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Résumé

Introduction : Le néphroblastome est la tumeur rénale la plus fréquente de ’enfant. Il touche surtout les enfants dans la tranche d’age
de 0 a 5 ans. La hantise est la rupture capsulaire qui peut changer le stade et le pronostic vital de ’enfant.

Objectif : Déterminer les particularités histo-pathologiques du néphroblastome dans les deux laboratoires d’anatomie pathologique.
Matériels et méthodes : 1l s’agit d’une étude rétrospective et descriptive de néphroblastome diagnostiqué dans les 2 laboratoires
d’Anatomie et Cytologie Pathologiques d’Antananarivo, ceux du CHU-JRA et de SALFA (Sampan’Asa Loterana Malagasy). Les
paramétres étudiés sont surtout les aspects macroscopiques et histologiques du néphroblastome.

Résultats : 37 cas ont été colligé. L’4ge moyen était de 3,84 ans avec des extrémes de 6 mois et10 ans. Le genre féminin prédominait (n=22
soit 59,45%) avec un sex ratio de 0,7. Elle concernait surtout la tranche d’ige de 6 mois a 5 ans. La composante blastémateuse prédominait
dans 67,56%. Le stade I de SIOP a été vu dans 22 cas soit 59,45%, suivi du stade III 9 cas soit 24,32%. Le néphroblastome de risque
intermédiaire prédominait dans 27 cas soit 72,78%.

Conclusion : Le néphroblastome, fréquente, atteint I’enfant de la tranche d’age de 0 a 5 ans. Le type a prédominance blastémateuse
restaient prédominant.

Mots clés : Blastéme, Enfant, Histologie, Néphroblastome, risque intermédiaire.

Introduction :

Le néphroblastome, aussi appelé tumeur de Wilms, constitue 90% des tumeurs malignes du rein chez I’enfant [1-4]. A Madagascar,
seules quelques études intéressant le néphroblastome ont été effectuées, comme celle d’Ali AA, en 2008, celle de Rakotonarivo JM
en 2010 [5 ;6]. Il existe plusieurs raisons qui mettent les pathologistes en difficulté pour faire le diagnostic du néphroblastome. I1
s’agit d’une étude de série des cas de néphroblastome diagnostiqués a I’UPFR d’ Anatomie et Cytologie Pathologiques du CHU/JRA
et SALFA qui sont les deux laboratoires de référence pour évaluer les aspects épidémiologiques et histopathologiques de ces
tumeurs. L’objectif était alors d’étudier leurs aspects anatomo- pathologiques et de donner sa particularité dans la population
pédiatrique Malagasy.

Matériel et méthodes :

C’est une étude rétrospective, descriptive des cas de néphroblastome diagnostiqués dans les 2 laboratoires d’ Anatomie Pathologique
sur une période de 10 ans, allant de Janvier 2010 & Décembre 2019. Le recueil des données a été effectué a partir des fiches de

liaison et des comptes rendus d’examen anatomie pathologique. Les paramétres étudiés sont les aspects macroscopiques comme
I’état de la capsule, la localisation, la nécrose... et les aspects microscopiques comme le type histologique, effet du traitement, la
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classification de SIOP.... Tous les prélévements ont été fixés dans du formol tamponné a 10% puis traités selon la technique
conventionnelle de préparation des lames histologiques, et colorés a I’hématéine éosine (HE). L’analyse a été faite avec le logiciel
Microsoft Excel 2013.

Résultats

Durant la période d’étude, nous avons colligé 41 cas de néphroblastome et retenu 37 cas, représentant 9,00% des cancers
pédiatriques durant la méme période. Les restes sont des prélévements biopsiques ne permettant pas de déterminer les différents
facteurs histo-pronostiques et les extensions de la tumeur en dehors du rein.

Prélévements Néphroblastome
non Colligé : 41
pédiatriques : :
Nombre de / 45623 4 Cazc;elrs Retenu : 37
prélevements :

49 252 \ Nombre de Autres : 370
prélevements (91,00%)
pédiatriques : \J Prélévements

3629 non cancéreux :
3218

Figure.1 Fréquence de survenu de néphroblastome.

L’age des enfants variait de 6 mois a 10 ans avec une moyenne de 3,84 ans. Il a été observé une nette prédominance dans
la tranche d’age entre [0 & 5 ans] (72,97%) et aucun cas de plus de 10 ans n’a été retrouvé. Ainsi, dans cette constatation, les
nouveau-nés et les grands enfants étaient épargnés par le néphroblastome. I1 a été noté une 1égére prédominance du genre féminin,
avec un sex-ratio de 0,7. Sur le plan macroscopique, cette étude a pu constater que I’atteinte rénale concerne le plus souvent la
totalité du rein suivie du pdle supérieur. La capsule était intacte dans la majorité des cas (n=29) soit 78,37%. La présence de nécrose
a été observée dans 72,97% des cas. Dans 40,54% de cas, cette nécrose a intéressée plus de la moiti¢ de la tumeur.

Vol. 50 No. 1 April 2025 ISSN: 2509-0119 183



International Journal of Progressive Sciences and Technologies (IJPSAT) ;{? SCHOLAR Al

ISSN: 2509-0119.

© 2025 Scholar AT LLC.
IJPSAT https://ijpsat.org/ Vol. 50 No. 1 April 2025, pp. 182-198

55N:2509-0119

11.8 Stades SIOP
Pour les facteurs pronostiques, les tumeurs ont été diagnostiquées au stade précoce, SIOP I dans la majorité des cas n=22, soit
59,45%. (Fig.2)

25 22
20
15
10

Effectifs
O

Stade I Stade 11 Stade 111 Stade IV

Stades

Figure 2. Répartition selon les différents stades de SIOP.

I1.9 Types histologiques
La classification histologique est basée sur les différentes composantes de la tumeur. Dans notre série, c’est la composante
blastémateuse qui prédominait (n= 25) soit 67,56%, tandis que la composante anaplasique n’a intéressé qu’un seul cas soit 0,37%.

(Fig.3)

30 =25 (67,56%)
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Composantes tumorales

Figure 3. Répartition selon les types histologiques.

I1.10 Traitement néoadjuvant

Selon I’existence ou non de traitement néoadjuvant, nous avions les résultats suivants :
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Les cas de néphroblastomes sous traitement néoadjuvante étaient au nombre de 09 soit 24,32%. Ceux qui n’ont pas eu de traitement
néoadjuvant étaient au nombre de 28 soit 75,67%. (Fig.4)

75,67 %

= Sous traitement nco traitement néoadjuvant

Figure 4 : Répartition des cas selon I’existence de traitement néoadjuvant.

IL.11 Classification selon le pronostic du néphroblastome

Les néphroblastomes rencontrés ont été surtout de risque intermédiaire 64,86%. (Fig.5)

70,00% 64.86% (n=24)
60,00%

30,00%  24,32% (n=09)
20,00% 10,81% (n=04)

10,00% -

0,00%
Bas risque Risque intermédiaire Haut risque

Risques du néphroblastome

Figure 5 : Répartition des cas du néphroblastome selon les risques du néphroblastome
I1.12 Classification selon les sous-types histologiques

Le néphroblastome monophasique est composé d’une seule composante parmi les trois (blastémateuse, épithéliale et
stromale). Le type biphasique est formé de deux composantes des trois et enfin le type triphasique comprend les trois composantes

(Fig. 6).
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Néphroblastome Néphroblastome Néphroblastome
monophasique biphasique triphasique

Sous types histologiques

Figure 6 : Répartition des cas selon les sous types histologiques.

La particularité de notre étude concernant les sous types histologiques est le fait que la fréquence d’apparition des sous types
monophasiques, biphasiques et triphasiques sont d’ordre décroissant.
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Figure 7 : Rein : Néphroblastome triphasique
Source : UPFR d’Anatomie et Cytologie Pathologiques, 2022
Coloration : Hématéine Eosine

Grossissement : X100

Figure 8 : Rein : Infiltration de la glande surrénale par le néphroblastome
Légendes : 01 : composante blastémateuse ; 02 : surrénale ; 03 : capsule rénale
Source : UPFR d’Anatomie et Cytologie Pathologiques
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Figure 9 : Rein : Nécrose tumorale

Légendes : 01 : cellules tumorales ; 02 : foyer de nécrose
Source : UPFR d’Anatomie et Cytologie Pathologiques
Coloration : Hématéine Eosine

Grossissement : X100

Figure 10 : Rein : Néphroblastome a prédominance blastémateuse
Légendes : 01 : Composante blastémateuse ; 02 : Composante stromale
Source : UPFR d’Anatomie et Cytologie Pathologiques

Coloration : Hématéine Eosine
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Figure 11 : Rein : Néphroblastome avec des composantes épithéliales
Légendes : 01 : Composante épithéliale ; 02 : Composante stromale
Source : UPFR d’Anatomie et Cytologie Pathologiques

Coloration : Hématéine Eosine

Grossissement : X100

Figure 12 : Rein : Néphroblastome a composante anaplasique

Légendes : 01 : Composante anaplasique ; 02 : Stroma fibreux

Source : UPFR d’Anatomie et Cytologie Pathologiques
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Figure 13: Rein : Néphroblastome post thérapeutique

Légendes : 01 : Reliquats de composantes épithéliales ; 02 : Fibrose intense
Source : UPFR d’Anatomie et Cytologie Pathologiques

Coloration : Hématéine Eosine

Grossissement : X40

Discussion :

11 existe plusieurs causes de la difficulté des pathologistes de faire le diagnostic correct d’un néphroblastome dont la rareté
de tumeurs rénales pédiatriques entrainant un manque d’expérience de ces entités pour beaucoup de pathologistes [7] ; la présence
de nombreux sous-type de WT (hétérogénéité morphologique) ; I’apparence morphologique dramatiquement variante d’un cas a un
autre ; ’apparence initiale identique des sous types de WT aux autres tumeurs rénales pédiatriques rares ; le manque de critéres
différentielles distinguant 1’aspect de WT du reste néphrogénique surtout lors des prélévements biopsiques...La chimiothérapie
néoadjuvante peut créer un surplus de difficulté dans le diagnostic précis puisque les critéres de stratification des sous-types et des
groupes a risque sont différents d’une tumeur traitée a une autre [8 ;9 ;10]

La particularité de notre travail réside sur le fait qu’il s’agissait de la premiére étude axée sur les particularités du
néphroblastome a I’examen anatomopathologique a Madagascar. Elle permet en méme temps de décrire les aspects anatomo-
pathologiques de cette tumeur. C’est également une étude réalisée dans deux laboratoires de référence en matiére d’examen
anatomo-pathologique dans la capitale qui regoivent environ chacun 2500 prélévements par an.

Macroscopiquement, Le néphroblastome est généralement encapsulé si découverte précocement. L’état de la capsule au
cours de I’examen macroscopique constitue un facteur pronostique majeur dans la prise en charge du néphroblastome. De son état
va dépendre les comptes rendus chirurgicaux et anatomo-pathologique selon la classification de SIOP (Stade II et III de SIOP) et
de GFAOP (basée sur le stade de SIOP) et ainsi que la prise en charge du patient. Plus elle est intacte, plus le pronostic et les
stadifications sont bons et moins compliquée sera la prise en charge [3]. Sa rupture est responsable d’une extension loco-régionale
de la tumeur, rendant la chirurgie et le traitement plus difficiles. Il est alors trés important de chercher correctement 1’existence
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d’une rupture capsulaire ou non a I’examen macroscopique. Dans cette étude, dans 27 cas soit 72,97%, la capsule tumorale était
intacte et dans 10 cas soit 27,02%, elle était rompue. Dans leur série, Amegbor K et al & Togo ont également trouvé la méme
proportion avec une capsule intacte dans 81,82% et une rupture capsulaire dans 18,18% [11]. En fait, la rupture de la capsule du
rein est fréquente due au retard de diagnostic et de prise en charge du patient. Ce retard pourrait s’expliquer par le fait que le
néphroblastome est le plus souvent indolore et que le rein se trouve dans la cavité abdominale et sa pathologie ne se manifeste que
quand la tumeur devient volumineuse et entraine I’apparition de douleur par compression des organes de voisinage ou de syndrome
de masse [12,13].

Pour la localisation, il a été observé que la tumeur occupe dans la majorité des cas (n=23, soit 62,16 %) la totalité¢ du
parenchyme rénal, suivi par Patteinte du pdle supérieur (n=12, soit 32,42 %) et enfin le pole inférieur (n=2, soit 5,40 %). Dans
I’étude de Hajar C, il a trouvé une prédominance de la localisation de la tumeur sur le pdle supérieur dans 44% de cas suivi par la
région médio-rénale dans 30% de cas et le pole inférieur dans 26% de cas [2]. La prédominance de I’atteinte de la totalité du
parenchyme rénal dans ce travail pourrait s’expliquer par le retard de prise en charge et du diagnostic du patient. En effet, dans les
pays en développement, les parents préférent aller chez les tradipraticiens avant de consulter les médecins. En plus, les formations
sanitaires sont inaccessibles dans certaines régions ou les moyens de diagnostic paraclinique sont insuffisants. Par manque de moyen
pécunier également, les parents ne consultent que quand la pathologie est trés évoluée.

Le diagnostic anatomo-pathologique du sous-type histologique influence le pronostic et la prise en charge thérapeutique.
L’aspect histologique classique associe 3 composantes tumorales en proportion variable, a savoir les composantes blastémateuse,
épithéliale et sarcomateuse. Il peut y avoir des formes biphasiques ou monophasiques. A part ces composantes classiques, des tissus
munis des différenciations hétérologues peuvent étre observés comme la présence de tissu cartilagineux, de tissu glial, de tissu a
différenciation lieberkiithnienne ou épithélial malpighien, etc... [14].

D’abord pour la composante blastémateuse, elle est constituée par des petites cellules denses indifférenciées, parfois rondes
ou ovalaires, qui est un bon élément diagnostique par rapport aux autres tumeurs a cellules rondes de 1’enfant. Les noyaux sont en
général petits, réguliers, avec de petits nucléoles. Les superpositions nucléaires sont fréquentes. Les mitoses sont extrémement
nombreuses [15 ;16]. La prédominance ou non de blastéme en post chimiothérapie néoadjuvante est I'un des dilemmes les plus
difficiles en raison des implications graves pour le traitement adjuvant [17]. L'estimation du pourcentage de ces composants de la
tumeur est semi-quantitatif et en examinant la série de diapositives d'une tumeur, un pathologiste construit une image dans son
cerveau et se termine par une estimation. Les caractéristiques histologiques d'un WT peuvent varier considérablement, il est donc
parfois nécessaire d'estimer les composants de la tumeur diapositive par diapositive et de les additionner. Mais toutes ces méthodes
sont subjectives et parfois il suffit de s'appuyer sur l'opinion d'un expert (qui, certes, est également subjectif mais il a vu et traité
beaucoup de cas) [15]. Dans cette série, pour les cas de suspicion de néphroblastome, il a ét¢ réalisé une concertation entre
pathologistes et actuellement nous envoyons tous les cas de néphroblastome sur un site réunissant des experts internationaux pour
demander leur avis par le biais de I’IPath, ceci afin d’améliorer la prise en charge du patient. Ceci durait quelques années seulement
et arrété apres la mort du président de 1’IPath en 2021. Dans cette étude, la composante blastémateuse a été dans 25 cas soit 67,56%.
Ces résultats sont compatibles a celle qui a été trouvée par Amegbor K a Togo, avec une prédominance de type blastémateux
(40,91%) [11]. La raison de cette prédominance pourrait étre I’origine méme du néphroblastome qui est a la fois embryologique et
génétique [18-20]. Et parmi ces 25 cas, 3 cas ont re¢u une chimiothérapie néo-adjuvante. Deux sur trois ont présenté une nécrose
de 30% et 50% mais avec toujours une prédominance de la composante blastémateuse. Un parmi ces trois présentait une nécrose
dans 90% et diagnostiqué comme un néphroblastome de type régressif (Cf figure 9).

Ensuite pour la composante épithéliale, elle est constituée d’un contingent épithélial facilement reconnaissable sous forme
tubulaire ou papillaire, reprenant les différents stades de la néphrogenése normale [21]. Des foyers de cellules bien différenciées
avec un index mitotique bas et un cytoplasme bien développé peuvent représenter un aspect plus mature souvent aprés
chimiothérapie [21]. Dés fois, il existe des cellules tumorales, d’aspect morphologique peu différencié, réalisant des pseudo-rosettes,
posant un probléme de diagnostic différentiel avec un neuroblastome ou les tumeurs neuro-ectodermiques primitives (PNET) intra
rénales, surtout en cas de ponction biopsie [22]. Le néphroblastome & prédominance de composante épithéliale se différencie avec
le neuroblastome par 1’absence de cellules neuroépithéliales, de cellules neurocytiques et neuroblastes peu différenciés avec ou sans
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rosettes. Le stroma est abondant dans le neuroblastome. Un dosage de catécholamine qui est augmenté en cas de neuroblastome
permet d’orienter le diagnostic. Sinon, on peut réaliser un examen immunohistochimique. Le GFAP (Protéine Acide Fibrillaire
Gliale) ou synaptophysine marquent les cellules neurales, tandis que le WT1 marque le néphroblastome [23]. Dans ce travail, les
critéres diagnostiques sont les mémes que ceux décrits dans la littérature. La composante épithéliale a été observée dans 7 cas soit
18,91% (figures 11).

Pour continuer, la composante stromale est constituée par des cellules fusiformes avec un stroma myxoide ressemblant au
mésenchyme embryonnaire, présentes dans la plupart des tumeurs, tout comme les muscles lisses et fibroblastes a différents degrés
de différenciation [24]. Le muscle stri¢ est le composant stromal hétérologue le plus fréquemment rencontré, souvent sous forme
de larges plages purement musculaires. Des aspects plus immatures du contingent musculaire peuvent également étre observés y
compris la condensation mésenchymateuse caractéristique de la « couche cambiale » du rhabdomyosarcome embryonnaire
botryoide [21]. N’importe quel type Composante épithéliale de différenciation stromale y compris du tissu adipeux, cartilagineux,
osseux et ostéoide ainsi que des éléments dérivés du contingent neuroectodermique comme des cellules ganglionnaires matures et
du tissu neuroglial peuvent étre présents [22]. Pour la tumeur stromale hypocellulaire ou changements induits par la chimiothérapie,
il n’est pas toujours possible de distinguer une véritable tumeur stromale hypocellulaire d’un changement induit par la
chimiothérapie [21]. Dans ce cas, il faut chercher d'autres indices tels qu'une découverte de rhabdomyoblastes qui indiquent qu'il
s'agit d'un véritable tumeur stromale viable ou de macrophages spumeux qui indiquent que ces zones représentent les changements
induits par la chimiothérapie [15]. Dans la présente série, il a été noté 4 cas soit 10,81% de composante stromale. Nous avons noté
la présence de composante stromale a différenciation, adipeuse et musculaire prédominant avec plus ou moins de composante
blastémateuse. Parmi ces 4 cas, 1 cas a posé un probléme de diagnostic différentiel avec un sarcome. Il s’agissait d’un petit gargon
de 2 ans et 2 mois qui a présenté dans son rein gauche a la microscopie, une tumeur sarcomateuse a cellule claire. Par faute de
plateaux techniques, I’exploration n’a pas pu étre faite d’avantage s’il s’agissait vraiment d’une tumeur stromale viable ou d’une
simple réponse a la chimiothérapie et par conséquent, la tumeur a été considéré comme un néphroblastome. Cette composante
stromale pourrait étre également confondue avec un tératome mature et une autre tumeur stromale. Elle pourrait se différencier par
le fait que le tératome mature présente le plus souvent de composante dermoide, ce qui n’est pas le cas pour le sarcome. Les autres
sarcomes sont distingués du néphroblastome par I’absence d’expression de WT1 a I’examen immunohistochimique.

En ce qui concerne la composante anaplasique, les cellules anaplasiques sont des cellules qui perdent anormalement leur
structure. Environ 6% des TW comportent une composante anaplasique [16]. L’anaplasie est rare avant I’age de 2 ans [25]. Pour
pouvoir poser le diagnostic d'anaplasie, il existe 3 critéres a rechercher, a savoir la présence de figures mitotiques tri ou
multipolaires, des atypies cytonucléaires marquées, avec des diametres au moins trois fois ceux des cellules adjacentes du méme
type et la présence de cellules tumorales aux gros noyaux hyperchromatiques [11,26]. S'il y a de gros noyaux hyperchromatiques
mais sans mitoses atypiques, il faut évaluer la mitose globale active. S'il est faible, il pourra étre tres difficile de trouver des mitoses
atypiques et dans de tels cas, la découverte d'une seule mitose atypique suffit [27]. Une anaplasie peut survenir sur les composantes
épithéliale, blastémateuse ou méme stromale [28]. Elle peut étre focale ou diffuse [29]. L'anaplasie focale a été définie comme la
présence d'un foyer d’une tumeur primaire intra rénale bien circonscrite, sans signe d'anaplasie ou d’atypie cyto-nucléaire
proéminente dans d'autres sites [11]. Trés rarement, l'anaplasie focale peut avoir plus d'un foyer, mais chacun d'eux devrait &tre
entouré sur toutes les lames par une tumeur non anaplasique. La découverte d'une anaplasie dans toute autre circonstance est
considérée comme anaplasie diffuse. Lorsque ’anaplasie est diffuse et présente dans les tumeurs de stade avancé, ne répondant pas
a la chimiothérapie, elle est associée a un mauvais pronostic. Les patients dont la tumeur contient des cellules anaplasiques de fagon
focale ont un meilleur pronostic. [16]. La composante anaplasique pourrait &tre confondue avec une localisation secondaire d’autres
tumeurs anaplasiques. L’expression de marqueur WT1 permet de le distinguer avec les autres tumeurs secondaires [30]. La
chimiothérapie préopératoire ne permet pas d’éliminer un foyer d’anaplasie et n’entraine pas une différenciation anaplasique [31].
Toutefois dans la littérature, selon une étude réalisée par K. Amegbor et al, il existe des cas WT bilatéraux sans anaplasie traités
par chimiothérapie préopératoire prolongée qui est finalement devenu anaplasique [11]. Il existe certains aspects histologiques qui
peuvent imiter une anaplasie telle que des masses fusionnées ou maculées de chromatine due a un artefact technique, des cellules
superposées a cause des coupes épaisses, des mégacaryocytes circulants [21]. Les changements pseudo-anaplasiques les plus
fréquemment observés sont les rhabdomyoblastes stromaux qui peuvent présenter 41 de grandes noyaux, hyperchromatiques,
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bizarres, multinucléés en réponse a chimiothérapie [11]. Dans cette série, un seul cas d’anaplasie diffus a été trouvé. Ce qui
représentait 2,70% des cas. Nous avons noté la présence d’importante composante anaplasique avec une rupture capsulaire (Cf
figure 12).

Enfin, nous allons parler du reste néphrogénique : Il se définie par la persistance anormale du blast¢éme métanéphrogéne
au-dela de la 36°™ semaine d’aménorrhée dans un rein en voie de développement [32]. Il est retrouvé dans 90% des néphroblastomes
bilatéraux [33]. L’atteinte bilatérale des reins est plus systémique que synchrone [34,35]. Ils sont catégorisés en deux types [36].
Les restes néphrogéniques intra-lobaires, retrouvés au centre du rein, ainsi qu’au sein du sinus rénal et des parois des cavités
py¢localicielles et dont les tumeurs dérivées présentent une différenciation histologique majoritairement stromale [37]. Les restes
néphrogéniques péri-lobaires, retrouvés en périphérie du rein et dont les tumeurs dérivées présentent une différenciation
histologique majoritairement blastémateuse ou épithéliale prédominante [38]. La néphroblastomatose, considérée comme
précurseur de néphroblastome se définit par la présence de multiples ou diffus restes néphrogéniques [39]. Dans la présente étude
aucun cas bilatéral n’a été observé. Le rein droit a été touché dans (n=18) soit 48,64% et le rein gauche (n= 14) soit 37,43%.
Néanmoins, nous avons vu 1 cas avec un reste néphrogénique mais le diagnostic était un néphroblastome a prédominance
blastémateuse avec une localisation ipsilatérale droite. Ce résultat est compatible avec celui de Breslow NE et al qui ont trouvé un
reste de néphrogénique avec une localisation unilatérale du néphroblastome dans 10% [40]. Ce qui pourrait étre expliquée par le
fait que dans notre cas (n=5) soit 13% des cas de nos séries, la latéralité atteinte n’a pas été précisée. Ce qui pourrait changer la
prédominance du coté atteint.

Concernant maintenant les variations histologiques sous traitement, les changements typiques induits par la chimiothérapie
des WT traités sont un mélange de nécrose de coagulation fait de petites cellules rondes ou de tubules néoplasiques constitués de
noyaux nécrotiques roses, de cellules de blastéme ou de tubules néoplasiques, de la fibrose, de stroma cedématié contenant de
macrophages spumeux et d’hémorragie [11]. Dans notre étude, les nécroses sont de type variable, parfois liquéfiées ou de type
coagulatif justifiant une réponse thérapeutique néoadjuvante. La chimiothérapie fréquemment utilisée associe les Vinca-alcaloides
(VincristineR), la Dactinomycine (Actinomycine D R) et hydroxydaunorubicine (AdriamycineR ) (ayant une toxicité cardiaque).
Les autres modifications aprés chimiothérapie néoadjuvante concernent également les cellules tumorales. En général, dans la
littérature, le sous type histologique le plus fréquemment rencontré est le type mixte (45,1%), suivi par les tumeurs & prédominance
blastémique (39,4%) et épithéliale (15,5%) tandis que dans les tumeurs ayant recu une chimiothérapie préopératoire, le type le plus
fréquent était régressif (37,6%), suivi par le type mixte (29,4%), stromal (14%), blastémateux (9,3%) et 6,6% des tumeurs étaient
complétement nécrotiques [11]. A noter que le type blastémateux pourrait étre classé dans le néprhoblastome a risque élevé si elle
a ¢été diagnostiquée aprés une chimiothérapie néoadjuvante [41] (Cf annexe 1). Dans la présente étude, la chimiothérapie
préopératoire n’était pas mentionnée systématiquement comme nous l’avions signalé auparavant dans les fiches de liaison. La
présence de nécrose dans nos cas pourrait étre expliquée dans ce cas par deux raisons : soit elle était due a I’importance du volume
de la tumeur elle-méme soit elle était due a la chimiothérapie néoadjuvante. Mais en considérant les résultats dans ce travail,
rappelons que le type histologique blastémateux prédominait avec 67,56% (n=25) suivi du type épithélial 18,91% (n=7) et stromal
10,81% (n=4) ainsi que le type anaplasique 2,70% (n=1), ces cas se rapprochent de ceux des WT sous chimiothérapie préopératoire.
Ainsi notre description histologique des 37 cas a été généralement représentée par les changements régressifs (moins de 2/3 de la
masse tumorale) et le type blastémateux a été classé de faible risque.

La classification de SIOP (Cf annexes 1) est trés indispensable. L histologie a été basée sur la classification clinico-
pathologique. Le sous type histologique le plus fréquent correspondait a un groupe de risque intermédiaire, 59,45% de stade I de
SIOP (Cf figure 2). Ceci est superposable avec plusieurs études y compris celle de Globocan et celle d’un journal scientifique
effectué a Lomé (Togo) ou 50% étaient de stade I et 18,20% de stade III-IV [11, 42]. Ce qui est similaire aussi a celui de Hajar C
et Founoun R dans leurs théses qui ont trouvé, respectivement un stade I (45% et 51,66% %) ; stade II (41% e13,33%) et stade 111
(14% et 21,66%), stade IV (10%) ; stade V (3,33%) [2,6]. Aucune explication de cette prédominance du groupe intermédiaire n’a
été mentionnée dans la littérature. Néanmoins elle pourrait étre due a la chimiothérapie néoadjuvante qui a la fois réduisait la taille
tumorale et évitait la rupture capsulaire, par conséquent réduit la gravité de la tumeur.
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Conclusion

Le néphroblastome, une tumeur dérivant du blastéme rénal, est le cancer le plus fréquent du rein chez I’enfant surtout chez
les enfants de moins de 5 ans. Il reste une urgence thérapeutique pré et post-opératoire. L’examen anatomo-pathologique seul permet
de confirmer le diagnostic et déterminer les différents facteurs histo-pronostiques. Nous avons constaté une Iégere prédominance
féminine sans qu’il y ait une explication particuliére. Sur le plan anatomo-pathologique, la capsule était dans la majorité des cas
intacte mais par contre, la masse tumorale intéressait le plus souvent la totalité du rein ce qui correspond quand méme a un stade
avancé de la tumeur avant la prise en charge. Dans les différentes études effectuées dans la littérature, le néphroblastome a
prédominance blastémateux a été le plus souvent observé suivi par le type a prédominance épithéliale avec un risque intermédiaire
c’est-a-dire stade de SIOP I et SIOP II. Vu I’inaccessibilité de I’examen immunohistochimique, notre diagnostic s’était basé surtout
sur la morphologie. Néanmoins, il a été constaté que nos résultats se rapproche beaucoup de ceux de la littérature.
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Annexe 1 : Tableau récapitulatif des classifications de SIOP

A. Cas prétraités par chimiothérapie
avant néphrectomie
a.Tumeurs de bas risque
~ Néphrome mésoblastique
~ Néphroblastome cystique partiellement
différentié
~ Néphroblastome, nécrose compléte
b.Tumeurs de risque intermédiaire
~ Néphroblastome - type épithélial
~ Néphroblastome ~ type stromal
~ Néphroblastome - type mixe
~ Néphroblastome ~ type régressif
~ Néphroblastome ~ type anaplasie focale
c.Tumeurs de haut risque
~ Néphroblastome ~ type blastémal
~ Néphroblastome - type anaplasie diffuse
~ Sarcome 2 cellules claires
~ Tumeur rhabdoide

Stades

Critéres

* Tumeur limitée au rein ou entourée d'une pseudocapsule fibreuse. La pseudocapsule peut
étre infiltrée mais pas jusqu'a la surface externe. La tumeur est complétement réséquée

* La tumeur peut faire protrusion dans le systéme pyélocaliciel jusque dans I'uretére mais
n'infiltre pas leurs parois

* Les vaisseaux du sinus rénal sont épargnés

* Une atteinte des vaisseaux intrarénaux peut étre présente

Une biopsie percutanée ou a l'aiguille fine ne modifie pas le stade de la tumeur. La présence de
nécrose ou de modifications induites par la chimiothérapie ne sont pas des critéres de modification du
stade (upstaging)

* Tumeur étendue au-dela du rein ou pénétre a travers la capsule dans la graisse périrénale
mais est complétement réséquée (tranches de section négatives)

* La tumeur infiltre le sinus rénal et/ou envahi les vaisseaux sanguins et lymphatiques en
dehors du parenchyme rénal mais est complétement réséquée

* La tumeur infiltre des organes adjacents ou la veine cave mais est complétement réséquée

B. Cas traité par néphrectomie initiale
a.Tumeurs de bas risque
~ Néphrome mésoblastique
- Néphroblastome cystique partiellement
différentié
b.Tumeurs de risque intermédiaire
~ Néphroblastome non anaplastique et
variantes
~ Néphroblastome - type anaplasie focale
c.Tumeurs de haut risque
~ Néphroblastome ~ type anaplasie diffuse
— Sarcome  cellules claires
- Tumeur rhabdoide

* Exérése incompléte de la tumeur qui s'étend au-dela des marges de résection (tumeur
résiduelle macroscopique ou microscopique postopératoire)

* Ganglions lymphatiques atteints

* Rupture de la tumeur pré ou périopératoire

* La tumeur a pénétré a travers la surface péritonéale

* Des implants tumoraux sont trouvés sur la surface péritonéale

* Des thrombi tumoraux sont présents aux tranches de section dans les vaisseaux ou les
uretéres, sont coupés ou réséqué I
* La tumeur a été biopsiée de maniére chirurgicale (wedge biopsy) avant la chimiothérapie
préopératoire ou la résection chirurgicale

Wi .
chirurg

La présence de tumeur nécrotique ou de modifications induites par la chimiothérapie dans un
ganglion ou sur les marges de résection devrait étre considérée comme un stade lll

v * Métastases hématogénes (poumon, foie, os, cerveau) ou métastases ganglionnaires en dehors
de la région abdomino-pelvienne
v * Tumeur bilatérale au diagnostic. Chaque c6té devrait étre stagé individuellement en tenant

compte des critéres ci-dessus
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