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Tumeur oculaire lo plus frequente de I'en- 

fant, le retinoblastome se developpe aux de- 
pens du feuillet interne de la cupule optique. 

Nous avons tente, b partir de I'etude de 
40 dcssiers de r&tinoblastome colliges au Cen- 
tre Ophtalmolcyique de Sa:e, de donner un 
apercii sur les aspects de cette affection dons 
notre pays, en nous appuyant sur les donnees 
de la litterature. 

MATERIEL D'ETUDE : 

Noire et-cie porte sur 40 enfants prove- 
nant de diverses regions du pays, hospitalises 
ou Centre Ophtairnologique de Sale entre 
Juin 7976 et Juin 1981. 

Leur 6ge s'echelonne entre 2 rnois et 10 
anS ovec LII? pic de frequence entre 1 et 3 

ens 155 961. 

Nor!< ovons not6 une l6cBre prkdorninance 

feminine ( 1  filles pour 19 garcons). 

Deux cas familioux ont kt4  relevks : dans 

le premier cas, les parents avaient perdu leur 
premier enfant a 1'6ge de 10 ans apres exo- 
phtalrn,ie ayant fait suite 6 une leucocorie. Et 

c'est ce signe constat6 chez leur deuxieme 
enfont a 1'6ge de 4 mois qui les a pousses a 
veni: nous consulter rapidement . - Dans 
le deuxieme cas, la premiere potiente ovait 

subi une enucleation pour retinoblostome B 
l'6ge de 3 ans. C'est I'examen systematique. 
effectue chez la famille qui n mis en evidence 
un retinoblastorne bilateral chez sa sceur de 
5 rnois. 

?or oilleurs, une notion de consonguinite 
de premier degre a ete retrouvee dans 4 cb- 
servations. 

- Sur le plan clinique, les signes oyant 

motiv6 la consultation ont 6te par ordre de 
frequence : 

- Leucocorie = 51,78 % 

- Exophtalmie = 23.21 % 

Clefs : Retinoblastome, leucocorie, conseil g=ne tique. 

Tires port : + Centre Ophtolmologlque de SalB (Pr A. SEKKAT) 
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- Buphtalmie = 10.77 % 
- Uveite b hypopion = 7.14 % 
- Strobisme = 5,35 % 
- Hyphema = 1.78 % 

Parfois 1, 2 ou 3 signes se trouvent osso- 
cies. Dons 8 cas lo leucocorie Btoit d'emblee 
bilaterale, 

Lo rnoiorite de nos patients ont benefici6 
d'un exarnen oculaire sous anesthesie gBnB- 
role, en raison de leur jeune Bge. Nos resul- 
tats ont Bte les suivonts : 

- Hygertonies = 6 cos 
- Atteintes du segment onterieur : 

- 1 hyph6mo 
- 2 iritis 
- 2 rubeose irienne 
- 4 uveites b hypopion 

Dans ces observations, aucune notion de 
traumotisme n'o ete retrouvee et I'ceil etoit 
colme dons les uveites 6 pseudo-hypopion. 

- decouverte fortuite d'un reiinobiostome 
quiescent au niveau du 2" mil, dans 5 
cos 

- I'examen ophtalrnoscopique nous a per- 
mis de retenir essentiellement deux as- 
pects : 

- un decollement tumoral avec mo- 
difications vasculaires 

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

- L'examen somotique s'est revel8 normal. 
en dehors de deux enfants dont I'etat 

gknkral tres alter6 a nkessite leur trans- 
fert en reanimation infantile. 

- En ce qui concerne le bilan paraclini- 
que, nous avons pratique dans tous les cas 
des radiographies du crane et des trous op- 
tiques et nous avons relev6 : 

- des calcifications intratumaroles : 6 cas 
- un elargissement du trou optique : 2 cas 
- une l\rse du trou ootioue : 1 cas 

nous o Bte d'un int6rst porticulier dons les 
formes trompeuses comme I'hyph6ma et les 
pseudo-hypopiom. 

- Le diagnostic ktabli, I'intenention o &tC 
proposke 6 lo fomille qui I'a refusee dans 6 

cas, position qui se iustifia~t dans 4 cos, en 
roison de lo bilaterolite et de IVvolution avon- 
cee de lo lesion. 

Dans 2 cas I'octe chirurgical a 6tB differe 
en raison de I'olterotion de I'Btat general con- 
tre-indiquant toute intervention. Nous ovons 
oppris par lo suite le dec6s de ces 2 malodes. 

32 molades ont ete operes : 30 ont subi 
une enucleation, et 2 ont Bte d'ernblee, exen- 
teres. la tumeur envahissant tous les tissus 
oculoires. 

- LeS pieces op6rotoires ont ete analy- 
sees sur le plan anatamo-pathologique. I1 a 
ete mentionne : 

- 28 formes diffkrenciees ovec envohissement 

du nerf optique dans 4 cos. 
- 4 formes indifferenciees. 

- Les patients ayant une atteinte du nerf 
optique ont ete adresses au Centre de Ber- 
gonier pour une Radioth6rople compl6mentoi- 
re. 

- En ce qui concerne I'evolution de nos 
operes. douze seulement (30 % )  ont pu etre 
contreles dont : 

- 3 ont Present6 une recidive ayant necessite 
une reintervention, 

- 1 ces metastases osseuses au niveau de la 
voGte cranienne. 

II est a noter que ce sont ces 4 patients 
qui prksentaient une atteinte du nerf optique. 
- 7 un etat satisfaisant : covite propre et o?ii 

adeiphe indemne. 

Commentaires : 

- Tumeur congenitale, developpee 
- une atieinte dir cadre orbitaire : 1 cas d;..--- -p -~ . .  du feui!let interne de lo cupule opti- 

Par ailleurs. I'kcho~raphie A 0 precise le que, le retinoblostome survient indifferemrnenf 
diagnostic deib suspecte dans 19 cas. Elle chez la filie ou le garcon, sons malformation 
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ossociee, avec un maximum de frequence en- 
tre 1 et 3 anS. 

Consideree comme universelle, cette tu- 
peur a pour particularit6 de pauvoir aneindre 
d'ernbl6e les 2 yeux. 

- Pour ce qui est res facfwrs hhrbditoi- 
res, de nombreux travaux leur ont CtB corm - 
cres, citons en particulier ceux de Francois 
(6) et de Carison (2 )  . 

Les cas de retinoblastarne hkreditaire, 
qu'ils paraissent sporadiques (94 % des cas), . . .  
ou farniliaux (6 %) representent enviran 40 %. 
de tous les cas. 

Les r8tinoblastomes sporad'ques billate 

raux sont hereditoires dans 100 % des cas 
et les r~tinoblastomes unilateraux dons 10 6 
15 % des cas. Carlsan (2) en donne I'expli- 
cotion suivante : 

Les forrnes bilaterales sporadiques s'ex- 
pliqueraient par une mutation gonadique d'un 
des parents et les forrnes unilaterales par une 
mutation survenant chez I'embryon et n'affec- 
tant que les cellules de la cupule optique. 
Plus la mutation est precoce, plus les risques 
d'atteinte des enfants et de leurs descendants 
sont beaucoup plus eleves. 

De ces constatations decoulent un certain 
nornbre de regles qui doivent 6tre prises en 
consideration par les parents (6) : 

Si un individu atteint d'un retinoblastome 
est ie premier cas dans la famille, il peut 
s'agir d'un cas sporadique vrai, dont les en- 
fonts resteront sains. Mais il peut aussi s'agir 
d'un cas hereditoire : il y a une probabilite 
de 10 a 15 % de voir la maladie se transmettre 
6 40 % des enfants qui seront olors atteints 
bilaterolernent. 

Dans le cas d'un suiet atteint d'un retino- 
blastorne bilateral et qui sumit, celut-ci risque 
d'gvoir 40 % de ses enfants atteints aux deux 

yeux, 

Si des parents sains ont un enfant otteint 
de retinoblastome, il peut representer un cas 

sparadique et les autres enfants resteront in- 
demnes. Mais la probabilit6 pour eux d'avoir 
d'autres enfants atteints reste de 5 %. 

Par ailleurs, on a rapporte dans quelques 
cas sporadiques, I'existence d'anornalies 
chromosarnlques, en particulier, la deletion 
partielle du Chr. 13 (13 q -). Dans ces cas. 
sans explication b notre cannaissance, le re- 
tinoblastarne s'assocle b d'autres rnalforrna- 
tions (cranio-faciales et generales). 

- E n  ce qui concerne ler manifestations 
cliniques, on rapporte par ordre de frequence 

les signes suivants a I'origine de la premiere 
consultation : 

- leucocorie 

- strobisme 

- hypopion 

- hyphgma 

- rubease irienne 

- cataracte 

La leucocorie, comrne dans nos o b s e ~ a -  
tions reste le syrnptome revklateur le plus 
frequent. Quont aux autres signes, ils doi- 
vent evoquer pour tout ophtalmologiste averti 
la possibilite d'un retinoblastome et 6tre a 
I'origine d'un examen clinique cornplet et d'; 
bilan para-clinique. 

Signalons que 13 de nos malades pr6sen- 
taient des leur premiere consultation une exo- 
phtalrnie, qui est consideree par tous les au- 
teurs cornme une signe tordif, temoin d'une 
extension regionale de la tumeur. Ceci denote 
du retard apporte a la premiere consultation 
d'une grande partie de nos ~at ients (33 %).  

Si dons un grand nombre de cas, ie siege 

de la !umeur est retroequatorial, il ne faut 
Pas ornettre qu'il existe 84 % de formes 6 
foyers multiples et 11 % de forrnes unique- 
rnent peripheriques (1). Ceci souligne la ne- 
cessite d'un examen pratique sous anesthe- 
sie generale pour etudier le fond d'oeil et sa 
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peripherie en s'didant du verre de Goldmann. 
b e  rn6me que le segment ant6rieur. la scl6re. 
le vitr6, 16 choroide et le nerf optique. 

Ouant b I'aspect ophtolmoscopique, il s'agit 
'soit d'une tumeur blanchatre en chou-fleur 
pbrsemee d e  neovaisseoux, soit d'un soul6ve- 
ment rbtinien, selon que le a6veloppement est 
endo ou exophytique. 

On termine par un examen gen6ral pour 
detecter un envohissement locor6gional ou 
d'eventuelles metastases 6 distance. Fait im- 
portant, le retinoblastome est une tumeur tr6s 
peu rn6tastosiante. 

Au terme de cet examen, on inclut le r6- 
tinoblastorne dons I'un de ces 3 stades : 

Stade I : 
Stade de quiescence = 

la tumeur est intraoculaire 
Stode II : 

Stade d'irritotion = 
lr! tumeur s'est Btendue au segment an- 

terieur, 
Stade Ill : 

Stade extraoculoire = 
avec extBnsion regionole : 

scI6re - orbite - cerveou 

- En fai:. I'exarnen clinique n'est pas tou- 
jwrs concluant et certains exarnens cornplC - 
rnentaires restont i~ndispensables 6 prafiquer 
dont : 

La radiographie simple de i'orbite qui 
permer la niise en evidence des calcifications 
intraturnorales dons 75 % des cas (Popaff cite 
aar Soracco (11). 

- Dea i n ~ d i f i c ~ t i o n ~  possibles des porois 

de i'orbite et des trous optiques. 

@ L'echographie (10) : donne une image 
irreguliere tr6s fortement r6flitchissante par 
endroits et presque vacuolaire par d'aufres. 

La presence de caicificatior~s reperables por 
I'echographie A, rnois mieux visible en mode 
B constitue un Blkment important du diog- 
nostic. 

L'ongiographie fluoresceinique : le reli. 
noblostome s'impr6gne pr6cocement de facon 
intense. het6rog6ne et durable (12). 

L'E.M.1. Scanner : se place depuis quei- 
que annees ou premier rang des exornens 
paracliniques 13). 

--  I1 permet de poser le diagnostic de tumeur 
avec ou sons atteinte du nerf optique ainsi 
que celle de I'autre ceil. 

Par ailleurs, il s'av6re tres utile lors de la 
surveillance ulterieure des patients pour d i -  
tecter une extension introorbitoire et intra- 
cr5nienne. 

La thermogrophie : de pratique lirnitee 
permet de noter une hyperthermie. 

Le dosage des enzymes : la L.D.H, et 
les transaminases G.O.T. et G.P.T. sont oug- 
rnentees dans I'humeur aqueuse (11). Celle-ci 

peut contenir des celiules neoplasiques d'oh 
I'interGt de la ponction de la chombre ante- 
rieure surtout en cos d'hypopion. 
- Ce bilan a un inter.% certain pour con- 

firmer Is diagnostic - de retinoblostome dou- 
teux, rnais oussi pour ecarter un certoin nom- 
bre d'affections, en particulier : 

L'hyperpiosie du vitre primitif : qui sc 
voit d6s la naissance sur un mil microphtalrne. 

* La fibroelasie retrotentale : cons4quen- 
ce d'une hyperoxygenation chez les premotu- 
res. 

k Le coloborne de la choroide ou de lo 
papille. 

Les uveites 

0 Le decoliernent de retine 

* 1.0 malodie de Coats 

En fait, nos maiodes n'ant pas necessi?9 
un tei biian en raison de leur consultation 
tardive e t  de leur atteinte 6voluee foisont kvn- 

quer d'emblee le diagnostic. 
L'enatomie pothologique reste molgrk tous 

les exomens protiques. d'un opport capital. 
En effet, le r6tinoblastome est caracterisk par 
la prksence de petites cellules rondes Ou 



polygonoles. a l~mites c~to~lasmiques peu net- par la presence de groupements cellulaires 
tes, b gros noyau tres basophile et a activite en formations arciformes. La rnicroscopie Blec- 
mitotique elevee (1). tronique o montr6 que les cellules constituant 

La densite cellulaire est irreguliere avec leS fleurettes presentaient des analogies ovec 
alternonce de plages sombres et de ~ l a g e s  les cellules photo-receptrlces. 

~ - 

claires variables selon la densite et la nbcro- - La forme infiltrante diffuse : caracterisee 
se cellulaires. par I'absence de masse turnorale remplocee 
On distingue : par une infiltration diffuse de la retine, sans 

- LO fcrme indifferenci&e, remorquable par image de rosettes avec necrose rnoderee et 

so monotonie cellulaire ; c'est la tumeur la mitoses peu nombreuses. Cette forme peut 
plus maligne. infiltrer le corps ciliaire, I'iris, la chambre an- 

- Lo forme differenciee avec terieure et le vitre. 

La voriete a rosettes : formations Hie est particuliere par ses debuts WPi -  

orrondies de cellules disposees radiairement ques : glaucome, pseudo-hypopion. 
autour d'une cavIt6 centrale bordee par une Qua~nt b la therapeutique propos8e, elle 
Ilmitonte. depend du degre d'extension de la turneur en 

* LO voriete a fleurettes, caracterisee se Dosant sur la classification de Reese (4) : 

GROUPE I 

GROUPE II 

Tumeurs solitoires ou multiples inferieures 6 

4 diametres papillaires (D.P.) situees au ni- 

GROUPE Ill 

Pronostic 

tr&s I 
veau ou en orriere de I'equateur. 

Tumeurs solitaires ou multiples de siege iden- 

GROUP€ 

Elle est aussi fonction de I'uni ou de lo La resection du nerf optique doit se faire 

bilateralire de lo lesion. ie plus loin possible. 
S'il existe une extension locale, on Corn- 

L'Bnucleation reste la base du traitenlent pl&te par une irradiation au betatron, surtout 
du R.B. unilateral et de I 'e i l  le plus atteint sail s'ogit d'une tumeur indifferenciee, tres 
en cas de retinoblastome bilateral radiosensible. 

favorable 

Pronostic 

Toute lesion anterieure a I'equateur. Lesion 

solitaire superieure a 10 D.P. en orriere de 

I'equoteur. 

I 
I GROUPE V 

tique, Volume compris entre 4 et 10 D.P. I favorable 

Pronostic 

favorable 

- 
Tumeurs multiples superieures b 10 D.P. 

Toute lesion s'etendont en avant des limites 

de I'ophtalmoscopie. 

Pronostic 

defavoroble 

-- 
Tumeur mossive. etendue sur plus de la moi- 

tie de lo retine, essaimage dons le vitre. 

--. 

Pronostic 
t r k  

defavorable 



En cas de recidive orbitaire, on associe 
radiotherapie et chimiotherapie (endoxon, on- 
covin) ou bien on pratique une exenteration. 

Ce traitement radical peut &re b i t 6  dons 
certaines circonstances : les formes debutan- 
tes localisation unique, au niveau du 28me 
mil atteint (pour eviter une Bnucleation bila- 
tGrare) cornme chez un monophtalme . 

Ainsi le r6tinoblastome w6riwheriaue revre- . . 
sente I'indicotion typique de la cobaltoth6ro- 
pie par la methode de Stallard. 

Pour ce qui est de la photocoagulation au 
xenon, elle est utilisee dons les formes cir- 
conscrites dont on cherche a detruire essen- 
tiellement la vasculorisation. Mais cette des- 
truction vasculaire, en empichant I'apport ul- 
terieur d'oxygene est une cause de radio- 
resistance. C'est ainsi qu'on lo reserve plut6t 
aux petites recidives apres traitement ciassi- 

que (7). 

Lo cryotherapie aborde facilement les tu- 
meUrS situees b I'ora et constitue souvent un 
complement de lo photocoagulation. 

Ces traitements comportent des risques 
de complications, devenues plus rares gr6ce 
a une protection accrue (9) ; retenons cepen- 
dant la possibilite de retraction clcatricielle 
des annexes de I'orbite, des hemorragies in- 
traoculaires et de la catoracte radiotherapi- 

que. Celle-ci o vu sa frequence diminuer de- 
puis I'utilisation de champs lateraux et des 
rayonnements de haute energie ovec des fais- 
ceaux passant en arrihre du cristallin. 

Rappelons encore une fois I'importance ac- 
cordee actuellement au conseil genetique ba- 
se, sur I'etude des arbres genealogiques ef 
sur le risque d'atteinte de la descendance des 
suiets atteints. 

CONCLUSION : 

Ce travail nous a permis de constater un 
nombre relativement important de cas de re- 
tinoblastome, hospitalis6s au Centre Ophtal- 
mologique de Sale sur une periode de 5 ans. 

La maiorite de nos malades etaient au- 
dessus de toute ressource therapeutique con- 
servotrice. Ceci est inherent a un certain nom- 
bre de problemes : 

- Diagnostique 

- Therapeutique 

- Genetique. 

Pour pouvoir etobl~r un depistage precoce 
et proposer un traitement conservateur de 
pointe, il seroit souhaitable d'une par: d'en- 
visager une collaboration plus Btroite ovec 
nos confreres pediatres et d'outre port de 
sensibiliser la population sur cette redoutabie 
affection. 

R E S U M E  

Les outeurs rapportent 40 observations de retinobloslome colii- 
gees en 5 ons ou Centre Ophtalmologique de Sale. 

C'est pour eux I'occosion de passer en revue les donnees re- 
centes de la litterature concernant en particulier les facteurs here- 
ditoires et les differentes therapeutiques proposbes. 



S U M M A R Y  

The authors r e p o r t  40 Cases of retinoblostoma collected over 
5 years in the Ophtalmolagical Center of Sale. 

It was an occasion to review recent data of medico1 litterature 
concerning especiolly hereditary factors and the different therapeutics. 
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