance en cas de processus expansif. [55]

Figure .34 Limites de I’espace PRP. Coupes axiales schématisées passant

par le pole inférieur du rein gauche (a) par le pdle inférieur du cone rénal (b) et par le pelvis (c,

o0 o

d,eetf):

L’espace PRP (en rose foncé), le fascia transversalis (en orange) en arriére.

Espace PRP (en rose foncé), uretére (en jaune) a la partie médiale.

Au niveau pelvien, I'espace PRP (en violet), 'uretére (en jaune) qui reste en position médiale.
Méme coupe que c représentation de I’espace PRP (en rose) et de I'espace pro-péritonéal (en
rose, fleche blanche). L’'uretére (en jaune), la cavité péritonéale (en vert) et I’espace

périvasculaire (en orange).

Coupe axiale IRM schématisée avec l'espace péritonéal (en vert). L’espace PRP (en rose), au
contact de 'uretére (en jaune), est en contact avec les espaces périvasculaires (en orange).
Uretére (en jaune), vessie (V), espaces périvasculaires (en orange)et mésorectum (en vert). [55]
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Figure 35 : Schématisation des différents

. J .. J Figure36 :
compartiments rétropéritonéals : 3 ) i ,
Coupeschématiquesagittalepassantparl’espacep
1) : espace pararénal antérieur éri-rénaldroit.Foie(F),diaphragme, Poumon (P),
2) : espace périrénal Rein droit (R).[61]

3) : espace pararénal postérieur [61]

3. Sémiologie radiologique des tumeurs retropéritonéales chez I’enfant

3.1 Néphroblastome :

a. Echographie abdominale :

Elle met en évidence une masse qui, dans la plupart des cas, est volumineuse, de
diametre supérieur a 8cm, bien limitée. La structure est en générale échogene, plus ou moins
hétérogéne avec assez fréquemment des plages trans-sonores, correspondant a des zones
kystiques ou nécrotiques (Fig.37). La masse peut apparaitre parfois a prédominance kystique,
encapsulée avec des cloisons d’épaisseur variable. Le prolongement de parenchyme rénal sain se
raccordant progressivement a la masse donne le signe de I’éperon, le rein peut étre invisible
dans le cas d’une masse volumineuse. Parfois au contraire, le rein parait normal et la tumeur
semble pousser sur sa corticale en cas de néphroblastome a développement exorénal. Il faut
montrer dans ces cas la continuité entre la tumeur et le parenchyme rénal. Il existe d’autres
formes moins caractéristiques, tumeurs de petite taille ou tumeur a développement intra-rénal

prédominant.[3,62,63]
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L’évaluation du volume de la tumeur est essentielle pour le traitement et le pronostic ; il
faut donc mesurer, suivant les trois plus grands diameétres, la masse principale et en cas de

localisations multiples, chaque nodule séparément.

La découverte échographique de cette masse rénale doit conduire a réaliser un bilan

d’extension locorégionale :

e Contrairement au neuroblastome, le néphroblastome n’engaine pas les vaisseaux,
mais les refoule. Le doppler permet de rechercher des thromboses vasculaires. En
effet, la veine cave inferieuresupra-rénale doit étre analysée, a la recherche d’un
thrombus endoluminal, dont il faudra préciser la distance par rapport a
I’labouchement des veines sus-hépatiques et a I’oreillette droite (Fig.38).

e Recherche d’anomalies sur le rein controlatéral : nodules tumoraux ou anomalies
corticales.

e Recherche d’adénomegalies retropéritonéales ;

e Recherche de signes de fissuration ou de rupture sous forme d’un épanchement
péritumoral ou d’un épanchement intrapéritonéal abondant.

e Rechercher de métastases hépatiques sous forme de nodules hypo échogénes.

Par ailleurs,certains aspects échographiques peuvent simuler un néphroblastome. Une
infection sous forme d’une pyélonéphrite pseudo-tumorale, d’un abcés, ou d’une pyélonéphrite
xanthogranulomateuse peut présenter un aspect échographique superposable a celui du
néphroblastome. Cependant la confrontation aux données de I'anamneése, de la clinique et de la
biologie oriente le diagnostic. Le neuroblastome envahissant le rein peut étre également a

I'origine de difficultés diagnostiques.[64,65]

L'ensemble des signes échographiques retrouvés dans notre série pour poser le

diagnostic de néphroblastome rejoignent ceux de la littérature. (Voir tableau IX).
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Figure n°37 :(a) NHP bien limitée, échogéne, hétérogeéne, avec de petites zones anéchogeénes,

kystiques ou nécrotiques (b) vascularisation artérielle rénale refoulée par la tumeur[3].

Figure n°38 : Néphroblastome : thrombus cave (fleches) dans le bilan initial :

A. Coupe sagittale
B. coupe transversale[3].

b. TDM Abdominale :
La TDM abdominale est réalisée si le point de départ intra-rénal est difficile a affirmer en
échographie, en cas de suspicion de rupture tumorale, de tumeur bilatérale ou en période
préopératoire s’il n’a pas été fait initialement. Sur les coupes sans injection intraveineuse de

produit de contraste, la masse apparait solide hétérogéne ; des calcifications et ilots graisseux
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intra—tumoraux sont parfois visibles. Cette hétérogénéité se renforce par le rehaussement apres
injection intraveineuse de produit de contraste. L’existence d’un épanchement intracapsulaire ou
périrénal est facilement reconnue. Parfois, la tumeur peut apparaitre majoritairement kystique et

cloisonnée, toujours trés bien limitée.[3,66,67].

LA TDM permet, avec plus de précision que I’échographie, de répondre a certaines
questions : extension vers les voies excrétrices, atteinte ganglionnaire, de la graisse périrénale
et surtout atteinte du rein controlatéral. La TDM permet également une évaluation volumétrique

plus reproductible qu’en échographie.

En fin la TDM doit permettre actuellement d’établir une cartographie vasculaire suffisante

en bilan préopératoire, a la demande du chirurgien.

Tableau XXI : Comparaison des caractéristigues TDM de notre série

avec celles de la littérature

Caractéristiques Notre série Littérature (4) (67)
Contours Nets réguliers 90.47% Le plus souvent bien limités
Densité 100% hypo-dense identiques
Rehaussement Faible hétérogéne identiques
calcifications 26.19% 9%

Rapport avec les Vx Souvent refoulés Le plus souvent refoulés
Extension a la VCI 2.04% 4-10%
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Figure n° 39 : Néphroblastome : les mensurations sont indispensables pour la surveillance de

I’efficacité thérapeutique, elles sont plus fiables en tomodensitométrie[3]

c. IRM Abdominale :

En pondération T1, la masse présente un signal plus faible que le parenchyme rénal, avec
perte de la visibilité des pyramides ; en pondération T2, le signal de la tumeur devient intense,
plus difficile a dissocier du parenchyme sain. L’hétérogénéité de la masse apparait bien

également en IRM.

Cette technique permet également de répondre aux objectifs du bilan abdominal et en
particulier de I'atteinte de la veine cave, mais ne permet pas |’évaluation pulmonaire ; aussi,
nous lui préférons encore la TDM qui permet de réaliser un bilan d’extension complet dans le

méme temps. [3]

Dans notre série, aucune IRM abdominale n’a été réalisée.

-70 -



Apport de I'imagerie dans les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant. Expérience
du Service de Radiologie Pédiatrique du CHU Mohammed VI

Figure n°40 : Néphroblastome : IRM abdominale. Coupe coronale en T1 aprés injection de
gadolinium. Volumineuse masse occupant I’hémi-abdomen gauche, en signa intermédiaire,
siege de multiples zones de nécroses et refoulant en périphérie les gros vaisseaux (fleches)(62)

d. TDM thoracique :
L'étude pulmonaire a la recherche des métastases est essentielle, la TDM permet de
mettre en évidence des nodules invisibles sur la radiographie simple. Ces nodules peuvent
parfois s’excaver [62]. Dans notre série, la TDM thoracique a montré la présence de métastases

pulmonaires dans 16.32% des cas.

3.2 Neuroblastome :

a. Echographie abdominale :
L’échographie montre une masse indépendante du rein, échogéne, hétérogéne, avec des
zones hyperéchogénes en rapport avec des calcifications. L’existence de plages trans-sonores

est moins fréquente que dans le cadre de la tumeur de Wilms. Cependant, les tumeurs a majorité
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kystique existent. La tumeur peut apparaitre quelque fois bien limitée, surtout en cas de petite
tumeur de topographie surrénalienne. Mais le plus souvent la tumeur est mal limitée ; il est alors
difficile d’en préciser la taille et les limites et de la dissocier des adénopathies. Elle englobe les

axes artériels et ceci est trés évocateur du diagnostic[11,40].

L’échographie morphologique en temps réel peut étre complétée pour I’évaluation des
rapports vasculaires par les techniques doppler (pulsé, couleur, ou énergie). Les vaisseaux
étudiés sont l'aorte et la veine cave inferieure (VCI) (en précisant notamment |’existence d’un
prolongement rétro-vasculaire), l'origine du tronc ceeliaque et de [|'artéere mésentérique
supérieure (la position de l'artére mésentérique inférieure a également un intérét en cas
d’englobement du tronc cceliaque et de I’artere mésentérique supérieure), le pédicule hépatique,
le confluent splénomesaraique. Les vaisseaux peuvent étre a distance, ou au contact, englobés
ou étirés par la tumeur. L’englobement et surtout I’étirement des pédicules rénaux sont des

éléments de gravité [56,69]

L’échographie permet également d ‘évaluer en temps réel les rapports avec les organes
de voisinage. Elle précise I'existence ou non d’un liseré graisseux entre la tumeur et I’organe et

recherche une mobilité relative des deux structures.

Elle permet en outre de rechercher I'existence d’un prolongement intrarachidien (rare,
sauf dans les formes s’infiltrant entre le rachis et le psoas), une infiltration de la paroi, des

piliers, du psoas et une infiltration du mésentére.

Certaines présentations échographiques méritent d‘étre citées. Une calcification isolée de
la surrénale, attribuée a une hémorragie ancienne, peut étre un neuroblastome. Quelquefois un
envahissement rénal fait hésiter avec une tumeur rénale. L’englobement du pédicule rénal dans
la tumeur, mieux évalué en doppler couleur, doit réorienter le diagnostic. Les localisations

surrénaliennes gauches, de petite taille, de topographie périrénale, peuvent étre masquées par

-72 -



Apport de I'imagerie dans les tumeurs rétropéritonéales chez I’enfant. Expérience
du Service de Radiologie Pédiatrique du CHU Mohammed VI
les structures digestives. Dans ces cas difficiles, la scintigraphie a la MIBG et le dosage des

marqueurs biologiques permettent de rétablir le diagnostic [68,69).

Dans notre étude, I’échographie a mis en évidence une masse tissulaire hétérogene,
échogéne dans tous les cas ; ses limites étaient irrégulieres dans la majorité des cas (73.07%),

siege de zones hyperéchogénes en rapport avec des calcifications dans 57.69% des cas.

Les résultats de notre série sont comparables a ceux de la littérature concernant la

sémiologie échographique du neuroblastome.

Figure n°41 : NBL, échographie abdominale, coupe axiale : volumineuse masse rétropéritonéale,

échogene hétérogene, mal limitée englobant I'aorte et la VCI (fléche).[69],

b. TDM abdominale :
Le NBL se présente comme une masse de densité tissulaire, contenant des calcifications
fines et irrégulieres dans 79% des cas [69], contre 65.38% des cas dans notre série. Il est

faiblement rehaussé par I'injection de produit de contraste, associée ou non a des adénopathies
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locorégionales et englobant les axes vasculaires.

La TDM permet une étude concomitante des atteintes osseuses en fenétre osseuse et
d’établir un bilan d’extension locorégional. Il précise les extensions ganglionnaires vers I'espace

infra-médiastinal postérieur, vers les chaines lombo-aortiques et plus rarement iliaques.

Les extensions intrarachidiennes des neuroblastomes para vertébraux en sablier a travers
les trous de conjugaison sont bien mise en évidence par la TDM apreés injection intraveineuse de
produit de contraste ; ces prolongements tumoraux intrarachidiens apparaissent hyperdenses,

parfois calcifiés.

Les caractéristiques tomodensitométriques de neuroblastome de notre série comparée a

ceux de la littérature sont illustrées dans le tableau XXII

Tableau XXII :Caractéristiques tomodensitométriques du neuroblastome

par rapport a celle de la littérature

caractéristiques Notre série Littérature[7,11]
Densité tissulaire identique
Limites Irrégulieres61.53% 51.85%
Calcifications 65.38% 61.41%-79%
Zones de nécrose 69.23% 79.07%
Métastases hépatiques 26.92% 35%
ADP 15.32% 33%
rehaussement hétérogéne Faiblement hétérogéne
Englobement des Vx 42% 51%
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Figure n°42 : Volumineux neuroblastome médian largement nécrosé avec franchissement de la

lighe médiane et englobement des gros vaisseaux (70)

c. IRM abdominale :

Au niveau rétropéritonéal, I'IRM permet un excellent bilan quelque soit le volume de la
tumeur ; elle évalue au mieux les adénopathies, les rapports vasculaires, |’extension
intrarachidienne et l'infiltration médiastinale postérieure éventuelle. Elle permet également de
dépister des lésions vertébrales dans le champ d’examen. En T1, le NBL présente un signal
supérieur a celui du muscle, en T2 un relatif hyper-signal. Les fines calcifications tumorales ne
sont pas identifiées. Les localisations ostéomedullaires entrainent un hyposignal relatif en T1 et

un hyper-signal en T2 de la moelle osseuse.

La sensibilité de I’IRM dans I'exploration de I'atteinte ostéomedullaire est élevée, mais

elle ne permet pas une étude globale du squelette.
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Apres injection de gadolinium, les NBL sont rehaussés de facon diffuse et souvent

hétérogene.[71.72]

Dans notre série nous avons réalisé I'IRM dans deux cas :

e Cas n°l : tumeur surrénalienne droite ovalaire polylobée, en iso-signal T1, et hyper-
signal T2, rehaussée de facon hétérogéne par le contraste, responsable d’un
refoulement du rein en dehors de la VCI et de la veine rénale en avant. Présence de
métastases hépatiques sous forme de plusieurs lésions nodulaires de tailles
variables, plusieurs lésions osseuses vertébrales et iliaques bilatérales.

e (Cas n°2 : masse tissulaire pré-vertébrale en regard de L2-L3 en contact avec l'aorte
et en hyposignal T1 et T2, non rehaussée par le produit de contraste, foyers d’hyper

signal du corps vertébral sans extension endocanalaire.

Figure n°43 : Neuroblastome surrénalien droit de signal intermédiaire en T1.[71]
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d. Scintigraphie a la MIBG :

D’apreés la littérature et selon notre expérience, la scintigraphie a la MIBG trouve sa place
d’une part dans le diagnostic positif, assuré certes dans la majorité des cas par le dosage des
catécholamines urinaires et le bilan radiographique mais auquel la spécificité de I’examen
apportera un puissant argument ; d’autre part cette méthode apparait trés performante dans le

bilan d’extension de la tumeur, en particulier au squelette.[11, 40, 62,73]

Nos résultats confirment I'excellente spécificité de la fixation du traceur sur les
localisations du neuroblastome, qu’il s’agisse de la tumeur primitive ou qu’il s’agisse des

localisations secondaires, en particulier squelettiques.

e. TDM thoracique :

La TDM thoracique de notre série a permis de mettre en évidence des métastases

pulmonaires et pleurales chez 4 cas porteurs de neuroblastome.

3.3Sarcome rénal a cellules claires :

Le sarcome rénal a cellules claires une lésion agressive s’accompagnant de métastases
osseuses dans la moitié des cas[3], 'dge de survenue est le méme que celui de la tumeur de
Wilms et elle est pour certains considérée comme une forme particuliére de tumeur de Wilms, le
caractere infiltrant du sarcome est prédominant mais aucun élément d’imagerie ne le différencie

formellement d’une tumeur de Wilms.

a. Echographie abdominale

L’échographie confirme I'origine rénale de la tumeur qui se présente habituellement
sous la forme d’une volumineuse masse comportant des zones nécrotiques et surtout kystiques.
Le doppler évalue la perméabilité de la VCI et I’extension a la veine rénale, celle ci peut étre le
siege d’un thrombus dans 5% des cas [22] dans le tableau suivant nous comparons les résultats

de notre série aux résultats de I’étude de CHU IBN SINA a Rabat [22]
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Tableau XXl : Comparaison des caractéristiques échographiques de notre

série a celles de la littérature

Sémiologie Echographiques Etude (10) Notre Série

Masse bien limitée 100% 100 %
Calcifications 7.6% 25 %
Zones nécrotiques 60% 75 %
Zones kystiques 60% 75 %
Extension la VCI 0% 0%

Hétérogenicité 100% 100 %
Dépassment de la ligne médiane 38.5% 25 %

b. TDM abdominale :

Le scanner confirme les données de I’échographie et permet de mieux étudier les
rapports vasculaires et locorégionaux. Il montre la présence d’une masse non encapsulée, de
densité hétérogene légeérement inférieure a celle du parenchyme rénal et de grande taille

pouvant comporter des zones hémorragiques.

Par ailleurs les calcifications sont inhabituelles et non été rencontrées dans notre série

que dans un seul cas.

c. L’IRM abdominale :

IRM si elle est pratiquée, analyse avec beaucoup de précision les rapports vasculaires de

la masse.

En T1, la tumeur présente un signal faible par rapport au parenchyme rénal. En T2, le

signal devient plus intense et difficile a différencier du parenchyme rénal sain. [74,12]
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Figure n°44 : Echographie et TDM : sarcome rénaux avec composante kystique.[22]

Du fait de son agressivité et sa tendance métastatique élevée, la radiographie pulmonaire
de face doit étre indiquée de facon systématique, voir une TDM thoracique qui permet de

montrer des nodules invisibles sur les clichés radiographiques standards.

Une scintigraphie osseuse préopératoire doit étre également indiquée dans le SRCC.

[62,75] Cependant, cet examen n’a pas été réalisé chez nos malades.
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3.4 Néphrome mésoblastique :

a. Echographie :

Sur le plan radiologique, I’échographie a une place prépondérante. La tumeur apparait
plus au moins hétérogene. La présence autour de la tumeur d’un anneau hypo-échogéne au sein
duquel on identifie un signal doppler est trés évocatrice d’une tumeur de Bolande. Ce critere
n’est pas spécifique du NM puisqu’il est retrouvé dans d’autres types tumoraux, mais il serait un
facteur orientant vers la nature bénigne de la tumeur. Corrélé a I’dge de I’enfant et a son origine
rénale, il oriente vers le NM. Ce critere est tres fréquent dans la forme classique du NM.
L’échographie permet également de mieux évaluer une composante kystique ou nécrotique de la
tumeur qui est plus fréquente en cas de NM cellulaire.[76] les données retrouvé dans notre série

sont comparables aux celles de la littérature.76,77]

b. TDM abdominale :

En TDM, la tumeur apparait comme une masse uniforme, se rehaussant faiblement apres
I'injection du produit du contraste, sauf en périphérie. L’hémorragie intratumorale est mieux
détectée en TDM qu’a I'échographie. Elle permet également de réaliser un bilan d’extension
pulmonaire et abdominal. En IRM, la tumeur apparait hypo-intense en T1 avant et apres

I’injection de gadolinium. [17,76,77]

Figure n°45 : TDM : (a) avant 'injection de produit de contraste : masse tissulaire bien limitée (b) : aprés

injection de produit de contraste : rehaussement hétérogene de la masse rénale gauche.[17]
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3.5 Lymphome de Burkitt :

a. Echographie abdominale :

L’échographie abdominale permet une bonne étude des chaines ganglionnaires intra et
retropéritonéales et l'analyse des localisations mésentériques, elle permet également de
reconnaitre une complication telle que l'invagination intestinale, en absence de souffrance

intestinale échographique, la ponction tumorale sous échographie permet de faire le diagnostic.

Fréguemment, le lymphome surrénalien se traduit par une volumineuse masse plus au
moins bien limitée détruisant la surrénale, il est souvent homogene mais peut étre hétérogéne

notamment en cas de masse volumineuse.

L’atteinte surrénalienne peut étre unilatérale ou bilatérale. Mais son diagnostic repose sur

la ponction biopsie.[14, 78,79]

Dans notre série, I’échographie a mis en évidence une masse surrénalienne droite
hypo-échogéne bien limitée, associée a des magmas ganglionnaires rétropéritonéals para-
vertébraux, avec une importante agglutination, infiltration et épaississement diffus des anses
digestives,

Des masses multiples et diffuses dans la totalité de la cavité abdomino-pelvienne, qui
sont hypo-échogénes homogénes de contours Ilobulés siégeant en inter-anses.
(Fig.n°13)L‘échographie a également permis de mettre en évidence un épanchement péritonéal

finement échogene de moyenne abondance.

b. TDM abdominale :

L'intérét du scanner est de fournir des documents précis objectifs et facilement

reproductibles et transmissibles, permettant une certaine quantification des lésions.

Excellente étude des chaines ganglionnaires et des atteintes viscérales. Dans notre série,

la TDM a permis d’évoquer le diagnostic de lymphome en premier, devant une masse
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surrénalienne droite avec adénopathies du hile hépatique et ascite, associées a une agglutination

des anses gréles.

Figure n°46 :TDM avec injection, coupe axiale : magmas d’adénopathies rétropéritonéales

associés a un épanchement péritonéal péri-hépatique. [80]

3.6 Phéochromocytome :

a. Echographie.

L’aspect habituel du phéochromocytome sur I’échographie est une masse grossiérement
ovalaire et bien limitée hétérogene a double composante hypo et hyperéchogéne, avec parfois,
des zones anéchogenes, nécrotiques ou kystiques. 1l peut également renfermer des
calcifications.[19]L’ensemble des signes échographiques retrouvés dans nos observations sont

comparables a ceux de la littérature.

b. TDM abdominale :
C’est en général I'examen de choix pour explorer les surrénales, en particulier pour
étudier une pathologie tumorale. Elle doit étre réalisée avec des coupes fines de 3mm, centrées

sur les loges surrénalinnes. Une masse surrénalienne visualisée au scanner sera évaluée par la
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mesure de la densité spontanée (avant I'injection), ainsi que son évolution au temps précoce et
tardif, aprés I'injection. Sa taille, son homogénéité et sa vascularisation seront ainsi déterminées
[81]. Dans nos observations, la TDM a montré des lésions ovalaires bien limitées spontanément
hypodense en contraste spontané, rehaussées de facon intense et périphérique aprés injection
de produit de contraste et délimitant une zone de nécrose centrale chez un cas et associés a une

discrete infiltration de la graisse de voisinage.

c. IRM abdominale :

D’aprés les observations de A. Dibi, [20]'IRM a montré un processus surrénalien en
hyposignal T1 et hypersignal T2 prenant fortement le contraste aprés injection de gadolinium

avec parfois, des zones de nécroses. Dans notre série, aucune IRM n’a été faite.

Figure® 47 : IRM coupe axiale : phéochromocytome surrénalien droit avec une zone de nécrose

centrale. [20
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V. ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE :

1. Néphroblastome :

1.1 Macroscopie :

Le Néphroblastome ou tumeur de Wilms est le plus souvent volumineuses lors de sa
découverte (diametre de 8 a 10 cm) et bien limitée. Elle est solide et peut présenter des zones de
nécrose et d’hémorragie d’allure pseudokystiques ou des contingents réellement kystique. Des

calcifications sont découvertes dans 15% des spécimens anatomiques. [3]

Le Néphroblastome franchit souvent la capsule rénale, mais reste bien limité dans la
plupart des cas par une pseudocapsule. Il refoule les structures de voisinage, en particulier les
structures artérielles sans les englober. Il peut envahir la veine rénale, la veine cave inferieure et
réaliser ainsi un thrombus néoplasique qui peut s’étendre jusqu’aux cavités cardiaques droites.
Une atteinte ganglionnaire locorégionale est possible. Les métastases a distances sont
essentiellement pulmonaires (85% de I’ensemble des métastases), beaucoup plus rarement

hépatiques. [3,82]

L’atteinte rénale bilatérale existe dans 5 a13% des cas (de facon synchrone pour les deux
tiers), posant des problemes nosologiques avec la néphroblastomatose. En fonction de
I’extension, la classification comporte cing stades. Cette classification est établie sur le plan
local lors de I'intervention chirurgicale, aprés chimiothérapie et sur le plan général au moment

du bilan initial.

1.2 Microscopie :

La tumeur de Wilms est une tumeur rénale maligne embryonnaire a trois composantes :
blastémateuse, épithéliale et mésenchymateuse. Sa malignité est variable en fonction du type
histologique ; celui ci n'est en général évalué que secondairement, lors de la néphrectomie,

aprés une chimiothérapie préopératoire. Les principaux types sont essentiels a prendre en
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compte ; ils conditionnent le pronostic et donc le traitement post opératoire. La tumeur
entierement nécrosée par la chimiothérapie a un bon pronostic alors que I'existence d’un
important contingent blastémateux résiduel ou a fortiori anaplasique est de nettement de moins

bon pronostic. [3][6]

Dans notre série, I’étude anatomopathologique a permis de confirmer le diagnostic de
néphroblastome dans la totalité des cas avec une concordance radio-histologique de I'ordre de

100%.

Figure n° 48 : Piece de néphrectomie pour le Néphroblastome : la tumeur du pole supérieur est

presque nécrosée ; nombreux ilots sous corticaux de néphroblastomatose. [3]

2.Sarcome rénal a cellules claires :

2.1 Macroscopie :

Le SRCC se présente comme une volumineuse tumeur homogéne, non encapsulée,
parfois kystique, a différencier d’'un néphrome kystique ou d’un kyste rénal multiloculaire. C’est

une lésion agressive s’accompagnant de métastases osseuses dans plus de la moitié des cas.[12]

2.2 Microscopie :

Histologiquement et dans 90% des cas, il s’agit d’une prolifération richement
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vascularisée, agencée en nids et en cordons. Les cellules sont fusiformes ou ovalaires, dotées
d’un cytoplasme et d’un noyau clairs. L’abondante matrice polysaccharidique est une aide
précieuse au diagnostic. En périphérie, les tubes et les glomérules normaux enchassés dans la

tumeur ne doivent pas étre confondus avec une composante blastemateuse. [12]

Hormis cette forme classique ; il existe plusieurs variantes dont certaines peuvent simuler
d’autres types de tumeurs ; ainsi le diagnostic différenciel du SCCR chez I’enfant se pose
essentiellement avec le néphroblastome dans sa variante mésenchymateuse, le néphrome
mésoblastique et la tumeur rhabdoide. Certains éléments histologiques, immuno-

histochimiques et moléculaires permettent leur distinction. [12]

Dans notre étude, I'anatomopathologie a permis de reconsidérer le diagnostic chez tous
les cas de SRCC, qui ont été interprétés comme des néphroblastomes sur I'imagerie ce qui fait

conclure a une discordance radio-histologique.

3. Neuroblastome :

3.1 Macroscopie :

Le Neuroblastome est une tumeur maligne primitive qui touche fréquemment I’enfant de
moins de 6ans, il provient de la créte neurale et il se développe a partir du systéme nerveux
sympathique. Sa topographie dépend de ses dérivés :[69,11]

e La médullosurrénale

e Le systéme nerveux sympathique péri-artériel

e Le systéeme nerveux pararachidien et présacré

Le site primaire de la tumeur est abdominal, le plus souvent rétropéritonéale et
notamment surrénalien. Les autres sites sont thoraciques, pelviens et cervicales. Et dans 60% des
cas d’emblée métastatiques, les sites métastatiques par ordre de fréquence sont médullaires,
osseuses, ganglionnaires, hépatiques, cranio-orbitaire ou épiduraux, cutanés et plus rarement

pleuraux. [40]
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3.2 Microscopie :
On distingue schématiquement : [83,84]

e Les Neuroblastomes a stroma pauvre avec une différenciation variable, composé a
plus de 50% des neuroblastes et de substances fibrillaires.

e Les ganglioneuroblastomes a stroma riche composés a plus de 50% de tissu
ganglioneuromateux.

e La forme particuliére in situ représente un simple retard a la régression spontanée

des neuroblastes foetaux.

Dans notre étude la concordance radio-histologique de I'ordre de 100%.

4. Lymphome de Burkitt :

Le lymphome de Burkitt de I’enfant est une tumeur de haut grade de malignité, a cellules
B matures. Dans notre série, I’étude anatomopathologique, a permis de confirmer I’hypothese de

lymphome suspecté premiérement par I’échographie puis par la TDM.

5. Néphrome mésoblastique :

Macroscopiquement, le néphrome mésoblastique est une tumeur ferme, jaune, male
limitée. Des zones de nécrose et kystiques peuvent étre présentes. Macroscopiquement, on
distingue entre la forme typique qui est composée de cellules fusiformes, de types fibroblastes
et myofibroblastes, entrelacées ; la frome cellulaire qui se distingue par une densité cellulaire et

une activité mitotiques élevées et la forme mixte.[61]

Dans notre série, les cas de néphrome mésoblastique ont été interprétés par la radiologie

comme des néphroblastomes ce qui fait conclure a une discordance radio-histologique.
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6. Phéochromocytome :

L’examen anatomopathologique a conclu a un phéochromocytome surrénalienbénin sans
indice de malignité dans les deux cas. L'imagerie a permis a I'aide des données cliniques,
notamment les chiffres tensionnels élevés d’évoquer en premier le diagnostic de

phéochromocytome.

VI. TRAITEMENT :

1. Néphroblastome :

1.1 Chimiothérapie pré-opératoire :

Elle comprend classiquement pendant le Ter mois, I'association des deux médicaments
standards utilisés dans le traitement des néphroblastomes : la vincristine (4 injections :1x/
semaine) et I'actinomycine-D (2 injx/ 2 semaines). La durée de ce traitement est de 1 mois. Le
but de chimiothérapie initiale est de réduire le nombre de patients présentant des tumeurs de
stades élévés et d’essayer ainsi de réduire l'intensité et la longueur du traitement de la

chimiothérapie post-opératoire pour un maximum de patients. (Fig.49)[84]

Dans notre série, une chimiothérapie pré-opératoire a été administrée chez tous les

patients ayant un néphroblastome.

1.2 Chirurgie :

La chirurgie consiste ans la majorité des cas en une néphrectomie totale avec examen des
ganglions régionaux. Elle se fait par une incision ventrale. Le chirurgien vérifie toujours
I’intégrité du rein controlatéral, le foie et le péritoine. Les tumorectomies sont réservées a des

cas particuliers (ex. néphroblastome bilatéraux).[84]

Dans notre série, La chirurgie a consisté en une urétéronéphréctomie totale élargie dans

48cas de néphroblastome et une urétéronéphrectomie totale élargie droite plus une
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néphrotomie et tumorectomie gauche dans un cas de néphroblastome bilatéral.

1.3 chimiothérapie post-opératoire :

La durée de la chimiothérapie postopératoire dépendra de I’extension de la tumeur
(stadification opératoire) et de son aspect histologique. Ainsi, pour une tumeur localisée,
complétement réséquée, de bas risque histologique, aucun traitement postopératoire ne sera
donné. A l'opposé, pour une tumeur de risque histologique élevé, la chimiothérapie sera de 34
semaines et associée a une radiothérapie locale[ 84]. Dans notre série, Une chimiothérapie post-

opératoire a été protocolaire dans 37 cas de néphroblastome soit 75.51%

1.4 radiothérapie :

Elle ne fait pas partie de I'arsenal classique du traitement du néphroblastome. Elle n’est
utilisée localement que si les ganglions sont envahis a I’histologie ou si la classification
histologique révéle une tumeur de mauvais pronostic. Elle peut également étre utilisée dans les

métastases pulmonaires.[ 84]

2. Le neuroblastome :

2.1 chimiothérapie initiale :

La chimiothérapie initiale est capitale dans la stratégie de traitement du neuroblastome.
En effet, il s’agit d’une tumeur chimio sensible et 60% des patients agés de plus d’un an ont des
métastases au diagnostic. C’est le bilan d’imagerie (scanner, échographie = IRM) qui amene a
décider, dans les formes localisées, de la nécessité éventuelle d’une chimiothérapie
préopératoire. Cette chimiothérapie permet de :
v" Réduire la taille et la consistance de la tumeur et pour les tumeurs non extirpables
d’emblée, en faciliter I’ablation compléte dans un second temps
v' Réaliser un traitement préventif ou curatif des métastases.

La chimiothérapie initiale comprend des associations de Vincristine, Cyclophosphamide,
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avec ou sans Doxorubicine ou d’Epipodophyllotoxine, Cisplatine ou de Carboplatine. Les
résultats sont améliorés si les doses sont élevées et les cycles de chimiothérapie rapprochés.
Dans notre série, une chimiothérapie préopératoire a été administrée a tous les cas de

neuroblastome.[85]

2.2 Chirurgie :
a. Chirurgie viscérale :

Le but de [lintervention, qu’elle soit effectuée d’emblée ou au décours d’une
chimiothérapie initiale, est d’obtenir une ablation aussi compléte que possible, au prix d’un
minimum de risques et de séquelles. La tumeur, aprés chimiothérapie, devient accessible a une

ablation par morcellement qui ne présente pas de risque de diffusion.

b. Neurochirurgie :

Devant un neuroblastome, les situations suivantes justifient le recours a la neurochirurgie :
> I'ablation d’un résidu tumoral comprimant la moelle épiniére contenue dans la colonne
vertébrale. C’est la circonstance la plus fréquente.
> I'établissement d’un diagnostic devant une tumeur de la moelle épiniere isolée. C'est une
situation exceptionnelle.
> la levée d’'une compression soudaine de la moelle épiniére. Cependant, la chimiothérapie

est souvent plus efficace pour traiter une telle situation, qui reste exceptionnelle.[85]

Dans notre série, la chirurgie a consisté en une exérése de la masse tumorale dans tous

les cas de neuroblastome en plus d’une décompression médullaire dans un seul cas.

2.3 Radiothérapie :

Le neuroblastome est une tumeur radiosensible. Néanmoins, le risque de séquelles chez
I’enfant de moins de 5 ans conduit a retarder au maximum ce mode de traitement chez les plus

jeunes enfants. Dans les formes localisées ou disséminées, I'irradiation de la tumeurinitiale
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apres chimiothérapie et chirurgie compléte est indiquée. En cas de métastases osseuses trés
douloureuses, la radiothérapie est utilisée pour soulager avec une efficacité rapide mais parfois

transitoire.[85]

3.SRCC :

Le traitement des sarcomes a cellules claires du rein est I’objet de controverse : chirurgie,
radiothérapie ou chimiothérapie, utilisées seules ou en association. En effet, le sarcome a
cellules claires du rein est rare, rapporté sous forme de cas sporadiques et ayant des protocoles
thérapeutiques différents, ce qui rend la prise en charge thérapeutique optimale difficile a
préciser. A ce jour, peu d’études sont réalisées sur la prise en charge thérapeutique. Le
traitement actuel, selon le protocole SIOP 2001, préconise une néphrectomie élargie, la
radiothérapie et une polychimiothérapie intensive et prolongée a base d’agents alkylants,
d’anthracyclines, d’épipodophyllotoxines et de dérivés du platine. [86] Dans notre série, le

traitement a consisté dans tous les cas a une chimiothérapie initiale suivie d’'une néphrectomie

totale élargie, suivie d’une chimiothérapie adjuvante puis une radiothérapie.

4. Lymphome de Burkitt :

4.1 Lymphome de Burkitt de stade | ou Il chez I'enfant

Le traitement du lymphome de Burkitt de stade | ou Il chez I'enfant est habituellement

une chimiothérapie d'association d'une durée de 6 a 9 semaines.

Si on peut réséquer complétement et facilement la tumeur, on traite alors le lymphome
de Burkitt comme un lymphome B (groupe A). On administre a I'enfant de plus faibles doses de
chimiothérapie et les cycles de traitement sont plus courts. Cependant, il ne faudrait pas
effectuer de chirurgie s'il n'est pas possible d'enlever facilement la tumeur ou si l'opération
retarderait la chimiothérapie. Seule une biopsie devrait étre faite dans ces cas-la. On pourrait

administrer une chimiothérapie intrathécale a base de méthotrexate si le lymphome B localisé se
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trouve a la téte ou au cou.[87 ]

4.2 Lymphome de Burkitt de stade 111 ou 1V chez I'enfant :

Le traitement du lymphome de Burkitt de stade Ill ou IV chez I'enfant est habituellement
une chimiothérapie d'association plus intensive. On peut I'administrer pendant 3 a 7 mois. On
administre aussi une chimiothérapie intrathécale a tous les enfants atteints d'un lymphome de
Burkitt de stade Ill ou IV. Le syndrome de lyse tumorale peut se manifester en présence d'un

lymphome de Burkitt et doit étre traité immédiatement.

Aux enfants dont le systéeme nerveux central (SNC) est déja atteint par la maladie lors du
diagnostic, on peut également administrer de la cytarabine a forte dose et du méthotrexate a
forte dose.[87 ] Dans notre cas (lymphome B, groupe C), le traitement a consisté en une poly

chimiothérapie intensive, suivie d’une exérese chirurgicale du résidu tumoral.

5. Néphrome mésoblastique :

La tumeur de Bolande est considérée comme une tumeur bénigne dont le traitement
repose exclusivement sur la néphrectomie élargie. Malgré sa nature réputée bénigne, certains
auteurs ont rapporté des cas avec métastases cérébrales, pulmonaires et osseuses [88]. Le
traitement adjuvant a base de chimiothérapie est préconisé exceptionnellement dans les cas de
récidive, dans les formes atypiques ou quand I'exérese tumorale a été insuffisante. Dans notre

série, le traitement a été limité a une nephrectomie totale élargie dans tous les cas.

6. Phéochromocytome :

Le Traitement curatif duphéochromocytome implique la chirurgie et pendant 10 a 14
jours avant la chirurgie, on administre au patient des substances permettant de controler la
pression artérielle (alpha-bloquants). Une fois la pression artérielle controlée, on peut donner

d’autres médicaments appelés bétabloquants. Aussi, pour le controle de la pression artérielle, on
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peut également administrer conjointement les antagonistes du calcium. La procédure consiste a
enlever la totalité de la glande surrénale. Lors de I'intervention, le réle des anesthésistes est
essentiel pour controler la pression artérielle et la fréquence cardiaque. Dans notre série [89],
I’évolution apres I’exérése chirurgicale était favorable et les patients ont été mis sous

bétabloquants et alpha bloquants avec un régime riche en potassium et boissons abondantes.

VIl. SURVEILLANCE PAR IMAGERIE:

1. Néphroblastome :

La surveillance par imagerie de la chimiothérapie est faite par des échographies
hebdomadaires. En dehors des formes kystiques ou nécrotiques, la réduction du volume est en
général rapide ; elle s’accompagne de modifications de I’échostructure. La néphrectomie est

effectuée ensuite. La stadification définitive est faite a ce moment-la.

La guérison est obtenue apres traitement dans 90 % des cas et peut-étre quasi-affirmée
apres 2 ans. La survenue de métastases ou d’une récidive locale dans les 2 premieres années
aprés le diagnostic est possible essentiellement dans les stades Ill et doivent étre dépistées par
une surveillance trimestrielle comprenant un examen clinique, une radiographie pulmonaire et
une échographie abdominale. La surveillance doit étre ensuite menée jusqu’a I’dge adulte pour le

diagnostic et le traitement des séquelles tardives éventuelles.
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Figure n° 49 : Néphroblastome gauche avant et aprés chimiothérapie pré-opératoire

2. Neuroblastome :

La surveillance des localisations secondaires ostéomedullaires repose sur la scintigraphie,
celles des localisations hépatiques sur I’échographie. La surveillance de la tumeur primitive
repose sur la technique initialement choisie, toutefois, pour les localisations abdomino-
pelviennes, I'évaluation de la réduction de volume tumoral sous chimiothérapie peut le plus
souvent étre réalisée par échographie. La fréquence des controles est dictée par les protocoles.
L’'imagerie post-opératoire doit étre réalisée a environ 1 mois de l'intervention avec la méme
technique d’imagerie qu’en préopératoire a la recherche d’un reliquat tumoral. L’existence de
plages tissulaires mal limitées dans le lit opératoire, sans effet de masse ne doit pas étre
considérée d’emblée comme un reliquat car elles peuvent correspondre a de simples
remaniement inflammatoires ou fibreux qui disparaissent en regle progressivement sur les

examens de surveillance [34].

3.SRCC :

L’évolution du sarcome a cellules claires du rein est marquée par 2 faits importants ;
d’une part, la récidive locorégionale fréquente par infiltration de l'aire lympho-vasculaire pré
rénale, d’ou la nécessité d’une chirurgie large associée a une lymphadénectomie élargie, et

d’une surveillance radiologique ultérieure basée sur la tomodensitométrie chaque 3 mois
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pendant les 2 premiéres années, puis 2 fois par an. D’autre part, la fréquence des métastases
osseuses, avec une incidence rapportée dans la littérature de 42 a 76 %, qui sont souvent
ostéolytiques et touchent les os plats (crane, cotes) et les os proximaux des membres (humérus,

fémur) [11].

4, Lymphome de Burkitt :

La surveillance clinico-biologique est indispensable, idéalement : Mois 1, 3, 6, 9, 12 puis
tout les 6 mois. La surveillance radiologique (TDM) ne permet de détecter une rechute que dans

5%des cas, cet examen n’est indiqué par la suite qu’en cas de symptoémes. [74].

5. Néphrome mésoblastique :

Il s’agit d’une tumeur bénigne dont le seul traitement est la néphro-urétérectomie élargie
qui doit étre réalisée deés le diagnostic posé. Le pronostic est excellent lorsqu’il s’agit d’'une
forme classique, mais doit faire imposer une surveillance échographique lors de la premiere

année afin de rechercher une récidive précoce. [61].

6. Phéochromocytome :

La surveillance est surtout clinique et biologique par surveillance des dérivés méthoxylés
urinaires une semaine, 6mois et tous les ans aprés l'intervention pour dépister une récidive et
d'éventuelles métastases. Le seul critere de malignité est la présence de cellules de

phéochromocytome dans les métastases fixant le MIBG.[89].
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CONCLUSION
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76/ut radiologiste ayant un exercice polyvalent, peut étre confronté dans son exercice

habituel a la découverte et donc au bilan initial d’'une masse rétropéritonéale chez un enfant. Son
premier objectif sera de préciser avec certitude I'origine de la masse rénale ou extra-rénale, puis
d’en affirmer la nature tumorale. L’échographie est dans la grande majorité des cas suffisante.
Quand il s’agit a I’évidence d’une tumeur, le bilan pré thérapeutique doit étre réalisé en accord
avec I’équipe d’oncologie pédiatrique qui va prendre en charge I'enfant et la réalisation d’une

TDM ou d’une IRM ne sera contributive que si elle est intégrée dans une réflexion d’équipe.

2
[enjeu diagnostique par imagerie est important puisque la plupart de ces tumeurs

malignes, a partir de I'dge de 6 mois, bénéficient d'une chimiothérapies pécifique préopératoire,
instaurée sur les données de I'imagerie, des marqueurs biologiques [catécholamines, dopamine,
neurone spécifique enolase ], ou aprés ponction percutanée a visée diagnostique. Les 2 éléments
essentiels au diagnostic sont, les données de I’échographie qui permet dans la plupart des cas

de déterminer I'origine rénale ou extra rénale de la tumeur et 'dge de découverte.
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RESUME

Les tumeurs rétropéritonéales chez I'enfant représentent la majorité des masses
abdominales de I’enfant avant I’dge de 7 ans et la moitié entre 7 et 15 ans. Le néphroblastome
ou tumeur de Wilms et le neuroblastome sont les étiologies les plus fréquentes. Le but de ce
travail est de rappeler I'apport des méthodes d'imagerie dans le diagnostic et la surveillance des
tumeurs rétropéritonéales chez I'enfant. Il s’agit d’une étude rétrospective, réalisée sur une
période de 5 ans (du Ter janvier 2010 au 31 décembre 2014), portant sur 85 tumeurs
rétropéritonéales malignes et bénignes, explorées par échographie dans tous les cas et par la
TDM abdominale chez 77 patients (90.58%), des cas. Tous nos cas ont été confirmés
histologiquement. L'dge moyen de nos patients était de 7 ans et demi avec une légére
prédominance féminine. Nous avons recensé 49 cas de néphroblastome (57.64%), 26 cas de
neuroblastome (30.05%), 4 cas de SRCC (4.70%), 3 cas de néphrome mésoblastique (3.52%), 2
cas de phéochromocytome (2.35%), et un cas de lymphome malin non hodgkinien (Burkitt)
(1.17%). Ainsi l'imagerie occupe une place essentielle dans le diagnostic des tumeurs
rétropéritonéales chez I'enfant. L’échographie reste la méthode prépondérante de la faite de sa
disponibilité, de son rendement diagnostic et son caractére non irradiant. Elle permet, devant la
découverte d’une masse abdominale, de confirmer la présence d’'une tumeur et de faire le
diagnostic différentiel avec les autres lésions non tumorales. La place de la TDM abdominale
vient en second plan pour confirmer les données de I'échographie et préciser l'extension
locorégionale et a distance ainsi que les rapports anatomiques et vasculaires et elle permet
également en cas de tumeurs volumineuses de déterminer son organe d’origine et ses mesures

dans les 3 plans de I'espace.
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ABSTRACT

The retroperitoneal tumors in children represent the majority of abdominal masses child
before the age of 7 years and half between 7 and 15 years. Nephroblastoma or Wilms tumor and
neuroblastoma are the most common etiologies. The aim of this study is to recall the
contribution of imaging methods in the diagnosis and monitoring of retroperitoneal tumors in
children. It is a retrospective study conducted over a period of 5 years (from January 2010 to
December 2014), on 85 benign and malignant retroperitoneal tumors, explored by ultrasoaund
in all patients and by the abdominal CT scan in (90.58%) of patients.All diagnostics were
confirmed histologically by the examination of the surgical specimen. The average age of our
patients was 7 and a half years with a slight female predominance. We identified 49 cases of
néphroblastoma (57.64%), 26 cases of neuroblastoma (30.05%), 4 cases of SRCC (4.70 %), 3
cases of mesoblastic nephroma (3.52%), 2 cases of pheochromocytoma (2.35%), and a case of
malignant non Hodgkinian lymphoma (Burkitt) (1.17%). Thus imaging plays a vital role in the
diagnosis of retroperitoneal tumors in children. Ultrasound remains the predominant method
made its availability, its diagnosis and its non- radiating performance character. It allows,
before the discovery of an abdominal mass, confirmed the presence of a tumor and make the
differential diagnosis with other non- tumor lesions. Then comes the role of abdominal CT in
second plan to confirm the ultrasound data and identify locoregional and distant as well as
anatomical and vascular reporting and it also helps in cases of large tumors to determine its

organ of origin and measures in the 3 spatial planes.
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enfant. Expérience

FICHE D’EXPLOITATION

Service :

IDENTITE :

Nom et Prénom

ATCDs PATHOLOGIQUES :

Personnels :

- Médicaux :

Oui O Non O - Echographie anténatale
Opéré :Ouio NonO

Grossesse suivie :

---Chirurgicaux :

Familiaux :

---consanguinité : Oui 0 Non O

---Cas similaires dans la famille : Oui O Non O

DONNEES CLINIQUES :

Date de début :...............cccoiiiiii.
Signes fonctionnelles :

Distension abdominale : Oui O Non O

Signes de puberté précoce : Oui O Non O

Type

Douleurs abdominale :
Sd occlusif : Oui ONon O

Abdomen aigue : Oui O Non O
AEG : Oui ONon O
HTA : Oui oONon OExophtalmie : Oui ONon O

: Oui o0 Non O ---Type d’anomalie :

Masse abdominale : Oui O Non O

Oui O Non O

Troubles Mictionnel : Oui O Non Otype.........cooeeiiviiinnnn.n. -Hématurie Oui O Non O
F A 4 <1 PP
Signes physiques :
Examen général :
FC e, FR & . TA @ TO0= .eeeens
Poids : ............ kg taille : ............ cm BU @ e
Conjonctives normo coloréeo décoloréen
Ictere :Oui

ONonO Sd dysmorphique : Oui ONon O
Hémi hypertrophie corporelle : Oui O Non O
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Examen abdominal :

Masse : Oui ONon O

Siege : HCD OHCG oFLD oFLG OoFID OFIG O

Consistance :  durer molleO

rénitente Fixité : mobilen
FixeO

ADP:Ouic NonO SPM:Ouic NonO HPM:OuioNonO (Sd de pepper)

Ascite : OuioNonOContact lombaire : Oui ONon Ballotement rénale : Oui ONon O

Examen neurologique :

Déficit moteur : Oui O Non O

Déficit sensitif : Oui O Non O

Troubles sphinctériens : Oui O Non O

ROT : présents normaux O vifs O abolis O

Examen ophtalmique :

Exophtalmie : Oui ONon O aniridie : oui O non

O Ecchymose périorbitaires : Oui O Non O

Autre. ..o

Examen des Aires ganglionnaires :

Libres |
ADPO Y LYo TR

Examen des autres apparilles oo e e e e e e eaeaaaa

IMAGERIE DIAGNOSTIC:

Radio thorax Faite O non faite O face O profile O
Métastases : oui O non O
ASP :
Faite O non faite O
Normale O refoulement clarté digestives :ouico  non O NHA :ouiO non
O Absence visualisation psoas: ouiO non O calcification : oui O
nonm
Echographie abdominale
Masse
Siege :  Intra---péritonéal : O retro---péritonéal O
Unilatéral : O bilatéral O
Uni focal : O multifocalO

Au dépend de qUEI OFQANE eueiiiiiiiiiieiie et e et e e e e et ree e e e e arb e e e e e e naraeeeean
Signe de I'éperon : Oui ONon O
VO UM et r e e s e e e e e et e e e e e e et —r e e e e a b ———eeeeaatarreeeaaareeeeeeaanrneeeeaannrereeeans
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Limite : Oréguliére Dirréguliére
Echogénicité : Hypo échogéne O Iso échogéne O Hyperéchogene O
Echostructure : homogéne O hétérogéne O

Renforcement postérieur : Oui O Non O

Zones nécrotiques : Oui 0 Non O

Zones hémorragiques : Oui O Non O Zones
kystiques Oui O Non O

Présence d’épanchement péritonéal : Oui 0 Non O

Refoulement péripherique : Oui 0 Non O

Doppler : - vascularisé :Oui ONon O
Thromboses des axes vasculaires : Oui ONON O ..ooovvvivvviiiiiiiiiiieenn,
Extension :

Locorégionale :
Envahissement des structures de voisinage : Oui 0 Non O
Au dépend de qUEl Organe ......ccociceiiiieieiiiee et ne e ennes
Refoulement des structures de voisinage : Oui 0 Non O
Au dépend de qUEl Organe .iiiicieeciiie e s e e re e e

Doppler : Extension aux axes vasculaires : Oui O Non O
Engainement O Thrombose O Présence de nodules péritonéaux : Oui O
Non O
Générale :
Extension métastatique : Oui O Non O
Au dépend de qUEl Organe i.....c.eeeiiiiiiiiiiiiiciiiiiie e e ee e e e e e ee e e e ee e e e e e ee e e a—————

TDM abdominale:

Masse :
Siege : rétro---péritonéal : O intra-peritoneale O
Unilatéral : O bilaterla O
Uni focal : O multifocal O
L7013 0TSSP
Limites : flous O Nets réguliére O Nets irréguliere O
Densité : Hypodense O isodense O
hyperdense O
HomogénerO hétérogéne O
Calcification : Oui o Non O NALUME  ereieeiee e s
Zones nécrotiques : Oui ONon O
Zones hémorragiques : Oui ONon O
Présence de nodules péritonéaux : Oui O Non O

Présence d’épanchement péritonéal :
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Oui O NonO
Rehaussement aprés injection PDC :
Oui O Non O
Type : central O

pé
ripherique O Extension :
Locorégionale :
Envahissement des structures de voisinage : Oui 0 Non O
Au dépend de qUEl OFgaNE ..iiiiciiiiciieiiiee e e e e ennes
Infiltration de la graisse: Oui O Non O
Péri--rénale : Oui ONon O
Péritonéale : Oui O Non O
Rapports avec les axes vasculaires : -- EngainementO

—--thromboser
Envahissement Endocanalaire : Oui O Non O
Générale : Extension métastatique : Oui oNon O
Au dépend de quel Organe .....cccceccieeiieeciee e e e
Scintigraphie a MBIG :
Faite O non faiten

N1 o =N
IMAGERIE DE SURVEILLANCE

(2 Y 7= 1 o - U (o [
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BIOLOGIE :

NFS & HBeooooooeeeeeeeeeeeeeeeeees (o] T PIGe e eeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeaen.

lonogramme sanguin : Na+ : K+ : Urée : créatinine :
Calcémie : Glycémie : Protidémie : albuminémie :

Bilan hépatique : ALAT : PAL :
ASAT : GGT :
Dosage de «FP : Oui O NON O FESUIALS Ieooeeeiireieieieeeieesieeseeeseeeeiee e e seeeesneeesneeeeeeens
Dosage des BHCG : Oui O Non O
FESUITATS Ierrreuirieieeiiiiiiieeee e e e e e e e e e e e e e e e e e eeeee s Dosage de catécholamine
s urinaire : Oui O Non O
dopamine : VMA : HVA :

ANATOMOPATHOLOGIE

Biopsie de la masse : Ofaite

anon faite Si oui achir

urgicale O radioguidée

2T - X S

DIAGNOSTIC RETENU oooiiiiiiiiiiiiiiiiiiieiiieieisisnsnsssres e
TRAITEMENT:

OMalade opérable OMalade non opérable

Exploration chirurgicale :

Chimiothérapie :

DAdjuvante ONéoadjuvante OAdjuvante+néoadjuvante OPalliative

ONon faite

o) o Tl o 1 PRSP PP PRRTPTR
Radiothérapie :

DAdjuvante ONéoadjuvante OExclusif ONon faite

Doses et eeeeeeEaeeeeeeeeeeaaeeeeeetesssaseeeeettessuaaeteeetetnn e tettenn e teeeeeee Rt eeeeeeer e eeeeeeeernateeeeererernnaaaaaee
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EVOLUTION :

Favorable : Oui O Non O

Rémission : Oclinique Obiologique oradi
ologique Complication: Oui O Non O
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