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Introduction
Rgtinoplastome, epide- Le rétinoblastome est la tumeur maligne intraoculaire la plus fréquente chez I’en-
m1olog1e, leucoFone, fant, avec une incidence de 1 sur 15000 a 20000 naissances dans le monde. L’in-
strabisme, survie cidence exacte du rétinoblastome en Algérie n’est pas connue. Il est cité parmi

les cancers de [’enfant et occupe de ce fait la 3éme place avec 6,3% aprés les
leucémies et les lymphomes. Son diagnostic est souvent tardif. Des déces liés a la
maladie sont encore enregistrés. L’objectif de cette étude est d’étudier le profil
épidémiologique et clinique du rétinoblastome dans |’Ouest Algérien.

Matériels et méthodes

Nous avons effectué une étudedescriptive, rétrospective sur une période de 14
ans, du 1er mars 2002 au 31 décembre 2015. Elle regroupe tous les cas de réti-
noblastome originaires dela région Ouest Algérien, recrutés au service d’ophtal-
mologie pédiatrique de ’EHS Canastel a Oran. L’analyse statistique a été réalisée
en utilisant le test Chi2 pour la comparaison des pourcentages et un test « t » de
student pour la comparaison des moyennes. Les courbes de survie ont été réali-
sées selon la méthode Kaplan-Meier et comparées par un test de log-Rank.

Résultats

Au total, 140 cas de rétinoblastome ont été diagnostiqués, 91 cas unilatéraux
(65%), 48 cas bilatéraux (34,3%) et un cas trilatéral (0,7%). La moyenne enregis-
trée était de10 cas/an. Le sexe ratio M/F=1,25. L’age moyen au diagnostic était
de 26,56 mois.74% de ces malades vivaient en milieu rural. Les cas familiaux re-
présentaient 8,57 %. Le premier signe d’appel était la leucocorie dans 58%, la bu-
phtalmie 15%, le strabisme vient en 3éme position avec 13,5% suivi de la cellulite
orbitaire avec 10%. Le retard de consultation était en moyenne de 4,1mois. 97%
des rétinoblastomes unilatérauxont été diagnostiqués au stade IV ou Vet 20% des
yeux des bilatéraux aux stades IV ou V. Le strabisme et la leucocorie sont associés
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a un meilleur taux de survie par rapport a la cellulite orbitaire et la buphtalmie
(p=0,018).

Conclusion

Le profil clinique des rétinoblastomes dans [’Ouest Algérien ressemble a celui des
pays en développement notamment maghrébins. Le diagnostic est souvent tardif
par manque de dépistage et méconnaissance des signes révélateurs précoces de la
maladie. Les efforts doivent étre concentrés sur la vulgarisation des signes d’appels
les plus précoces de la maladie au sein de la population et des médecins de santé

primaire.
Abstract
KEY WORDS
. . Introduction
Retinoblastoma, epi- _ . ) _ o
demiology, Leukocoria, Retinoblastoma is the most common intraocular malignant tumor in children. Its
strabismus, survival. global incidence is estimated at 1 out of 15.000 to 20.000 births. The exact inci-

dence of retinoblastoma in Algeria is unknown. It is cited among childhood can-
cersand thus occupies the 3rd place with 6.3% after leukemias and lymphomas. Its
diagnosis is often late. Deaths from the disease are still recorded. This studyaims
to document theepidemiological and clinical profile of retinoblastoma in western
Algeria.

Materials and methods

We carried out a descriptive retrospective study over a period of 14 years, from
March 1st, 2002 to December 31st, 2015. We included all cases of retinoblastoma
originating from the western Algerian region, and hospitalized in the pediatric
ophthalmology department of Canastel Hospital in Oran. Statistical analysis was
performed using the Chi2 test for comparing percentages and student’s «t» test
for averaging. The survival curves were performed according to the Kaplan-Meier
method and compared by a log-Rank test.

Results

We have diagnosed 140 cases of retinoblastoma, 91 unilateral cases (65%), 48 bi-
lateral cases (34.3%) and one trilateral case (0.7%) with an average of 10 recorded
cases / year. The sex ratio M / F = 1.25. The mean age at diagnosis was 26.56
months. 74% of these patients were living in rural areas. Family cases accounted
for 8.57%. The telltale signs were leucocoria in 58%, buphthalmia 15%, strabismus
in 3rd position with 13.5% followed by orbital cellulitis with 10%. The consultation
delay is on average 4.1 months. 97% of unilateral retinoblastomas are diagnosed
at stage IV or V and 20% of the eyes of the bilateral are at stages IV or V. Strabimus
and leucocoria are associated with a better survival rate than orbital cellulitis
and buphtalmia(p=0,018).

Conclusion

The clinical profile of retinoblastoma in western Algeria is similar to that of de-
veloping countries, including Maghreb. The diagnosis is often late due to lack of
screening and ignorance of the early telltale signs of the disease. More efforts
should be focused on popularizing the earliest signs of the disease in the general
population but also among primary health care physicians.
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Introduction

Le rétinoblastome (RB) est une tumeur intra oculaire hau-
tement maligne se développant a partir de la rétine. Elle
est spécifique de I’enfant de moins de 5 ans [1]. C’est une
tumeur d’origine génétique [2]. Il en existe deux formes;
le rétinoblastome unilatéral (60%) et le rétinoblastome bi-
latéral 40% [3]. Le RB est une tumeur rare, son incidence
mondiale varie de 1sur 15000 a 20000 naissances [4, 5]. L’in-
cidencesemble étre plus élevée dans les pays pauvres [6].

Le diagnostic du rétinoblastome dans sa forme typique est
clinique, se révélant le plus souvent par deux signes d’ap-
pels : la leucocorie et le strabisme [7]. Ces derniers, détec-
tés tot, permettent un diagnostic précoce par un simple
examen du fond de U'ceil [8].

L’échographie oculaire en mode B et ’imagerie par réson-
nance magnétique nucléaire constituent les deux examens
de choixpour le diagnostic des formes atypiques ou avec un
fond ceil inaccessible [9].

Grace au diagnostic précoce, le rétinoblastome est actuel-
lement un cancer curable dans 99% des cas [10]. Contraire-
ment aux autres cancers, son dépistage précoce ne repose
pas sur des examens complémentaires radiologiques ou bio-
logiques; mais sur une attention particuliére accordée aux
yeux des enfants de 0-3 ans a la recherche des premiers
signes révélateurs (la leucocorie et le strabisme).

En Algérie, de part sa rareté, cette pathologie demeure
trés peu connue par la population donc souvent diagnos-
tiquée tardivement [11]. Notre objectif est de décrire le
profil épidémiologique et clinique du rétinoblastome afin de
contribuer a améliorer la connaissance de ce cancer «rare»
menacant la vie et la vue de [’enfant pour promouvoir son
diagnostic précoce et améliorer par conséquent son traite-
ment.

Matériels et méthodes

Nous avons effectué une étude rétrospective descriptive
sur une période de 14 ans, du 1er mars 2002 au 31 dé-
cembre 2015. Nous avons inclustous les cas de rétinoblas-
tome confirmés par ’examen clinique et radiologique ou
anatomopathologique,hospitalisés dans le service d’oph-
talmologie de U’Etablissement Hospitalier Spécialisé (EHS)
pédiatrique de Canastel a Oran. Tous les patients étaient
originaires de ’Ouest Algérien.

Pour chaque patient une fiche préétablie était remplie. Elle
comportait les éléments suivants :

|’age du patient, son origine, le niveau socioéconomique,
le premier signe d’appel, le délai mis pour consulter et les
antécédents familiaux de rétinoblastome.

Un examen ophtalmologique des deux yeux était par la
suite réalisé sous anesthésie générale. Il comportait ['exa-

men du segment antérieur, du tonus oculaire et du fond
de Uceil a 'ophtalmoscopie indirecte (schepens) aprés une
bonne dilatation pupillaire. L’examen était complété par
une échographie oculaire en mode B, une tomodensitomé-
trie ou une imagerie par résonnance magnétique et par un
bilan d’extension comprenant une ponction lombaire et de
la moelle et une échographie abdominale. Pour [’étude gé-
nétique, des prélévements sanguins ont été effectués chez
les parents et les malades ainsi que sur la tumeur en cas
d’énucléation. Pour les patients coopérants, des photos du
fond ceil au rétinographe ont été prises. Chaque ceil atteint
a été classé suivant la classification de Reese et Ellsworth
[12].

La conduite thérapeutique était basée sur le stade de la tu-
meur au moment du diagnostic et sur [’uni ou bilatéralité de
’atteinte; consistant soit en un traitement radical, [’énu-
cléation faite dans notre service complétée par la chimio-
thérapie au niveau du centre d’oncologie Emir Abdelkader
d’Oran(CEA), soit en un traitement conservateur a ’étran-
ger pour les malades avant 2015 (Institut Curie de Paris,
Lausanne en Suisse ou [’hdpital Roi Hussein en Jordanie).Le
suivi de chaque patient s’est fait régulierement en oncolo-
gie au CEA et en ophtalmologie a EHS Canastel.

Les données ont été saisies sur le logiciel Statistical Pac-
kage for Social Sciences (SPSS) version 20.Nous avons cal-
culé les pourcentages pour les variables qualitatives et les
moyennes plus ou moins leursécart-types pour les variables
quantitatives. L’analyse statistique a été réalisée en utili-
sant le test Chi2 pour la comparaison des pourcentages et
un test « t » de student pour la comparaison des moyennes.
Les courbes de survie ont été réalisées selon la méthode
Kaplan-Meier et comparées par un test de log-rank.

La relation était considérée comme statistiquement signifi-
cative aurisque de p <0,05.

Résultats

Durant la période de |’étude et apres avoir éliminé 30 cas de
pseudo-rétinoblastomes (10 cas de vitré primitif, 7 cas de la
maladie de Coats, 6 cas d’uvéite postérieur compliquée, 4
cas d’hémorragie du vitré organisée et 3 cas de fibroplasie
rétrolentale) ; nous avons colligé 140 cas de rétinoblastome
(RB) soit en moyenne 10 cas par an.

Nous avons remarqué une augmentation du nombre de cas
ces dernieres années, il est passé de 9 cas en 2002 a 22 cas
en 2015.

Un tiers des patients sont originaires des hauts plateaux et
74% vivent en milieu rural avec niveau socioéconomique
bas. Les caractéristiques de la population étudiée sont ré-
sumées dans le tableau 1:
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Tableau 1: Caractéristiques cliniques des cas de rétinoblastome étudiés :

Type d’atteinte RBU RBB RBT Total p
N (%) N (%)
Nombre de cas 91(65) 48(34,3) 1(0,7) 140
Sex ratio M/F 1,39 0,92 1 1,25 NS
Age moyen au Diagnostic 36 14,52 8 26,56 <0,001
(mois)
Signes d’appel
leucocorie 54 (66) 27 (34) 81 (57)
strabisme 17 (89) 2 (10) 19 (13) <0,001
buphtalmie 9 (57) 12 (43) 21 (15)
cellulite orbitaire 7 (50) 7 (50) 14 (10)
nystagmus 1 0 1 2 (0,7)
Délai moyen de consultation
(mois) 4,6 3,3 2 4,1 NS
Notion de consanguinité 44(48) 32 (66) 0(0) 77(55)
Les cas familiaux 5 (5,4) 7 (14,7) 0(0) 12(8,7)
RBU: rétinoblastome unilatéral, RBB: rétinoblastome bilatéral, RBT: rétinoblastome trilatéral, NS: non significatif

La leucocorie (figure 1A) était le premier signe d’appel
dans 57,9%, la buphtalmie dans 15 % (figure 1B), alors que
le strabisme ne représente que 13,6% et la cellulite or-
bitaire 10%.

Figure 1 A: Leucocorie grosse tumeur visible der-
riére le cristallin d’un rétinoblastome unilatéral

La découverte dupremier signe annonciateur de la mala-
die était faite par les parents dans 83,6%, par ’ophtal-
mologiste dans 10,7% et seuls 5,7% étaient découverts
par le pédiatre.

Le délai entre la constatation du 1er signe clinique et
la consultation est en moyenne de 4,1 mois.Ce délai

JFMO : N°3, Décembre 2017

Figure 2 B: Buphtalmie exophtalmie et cellulite or-
bitaire révélatrices d’un rétinoblastome unilatéral
(Notez la leucocorie bien visible non constatée par
les parents, fleche jaune)

dépassait les 3 mois dans 42% des cas et les 6 mois dans
25%.

L’examen du fond ceil et ’imagerie ont permis de clas-
ser ’ensemble des formes unilatérales (RBU=91 cas)
suivant la classification de Reese Ellsworth :

Seulement 3% des RBU étaient aux stades précoces Il et

Il (figure 2 A), alors que 97% étaient aux stades tardifs
IV et V (figure 2 B).
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Figure 2: Rétinographie de deux cas de rétinoblastome unilatéraux

Figure 2 A: tumeur stade lll de Reese Ellsworth

Les rétinoblastomes bilatéraux au nombre de 48 ont été
classés suivant Reese Ellsworth :

Un seul cas était diagnostiqué au stade précoce les deux
yeux, alors que 41,6% étaient aux stades tardifs IV et ou V
les deux yeux (Tableau 2)

Tableau 2 : Stadification des rétinoblastomes bilatéraux suivant
La classification de Reese Ellsworth (N=48 cas)
nombre %
de cas
Stade V les 2 yeux 6 12,5
Stade IV les 2 yeux 2 4,1
Stade lll les 2 yeux 1 2,08
Stade V un ceil / St Il 26 ceil 18 37,5
Stade V un ceil / St IIl 2¢meceil 9 18,75
Stade V un ceil /St IV 2¢meceil 12 25

Le seul cas du RB trilatéral de notre série était au stade
Il de Reese au niveau de U'ceil droit, avec une localisation
cérébrale volumineuse.

Le bilan d’extension avait révélé une infiltration blastoma-
teuse de la moelle osseuse chez 24 patients (17%), il s’agit
de 13 cas de RBU et 11 cas de RBB.

Figure 2 B: tumeur stade V de Reese Ellsworth (tumeur derriére
le cristallin)

’examen anatomopathologique de I’ensemble des pieces
d’énucléation avait montré que dans 2/3 des cas (58,6%)
il s’agissait d’un rétinoblastome moyennement différencié
alors que ’aspect indifférencié ne représentait que 12,4%.

Concernant le traitement des RBU, seulement 3 cas (3,2%)
ont recu un traitement conservateura hopital Lausanne en
Suisse. Le traitement des autres malades est résumé dans
le (Tableau 3).

Tableau 3 : Répartition des rétinoblastomes unilatéraux
suivant leur Traitement.

Le traitement suivi Nombre de cas %

Enucléation seule 6 (6,5)

Chimioneadjuvante 12 (13,18)
suivie d’énucléation et
chimio adjuvante

Enucléation suivie 60 (65,93)
chimio adjuvante

Enucléation suivie de 9 (09,89)
chimio et radiothéra-
pie la cavité

Traitement conserva-
teur :

-Chimio seule 1 2

- Thermo chimiothé- (01,1) (02,2)
rapie

Chimioneadjuvante 1 (01,1)
+ exentération
+chimioadjuvante+
radiothérapie cavité

Total 91 (100)
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Concernant le traitement des rétinoblastomes bilatéraux,
un seul cas (2%) a bénéficié du traitement conservateur des
2 yeux lors d’un dépistage précoce dans le cadre d’un RBB
familial, dix cas (20,8%) ont subi une énucléation bilaté-
rale et 37 cas ont été énucléés d’un ceil avec un traitement
conservateur du 2éme ceil (Tableau 4).

Tableau 4 : Répartition des rétinoblastomes bilatéraux sui-
vant leur traitement

Le traitement suivi Nombre (%)
de cas
Trt conservateur des 2 yeux, 1 (02)

chimio+radiothérapie externe

Enucléation bilatérale secondaire 7 (14,6)
+ chimiothérapie adjuvante

Exentération + chimiothérapie 3 (06,2)
adjuvante + radiothérapie un ceil /
énucléation secondaire 2°™ ceil

Enucléation +chimio adjuvante 6 (12,5)
un ceil / thermo chimiothérapie

2éme ceil

Enucléation+ chimio adjuvante+ra- 3 (06,25)

diothérapie un ceil / thermo
chimiothérapie + cryothérapie
2¢meoeil

Enucléation +chimiothérapie adju- 7 (14,5)
vante un ceil / la chimiothérapie +
radiothérapie externe 2°meoeil

Enucléation un ceil / la chimiothé- 21 (43,75)
rapie systémique seule le 2°™ ceil

Total 48 (100)

Le seul cas de rétinoblastome trilatéral a été orienté en
urgence en oncologie pédiatrique ou il a recu 6 cures de
chimiothérapie systémique qui ont fait régresser complé-
tement la volumineuse tumeur cérébrale. Sur le plan ocu-
laire, ce malade a bénéficié du traitement conservateur,
une thermo-chimiothérapie de !’ceil droit au niveau du ser-
vice d’ophtalmologie hopital Mustapha d’Alger.

Le suivi moyen des patients est de 80,44 mois avec des
extrémes allant de 32 a 165 mois.

Le taux de survie variait en fonction du 1er signe d’appel
de la maladie : le strabisme et la leucocorie sont associés a
une bonne survie respectivement 94,4% et 90,9%,contrai-
rement a la cellulite orbitaire et la buphtalmie qui sont as-
sociées a un faible taux de survie respectivement 63,5% et
55,2% (p=0,018) (Figure 3).
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Figure 3 : Comparaison des courbes de survie selon
le premier signe d’appel des cas de rétinoblastome.
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Notre étude a colligé en moyenne 10 cas de rétinoblastome
par an. Tres peu de chiffres existent a I’échelle nationale,
cependant U’étude réalisée entre 1990-1999 par Pr Ousse-
dik a enregistrés 16,7 cas par an [11].

Cette moyenne se rapproche de celle rapportée en Tunisie
12,4 cas par an [13] et au Maroc 18 cas par an [14].

Dans le monde, le rétinoblastome ne représente que 3-5%
de tous les cancers de U’enfant [15].

Au niveau du centre d’oncologie pédiatrique Emir Abdelk-
aderd’Oran, qui recoit tous nos patients pour la continuité
du traitement, le rétinoblastome représente aussi 5 a 6,3%
de tous les cancers chez les enfants de 0-15 ans [16, 17].

Nous avons remarqué que 35% de nos patients sont origi-
naires des hauts plateaux et 74% habitaient les zones ru-
rales et avaient un niveau socioéconomique bas.

Plusieurs auteurs ont souligné cette association inverse
entre la fréquence du rétinoblastome et ’indice socioéco-
nomique[1, 18, 19].

Plusieurs facteurs de risque ont été incriminés, tels qu’un
régime alimentaire pauvre en vitamines et en folates pen-
dant la grossesse [20] et les infections génitales par le virus
papillome humain chez la mére [21]. Cependant, aucune
preuve n’a été apportée du fait de la rareté de la maladie.

Actuellement le sexe masculin est décrit comme un fac-
teur de risque du rétinoblastome [22, 23].Nous avons trouvé
aussi une légére prédominance masculine mais qui reste
non significative.

Dans les pays développés |’age moyen au diagnostic est de
18 mois [24, 25]. Il est de 24 mois dans le rétinoblastome
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unilatéral et de 12 mois dans le rétinoblastome bilatéral
[26,27].

L’age moyen de nos rétinoblastomes lors du diagnostic est
de 26,56 mois, il reste tardif surtout dans le rétinoblastome
unilatéral ou il a atteint les 36 mois. L’ensemble des auteurs
s’accorde sur la notion d’age avancé au diagnostic comme
étant un facteur de mauvais pronostics’accompagnant d’un
risque élevé de micro-métastases [28].

Dans notre série, la notion de consanguinité représentait
55%; ce qui peut probablement contribuer a majorer la
survenue de cette pathologie dont origine est génétique;
pour rappel le rétinoblastome est due a la mutation des
deux alléles du géne du rétinoblastome situé sur le chro-
mosome 13 [2].

Le pourcentage des cas familiaux a atteint 8,57% dans
notre série. De méme, cette notion a été rapportée par
une étude menée en Jordanie ou l'auteur avait incriminé
les mariages consanguins dans la fréquence élevée des
rétinoblastomes familiaux qui ont atteint 17,1% dans sa
série [29]. Oussedik a insisté sur la sensibilisation contre
le mariage consanguin comme une premiere étape dans la
prévention du rétinoblastome [11].

Le bilan génétique fait partie intégrante de la prise en
charge multidisciplinaire du rétinoblastome, malheureuse-
ment, il n’est pas disponible en Algérie. Quelques malades
parmi nos patients ont bénéficié de cette étude dans le
cadre d’une thése [30], mais les résultats étaient insuffi-
sants pour le conseil génétique et nous nous sommes basés
pour le faire uniquement sur le caractére uni ou bilatéral
de Uatteinte et sur la présence des antécédents familiaux.
Dans [’avenir nous espérons que ce bilan soit disponible en
Algérie pour une meilleure prise en charge.

Les signes précoces du rétinoblastome sont la leucocorie et
le strabisme [31]. Leur dépistage précoce est compatible
avec une bonne survie atteignant 97% [26, 32].

Tandis que les signes tardifs atypiques, la buphtalmie et
la cellulite orbitaire reflétent le volume important de la
tumeur qui conduit a la perte du globe avec le risque de
métastases [33, 34].

Dans notre série, la leucocorie et le strabisme étaient ac-
compagnés d’une bonne survie respectivement 90% et 94%,
tandis que la buphtalmie et la cellulite présentes chez 25%
des malades, étaient accompagnées d’un taux de survie bas
de 55,2% et de 63,5% respectivement.

97% de nos rétinoblastomes unilatéraux et presque la to-
talité des rétinoblastomes bilatéraux ont été diagnostiqués
aux stades tardifs pour au moins un ceil ; de ce faite I’énu-
cléation et la chimiothérapie s’imposaient pour leur trai-
tement.

Ces aspects tardifs sont directement liés a la négligence des
parents, par méconnaissance de la gravité des signes pré-

monitoires, et surtout par le manque de dépistage au niveau
des structures de soins primaires ou se rendent fréquem-
ment et réguliérement les enfants de cette tranche d’age.

Conclusion :

Cette étude nous a permis d’approcher et d’identifier les
aspects épidémiologiques et cliniques du rétinoblastome.
Le profil de nos patients differe de celui décrit dans les
séries des pays industrialisés par rapport a ’age moyen au
diagnostic qui reste tardif, les délais de consultation en
ophtalmologie qui sont longs, etle pourcentage élevé des
premiers signes annonciateurs atypiques.

La complexité du rétinoblastome et sa gravité résident dans
son diagnostic souvent tardif, du fait de sa survenue chez
des enfants en bas age et sur un organe sensoriel rarement
examiné par le médecin de santé primaire ou le pédiatre.

Pour modifier ce profil et surtout améliorer le pronostic
vital, il est primordial dans un premier temps d’élaborer un
programme national de détection précoce, axé sur la sensi-
bilisation aussi bien de la population générale que les méde-
cins de soins de santé primaire, sur les signes annonciateurs
de la maladie, a savoir la leucocorie et le strabisme.
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