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Résumé

Introduction : Le rétinoblastome(RB) est la tumeur oculaire maligne la plus fréquente de lenfant. Il est trés rare apres l'age

de 5 ans. Le diagnostic se fait habituellement a I'age de 2 ans pour les formes unilatérales et 4 1 an pour les formes bilatérales.
Lobjectif de ce travail est de déterminer les caractéristiquesépidémiologiques, cliniques et thérapeutiquesdu rétinoblastome
chez le grand enfant (= 5 ans) a travers quatre observations de patients suivis pour rétinoblastome unilatéral agés respective-
ment de 6 ans, 6 ans et demi, 10 ans et 14 ans.
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e rétinoblastome est la tumeur oculaire maligne la plus

fréquente chez le petit enfant. Dans 90% des cas, elle
touche lenfant avant I'age de cinq ans avec un pic d’age d’'un
an dans les cas bilatéraux héréditaires et de deux ans dans
les cas unilatéraux sporadiques. Par ailleurs cette tumeur peut
toucher, bien que rarement, le grand enfant et I'adulte. Cette
entité pose alors un vrai probleme de diagnostic différentiel.
Clest dans cette optique que nous relatons a travers quatre
observations, les particularités cliniques, diagnostiques et
thérapeutiques du rétinoblastome du grand enfant.

nodules flottants blanchétres en flocons de neige (figure.1).
Lexamen de l'ceil droit retrouve une acuité visuelle chiffrée a
10/10 avec un segment antérieur et un fond dceil normaux.
Devant cet aspect, nous avons évoqué en premier un réti-
noblastome endophytique du fait de sa gravité malgré I'age de
lenfant qui nest pas en faveur. Une panuvéite dorigine infec-
tieuse a été évoquée en second lieu.

Léchographie oculaire retrouve une masse rétinienne hy-
peréchogeéne de 12X9 mm avec des calcifications au centre
(figure.2).

. La tomodensitométrie (TDM) orbitaire montre une forma-
Observations ] . ] ] . . ]
. . tion tissulaire endo-oculaire avec des calcifications intra-tu-
Observation n°1 :
S . L, morales (figure 3).
Il sagit d'un enfant 4gé de 14 ans, sans antécédents patholo- ] ’ . o -
. o 7 ] . Le diagnostic de rétinoblastome unilatéral de l'ceil gauche est
giques particuliers qui présente une baisse de l'acuité visuelle ] o
. - ; o retenu. La tumeur est classée groupe E selon la classification
progressive de I'ceil gauche avec notion de leucocorie inter- ] . L. . L
. . ’ internationale du rétinoblastome intraoculaire indiquant une
mittente depuis 6 mois. ) L. L. . . L
, ) - . énucléation de I'ceil gauche. Un implant intra-orbitaire de type
Lexamen ophtalmologique de I'ceil gauche retrouve une acui- . .
o . ’ o, . hydroxyapatite est mis en place.
té visuelle & mouvements de la main, une motilité oculaire ; . , . .
) . . ) . Lexamen anatomopathologique a confirmé le diagnostic
normale, une rubéose irienne, un hypopion et un cristallin L L .
ai en montrant un rétinoblastome moyennement différencié
clair.
. . L, avec nécrose modérée mesurant 20x20x15 mm sans em-
Le fond de I'eil retrouve une masse blanchatre de forme irré- . ) L )
. L, . bols vasculaires et sans extension choroidienne ou sclérale.
guliére non vascularisée masquant la papille et les 2 quadrants o, . L.
. o, N . La lame criblée est tumorale et la limite de résection du nerf
temporaux de la rétine. Le vitré est le siege de plusieurs gros

Figure 2 : Echographie oculaire montrant une masse tissulaire hyperéchogéne

Figure 1 : Gros nodules blanchétres flottants témoignant de I'importance de

lessaimage vitréen avec des calcifications au centre
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Figure 3 :Tomodensitométrie oculo-orbitaire (TDM) en coupe
frontale montrant une calcification intraoculaire de Iceil gauche

optique est saine. (figure.4)

Devant latteinte macroscopique du segment antérieure et
Pinfiltration tumorale de la lame criblée, une chimiothérapie
adjudante a été indiquée. Lévolution a été marquée par la sta-
bilisation de la maladie avec un équipement en prothese de
T'eeil énuclée et une acuité visuelle a 10/10 au de l'ceil adelphe.

Observation n° 2 :

11 s'agit d’'une fille de 6 ans, ayant comme antécédent une hy-
permétropie et un strabisme intermittent, qui consulte pour
une baisse d’acuité visuelle qui ne remonte pas apres une nou-
velle correction optique.

Lexamen ophtalmologique de I'ceil droit trouve : une acuité vi-
suelle a 4/10, un tonus oculaire normal, un segment antérieur
normal et le fond de l'ceil retrouve une tumeur rétinienne
blanchétre avec des calcifications para-maculaires inférieures
le long de l'arcade temporale inférieure avec un décollement
rétinien sous-séreux péri-lésionnel. (figure.5)

Lexamen ophtalmologique de I'ceil gauche retrouve une acuité
visuelle a 10/10, un tonus oculaire, segment antérieur et un
fond d'eeil normaux. Devant cet aspect, nous avons évoqué un
rétinoblastome en premier.

|
Figure 5 : tumeur rétinienne blanchatre avec des calcifications para-maculaires
inférieures le long de Farcade temporale inférieure avec un décollement rétinien
sous-séreux péri-lésionnel
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Figure 4 : Infiltration de la lame criblée (cellules & mitose). Coloration
Hématéine-Eosine, grossissement * 40

Léchographie oculaire retrouve une masse tissulaire réti-
nienne hyperéchogéne de 12 mm x 9 mm avec des calcifica-
tions au centre.

La tomodensitométrie orbitaire montre une formation tissu-
laire endo-oculaire avec des calcifications intra-tumorales. Le
diagnostic de rétinoblastome unilatéral de l'ceil gauche est re-
tenu. La tumeur était classée groupe B selon la classification
internationale du rétinoblastome intraoculaire indiquant une
chimio-réduction et un traitement focal par thermothérapie,
évolution était marqué par une régression et une stabilisation
de la tumeur (figure 6) avec une acuité visuelle finale a 8/10.

Observation n°3 :

11 sagit d’'un garcon de 10 ans sans antécédents pathologiques
particuliers, qui consulte pour une baisse d’acuité visuelle(AV)
associée a un strabisme intermittent.

Lexamen ophtalmologique de I'OG retrouve une acuité vi-
suelle a compte les doigts, une exotropie, un tonus normal, un
segment antérieur normal et au fond dceil on trouve un essai-
mage vitréen blanchétre dense avec tumeur en nasal cachant
partiellement la papille (figure 7). Lexamen ophtalmologique
de ’'OD est sans particularités.

Figure 6 : Aspect de la tumeur aprés régression et stabilisation
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Figure 7 : essaimage vitréen important avec une tumeur cachant partiellement

la papille

La tumeur était classée groupe D, selon la classification in-
ternationale du rétinoblastome intraoculaire indiquant une
chimio-réduction, des injections intra vitréennes de Melpha-
lan, un traitement focal par thermothérapie et une cryothé-
rapie. Un décollement rétinien est survenu au cours du trai-
tement suivi en Suisse et une chimiothérapie intra-artérielle
était aussi indiquée devant une réactivation de foyer tumoral
(faite aussi au méme centre). Iévolution était marquée par un
éclaircissement net du vitré (£.8), une régression de la tumeur,
une résorption de ’hémorragie minime intra-vitréenne et une
ré-application du décollement rétinien localisé en nasal (fi-
gure.8) et une acuité visuelle de 2/10.

Observation n°4 :

1l sagit d'un enfant de 6 ans et demi, sans antécédents pa-
thologiques particulieres, qui consulte pour une leucocorie de
I'OG installée un mois avant sa consultation.

Lexamen ophtalmologique de I'ceil gauche retrouve une acuité
visuelle a perception lumineuse positive, un tonus oculaire a
44 mm hg, une rubéose irienne et au fond deeil une masse
blanchétre refoulant la rétine avec 2 grosses tumeurs en infé-
rieur occupant presque les 2/3 de la cavité vitréenne, devant ce
tableau, nous avons évoqué un rétinoblastome endophytique.
Lexamen de lceil droit retrouve une acuité visuelle chiftrée a
10/10 avec un segment antérieur et unfond deeil normaux.

Le diagnostic de rétinoblastome unilatéral de lceil gauche
était retenu, la tumeur était classée groupe E, selon la classi-
fication internationale du rétinoblastome intraoculaire indi-
quant une chimio-réduction et puis une énucléation de lceil
gauche.

Un implant intra-orbitaire de type hydrox-apatite est mis en
place.

Lexamen anatomopathologique a confirmé le diagnostic en
montrant un rétinoblastome moyennement différencié avec
nécrose modérée, sans embols vasculaires et sans extension
choroidienne ou sclérale. La lame criblée était tumorale et la
limite de résection du nerf optique est saine.

Devant latteinte macroscopique du segment antérieur, I'in-
filtration tumorale de la lame criblée et latteinte des proces
ciliaires, une chimiothérapie adjudante était indiquée. Lenfant
est suivi réguliérement au service, il est équipé en prothése

Figure 8 : éclaircissement vitréen avec régression de la tumeur

avec une acuité visuelle a 10/10 au niveau de I'ceil adelphe.

Discussion

Le rétinoblastome est une tumeur maligne rare de la rétine
touchant surtout le jeune enfant [1,2]. Dans 90% des cas, le
diagnostic est porté avant I'age de 5 ans [2].Par ailleurs, cette
tumeur peut survenir a n'importe quel age. Des cas de réti-
noblastome chez le grand enfant et adulte ont été rapportés
dans la littérature [3-4].

Le rétinoblastome a une incidence mondiale de 7000 a 8000
nouveau cas chaque année dont moins de 5% sont diagnosti-
qués apres I'age de 5ans [5, 6,7-8].

Du point de vue génétique, un rétinoblastome unilatéral sans
antécédents familiaux, comme cest le cas de ces patients, est
un rétinoblastome sporadique secondaire a une mutation so-
matique dans 85% a 90% des cas [5,6]. En revanche, les réti-
noblastomes bilatéraux ou multifocaux sont tous héréditaires
de transmission autosomique dominante. Le rétinoblastome
est unilatéral chez 75% des cas, avec une moyenne dage au
moment du diagnostic denviron 2 ans [6]. Dans les formes
bilatérales, la moyenne d’age au moment du diagnostic est
denviron 1 an et a tendance a diminuer dans les pays indus-
trialisés grace au dépistage des enfants a risque par un examen
systématique du fond de lceil. En plus, les formes bilatérales
sont dues a une mutation du géne du rétinoblastome appelé
géne RBI1 localisé en 13q1.4 dans 90% des cas. Cette mutation
est héréditaire dans 25% des cas et sporadique dans 75% des
cas [6-9].

11 existe plusieurs hypothéses qui essaient dexpliquer cette
apparition tardive du rétinoblastome, I'une delle prétend que
cest la persistance de quelques cellules rétiniennes embryon-
naires qui se transforment en cellules malignes a un age tardif.
D’autres auteurs avancent quil s'agit plutdt d’'une réactivation
de rétinocytome passé inaper¢u pendant lenfance [10, 11,12].
Les circonstances de découverte du rétinoblastome chez le
grand enfant sont variables par rapport a celles du nourris-
son, en effet, la leucocorie et le strabisme sont les signes les
plus fréquents chez cette deuxieme catégorie. Par ailleurs la
baisse de l'acuité visuelle ressentie par le grand enfant est plus
fréquente chez cette catégorie.
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D’autres circonstances de diagnostics plus rares existent tels
que 'hypopion, I'uvéite, lendophtalmie, le glaucome néovas-
culaire, 'hétérochromie irienne, la cellulite orbitaire et lexo-
phtalmie [1].

Lexamen du fond deeil retrouve une ou plusieurs masses-
blanches saccompagnant d’'une dilatation angiomateuse des
vaisseaux. Les formes exophytiques ont tendance a décoller la
rétine alors que les formes endophytiques envahissent plutot
la cavité vitréenne. Lessaimage vitréen, constitue un facteur
de gravité. [1]

A noter que dans la série de Shields, 27 % des rétinoblastomes
du grand enfant ont été initialement traités pour une autre
affection [16].

Les techniques d’imagerie (échographie oculaire, tomodensi-
tométrie cranio-orbitaire et 'imagerie par résonance magné-
tique(IRM)) permettent daider au diagnostic du rétinoblas-
tome au cours des tableaux cliniques atypiques et/ou en cas
d’absence de passage au fond dceil.

Léchographie permet de mettre en évidence une masse ré-
tinienne hyperéchogéne hétérogéne le plus souvent siége de
calcifications réconfortant le diagnostic de rétinoblastome.
En absence de ces calcifications, les problémes diagnostiques
différentiels vont se poser essentiellement avec la toxocarose
oculaire et la maladie de Coats [2].

LUBM (ultrasonographie biomicroscopique) joue un rdle im-
portant dans la mise en évidence des localisations antérieures
du rétinoblastome évolué, essentiellement dans les formes
infiltrantes atteignant la pars-plana. Mais aussi, elle présente
des applications thérapeutiques. En effet, avant toute injection
intra-vitréenne de Melphalan® (chimiothérapie intraoculaire
indiquée dans les essaimages vitréens), 'UBM nous précise le
site de 'injection afin de limiter tout risque de dissémination
tumorale. Aussi elle permet de préciser la localisation opti-
male pour la pose des disques d’'iode 125 dans les tumeurs
trés antérieures difficilement visibles a lophtalmoscopie indi-
recte. [6]

Limagerie par résonance magnétique (IRM) est indiquée en
cas de doute sur un envahissement du nerf optique quelle
permet de mieux préciser [17, 18].

Dans la méta-analyse de De Jong et al, 'IRM posséde une
sensibilité de 59% et une spécificité de 94% dans la détection
de lenvahissement du nerf optique dans sa portion rétro-la-
minaire [19] mais aussi une grande prédictibilité de diffé-
renciation entre le rétinoblastome et la maladie de Coats, le
signal tumoral en faveur de rétinoblastome, hypo-intense en
pondération T2 est discrétement supérieur a celui du vitré en
pondération T1. [20]

Le traitement du rétinoblastome a évolué durant ces 40 der-
niéres années pour passer d'une tumeur mortelle a une tu-
meur curable.

Le but reste avant tout déliminer la malignité tout en préser-
vant la fonction visuelle. Le choix de la thérapeutique repose
sur le stade de la maladie. En effet, dans les cas unilatéraux
localement avancés (2/3 de la cavité vitréenne et/ou atteinte
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du segment antérieur) Iénucléation semble étre le traitement
de choix. Par ailleurs avec le développement révolutionnaire
des moyens thérapeutiques conservateurs (thermothérapie,
cryothérapie, injection intra-vitréenne de Melphalan(R) in-
jection intra-artérielle de chimiothérapie), la conservation des
yeux est de plus en plus possible pour des tumeurs de taille
relativement petite.

Conclusion :

La survenue d’un R.B chez le grand enfant pose un probléme
de diagnostic positif et différentiel. En effet, outre sa survenue
a un age inhabituel, la symptomatologie est souvent atypique.
Limagerie par résonance magnétique devient de plus en plus
d’une grande fiabilité diagnostique permettant actuellement
de diminuer les erreurs diagnostiques dont les conséquences
sont lourdes puisque par excés,elles aménent a réaliser des
énucléations abusives et par défaut, elles mettent en jeu le pro-
nostic vital de I'enfant.
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