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Une exophtalmie révélant un esthésioneuroblastome olfactif 
chez un enfant : à propos d’un cas   
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L’esthésioneuroblastome olfactif est une tumeur maligne 
rare développée aux dépends des éléments neuroépithé-

liaux de la placode olfactive [1]. Il se manifeste souvent par 
des signes rhinologiques, l’atteinte oculaire peut être inau-
gurale ou d’apparition secondaire. Dans 20 % des cas, cette 
tumeur touche l’enfant et l’adolescent. Le diagnostic est sou-
vent tardif, du fait du caractère longtemps confiné de la tu-
meur, et le pronostic dépend des extensions loco-régionales 
notamment orbitaires et cérébrales. Nous rapportons le cas 
d’un enfant de 8 ans présentant une exophtalmie révélant un 
esthésioneuroblastome (ENB) gauche.

Cas clinique  

Une jeune fille de 8 ans, ayant comme antécédents une éth-
moïdectomie il y a 1 an (sans documents), consulte pour un 
exorbitisme unilatéral gauche (figure 1).
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Figure 2 : Aspect scannographique : processus tumoral éthmoïdal

Figure 1 : Exorbitisme unilatéral gauche

L’examen ophtalmologique de l’œil gauche trouve : un globe 
oculaire gauche non fonctionnel.
L’examen ophtalmologique de l’œil droit est sans anomalies.
Une tomodensitométrie (TDM) encéphalique et orbito-fa-
ciale réalisée, en fenêtre parenchymateuse et osseuse, avant et 
après injection du produit de contraste, visualise un proces-
sus tumoral ethmoïdal de densité tissulaire hétérogène, se re-
haussant modérément après injection de produit de contraste, 
s’étendant aux structures orbitaires gauches ainsi qu’au sinus 
maxillaire homolatéral (figure 2).
Une imagerie par résonance magnétique (IRM) facio-céré-
brale objective une lésion ethmoïdale gauche, hyposignal 
T1 discret hypersignal T2 se rehaussant de façon hétérogène 

après injection de gadolinium, à extension vers la fosse nasale, 
au carrefour ostéo-méatal du même côté, lysant les parois des 
labyrinthes osseux de l’éthmoïde, la lame papyracée et  s’étend 
à l’orbite gauche (figures 3 et 4).
L’examen ORL révèle une tumeur rouge violacée de la fosse 
nasale gauche, une biopsie est pratiquée et l’examen anatomo-

Figure 3 :  IRM : processus tumoral éthmoïdal hyposignal T1
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Figure 5 :  Muqueuse de type respiratoire sous tendus par une proliféra-
tion tumorale d’architecture lobulée faite de cellules rondes regroupées 
en rosettes de Homer et Wright fortement positives à l’anticorps anti 
NSE et anticytokératine et négatives à l’antichromogranine A (HE X100)

Figure 4 :  IRM : processus tumoral éthmoïdal hypersignal T2

pathologique avec étude immunohistochimique a montré une 
prolifération cellulaire dense faite de grandes cellules rondes 
associées à des pseudorosettes évoquant un esthésioneu-
roblastome (figure 5).
Le reste de l’examen somatique est normal. 
La radiographie pulmonaire ainsi que l’échographie abdomi-
nale sont normales.
La décision thérapeutique multidisciplinaire a consisté à une 
exentération suivie par une cure chimiothérapie vu l’aspect 
très évolué localement.

Discussion 
Représentant 3 à 6 % des tumeurs nasosinusiennes, l’esthé-
sioneuroblastome olfactif reste une entité rare et peut être ob-
servé à tout âge [2,3]. Elle touche généralement des personnes 
âgées de 30 à 50 ans, le plus souvent de sexe masculin. Elle est 
exceptionnelle chez l’enfant [4,5].
Son développement est supposé provenir de cellules neu-
ro-épithéliales olfactives localisées à la partie supérieure des 

fentes olfactives. Elle reproduit la structure embryonnaire de la 
placode olfactive. Selon le degré de différenciation des cellules, 
on en distingue 3 types : l’esthésioneuroépithéliome olfactif, 
l’esthésioneurocytome olfactif et l’esthésioneuroblastome ol-
factif [6]. Sur le plan anatomopathologique, il s’agit d’une pro-
lifération tumorale peu différenciée faite d’amas et de nappes 
de petites cellules rondes respectant longtemps l’intégrité de 
l’épithélium, et se caractérisant par la présence de rosettes neu-
roblastiques de types Homer-Wright et Flexner-Wintersteiner. 
L’immunohistochimie est très caractéristique, avec une positi-
vité aux anti-NSE (Neuron-Specific Endase), antisynaptophy-
sine et antineurofilaments [5,7]. 
Son mode de révélation est le plus souvent l’obstruction nasale 
(70 %) ou l’épistaxis unilatérale (46 %) [8]. Les signes neurolo-
giques sont fréquents et les manifestations ophtalmologiques 
notamment l’exophtalmie traduisent l’extension tumorale au 
niveau orbitaire [9,10]. Chez notre patiente, la symptomato-
logie ophtalmologique était isolée, raison pour laquelle elle 
a initialement été adressée en consultation d’ophtalmologie. 
L’examen clinique retrouve le plus souvent une masse endona-
sale (87 %), d’aspect polypoïde, cribriforme, gris-rosé localisée 
à la partie supérieure de la fosse nasale [8]. L’examen des aires 
ganglionnaires cervicales, à la recherche d’adénopathies, est 
indispensable. Celles-ci sont retrouvées dans 10 à 28 % des cas 
[7]. 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’acuité visuelle et l’atteinte de la papille au fond d’œil. 
Sur le plan neurologique, il est important de noter la présence 
de signes d’envahissement méningé ou cérébral [7,11].
Le bilan d’imagerie est indispensable, afin de préciser les exten-
sions locorégionales et donc d’éliminer les contre-indications 
à la chirurgie, de décider du geste chirurgical ainsi que de la 
voie d’abord à préconiser. Actuellement, l’examen de référence 
est l’IRM qui permet d’avoir des images dans les 3 plans de 
l’espace. Elle est réalisée en séquences T1 et T2, avec injection 
de gadolinium. Elle met en évidence de façon spécifique les 
extensions orbitaires, cérébro-méningées et sinusiennes. La 
masse présente un hypo-signal par rapport à celui de la subs-
tance grise en T1 et un iso- ou hypersignal en T2. L’IRM est 
la seule à permettre de différencier la tumeur de la rétention 
sinusienne et des réactions inflammatoires péritumorales [12]. 
Cependant, la TDM garde toute sa place, surtout pour mettre 
en évidence la lyse osseuse. Ce bilan d’imagerie a également 
pour but la recherche d’adénopathies cervicales d’allure métas-
tatique infraclinique [13]. 
Un bilan d’extension générale est nécessaire et comporte obli-
gatoirement une radiographie pulmonaire, alors que l’écho-
graphie abdominale et la scintigraphie osseuse ne seront ré-
alisées qu’en cas de signes d’appel [7]. Actuellement, le TEP 
scanner est de plus en plus indiqué dans le bilan d’extension 
afin de mettre en évidence le plus précocement possible la 
présence de localisations secondaires [6]. Cependant, la réa-
lisation de cet examen reste encore limitée en raison de son 
coût et de sa non-disponibilité dans certaines régions, notam-
ment au Maroc. 
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Au terme de ce bilan, la tumeur peut être classée dans l’un des 
4 stades de la classification de Kadish (tableau 1) qui a une 
réelle valeur pronostic. Chez notre patiente, la tumeur était 
classée stade C.
La prise en charge de l’esthésioneuroblastome dépend donc 
du stade tumoral : plus le stade est avancé, plus le traitement 
sera agressif et moins bon sera le pronostic. En l’absence de 
consensus, le traitement classique associe chirurgie et radio-
thérapie post-opératoire [14].
Sur le plan chirurgical, plusieurs voies d’abord sont possibles. 
Les résections endoscopiques sont réservées aux petites tu-
meurs, facilement contrôlables par voie endonasale [15,16]. 
Les tumeurs plus évoluées seront abordées par voie para-laté-
ronasale, plus ou moins combinée à une incision bicoronale 
[17]. Cette intervention est menée, si besoin, par une double 
équipe ORL et neurochirurgicale. Le curage ganglionnaire 
cervical n’est indiqué qu’en cas d’adénopathies palpables ou 
mises en évidence à l’imagerie [18, 19].
La radiothérapie est proposée en postopératoire en cas de ré-
sidu tumoral, d’une tumeur de haut grade de malignité ou 
encore d’une tumeur de bas grade mais dont la résection est 
passée proche de la tumeur, à la dose de 50 à 70 Gy. Elle peut 
également être utilisée seule, mais à visée palliative. Cette ra-
diothérapie n’est pas dépourvue d’effets secondaires, notam-
ment chez l’enfant. En effet, l’irradiation de cette zone proche 
de la base du crâne peut entraîner un retentissement sur la 
croissance, du fait d’une atteinte hypophysaire, et des troubles 
oculaires, puisque l’orbite et son contenu sont souvent inclus 
dans le champ d’irradiation. De plus, le risque de cancers ra-
dio-induits est non négligeable chez des patients censés avoir 
une espérance de vie élevée [6].
La chimiothérapie a été récemment proposée en préopéra-
toire, afin de diminuer la taille de la tumeur et de rendre la 
chirurgie moins délabrante. Plusieurs drogues sont utilisées 
: cyclophosphamide, doxorubicine, vincristine, étoposide, ac-
tinomycine, méthotrexate, 5-FU et cisplatine. Cette chimio-
thérapie est souvent associée à une greffe de moelle osseuse, 
surtout chez l’enfant [20].
Malgré toutes ces thérapeutiques, l’esthésioneuroblastome 
reste une tumeur de mauvais pronostic : la survie à 5 ans est 
de 48 % en cas de chirurgie seule, de 37 % en cas de radio-
thérapie seule et de 65 % en cas de chirurgie suivie de radio-
thérapie. Les données que rapporte la littérature concernant la 
chimiothérapie sont trop récentes et ne permettent donc pas 
de juger de son bénéfice.
Quel que soit le traitement proposé, la surveillance des en-
fants traités pour esthésioneuroblastome doit être rigoureuse 
: elle repose sur un examen clinique et une IRM au moindre 
doute. Le taux de récidives est assez élevé ainsi que la sur-
venue de métastases à distance, notamment pulmonaires et 
osseuses [20].
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Conclusion 
L’esthésioneuroblastome est une tumeur maligne rare, et plus 
encore dans la population pédiatrique. Elle peut se révéler 
par des symptômes ophtalmologiques sans manifestations 
cliniques rhino-sinusiennes. Son développement dans des 
structures confinées explique son diagnostic tardif et l’exten-
sion fréquente aux organes de voisinage. Son traitement est 
délicat en raison de sa localisation et nécessite une approche 
multidisciplinaire.


