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RESUME
Le néphroblastome représente 90% des tumeurs solides du rein chez I’enfant. La forme bilatérale représente

seulement 4% a 9% de I’ensemble de ces tumeurs. Cette bilatéralisation est métachrone chez seulement 2% des patients.
Nous avons pour objectifs de rapporter un cas de néphroblastome bilatéral métachrone, de discuter de la démarche
diagnostique devant un néphroblastome et de la conduite thérapeutique devant un néphroblastome bilatéral. Il s’agit d’un cas
de néphroblastome bilatéral survenu de fagon métachrone chez une fillette de 7 mois et demi. L’hématurie était le signe
inaugural. Elle s’accompagnait d’une altération de 1’état général. Une échographie rénale initiale objectivait une tumeur
rénale droite en faveur d’un néphroblastome. Une cytoponction rénale a I’aiguille fine avait été réalisée. Le matériel analysé
était en faveur d’un néphroblastome. Un mois apres cette ponction, une image de tumeur rénale bilatérale a été remarquée a
I’échographie et au scanner effectué dans le cadre du bilan d’extension. Malgré le traitement, la petite fille est décédée au
décours de la deuxiéme semaine de la polychimiothérapie réalisée en urgence. Quelque soit 1’origine d’un néphroblastome
bilatéral, le pronostic reste sombre. L’échographie rénale permet le diagnostic de néphroblastome. Les cas douteux
uniquement devront faire recourir a la biopsie selon une voie d’abord postérieure par des équipes entrainées. La prise en
charge du néphroblastome dans le cadre du protocole du GFAOP reste la référence a Madagascar. Tout néphroblastome
bilatéral devrait faire I’objet d’une réunion de concertation pluridisciplinaire pour augmenter les chances de guérison.
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ABSTRACT
The nephroblastoma or Wilms’ tumor represents 90% of kidney’s solid tumor in childhood. The bilateral form

represents only 4% to 9% of all these tumors. This bilateralization is metachronous in only 2% of cases. We aimed to report a
case of metachronous bilateral Wilms® tumor, to discuss the diagnostic approach to Wilms’ tumor and the management of
bilateral Wilms’ tumor. We report a metachronous bilateral Wilms’ tumors occurring in a seven months and half little girl.
Hematuria was the first sign. It was accompanied by a deterioration of the general condition. An initial renal ultrasonography
showed tumor of the right kidney suspecting a Wilms’tumor. Renal fine-needle aspiration was performed. The result
corresponded to a Wilms’ tumor. Computed tomography scan and ultrasonography were performed for staging one month
later. They showed bilateral renal tumor. Despite chemotherapy, the patient deceased at the end of the second week of the
treatment. Whatever the origin of bilateral Wilms’ tumor, the prognosis is poor. Renal ultrasonography allows diagnosis of
Wilms’ tumor. Only doubtful cases should lead to a biopsy by posterior approach which should be practiced by trained
teams. The management of Wilms’ tumor according to the GFAOP protocol remains the reference in Madagascar. Bilateral
Wilms’ tumor should always be discussed in multidisciplinary concertation meeting to increase the chances of recovery.
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INTRODUCTION contexte d’amaigrissement et d’anorexie motivant une

Le néphroblastome ou tumeur de Wilms est une
tumeur maligne développée aux dépens du blastéme
métanéphrotique de ’embryon (1). Elle représente 90%
des tumeurs malignes solides de Ienfant (2). A
Madagascar, sur la base de données non publiées vues
dans le service d’Oncologie, le néphroblastome
représenterait 4% a 6% de 1’ensemble des tumeurs
rénales de I’enfant. La forme bilatérale représente environ
4% a 9% de ’ensemble des néphroblastomes et survient
surtout chez les enfants de moins de un an (3). Notre
travail a pour objectif de rapporter un cas de
néphroblastome bilatéral survenu de fagon métachrone,
de discuter de la démarche diagnostique devant un
néphroblastome et de la conduite thérapeutique devant un

néphroblastome bilatéral.

OBSERVATION

La fillette, 4gée de 7 mois et demi, sans
antécédent particulier avait présenté initialement des
épisodes d’hématurie macroscopique, capricieuse, puis

persistante. Ces épisodes d’hématurie évoluaient dans un

premiere hospitalisation dans un service de pédiatrie un
mois et demi aprés le début de la symptomatologie. Un
examen échographique rénal réalisé durant cette
hospitalisation a objectivé une formation hypoéchogéne
hétérogene, bien limitée, de 44 millimétres de diamétre
sur le pdle inférieur du rein droit, en faveur d’un
néphroblastome. A cela s’était ajouté un discret syndrome
obstructif rénal. Le rein gauche était normal (figure 1).

Une ponction a I’aiguille fine a été réalisée
deux semaines aprés 1’échographie. L’examen
cytologique répondait & une tumeur du blasteme rénal
(figure 2). Elle était adressée dans le service d’Oncologie
pour la prise en charge d’un néphroblastome du rein
droit.

A Texamen, elle était stable sur le plan
hémodynamique, apyrétique, vigoureuse et présentait une
discrete paleur conjonctivale. Elle pesait 7 kg 320g et

mesurait 67 cm.
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Figure 1 : Echographie apres les premiers symptomes :
Masse tissulaire polaire inférieure droite avec dilatation

de I'ureteére (A); rein gauche normal (B)

Figure 2 : Résultat de la cytoponction : Tumeur du

blastéme rénal : Amas ou nappe de cellules rondes
indifférenciées aux noyaux hyperchromatiques avec
rapport nucléo-cytoplasmique augmenté. Grossissement

x20 ; Coloration de May Griinwald Giemsa

L’examen de I’abdomen révélait une masse
sensible du flanc droit. Aucun syndrome malformatif n’a
été rapporté. Un bilan d’extension, réalisé un mois apres
la biopsie comprenant une échographie rénale et un
scanner  thoraco-abdomino-pelvien  objectivait une
bilatéralisation de la tumeur avec un dédoublement du

volume tumoral et majoration du syndrome obstructif

initial (figure 3).

Figure 3 : Scanner abdominal : Masse hypodense rénale
droite avec syndrome obstructif ; masse hypodense rénale

gauche évoquant une nouvelle Iésion controlatérale

A I’échographie, la 1ésion du rein gauche était
polaire inférieure, hypoéchogene hétérogéne de 68 mm
de grand axe (figure 4). L’Acide Vanyl Mandélique
urinaire était normal. La fraction d’éjection du ventricule
gauche était a 66%.

Une polychimiothérapie suivant le protocole
pour les stades métastatiques (protocole du GFA
NEPHRO 2001), comprenant de la Doxorubicine, de la
Vincristine et de I’Actinomycine D a été réalisée en
urgence. A la deuxiéme semaine de la chimiothérapie, la

patiente présentait des vomissements incoercibles et son
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hématurie persistait encore. Elle est décédée dans un

tableau de choc hypovolémique réfractaire.

Figure 4 : Echographie réalisée avant le traitement :

Augmentation de volume de la masse rénale droite (A) et
apparition d’une nouvelle 1ésion sur le pdle inférieur du

rein gauche (B).

DISCUSSION

Les formes bilatérales représentent environ 4%
a 9% des cas de néphroblastomes et surviennent surtout a
un age précoce (3). La tumeur controlatérale, unique ou
multifocale, est généralement de petite taille et peut
survenir de fagon synchrone ou métachrone a la tumeur
principale (4). Le plus souvent, ces néphroblastomes
bilatéraux surviennent de facon synchrone (3). Les
formes métachrones sont trés rares: seulement 2% de

I’ensemble des néphroblastomes (4). La bilatéralisation
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ou le risque de récidive locale dépend surtout de la taille
tumorale et du type histologique, notamment anaplasique.
Il n’y a pas d’association significative entre la réalisation
d’une biopsie comme dans notre cas et le risque de
rechute locale. Actuellement, cette biopsie est une
ponction biopsie rénale percutanée, écho guidée et
réalisée a l’aide d’un «tru-cut» ou par ponction
aspiration a [laiguille fine (5). Pour le protocole,
Madagascar suit celui du Groupe Franco-Africain
d’Oncologie Pédiatrique qui lui-méme a été élaboré a
partir de celui de la Société Internationale d’Oncologie
Pédiatriqgue (SIOP) 2001 (6). Les néphroblastomes
bilatéraux font partie des critéres d’exclusion du
protocole du Groupe Franco-Africain d’Oncologie
Pédiatrique. Ainsi, @ Madagascar il n’y a pas de schéma
de traitement standard pour la prise en charge de ce type
de tumeurs mais il serait logique de suivre le protocole
mere qui est celui de la Société Internationale
d’Oncologie Pédiatrique pour le stade V.

Il est a souligner d’abord qu’en matiére de
nephroblastome, la démarche diagnostique et le geste
thérapeutique se confondent. Deux stratégies, dont les
résultats thérapeutiques sont bons et dont 1’objectif
commun est d’éviter la biopsie rénale, sont en
concurrence. En Amérique, the Renal Tumor Committee
of the Children's Oncology Group exhorte a effectuer une
néphrectomie initiale chaque fois que c’est possible. La
suite du traitement dépend de 1’histologie et du stade. Il
est exclu de réaliser une chimiothérapie sans examen
histologique sauf a 1’occasion d’un stade localement trés
avancé. La ponction-biopsie rénale (PBR) garde sa place
en cas d’impossibilité d’une néphrectomie initiale et elle
est effectuée chez 16 a 25% des patients (2). Le principal

objectif est d’éviter le risque de sur-traitement des




tumeurs bénignes ou au contraire le sous-traitement des
tumeurs malignes plus agressives (tumeur rhabdoide,
tumeur primitive neuroectodermique périphérique) (7).
En Europe a l’inverse, la SIOP dit que le diagnostic
initial de néphroblastome peut étre posé par 1’examen
clinique et 1’échographie abdomino-rénale, sans nécessité
la réalisation de la biopsie (8). Par conséquent, une
chimiothérapie présomptive néoadjuvante est instaurée
dans les formes typiques. Elle a pour but de diminuer le
risque de rupture tumorale préopératoire, source de
I’¢lévation du stade. Les indications de la PBR sont
réservées dans les  situations  auxquelles le
nephroblastome est peu probable (2), c’est-a-dire devant
les signes cliniques atypiques (age inhabituel inférieur a 6
mois ou supérieur a 6 ans, infectons urinaires, septicémie,
psoitis), et/ou les signes radiologiques atypiques
(calcifications, volumineuses adénopathies, parenchyme
rénal non visible, masse extrarénale importante,
métastases  extra-hépatiques et métastases extra-
pulmonaires, métastases pulmonaires chez I’enfant de
moins de 2 ans), des signes biologiques évocateurs
d’autres  tumeurs  (hypercalcémie, catécholamines
urinaires positifs). Toujours dans cette stratégie SIOP,
une intervention chirurgicale initiale est recommandée
pour un nombre limité de tumeurs : masse rénale
purement kystique car I'échantillonnage a I'aiguille ne
peut généralement pas fournir de matériel représentatif, et
pour les nourrissons de moins de 6 mois en raison de la
forte prévalence de nephrome mésoblastique a cet age.
Dans la littérature, le risque d’erreur diagnostique de
cette stratégie varie de 5 a 10%. De la Monneraye et al
(2), apres leur étude sur 317 patients, stipule qu’il aurait y
moins d’erreur diagnostique et une prévalence évaluée a

30% de PBR (35% dans leur étude) si les criteres SIOP

sont correctement employés. Au Royaume Uni, les PBR
sont réalisés systématiquement. Leurs études sur la
correspondance radio-clinique semblent donner plus de
pertinence a la stratégie SIOP (5). A Madagascar, aucune
donnée de la littérature n’est trouvée sur le taux d’erreur
diagnostique et la fréquence de pratique da la PBR dans
les tumeurs rénales pédiatriques.

Pour notre cas, le diagnostic est compatible au
nephroblastome car classiquement, le néphroblastome se
présente en échographie comme une tumeur intra-rénale
pleine, échogéne ou hyperéchogene, hétérogene avec des
zones macrokystiques; bien limitée, et moulant volontiers
a sa surface un croissant de parenchyme rénal normal (1).
Et méme s’il y a plusieurs diagnostics différentiels a
évoquer devant une tumeur a cellules rondes a
I’histologie, il n’y a pas de signes en faveur d’une tumeur
rénale non-Wilms’ tumor si on se référe a la stratégie
SIOP. La PBR réalisée chez la fillette n’a pas non plus sa
place.

Sur le plan thérapeutique, un retard du
traitement a été observé pour la fillette. En effet, un mois
s’était écoulé entre la premicre échographie affirmant
I’existence de la tumeur et le début de la chimiothérapie.
En outre, la tumeur a été classée stade IV d’emblée en
préthérapeutique, puisqu’elle était devenue bilatérale.
Faire une cytoponction et attendre le résultat
anatomopathologique pourraient retarder la prise en
charge du néphroblastome. D'ailleurs, c’est ’avantage
des recommandations de la SIOP, adaptées pour les pays
a faible revenu comme le nétre, dans lesquelles une
chimiothérapie préopératoire est indiquée dés la suspicion

diagnostique a I’échographie (8).

Revue Malgache de Cancérologie. 2019;4(1):159-165. 163




Pour la fillette, une  chimiothérapie
préopératoire a base de Doxorubicine, de Vincristine et
d’Actinomycine D et a été entamée aprés le bilan
d’extension. L’issue fatale précoce a été constatée. Selon
Israels et al, la mortalité liée au traitement est souvent
élevée dans les pays en développement (8). La survie
serait relativement mauvaise pour les néphroblastomes
bilatéraux métachrones d’autant plus qu’ils surviennent
chez les filles pour lesquelles il y aurait plus de formes
histologiques  défavorables, résistantes a la
chimiothérapie conventionnelle, constituant ainsi des
facteurs de mauvais pronostic (4,9). Par ailleurs, 1’age
n’est pas un facteur pronostic pour les stades de plus de |

(10).

Notre cas reflete la difficulté de prise en charge
de ce type de tumeurs a Madagascar et dans les autres
pays Africains ou la mortalité liée au traitement est

d’environ 7% a 10% (8).

CONCLUSION

Que la bilatéralisation soit spontanée ou
provoquée par la ponction a 1’aiguille fine, le pronostic
restait sombre dans le cas rapporté. Bien que
I’échographie soit opérateur-dépendante et qu’il existe
des diagnostics différentiels non négligeables en matiére
de tumeur rénale de I’enfant, elle doit étre la clé du
diagnostic initial. Nous suggérons de réserver la biopsie
pré-chimiothérapique seulement pour les cas douteux. Si
elle doit étre faite, il faut privilégier une voie d’abord
postérieure par des équipes entrainées. La prise en charge
du néphroblastome dans le cadre du protocole du Groupe
Franco-Africain d’Oncologie Pédiatrique reste la
référence a Madagascar. Le néphroblastome bilatéral

devrait faire a chaque fois ’objet d’une réunion de
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concertation  pluridisciplinaire pour augmenter les

chances de guérison.
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