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votre égard, et soit la preuve du désir que j’aie depuis toujours 
pour vous honorer. Tous mes vœux de bonheur et de santé... Je 
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L’esthésioneuroblastome (ENB) ou le neuroblastome olfactif, est une tumeur 

neuroépitheliale maligne rare des cavités nasales qui a été décrite pour la première fois par 

Berger en 1924. (1) Son origine exacte est encore inconnue. La majorité des études suggère qu’il 

prend naissance aux dépens des cellules basales du neuro-épithélium olfactif du tiers supérieur 

des fosses nasales. il peut se développer aux dépens de la lame criblée, du septum nasal, des 

cornets supérieurs et moyens. Exceptionnellement il peut surgir au niveau du cornet inferieur, 

du sinus maxillaire, de l’organe de Jacobson voméro-nasal, du ganglion sphéno-palatin ou des 

placodes olfactifs. 

Les signes cliniques inauguraux, sont relativement aspécifiques (dont l’obstruction nasale 

unilatérale, l’épistaxis, l’anosmie, les céphalées frontales, etc.) font souvent errer le diagnostic et 

les tumeurs sont souvent localement évoluées. 

La classification radiologique la plus utilisée a été développée par Kadish et al. en 

1976. (2) Elle est basée sur l’extension tumorale sur l’imagerie et comprend trois stades :  

• Stade A : tumeur limitée aux fosses nasales ;  

• Stade B : extension aux sinus para-nasaux ;  

• Stade C : envahissement de structures adjacentes (orbite, base du crâne, extension 

intracrânienne) ou métastase à distance.  

Un quatrième stade ; stade D, a été proposé en 1993 par Morita et al., et qui correspond 

à l’envahissement ganglionnaire cervical. (3) 

L’esthésioneuroblastome présente 3à5% des néoplasies sinuso-nasales. (4) Malgré la 

rareté de la tumeur, elle a été sujette de plusieurs recherches concernant sa prise en charge que 

ce soit chirurgicale, par radiothérapie, par chimiothérapie, ou différentes combinaisons; en 

raison de son potentiel d’agressivité et de son pouvoir métastatique. 

Traditionnellement, la résection crâniofaciale; avec voie d’abord transfaciale associée à 

une craniotomie, suivie d’une radiothérapie adjudante, a été la base du traitement des patients 
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opérables avec néoplasme résécable. La résection endoscopique devint de plus en plus répondue 

pour certaines lésions, et peut épargner les patients de la morbidité non seulement des incisions 

faciales, mais aussi des craniotomies, tout en ayant un résultat oncologiquement correct. (5) 

La chimiothérapie néoadjuvante, concomitante ou adjuvante (par un seul agent ou en 

combinaison) a été utilisée en association avec la chirurgie et la radiothérapie chez les patients 

présentant des métastases. 

A travers cette étude rétrospective portant sur une série de 5 patients colligés au service 

d’oncologie radiothérapie au CHU Mohamed VI à Marrakech, nous allons rapporter l’expérience 

du service dans la prise en charge de cette pathologie rare ainsi qu’une revue de la littérature. 
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MATERIELS ET METHODES 
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I. 

1. 

Matériel 

Nous avons mené une étude rétrospective descriptive sur l’esthésioneuroblastome traité 

au service d’oncologie radiothérapie de CHU Mohammed VI  à Marrakech entre avril 2016 et 

février 2021, soit une période de 6 ans. 

Type d’étude 

2. 

La population cible est constituée des patients atteints de l’esthésioneuroblastome et pris 

en charge au service d’onco-radiothérapie du CHU Mohammed VI de Marrakech, sur une période 

de 6 ans. 

Population cible 

3. 

Ils ont été́ inclus dans notre étude, tous les patients présentant un 

esthésioneuroblastome confirme ́  histologiquement et pris en charge au centre d’Oncologie 

Radiothérapie, CHU Mohammed VI a ̀  Marrakech. 

Critères d’inclusion 

4. 

Nous avons exclu de notre étude tous les patients présentant des dossiers inexploitables 

ou contenant des données incomplètes. 

  

Critères d’exclusion 



Prise en charge de l’esthésioneuroblastome au service d’oncologie radiothérapie                                        
CHU Mohamed VI Marrakech 

6 

II. Méthodes 

1. Recueil des données 

Pour la réalisation de ce travail nous avons eu recours : 

• Aux registres d’hospitalisation des malades du service d’Oncologie Radiothérapie du CHU 

Mohammed VI de Marrakech ; 

• Aux dossiers médicaux informatisés du service d’Oncologie Radiothérapie du CHU 

Mohammed VI de Marrakech ; 

• Aux données des logiciels de radiothérapie du service. 

2. Variables étudiées 

Les différents paramètres recueillis ont été́ notés sur une fiche d’exploitation préétablie 

«Annexe1»qui comprend cinq rubriques : 

• Données épidémiologiques : concernant l’âge, l’origine géographique, le niveau 

socioéconomique et les facteurs de risque ; 

• Données cliniques ; 

• Données paracliniques ; 

• Données thérapeutiques ; 

• Et données évolutives. 

3. Saisie et analyse des données 

La saisie du texte et des tableaux a été́ réalisée sur le logiciel Microsoft Word.  
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4. Considérations éthiques. 

Le recueil des données a été́ effectué  avec respect de l’anonymat des patients et de la 

confidentialité ́ de leurs informations. 
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I. Observations 

1. Observation 1 

1.1. Identité 

Il s’agit de l’enfant S.N âgé de 6 ans, cadet d’une fratrie de 3, originaire et résident à Marrakech, 
de parents bénéficiant du Régime d'Assistance Médicale(RAMED). 

1.2. Motif de consultation 

Il a consulté le 05 avril 2016 pour une exophtalmie droite. 

1.3. Antécédents 

• Grossesse bien suivie, sans incidents et menée à terme. 

• Accouchement par voie basse. 

• Pas de consanguinité chez les parents 

• Vacciné selon le programme national d’immunisation 

• Sans antécédents pathologiques particuliers, notamment pas de cas similaire dans la 

famille. 

1.4. Histoire de la maladie 

La symptomatologie semblait remonter à 2 mois avant sa consultation par l’installation 

d’une exophtalmie droite isolée sans syndrome d’HTIC.L’évolution était marquée par l’apparition 

d’une masse jugale interne droite augmentant progressivement de volume. Le tout évoluant 

dans un contexte d’altération de l’état général. 

1.5. Examen clinique 

a. Examen général :  

• Patient conscient stable sur le plan hémodynamique et respiratoire. 

• OMS 1 
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b. Examen maxillo-facial :  

• Masse bourgeonnante de la joue droite dure et fixe par rapport au plan profond de 4cm 

de taille étendue en endobuccal avec extension à la gencive homolatérale et au voile du 

palais. 

c. Examen ORL :  

• Obstruction nasale, les données de l’endoscopie n’étaient pas disponibles sur le dossier 

médical 

d. Examen neurologique :  

• Sans anomalie. 

e. Examen ophtalmologique : 

• Retrouve une exophtalmie droite et anisocorie. 

f. Examen des aires ganglionnaires :  

• Absence d’adénopathies cervicales. 

• Le reste de l’examen clinique était sans particularité. 

1.6. Examen paraclinique 

a. Blondeau scanner 

Le Blondeau scanner réalisé le 06-02-2016 montre un processus lésionnel ethmoïdo-

maxillaire droit hétérogène étendu à la fosse nasale droite mesurant environ 19 x 12 mm, 

rehaussé par le contraste. Il s’associe à une lyse partielle de la paroi interne du sinus maxillaire 

droit et du sinus ethmoïdal envahissant l’orbite à droite et réalisant une exophtalmie grade 2. 

• Extension du processus à travers la fosse nasale vers le palais et la région malaire. 

• Extension vers l’étage antérieur et moyen de la base du crâne. 

• Lyse des cornées et de la paroi externe des cellules ethmoïdales. 
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b. IRM de la face : (Image 1) 

L’IRM de la face réalisée le 15-02-2016 objectivait un processus lésionnel de l'os 

maxillaire droit mesurant 39 mm d'épaisseur maximale, de signal hétérogène T1 et T2, en 

hypersignal diffusion avec restriction de l'ADC, rehaussé de façon hétérogène après injection de 

Gadolinium. 

Ce processus s’étend à la fosse infra-temporale, fosse ptérygo-palatine et infiltre les 

muscles ptérygoïdiens homolatéraux pour s’étendre aux espaces para-pharyngé et préstylien 

droits. 

En haut, il infiltre le corps du sphénoïde et comble les cellules éthmoïdales postérieures à 

travers lesquelles il envahit l’étage antérieur et moyen de la base du crane 

 

Image 1 : IRM cérébrale de l’enfant S.N en coupe axiale T1 et T1 Gadolinium et coupe frontale T2 

passant par le processus tumoral centré sur le sinus maxillaire droit localement avancé 
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1.7. Anatomie pathologique 

Une biopsie réalisée le 18-03-2016 avait objectivé à l’examen microscopique une 

prolifération tumorale à cellules rondes indifférenciées infiltrant le chorion sans différentiation 

musculaire ni rosettes et sans emboles vasculaires. 

A l’étude immuno-histo-chimique les observations ci-après ont été constatées : 

• Anticorps anti synaptophysine : positif 

• Anticorps anti chromogranine : positif 

• Anticorps anti neurofilament : positif 

En conclusion : l’aspect morphologique et immuno-histochimique était en faveur d’un 

esthésioneuroblastome 

1.8. Bilan d’extension 

a. Scanner thoracique : 

La TDM thoracique effectuée le 01-04-2016 n’a pas montré de lésions pulmonaires 

secondaires 

b. Échographie abdominale 

L’échographie abdominale réalisée le 01-04-2016 s’est révélée normale. 

c. Scintigraphie osseuse 

La scintigraphie osseuse réalisée le 06-04-2016 n’avait pas objectivé de lésions 

secondaires à distance 

1.9. Classification 

Au terme du bilan d’extension, la tumeur était classé stade C de Kadish et T4aN0M0 

selon la 8ème édition TNM 2018. 
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1.10. Traitement 

Le patient a été pris en charge initialement au Service d’Oncologie Pédiatrique au CHU 

Mohammed VI de Marrakech où il a reçu une chimiothérapie première selon le protocole HR-

NBL-MA/10 (à base de carboplatine, de l'étoposide, de la vincristine, du cisplatine et du 

cyclophosphamide). Ainsi cinq cures ont été administrées entre Mai et Novembre 2016 avec une 

bonne réponse tumorale et une amélioration de l’état général. 

Ensuite une radiothérapie locale a été indiquée et reçue à la dose de 50.4 Gy en 28 

fractions de 1.8Gy entre le 04-01-2017 et le 16-02-2017 avec une réduction du volume 

tumoral de plus de 70% à l’IRM d’évaluation post thérapeutique. 

1.11. Évolution 

En Septembre 2017, le patient a présenté une récidive métastatique au niveau osseux et 

pulmonaire pour laquelle il a été mis sous chimiothérapie palliative (protocole non disponible) et 

décédé par la suite des complications de sa maladie en Mai 2018. 
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2. Observation 2 

2.1. Identité 

Il s’agit de la patiente M.O âgée de 22 ans, mariée et mère d’un enfant, femme au foyer, 

originaire et résidente à Zagora, mutualiste de la Caisse Nationale des Organismes de 

Prévoyance Sociale (CNOPS). 

2.2. Motif de consultation 

Elle a consulté le 30septembre 2017 pour une tuméfaction nasale gauche. 

2.3. Antécédents 

La patiente ne présentait pas d’antécédents médicaux, chirurgicaux, toxico-allergiques 

ou familiaux à signaler 

2.4. Histoire de la maladie 

Le début de la symptomatologie remontait au mois d’Aout 2017 par l’installation d’une 

tuméfaction nasale gauche étendue en sous orbitaire homolatérale douloureuse et inflammatoire 

associée à des adénopathies cervicales bilatérales sans autres signes associés, le tout évoluant 

dans un contexte d’altération de l’état général fait d’asthénie et amaigrissement non chiffré. 

2.5. Examen clinique 

a. Examen général :  

• Patiente consciente stable sur le plan hémodynamique et respiratoire. 

• IMC :14.9Kg/m

• OMS : 2 

2 

b. Examen maxillo-facial :  

• Avait retrouvé une tuméfaction jugale gauche étendu en endobuccal dure, fixe et 

douloureuse sans avulsion dentaire ni trismus. 
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c. Examen ORL :  

• Avait objectivé une obstruction nasale avec une légère hyposmie. 

• L’endoscopie nasale constatait une formation tumorale charnue qui comble la fosse 

nasale gauche avec fosse nasale droite libre. 

d. Examen neurologique 

• N’objectivait pas d’anomalie. 

e. Examen ophtalmologique :  

• Retrouvait une éxophtalmie unilatérale gauche et baisse de l’acuité visuelle homolatérale.   

f. Examen des aires ganglionnaires :  

• Adénopathies cervicales gauches des aires II, III, sous mandibulaires et intra 

parotidiennes de tailles différentes, la plus volumineuse mesure 2cm au niveau Ib, fixe au 

plan profond et douloureux. 

Le reste de l’examen clinique était sans particularité. 

2.6. Examen paraclinique 

• Imagerie par résonnance magnétique (IRM) de la face réalisée le 30-09-2017 objectivait 

un processus tumoral du sinus maxillaire gauche et du canal ostio-infundibulaire étendu 

à la graisse orbitaire extra-conique gauche. Il était en iso-signal T1-T2, rehaussé 

intensément par le PDC. Il refoulait le globe oculaire, le muscle droit externe et le muscle 

oblique, avec exophtalmie grade1. 

Le processus tumoral était associé à des adénopathies cervicales homolatérales sous 

mento-mandibulaires et intra parotidiennes de 15 x 20 mm.  
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2.7. Anatomie pathologique 

L'analyse microscopique des prélèvements biopsiques concluait à une tumeur maligne 

indifférenciée à cellules rondes, infiltrant la muqueuse respiratoire ramenée, sans emboles 

néoplasiques.  

L’étude l’immuno-histo-chimique avait constaté la positivité des marqueurs suivants : 

• Anticorps anti- P 63 (rares noyaux marqués). 

• Anticorps anti- Neurofilament 

• Anticorps anti- Synaptophysine 

• Anticorps anti- PS100 (positivité hétérogène des cellules tumorale) 

• Anticorps anti- Chromogranine  

En somme, l’aspect microscopique et immuno-histo-chimique évoquaient en premier lieu 

un esthésioneuroblastome. 

2.8. Bilan d’extension 

a. TDM thoracique  

La TDM thoracique a été réalisée le 13-10-2017 et n’avait montré aucune lésion 

secondaire. 

b. Échographie abdominale 

L’échographie abdominale a été réalisée le 05-10-2017 et n’a révélé aucune anomalie  

c. Biopsie ostéomédullaire  

La biopsie ostéomédullaire réalisée le 21-10-2017, devant une bicytopénie faite d’une 

thrombopénie à 1000 éléments/mm3 et une anémie normochrome normocytaire arégénérative à 

4,4g/dl, avait montré une Infiltration médullaire osseuse, interstitielle et diffuse par une 

prolifération tumorale maligne à cellules rondes, représentant plus de 90% de la cellularité 

totale. 
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2.9. Classification 

Au terme du bilan d’extension, la patiente a été classée T4N2M1 selon la 8ème

2.10. Traitement 

 édition de 

la classification TNM 2018 et stade D selon la classification de Kadish. 

La tumeur a été jugée non résécable et la patiente a bénéficié d’une chimiothérapie 

première par le protocole Adriamycine-Vincristine-Endoxan pendant 3 cures entre Novembre 

2017 et Février 2018 avec une bonne réponse tumorale. 

La patiente fut ensuite opérée le 06/02/2018.Le geste a consisté en une maxillectomie 

naso-sinusienne segmentaire avec évidement éthmoïdal et curage ganglionnaire. 

A l’examen histologique, il s’agissait d’une prolifération tumorale maligne à cellules 

rondes évoquant un esthésioneuroblastome. La tumeur mesurait 2 x 1cm et les limites d’exérèse 

passaient en tissu sain. 

Le curage ganglionnaire avait ramené 8 ganglions indemnes d’atteinte tumorale et les 

recoupes faites étaient négatives. 

 Ensuite la patiente a reçu une radiothérapie adjuvante à la dose de 60 Gy en 30 fractions 

de 2 Gy en radiothérapie conformationnelle tridimentionnelle achevée le 16/04/2018 avec 

bonne tolérance. 

2.11. Suivi et évolution 

L’évolution était ensuite marquée par une progression locorégionale et métastatique 

pulmonaire diagnostiquée au bilan d’évaluation fait le 11/06/2018.  

L’état général de la patiente s’est rapidement dégradé et elle est décédée en Aout 2018. 
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3. Observation 3 

3.1. Identité 

Il s’agit de la patiente M.G âgée de 53 ans, mariée et mère de 5 enfants, femme au foyer, 

originaire et résidente à Ouarzazate, bénéficiant du RAMED. 

3.2. Motif de consultation 

Elle a consulté le 12 février 2019 dans notre service pour une tuméfaction de la joue 

droite. 

3.3. Antécédents 

La patiente ne présentait pas d’antécédents médicaux, chirurgicaux, toxico-allergiques ni 

familiaux à signaler sauf un asthme contrôlé sous traitement. 

3.4. Histoire de la maladie 

Le début de la symptomatologie remontait à 3 mois avant sa première consultation, par 

l’apparition d’une tuméfaction de la joue droite, associée à une obstruction nasale homolatérale 

et des épisodes d’épistaxis de faible abondance avec un œdème palpébral droit et céphalées 

frontales réfractaires au traitement par paracétamol, sans autres signes associés notamment 

neurologiques. Le tout évoluant dans un contexte d’amaigrissement non chiffré. 

3.5. Examen clinique 

a. Examen général :  

• Patiente consciente stable sur le plan hémodynamique et respiratoire. 

• OMS PS 1. 

b. Examen maxillo-facial :  

• Tuméfaction jugale droite envahissant la fosse nasale droite, associée à un œdème 

palpébral droit rendant l’ouverture palpébrale impossible. 

• Lésion bourgeonnante au niveau de l’angle interne de l’œil droit de 2 cm avec issu de 

pus. 
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• Trismus serré de 1,5 cm. 

• A l’examen endobuccal nous avons retrouvé une masse bourgeonnante et friable 

occupant le palais dur du côté droit avec franchissement de la ligne médiane. 

c. Examen ORL :  

• L’endoscopie nasale rigide réalisée le 21-12-2018 avait objectivé une masse rouge-

grisâtre pédiculée friable avec une surface lisse qui saigne facilement à la manipulation. 

d. Examen ophtalmologique :  

• Ne retrouve pas d’exophtalmie ni de strabisme.  

• Légère baisse de l’acuité visuelle bilatérale. 

e. Examen des aires ganglionnaires :  

• Magma d’adénopathies sous mandibulaires droites de 6x4 cm fixes, indolores et sans 

signes d’inflammation en regard. 

f. Examen neurologique ainsi que le reste de l’examen clinique : étaient sans 

particularité. 

3.6. Examen paraclinique 

Un Blondeau scanner a été réalisé le 28-11-2018 et avait montré un processus lésionnel 

ethmoïdo-maxillaire droit étendu à la fosse nasale droite mesurant environ 34 x 56 mm, 

rehaussé par le contraste. Il s’associe à une lyse partielle de la paroi interne du sinus maxillaire 

droit et des sinus ethmoïdaux avec extension à travers la fosse nasale vers la région malaire 

sous cutanée et lyse des cornées et de la paroi externe des cellules ethmoïdales droites avec 

extension au coin antéro-interne et inférieur de l’orbite droit sans envahissement intra conique 

sans extension endo crânienne. 
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3.7. Anatomie pathologique 

L’étude anatomo-pathologie, sur biopsies nasales multiples faites le 21-12-2018, avait 

montré une prolifération tumorale indifférenciée à cellules rondes. 

Elle a été complétée par une étude immuno-histochimique et qui a donné les résultats ci-

après :  

• Anticorps anti-Ki67 : positif sur 70% des cellules 

• Anticorps anti-Pan-cytokératine : positifs 

• Anticorps anti-Chromatine : positifs 

• Anticorps anti-Synaptophysine : positifs 

• Anticorps anti neurofilaments : positifs 

• Anticorps anti PS100 : positifs  

• Anticorps anti-CD99 : faiblement positifs sur les cellules tumorales. 

Ainsi, l’aspect microscopique et immuno-histochimique étaient compatibles avec un 

esthésioneuroblastome. 

3.8. Bilan d’extension 

a. TDM thoraco-abdomino-pelvienne 

Pour cerner le bilan d’extension, la patiente a bénéficié le 25-01-2019 d’une TDM 

thoraco-abdomino-palvienne objectivant : 

• A l’étage thoracique : micronodules intra-parenchymateux de faible densité non 

spécifiques sans localisation secondaire thoracique. 

• A l’étage abdomino-pelvien : pas de localisation secondaire ni d’adénopathies. 

• Sur la fenêtre osseuse : absence de lésions osseuses suspectes. 

• A signaler une adénopathie sous maxillaire droite mesurant 4,3 x 5,4 cm. 
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b. Scintigraphie osseuse 

La scintigraphie osseuse réalisée le 22-01-2019 objective la présence d’un foyer 

d’hyperfixation intense au niveau du maxillaire droit en rapport avec le foyer primitif. Ailleurs, la 

répartition est homogène, symétrique et normale sur le reste du squelette. 

 

 

Image 2 : Scintigraphie osseuse de Madame M.G montrant le foyer d’hyperfixation maxillaire. 
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3.9. Classification : 

Au terme du bilan d’extension, notre patiente a été classée T4N2M0 selon la 

classification TNM 2018 et stade C de Kadish. 

3.10. Traitement 

La tumeur a été jugée non résécable et la patiente avait bénéficié de 6 cures de 

chimiothérapie première selon le protocole Etoposide-Cisplatine entre le 04-02-2019 et le 11-

07-2019 avec évaluation après la 6ème

• Aspect en faveur d’une régression partielle du processus lésionnel de l’hémiface 

droite mesurant à présent 33x32x28 mm ; 

 cure. Le Blondeau scanner effectué le 26-07-2019 

montre : 

• Diminution du volume tumoral et de l’extension intra orbitaire; 

• Et disparition du magma d’adénopathies cervicales. 

Une TDM thoraco-abdomino-pelvienne faite le 26-07-2019 montre des micronodules 

intra parenchymateux du segment lingulaire inférieur de distribution centro-lobulaire associées 

à un ganglion para-trachéal droit à surveiller. 

Une radiothérapie externe à la dose de 66Gy en 33 fractions de 2 Gy a été ensuite 

indiquée et commencée le 02 Septembre 2019 mais la patiente a progressé au bout de 15 

séances et la radiothérapie était suspendue. 

3.11. Suivi et évolution 

Au cours de la radiothérapie la patiente a présenté une masse dure fixe de 5 x 5 cm en 

sous-mandibulaire droit sans signes inflammatoires en regard, pour laquelle elle a bénéficié 

d’une échographie des parties molles le 04-10-2019, et qui a montré : 

• Des adénopathies au niveau de la région sous mandibulaire gauche ; 

•  Une volumineuse masse de la loge sous mandibulaire droite mesurant 57.7 x 36 mm 

hypoéchogène hétérogène sans calcification, associée à une hyper-hémie intra et péri-

lésionnelle; 



Prise en charge de l’esthésioneuroblastome au service d’oncologie radiothérapie                                        
CHU Mohamed VI Marrakech 

23 

• De multiples adénopathies jugulo-carotidiennes gauches hypoéchogènes dont les plus 

volumineuses mesurent 27 x 73 mm et 27 x 70 mm; 

 

Image 3 : Images échographiques montrant la masse sous mandibulaire (A) et adénopathie 

jugulo-carotidienne (B). 

Devant cette progression locorégionale précoce de la maladie, la patiente a repris la 

chimiothérapie type Etoposide-CDDP pendant 3 cures associée à un traitement antalgique avec 

très mauvaise tolérance et dégradation rapide de l’état général.  

Au dernier contrôle sur le dossier médical de Février 2020, le processus tumoral 

maxillaire est passée de 7 cm à 20 cm avec magma d’adénopathies sous mandibulaires de 9 cm 

fixe et inflammatoire le tout évoluant dans un cadre d’altération de l’état général. 

Un arrêt des traitements spécifiques a été décidé en réunion de concertation 

pluridisciplinaire et la patiente a été adressée en unité de soins palliatifs. 
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4. Observation 4  

4.1. Identité  

Il s’agit du patient A.K âgé de 20 ans, étudiant, originaire et résident à El Haouz, sans 

couverture sociale 

4.2. Motif de consultation 

Le patient a consulté le 19-09-2019 pour une tuméfaction nasale 

4.3. Antécédents 

Le patient ne présentait pas d’antécédents médicaux, chirurgicaux, toxico-allergiques ou 

familiaux à signaler  

4.4. Histoire de la maladie 

La symptomatologie avait commencé en Janvier 2019, suite à un traumatisme de la face, 

par l’installation d’une obstruction nasale associée à de multiples épisodes d’épistaxis bilatéral 

de faible abondance et de rhinorrhée. Le tableau clinique s’est compliqué par une tuméfaction 

nasale associée à une hyposmie, le tout évoluant dans un contexte de conservation de l’état 

général. 

4.5. Examen clinique  

a. Examen général 

• Patient conscient stable sur le plan hémodynamique et respiratoire. 

• OMS 1 

b. Examen maxillo-facial 

• Tuméfaction nasale avec cavité buccale libre. 

c. Examen ORL 

• Obstruction nasale associée à une hyposmie.  
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• L’endoscopie nasale trouve une formation tumorale charnue qui comble les deux fosses 

nasales. 

d. Examen neurologique 

• Était sans particularités. 

e. Examen ophtalmologique 

• Oculomotricité conservée, absence de baisse de l’acuité visuelle. 

• Présence de larmoiement. 

f. Examen des aires ganglionnaires  

• N’objectivait pas d’adénopathies cervicales. 

g. Le reste de l’examen clinique : était sans particularités. 

 

Image 4 : Photo de face et de profile objectivant la tuméfaction nasale du patient A.K à 

l’admission 
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4.6. Examen paraclinique 

a. IRM faciale (Image 10) 

L’IRM faciale réalisée le 07-08-2019 objectivait : 

• Un processus lésionnel des fosses nasales et des cellules éthmoïdales mesurant environ 

47 x 71mm x 89 mm, en hyper signal en diffusion, en iso signal T2 et se rehausse de 

façon modérée et hétérogène par le contraste. 

• Ce processus tumoral comble les fosses nasales, infiltre les cellules ethmoïdales avec 

comblement des sinus frontaux. 

• Infiltration des lames de l'ethmoïde et de l'apophyse Crista Galli avec contact intime avec 

les lobes frontaux et prise de contraste méningée. 

• Extension postérieure vers la choane droite avec bombement au niveau de la lumière 

nasopharyngée et respect du cavum. 

• Comblement rétentionnel des sinus sphénoïdal et maxillaire gauches. 

• Épaississement inflammatoire du sinus maxillaire droit. 

• Ganglions jugulo-carotidiens bilatéraux de taille infra centimétrique. 

 

Image 5 : IRM séquence T2 et T1 Gadolinium en coupe axiale, frontale et sagittale du patient A.K 
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4.7. Anatomie pathologique  

A l’étude microscopique des biopsies :il s’agit d’une prolifération tumorale indifférenciée 

à cellules rondes. 

L’étude immuno-histochimique a montré les résultats suivants : 

− Anticorps anti- Pan-cytokératine: Positif. 

− Anticorps anti- CD99: Négatif 

− Anticorps anti-Chromogranine: Positif. 

− Anticorps anti- Synaptophysine: Positif. 

− Anticorps anti-Ki67: Marquage estimé à 80% des cellules tumorales. 

− Anticorps anti- GFAP: Négatif. 

− Anticorps anti-PS100: Positif au niveau des cellules tumorales. 

En conclusion : l’aspect morphologique et immuno-histochimique était en faveur d’un 

esthésioneuroblastome. 

4.8. Bilan d’extension  

Un scanner thoraco-abdomino-pelvien a été réalisé le 14-08-2019 s’est révélée normale  

4.9. Classification : 

Au terme du bilan d’extension locorégional et à distance, la tumeur était classée 

T4aN0M0 selon la 8ème

4.10. Traitement   

 édition de la classification TNM 2018 et stade C de Kadish. 

La tumeur était jugée non résécable, ainsi le patient avait reçu 3 de cures de 

chimiothérapie selon le protocole Etoposide-CDDP entre le 09-10-2019 et le 21-11-2019. 
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A l’IRM faciale d’évaluation faite le 18/12/2019 : nette régression du processus lésionnel 

des fosses nasales et des cellules éthmoïdales de 26x54x69 mm Vs 47x71x89 mm (réponse 

estimée à -20% selon RECIST 1.1) 

Le patient fut ensuite opéré le 07-01-2020, le geste avait consisté en une exérèse 

tumorale fragmentée avec à l’étude anatomopathologique : prolifération tumorale indifférencié 

infiltrant la muqueuse respiratoire ramenée sans emboles vasculaires et dont l’aspect 

morphologique peut cadrer avec l’esthésioneuroblastome précédemment diagnostiqué. 

Les recoupes inférieure, latérale et de la lame criblée étaient indemnes. 

Le patient était adressé à l’institut national d’oncologie pour une radiothérapie adjuvante 

en mode Conformationnelle avec Modulation d’ Intensité (RCMI). Entre temps le patient a 

présenté une progression clinique et a été readressé dans notre service pour reprise de la 

chimiothérapie en urgence. 

4.11. Suivi et évolution 

Le patient a présenté une progression clinique 3 semaines après la chirurgie avec une 

réapparition et augmentation de la tuméfaction nasale. 
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Image 6 : Photo de profile du patient A.K après la 3ème cure de chimiothérapie (A) et au moment 

de la récidive (B) 

IRM faciale faite le 26-02-2020  avait objectivé un aspect évolutif du processus lésionnel 

de la fosse nasale gauche et des cellules éthmoïdales de 45x39x53 mm responsable d’un 

envahissement cérébral basifrontal latéralisé à gauche. 

Une chimiothérapie palliative type Etoposide – Cisplatine a été reprise, le patient a reçu 3 

cures entre le 17-03-2020 et le 18-05-2020 avec mauvaise réponse. Ensuite le patient a été 

perdu de vue. 

  

A B 
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5. Observation 5 

5.1. Identité 

Il s’agit du patient A.I, âgé de 24 ans, célibataire, originaire et résident à Beni Mellal, 

ouvrier agricole, de bas niveau socio-économique. 

5.2. Motif de consultation 

Il a consulté le 4 janvier 2021 pour épistaxis unilatéral. 

5.3. Antécédents 

Le patient ne présentait pas d’antécédents médicaux, chirurgicaux, toxico-allergiques ni 

familiaux à signaler  

5.4. Histoire de la maladie 

Le début de la symptomatologie avait commencé 2 mois avant la consultation avec un 

épistaxis unilatéral droit récidivant associé à des céphalées, troubles visuels et larmoiements. Le 

tableau clinique s’est compliqué d’un syndrome d’HTIC un mois plus tard, le tout dans un 

contexte d’altération de l’état général. 

5.5. Examen clinique 

a. Examen général :  

• Patient conscient stable sur le plan hémodynamique et respiratoire. 

• OMS 2 

b. Examen maxillo-facial  

• Tuméfaction jugale droite fixe, dure et douloureuse de 6cm. 

c. Examen ORL :  

• Hyposmie évolutive associée à une obstruction nasale droite. 

• L’endoscopie nasale a constaté une formation tumorale charnue rouge-grisâtre friable 

qui comble la fosse nasale droite avec une extension vers la fosse nasale gauche. 
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d. Examen neurologique :  

• Syndrome d’hypertension intra crânienne fait de céphalées, vomissement et strabisme 

convergeant de l’œil droit (paralysie oculomotrice droite). 

e. Examen ophtalmologique :  

• Diplopie et baisse de l’acuité visuelle. 

f. Examen des aires ganglionnaires :  

• Absence d’adénopathie cervicale. 

g. Le reste de l’examen clinique : Était sans particularités. 

5.6. Examen paraclinique 

a. Blondeau scanner 

Le Blondeau scanner réalisé le 14-01-2021 objectivait: 

− La présence d’un large processus tumoral ethmoïdo-nasal droit étendu sur 7,5cm 

hétérodense, prenant le contraste de façon hétérogène, s’étendant à l’orbite, au sinus 

sphénoïdal homolatéral, avec extension au sinus maxillaire homolatéral et envahissement 

de l’étage antérieur du crâne notamment le lobe frontal. 

− Présence de lyse osseuse au niveau des cloisons ethmoïdales au niveau de la lame criblée 

de l’ethmoïde, de la cloison nasale et de la cloison inter-sino-nasale droite. 

− Aspect évoquant à priori un esthésioneuroblastome avec envahissement locorégional et 

extension endocrânienne à l’étage antérieur. 
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Image 7 : Coupes couronales de blondeau scanner du patient A.I centrées sur l’extension 

endocranienne et au niveau du sinus ethmoidal et sphenoidal droit 

b. TDM cérébrale 

Une TDM cérébrale réalisée le 24-01-2021avait objectivé la présence d’un processus 

lésionnel ethmoïdo-nasal droit, hétérodense au contraste spontané, prenant le contraste de 

façon hétérogène délimitant les zones de nécrose, mesurant approximativement 52x38x73 mm. 

− En dehors ; il s’étend à l’orbite droit comprimant le muscle oblique interne et responsable 

d’une exophtalmie grade II. 

− Il est responsable d'une lyse de la cloison inter-sino-nasale avec extension au sinus 

maxillaire homolatéral. 

− Il infiltre la graisse extra conique gauche et arrive au contact du muscle oblique interne et 

le globe oculaire avec perte du liseré graisseux de séparation par endroit. 

− En arrière ; il infiltre la choane droite et s'entend au sinus sphénoïdal homolatéral. 

− En haut ; il est responsable d'une lyse du toit de l'orbite droit et de la lame criblée avec 

envahissement de l'étage antérieur du crâne notamment du lobe frontal. 
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− En bas ; il arrive au contact du palais osseux sans lyse osseuse décelable. 

c. IRM cérébrale  

L’IRM cérébrale faite le 09-02-2021 a montré un processus lésionnel médio facial centré 

sur l'ethmoïde s’étendant en endo-nasal, au sinus frontal et sphénoïdal en iso-signal T1et 

hyposignal T2 hétérogène avec rehaussement après injection du gadolinium. Le processus 

s’étend au lobe frontal droit. 

 

Image 8: IRM cérébrale séquences T1 et T1 injectée en coupe axiale du patient A.I montrant 

l’extension vers l’orbite droit et la prise de contraste hétérogène après injection de Gadolinium 
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Image 8 : (Suite) IRM cérébrale séquences T2 flair en coupe axiale et sagittale du patient A.I 

montrant un processus lésionnel médio facial centré sur l'ethmoïde et son extension en 

endocrânien 

5.7. Anatomie pathologique 

A l’examen microscopique des fragments biopsiques :il s'agissait d'un tissu largement 

nécrosé siège d'une population tumorale maligne à cellules rondes, de répartition diffuse. Cette 

prolifération tumorale s'organise en papilles à centre fibro-vasculaire et en amas. 

Les cellules tumorales sont à noyau rond, ovalaire ou réniforme, à chromatine 

vésiculeuse, par places nucléolée, et à cytoplasme minime. 

A l’étude immuno-histo-chimique les observations ci-après ont été constatées : 

− Anticorps anti-Pan-cytokératine : Positivité faible des cellules tumorales. 

− Anticorps anti- Chromogranine : Positivité faible des cellules tumorales. 

− Anticorps anti-Synaptophysine : Positivité faible des cellules tumorales. 

− Anticorps anti-GFAP : Négatif. 
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− Anticorps anti-Ki67 : Marquage estimé à 80% des cellules tumorales. 

− Anticorps anti-P40 : Positivité focale des cellules tumorales. 

− Anticorps anti- Pan-cytokératine : Positivité faible des cellules tumorales. 

− Anticorps anti-PS100 : Positif sur les cellules tumorales. 

En conclusion : l’aspect morphologique et immuno-histochimique était en faveur d’un 

esthésioneuroblastome grade II selon Hyams. 

5.8. Bilan d’extension 

La TDM thoraco-abdomino-pelvienne a objectivé des micronodules intra-

parenchymateux du segment ventral du lobe supérieur du poumon droit de nature non 

spécifique. 

5.9. Classification 

Suite au bilan d’extension, le patient était classé T4N0M0 selon la 8ème édition de la 

classification TNM 2018 et stade C selon Kadish. 

5.10. Traitement 

Le patient a été opéré le 08-03-2021 en deux temps : 

− En 1er temps par l’équipe de neurochirurgie au CHU Mohamed VI, où il a bénéficié d’une 

exérèse macroscopiquement complète par craniotomie de la composante endocrânienne. 

− En 2eme temps par l’équipe d’ORL où il a bénéficié d’une exérèse tumorale par voie 

transfaciale et de la composante endonasale avec persistance d’un résidu macroscopique 

non résécable. 

Une IRM cérébrale post-opératoire faite le 24-03-2021 montre une persistance du 

processus ethmoïdo-frontal avec extension orbitaire et endocrânienne. 
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Le patient a bénéficié de 3 cures de chimiothérapie adjuvante selon le protocole 

Etoposide-Cisplatine tous les 3 semaines entre le 27-05-2021 et le 26-07-2021 avec une 

bonne réponse tumorale à l’IRM faciale de contrôle faite le 11-08-2021. 

Une association radio-chimiothérapie a été indiquée et reçue entre le 13-10-2021 et le 

25-12-2021 à la dose de 60Gy en 2Gy par fraction avec 2 cures de Cisplatine 100mg/m2

5.11. Suivi et évolution 

 en 

concomitant. 

Après fin de la radiothérapie, le processus a régressé de taille causant une amélioration 

significative de l’état physique du patient ;  

− OMS 1 

− Absence de signes fonctionnels ni physiques  

Avec à l’IRM cérébrale une réduction du volume du processus lésionnel médio-facial 

centré sur l'ethmoïde avec persistance d'une plage lésionnelle mesurant environ 4x4x4.5 mm et 

7.5x6.7x5 cm, de signal hétérogène, en iso signal T1et hyposignal T2 sans restriction de la 

diffusion siège de quelques zones de rehaussement injection du gadolinium. 

Régression de la composante tumorale endonasale ainsi que la masse du lobe frontal 

droit et comblement du sinus frontal et sphénoïdal. 
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Image 9 : IRM cérébrale T2 flair en coupe axiale et T1 injecté en coupe sagittale témoignant de la 

bonne réponse du processus lésionnel 

Après 5 mois de la fin de la radiothérapie, le patient a présenté une récidive métastatique 

au niveau médullaire. 

L’IRM médullaire du 15-04-2022 avait montré la présence d'une lésion intra durale extra 

médullaire mesurant 21x10.3 mm, en regard de D9, ovalaire bien limitée en hyposignal T1 en 

discrethypersignal T2 rehaussée après injection du produit de contraste. Elle est responsable 

d'une compression médullaire en regard du siège d'anomalies de signal en plage avec deux 

petites lésions intra durale extra médullaire en regard de D5 et L4 mesurant respectivement 

5.8x5.7mm et 5x6mm. 

Les lésions évoquaient en premier lieu des métastases à distance de 

l’esthésioneuroblastome déjà diagnostiqué. 

Cliniquement le patient avait une parésie des deux membres inférieurs et une 

incontinence urinaire. 

Le patient a reçu une corticothérapie et une radiothérapie décompressive médullaire à la 

dose de 30 Gray en 10 fractions de 3 Gray sur les vertèbres D9 et D10 puis perdu de vue. 
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II. Étude épidémiologique  

1. Fréquence  

Nous avons colligé 5 cas d’esthésioneuroblastome qui représentent 11.4% de l’ensemble 

des tumeurs naso sinusiennes pris en charge dans notre institution entre 2016 et 2021 

Tableau I : fréquence de l’esthésioneuroblastome parmi les tumeurs naso-sinusiennes 

Année 2016 2017 2018 2019 2020 2021 Total 

Nombre de cas 1 1 - 2 - 1 5 

Tumeurs naso-

sinusiennes 
7 9 5 11 7 5 44 

Pourcentage 14% 11% - 18% - 20% 11.4% 

2. Âge 

L’âge moyen de nos patients était de 25,6 ans avec des extrême allons de 6 ans à 56 ans. 

 

Figure 1 : Répartition des patients selon l’âge 
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3. Sexe : 

Dans notre série, nous notons une prédominance masculine avec 3 cas de sexe masculin 

contre 2 de sexe féminin. 

 

Figure 2 : Répartition des patients selon le sexe 

  

60%

40%

hommes femmes



Prise en charge de l’esthésioneuroblastome au service d’oncologie radiothérapie                                        
CHU Mohamed VI Marrakech 

40 

III. Étude Clinique  

1. Délai de consultation  

Le délai de consultation de nos patients variait d’un à quatre mois, avec une moyenne de 

2,4 mois.  

2. Signes fonctionnels  

 

Figure 3 : Répartition des patients selon les symptômes cliniques 

3. Examen clinique 

3.1. Signes naso-sinusiens  

 Les signes naso-sinusiens les plus fréquents étaient l’obstruction nasale et la 

tuméfaction jugale chez80% et 60% des cas respectivement. 
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Figure 4 : Répartition des patients en fonction des signes ORL 

3.2. Signes neurologiques  

Les signes neurologiques étaient présents chez 80% des patients et faits principalement 

d’algies de la face chez 3 patients et de syndrome d’hypertension intracrânienne chez un 

patient. 

   

Figure 5 : Répartition des patients en fonction des signes neurologiques 
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3.3. Les signes ophtalmiques  

Quant aux signes ophtalmiques, l’exophtalmie, le larmoiement et la baisse de l’acuité 

visuelle étaient les maitres symptômes. 

 

Figure 6 : Répartition des patients selon les signes ophtalmiques 

3.4. Adénopathies  

Dans notre série, 2 patients avaient des adénopathies au moment du diagnostic : 

− Le premier a présenté des adénopathies parotidiennes, sous mandibulaires et cervicales 

du 2ème et 3ème groupe ; 

− Alors que le 2ème patient n’avait développé que des adénopathies sous mandibulaires. 
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IV. Étude paraclinique  

1. Étude histologique  

Tous les patients de notre série ont bénéficié de biopsies avec études 

anatomopathologique ayant montré des proliférations tumorales à cellules rondes 

indifférenciées. L’étude microscopique a été complété par l’immunohistochimie. 

Tableau II : résultat de l’étude immuno-histochimique de nos patients 

Anticorps 
Anti 

chromogranine 

Anti pan 

cytokératine 

Anti 

synaptophysine 

Anti 

neurofilament 

Anti 

PS100 

Anti 

CD99 

Anti 

Ki 67 

Patient 1 +++ ND +++ +++ ND ND ND 

Patient 2 +++ - +++ +++ + ND ND 

Patient 3 +++ +++ +++ + +++ + 70% 

Patient 4 +++ +++ +++ +++ +++ - 80% 

Patient 5 + + + ND +++ ND 80% 

(+++) positivité forte ; (+) positivité faible ; (-) négativité ; (ND) Non disponible 

2. Bilan locorégional : 

Dans notre série, le bilan d’extension locorégional était basé sur l’IRM faciale chez 80% 

des patients et la TDM faciale chez 60% des cas. 
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Figure 7 : Répartition des patients selon l’examen d’imagerie réalisé 

3. Bilan d’extension à distance 

L’extension générale de la tumeur a été étudiée par la TDM thoracique dans 100% des 

cas, suivie de la TDM abdomino-pelvienne et l’’échographie abdominale dans 60% et 40% des 

cas. 

Tableau III : Répartition des patients selon le bilan d’extension réalisé 

3
4

2

0

1

2

3

4

5

TDM faciale IRM faciale couple TDM/IRM

nombre des patients

Bilans réalisés Fréquence Pourcentage 

TDM thoracique 5 100% 

TDM abdomino-pelvienne 3 60% 

Échographie abdominale 2 40% 

Scintigraphie osseuse 2 40% 

Biopsie ostéomédullaire 2 40% 
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V. Classification  

Au terme du bilan d’extension80% des patients étaient classés stade C de Kadish et 20% 

stade D de Morita. 

 

Figure 8 : Répartition des patients selon le stade clinique 

VI. Prise en charge thérapeutique  

1. Chirurgie : 

Dans notre série 60% des patients ont pu profiter d’une intervention chirurgicale. 

− La première étant une maxillectomie naso-maxillaire segmentaire  

− La deuxième une exérèse complète par craniotomie en premier temps et exérèse 

tumorale par voie transfaciale de la composante endonasale en second temps. 

− El la troisième une Exérèse tumorale atypique fragmentée par voie endoscopique 

stade C
80%

stade D
20%
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Figure 9 : Répartition des patients selon le traitement chirurgical 

2. Radiothérapie : 

Dans notre série 4 patients ont reçu une radiothérapie. Elle a été indiquée en adjuvant 

chez deux patients et en exclusive chez 2 patients. Alors qu’elle a été utilisée en palliatif pour 

décompression médullaire chez 1 patient. 

La dose reçue était de 30 à 66Gy en 10 à 33 fractions de 2 à 3 Gy. 

Présent
60%

Absent
40%
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Figure 10 : Répartition des patients selon l’indication de la radiothérapie 

3. Traitement systémique  

La chimiothérapie était indiquée chez tous nos patients. 3 patients ont reçu un protocole 

Etoposide-Cisplatine, un patient a reçu une association Doxorubicine-Vincristine-Etoposide et 

un patient (enfant) a reçu un protocole HR-NBL-M10. 

Elle a été utilisée en néoadjuvant chez 4 patients, en adjuvant chez 2 et en concomitant 

chez 1 patient.  

3 patients ont développé par la suite des récidives locorégionales ou métastatiques pour 

lesquelles ils ont reçu de la chimiothérapie palliative. 
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Figure 11 : Répartition des patients selon l’indication de la chimiothérapie 

VII. Évolution  

Dans notre série, l’évolution était fatale chez tous nos malades avec une survie moyenne 

de 15.4 mois et des extrêmes allant de 9 à 26 mois. 
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DISCUSSION 
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I. Données épidémiologiques  

1. Incidence  

Les tumeurs malignes du tractus naso-sinusien sont rares, et l’esthésioneuroblastome 

est encore moins commun parmi cette catégorie ; il représente 3 à 5% des néoplasies sino-

nasales. Seulement 1500 cas ont été rapportés dans la littérature mondiale. 

L’accroissement des cas publiés ces dernières années correspond plutôt a ̀  l’amélioration 

des possibilités diagnostiques qu’a ̀  l’augmentation de la fréquence de la maladie.(6) 

Dans presque toutes les séries publiées, les auteurs rapportent un petit nombre de 

patients traités dans une même institution. 

Dans notre série 5 cas d’esthésioneuroblastome ont été traités sur une période étalée de 

6 ans. 

Tableau IV : Nombre de patients porteurs d’esthésioneuroblastome 

Auteurs Période Nombre de patients 

Gruber (7) 1980-2001 28 

Gaye (8) 1998-2003 12 

Guedea (9) 1974-1990 7 

Bäck (10) 1990-2009 17 

Kermani (11) 1986-2012 7 

Miller, KC (12) 1975-2016 987 

Notre série 2016-2021 5 

 

  



Prise en charge de l’esthésioneuroblastome au service d’oncologie radiothérapie                                        
CHU Mohamed VI Marrakech 

51 

2. Sexe  

La répartition selon le sexe ne connait pas une différence significative. L’étude 

épidémiologique réalisée par G. Broich et al. à propos de 747 cas (depuis la découverte de la 

maladie) a montré une légère prédominance masculine, avec à peu près une distribution de 55% 

hommes, 45% femmes.(4) 

Dans notre étude on a eu sur une période de 6 ans 3 sujets masculins et deux féminins, 

soit un sexe ratio de 1.5.  

Tableau V : Répartition de l’esthésioneuroblastome selon le sexe dans la littérature. 

Auteurs Nombre de patients Hommes Femmes Sexe ratio 

Gaye (8) 12 7 5 1.4 

Klironomos (13) 10 8 2 4 

Gruber (7) 28 13 15 0.86 

Kermani (11) 7 2 3 0.66 

Miller, KC (12) 987 561 426 1.3 

Notre série 5 3 2 1.5 

3. Age  

Selon l’étude menée par Lund et al; l’esthésioneuroblastome peut atteindre les personnes 

de tout âge, avec une courbe bimodale au niveau de la 4eme- 5eme décennie et au niveau de la 

2eme  décennie.(14) 

D’autres études plus récentes ont montré que la maladie peut atteindre tous les âges de 

18mois à 85 ans avec une prédilection de la 5eme et la 6emedécennie.(15,16) 

Les 5 patients ayant fait l’objet de notre étude sont âgés de 6,20, 23, 24 et 56 ans. 
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4. Facteurs de risque  

Aucun facteur de risque n’a été clairement identifié dans la littérature. Cependant 

certains travaux font évoquer un rôle possible des Nitrosamines, de la poussière de bois ainsi 

que certaines anomalies génétiques (3p-) ; (17q+).(11) 

Le rôle des virus, notamment les adénovirus, n’est pas clairement établi dans leur 

carcinogenèse. Cependant, sur des tumeurs développées spontanément chez le chat des 

séquences virales dans le génome des cellules tumorales ont été retrouvées.(8) 

Par rapport aux cas étudiés dans notre série, aucun facteur de risque n’a été décelé à 

travers les dossiers disponibles. 
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II. Données cliniques 

1. Délai de diagnostic 

Le délai de consultation des patients dans notre série varie d’un à quatre mois, avec une 

moyenne de 2,4 mois qui reste relativement inférieur à celui enregistré par l’institut national 

d’oncologie de Rabat et le CHU Farhat Hached Sousse en Tunisie. (8,11) 

Ces délais courts peuvent être expliqués par la symptomatologie très gênante de la 

pathologie qui retentie rapidement sur la qualité de vie de nos patients. 

Tableau VI : Comparaison du délai diagnostique au niveau de plusieurs centres d’oncologies 

Études Nombre de cas 
Délai extrême 

inferieur(Mois) 

Délai extrême 

supérieur(Mois) 

Délai moyen 

(Mois) 

L’institut national 

d’oncologie, Rabat (8) 
12 1 24 _ 

CHU Farhat Hached 

Sousse – Tunisie (11) 
7 3 24 14 

CHU Mohammed IV, 

Marrakech 
5 1 4 2,4 
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2. Signes cliniques 

Des signes cliniques divers peuvent être retrouvés selon la localisation de la tumeur et 

l’extension locorégionale au niveau de l’orbite, la cavité crânienne, la cavité nasale et les sinus 

de la face, ainsi que le stade de la tumeur au moment du diagnostic. 

2.1. Signes rhino-sinusiens 

Selon la littérature, dans 75% des cas, la tumeur est révélée par des signes rhino 

sinusiens. Ces signes peuvent mimer les pathologies inflammatoires de la région. C’est en effet, 

l’unilatéralité et l’ancienneté de la symptomatologie et l’aggravation progressive qui doit attirer 

l’attention.(17) 

Les signes naso-sinusiens les plus fréquents dans la littérature sont : (18) 

− Obstruction nasale dans 53 à 100% des cas 

− Épistaxis dans 10 à 52% des cas 

− Et hyposmie/anosmie chez 6 à 35% des patients 

Nos résultats étaient concordants avec la littérature, en effet, le signe le plus répondu 

était l’obstruction nasale chez 4 cas sur les 5 étudiés, il était associé à une hyposmie chez 3 cas 

et à un épistaxis chez 1 cas. 

2.2. Signes neurologiques 

Les algies de la face sont le signe neurologique le plus fréquent chez les patients atteints 

de l’esthésioneuroblastome, suivis du syndrome d’hypertension intracrânienne qui se manifeste 

par des céphalées et des vomissements et qui peut indiquer une extension durale ou 

intracrânienne. Plus rarement les patients ont présenté des crises convulsives frontales ou des 

signes du syndrome de sécrétion inappropriée de l’hormone antidiurétique ADH (SIHAD)(18) 
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Les signes neurologiques sont présents dans notre étude chez 4 patients sur 5 et qui 

sont manifestés à travers des algies de la face chez 3 patients et un syndrome d’hypertension 

intracrânienne (HTIC) chez un patient. 

2.3. Signes ophtalmologiques 

L’examen ophtalmologique est obligatoire devant la fréquence des signes 

oculaires.(11)Jusqu’à 20% des patients peuvent présenter des signes ophtalmiques ; notamment 

la baisse de l’acuité visuelle, la diplopie, le larmoiement avec obstruction naso-lacrymale et 

l’exophtalmie. Par ailleurs, le fond d’œil peut montrer des signes de souffrance vasculaire.(18) 

L’ensemble des patients concernés par notre étude ont présenté des signes 

ophtalmologiques vu le stade localement avancé au moment du diagnostic. 

2.4. Adénopathies 

La Meta analyse réalisée par Gore et al. à propos de 678 cas a montré que 20% des 

patients qui présentent un ENB développent des adénopathies métastatiques. D’où l’intérêt d’un 

examen bien conduit des airs ganglionnaires cervicales. (19) 

Parmi les cinq patients étudiés, 2 ont présenté des adénopathies au moment du 

diagnostic. 
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Image 10:Image des aires ganglionnaires cervicales(24) 

2.5. Autres  

Les patients peuvent aussi présenter SIADH (Syndrome of Inappropriate Antidiuretic 

Hormone) avec hyponatrémie de dilution ou sécrétion ectopique des hormones 

adrénocorticotropiques causant un syndrome de cushing, mais ça reste assez rare. (20) 

Tableau VII : symptômes de l’esthésioneuroblastome selon leur fréquence 

 
Levine et al.(5) 

(N=35) 
Tajudeen et al. (21) 

(N=36) 
Notre série 

(N=5) 

Obstruction nasale 28 (80%) 22 (61%) 4 (80%) 

Epistaxis 15 (42%) 14 (38%) 2 (40%) 

Céphalée 7 (20%) 4 (11%) 4 (80%) 

Exophtalmie 5 (14%) ND 2 (40%) 

Hyposmie 4 (11%) 4 (11%) 4 (80%) 

Baisse de l’acuité visuelle 4 (11%) ND 2 (40%) 

Adénopathies cervicales 2 (5.7%) 3 (8%) 2 (40%) 
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3. Examen Clinique 

3.1. Examen général : 

L’évaluation de l’état général est primordiale pour adapter au mieux la stratégie 

thérapeutique (fonction respiratoire, cardiaque, hépatique, rénale). 

Le système le plus utilisé c’est celui du Performance statut de l’OMS et c’est celui que 

nous avons utilisé pour nos patients.(Annexe 2) 

3.2. Examen physique : 

a. ExamenORL: 

• L’inspection recherche: 

o Une déformation faciale 

o Déformation nasale unilatérale avec élargissement de la base 

o Modification cutanée à titre d’exemple aspect en peau d’orange. 

• La palpation doit être comparative à la recherche : 

o Invasion du plan profond 

o Irrégularité du rebord orbitaire 

o Trouble de la sensibilité de la face 

• Endoscopie rhino-sinusienne : 

C’est un examen d’investigation indispensable, c’est une endoscopie des cavités nasales 

qui permet de suspecter le diagnostic de l’esthésioneuroblastome. 

Cet examen permet d’étudier l’aspect, le volume, la localisation de la tumeur. Dans 

certains cas cette dernière est évidente à l’examen avec un aspect bourgeonnant, infiltrant, 

nécrotique et infecté saignant au contact. 
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Par ailleurs, il est à préciser que vu la riche vascularisation de l’esthésioneuroblastome, la 

biopsie est typiquement réalisée dans un bloc opératoire afin de contrôler le saignement. En 

outre, le rapport anatomique de la tumeur avec l’orbite et la fosse crâniale antérieure oblige la 

réalisation d’explorations radiologiques avant toute biopsie endoscopique. 

 

Image 11 : l’aspect endoscopique d’un esthésioneuroblastome (22) 

• Palpation des aires ganglionnaires : 

Selon de nombreuses études , l’envahissement ganglionnaire est peu retrouve ́  lors du 

bilan initial d’un esthésioneuroblastome, avec un pourcentage de 10% à 28%.(4) 

À la palpation on recherche les adénopathies parotidiennes, sous mandibulaires, jugulo-

carotidiennes ou spinales.(23) 

b. Examen ophtalmologique : 

L’examen ophtalmologique devra rechercher une atteinte du globe oculaire ou des 

annexes. Les signes à rechercher sont l’exophtalmie , la diminution des mouvements oculaires , la 

baisse de l’acuité́  visuelle et l’atteinte de la papille au fond d’œil. (24) 

c. Examen neurologique: 

L’examen neurologique recherche l’envahissement de la base du crâne et les structures 

crâniennes avoisinantes, l’extension intracrânienne peut entraîner des signes neurologiques tels 
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que des troubles du comportement, troubles de conscience, céphalées, nausées, vomissements, 

convulsions, voire même un coma.(25) 

III. Examens paracliniques 

1. Radiographie standard  

L’aspect radiologique n’est pas spécifique pour poser le diagnostic. Les clichés 

standardsmontrentuneopacitédessinusaccompagnéedecalcifications.Ellepeutnoterunemodificatio

ndel’osdevoisinageselonl’expansiondela tumeur. 

A l'heure actuelle, un bilan radiologique par tomodensitométrie et IRM est indispensable 

et fait partie des recommandations officielles pour le bilan de toute tumeur endonasale. 

2. Tomodensitométrie (TDM)(26) 

Par rapport à la TDM, il a été rapporté par certaines études qu’elle est Initialement 

réalisée pour distinguer entre l’origine inflammatoire et néoplasique. La TDM avec des coupes 

axiales et coronales avant et après injection du produit du contraste, constitue l’examen de 

choix. 

Le Blondeau scanner, en cas de suspicion de processus néoplasique naso-sinusien, est le 

premier examen paraclinique  

A l’examen tomodensitométrique, on retrouve sur les coupes osseuses une masse 

hypodense contenant de fines calcifications, pouvant lyser en fonction du stade toutes les 

structures osseuses adjacentes notamment la lame criblée, le toit de l'ethmoïde et la paroi 

médiale de l'orbite. 

Sur les coupes parenchymateuses injectées, la tumeur apparaît comme globalement 

rehaussée avec des plages hypodenses correspondant aux plages de nécrose. L'image typique, 

bien que dépendante du stade de la maladie, est une image en forme de sablier sur des coupes 

coronales. La partie supérieure plus large correspond à l'extension intracrânienne, la partie 
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intermédiaire rétrécie à la lame criblée, et la partie inferieure à l'extension dans la fosse nasale. 

Dans notre série, 60% des patients ont bénéficié d’un Blondeau scanner comme premier 

bilan locorégional. 

Plusieurs auteurs ont signalé que malgré ses indications diverses, la TDM seule n’est pas 

suffisante pour établir un bilan d’extension précis de ces tumeurs. 

3. Imagerie par résonance magnétique(27) 

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) est recommandée comme complément du 

bilan initial pour évaluer l’extension locorégionale surtout vers la base du crâne. Elle apporte une 

meilleure discrimination entre la tumeur et les secrétions nasales ainsi qu’une meilleure 

évaluation de l’orbite et des structures intracrâniennes. 

L'apport de l 'IRM a été ́  majeur dans l 'amélioration du bilan préopératoire de ces tumeurs 

en permettant de préciser les éventuelles extensions intracrâniennes ou intra- orbitaires 

suspectées lors de l'analyse par TDM, notamment en cas de lyse osseuse. 

Les études portées par différentes séries démontrent que l’aspect radiologique de 

l’esthésioneuroblastome (IRM et TDM) n’est pas spécifique, et partage des similarités de signal 

et densité avec d’autres néoplasmes des cavités nasales.  

Le point de départ prédominant est le toit de la cavité nasale, unilatérale dans la plaque 

cribriforme, ou au-dessus des cornets moyens. Des points de départs tels que la région sellaire, 

para-sellaire, le nasopharynx, le sinus maxillaire et les sinus sphénoïdes sont plus rare. Souvent 

à des stades avancés le point de départ est difficilement précisé. Certains auteurs ont rapporté 

que la présence de kystes le long de la marge tumorale intracrânienne ainsi que la présence de 

calcifications peuvent être considérés comme pathognomoniques de l’ENB. 

Sur les clichés de nos patients l’esthésioneuroblastome parait typiquement en hypo-

intense par rapport à la substance grise dans les séquences T1 avec injection du gadolinium. Les 
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séquences T2 montrent une masse iso-intense ou hyper-intense, rehaussée intensément par le 

produit de contraste. Ce qui est cohérent avec les données de la littérature. 

IV. Examen anatomopathologique 

Le diagnostic définitif d’ENB reste anatomopathologique. Une image histologique avec 

des vraies neurofibrilles et des formations en pseudo-rosettes a été décrite pour la première fois 

par Berger en 1924. (1) En plus, Mendeloff en 1957 a décrit deux sous-types :(28) 

− Des cellules tumorales indifférenciées rondes ou ovales formant des îles et des draps de 

tailles et de formes différentes séparées par un tissu conjonctif, avec des mitoses rares, 

peu de pseudo-rosettes et d’extensions des fibrilles cytoplasmiques ; 

− Des vraies rosettes tapissées d’épithélium cylindrique avec ou sans cellules rondes 

indifférenciées. 

Les deux sous types présentent des stromas riches en vaisseaux et en fibres hyalins. Les 

zones de nécrose sont communes. Parfois on peut noter la présence de petits dépôts de 

calcules. Des témoignes histologiques de la destruction des tissus conjonctifs, muscles et os 

adjacents sont souvent présents. (29) 

Dans notre étude, les diagnostics de tous les patients ont été confirmés par des examens 

anatomopathologiques qui ont montré des proliférations tumorales à cellules rondes 

indifférenciées avec nécrose chez 2 patients et sans nécrose chez les 3 autres. 

Par ailleurs, la microscopie électronique montre de petites cellules uniformes avec un 

cytoplasme peu fibreux, et nucléole rond et foncé. Les cellules tumorales sont classiquement 

rongées en lobules contenant des rosettes d’Homer-Wright dispersées.(30) 
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Image 12 : Tumeur agressive de la cavité nasale avec extension intracrânienne sur l'IRM 

pondérée en T2 (a). Une architecture lobulaire est presque toujours présente (b). Des 

calcifications peuvent être observées (c). La nécrose tumorale (d) et l'augmentation des mitoses 

sont généralement observées dans les tumeurs de grade supérieur(31) 

 

Un système de grading a été décrit par Hyams en 1988, il étudie l’activité mitotique, le 

polymorphisme nucléaire, la quantité de matrice fibrillaire, les formations en rosettes et la 

quantité de nécrose. Les catégories sont marquées, et les caractéristiques sont organisées en 

quarte niveaux. (32) 
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Tableau VIII : Score de Hyams de grading (32) 

Grade 

Présence 

d’une 

architecture 

lobulaire 

Index 

mitotique 

Polymorphisme 

nucléaire 

Matrice 

fibrillaire 
Rosette Nécrose 

I + Absent Absent Proéminente Rosette HW Absente 

II + Faible modéré Présente Rosette HW Absente 

III +/- modéré Proéminent Faible Rosette FW Rare 

IV +/- élevé marqué Absente absente Fréquente 

Quant à l’immunohistochimie, son développement a constitué un tournant dans le 

diagnostic des ENB. Les cellules tumorales sont repérées avec des marqueurs neuroendocriniens 

et épithéliaux essentiellement la synaptophysine et la neuron specific enolase. (33) 

Parfois le recours a ̀  la microscopie électronique et le dosage du taux sérique de la 

dopamine beta-hydroxylase est indispensable pour le diagnostic différentiel particulièrement 

avec les carcinomes à petites cellules, le méningiosarcome ou le mélanome achromique.(34) 

D’autres diagnostics différentiels ont été́ décrits tels que le lymphome , le 

rhabdomyosarcome, le mélanome et le carcinome indifférencié naso -sinusien ainsi que d’autres 

tumeurs telles que l’hémangiome , le papillome inverse ́ , le carcinome épidermoïde et 

l’adénocarcinome naso-sinusien. (30) 

L’anticorps anti synaptophysine est le seul marqueur utilisé chez tous les patients de 

notre série, tandis que les anticorps anti cytokératine, anti PS100 et anti GFAP sont employés 

chez quatre patients. Alors que l’anticorps anti chromatine et l’anti neurofilament est appliqué 

chez trois patients et les anticorps anti P63 et anti P40 chez un patient chacun. 
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Image 13:cellules tumorales repérées avec la neuron specific enolase (A,B), la synaptophysine 

(C), la PS100 (D) et la chromogranine (E). (35) 

V. Bilan d’extension 

1. Localisation des métastases 

Les métastases a ̀ distance dans l’esthésioneuroblastome sont rares et définies par une 

dissémination de la tumeur au-delà des cavités naso-sinusiennes et des nodules lymphatiques 

cervicaux. 

La méta-analyse faite par Marinelli et al. à propos de 678 patients a montré que le 

développement des métastases après le diagnostic du primitif est survenu chez 40 patients avec 

un pourcentage de 6% de la population et le moment de survenu était souvent tardif dans 

l’histoire naturelle de la maladie avec une moyenne de 15 mois après le diagnostic. (36) 

Dans d’autres séries, les métastases sont observées dans 30 à 40% des cas. (37) 

Elles sont essentiellement ganglionnaires, pulmonaires et osseuses et à moindre degré 

neurologique.(38) 

Dans notre étude 3 patients sur 5 ont développé des métastases dans un délai maximal 

de 13 mois avec une moyenne de 6.5 mois. 
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Figure 12 : les différents sites métastatiques selon leur fréquence dans l’ENB. (36) 

2. Examen clinique 

L’examen clinique est une étape primordiale pour l’évaluation de l’extension à distance 

de la maladie vu son potentiel métastatique. Tout patient diagnostiqué pour un 

esthésioneuroblastome doit bénéficier d’un examen complet à la recherche de métastases 

locorégionales et à distance et cet examen doit être renouvelé à chaque consultation vu 

l’incidence cumulée des rechutes métastatiques tardives. 

3. Examen paraclinique 

3.1. TDM thoracique / Radio de thorax(39) 

Le scanner thoracique est l’examen de référence afin d’établir un bilan d’extension à 

distance mais selon plusieurs auteurs, la radiologie pulmonaire peut suffire pour détecter la 

plupart des métastases pulmonaires surtout dans des régions où l’accessibilité au scanner est 

plus difficile.  
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3.2. TDM Abdominale / Échographie abdominale(39) 

L’échographie abdominale et hépatique a comme objectif de détecter les métastases 

hépatiques ou ganglionnaires. 

C’est l’examen de 1ere intension a comme limite l’obésité et le météorisme. En cas de 

doute ou d’anomalie, il doit être compléter par une TDM abdominale.  

Deux de nos patients ont bénéficié d’une échographie abdominale qui s’est révélée 

normale. 

3.3. Autres examens paracliniques  

Selon les signes d’appel, orienté par l’examen clinique, un bilan paraclinique 

complémentaire doit être réalisé. Notamment une IRM cérébrale, scintigraphie osseuse, IRM du 

rachis ou PET scanner. 
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VI. Classification de l’esthésioneuroblastome 

Plusieurs classifications pronostiques ont été proposées selon l’extension tumorale. Celle 

communément admise est la classification de Kadish proposée en 1976.(2)Qui permet de 

distinguer trois stades en tenant compte de l’extension tumorale au niveau des sinus, des 

orbites et en intracrânien. Morita et al ont ajouté le stade D qui inclut les tumeurs associées à 

des métastases ganglionnaires et à distance.(3) Dulguerov et al ont proposé une classification 

TNM mais qui ne semble pas avoir une valeur pronostique prouvée.(40) 

S’agissant de nos patients, quatre d’entre eux ont été classés au stade C selon la 

stadification de Kadish et le quatrième au stade D selon Morita. 

Tableau IX : Classification de Kadish(2) 

Stade A Tumeur limitée dans la fosse nasale 

Stade B Tumeur étendue au niveau des sinus para nasaux 

Stade C 
Tumeur dépassant les sinus para nasaux, arrivant à la lame criblée, la 

base du crâne, l’orbite, et les cavités intra crâniennes 

Tableau X : Modifications de Morita(3) 

Stade A Tumeur limitée dans la fosse nasale 

Stade B Tumeur étendue au niveau des sinus para nasaux 

Stade C 
Tumeur dépassant les sinus para nasaux, arrivant à la lame criblée, la 

base du crâne, l’orbite, et les cavités intra crâniennes 

Stade D Présence de métastases locales et/ou régionales 
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Tableau XI :Classification de Dulguerov(40) 

T1 
Tumeur envahissant les cavités nasales et/ou para nasales, en épargnant le sinus 

sphénoïdal et les cellules éthmoïdales supérieurs 

T2 Tumeur envahissant le sinus sphénoïdal et/ou la lame criblée 

T3 
Tumeur étendue à l’orbite et/ou la fosse cérébrale antérieure sans atteinte de la 

dure-mère 

T4 Tumeur étendue au niveau du cerveau 

N0 Absence d’adénopathies 

N1 Présence d’adénopathies 

M0 Absence de métastase 

M1 Présence de métastases 

VII. Traitement 

Pour l’esthésioneuroblastome, comme pour toutes autres tumeurs malignes, l'arsenal 

thérapeutique repose sur la chirurgie, la radiothérapie et la chimiothérapie. S'il a rapidement été 

prouvé que l'esthésioneuroblastome était radiosensible et chimiosensible, la question s'est 

longtemps posée de l'intérêt d'associer ces différents traitements entre eux. Cette question est 

toujours controversée vu la rareté de cette pathologie et l’absence d’essais randomisés pour y 

répondre.  

Parmi les premières études réalisées sur le sujet, celle de Foote en 1993 portant sur 49 

patients traités et qui n’a pas montré de différence significative entre la survie des patients 

traités par chirurgie seule et ceux traités par chirurgie et radiothérapie. Cependant l'auteur 

précise que les patients traités par bithérapie avaient à la base des tumeurs plus développées et 

de plus haut stade. Il concluait sur une plus grande survie probable après un traitement 

multimodal. (41) 
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À la même époque, Dulguerov montrait une survie supérieure pour les patients ayant été 

traités par bithérapie. D'après la dernière méta-analyse de Dulguerov (2001), sur des articles 

publiés entre 1990 et 2000, la survie à 5 ans après une chirurgie seule est de 48%, pour la 

radiothérapie seule de 37%, alors que la survie après chirurgie et radiothérapie est de 68%.(30) 

Levine rapporte quant à lui des taux de survie très élevés (survie sans récidive à 8 ans de 

80,2%) après un traitement par radiothérapie +/- chimio néo adjuvante, puis chirurgie.(5) 

Pendant les 20 dernières années, la plupart des établissements de santé ont proposé une 

résection cranio-faciale, en utilisant la chirurgie ouverte ou l’endoscopie, suivie par la 

radiothérapie, tel que traitement de première intention.(42) 

En revanche, plusieurs établissements ont rapporté des protocoles alternatifs. En effet, la 

méta-analyse de Benfari publiée en 2008 a prouvé l’efficacité de la radiothérapie seule dans les 

esthésioneuroblastome.(43) 

 D’autres instituts optent pour la radiothérapie néoadjuvante avec ou sans chimiothérapie 

pour diminuer le volume tumoral et augmenter les chances d’avoir des marges chirurgicales 

négatives. (44-46) 

Malgré le manque de soutien pour les schémas thérapeutiques à modalité unique, un 

nombre important de patients sont traités uniquement par chirurgie ou uniquement par 

radiothérapie. En effet, la différence de survie entre les traitements combinés et la radiothérapie 

seule est significative, alors que la différence de survie entre la chirurgie seule et un traitement 

combiné par chirurgie et radiothérapie et/ou chimiothérapie ne soit pas hautement significatif. 

Cette survie reste en règle générale faible, et cela revient probablement au retard diagnostique 

et la découverte de la maladie à un stade localement avancé où une chirurgie carcinologique ne 

peut pas être réalisé ce qui était le cas de tous nos patients. 
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1. Chirurgie 

La chirurgie est la méthode thérapeutique la plus utilisée et la plus ancienne dans la 

littérature mondiale (78%), si l’on considère son usage exclusif ou associée à d’autres méthodes 

thérapeutiques.(47) 

La chirurgie de la tumeur peut nécessiter une collaboration entre les chirurgiens de 

plusieurs services notamment du département Orl, neurochirurgie, la chirurgie plastique et 

reconstructrice /maxillo-faciale. 

Dans son développement, l’esthésioneuroblastome rentre en contact étroit avec l’orbite 

et la base de la fosse cérébrale antérieur. La préservation de ces structures quand intactes, et 

leur résection lors de l’atteinte, complique de plus le geste chirurgical. (16) 

En outre, ces rapports anatomiques rendent l’obtention de marges de résection larges 

difficile lors de leur invasion. 

La résection chirurgicale est souvent réalisée, selon la localisation de la tumeur et son 

étendue, par : (16,48) 

• Voie trans-nasale, trans-faciale ou cranio-faciale avec ou sans craniotomie ; 

• Voie endoscopique étendue avec résection endonasale et trans cranio-faciale. 

On peut éviter la craniotomie, dans des cas rares, si l’imagerie préopératoire montre avec 

certitude l’intégrité de la lame criblée et les cellules ethmoïdales supérieures. Si non, une 

résection cranio-faciale est l’approche préconisée.(16) 
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Image 14 : Résection antérieure cranio-faciale par voie transfaciale 

(A) Rhinotomie latérale.      (B) Décantage facial.      (C) Résection endoscopique.(16) 

1.1. Chirurgie par voie externe : 

Historiquement, le premier traitement chirurgical propose ́  a été́ un abord crâniofacial 

Trans nasale avec ou sans craniotomie . Il a été employé́  principalement avant la bonne 

compréhension de la genèse de la tumeur à partir de la placode olfactive. En effet, elle avait pour 

but d'évider une masse latérale de l'ethmoïde, mais elle ne réséquait pas toute la placode ni 

l'ensemble de ses fibres nerveuses olfactives qui traversent la lame criblée de l'ethmoïde et se 

dirigent vers le bulbe olfactif. 

Dans les années 70, l'utilisation de voies mixtes trans -crâniofaciales a commencé ́  à se 

développer pour devenir majoritaire   dans   les   années   1980. Cette intervention est réalisée 

par des équipes pluridisciplinaires (ORL, neurochirurgiens, ophtalmologues). Elle a pour principal 

but d’obtenir des marges tumorales saines, c’est à dire une résection en bloc avec une exérèse 

totale de la lame criblée, des parois médianes de l'orbite, et éventuellement de la dure-mère si 

celle-ci est envahie. 

Avec la généralisation de l'approche crâniofaciale, l'exérèse en bloc et la recherche 

d'obtention de marges d’exérèses saines, la survie s'est nettement améliorée avec même une 



Prise en charge de l’esthésioneuroblastome au service d’oncologie radiothérapie                                        
CHU Mohamed VI Marrakech 

72 

augmentation de survie de 37,5% à 82%, et réduction de taux de récidive qui est passée de 60% à 

40% à l'Université́  de Virginie, USA (5) 

Malgré́  tout , l'approche trans-crâniofaciale, si elle permet une exérèse en bloc et 

complète, présente une morbidité́  et mortalité non négligeable. 

1.2. Chirurgie endoscopique 

Avec l'essor de la chirurgie nasale endoscopique, la question a commencé́  à se poser de 

réaliser l’exérèse tumorale par voie endoscopique plutôt que par voie ouverte. La première étude 

date de 1992 par Dulguerov puis elles se sont généralisées dans les années 2000. (40) 

Les techniques varient selon les équipes ; résections endoscopiques de la tumeur nasale 

et craniotomie antérieure pour certains (42), résections endoscopiques de la tumeur nasale et du 

toit de l'ethmoïde sans craniotomie pour d'autres. (14) 

Mais comme pour toute nouvelle technique, la question est de savoir si elle permet un 

aussi bon résultat en termes de survie et d'absence de récidive tumorale que la technique 

ouverte. 

Dès 2001, Dulguerov (qui a pourtant été ́  le premier à publier des articles traitant de 

résection endoscopique) préconise les résections trans-crâniofaciales qui d'après son   

expérience    sont    les    seules    à    permettre    une    résection    complète. (30)  

 En 2003, Lund retrouve un taux de récidive de 17% (avec une médiane de suivi de 57 

mois) dans sa série de 42 patients dont 73% de stade C traités par chirurgie trans-crâniofaciale. 

Il s'agit d'un taux très bas puisque la moyenne habituelle admise est de 30% de récidive. Ce taux 

est d'autant plus bas que seul 57% de ses patients ont bénéficié ́  d'un complément de traitement 

par radiothérapie.(14)  

En revanche, Zafereo en 2008, en étudiant 18 patients traités sur 25 ans par son équipe, 

ne retrouve pas de différence de survie significative entre les deux techniques.(49) 

Devant le nombre élevé́  d 'articles publiés ces dernières années sur le sujet, Levine émet 
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en 2009 des réserves quant au bénéfice thérapeutique de cette approche endoscopique, et ce 

d'autant plus que son équipe obtient d'excellents résultats carcinologiques par voie trans-

crâniofaciale. (50) 

 Les recommandations officielles danoises pour le traitement de l'ENB préconisent un 

abord trans-crâniofacial pour le traitement des tumeurs de stade C et D. De même, Soler après 

une analyse de la littérature propose une résection endoscopique pour les petites tumeurs, et 

trans-crâniofaciale pour les stades C et D. Néanmoins, il recommande de laisser libre choix à 

chaque chirurgien d'utiliser la technique qu'il maîtrise le mieux afin d'obtenir une résection 

complète. (51) 

La mé ta-analyse de Devaiha en 2009 portant sur 23 études comportant 361 patients 

retrouve un léger avantage de survie pour les patients traités par chirurgie endoscopique versus 

technique ouverte. Elle ne différencie pas les différentes approches endoscopiques, et de l'avis 

même de son auteur, elle présente un biais quant au stade des patients traités. (52) 

En effet, les patients atteints de stade C et D sont majoritairement représentés dans le 

groupe des patients traités par chirurgie ouverte. De même, l'utilisation de l'abord crâniofacial 

étant beaucoup plus ancienne, les durées de suivi de ces patients sont beaucoup plus longues 

que pour les patients traités endoscopiquement, ce qui majore donc artificiellement leur risque 

de récidive. 

En 2011, la mé ta-analyse de Higgins portant sur 266 patients dont 47% d'ENB, retrouve 

des résultats carcinologiques similaires pour les deux techniques sur les tumeurs Kadish A et B , 

par contre elle ne permet pas de prouver une même efficacité́  pour les tumeurs de stade C et 

D.(53) 

 Une étude menée par Barinsky et al. pour comparer les deux approches chirurgicales a 

conclu qu’elles avaient des résultats de survie à 5 ans similaires (81.9% vs. 75.6%, P = .030). 

Cependant, les patients traités endoscopiquement étaient souvent classés stade A et B de Kadish 

contrairement aux patients ayant eu une chirurgie ouverte qui eux étaient des stades C et D de 
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Kadish. (54) 

Toutes ces études reposent sur des petits groupes de patients, beaucoup excluent les 

patients avec es tumeurs très avancées et toutes portent sur des durées de suivi trop courtes 

pour conclure à une efficacité ́  thérapeutique identique de la chirurgie endoscopique et de la 

chirurgie trans-crâniofaciale.  

Quant à notre étude, 3 patients ont pu bénéficier d’une intervention chirurgicale. Il s’agit 

d’une maxillectomie naso-maxillaire segmentaire avec curage ganglionnaire, une résection 

tumorale par voie trans-faciale avec craniotomie et une résection endoscopique. 

1.3. Les complications du traitement chirurgical :(46) 

C’est une chirurgie exposant les patients à d’importantes complications 

• Les infections et les abcès 

• Les méningites  

• Pneumocéphalie post opératoire  

• La cécité  

• Hémorragie intracérébrale. 

1.4. Contre-indications du traitement chirurgical (55) 

• Destruction osseuse au niveau du jugum sphénoïdal  

• Envahissement du chiasma optique  

• Envahissement des processus clinoïdes antérieurs  

• Envahissement de la selle turcique  

• Envahissement de l’étage moyen du crâne 

• Métastase osseuse ou pulmonaire. 
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2. Radiothérapie  

Malgré l’absence d’études de niveau de preuve satisfaisant, la radiothérapie adjuvante est 

actuellement considérée comme le traitement standard après la chirurgie, qu’elle soit 

histologiquement complète ou non. Plusieurs études rétrospectives ont montré un bénéfice en 

termes de contrôle local lié à l’adjonction d’une radiothérapie adjuvante, avec parfois des 

différences majeures de survie sans récidive locale entre un traitement exclusif par radiothérapie 

ou chirurgie, et une approche conjointe allant de 0%, 51% ou 87% respectivement [p = 0,03] dans 

l’étude de Chao et al. (45) 

Cependant, aucun bénéfice en termes de survie globale à long terme de la radiothérapie 

adjuvante n’a été démontré. (56-57) 

La radiothérapie exclusive ne doit par contre pas être retenue, sauf en cas de contre-

indication absolue à la chirurgie, en raison de taux de contrôle local et de survie spécifique 

significativement inférieurs comparativement à l’approche conjointe.(32,49) 

Ainsi, l’analyse de la base de données du Surveillance, Epidemiology and End Results 

(SEER) par Lethanamest et al. a retrouvé une durée de survie spécifique moyenne de 92,8 mois 

pour les patients traités par irradiation exclusive, contre 216,8 pour le traitement conjoint (p < 

0,02). (57) 

La radiothérapie préopératoire a été testée avec une dose de 50 à 60 Gray associée à une 

chimiothérapie type Cisplatine + Etoposide pour les stades C de KADISH avec des un taux 

important de réponse pathologique complète contre un taux non négligeable de complications. 

(58) 

Les modalités de la radiothérapie externe ne sont pas clairement définies. Dans notre 

série, tous nos patients ont été traités en technique conformationnelle 3 dimensionnelle qui est 

disponible dans notre centre mais une radiothérapie conformationnelle avec modulation 
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d’intensité (RCMI) doit maintenant être recommandée, comme pour les tumeurs sinusiennes, afin 

de limiter la toxicité aiguë et tardive liées à la radiothérapie.(29, 59) 

Les volumes de traitement doivent contenir au minimum le lit tumoral et les extensions 

initiales ainsi que les aires ganglionnaires initialement envahies le cas échéant.(41,59) 

L’atteinte ganglionnaire, initialement considérée comme rare dans cette pathologie, aux 

environs de 10%, (60,61)apparaît plus fréquente dans les séries récentes, probablement du fait 

d’une amélioration des techniques d’imagerie, avec des taux d’atteinte ganglionnaire initiale 

jusqu’à 50% pour les tumeurs évoluées. (62) 

L’irradiation ganglionnaire cervicale prophylactique, qui a fait l’objet de plusieurs études, 

dont les résultats sont contradictoires, doit être discutée pour les tumeurs évoluées (Kadish B et 

C). (41,63–65) 

Dans notre série, aucun patient n’a reçu d’irradiation cervicale prophylactique, en dépit 

de l’évolution de la tumeur au moment du diagnostic,  

Bien qu’il n’existe pas de données de haut niveau de preuve à ce sujet, il existe, dans la 

majorité des études, un taux de rechute ganglionnaire élevé (20 à 45%) pour les tumeurs 

évoluées au moment du diagnostic, à l’instar de notre série. (62,64, 66) 

D’autre part, les études les plus récentes semblent montrer un bénéfice de l’irradiation 

cervicale prophylactique pour les tumeurs évoluées, avec une amélioration significative du taux 

de contrôle local à 5 ans qui est de 75% contre 98% respectivement sans et avec irradiation 

ganglionnaire prophylactique (p = 0,005).(48)  

La majorité des récidives apparaissant dans les aires Ib, II et III, une irradiation 

prophylactique bilatérale de ces régions au minimum semble donc justifiée, pour les tumeurs de 

stade de Kadish C. (66) 

La prescription de dose est très variable selon les études : entre 50 et 70 Gray, et varie en 

fonction de la technique utilisée. L’escalade de dose à 70 Gray, qui était jusqu’à présent 
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difficilement réalisable en radiothérapie conformationnelle en raison de la proximité des 

organes à risque au voisinage de la tumeur : globes oculaires, tronc cérébral, chiasma et cerveau 

est actuellement possible grâce aux techniques de modulation d’intensité.(29, 67, 68) 

En l’absence d’études randomisées, les doses actuellement préconisées restent 

identiques à celles utilisées pour traiter les autres tumeurs nasosinusiennes : entre 60 et 70 Gy 

en 30 à 35 fractions dans le site tumoral, en fonction des résultats anatomopathologiques et de 

la qualité de la résection chirurgicale, et 50–54 Gy en 25 à 30 fractions sur les aires 

ganglionnaires à risque d’extension microscopique pour les tumeurs évoluées (Kadish B et C). 

(59) 

3. Chimiothérapie  

Théoriquement, une chimiothérapie similaire à celle utilisée dans le neuroblastome, le 

carcinome pulmonaire à petite cellules et les tumeurs neuro-ectodermiques est appliquée en cas 

d’esthésioneuroblastome à cause de leur ressemblance histologique, on parle alors de la 

Cyclophosphamide, Vincrisine, Doxorubicine, Isofosfamide et une combinaison de l’Etoposide et 

la Cisplatin. (69-71) 

La chimiothérapie s’est prouvée d’une efficacité élevée chez les patients ayant des 

esthésioneuroblastomes de haut grade (Hyams grade III ou IV) contrairement à ceux de bas 

grade.  

Chez les patients présentant un esthésioneuroblastome de haut grade stade, le 

traitement de choix est basé sur la résection compète de la tumeur suivie d’une chimiothérapie 

adjuvante.(70,71) 

Kim et al. ont prouvé le succès de la chimiothérapie VIP (Etoposide, Ifosfamide and 

Cisplatin) en néoadjuvant dans une étude qui a inclus 11 patients ; et qui consiste en Etoposide 

(75 mg/m2 du premier au 5ème jour) Ifosfamide (1000 mg/m2 du premier au 5ème jour) et 

Cisplatine (20mg/m2 du premier au 5ème jour). (72) 
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Une revue de la littérature sur le traitement systémique des cancers sino-nasaux publiée 

par Bossi et al. en 2015 montre que la chimiothérapie ne peut qu’être suggérée et pas 

recommandée à cause du manque de preuves. (73) 

Néanmoins, selon une méta-analyse réalisée par la Mayo Clinic à propos de 118 patients 

et qui a étudié la combinaison de la chimiothérapie avec la chirurgie et/ou la radiothérapie a 

montré une meilleure survie en comparaison avec la monothérapie ou l’abstention thérapeutique 

(P< 0.001). (36) 

4. Radio chimiothérapie 

L’esthésioneuroblastome est une tumeur radio et chimio sensible avec un taux de 

réponse de 63% à 71%, d’où l’intérêt de la combinaison radio-chimiothérapie comme prise en 

charge primaire des formes localement avancées ne relevant pas de la chirurgie.(74-76) 

Une analyse rétrospective à propos de 26 patients à l’université de Virginie, où les 

patients ont reçu une radio-chimiothérapie néoadjuvante a montré que pour 16 patients (soit 

59% des patients) le volume tumorale a diminué de 50%, 4 patients (15%) ont vu leurs tumeurs 

diminuer de 20 à 50% et 6 patients (22%) n’avaient aucune réponse. (70) 

Quant à la méta-analyse de Dulguerov et al. la survie dans 5 ans post radio-

chimiothérapie était de 51%.(30) 

Une étude à propos de 90 patients de la National Cancer Database (NCDB) présentant des 

esthésioneuroblastomes stade C et D non métastatiques, montre un résultat pareil en survie 

sans récidive des patients traités par radiothérapie seule et ceux recevant l’association radio-

chimiothérapie (P=0.16). (75) 

Toutefois, l’analyse d’Orton et al. a démontré que les patients qui ont reçu la 

chimiothérapie bénéficient le plus de radiothérapie adjuvante (HR, 0.22 ; P< 0.01) contrairement 

à ceux n’ayant pas reçu de chimiothérapie (HR, 0.68 ; P  0.13).(76) 
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Tableau XII : Protocoles de chimio-radiothérapie néoadjuvante dans la littérature 

Étude Institut chimiothérapie Radiothérapie Séquence 

Sohrabi et al., 
2011 (77) 

Centre d’oncologie 
Hershey aux états 

unis 

Cisplatin (60 mg/m2 
du 1er au 23ème jour) et 
Etoposide (120 mg/m2 

au 1er 3ème, 23eme et 
25eme jours) 

50 Gray Concomitante 

Mishima et al., 
2004(78) 

Centre d’oncologie 
de la fondation des 

recherches de 
cancer du japon 

Cyclophosphamide, 
Doxorubicine, 

vincristine 
40 à 50 Gray 

Chimiothérapie 
suivie de 

radiothérapie 

Eich et al., 
2003 (79) 

Université de 
Cologne en 
Allemand 

Cisplatin, 
cyclophosphamide, 

Decarbazine, 
Etoposide, Ifosfamide, 

Teniposide, 
Viscristine, et 

Vindesine sans 
protocole exacte 

50 à 60 Gray 

Chimiothérapie 
seule en 

adjuvant ; 
radiothérapie 

seule ou suivie 
de 

chimiothérapie 
sans chirurgie 

Argiris et al., 
2003 (80) 

Université 
Northwestern aux 

états unis 
Cisplatin et Etoposide 50 à 60 Gray ND 

Fitzek et al., 
2002 (81) 

Hôpital 
Massachusetts aux 

états unis 

Cisplatin et Etoposide 
(Répété après 
radiothérapie) 

Protonthérapie 
de 69.2 Gy 

Chimiothérapie 
suivie par 

radiothérapie 
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VIII. Facteurs pronostiques 

1. Cliniques 

Le seul facteur de mauvais pronostic sur lequel tous les auteurs s'accordent est la 

présence de ganglions cervicaux atteints et a fortiori de métastases (le plus souvent pulmonaires 

et osseuses) au moment du diagnostic. 

Il a été établi dans des recherches antérieures que la présence d’adénopathies diminue la 

survie moyenne du patient. Il n’y avait aucune relation entre la localisation de la tumeur primitive 

et la présence de d’adénopathies. (50) 

Pour certains auteurs, c'est la taille de la tumeur qui influence la survie. Bachar va même 

plus loin en considérant que la taille de la tumeur selon Dulguerov est un meilleur facteur 

pronostic que la taille selon Kadish en raison de la plus grande précision de celle-ci. (82-84) 

L'envahissement intracrânien et orbitaire ont été identifiés comme des facteurs 

significatifs de mauvais pronostic par certaines équipes. (50) 

2. Histologiques 

Malgré les efforts des auteurs pour prouver une relation entre le type histologique et le 

pronostique, le consensus actuel c’est qu’il n’y a pas de comportement clinique prédit de la 

tumeur selon les données microscopiques.(85) 

Pour d'autres, le grade tumoral selon la classification d'Hyams est le principal facteur 

pronostic. (32) 

En 2013, l'Université de Californie présente une étude rétrospective sur 20 patients 

stades C, la survie des 10 patients de bas grade et des 10 patients de haut grade a été 

comparée. À 5 ans, 65% des patients atteints de tumeurs de bas grade étaient en vie sans signe 

de récidive contre 49% des patients atteints de tumeurs de haut grade. Cette équipe concluait 
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même en proposant de réserver les traitements adjuvants aux tumeurs de haut grade quel que 

soit leur stade d'extension.(86) 

Les marges positives sont un facteur de mauvais pronostic pour certains, (50,82) quantà 

Chao la présence de marge d’exérèse positive n'a aucune influence sur la survie si la chirurgie 

est suivie de radiothérapie. (45) 

3. Réponse thérapeutique 

En 2012, Hojo propose de considérer la réponse à la radiothérapie comme un facteur 

pronostique. En effet dans sa série de 65 patients atteints de tumeurs endonasales dont 30% 

d'ENB, la survie sans progression tumorale à 3 ans était de 55% chez les patients qui ont eu une 

réponse complète à la radiothérapie contre 46% pour les patients ayant eu une réponse partielle. 

(87) 

Malgré l'originalité de cet article, la présence de différents types histologiques dans la 

même série empêche d'en tirer des conclusions pour l'ENB.  

D'autres facteurs apparaissent de façon intercurrente tels que les âges extrêmes, une 

récidive précoce, un index mitotique élevé, sans qu'aucun n'ait fait l'unanimité. 
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IX. Surveillance(88) 

L’ENB est une tumeur à tendance récidivante et métastatique, elle peut présenter des 

récidives tardives parfois jusqu’à plus de 20 ans après le diagnostic initial . Il n’existe pas encore 

de protocole standardisé de surveillance . Cependant de récentes études ont démontré́  le rôle de 

l’imagerie et de l’endoscopie dans la détection d’une récidive post-opératoire. L’endoscopie a 

une valeur prédictive positive (VPP) qui dépend de la symptomatologie du patient, par exemple la 

VPP d’un patient asymptomatique peut être de 13% tandis que dans un contexte de symptômes 

suspects elle atteint 83%. 

Certains néoplasmes, comme ceux localisés au niveau du foramen sphéno-palatin ou 

ptérygo-palatin sont mieux évalués par imagerie qui a une meilleure sensibilité que l’endoscopie 

seule. L’IRM est actuellement le gold standard de l’imagerie qui permet de détecter les récidives 

naso-sinusiennes en raison de sa capacité supérieure pour discriminer les changements des 

tissus mous par rapport aux changements calculés par tomographie (CT) et sa VPP est plus 

élevée par rapport aux scanner et au pet scanner. Cependant le PET-CT peut être un 

complément précieux à d’autres méthodes de surveillance étant donné sa valeur prédictive 

négative élevée. Une note importante à considérer est la propension à l’avidité ́  de FDG (fluor-2 -

desoxyglucose ) en post opératoire de la cavité ́  sino -nasale préalablement irradiée et qui 

persiste plus d’un an . Cela peut entraîner une VPP et une spécifiée plus faible de la région naso -

sinusienne par rapport aux tumeurs de la tête et du cou . Ces résultats suggèrent qu’un intervalle 

de 6 mois est plus approprie ́  pour la surveillance des tumeurs naso-sinusiennes qu’un intervalle 

de 3 mois pour les tumeurs de la tête et du cou pour éviter les récurrences faux-positives. 

Une étude récente a suggéré un protocole de surveillance qui comprend :  

• Durant la première année : une endoscopie à des intervalles de 1 à 3 mois, une IRM à des 

intervalles de 3 à 6 mois ; 
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• Au-delà de 2 ans, une endoscopie à des intervalles de 3 à 6 mois pendant 3 ans est 

recommandée ; 

• Ensuite une endoscopie annuelle ; 

• Avec une surveillance à vie pour les tumeurs à haut risque.  

Le PET-CT peut être différé́  jusqu’à 6 à 12 mois en post-opératoire, à moins que les 

résultats IRM nécessitent une étude complémentaire. Au final, le rythme de surveillance sera 

personnalisé en tenant compte à la fois des facteurs liés au patient et à la tumeur. 
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L'ENB est une tumeur rare rhino-sinusienne qui présente la particularité de pouvoir 

récidiver très souvent et des fois tardivement. Un suivi rapproché les 5 premières années est 

préconisé ainsi qu'un suivi annuel durant les 10 années suivantes.  

Le traitement de première intention pour les tumeurs extirpables est la chirurgie 

d'exérèse complète suivie de radiothérapie. D'autre études et un suivi plus long des patients 

seront nécessaires pour déterminer si la chirurgie endoscopique permet d'obtenir des résultats 

similaires à la résection Trans crâniofaciale tout en permettant une morbidité moindre mais aussi 

pour préciser la séquence thérapeutique idéale.  

Les tumeurs non extirpables d'emblée peuvent être traitées par radio-chimiothérapie 

néoadjuvante même s'il n'a pas été montré de bénéfice pour tous les patients ; certains d'entre 

eux répondent cependant extrêmement bien.  

Les avancées technologiques en radiothérapie ont permis d’améliorer les réponses 

thérapeutiques tout en réduisant la toxicité liée à cette modalité thérapeutique. 

La place de la chimiothérapie reste encore à déterminer. S'il semble être maintenant 

prouvé que la chimiothérapie néoadjuvante n'apporte pas de bénéfice en termes de survie, la 

chimiothérapie concomitante et adjuvante, notamment pour les tumeurs stades C ou D, pourrait 

représenter la prochaine avancée thérapeutique dans l'ENB.  

Toute récidive sur le lit tumorale doit être traitée par chirurgie si elle est extirpable, ou 

dans le cas contraire par chimiothérapie avec radiothérapie si elle est encore utilisée.  

Il n'y a pas de consensus pour traiter les aires ganglionnaires cervicales en préventif, par 

contre, toute adénopathie envahie, que ce soit au moment du diagnostic ou en récidive, doit être 

traitée par chirurgie et radiothérapie.  

Il est évident que l’esthésioneuroblastome est une néoplasie rare dont la prise en charge 

reste encore à nos jours controversée à cause des tailles limitées des séries.  
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Comme toute pathologie orpheline, des centres d’expertise nationaux ou régionaux 

dédiés à la prise en charge de l’ENB doivent être créés afin de centraliser la lecture des biopsies 

et d’imagerie, de discuter les dossiers en réunion de concertation pluridisciplinaire hautement 

spécialisée et de prendre en charge ces malades par des équipes expertes. 

Par ailleurs, des efforts doivent être déployés, surtout dans notre contexte, dans un but 

de sensibilisation des professionnels de la santé par rapport à cette pathologie afin d’établir le 

diagnostic précocement, seul garant pour améliorer le pronostic de nos patients. 
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Résumé 

Notre étude rétrospective concerne 5 cas d’esthésioneuroblastome au service d’oncologie 

radiothérapie du CHU Mohamed VI de Marrakech, sur une période de 6 ans d’avril 2016 au 

février 2021. L’objectif de notre étude est de présenter sa prise en charge ainsi qu’une revue de 

la littérature assortie des propositions de recommandations. La majorité de nos patients était de 

sexe masculin (60%) avec sexe ratio de 1.5. L’âge moyen était de 25.8 années, l’âge le minimal 

étant 6 ans et le maximal 56 ans, la tranche d’âge la plus touchée était 20-31 ans. Aucun 

facteur de risque n’a été clairement identifié. Le délai diagnostic moyen était de 3 mois (varie 

entre 2 et 4 mois). Les motifs de consultation les plus fréquents sont les signes naso sinusiens 

dont l’obstruction nasale unilatérale, l’épistaxis et l’hyposmie qui était présents chez tous les 

patients. Les signes ophtalmiques faits de basse d’acuité visuelle, larmoiement, diplopie, 

anisocorie et exophtalmie étaient présent chez tous les patients. Les signes neurologiques dont 

les algies de la face et le syndrome d’HTIC étaient présent chez 80% des patients. Les 

adénopathies cervicales, sous mandibulaires et parotidiennes étaient présents chez deux 

patients soit 40%. L’endoscopie nasale, le Blondeau scanner et l’IRM faciale sont les examens 

radiologiques les plus demandés d’une fréquence de 100%, 60% et 60% dans cet ordre, d’autres 

examens radiologiques complémentaires ont été demandé ; TDM cérébrale et IRM cérébrale pour 

40% chacune. Selon les données cliniques et para cliniques 75% des patients était Kadish C et 

25% Morita D. les diagnostics de tous les patients ont été confirmés par des examens 

anatomopathologiques qui ont montré des proliférations tumorales à cellules rondes 

indifférenciées avec nécrose chez 2 patients et sans nécrose chez les 3 autres. A l’étude 

immuno-histochimique anti synaptophysine est le seul à être réalisé chez la totalité des patients 

et qui était positif dans 80%. Le bilan d’extension le plus fréquemment demandé est la TDM 

thoraco-abdominale d’une fréquence de 80% suivi de la TDM pelvienne et l’échographie 

abdominale à 60% chacune. Quant à la prise en charge thérapeutique, 60% des patients ont pu 

bénéficier d’une intervention chirurgicale (une maxillectomie naso-maxillaire segmentaire et une 
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exérèse complète par craniotomie associée une exérèse tumorale par voie transfaciale). La 

totalité des patients a bénéficié de radiothérapie d’une dose de 60 Gy et un d’une dose de 70Gy, 

les deux patients opérés ont reçu par la suite une radiothérapie adjuvante, les trois autres ont 

reçu une radiothérapie néoadjuvante soit 60%, un seul patient a reçu une radiothérapie palliative 

après récidive métastatiques. Quatre patients (80%) ont bénéficié de chimiothérapie faite 

d’Etoposide-CDDP et le cinquième a bénéficié d’une association Adriamycine CDDP et 

Etoposide-CDDP. La totalité des patients ont fait une récidive métastatique pour laquelle ils ont 

reçu un traitement palliatif. 
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Abstract 

Our retrospective study of 5 esthesioneuroblastoma patients of the department of 

oncology radiotherapy of Marrakech teaching hospital Mohamed IV, on a period of 6 years from 

April 2016 to February 2021. The purpose of this study is to present the medical care of this 

tumor as well as a review of the literature associated to recommendation proposals. The majority 

of our patients were males (60%) with a sex ratio of 1.5. the average age was 25.8 years, the 

minimal age was 6 years when the maximal one was 56 years, the most affected group of age 

was 20-31. No risk factor was clearly identified. The average wait time was 3 months (from 2 

months to 4 months). The most common grounds of consultation were sinonasal symptoms 

such as unilateral nasal obstruction, epistaxis and hyposmia that were present in all of our 

patients. Ophthalmologic symptoms represented by decreased visual acuity, tearing, diplopia, 

anisocoria and exophthalmia were present among all the 5 patients. 80% of the patients had 

neurological symptoms made of face ache and IC syndrome. Cervical, submandibular and 

parotid adenopathy were present among two patients (40%). Nasal endoscopy, sinus scan and 

face MRI the most common radiological examinations of 100%, 60% and 60% in the same order, 

other complimentary examinations were demanded; cerebral CT and cerebral MRI of 40% each. 

Following the results of the physical and radiological examinations, 75% of the patients were 

Kadish C and the 25% was Morita D. all the diagnosis were confirmed by an anatomo-pathologic 

examination that showed tumor proliferation with round undifferentiated cells with necrosis for 

2 patients and without for the other 3. The immuno-histochemical examination, the only 

antibody done to all of the cases, it was positive in 80%. The most frequently used assessment of 

extension was chest and abdominal CT at 80%, followed by pelvic CT and abdominal ultrasound 

at 60% each. As for the treatment, 60% of the patients benefited from a surgical intervention 

(segmental naso-maxillary maxillectomy and a complete excision by craniotomy associated to a 

transfaciale excision). All the patients benefited from radiotherapy at a dose of 60 to 70 Gy. The 

two operated patients received adjuvant radiotherapy, the other three received neoadjuvant 
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radiotherapy (60%), while one patient received palliative radiotherapy after developing a 

metastatic recurrence. Four patients (80%) benefited from chemotherapy Etopodie-CDDP and the 

fifth received an association Adriamycine CDDP and Etoposide-CDDP. All the patients developed 

metastatic recurrences for which they received palliative care. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Prise en charge de l’esthésioneuroblastome au service d’oncologie radiothérapie                                        
CHU Mohamed VI Marrakech 

92 

ملخص 
 حالات من الورم الأرومي العصبي الحسي في قسم العلاج 5تتعلق دراستنا بأثر رجعي بـ 

 سنوات من 6الإشعاعي للأورام في المستشفى الجامعي محمد السادس في مراكش، على مدى 

. الهدف من دراستنا هو تقديم إدارتها بالإضافة إلى مراجعة 2021 إلى فبراير 2016أبريل 

. 1.5٪) بنسبة جنس 60الأدبيات مصحوبة باقتراح توصيات. كانت غالبية مرضانا من الذكور (

 سنة، وكانت الفئة 56 سنوات والحد الأقصى 6 سنة، الحد الأدنى 25.8كان متوسط العمر 

 سنة.لم يتم تحديد أي عامل خطر بشكل واضح. كان متوسط 31-20العمرية الأكثر تضررا 

 أشهر). الأسباب الأكثر شيوعًا للاستشارة هي 4 و2 أشهر (يتراوح بين 3التأخير التشخيصي 

علامات الجيوب الأنفية بما في ذلك انسداد الأنف من جانب واحد والرعاف ونقص حاسة الشم 

والتي كانت موجودة في جميع المرضى. كانت العلامات العينية من انخفاض حدة البصر، 

العيون الدامعة، الرؤية المزدوجة، تفاوت في حجم الحدقيتين والجحوظ موجودة في جميع 

ارتفاع الضغط داخل الجمجمة المرضى. العلامات العصبية بما في ذلك آلام الوجه ومتلازمة 

٪ من المرضى. كان اعتلال العقد اللمفية العنقية وتحت الفك السفلي 80كانت موجودة في 

٪. يعد التنظير الأنفي وماسح الوجه وجهاز التصوير 40والنكفي موجودًا في مريضين، أي 

٪ 60٪ و60٪ و100بالرنين المغناطيسي للوجه من أكثر الفحوصات الإشعاعية المطلوبة بمعدل 

بهذا الترتيب، وقد تم طلب فحوصات إشعاعية تكميلية أخرى؛ التصوير المقطعي الدماغي 

٪ لكل منهما. وفقاً للبيانات السريرية 40والتصوير بالرنين المغناطيسي الدماغي بنسبة 

. تم تأكيد تشخيص Morita D٪ 25 وKadish C٪ من المرضى من 75والاشعاعية، كان 

جميع المرضى من خلال التشريح المرضي التي أظهر تكاثر ورم ذو خلايا دائرية غير متمايزة 

الدراسة التشريحية الهيستوكيميائية  في  مرضى آخرين.3 مرضى وبدون نخر في 2مع نخر في 

الاجسام المضادة للسينابتوفيسين هي الوحيدة التي تم إجراؤها لجميع المرضى وكانت إيجابية في 

٪ يليه 80٪. التقييم الشامل الأكثر طلباً هو التصوير المقطعي للصدر والبطن بمعدل 80
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٪ لكل منهما. أما 60التصوير المقطعي للحوض والموجات فوق الصوتية على البطن بنسبة 

٪ من المرضى من التدخل الجراحي (استئصال جزئي للأنف 60بالنسبة للعلاج، فقد استفاد 

والفكين واستئصال كامل عن طريق حج القحف المرتبط باستئصال الورم عن طريق الوجه). 

 غراي، تلقى 70 غراي وواحد بجرعة 60تلقى جميع المرضى العلاج الإشعاعي بجرعة 

المريضان اللذان خضعوا للجراحة علاجًا إشعاعياً مساعدًا وتلقى الثلاثة الآخرون علاجًا 

٪، وتلقى مريض واحد فقط علاجًا إشعاعياً ملطفّاً بعد عودة 60إشعاعياً مساعدًا جديدًا، أي 

-Etoposide ٪) من العلاج الكيميائي المصنوع من 80وانتشار الورم. استفاد أربعة مرضى (

CDDP واستفاد الخامس من جمعية Adriamycin CDDP وEtoposide-CDDP كان .

 لدى جميع المرضى عودة وانتشار الورم تلقوا علاجًا ملطفّاً.
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Annexe 1 (fiche d’exploitation) 

 

1. IDEENTITE  

Age :  … ans 

Sexe : M…….         F……….  

Origine 

Niveau socio-économique : 

Profession : 

2. Facteurs prédisposant 

Toxiques                      Oui….              Non.  

Tabagisme                  Oui….              Non.       Si oui : …. paq/an 

Alcoolisme                  Oui….              Non. 

Cannabisme                Oui….              Non. 

ATCDs d’irradiation      Oui….              Non. 

3. Antécédents 

Médicaux 

Chirurgicaux 

4. Clinique 

CDD :                                  …… 

Épistaxis :                           …… 

Obstruction nasale              …… 

Hyposmie/ anosmie :          …… 

Céphalée :                           …… 

Nausées/ vomissement :     …… 

Crise convulsive :                …… 
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Baisse de l’acuité visuelle :   …… 

Diplopie :                             …… 

Proptose :                            …… 

Adénopathies cervicales :     …… 

Délai de consultation : 

Moins de 6 mois :  .….. 

6 mois – 1 an :            …… 

Plus d’un an                …… 

5. Diagnostic  

TDM du massif facial  

Fibroscopie  

Siège  

Aspect  

6. Confirmation histologique  

Type histologique  

Différentiation  

7. Bilan d’extension  

Radiographie thoracique  

Échographie abdominale  

8. Classification clinique  

 

9. Traitement  

A visée curative ….        A visée palliative….   

Chirurgie 

Trans-nasale trans-faciale cranio-faciale avec craniotomie 

Trans-nasale trans-faciale cranio-faciale sans craniotomie 
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Endoscopie étendue avec résection endo-nasale cranio-faciale 

Curage ganglionnaire  

Complication post-op 

Anatomopathologie : 

Type histologique 

Classification 

Radiothérapie 

Exclusive….     Néoadjuvante….     Adjuvante….    Association radio-chimiothérapie….     

Dose  

Volume tumoral 

Fractionnement 

Étalement  

Toxicité  

Chimiothérapie 

10. Suivi  

Rémission  

Progression  

Récidive  

Délai 

Prise en charge 

Siege  

11. Évolution  

Métastases 

12. Recul 

RDV 

Délai  
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Annexe 2 : Score PS de l’OMS 
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 العَظِيم ہلل أقْسِم
 . مِهْنَتِي في الله أراقبَ  أن

 الظروف كل في أطوَارهَل كآفّةِ  في الإنسلن حيلة أصُونَ  وأن
 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن إنقلذهل في وسْعِي ہلذلة والأحَوال

 .والقَلَق والألَم

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِنَلسِ  أحفَظَ  وأن  . سِرَّ

 للقريب الطہية رِعَليَتي الله، ہلذلة رحمة وسلئِل من الدوَام عَلى أكونَ  وأن

 . والعدو والصديق ،طللحوال والہعيد،للصللح

رَه العلم، طلب على أثلہر وأن  .لأذَاه لا الإنِْسَلن لنَِفْعِ  وأسَخِّ

 المِهنَةِ  في زَميل لكُِلّ  أختلً  وأكون يَصْغرَني، مَن وأعَُلّمَ  عَلَّمَني، مَن أوَُقّرَ  وأن

يَة مُتعَلونِين ہِّ  .والتقوى الہرِّ  عَلى الطِّ

 تجَلهَ  يُشينهَل مِمّل وَعَلانيَتي،نَقِيَّة سِرّي في إيمَلني مِصْدَاق حيلتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولهِِ  الله

 شهيد أقول مل على والله
  



 

 

  



 

 

 
  011                       أطروحة رقم   2023سنة 

  الورم الآرومي العصبي الحسي علاج
 بمصلحة الأنكولوجيا و العلاج الإشعاعي

 المركز الإستشفائي الجامعي محمد السادس بمراكش
 

 

 لأطروحةا
 12/01/2023يوم قدمت ونوقشت علانية 

 من طرف
 مريم ضرفاوي الآنسة

 بخنيفرة1997 أكتوبر25المزدادة بتاريخ
  في الطباهلنيل شهلدة الدكتور

 
 
 
 

 

 :الكلملت الأسلسية 
 علاج كيماوي  - علاج بالأشعة - علاج -ورم آرومي عصبي حسي

 
 
 

اللجنة 
 الرئيس

 
 المشرفة

 

 
 الحكلم

 
 فخري .أ

أستاذ في طب التشريح المرضي 
خوشاني  . م

  بالأشعةالعلاجأستاذة في طب السرطان و
بلباشير  .أ

أستاذ في طب التشريح المرضي 
ضرواسي  .ي

 الأنف والحنجرة و نذجراحة الأأستاذ في 

 السيد
 

 السيدة
 

 السيد
 

 السيد
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