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Résumé

Le neuroblastome est une tumeur solide commune de |'enfance mais sa présentation néonatale notamment dans sa forme thoracique
reste rare. Le diagnostic différentiel inclut malformations pulmonaires congénitales, pneumonies et atélectasies. Nous rapportons un
cas de neuroblastome congénital révélé par une détresse respiratoire géré initialement comme infection néonatale précoce

pulmonaire.
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Abstract

Neuroblastoma is a solid tumor commonly occurring in childhood. However neonatal thoracic neuroblastoma is rare. Differential

diagnosis includes congenital pulmonary malformations, pneumonia and atelectasis. We report a case of congenital neuroblastoma

revealed by respiratory distress initially treated as early-onset neonatal lung infection.

Key words: Neuroblastoma, newborn, mediastinum, respiratory distress

Introduction

Les tumeurs néonatales survenant au cours des 28 premiers
jours de vie sont rares. Leurs causes ne sont pas claires, mais
les facteurs génétiques jouent probablement un réle clé [1].
Les neuroblastomes du nouveau-né (NB-NN) représentent
une entité particuliere de par les circonstances de découverte
(anté- ou postnatale immédiate), la possibilité bien connue de
régression spontanée et la fragilité des enfants a cet age. Bien
que le neuroblastome soit une tumeur fréquente durant la
période périnatale, peu de cas de neuroblastome thoracique
ont été rapportés. Nous présentons ce cas en raison de la
faible incidence du neuroblastome, en particulier dans sa
forme thoracique au cours des périodes néonatales, avec une
présentation similaire avec une pneumonie néonatale a la

radiographie.

Patient et observation

Riad est né le 02/07/2019, eutrophique, a 38 SA, par voie basse
avec bonne adaptation a la vie extra-utérine. De mére de 30
ans, primipare, sans antécédent particulier. Son suivi
obstétrical est normal, tant sur le plan clinique, que lors des
échographies du 1ler et 2e trimestre de la grossesse. Le
nouveau-né a été admis dans une unité de soins intensifs
néonatals dans sa ville natale, en raison d'une détresse
respiratoire débutant a 4 jours de vie avec cyanose faciale lors
des pleurs constatées par la mére associé a une fiévre traitée
comme infection néonatale précoce a localisation pulmonaire

par antibiothérapie (ampicilline et ceftriaxone) et

oxygénothérapie. Devant la persistance de la détresse
respiratoire, une radiographie thoracique a été demandée
objectivant une opacité du lobe supérieur droit refoulant la
trachée (Figure 1). Un complément échographique a été
demandé montrant un processus tissulaire de I'hémithorax
droit, d’échostructure hétérogéne renfermant des zones
hyperéchogénes vascularisées au Doppler couleur et mesurant
49*60mm refoulant les structures du médiastin du c6té droit y
compris le thymus (Figure 2). Le Nouveau-né a été adressé a
I'Hopital d’Enfant de Rabat pour enquéte étiologique et prise
en charge thérapeutique. A I'examen, le nouveau-né pesait
3500g avec une température de 37,5°C, FC 148 batt/min, FR
50/min, TA 64/42mm Hg, score de silverman coté a 1/10 sans
congestion de visage ou de circulation veineuse thoracique,
une Sp02 a 93% a air ambiant, murmure vésiculaire diminué a
droite, sans hépatomégalie ni nodules sous cutanés ou

atteinte neurologique.

Radiographie thoracique a été demandé objectivant une
opacité du lobe supérieur et moyen droit bien limité refoulant
la trachée (Figure 3) avec cul de sac libre sans lyse osseuse. Le
bilan biologique initial a montré une hémoglobine a 15,5g/dL,
un nombre de globules blancs de 33000/mm? & prédominance
neutrophile et une numération plaquettaire normale. Une C
protéine réactive a 15mg/ L. L'Electrolytes sériques, l'urée et la
créatinine étaient normales; une hyperferritinémie a 700ng/ml
et LDH a 850Ul/L, et un bilan de crase normal. Une
Tomodensitométrie thoracique (Figure 4) a montré un
processus lésionnel médiastino-pulmonaire droit occupant les
trois étages du médiastin, tissulaire, hétérogéne renfermant

des zones hémorragiques et calcifications, se rehausse aprés
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injection de produit de contraste, mesure 56*70*64 mm
refoulant les éléments médiastinaux qui a été bisopsié sous
controle scannographique. Une premiére cure fait de bolus de
corticoides a été administré au nouveau-né dans |'attente du
résultat histologique. L'examen histologique a confirmé le
diagnostic de neuroblastome (Figure 5) en objectivant un
neuroblastome peu différencié stroma pauvre avec n-myc bas.
Le nouveau-né a été transféré au service d’oncologie pour
complément de prise en charge ou il a bénéficié d’une cure de
chimiothérapie a base de cyclophosphamide et de vincristine
avec bonne amélioration clinique sans réponse radiologique,
d'ou l'adjonction de nouvelle/molécules (VP16 et
carboplatine) puis une exérese chirurgicale a été indiquée
apres réduction du volume tumorale de 86%. Le nourrisson est

suivi depuis réguliérement chaque trois mois en consultation.

Discussion

Les tumeurs malignes a la naissance ou en période néonatale
sont rares et ne représentent que 2% des tumeurs malignes de
I’enfant [2]. Le neuroblastome (NB) sont les secondes tumeurs
les plus fréquemment découvertes en anténatal, avec une
prévalence de 2/100000 naissances vivantes. La plupart des
neuroblastomes sont diagnostiqués au cours de I'échographie
du 3e trimestre, mais peuvent étre identifiés dés 23 SA [3].
Cette tumeur est légeérement plus fréquente chez les garcons
que chez les filles avec un sex-ratio de 1:2:1 [4]. Chez le foetus
et le nouveau-né, la localisation surrénalienne est largement
prédominante, représentant 90% des cas, alors que chez
I'enfant elle ne représente que 35% des cas. Les localisations
périnatales au niveau thoracique, cervical et pelvien sont plus
rares [5]. Bien que les neuroblastomes thoraciques
représentent une minorité de tous les cas de neuroblastome
(11% a 26%), ils restent la masse médiastinale la plus fréquente
chez les patients agés de moins de 2 ans [6]. Les tumeurs
primitives peuvent survenir n'importe ou le long de la chaine

sympathique, du cou au pelvis [7]. Les manifestations cliniques

dépendent de I'emplacement primaire de la tumeur et de
I'étendue de la maladie métastatique [7,8]. L'analyse de
différentes séries publiées n“a pas mis en évidence de facteur
exposant ni de transmission génétique particuliere du
neuroblastome, malgré sa survenue dans la fratrie et dans des
générations successives. On n’a pas retrouvé de cas similaire

familiaux pour notre cas [9].

Bien que certains cas de neuroblastome néonatal soient
spontanément résolutifs, notre patient a présenté une forme
tumorale menagant le pronostic vital au cours des 7 premiers
jours de vie en raison de sa position dans le médiastin, ce qui
a entrainé une compression des voies respiratoires du
nouveau-né. La manifestation clinique rapportée des
neuroblastomes thoraciques est une détresse respiratoire
sévere due a une compression de la trachée par la tumeur ou
peuvent étre diagnostiquées sur une radiographie pulmonaire
réalisée pour autres raisons. La localisation thoracique permet
donc une révélation précoce de la tumeur par le biais d'une
symptomatologie bruyante plus que la localisation
abdominale. C’était bien le motif ayant ramené notre patient
a la consultation et donc au diagnostic de la tumeur. Le
neuroblastome thoracique a un pronostic relativement
favorable et est généralement associé a de meilleurs résultats
gue les neuroblastomes apparaissant dans d'autres régions.
Bien que le mécanisme du pronostic plus favorable ne soit pas
clair, il est connu que les neuroblastomes thoraciques ont
tendance a étre détectés plus tot et se présentent avec une
fréquence de localisation plus élevée au moment du
diagnostic que les neuroblastomes non thoraciques. Certains
auteurs suggérent que dans les neuroblastomes néonataux de
plus de 3 cm de taille, un traitement précoce pourrait étre
meilleur et qu'un traitement agressif de cette maladie donne
un meilleur pronostic [10]. Le neuroblastome néonatal a un
spectre d’évolution large, allant de la rémission spontanée
sans traitement a une agressivité extréme. L'indication
thérapeutique et ses modalités dépendent de plusieurs

critéres: |'existence de signes cliniques menacants le pronostic
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vital, le stade, le profil génomique, dont I'amplification du
géne N-myc. Toute suspicion de neuroblastome, doit étre
accompagnée d’une information complete et objective des
parents faisant état de la démarche diagnostique, de
I'excellent pronostic de cette tumeur et des diverses modalités

thérapeutiques.

Conclusion

Le neuroblastome médiastinal est une cause tres rare mais
traitable de détresse respiratoire néonatale. Cette entité doit
étre prise en compte dans le diagnostic différentiel pour aider
a l'identification précoce et a l'initiation rapide de la prise en

charge.
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Figures

Figure 1: radiographie thoraco-abdominale de face montrant
une opacité du lobe supérieur et moyen droit refoulant la
trachée

Figure 2: aspect échographique d’un processus tissulaire de

|"hémithorax droit, mesurant 49x60mm

Figure 3: radiographie thoraco-abdominale de face montrant
une opacité du lobe supérieur et moyen droit refoulant la
trachée avec cul de sac libre sans lyse osseuse

Figure 4: aspect scanngraphique du processus médiastino-
pulmonaire localisé a droite occupant les trois étages du
médiastin, mesure 56x70x64mm refoulant les éléments
médiastinaux

Figure 5: aspect anatomopathologique de la carotte
biopsique. (A): Gx4 Prolifération de cellules rondes
d’architecture lobulée; (B): Gx40 prolifération de cellules

rondes sur fond neurofibrillaire
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Figure 2: aspect echographique d'un processus tissulaire de

|'hnémithorax droit, mesurant 49X60mm

£ ai
Figure 3: radiographie thoraco-abdominale de face
montrant une opacité du lobe supérieur et moyen droit

refoulant la trachée avec cul de sac libre sans lyse osseuse
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Figure 4: aspect scanngraphique du processus médiastino-pulmonaire

localisé a droite occupant les trois étages du médiastin, mesure

56X70X64mm refoulant les éléments médiastinaux

: ~ i
Figure 5: aspect anatomopathologique de la carotte biopsique. (A): GX4 prolifération de cellules rondes

§

d‘architecture lobulée; (B): GX40 Prolifération de cellules rondes sur fond neurofibrillaire

Page number not for citation purposes

7


javascript:PopupFigure('FigId=4')
javascript:PopupFigure('FigId=4')
javascript:PopupFigure('FigId=4')
javascript:PopupFigure('FigId=5')
javascript:PopupFigure('FigId=5')

