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Le Retinoblastome

(A PROPOS DE 40 CAS)
LAMDOUAR - BELLAKHDAR N. - KHALIL M. MOUSSAOUI M. et SEKKAY A,

INTRODUCTION

Tumeur oculaire la plus fréquente de l'en-
fant, le rétinoblastome se développe aux dé-
pens ctu feuillet interne de la cupuie optique.

Nous avons tenté, a partir de l'étude de
49 dcesiers de rétinoblasteme colligés au Cen-
tre Ophteimalogique de Soié, de donner un
apergu sur ies aspects de cette affection dans
notre pays, en nous appuvant sur les données
de la littérature,

MATERIEL D'ETUDE :

Notre éiude porte sur 40 enfants prove-
nant de diverses régions du pays, hospiialisés
au Centre Ophtaimologique de Salé entre
Juin 1876 et Juin 1981

Leur age s'échelonne entre 2 mois et 10
ans avec un pic de fréquence entre 1 et 3
ans {55 941,

Nous avons noté une Iéaére prédominance
féminine (21 filles pour 19 garcons).
———

Mots Ciefs

Tirés a part ;

Deux cas fomilioux ont été relevés . dans
le premier cas, les parents avaient perdu leur
premier enfant & I"age de 10 ans aprés exo-
phtalmie ayant fait suite & une leucocorie. Et
c'est ce signe constaté chez leur deuxiéme
enfant & I'Gge de 4 mois qui les a poussés &
venir  nous consulter rapidement : - Dans
le deuxiéme cas, lo premiére patiente avait
subi une énucléation pour rétinoblastome &

I'dge de 3 ans. C'est I'examen systémaotigue,
effectué chez la famille qui o mis en évidence

un rétinoblastome bilatéral chez sa sceur de
5 mois.

Par ailleurs, une notion de consanguinité
de premier degré a été retrouvée dans 4 cb-
servations.

— Sur fe plan clinique, les signes ayant
motivé lo consuligtion ont été par ordre de
fréquence :

- Leucocorie = 51,78 9%

- Exophiaimie = 23,21 %

: Rétinoblastome, leucocorie, conseil géné tgue.

+ Centre Ophtalmologique de Salé (Pr A. SEKKAT)
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- Buphtalmie = 10,71 %
Uveite @ hypopion = 7,14 %
Strabisme = 5,35 %
Hyphémao = 1,78 %

Parfois 1, 2 ou 3 signes se trouvent gsso-
ciés. Dans 8 cas la leucocorie était d’embiée
bilatérale

1

Lo majorité de nos patients ont bénéficié
d'un examen oculaire sous anesthésie géné-
rale, en raison de leur jeune Age. Nos résul-
tats ont été les suivants :

- Hypertonies = B cas

- Atteintes du segment antérieur :

- 1 hyphéma
- 2 iritis
- 2 rubéose irienne

a

- 4 uveites 4 hypopion

Dans ces observations, aucune notion de
traumatisme n'a été retrouvée et I'eil était
calme dans les uveites a pseudo-hypopion.

- découverte fortuite d'un rétinoblostome
quiescent au niveau du 2° ceil, dans 5
cos

- I'examen ophtalmoscopique nous a per-
mis de retenir essentiellement deux as-
pects .

- un décollement tumoral avec mo-
difications vasculaires

- une tumeur blanchatre, de volume
et de siége variables.

- U'exaomen somatique s'est révélé normal,
en dehors de deux enfants dont Vétat
général trés altéré a nécessité leur trans-
fert en réanimation infontile.

— En ce qui concerne le bilan paroclini-
que, nous avons pratiqué dans tous les cas
des radiographies du crdne et des trous op-
tiques et nous avons relevé .

- des calcifications intratumorales 6 cas
- un élorgissement du trou optique : 2 cas
- une lyse du trou optigue : 1 cas
- une atieinte du cadre orbitaire : 1 cos

Par ailleurs, I'échographie A a précisé le
diagnostic déjad suspecté dans 19 cas. Elle
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nous a été d'un intérét porticulier dons les
formes trompeuses comme {‘hyphéma et les
pseudo-hypopions.

— Le diagnostic établi, l'intervention a été
proposée O fa fomille qui 1'a refusée dans 6
cas, position qui se justifiait dans 4 cgs, en
raison de la bilotéralité et de I'évolution avan-
cée de la lésion.

Dans 2 cas l'acte chirurgical a été différs
en raison de l'altération de I'état général con-
tre-indiquant toute intervention. Nous avons
appris par la suite le décés de ces 2 malades,

32 malades ont été opérés : 30 ont subi
une énucléation, et 2 ont été d'emblée, exen-
trés, lo tumeur envchissant tous les tissus
oculaires,

— Les piéces opératoires ont été angly-
sées sur le plan anatomo-pathologique. ! o
été mentionné :

- 28 formes différenciées avec envahissement
du nerf optique dans 4 cas.
- 4 formes indifférenciées.

— Les patients ayant une otteinte du nerf
optique ont été adressés au Centre de Ber-
gonier pour une Radiothérapie complémentai-
re.

— En ce qui concerne Févolution de nos
operés, douze seulement (30 %) ont pu étre
controlés dont :

- 3 ont présenté une récidive ayant nécessité
une réintervention

- T des métostases osseuses au niveau de la
volite crdnienne.

Il est 0 noter que ce sont ces 4 patients
qui présentoient une atteinte du nerf optique.
- 7 un état sotisfaisant : cavité propre et ceil

adeiphe indemne.

Commentaires :

— Tumeur congénitale, développée aux
dépers du feuillet interne de Ia cupule opti-
que, le rétinobiastome survient inditféremment
chez lo filie ou le garcon, sans malformation
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associée, avec un maximum de fréquence en-
we 1 et 3 ans.

Considérée: comme universslle, cette tu-
meur @ pour particularité de pouvoir atteindre
d'emblée les 2 yeux.

— Pour <e qui est res facteurs héréditai-
res, de nombreux travaux leur ont été consa -
crés, citons en particulier ceux de Frangois
16) et de Carison (2) .

Les cas de rétincblastome héréditaire,
qu'ils paraissent sporadiques {94 % des cas),
ou familiaux {6 %) représentent environ 40 %.
de tous les cas.

Les rétinoblastomes sporod'ques bilaté -
raux sont héréditaires dans 100 % des cas
et les rétinoblastomes unilgtéraux dans 10 &
15 % des cas. Carlson (2) en donne [|'expli-
cation suivante :

Les formes bhilatérales sporadiques s'ex-
pliqueraient par une mutation gonadigue d'un
des parents et les formes unilatérales par une
mutation survenant chez I'embryon et n'affec-
tant gque tes cellules de la cupule optique.

Plus la mutation est prégoce, plus les risques
d’atteinte des enfants et de leurs descendants

sont beaucoup plus élevés.

De ces constatations découlent un certain
nombre de régles qui doivent &tre prises en
considération par les parents (6) :

Si un Individu atteint d'un rétinoblastome
est le premier cas dans o fomille, i peut
s'agir d’'un cas sporadique vrai, dont les en-
fants resteront sains. Mais il peut aussi s'agir
d’'un cas héréditaire : il v a une probabilité
de 10 a 15 % de voir la maladie se transmettre

d 40 % des enfants qui seront alors atteints
bilatéralement.

Dans le cas d'un sujet aiteint d’'un rétino-
blastome bilatéral et aui survit, celul-ci risque
d'avoir 40 % de ses enfants atteints oux deux
yeux,

Si des parents sains ont un enfant atteint
de rét'noblastome, il peut représenter un cas
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sporadique et les autres enfants resteront in-
demnes. Mais la- probabilité pour eux. d'avoir
d'autres enfants atteints reste de 5%.

Par ailleurs, on a rapporté dans quelques
cas sporadiques, [I'existence d’‘anomalies
chromosomiques, en particulier, la délétion
partielle du Chr. 13 {13. q -). Dans ces cas,
sans explication d@ notre connaissance, le ré-
tinoblastome s’associe & d'autres malforma-
tions (cranio-faciales et générales).

— ‘En ce qui concerne les manifestations
cliniques, on rapporte par ordre de fréquence

.

les signes suivants d Forigine de la premiére
consultation :

- leucocorie

- strabisme

- nystagmus

- buphtalmie

- hypopion

- hyphéma

- rubéose irienne

- cataracte

La leucocorie, comme dans nos observa-
tions reste le symptome révélateur le plus
fréequent. Quant aux autres signes, ils doi-

vent évoquer pour tout ophtalmologiste averti
la possibilité d'un rétinoblastome et étre d
I'origine d’un examen clinique complet et d'un
bilan para-clinique. .
Signaions que 13 de nos malades présen-
taient dés leur premiére consultation une exo-
phtalmie, qui est considérée par tous les au-
teurs comme une signe tardif, témoin d’une
extension régicnale de la tumeur. Ceci dénote
du retard apporté & la premiére consultation
d’une grande partie de nos patients (33 %).
Si dans un grand nombre de cas, le siége
de la tumeur est rétroéquatorial, il ne faut
pas omettre qu'il existe 84 % de formes 4
fovers multiples et 11 % d= formes unique-
ment périphériques (1). Ceci souligne la né-
cessité d’'un examen pratiqué sous anesthé-
sie générale pour étudier le fond d'ceil et sa
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- périphérie en s'aidant du verre de Goldmann,
"dé méme que le segment antérieur, lo sclére,
le vitré, lo choroide et le nerf optique.

Quant & I'aspect ophtalmoscopique, i} s'agit
"soit d'une tumeur blonchitre en chou-fleur
parsemée de néovaisseaux, soit d'un souléve-
ment rétinien, selon que le développement est
endo ou exophytigue.

On termine par un examen général pour
détecter un envahissement locorégional ou
d'éventuelles métastases & distance. Fait im-
portant, le rétinoblastome est une tumeur trés
peu meétastasiante.

Au terme de cet examen, on inclut le ré-
tinoblastome dons 'un de ces 3 stades :

Stade !
Stade de quiescence =
" fa tumeur est intraoculaire
Stade N :
Stade d‘irritation =
Im tumeur s'est étendue au segment an-
térieur
Stade 11
Stade extraoculaire =
" avec exténsion régionole :
sclére - orbite - cerveau
— En fagit, I'examen cliniqgue n'est pas tou-
jours concluant et certains examens complé -
menfaires restant indispensables a
dont
® o radiegraphie simple de ['orbite qui
perme? Ig mise en évidence des calcifications
intratumorales dans 75 % des cos {Popoff cité
nar Sarocco (11).

pratiquet

- Des modificotions possibles des parois

da l'orbite et des trous optigues.

@ L'échographie {10) : donne une image
irréguliere trés fortement réfléchissante par
endroits et presque vocuolaire par d’autres.
La présence de colcifications repérables par
I'échographie A, mais migux visiple en mode
B constitue un élément important du dicg-
nostic.
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e L'OnQiogro'phie tuoresceinique : le réli-
noblastome s'imprégne précocement de facon
intense, hétérogéne et durable (12). ]

® | 'E.M.I. Sconner : se place depuis quei-
que années au premier rahy des exomens
paracliniques (3). ‘

- ]| permet-de poser le diognostic de tumeur

ovec ou sans atteinte du nerf optique ainsi

que celle de 'outre ceil.
Par aqilleurs, il s'avére trés utile lors de io

surveillance ultérieure des patients pour dé-
tecter une extension intraorbitoire et intra-
crdnienne.

® La thermographie : de pratique limitée
permet de noter une hyperthermie,

® Le dosage des enzymes : la LD.H et
les transaminases G.O0.T. et G.P.T. sont oug-
mentées dans 'humeur aqueuse {11). Celle-ci
peut contenir des celluies néoplasiques d'ou
l'intérét de la ponction de la chambre anté-

rieure surtout en cas d'hypopion.
— Ce bilan ¢ un intérét certain pour con-

firmer le diagnostic de rétinoblastome dou-
teux, mais ouési pour écarter un certagin nom-
bre d'affections, en particulier :

® (hyperplasie du vitré primitif © gui se
voit dés lo naissance sur un ceil microphtalme.

® La fibroplasie rétrolentale : conséquen-
ce d'une hyperoxygénation chez ies prématu-
rés.

® {e colobome de la choroide ou de la
papille.

® les uveites

® | = décollement de rétine

® | 0 maladie de Coats

En fait, nos molodes n'cnt pas nécessité
un tel bilan en raison deg leur consultation
tardive et de leur atteinte évoluée faisany évo-
quer d’emblée te diagnostic.

L'anatomie pathologique reste malgré tous
les examens pratigués, d'un apport capital.
En effet, le rétinoblastome est caractérisé pat
la présence de petites cellules rondes oY
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polygonales, G limites cytoplasmiques peu net-
tes. & gros noyou trés basophile et a activité
mitotique &levéea (1).

La densité celiulaire est irréguliére avec
alternance de plages sombres et de plages
claires variables selon la densité et la nécro-
se ceilulaires.

On distingue :

- La ferme indifférencide, remarquable par
sa monotonig cellulaire ; c'est g tumeur la
plus maligne.

- La forme différenciée avec

* Lo variété & rosettes : formations
arrondies de cellules disposées radigirement
autour d'une cavité centrale bordée por une
limitante,

* Lo variété & feurettes, caractérisée
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par la présence de groupements cellulaires
en formations arciformes. La microscopie élec-
tronique o montré que les cellutes constituant’
les fleurettes présentaient des analogies avec
les cellules photo-réceptrices.

- La forms infiltrante diffuse : coractérisée
par l'absence de masse tumorale remplacée
par une infiltration diffuse de la rétine, sans
image de rosettes avec nécrose modérée et
mitoses peu nombreuses. Cetie forme peut
infiltrer le corps ciligire, I'iris, lo chambre an-
térieure et le vitré,

Elie est particulidre por ses débuis atypi-
ques : glaucome, pseudo-hypopion,

Quant & la thérapeutiqus proposée, elle
dépend du degré d'extension de la tumeur en
se basant sur la classification de Resse (4) :

Tumeurs solitaires ou muitiples inférieures a Pronostic
GROUPE | 4 diametres papillaires (D.P.) situées au ni- trés
veau ou en arriére de I'équateur. favorabie
Tumeurs solitaires ou multiples de siége iden- Pronostic
GROUPE 1 . .
tigue, Volume compris entre 4 et 10 D.P. favorable
Toute lésion antérieure a ['équateur. Lésion .
o o . N Pronostic
GROUPE ||| solitaire supérieure a 10 D.P. en qrriére de favorable
{"équatevr. :
Tumeurs multiples supériesures & 10 DP. )
Toute !ési ‘étendant en avant des limites Pronostic
ute lésion s'étenda n es limite
CROUPE v . défavorable
de l'ophtalmoscopie.
Tumeur massive, étendue sur plus de la moi- Pronostip
GROUPE v L - . .y tres
tie de io rétine, essgimoge dans le vitré. défavorable

Elle est qussi fonction de |'uni ou de la
bilatéralité de la lésion.

L'&nucléation reste la base du traitement
du R.B. unilatéra!l et de I'eil le plus atteint
en cas de rétinoblastome bilatéral

La résection du nerf optiqgue doit se faire

le plus loin possibie.
S'il existe une extension locale, on com-

pléte par une irradiation au bétatron, surtout
s'll s'agit d'une tumeur indifféranciée, trés
radiosensible.
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En cas de récidive orbitaire, on associe
radiothérapie et chimiothérapie {(endoxan, on-
covin) ou bien on pratique une exentération.

Ce traitement radical peut étre évité dans
certaines circonstances : les formes débutan-
tes Q localisation unique, au niveau du 28me
ceil atteint {(pour éviter une énuciéation bila-
térale) comme chez un monophtalme .

Ainsi le rétinoblastome périphérigue repré-
sente l'indication typique de la cobaltothéra-
pie par la méthode de Stallard.

Pour ce qui est de lo photocoaguiation au
xénon, elle est utilisée dans les formes cir-
conscrites dont on cherche @ détruire essen-
tiellement la vascularisation. Mais cette des-
truction vasculaire, en empéchant Vopport ul-
térieur d'oxygéne est une cause de radio-
résistance. C'est ainsi qu'on la réserve plutét
aux petites récidives aprés iraitement classi-
aue {7).

La cryothérapie aborde facilement les tu-
meurs situdes 4 'ora et constitue souvent un
complément de o photocoagulation.

Ces ftraoitements comportent des risques
de complications, devenues plus rares grice
4 une protection accrue (9); retenons cepen-
dant la possibilité de rétraction cicatricielle
des annexes de {'orbite, des hémorragies in-
traoculaires et de la catoracte radiothérapi-
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que. Celie-ci 0 vu sa fréquence diminuer de-
puis l'ufilisation de chomps latéroux et des
royonnements de houte énergie avec des fais-
ceaux passant en arridre du cristallin.

Rappelons encore une fois {'importance ac-
cordée octuellement au conseil génétique bo-
s€, sur l'étude des arbres généalogiques et
sur le risque d’atteinte de la descendance des
sujets otteints,

CONCLUSICN

Ce travail nous g permis de constater un
nombre relativement important de cos de ré-
tinoblaostome, hospitalisés au Centre Ophtal-
melogigue de Sglé sur une période de 5 ans.

La mojorité de nos malodes étaient ou-
dessus de ioute ressource thérapeutigue con-
servatrice. Ceci est inhérent & un certain nom-
bre de problémes :

— Diagnostique
— Thérapeutique
— Génétique,

Pour pouvoir établir un dépistage précoce
et proposer un traitement conservateur de
pointe, il serait souhaitable d'une part d'en-
visoger une collaboration plus étroite avec
ncs confréeres pédiatres et d'outre part de

sensibiliser la_population sur cette redoutable
offection.

RESUME

Les auteurs rapportent 40 observations de rétinoblastome colli-
gées en 5 ans au Centre Ophtolmologique de Saié.

C'est pour eux l'occosion de passer en revue les données ré-
centes de la littérature concernant en paorticulier les focteurs héré-
 ditaires et les différentes thérapeutiques proposées.
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SUMMARY
The authors report 40 cases of retinoblastoma collected over
5 years in the Ophtalmological Center of Sale.

It was an occasion to revigw recent data of medical litterature
concerning especialiy hereditary factors and the different therapeutics.
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