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Introduction

Epidémiologie

Al | yc‘jé NB RI1S6 dés@éhgfe?é | 3/6 [
A2ndecause de mortalit K ST f QSY Tl yi RS LJ dza RS
Alncidence = 13/100,006nf/an : 2000 nouveaux cas /an en France

At NP y 2 a GAO YSATTES dzNJ:ﬁaWﬁeg@éﬁi@nt&bﬁa@éNﬁ
confondus = 780%

A40% des cancers se développent avant 4ans
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Epidémiologie Répartition tumorale
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Leucemie et Lymphomes

Leucémies

A Laleucémie est une tumeur hématologique caractérisée par
la surproduction de cellules immatures (blastes) ou
anormalement différenciées du systeme hématopoiétique
dans la moelle osseuspli s'étend souvent, mais pas
toujours, dans le sang périphérigque

, . . ., Normal blood Leukemia
A La leucémie est classiquement divisée selon le pourcentag

de blastes dans la moelle osseuse ou le sang périphérique

A Aigu: lorsqu'il y a une prolifération de cellules pour la
plupartimmatures/peu différenciees (blastedans la
moelle osseuse (dépassant 20 % de la population de
cellules de la moelle osseyséaccumulation de
cellules clonales évince la moelle au detriment des
cellules saines de la lignée sanguine. La maladie dev
symptomatique tot

A Chronique: lorsqu'il y a prolifération désucocytes
majoritairement matures mais anormaileucocytose Monocyte
anormale) avec ou sans cytopénie associée

Neutrophil

Erythrocytes

Limphocyte Abnormal prolireration



Leucemie et Lymphomes

| eucémies Classification OMS 2016

A 600 nouveaux cas par an
en France

A Majorité de LAL

A Pic de fréquence :-2ans

A Evolution favorable pour :

A 85% des LAL

A 65% des LAM

A Leucémie aigué lymphoblastique (LAL)
A affectant couramment les enfants (~80 % des leucémies dans ce groupe)
A habituellement sévérement symptomatique

A Leucémie lymphoide chronique (LLC)
A affectant fréequemment les patients agés (principalement de plus de 75 ans)

A Leucémie aigué myéloide (LAM)
A couramment observé chez les adultes, mais est également la deuxiéme forme la plus courante affectant le
enfants

A prédominance masculine

A Leucémie myéloide chronique (LMC)
A affectant couramment les hommes adultes



Leucemie et Lymphomes

Leucémies Présentation clinique

A Diagnostic biologique par

. , ] NFS et myélogramme
A Insuffisance médullaire e

A Syndrome hémorragique (d0 a la thrombopénie) A9EIYSY RQAYLI I
A Syndrome infectieux (d( a la neutropAénie) § signes cliniques
A{@8YRNBYS IYySYAIldzS O0RH £ f QFYySYASO

A{@YRNRBYS GdzY2NIf O6RH £ fQAYTFALUNI GAZ2Y
A Adénopathies
A Splénomégalie, hépatomégalie
A Douleurs osseuses
A Compression médiastinales
A Signes de localisation neuméningée



Leucémie et Lymphomes

Leucémies Manifestationsmusculosquelettiques

Bandes claires métaphysaires

Infiltration médullaire osseuse




Leucemie et Lymphomes

Leucémies Manifestations thoraciques

Infiltration parenchymateuse

Atteinte pleurale

Adénopathies

e s

Leukemic Involvement in the Thorax. Girish S. Shroff BaalioGraphic¥ol. 39, No. 1




Leucemie et Lymphomes

Leucemies Manifestations thoraciques

Leucostasgulmonaire A Suraccumulation de cellules leucémiques dans les petits vaisseaux entrainant une obstr
A Urgence médicale qui se présente cliniguement par une insuffisance respiratoire aigué

Leucostasehez une fillette de 9 ans atteinte de LAM, de fiévre et d'un nombre de globules blancs de 80 000/mm 3, avec 83 % de blastes

a) La radiographie pulmonaire a I'admission est normale
Dans les heures qui ont suivi son admission, la patiente a développé une insuffisance respiratoire aigué rapidement@edgassiombre de globules blancs est passé a 136 000/mm 3

b) La radiographie thoracique montre des opacités bilatérales diffuses
Leukemic Involvement in the Thorax. Girish S. Shroff BaalioGraphic¥ol. 39, No. 1



Leucémie et Lymphomes

Leucemies Manifestations neureméningées

Méningite leucémique . ) _ _
Complications hemorragiques et thrombotiques

Complications infectieuses

Infiltration du nerf optique

Arrows: \
leptomeningeal

enhancement



Leucemie et Lymphomes

| eucémies Manifestations testiculaires

https://radiopaedia.org/cases/congenitalmktesticularrelapse

Leucémie testiculaire e e e —

- P
e ——

A Les manifestations testiculaires de la leucémie , ou leucémie
testiculaire , peuvent étre observeées chez les patients pendant et ¢

une leucémie aigué
A La barriére hématdesticulaire empéche la chimiothérapie d'atteindr

le testicule et, par conséquent, le testicule peut agir comme un
sanctuaire pour les cellules leucémiques
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Leucemie et Lymphomes

Lymphomes

Lymphocytes

A Prés de la moitié des cancers du sang sont des lymphomes, cancer CD8TCell B Cell P cpatcel
du systeme lymphatique, avec envirBfi % de lymphomes non e
hodgkinien (LNHgt 20% de lymphomes hodgkiniens (LH)

A Les lymphomes se caractérisent paplalifération excessive des
lymphocytes (B le plus souvent ou T) au niveau des ganglions, du
foie, de la rate, plus rarement d'autres organts provoguent
une augmentation de leur taille. Les principaux symptomes
consistent donc en une augmentation de la taille des ganglions Lymphome des 20nes

marginales, MALT
r

Lymphome de

A Le diagnostic repose stirQl y I f & & S de’ andlidns 0 A Uymghome T- - hphobissty Lymphomo zone
IE % & - .

A 55a SEI YSY &sciheks ¥tlp@&NkrS seront
NBIFfA&SaAa LI2dzNJ SOOI f dzSNJ £ QSEG S

A Etant donné que les lymphocytes sont des cellules sanguines,
peuvent se développer dans I'ensemble du corps : contraireme
aux tumeurs solides, la notion de métastases n'existe pas dans
cette sorte de cancer
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Leucemie et Lymphomes

Lymphomes Présentation clinique

[ S teYLK2YS LISdzi &S LINBASY (N4 Idt[elY]=

maladie ganglionnaire oextraganglionnaire Les symptémes

Le lymphome hodgkinien et le lymphome non hodgkinien
(LNH) de bas grade présentent classiguement comme e '<—oe
une maladie ganglionnairgandis que le.NH de haut grade g
peut présenter desomplications dues aux effets de masse
telles qu'une obstruction de la veine cave supérieure , un

syndrome de la queue de cheval, etc. Gangtions lymphatiques AUBTENtItON O —

enfiés aucou A l'alsselle ou & 'alne volume de la rate

at\ =
oS k‘@

Le lymphome présente souvent degmptomes g fievre ,
sueurs nocturnes et perte de poids )

Collll g
Bt

Suées nocturnes Perte de polds




Leucemie et Lymphomes

Imagerie




Leucemie et Lymphomes

Lymphomes

Le stade du lymphome

atteinte atteinte
des ganglions des ganglions
lymphatiques lymphatiques

atteinte | atteinte atteinte
‘ dy . ¥ delarate '
médiastin

bassin

des ganglions de la moélle
lymphatiques osseuse

Stade | Stade Il Stade Il Stade IV
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Tumeurs céerébrales

Epidéemiologie

A2nde cause tumorale infantile

Alére cause de mortalité par tumeur
ATumeurs primitives

Alncidence = 2.5/ 100 000 enfantsl6ans / an

ARépartition topographique différente enfant / adulte



Epidémiologie

Choroid plexus and
germ cell tumors:
rare, but typical
pediatric tumors

gmbryonal

tumors = -
~10% of ped\atnc
il ors
prain tum

Craniopharyngeoma
= most frequent
(supra)sellar tumor in
children

AT/RT

Medullo-
plastoma

Répartition anatomique et par types histologiques

Embryonal
tumors

Most frequent

“ gioma, wHO 1 (G lial tumors =
50% of pediatric
brain tumors

But: not the same
gliomas as in adults

High grade

i Diffuse pediatric
ghioma gliomas (have weird
Glial names)

tumors ~60% of pediatric HGG
O‘V are located in the

brainstem (H3K27)



Epidémiologie Répartition anatomique et par types histologiques

m Fosse postérieure
Sus tentoriel

e

Astrocytome pilocytique

m Médulloblastome

m Ependymome

m Divers
Craniopharyngiome
Gangliogliome
Oligodendrogliome

® Méningiome

m TGM



Tumeurs cérébrales

Astrocytome
Pilocytique Généralités

A Tumeurs de grade gelon classification OMS
A Pic entre 5 et 10 ans

A Bien qu'ils ne représentent que 0,6 & 5,1 % de tous les néoplasmes intracraniens (1,7 & 7 %
de toutes les tumeurs gliales), ils sontuaeur cerebrale primitive la plus frequente de
I'enfance (15 %)

A Clinique :
A Effet de masse avec des signes d'hypertension intracranienne, en particulier en cas
d'hydrocéphalie
A Des symptomes bulbaires ou des symptomes cérébelleux peuvent également étre
présents



Astrocytome

Pilocytique Aspect en imagerie

A Enimagerie, les astrocytomes se localisent classiquerent les hémisphéres cérébelleou le vermis (et non dans le 4e ventricule)

A Le contingent tissulaire est hypodense en TDM, en franc hypersignal T2, hyposignal T 1, sans restriction de la diffixsiat), @D@podébitASL,
avec une prise de contraste souvent intense

A La forme classique associe un nodule tissulaire et un kyste a parois fines rehanaisdes formes tissulaires pures ou des kystes a parois épaisses
sont aussi possibles

A Jusqu'a 20 % peuvent présenter une certaine calcification. L'hémorragie est une complication rare

https://radiopaedia.org/cases/pilocytiastrocytomal4




Astrocytome Tumeurs cérébrales

Pilocytique

Aspect en imagerie

L



Tumeurs cérébrales

Astrocytome
Pilocytique Traitement et Pronostic

T TRAITEMENT:
1 Chirurgie
1 Exéreseeomplete pas ddtt complémentaire surveillance

1 Exeresencomplete surveillance ettt complémentairg(chimioou radioTselont QNeHGS
RQS 2t dzU A GAUS

TPRONOSTIC:

{ Tauxde surviea 10ans 90%

1 Facteurgoronostics
1 Exéresechirurgicale
1 TopographieVoiesoptiquesou Hypothalamus;
1 NF1



Tumeurs céerébrales

Médulloblastome Généralités

{ C'est une tumeur derade 4 de I'OMSagressive, mais avec des pronostics différents selon lestygoes (WNT, SHH,
groupe 3/4)

1 Des métastaseeptoméningéesencéphaliques et médullaires doivent étre recherchées dés le diagnostic
TMmko RS& GdzyYSdzZNBE RS F23aaS L1ad OKSI fQSy7¥FIl yi
M Pic:5 8 ans

1 Clinique :
1 La croissance de ces tumeurs tres cellulaires est souvent repekplique leur apparition clinique relativement rapide

1 Typiquement, la présentation survient en quelques semaines avec des caracteristiques dominées par des symptdmes
d'augmentation de la pression intracranienne a la suite duygocephalie obstructive

1 Chez environ 40 % des patients, il existe des signes d'ensemencement de LCR au moment du diagnostic



Meédulloblastome Un médulloblastome ou des médulloblastomes ?

Subgroup SHH Group 3

Subtype WNTa WNTP SHHa | SHHB SHH y SHH & [|Group 3a Group 3@ | Group 3y || Group 4a| Group 48 Group 4y

Tumor location/ srebellar hemisphere Mic 5 Midline, no enhancement
enhancement e

patterns

E Classic
LC/A - infant




Meédulloblastome Un médulloblastome ou des médulloblastomes ?

Subgroup
frequency (%)

mm

"o | 0 =9 o> 9 [ &9 [ 3 > &

Age group o w T lnl

0-3 3-10 10-17 17-



Tumeurs céerébrales

Médulloblastome Aspect en imagerie

A Les médulloblastomes sont le plus souvent locakisésa ligne médiane, au sein du 4e ventricule depuis
le toit de celuici0 épendymome

A Certains plus rares peuvent se localiser dans les hémisphéres cérébelleutyfe88iH) ou dans 'angle
pontocérébelleuxsoustype WNT)

A Ce sont des tumeurs nodulaires ayant peu tendance a s'insinuer dans les foramens

A Leur caractéristique marquante est uhgpercellularitése manifestant par uneyperdensité en TDIét
unerestriction de la diffusion en IR(ADC bas). Le signal T2 est variable, de méme que la prise de
contraste, qui peut étre tres intense, modérée ou méme absente. La perfusion ASL est souvent élevée
notamment quand la prise de contraste est marquée



Tumeurs céerébrales

Medulloblastome Aspect en imagerie

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastorsél

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastoma 2 T i

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastorsé



Tumeurs cérebrales
|\/|édU||Ob|aStOme Aspect en imagerie

https://radiopaedia.org/cas:




Tumeurs céerébrales

Medulloblastome Aspect en imagerie

Meétastases leptoméningées +++ : IRM meéedullo-rachidienne impérative !l

£t ude doeanid-spinak mcherche de méta LM (1/3 des cas au moment du diagnostic initial ; la moitié de
ces patients a une cytologie positive au niveau du LCS)

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastomaith-astrocyticcomponentsand-drop-metastases

’
o

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastomaith-leptomeningeaimetastasis



Tumeurs céerébrales

Meédulloblastome Traitement et Pronostic

A Le traitement consiste généralement en ursection chirurgicaleune
radiotherapieet unechimiothérapie En geneéral, les tumeurs sont assez
radiosensibles

A Le pronostic est le plus fortement influencé par le sty moléculaire
A le pronostic est jugé mauvais si jeune age au moment du diagnostic (< 3 ans),
exérese chirurgicale incomplete (> 1,5 cm3 résiduel ) et présence de métastases c

LCR au moment du diagnostic

A Taux de survie de 60% a 5 ans



Tumeurs céerébrales

Ependymome Généralités

A Dérive de cellules épendymairberdant les parois des ventricules ou du canal
SLISYRe@YFIANBE t fQSGl3IS aALAYLI €

A Lesépendymomesie fosse postérieure sont plusresque les astrocytomes ou
YSRdz t 20t ad2YSa Y p2 RS& GdzySdzNa
intracraniennes)

A Ce sont des tumeurs dgade 2 ou 3 de la classification OM®nt le pronostic
dépend beaucoup de la résection chirurgicale

A Pic: 5 ans

A Clinigue: La présentation initiale avec des signes et des symptomes
d'hypertension intracraniennest courante. D'autres symptomes de la fosse
postérieure dont Btaxiesont également rencontrés

A Les métastases initiales sont rares mais possibles



Tumeurs céerébrales

Ependymome Aspect en imagerie

A Ces tumeurse développent au sein des ventricules, médianes ou
latéralisées, avec une tendance a s'insinuer dans les ouvertures mediane
(Magendie) et latérales (Luschka) du 4e ventricmais aussi dans le meéat
acoustique interne et le foramen jugulaire d'ou le tern@g&ndymome
plastique"” ou la comparaison avec un dentifrice

A Elles peuvent s'étendre en avant du tronc cérébral en passant par I'angle
pontocérébelleux

A Elles présentent unontenu hétérogéne au rehaussement varigtawec une
diffusion hétérogene associant zones d'ADC haut et bas et de possibles
calcifications. La perfusion ASL est tres variable

A Lesépendymomessont généralement des masses hétérogénes avec des _
zones de nécrose, de calcification, de changement kystique et d'hémorragie
frequemment observeedl en résulte un aspect hétérogene sur toutes les
modalités



Tumeurs céerébrales

Ependymome Aspect en imagerie

https://radiopaedia.org saepend:
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Tumeurs céerébrales

Ependymome Traitement et pronostic

A Traitement:
A Chirurgie
A Radiothérapie:
A Locale
A Craniospinale si dissémination (LCR et/ou |B&vébromédullaire)
A Chimiothérapie:
A Enfant de moins de 5 ans

A Pronostic:
A{dINBAS RQSYODANRY pr> t p |ya
A Exérése chirurgicale compléte = facteur pronostic principal
A Le pronostic est cependant relativement mauvais, ce qui est principalement d{i aux tumeurs survenant
dans des endroits difficiles sur le plan chirurgical, ce qui rend difficile une résection complete
A Une fois la récidive survenue, le pronostic est trés sombre, avec un taux de mortalité de 90 %



Tumeurs cérébrales

Gliome du tronc
cérébral Généralités

A Multiples types histologiques différents ; entité la plus fréquentgisme diffus de la ligne médiane
muté H3K27M

A Ce sont desumeurs agressives avec un mauvais pronattgont considérées comme desneurs de
AN RS n LI NJ f Qha({

A La majorité de ces tumeurs se retrouventez les jeunes enfants et sont localisées dans le pont

A Clinigue: les patients atteints de tumeurs du tronc cérébral présententrdgtiples paralysies des nerfs
craniens selon I'emplacement de la tumeur, et des signes d'augmentation de la pression intracranien
Des signes cerébelleux peuvent également étre déclenches, notamment l'ataxie, la dysarthrie, le
nystagmus et lI'apnée du sommeil



Tumeurs cérébrales

Gliome du tronc
cerébral Aspect en imagerie

A Dans les tumeurs situées a l'intérieur du pdatpont est élargavec l'artére
basilaire déplacée vers I'avant contre le clivus et potentiellement engloutie

A Le plancher du quatriéme ventricule est aplati et une hydrocéphalie
obstructive peut étre presente

A Parfois, la tumeur esxophytique soit vers I'extérieur dans les citernes
basales, soit au centre dans le 4e ventricule

A Habituellement, la tumeur est homogéne avant le traitemeasgpendant, chez
une minorité de patients, des zones de nécrose peuvent étre présentes

A En scanner, la lésion est typiquement hypodense avec peu ou pas de
rehaussement

A En IRM, le rehaussement est généralement modéré

A [ QS E { 8pfoindnhgbeest relativement fréquente



Tumeurs cérébrales

Gliome du tronc
cerébral Aspect en imagerie




Tumeurs cérébrales

Gliome du tronc
cérébral Traitement et pronostic

A Traitement
A Pas de chirurgie possible
A Radio etchimiothérapie

A Pronostic
A Le pronostic reste sombre, avec usigvie a 2 ans inférieure a 10%



Tumeurs céerébrales

Craniopharyngiome Généralités

Ammr: RS& 0dzZYSdzNA Rdz { b/ RS t QSy ¥l yd
ASGMSNI LIAO RS FTNBIjdzSy O S
50ans(type papillaire ou squameux))
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A Révélé par HTIC, Tb visu@AV, Tb du CV, Tb oculomoteus)hypothalame
hypophysairgretard de croissance, retard pubertaire, obésite, diabete insipide,
hyperprolactinémiepanhypopituitarismeé

A Age moyen: 7 a 13 ans

A Se développe a partir de résidus de la poche de Rathke et se localise dans + de 9
des cas dans l&gion suprasellaire



Craniopharyngiome Aspect en imagerie

A

A

Tumeurs céerébrales

Les craniopharyngiomes adamantins sont principalement des tunseynrssellaire$75 %) alors qu'une petite
composantentrasellaireest présente dans 20 a 25 % des cas

Les tumeurs plus grosses peuvent s'étendre dans toutes les directions, déformant fréequemment le chiasma
optique ou comprimant le mésencéphale entrainant une hydrocéphalie obstructive

Ces tumeurs ont généralement un contour lobulé car elles ont généralementdales portions kystiques
Descomposants solidesont présents, mais forment souvent une partie relativement mineure de la masse
Dans I'ensembldgs calcifications sont tres frequentes (~90 % )




Tumeurs céerébrales

Cranlopharynglome Aspect en imagerie




Craniopharyngiome

Composante solide

Calcifications

A densité proche du LCR

A généralement grand et caractéristique
dominante

A présent dans 90%

A densité des tissus mous
A Rehaussement dans 90%

A présentes dans 90%
A Punctiformes et périphériques

Aspect en imagerie

A T1: iseahyperintensed la substance grise
(en raison d'une teneur elevée en proteines
"kystes d'huile de moteur")

A T2 : variables mais ~80 % sont
majoritairement ou partiellement
hyperintensesen T2

A T1 C+ (Gd) : rehaussement vif
A T2 : variable ou mixte

A difficiles & apprécier sur l'imagerie
conventionnelle




Tumeurs céerébrales

Craniopharyngiome Traitement et pronostic

A Traitement
A Le traitement est généralementhirurgicalavecradiothérapie particuliérement
utile en cas de résection incomplete
A L'approche chirurgicale dépend de la taille et de I'étendue sellaire vs
suprasellaire
A Certaines lésions sont accessibles par traiessphénoidalealors que d'autres
nécessitent une craniotomie

A Pronostic
A 57 a4 96 % de survie a 10 arécidive dans 20 & 56 % des cas en fonction de
f QSESNB &S
A Pronostic visuel dépend de la durée de compression des VO
A Fonction endocrinienne normale dans seulement 5 % des cas



Neuroblastome




Neuroblastome

Epidémiologie

A Tumeur solideexttrt® NNYASYYS fI b FNBIdzSSYdS RS
A Incidence annuellemnk ma RQSYFFYy(d f wmpl ya

A Age médian de découverte = 2ans
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Neuroblastome

ATumeur primitive issue des dérivés des crétes neurjma
AMédullosurrénales '
ASN sympathique pégrtériel
ASN sympathiqueararachidien

Origine




Neuroblastome

Topographie
AAbdominale(60 %) (dont A Médullaire(70 %)
surrénalien : 32% ) A Osseux56 %)
AThoracique (15 %) A Ganglionnaires (31 %)
APelvienne (5 %) A Hépatique (30 %)
ACervicale (5 %) A Cranicorbitaires ou épiduraux (18 %)

A Pleuraux (4 %)

A Cutané (4 %)

A Pulmonaire (3 %)

A Péritonéaux (2 %)

A Cérébreméningé (0,5 %)

A Testiculaire/ovarien (0,80)

AEncéphalique (1 %)



Neuroblastome

Clinique 1- Symptémes directs, liés a la tumeur primitive

AAbdominale R2 dzf SdzNJ F 6 R2YAY IS OKNRYAI dzS> ana®a S LI f




Neuroblastome

Clinique 1- Symptémes directs, liés a la tumeur primitive

AThoraciqgue découverte fortuite, signes respiratoires non spécifiques




Neuroblastome

Clinique 1- Symptémes directs, liés a la tumeur primitive

APelvien: troubles vésicephinctérien




Neuroblastome

Clinique 1- Symptémes directs, liés a la tumeur primitive

ACervicat masse palpéesdde ClaudeBernardHorner




Neuroblastome

C“mque 1- Symptomes directs, liés a la tumeur primitive

ALocalisation en sabliecompression médullaire ou radiculaire




Neuroblastome

Cli nique 2- Symptdmes liées aux métastases

2) Symptomes liées aux métastases +++

AAEG

AOsseuses : Douleurs osseuses
AHépatigues Sd de Pepper
ARétroorbitaires: Sd de Hutchinson
ACutanées blueberry muffin sd

ASd paranéoplasique :
Adiarrhées aqueuses par sécrétion de VIP
ASd de Kinsbourne = Sd ocualérébellemyoclonique
ASd catécholaminergique : sueurs, flush, HTA



Neuroblastome

Cli nique 2- Symptdmes liées aux métastases

AOsseuses : Douleurs osseusl  ,




Neuroblastome

Cllnlque 2- Symptdmes liées aux métastases

A < 1an i v 2one ——— — . |
A De meilleur prog 1 I

AHépatiques Sdde Pepper




Neuroblastome

Cllnlque 2- Symptdmes liées aux métastases

ARétroorbitaires: Sdde Hutchinson

« Racoon eyes




Neuroblastome

Cllnlque 2- Symptdmes liées aux métastases

ACutanées blueberrymuffin sd




B

Neuroblastome

A o L]

O I Recommandations de la SFIPP

Bilan d'extension initial en imagerie d'un neuroblastome

| | Topographie Examens recommandés

Tumeur NB cervical IRM (a défaut: TDM spiralée)
primitive thoracique
ou pelvien
NB TDM abdomino-pelvienne (ou IRM)
abdominal

Sites Foie lfchographie abdominale
metastatiques
Moelle Scintigraphie mIBG
osseuse + Scintigraphie osseuse au Tech99 si
& MNEB non fixant
0s + Radiographies standard des sites de
fixation mIBG sidge <1 an
sauf crane: TDW

+ Scanner cranien s/

shtalmie (compression des nerfs
optique

nner thoracique non systématique :
otas pulmonaires en



Neuroblastome

Bi | an d ol Scintigraphie a la MIBG

ALa métaiodobenzylguanidingMIBG) est concentrée par les granules chromaffines
comme la noradrénaline et se concentre ainsi électivement dans les tissus
adrénergiques$p=100%)

ASe de détection :
A Tumeur primitive : 73%
A Métastases osseuses : 90%
A Métastases hépatique : 50% (fixation




Neuroblastome

Bilan biologique

1- Dosages des métabolites urinaires des catécholamines :
- HVA : Acide Homo-Vanylique

- VMA : Acide Vanyl-mandilique - Augmentées

- Dopamine 5 a 10% ne sont pas sécrétants !
Sur urines des 24h

ATTENTION

PHENYLALAHNINE

L Pleryla@ahe hdroxgtace
MHPE

TYROSINE
L Tyros lne hydeoxylss e

2- Myélogramme et BON envahissement medullaire

DOPA [ COMT ]

— |FVA

DOPA decamoxyias Acide 2.4 &-OH

phényacatique

o Acide homovanyliqus

3-Biopsie tumoraleyY LINR FAf RQSELINBAA | o |

??“;T"em Nor-métanephring g WMA
Fiydronytase v
Acide vanyimandsllqus

COMT

Acide di-OH
mandélique

Vésicule de stockage




Neuroblastome

Pronostic

AAge au diagnostic : nourrisson < lan

A{GF RS RQSEGOSYyaazy Gdzy2N) € S

Al YL AFTAOI GA 2 ymycRGhrZpQ2y 0238y S b
AModalités de traitement

AForme localisée, fyc- : 80-90%
A>1lan, forme métastatique : 385%






Néphroblastome
Epldémlologle = Tumeur de Wilms

[ Q S érco]&ér[nel tumeur solideéaprés le Tableau 1 - Classification histopathologique des tumeunrs du rein de l'enfant
neuroblastome et tumeurs des tissus mous,
représentant 6% P K S1  QSY T y U

I- Tumeurs bénignes
Néphrome mésoblastique congénital ou tumeur de Bolande (3 %)
Néphrome kystique ou cystadénome rénal ou kyste multiloculaire du rein

L I-I Y KMa RQS y T | )/ u RS Neéephrome néphrogéne ou adénome embryonnaire ou adénome métanéphrique

II- Lésions de pronostic indéterminé
Pic de fréquence — 3,5an5 (entre 1eths anS) Nots néphrogémaques résiduels et néphroblastomatose diffuse
M- Tumeunrs malignes

R “ A o < . A < A A Nephroblastomes vrais ou tumeurs de Wilms
cc2 RSa Ol yYOSNAR OKSI

histologie favorable : néphroblastome kystique

90% des tumeurs rénales pediatriques

histologie intermediaire : néphroblastome sans
anaplasie

histologie déefavorable : néphroblastome avec
SR=1 anaplasie diffuse (4 %)

Tumeurs non Wilms (pronostic trés défavorable)
- 7 Iy g4 0 Dy
5% de formes bilatérales tumeur thabdoide du rein (2 %)
sarcome mdifférencié a cellules claires (4 %)

tumeur neuroépithéliale du rein ou PNET

2% de formes familiales

Adénocarcinome a cellule claire ou tumewur de Grawitz



Néphroblastome

Clinique

AMasse abdominale indolore, ferme, lisse, isolée cheZA Parfois associée:a
un enfant en BEG A Fievre (20%)
A Douleur abdo

. A .o . . ATb dutransﬂ (constl atio
AFragile ++% N& a1 dz§8 RS NHzLIG dzNB {0 dzy 2 SRR

)
KSY2ZNN} 3AS AyGSNYyS Sd RAaasSYAy}TAGY l':JqIYzNJAf
L2y OdAz2ys RS LIELIGAZYA AGSNIG HIAEEHH) RS f QSE
f 2NBE RQdzy GNI dzYlF A&AYS YAYAYS

6;\
S
S N.

A Augmentation rapide du volume par
A Développement tumoral rapide
A Hémorragie intra&tumorale
A Nécrose tumorale




Néphroblastome

Bilan biologique

ADosages systématiques des métabolites urinaires des catécholamines :
diagnostic differentiel du neuroblastome +++




Néphroblastome

Echographie
AMasse rétropéritonéale, intr@énale, volumineuse, tissulaire, % B
hétérogene (nécrose kystique), encapsulée, refoulant le SAGORT i ﬁ’

parenchyme sain
ACroissance trés rapide

AHypertrophie compensatrice du rein controlatéral

15.7




Néphroblastome

Scanner

A Masse hypodense, hétérogéne

A Rehaussement hétérogéne, inférieur a celui du parenchyme rénal résiduel

A{A3dyS RS { QSLISNRY

A Refoulement des vaisseaoxr Y SdzNR ot | a02YS ljdzA Sy3IlFAyS §Sa ¢
A Calcifications (10%) et ilots graisseingratumorauxpossibles




Néphroblastome

AHypo T1 par rapport au parenchyme rénal
ARehaussement hétérogéne ap@sado
AHypo ou iso au cortex rénal avec des zones liquidiennes Hyper T2




Néphroblastome

Traltement et Pronost

ATraitement
A Chimiothérapienéo-adjuvante
ANTE
A Chimiothérapie adjuvante Opdrablig e
A +/- Radiothérapie si stade I o - =

Opérabilité

' ' 1

Ponction Ponction Ponctlion
A - . biopsie "A J b'OpASio ¢ biopsie 44».
Pronostic : ‘ .
' ' .\ ' : 1 - ] ' ' ) '

| Stade I : 90% de SurV|e é_ 5ans .‘(fh:"_";‘.."vuz;;|- NCS:Z;C‘;?:“O Chimiothérapie """':::j:i_"f;;: — Chimiothérapie Nl:..,;-.f.‘.»‘;,{.:,]:-.““
T Stade IV : 50% de survie a 5ans

Tous stades confondus : guérison dans | | =
80% des CaS : - Néphrectomie T

' 1
Stade d'extonsion : 1«11+l

AControle semestriel echographlque = i e Histopronstiqve P
cdzaljdzQt c |ya Si =~
t QN3 S | RdzA S ' '

’ 'Chnmo!hcmpuﬁ

Chimiothérapie ] +
> Irradiation



Rhabdomyosarco




Tumeurs des tiIssus mous

Rhabdomyosarcome Epidémiologie

A Lerhabdomyosarcomest unetumeur maligne a
morphologie cellulaire musculaire squelettique

A C'est une des tumeurs d'origine musculaire

A Lesrhabdomyosarcomesont lestumeurs des tissus mous
les plus courantes chez les enfaetgepresentent 5 a 8 %
descancers infantilegt 19 % de tous les sarcomes
pédiatriques des tissus mous

A Environ 65 % des cas sont diagnostiqués chez des patients
de moins de 10 ans

A Légeére prédilection masculine (M:F 1.67:1) et caucasienne




Tumeurs des tiIssus mous

Rhabdomyosarcome Présentation clinique

A La présentation clinique varie selon la localisation A Lesrhabdomyosarcomese retrouvent partout

d'une tumeur cependant, en géneral, les dans le corps :
rhabdomyosarcomesont desmasses a croissance A téte et cou: ~50%
rapide A orbite : ~20 %
A oropharynx/nasopharynx, palais : ~15 %
A lls provoquent desffets de masse localisés sur les A sinus, mastoide, oreille moyenne : ~15 9
structures neurovasculaires A génito-urinaire: ~25 %
A paratesticulaire ~20 %
A Ces tumeurs peuvent survenir n'importe,at pas A vessie : ~5 %
nécessairement la ou se trouve normalement le A extrémités: ~15 %
muscle squelettique A autre : ~10 %
A tronc et thorax : 7%
A Chez les enfants et les adolescents, ils surviennel A tractus gastreintestinal : 1 %

principalement dans l&te, le cou et le bassin



Tumeurs des tiIssus mous

Rhabdomyosarcome

Imagerie

A Tumeur infiltranteisodenseaux masses musculaires

A Pas de calcificatior(@ la différence du neuroblastome ou du tératome)
A Rehaussement variable

A Une destruction osseuse adjacente est observée dans plus de 20 % des cas




Tumeurs des tiIssus mous

Rhabdomyosarcome Traitement et pronostic

A Jusqu'a 20 % des patients atteintsrtd@bdomyosarcomesnt des métastases au
moment du diagnostic

A Cellesci sont typiquement localisées aprumonset au niveau de la moelle
osseuse

A Traitement combiné pachirurgie, chimiothérapie et radiothérapie

A La survie varie en fonction de la localisation primaire, du type histologique, de
l'invasion locale et des métastases

A La survie globale a5 ans est d'environ 75 %






