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Epidémiologie

Introduction

Å/ŀƴŎŜǊǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ Ґ 1% des cancers

Å2nde cause de mortalité ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ ŘŜ Ǉƭǳǎ ŘŜ оŀƴǎ ŀǇǊŝǎ ƭŜǎ ŀŎŎƛŘŜƴǘǎ

ÅIncidence = 13/100,000 enf/an : 2000 nouveaux cas /an en France

ÅtǊƻƴƻǎǘƛŎ ƳŜƛƭƭŜǳǊ ǉǳŜ ƭŜǎ ŎŀƴŎŜǊǎ ŘŜ ƭΩŀŘǳƭǘŜ : taux de guérison tous stades 
confondus = 75-80%

Å40% des cancers se développent avant 4ans



Epidémiologie Répartition tumorale
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Leucémies et Lymphomes



Leucémies

Leucémie et Lymphomes

Å La leucémie est une tumeur hématologique caractérisée par 
la surproduction de cellules immatures (blastes) ou 
anormalement différenciées du système hématopoïétique 
dans la moelle osseuse qui s'étend souvent, mais pas 
toujours, dans le sang périphérique

Å La leucémie est classiquement divisée selon le pourcentage 
de blastes dans la moelle osseuse ou le sang périphérique :

Å Aigu: lorsqu'il y a une prolifération de cellules pour la 
plupart immatures/peu différenciées (blastes) dans la 
moelle osseuse (dépassant 20 % de la population de 
cellules de la moelle osseuse), l'accumulation de 
cellules clonales évince la moelle au détriment des 
cellules saines de la lignée sanguine. La maladie devient 
symptomatique tôt

Å Chronique: lorsqu'il y a prolifération de leucocytes 
majoritairement matures mais anormaux(leucocytose 
anormale) avec ou sans cytopénie associée



Leucémies Classification OMS 2016

Leucémie et Lymphomes

ÅLeucémie aiguë lymphoblastique (LAL)
Å affectant couramment les enfants (~80 % des leucémies dans ce groupe) 
Å habituellement sévèrement symptomatique 

ÅLeucémie lymphoïde chronique (LLC)
Å affectant fréquemment les patients âgés (principalement de plus de 75 ans) 

ÅLeucémie aiguë myéloïde (LAM)
Å couramment observé chez les adultes, mais est également la deuxième forme la plus courante affectant les 

enfants 
Å prédominance masculine

ÅLeucémie myéloïde chronique (LMC)
Å affectant couramment les hommes adultes 

Å 600 nouveaux cas par an 
en France

Å Majorité de LAL
Å Pic de fréquence : 2-4ans
Å Evolution favorable pour :
Å 85% des LAL
Å 65% des LAM



Leucémies Présentation clinique

Leucémie et Lymphomes

ÅInsuffisance médullaire
ÅSyndrome hémorragique (dû à la thrombopénie)
ÅSyndrome infectieux (dû à la neutropénie)
Å{ȅƴŘǊƻƳŜ ŀƴŞƳƛǉǳŜ όŘǶ Ł ƭΩŀƴŞƳƛŜύ

Å{ȅƴŘǊƻƳŜ ǘǳƳƻǊŀƭ όŘǶ Ł ƭΩƛƴŦƛƭǘǊŀǘƛƻƴ ōƭŀǎǘƛǉǳŜύ
ÅAdénopathies
ÅSplénomégalie, hépatomégalie
ÅDouleurs osseuses
ÅCompression médiastinales
ÅSignes de localisation neuro-méningée

Å Diagnostic biologique par 
NFS et myélogramme

Å9ȄŀƳŜƴ ŘΩƛƳŀƎŜǊƛŜ ǎŜƭƻƴ 
signes cliniques



Leucémies Manifestations musculo-squelettiques

Leucémie et Lymphomes

Bandes claires métaphysaires

Infiltration médullaire osseuse



Leucémies Manifestations thoraciques

Leucémie et Lymphomes

Adénopathies Atteinte pleurale

Infiltration parenchymateuse

Leukemic Involvement in the Thorax. Girish S. Shroff et al. RadioGraphics Vol. 39, No. 1 



Leucémies Manifestations thoraciques

Leucémie et Lymphomes

Leucostasepulmonaire Å Suraccumulation de cellules leucémiques dans les petits vaisseaux entraînant une obstruction
Å Urgence médicale qui se présente cliniquement par une insuffisance respiratoire aiguë

Leucostasechez une fillette de 9 ans atteinte de LAM, de fièvre et d'un nombre de globules blancs de 80 000/mm 3 , avec 83 % de blastes
a) La radiographie pulmonaire à l'admission est normale
Dans les heures qui ont suivi son admission, la patiente a développé une insuffisance respiratoire aiguë rapidement progressive et son nombre de globules blancs est passé à 136 000/mm 3
b) La radiographie thoracique montre des opacités bilatérales diffuses 

Leukemic Involvement in the Thorax. Girish S. Shroff et al. RadioGraphics Vol. 39, No. 1 



Leucémies Manifestations neuro-méningées

Leucémie et Lymphomes

Méningite leucémique
Complications hémorragiques et thrombotiques

Complications infectieuses

Infiltration du nerf optique



Leucémies Manifestations testiculaires

Leucémie et Lymphomes

Leucémie testiculaire

Å Les manifestations testiculaires de la leucémie , ou leucémie 
testiculaire , peuvent être observées chez les patients pendant et après 
une leucémie aiguë 

Å La barrière hémato-testiculaire empêche la chimiothérapie d'atteindre 
le testicule et, par conséquent, le testicule peut agir comme un 
sanctuaire pour les cellules leucémiques

Les deux testicules sont hypertrophiés et hétérogènes avec des zones 
hypoéchogènes irrégulières inégales qui démontrent un flux Doppler accru.

https://radiopaedia.org/cases/congenital-aml-testicular-relapse



Lymphomes

Leucémie et Lymphomes

Å Près de la moitié des cancers du sang sont des lymphomes, cancer 
du système lymphatique, avec environ 80 % de lymphomes non 
hodgkinien (LNH)et 20% de lymphomes hodgkiniens (LH)

Å Les lymphomes se caractérisent par la prolifération excessive des 
lymphocytes (B le plus souvent ou T) au niveau des ganglions, du 
foie, de la rate, plus rarement d'autres organes. Ils provoquent 
une augmentation de leur taille. Les principaux symptômes 
consistent donc en une augmentation de la taille des ganglions

Å Le diagnostic repose sur ƭΩŀƴŀƭȅǎŜ ŘŜ ƭŀ ōƛƻǇǎƛŜ des ganglions 
atteints

Å 5Ŝǎ ŜȄŀƳŜƴǎ ŘΩƛƳŀƎŜǊƛŜ ςscanners et pet-scannersςseront 
ǊŞŀƭƛǎŞǎ ǇƻǳǊ ŞǾŀƭǳŜǊ ƭΩŜȄǘŜƴǎƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ƳŀƭŀŘƛŜ Řŀƴǎ ƭΩƻǊƎŀƴƛǎƳŜ

Å Étant donné que les lymphocytes sont des cellules sanguines, elles 
peuvent se développer dans l'ensemble du corps : contrairement 
aux tumeurs solides, la notion de métastases n'existe pas dans 
cette sorte de cancer



Lymphomes Présentation clinique

Leucémie et Lymphomes

Å[Ŝ ƭȅƳǇƘƻƳŜ ǇŜǳǘ ǎŜ ǇǊŞǎŜƴǘŜǊ ǎƻǳǎ ƭŀ ŦƻǊƳŜ ŘΩǳƴŜ 
maladie ganglionnaire ou extraganglionnaire

Å Le lymphome hodgkinien et le lymphome non hodgkinien 
(LNH) de bas grade se présentent classiquement comme 
une maladie ganglionnaire, tandis que le LNH de haut grade 
peut présenter des complications dues aux effets de masse, 
telles qu'une obstruction de la veine cave supérieure , un 
syndrome de la queue de cheval , etc. 

Å Le lymphome présente souvent des symptômes B ( fièvre , 
sueurs nocturnes et perte de poids )



Lymphomes Imagerie

Leucémie et Lymphomes



Lymphomes

Leucémie et Lymphomes



Tumeurs 
cérébrales



Epidémiologie

Tumeurs cérébrales

Å2nde cause tumorale infantile

Å1ère cause de mortalité par tumeur

ÅTumeurs primitives

ÅIncidence = 2.5 / 100 000 enfants (<15 ans) / an

ÅRépartition topographique différente enfant / adulte



Epidémiologie Répartition anatomique et par types histologiques

Tumeurs cérébrales



Epidémiologie Répartition anatomique et par types histologiques

Tumeurs cérébrales



Astrocytome 

Pilocytique Généralités

Tumeurs cérébrales

ÅTumeurs de grade 1 selon classification OMS

ÅPic entre 5 et 10 ans

ÅBien qu'ils ne représentent que 0,6 à 5,1 % de tous les néoplasmes intracrâniens (1,7 à 7 % 
de toutes les tumeurs gliales), ils sont la tumeur cérébrale primitive la plus fréquente de 
l'enfance (15 %)

ÅClinique :
ÅEffet de masse avec des signes d'hypertension intracrânienne, en particulier en cas 

d'hydrocéphalie
ÅDes symptômes bulbaires ou des symptômes cérébelleux peuvent également être 

présents



Astrocytome 

Pilocytique Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

https://radiopaedia.org/cases/pilocytic-astrocytoma-14

Å En imagerie, les astrocytomes se localisent classiquement dans les hémisphères cérébelleux ou le vermis (et non dans le 4e ventricule)

Å Le contingent tissulaire est hypodense en TDM, en franc hypersignal T2, hyposignal T 1, sans restriction de la diffusion (ADChaut), en hypodébitASL, 
avec une prise de contraste souvent intense 

Å La forme classique associe un nodule tissulaire et un kyste à parois fines rehaussées mais des formes tissulaires pures ou des kystes à parois épaisses 
sont aussi possibles

Å Jusqu'à 20 % peuvent présenter une certaine calcification. L'hémorragie est une complication rare



Astrocytome 

Pilocytique Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

https://radiopaedia.org/cases/pilocytic-astrocytoma-14



Astrocytome 

Pilocytique Traitement et Pronostic

Tumeurs cérébrales

¶TRAITEMENT:
¶Chirurgie:
¶Exérèse complète: pas de ttt  complémentaire, surveillance

¶Exérèse incomplète: surveillance et ttt  complémentaire (chimio ou radioT selon ƭΩŃƎŜ) en cas 
ŘΩŞǾƻƭǳǘƛǾƛǘŞ

¶PRONOSTIC:
¶Taux de survie à 10 ans: 90%

¶Facteurs pronostics:
¶Exérèse chirurgicale 

¶Topographie: Voies optiques ou Hypothalamus ς 

¶NF1



Médulloblastome Généralités

Tumeurs cérébrales

¶C'est une tumeur de grade 4 de l'OMS, agressive, mais avec des pronostics différents selon les sous-types (WNT, SHH, 
groupe 3/4)

¶Des métastases leptoméningéesencéphaliques et médullaires doivent être recherchées dès le diagnostic

¶мκо ŘŜǎ ǘǳƳŜǳǊǎ ŘŜ ŦƻǎǎŜ Ǉƻǎǘ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ

¶Pic : 5 - 8 ans

¶Clinique :

¶La croissance de ces tumeurs très cellulaires est souvent rapide et explique leur apparition clinique relativement rapide

¶Typiquement, la présentation survient en quelques semaines avec des caractéristiques dominées par des symptômes 
d'augmentation de la pression intracrânienne à la suite d'une hydrocéphalie obstructive

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



Médulloblastome Un médulloblastome ou des médulloblastomes ?

Tumeurs cérébrales



Médulloblastome Un médulloblastome ou des médulloblastomes ?

Tumeurs cérébrales



Médulloblastome Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

ÅLes médulloblastomes sont le plus souvent localisés sur la ligne médiane, au sein du 4e ventricule depuis 
le toit de celui-ciόґ épendymome)

ÅCertains plus rares peuvent se localiser dans les hémisphères cérébelleux (sous-type SHH) ou dans l'angle 
pontocérébelleux(sous-type WNT) 

ÅCe sont des tumeurs nodulaires ayant peu tendance à s'insinuer dans les foramens

ÅLeur caractéristique marquante est une hypercellularitése manifestant par une hyperdensité en TDM et 
une restriction de la diffusion en IRM (ADC bas). Le signal T2 est variable, de même que la prise de 
contraste, qui peut être très intense, modérée ou même absente. La perfusion ASL est souvent élevée, 
notamment quand la prise de contraste est marquée



Médulloblastome Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastoma

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastoma-6

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastoma-61



Médulloblastome Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastoma-3



Médulloblastome Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

Métastases leptoméningées +++ : IRM médullo-rachidienne impérative !!!

£tude de lôaxe crânio-spinal: recherche de méta LM (1/3 des cas au moment du diagnostic initial ; la moitié de 

ces patients à une cytologie positive au niveau du LCS) 

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastoma-with-leptomeningeal-metastasis

https://radiopaedia.org/cases/medulloblastoma-with-astrocytic-components-and-drop-metastases



Médulloblastome Traitement et Pronostic

Tumeurs cérébrales

ÅLe traitement consiste généralement en une résection chirurgicale, une 
radiothérapieet une chimiothérapie. En général, les tumeurs sont assez 
radiosensibles

ÅLe pronostic est le plus fortement influencé par le sous-type moléculaire

Åle pronostic est jugé mauvais si jeune âge au moment du diagnostic (< 3 ans), 
exérèse chirurgicale incomplète (> 1,5 cm³ résiduel ) et présence de métastases du 
LCR au moment du diagnostic

ÅTaux de survie de 60% à 5 ans



Ependymome Généralités

Tumeurs cérébrales

Å Dérive de cellules épendymaires bordant les parois des ventricules ou du canal 
ŞǇŜƴŘȅƳŀƛǊŜ Ł ƭΩŞǘŀƎŜ ǎǇƛƴŀƭ

Å Les épendymomesde fosse postérieure sont plus raresque les astrocytomes ou 
ƳŞŘǳƭƭƻōƭŀǎǘƻƳŜǎ Υ р҈ ŘŜǎ ǘǳƳŜǳǊǎ ƎƭƛŀƭŜǎ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ όо҈ ŘŜǎ ǘǳƳŜǳǊǎ 
intracrâniennes)

Å Ce sont des tumeurs de grade 2 ou 3 de la classification OMS, dont le pronostic 
dépend beaucoup de la résection chirurgicale

Å Pic: 5 ans

Å Clinique : La présentation initiale avec des signes et des symptômes 
d'hypertension intracrânienne est courante. D'autres symptômes de la fosse 
postérieure dont l'ataxiesont également rencontrés

Å Les métastases initiales sont rares mais possibles



Ependymome Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

Å Ces tumeurs se développent au sein des ventricules, médianes ou 
latéralisées, avec une tendance à s'insinuer dans les ouvertures médiane 
(Magendie) et latérales (Luschka) du 4e ventricule, mais aussi dans le méat 
acoustique interne et le foramen jugulaire d'où le terme "épendymome
plastique" ou la comparaison avec un dentifrice

Å Elles peuvent s'étendre en avant du tronc cérébral en passant par l'angle 
pontocérébelleux

Å Elles présentent un contenu hétérogène au rehaussement variable, avec une 
diffusion hétérogène associant zones d'ADC haut et bas et de possibles 
calcifications. La perfusion ASL est très variable

Å Les épendymomessont généralement des masses hétérogènes avec des 
zones de nécrose, de calcification, de changement kystique et d'hémorragie 
fréquemment observées. Il en résulte un aspect hétérogène sur toutes les 
modalités



Ependymome Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

https://radiopaedia.org/cases/posterior-fossa-ependymoma-5



Ependymome Traitement et pronostic

Tumeurs cérébrales

Å Traitement:
Å Chirurgie
Å Radiothérapie:

Å Locale
Å Crânio-spinale si dissémination (LCR et/ou IRM cérébro-médullaire)

Å Chimiothérapie:
Å Enfant de moins de 5 ans

Å Pronostic:
Å{ǳǊǾƛŜ ŘΩŜƴǾƛǊƻƴ рл҈ Ł р ŀƴǎ
Å Exérèse chirurgicale complète = facteur pronostic principal
Å Le pronostic est cependant relativement mauvais, ce qui est principalement dû aux tumeurs survenant 

dans des endroits difficiles sur le plan chirurgical, ce qui rend difficile une résection complète
Å Une fois la récidive survenue, le pronostic est très sombre, avec un taux de mortalité de 90 %  



Gliome du tronc 

cérébral Généralités

Tumeurs cérébrales

ÅMultiples types histologiques différents ; entité la plus fréquente = gliome diffus de la ligne médiane 
muté H3K27M

ÅCe sont des tumeurs agressives avec un mauvais pronostic et sont considérées comme des tumeurs de 
ƎǊŀŘŜ п ǇŀǊ ƭΩha{

ÅLa majorité de ces tumeurs se retrouvent chez les jeunes enfants et sont localisées dans le pont

ÅClinique: les patients atteints de tumeurs du tronc cérébral présentent de multiples paralysies des nerfs 
crâniens, selon l'emplacement de la tumeur, et des signes d'augmentation de la pression intracrânienne. 
Des signes cérébelleux peuvent également être déclenchés, notamment l'ataxie, la dysarthrie, le 
nystagmus et l'apnée du sommeil



Gliome du tronc 

cérébral Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

Å Dans les tumeurs situées à l'intérieur du pont, le pont est élargi avec l'artère 
basilaire déplacée vers l'avant contre le clivus et potentiellement engloutie

Å Le plancher du quatrième ventricule est aplati et une hydrocéphalie 
obstructive  peut être présente

Å Parfois, la tumeur est exophytique, soit vers l'extérieur dans les citernes 
basales, soit au centre dans le 4e  ventricule 

Å Habituellement, la tumeur est homogène avant le traitement, cependant, chez 
une minorité de patients, des zones de nécrose peuvent être présentes

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

Å En IRM, le rehaussement est généralement modéré

Å[ΩŜȄǘŜƴǎƛƻƴ leptoméningéeest relativement fréquente



Gliome du tronc 

cérébral Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales



Gliome du tronc 

cérébral Traitement et pronostic

Tumeurs cérébrales

ÅTraitement 
ÅPas de chirurgie possible
ÅRadio et chimio-thérapie

ÅPronostic
ÅLe pronostic reste sombre, avec une survie à 2 ans inférieure à 10%



Craniopharyngiome Généralités

Tumeurs cérébrales

Åмл҈ ŘŜǎ ǘǳƳŜǳǊǎ Řǳ {b/ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ
ÅόмŜǊ ǇƛŎ ŘŜ ŦǊŞǉǳŜƴŎŜ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ όǘȅǇŜ ŀŘŀƳŀƴǘƛƴύΤ нƴŘ ǇƛŎ ŎƘŜȊ ƭΩŀŘǳƭǘŜ ŀǇǊŝǎ 

50ans(type papillaire ou squameux))

ÅRévélé par HTIC, Tb visuels (BAV, Tb du CV, Tb oculomoteurs), Sdhypothalamo-
hypophysaire (retard de croissance, retard pubertaire, obésité, diabète insipide, 
hyperprolactinémie, panhypopituitarisme)

ÅAge moyen: 7 à 13 ans

ÅSe développe à partir de résidus de la poche de Rathke et se localise dans + de 90% 
des cas dans la région supra-sellaire



Craniopharyngiome Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

Å Les craniopharyngiomes adamantins sont principalement des tumeurs suprasellaires(75 %) alors qu'une petite 
composante intrasellaireest présente dans 20 à 25 % des cas 

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

Å Ces tumeurs ont généralement un contour lobulé car elles ont généralement de multiples portions kystiques
Å Des composants solides sont présents, mais forment souvent une partie relativement mineure de la masse
Å Dans l'ensemble, les calcifications sont très fréquentes (~90 % )



Craniopharyngiome Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

https://radiopaedia.org/cases/adamantinomatous-craniopharyngioma-11

https://radiopaedia.org/cases/adamantinomatous-craniopharyngioma-22



Craniopharyngiome Aspect en imagerie

Tumeurs cérébrales

Scanner IRM

Kyste Å densité proche du LCR
Å généralement grand et caractéristique 

dominante
Å présent dans 90%

Å T1 :  iso- à hyperintenseà la substance grise 
(en raison d'une teneur élevée en protéines 
"kystes d'huile de moteur")

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

Composante solide Å densité des tissus mous
Å Rehaussement dans 90%

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

Calcifications Å présentes dans 90%
Å Punctiformes et périphériques

Å difficiles à apprécier sur l'imagerie 
conventionnelle



Craniopharyngiome Traitement et pronostic

Tumeurs cérébrales

ÅTraitement
ÅLe traitement est généralement chirurgicalavec radiothérapie, particulièrement 

utile en cas de résection incomplète
ÅL'approche chirurgicale dépend de la taille et de l'étendue sellaire vs 

suprasellaire
ÅCertaines lésions sont accessibles par voie transsphénoïdalealors que d'autres 

nécessitent une craniotomie 

ÅPronostic
Å57 à 96 % de survie à 10 ans, récidive dans 20 à 56 % des cas en fonction de 
ƭΩŜȄŞǊŝǎŜ
ÅPronostic visuel : dépend de la durée de compression des VO
ÅFonction endocrinienne normale dans seulement 5 % des cas



Neuroblastome



Epidémiologie

Neuroblastome

ÅTumeur solide extra-ŎǊŃƴƛŜƴƴŜ ƭŀ Ҍ ŦǊŞǉǳŜƴǘŜ ŘŜ ƭΩŜƴŦŀƴǘ

Å Incidence annuelle : млκмa ŘΩŜƴŦŀƴǘ ғ мрŀƴǎ

ÅAge médian de découverte = 2ans

Å5ΩŜƳōƭŞŜ ƳŞǘŀǎǘŀǘƛǉǳŜ ŎƘŜȊ тл҈ ŘŜǎ ŜƴŦŀƴǘǎ Ҕ мŀƴ

ÅSR = 1



Origine

Neuroblastome

ÅTumeur primitive issue des dérivés des crêtes neurales :
ÅMédullosurrénales

ÅSN sympathique péri-artériel

ÅSN sympathique pararachidien



Topographie

Neuroblastome

ÅTumeur primitive
ÅAbdominale(60 %) (dont 

surrénalien : 32% )

ÅThoracique (15 %)

ÅPelvienne (5 %)

ÅCervicale (5 %)

ÅEncéphalique (1 %)

ÅSites métastatiques au diagnostic
ÅMédullaire (70 %)

ÅOsseux(56 %)

ÅGanglionnaires (31 %)

ÅHépatique (30 %)

ÅCranio-orbitaires ou épiduraux (18 %)

ÅPleuraux (4 %)

ÅCutané (4 %)

ÅPulmonaire (3 %)

ÅPéritonéaux (2 %)

ÅCérébro-méningé (0,5 %)

ÅTesticulaire/ovarien (0,5%)



Clinique 1- Symptômes directs, liés à la tumeur primitive

Neuroblastome

ÅAbdominale : ŘƻǳƭŜǳǊ ŀōŘƻƳƛƴŀƭŜ ŎƘǊƻƴƛǉǳŜΣ ƳŀǎǎŜ ǇŀƭǇŞŜΣ I¢! όŎƻƳǇǊŜǎǎƛƻƴ ŘΩǳƴŜ a.rénale)



Clinique 1- Symptômes directs, liés à la tumeur primitive

Neuroblastome

ÅThoracique: découverte fortuite, signes respiratoires non spécifiques



Clinique 1- Symptômes directs, liés à la tumeur primitive

Neuroblastome

ÅPelvien: troubles vésico-sphinctérien



Clinique 1- Symptômes directs, liés à la tumeur primitive

Neuroblastome

ÅCervical : masse palpée, Sdde Claude-Bernard-Horner



Clinique 1- Symptômes directs, liés à la tumeur primitive

Neuroblastome

ÅLocalisation en sablier : compression médullaire ou radiculaire



Clinique 2- Symptômes liées aux métastases

Neuroblastome

2) Symptômes liées aux métastases +++

ÅAEG

ÅOsseuses : Douleurs osseuses

ÅHépatiques: Sd de Pepper

ÅRétro-orbitaires: Sd de Hutchinson

ÅCutanées: blueberry muffin sd

ÅSd paranéoplasique : 
Ådiarrhées aqueuses par sécrétion de VIP

ÅSd de Kinsbourne = Sd oculo-cérébello-myoclonique

ÅSd catécholaminergique : sueurs, flush, HTA



Clinique 2- Symptômes liées aux métastases

Neuroblastome

ÅOsseuses : Douleurs osseuses



Clinique 2- Symptômes liées aux métastases

Neuroblastome

ÅHépatiques: Sdde Pepper Å < 1an
Å De meilleur pronostic



Clinique 2- Symptômes liées aux métastases

Neuroblastome

ÅRétro-orbitaires: Sdde Hutchinson

« Racoon eyes»



Clinique 2- Symptômes liées aux métastases

Neuroblastome

ÅCutanées: blueberrymuffin sd



Bilan dôimagerieRecommandations de la SFIPP

Neuroblastome



Bilan dôimagerieScintigraphie à la MIBG

Neuroblastome

ÅLa méta-iodobenzylguanidine(MIBG) est concentrée par les granules chromaffines 
comme la noradrénaline et se concentre ainsi électivement dans les tissus 
adrénergiques (Sp=100%)

ÅSe de détection :
ÅTumeur primitive : 73%

ÅMétastases osseuses : 90%

ÅMétastases hépatique : 50% (fixation physiologique)



Bilan biologique

Neuroblastome

1- Dosages des métabolites urinaires des catécholamines :

- HVA : Acide Homo-Vanylique

- VMA : Acide Vanyl-mandilique

- Dopamine

Sur urines des 24h

Augmentées
5 à 10% ne sont pas sécrétants !

2- Myélogramme et BOM : envahissement médullaire

3- Biopsie tumorale Υ ǇǊƻŦƛƭ ŘΩŜȄǇǊŜǎǎƛƻƴ ƎŞƴƻƳƛǉǳŜ



Pronostic

Neuroblastome

Å4 facteurs pronostiques principaux :
ÅAge au diagnostic : nourrisson < 1an

Å{ǘŀŘŜ ŘΩŜȄǘŜƴǎƛƻƴ ǘǳƳƻǊŀƭŜ

Å!ƳǇƭƛŦƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩƻƴŎƻƎŝƴŜ b-myc (Chr 2p)

ÅModalités de traitement

ÅSurvie :
ÅForme localisée, N-myc - : 80-90%

Å>1an, forme métastatique : 30-35%



Néphroblastome



Epidémiologie = Tumeur de Wilms

Néphroblastome

Å /ΩŜǎǘ ƭŀ troisième tumeur solide (après le 
neuroblastome et tumeurs des tissus mous, 
représentant 6%) ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ

Å L Ґ уκмa ŘΩŜƴŦŀƴǘ ŘŜ Ƴƻƛƴǎ ŘŜ мрŀƴǎ

Å Pic de fréquence = 3,5ans (entre 1 et 5 ans)

Å с҈ ŘŜǎ ŎŀƴŎŜǊǎ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ

Å 90% des tumeurs rénales pédiatriques

Å SR = 1

Å 5% de formes bilatérales

Å 2% de formes familiales



Clinique

Néphroblastome

ÅMasse abdominale indolore, ferme, lisse, isolée chez 
un enfant en BEG

ÅFragile +++ Υ ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ ǊǳǇǘǳǊŜ ǘǳƳƻǊŀƭŜ ǊŜǎǇƻƴǎŀōƭŜ ŘΩǳƴŜ 
ƘŞƳƻǊǊŀƎƛŜ ƛƴǘŜǊƴŜ Ŝǘ ŘƛǎǎŞƳƛƴŀǘƛƻƴ ǘǳƳƻǊŀƭŜ ƭƻǊǎ ŘΩǳƴŜ 
ǇƻƴŎǘƛƻƴΣ ŘŜ ǇŀƭǇŀǘƛƻƴǎ ƛǘŞǊŀǘƛǾŜǎΣ ŘŜ ƭΩŜȄŞǊŝǎŜ ŎƘƛǊǳǊƎƛŎŀƭŜ ƻǳ 
ƭƻǊǎ ŘΩǳƴ ǘǊŀǳƳŀǘƛǎƳŜ ƳƛƴƛƳŜ 

ÅParfois associée à :
ÅFièvre (20%)

ÅDouleur abdo

ÅTb du transit (constipation)

ÅHématurie

ÅHTA (25%)

ÅAugmentation rapide du volume par :
ÅDéveloppement tumoral rapide

ÅHémorragie intra-tumorale

ÅNécrose tumorale



Bilan biologique

Néphroblastome

ÅDosages systématiques des métabolites urinaires des catécholamines : 
diagnostic différentiel du neuroblastome +++



Bilan dôimagerieEchographie

Néphroblastome

ÅMasse rétropéritonéale, intra-rénale, volumineuse, tissulaire, 
hétérogène (nécrose kystique), encapsulée, refoulant le 
parenchyme sain

ÅCroissance très rapide

ÅHypertrophie compensatrice du rein controlatéral



Bilan dôimagerie Scanner

Néphroblastome

ÅMasse hypodense, hétérogène

ÅRehaussement hétérogène, inférieur à celui du parenchyme rénal résiduel

Å{ƛƎƴŜ ŘŜ ƭΩŞǇŜǊƻƴ

ÅRefoulement des vaisseaux όґ ƴŜǳǊƻōƭŀǎǘƻƳŜ ǉǳƛ ŜƴƎŀƛƴŜ ƭŜǎ ǾŀƛǎǎŜŀǳȄύ

ÅCalcifications (10%) et ilots graisseux  intratumorauxpossibles



Bilan dôimagerie IRM

Néphroblastome

ÅHypo T1 par rapport au parenchyme rénal

ÅRehaussement hétérogène après Gado

ÅHypo ou iso au cortex rénal avec des zones liquidiennes Hyper T2



Traitement et Pronostic

Néphroblastome

ÅTraitement
ÅChimiothérapie néo-adjuvante

ÅNTE

ÅChimiothérapie adjuvante

Å+/- Radiothérapie si stade III

ÅPronostic :
ïStade I : 90% de survie à 5ans

ïStade IV : 50% de survie à 5ans

Tous stades confondus : guérison dans 
80% des cas

ÅContrôle semestriel échographique 
ƧǳǎǉǳΩŁ с ŀƴǎ Ŝǘ ǎǳǊǾŜƛƭƭŀƴŎŜ ƧǳǎǉǳΩŁ 
ƭΩŃƎŜ ŀŘǳƭǘŜ



Rhabdomyosarcome



Rhabdomyosarcome Epidémiologie

Tumeurs des tissus mous

ÅLe rhabdomyosarcomeest une tumeur maligne à 
morphologie cellulaire musculaire squelettique

ÅC'est une des tumeurs d'origine musculaire

ÅLes rhabdomyosarcomessont les tumeurs des tissus mous 
les plus courantes chez les enfants et représentent 5 à 8 % 
des cancers infantiles et 19 % de tous les sarcomes 
pédiatriques des tissus mous

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

ÅLégère prédilection masculine (M:F 1.67:1) et caucasienne



Rhabdomyosarcome Présentation clinique

Tumeurs des tissus mous

ÅLa présentation clinique varie selon la localisation 
d'une tumeur; cependant, en général, les 
rhabdomyosarcomessont des masses à croissance 
rapide

Å Ils provoquent des effets de masse localisés sur les 
structures neurovasculaires

ÅCes tumeurs peuvent survenir n'importe où, et pas 
nécessairement là où se trouve normalement le 
muscle squelettique

ÅChez les enfants et les adolescents, ils surviennent 
principalement dans la tête, le cou et le bassin

ÅLes rhabdomyosarcomesse retrouvent partout 
dans le corps  :
Å tête et cou : ~50% 
Åorbite : ~20 %
Åoropharynx/nasopharynx, palais : ~15 %
Åsinus, mastoïde, oreille moyenne : ~15 %

Ågénito-urinaire: ~25 %
Åparatesticulaire: ~20 %
Åvessie : ~5 %

Åextrémités : ~15 %
Åautre : ~10 %
Å tronc et thorax : 7%
Å tractus gastro-intestinal : 1 %



Rhabdomyosarcome Imagerie

Tumeurs des tissus mous

Å Tumeur infiltrante isodenseaux masses musculaires
Å Pas de calcifications (à la différence du neuroblastome ou du tératome)
Å Rehaussement variable
Å Une destruction osseuse adjacente est observée dans plus de 20 % des cas



Rhabdomyosarcome Traitement et pronostic

Tumeurs des tissus mous

ÅJusqu'à 20 % des patients atteints de rhabdomyosarcomesont des métastases au 
moment du diagnostic 

ÅCelles-ci sont typiquement localisées aux poumonset au niveau de la moelle 
osseuse 

ÅTraitement combiné par chirurgie, chimiothérapie et radiothérapie 

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

ÅLa survie globale à 5 ans est d'environ 75 %



Tumeurs 
osseuses


