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I. INTRODUCTION

Le nasopharynx représente un carrefour entre les fosses nasales, la filiere
aérodigestive supérieure, les espaces profonds de la face, la base du crane et
I’endocrane [1]. La pathologie du nasopharynx est dominée par les tumeurs dont la
majeure partie est constituée par les tumeurs malignes [2,3]. Le cancer du
nasopharynx constitue une exception notable et représente une des tumeurs
épithéliales les plus fréquentes de I’enfant [4]. En plus, les cancers pédiatriques sont
dominés par les tumeurs embryonnaires qui prennent naissance soit au niveau du
systeme lymphohématopoiétique, soit au niveau du systeme neuroendocrine [5]. Il est
caractérisé par le type histologique carcinome indifférencié du nasopharynx [6].

Le cancer du cavum de I’enfant et I’adulte jeune est fréquent dans les pays du
pourtour méditerranéen ou il représente 5 a 10 % de toutes les tumeurs pédiatriques
et 18 % des carcinomes du nasopharynx [6]. Le cancer du cavum du sujet jeune est
une tumeur relativement fréquente au Maroc [7-9]. La distribution de I"'UCNT est
bimodale selon l'age, avec un début de pic d'incidence entre 10 et 20 ans, et un
second entre 40 et 60 ans [6,10-13].

Le cancer du nasopharynx présente certaines spécificités épidémiologiques,
anatomocliniques, biologiques et évolutives qui les distinguent du cancer du cavum
de I'adulte [5].

L’'imagerie avec ses différentes modalités joue un role capital dans le bilan
d’extension et de suivi des tumeurs du nasopharynx [14,15].

Les principes du traitement sont basés sur la chimiothérapie plus ou moins
associée a la radiothérapie. Les résultats thérapeutiques sont généralement
équivalents au prix d’une toxicité notamment tardive beaucoup plus importante chez

I’enfant [15-19].



Il. OBJECTIFS

Les objectifs majeurs de notre étude sont les suivants :

= Rapporter et analyser le profil épidémiologique et anatomo-clinique des
tumeurs du cavum chez [I'enfant, représentées essentiellement par le
carcinome indifférencié du nasopharynx ;

» Effectuer une mise au point sur les différents aspects de I'imagerie dans le
diagnostic et le suivi post thérapeutique ;

»= Analyser la particularité thérapeutique et évolutive.



lIl. GENERALITES

1. RAPPEL EPIDEMIOLOGIE

Le cancer du cavum chez le sujet jeune est relativement fréquent au Maroc ou il
représente 31% chez le jeune de moins de 40 ans [9]. Les tumeurs du cavum de
I’enfant sont représentées essentiellement par le carcinome indifférencié du
nasopharynx [20-22]. Les cancers du nasopharynx, a I'inverse des autres carcinomes
des voies aérodigestives supérieures, touchent des patients jeunes [19,23]. La
premiere description de cette maladie a été faite, en Tunisie, il y a plus de 30 ans
[24]. En pédiatrie, I’age de révélation se situe entre 12 et 15 ans [25-29]. Avant |’age
de 15 ans, le cancer du nasopharynx est souvent rapidement évolutif avec la présence
d’adénopathies cervicales de grande taille [14].

L’'incidence mondiale du cancer du cavum est faible (0,5-2/100 000
habitants/an) [30]. La distribution géographique des carcinomes du nasopharynx a
travers le monde représente une des plus importantes caractéristiques de la maladie
[18, 31-32]. En effet, cette tumeur est beaucoup plus fréquente en Afrique du Nord
(incidence de 20/100 000 en Tunisie, Algérie ou Maroc) que dans le Sud-Est asiatique
(incidence de 10/100 000 environ) et aux pays européens et anglo-saxons (incidence
inférieure a 1/100 000) [18,33].

% Etio-pathogénie

Les variations géographiques et ethniques du cancer du cavum ont suggéré la
présence d’agents infectieux, de facteurs environnementaux et génétiques
responsables de la maladie.

e Facteurs infectieux :

L’Epstein-Barr virus (EBV) est un des facteurs étiologiques les plus importants,
son role dans la pathogenése du cancer du nasopharynx a été confirmé par plusieurs

études et se base sur la présence d’une sérologie anti-EBV élevée et la présence du



génome viral dans les cellules tumorales. L’EBV infecte les cellules épithéliales
nasopharyngées et se maintient le plus souvent dans sa phase de latence. Il exprime
ainsi les genes impliqués dans cette phase tels que les EBER (Epstein-Barr Encoded
RNA), ’EBNA 1(Epstein-Barr Nuclear Antigen 1) et la LMP1 (Latent Membrane Protein
1). Toutes ces particules virales ont une activité oncogénique in vitro et sont
impliquées dans le phénotype malin des cellules de cancer du nasopharynx in vivo
[19,34-37].

Le profil sérologique anti-EBV associe une élévation des IgG et IgA anti-EA
(Early Antigen), IgG et IgA anti VCA (Viral Capsid Antigen) et IgG anti-EBNA. Chez les
jeunes patients, le taux de ces anticorps est souvent peu élevé par rapport a celui
observé chez les patients adultes témoignant ainsi du faible pourcentage de cellules
tumorales entrant dans le cycle lytique de I’EBV [38]. De méme, le taux de cellules
exprimant la LMP1 est beaucoup plus élevé dans cette population pédiatrique [34,39].

e Facteurs environnementaux :

Ils sont dominés par les facteurs diététiques. En effet, plusieurs études ont
suggéré le role de la consommation des poissons séchés et salés dans les régions
Sud Est asiatiques dans la genese des cancers du nasopharynx [40]. Dans les pays du
Maghreb, la consommation de graisse animale séchée ainsi que de la viande séchée
et conservée (Kaddid), notamment pendant I’enfance, semble étre corrélée a un
risque élevé de CNP [41].

e Facteurs génétiques :

Dans les zones a haut risque, plusieurs cas d’agrégation familiale ont été
rapportés, suggérant une prédisposition génétique. En effet, des altérations géniques
ont été mises en évidence en 1q, 3p, 9p, 11qg, 13q, 149 et 16q chez les patients
atteints de cancer du nasopharynx. Dans le pourtour méditerranéen, ces altérations
sont beaucoup plus prononcées en 1q et 13q [42]. De méme, certains profils HLA se

sont accompagnés d’une augmentation du risque de cancer du nasopharynx. Les
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alleles sont cependant différents entre I'Extréme-Orient (A2, B46) et I’Afrique du
Nord (A23, B13). Par ailleurs, d’autres alleles sont accompagnés d’un effet protecteur
notamment I’A11-B22 dans le sud de la Chine et ’A9-DR11 dans I’Afrique du Nord
[27,43-44].

e Marqueurs de prolifération et d’apoptose :

L’étude, par immunohistochimie, de plusieurs protéines impliquées dans la
prolifération cellulaire et 'apoptose a montré I'implication de ces protéines dans la
genese des cancers du nasopharynx et la variation de leur expression en fonction de
I’age. En effet, les cancers du nasopharynx juvéniles nord-africains sont caractérisés
par une forte expression de LMP1 [34] et de c-kit [45], et d’une faible expression de
Bcl-2 [46], ce qui les fait distinguer de la forme adulte. L’expression de LMP1 est
étroitement corrélée a celle de la COX-2 aussi bien chez I’adulte que chez I’enfant
[47]. De méme, la protéine p53 est surexprimée dans les cancers du nasopharynx de
Iladulte (80 %), alors qu’elle n’est présente que dans 38 % des cancers du
nasopharynx juvéniles [48]. Sur le plan génomique, la présence d’'une homozygotie
proline-proline dans le codon 72 du gene p53 est associée a une augmentation du

risque de cancer du nasopharynx [49].

2. RAPPEL ANATOMIQUE

Le nasopharynx, encore appelé épipharynx, rhinopharynx ou cavum, constitue
I’étage supérieur du pharynx qui est exclusivement aérien. Il s’agit d’un conduit
musculomembraneux vertical situé sous la base du crane, en avant des premieres
vertébres cervicales, communiquant en avant avec les cavités nasales par les choanes,
latéralement avec les oreilles moyennes par les trompes auditives et se continuant en

bas par I'oropharynx [50].
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Figure 1 : coupe anatomique sagittale de la filiere pharyngo laryngée montrant le

nasopharynx (orange)

2.1. Paroi du rhinopharynx :

Elle est constituée de dedans en dehors [50] :

= d’une muqueuse faite d’un épithélium de type respiratoire et d’'un chorion
riche en glandes et en tissu lymphoide ;

» d’un fascia interne appelé fascia pharyngobasilaire fait d’une couche
conjonctive épaisse et résistante qui amarre le nasopharynx a la base du
crane et au massif facial et sépare la muqueuse du plan musculaire ;

= d’un fascia externe fait d’une mince couche de tissu conjonctif séparant le

plan musculaire des espaces profonds de la face.
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Coupe anatomique axiale passant par le nasopharynx. 1.
sinus maxillaire ; 2. orifice tubaire ; 3. muscle masséter ; 4. muscle tem-
poral ; 5. processus ptérygoide ; 6. muscle ptérygoidien latéral ; 7. muscle
ptérygoidien médial ; 8. muscle tenseur du voile ; 9. cartilage tubaire ; 10.
muscle élévateur du voile ; 11. fascia pharyngobasilaire ; 12. nerf mandi-
bulaire ; 13. aponévrose du muscle ptérygoidien médial et du tenseur du
voile ; 14. artére carotide interne ; 15. veine jugulaire ; 16. fosse ptérygo-
palatine ; 17. espace masticateur ; 18. cavum.

e Le fascia pharyngobasilaire :

Le fascia pharyngobasilaire est une structure fibreuse épaisse et résistante en

forme de fer a cheval constituant une puissante barriere a I’extension tumorale. Il

importe de connaitre ses insertions car elles représentent des voies de diffusion des

processus tumoraux. Ce fascia s’insere :

en haut, sur le basi-occiput, au niveau du tubercule pharyngé de I'occiput ;
en avant, il se continue par le raphé ptérygomandibulaire jusqu’a la partie
postérieure du muscle mylohyoidien ;

latéralement, il s’étend de la pointe de I'apex pétreux, en dedans du
foramen ovale a la base des apophyses ptérygoides ;

en bas, il se réfléchit sur I’os hyoide et le cartilage thyroidien.
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Le fascia pharyngobasilaire livre passage a la trompe auditive entre le foramen

ovale en dedans et le foramen lacerum en dehors [50].

eLe nasopharynx présente a décrire six parois [50] :

La paroi supérieure ou toit répond au plancher du sinus sphénoidal et au
clivus recouverts d’un épais périoste. Sa muqueuse renferme a ce niveau un
amas de follicules lymphoides appelé tonsille pharyngienne et de deux
reliefs médians en rapport avec les reliquats embryonnaires :

- la bourse pharyngienne résultant d’un accolement localisé de
I’endoderme pharyngé avec la chorde dorsale et qui peut se kystiser
(kyste de Tornwald) ;

- et plus au-dessous, I’hypophyse pharyngienne qui est un reliquat de la
poche de Rathke.

La paroi postérieure est en continuité avec le toit, constituée par le basi-

occiput et la membrane atlanto-occipitale qui relie I’os occipital a I’atlas.

Celle-ci est doublée en avant par les muscles prévertébraux recouverts pas

I’aponévrose prévertébrale.

La paroi antérieure est représentée par les choanes qui font communiquer le

nasopharynx avec les cavités nasales.

La paroi inférieure est située dans un plan virtuel passant par le palais

osseux et le bord supérieur de I’arc antérieur de I’atlas. Elle est largement

ouverte sur I’oropharynx.

Les parois latérales répondent aux régions parapharyngée et rétrostylienne.

Elles ont une structure complexe avec une partie supérieure aponévrotique

ainsi qu’une partie inférieure musculoaponévrotique et sont caractérisées

par deux reliefs :

- un relief central répondant a I'orifice tubaire de la trompe auditive qui est

longé par un repli musculomuqueux postérosupérieur appelé torus
12



tubaire bordé par les muscles constricteurs supérieurs du pharynx et les
muscles péristaphylins interne (élévateur du voile) et externe (tenseur du
voile) ;

- un récessus postérolatéral, situé entre le torus tubaire et la paroi
postérieure du rhinopharynx, appelé récessus pharyngé ou fossette de
Rosenmiiller qui est formé par la réflexion du fascia pharyngobasilaire

sur le foramen lacerum [51-53].

y SD
Sinus frontal et

Ouverture du

Cornet nasal supérieur sinus sphénoidal

Méat nasal supérieur Hypophyse dans

la selle turcique
Cornet nasal moyen

Agger nasi l/ Sinus sphénoidal
/4

Tonsille
pharyngienne

Atrium du meat nasal moyen

Méat nasal moyen
Partie basilaire
Cornet nasal de l'os occipital

inteneur
Fascia pharyngo-

Limen nasal basilaire

| Choanes
Vestibule nasa
Trompe auditive

Meat nasal inteneur .
Ostium pharyngien

de la trompe auditive
(d'Eustache)

ycessus palatin du maxillaire

Canal incisit

Récessus pharyngien
Langue

Lame horizontale
de l'os palatin

Palais mou

Figure 3 : coupe anatomique sagittale du rhino-pharynx objectivant les parois

latérales du cavum

2.2. Vascularisation :

Le nasopharynx est vascularisé par le systeme carotidien externe. L’apport
artériel est constitué, en grande partie, par [|'artere pharyngienne
ascendante, qui alimente un réseau muqueux et sous-muqueux, mais

également par des branches de I'artere maxillaire et de I’artére faciale [50].
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3 o - Muscle constricteur supérieur du phary
Artere alvéolaire inférieure
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Figure 4 : coupe anatomique sagittale montrant la vascularisation artérielle du cavum

* |’espace sous-muqueux contient le plexus veineux parapharyngé avec des
veines parapharyngées qui se drainent partiellement dans la veine
rétropharyngée et la veine faciale avant de rejoindre la veine jugulaire

interne [50].
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Figure 5 : schéma de la vascularisation veineuse profonde cervicale

2.3. Innervation :

L’envahissement ganglionnaire dans 75 a 90% des cas. Le drainage
lymphatique du nasopharynx se fait vers les ganglions rétropharyngés qui
constituent le premier relais, puis vers les chaines cervicales profondes
représentées par trois groupes correspondant aux territoires : sous-
digastrique et spinal haut (groupe IlI) ; sus-homohyoidien (groupe Ill) et

spinal et sus-claviculaire (groupe V) [50].

VIII (siP) Xa (Mt)
Sy A Jl : 8 o b
IX (M) g S 4 |_—Xa (sA)
—II (Kiitner)
IX (B) Il
i SAN
la (sMT) il
A
\
Via (A)) Vib (pT) VIb(R) IVa Ivb Ve TCA Il (Poirier)

Figure 6 : schéma du systeme lymphatique cervical
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* L’innervation motrice du nasopharynx est assurée par les nerfs craniens IX
et X, sauf pour le muscle péristaphylin interne innervé par la 3¢ branche du V
(V3). L’innervation sensitive est assurée par la 2¢ branche du V (V2) [50].

Pharyngobasilar fascia

/ Glossopharyngeal nerve
~ - “ L / (CN I1X)

‘lf

) Digastric, posterior belly

Superior constrictor
A

"*‘\ .

[Internal jugular vein
{Internal carotid artery

Spinal accessory nerve (CN Xm

Sternocleidomastoid Styloid process

Stylohyoid
Sensory ganglion of vagus nerve
(CN X)

P I
arotid gland Stylopharyngeus
External carotid artery \Medual pterygoid

Hypoglossal nerve (CN XII)

Superior cervical sympathetic ganglion Middle consincior

Superior laryngeal nerve Greater horn of hyoid bone

Common carotid artery. Pharyngeal raphe

Sympathetic trunk and plexus Inferior constrictor

Th I
Vagus nerve (CN X)——; yrigmnd

Middle cervical sympathetic ganglion Inferior thyroid artery

Cricopharyngeal part of inferior constrictor
Inferior cervical sympathetic ganglion
R B ' ——— Right recurrent laryngeal nerve

Left recurrent laryngeal nerve— s d
(A) Posterior view Excphague

Figure 7 : schéma en coupe coronale de I'innervation pharyngo laryngée

2.4. Espaces profonds de la face :

Le rhinopharynx est entouré des espaces profonds de la face, dont on
distingue deux espaces impairs et médians (rétropharyngé et prévertébral) et
trois pairs et latéraux (latéropharyngé, infratemporal, parotidien) [43,54] :

= |’espace rétropharyngé : c’est un espace virtuel situé entre le fascia

pharyngobasilaire en avant et I'aponévrose prévertébrale en arriere. Il
se prolonge en bas par |’espace rétroviscéral du cou qui descend dans
le médiastin postérieur. Il contient des éléments cellulo-graisseux et des
chaines ganglionnaires. Son contenu n’est pas visualisable en imagerie
chez un sujet normal;

16



L’espace prévertébral : il est situé en arriere du fascia prévertébral et
contient les muscles prévertébraux (le muscle long de la téte en dedans et
en dehors le muscle droit de la téte) ;

L’espace latéropharyngé : il est divisé par le diaphragme stylien en
deux espaces :

e [|’espace carotidien qui contient |'artere carotide interne, la veine
jugulaire interne ainsi que les nerfs craniens IX, X, XI et Xll. En
dedans, il communique avec I’espace rétropharyngé,

e |’espace parapharyngé : de contingent essentiellement graisseux, il
est en rapport en dehors avec le lobe profond de la parotide;

La fosse infratemporale : elle est limitée en dehors par le ramus
mandibulaire et par I'arcade zygomatique. Sa limite interne constitue la
frontiere externe de I'espace latéropharyngé. L’espace masticateur englobe
la fosse infratemporale et les structures en dehors du ramus
mandibulaire et au-dessus de |'arcade zygomatique ;

la loge parotidienne : est Ilimitée en dedans par [’espace
parapharyngé, en avant par la fosse infratemporale et en arriere par la
région rétrostylienne. Elle contient le nerf VII, I’artere carotide externe et la

veine jugulaire externe.

17
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Figure 8 : schéma en coupe axial illustrant les espaces profonds de la face

2.5. Base du crane :

La radio anatomie des trois foramens suivants est essentielle a connaitre
pour le bilan de radiothérapie pour un cancer du rhinopharynx. La base du crane est
fragmentée entre le neurocrane et le viscérocrane par des voies de passage dont
font partie les foramen de la base du crane [55-56].

e Foramen ovale :

Le foramen ovale est situé dans la grande aile en arriere et en dehors
du foramen rotundum. Sa direction est verticale et permet le passage du nerf
mandibulaire V3 dans la région ptérygoidienne, et de I’artere petite méningée
(ou méningée accessoire).

Pour identifier le foramen ovale en scanographie, il faut tout d’abord
repérer le canal ptérygoidien (ou vidien). Ce dernier est situé en coupes axiales
plus bas que le foramen rotundum visible sous la forme d’un canal fin, bien
délimité. 1l est bien individualisé en coupes coronales en dedans et au-

dessous du foramen rotundum, au-dessus et en dehors des apophyses
18



ptérygoides médiales sous la forme d’un petit canal, plus ou moins cerné d’os
en fonction de la pneumatisation des sinus sphénoidaux. Le foramen ovale est
situé en dehors du canal ptérygoidien. On apercoit au niveau de la grande aile du
sphénoide un aspect d’empreinte de pas dont le talon correspond au foramen ovale.
En coupes coronales, il correspond a un foramen assez large situé au niveau de
la grande aile du sphénoide quelques coupes en arriere du canal ptérygoidien.

e Foramen lacerum :

Le foramen lacerum (ou trou déchiré antérieur) constitue un espace de
séparation a la partie interne de la suture sphénopétreuse, fermée par un
fibrocartilage relativement résistant ne laissant le passage qu’au nerf vidien et
de facon inconstante a une branche méningée de I’artére pharyngienne ascendante.

En coupes TDM axiales, il constitue le prolongement du canal carotidien
(qui contient I'artere carotide interne) vers la loge caverneuse. Il est situé en arriére
du canal ptérygoidien, en dehors du clivus et en dedans de I'apex pétreux.

e Foramen rotundum :

Le foramen rotundum (ou foramen rond) est implanté sur la racine médiale de
la grande aile du sphénoide. Il ne porte pas bien son nom car il a davantage
une configuration de canal. Son contenu principal est le nerf maxillaire V2,
branche du nerf trijumeau. Il est situé en arriere, plus bas et plus médian que la
fissure orbitaire inférieure. Sur une coupe TDM axiale il faut donc repérer tout
d’abord la fissure orbitaire inférieure qui est située a la partie la plus
postérieure de I’orbite, entre la paroi orbitaire de I'os maxillaire et la grande
aile du sphénoide. Quelques coupes plus bas et en arriere, on repéere le
foramen rotundum qui met en communication le sinus caverneux avec la fosse
ptérygopalatine. Un autre moyen plus facile d’identifier le foramen rotundum
est de se placer sur des coupes scannographiques coronales en prenant

comme repere le sinus sphénoidal. Quelques coupes plus en arriére, on voit un
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canal

arrondi a la partie toute inférieure et latérale du sinus sphénoidal

correspondant au foramen rotundum.

2.6. Mode de progression des cancers du rhinopharynx :

e De proche en proche :

La premiere voie d’extension des tumeurs rhinopharyngées est de proche

en proche :

le cancer du rhinopharynx nait dans 50 % des cas au niveau de la

fossette de Rosenmiller [57] ;

puis il s’étend dans la sous-muqueuse en infiltrant précocement le

muscle élévateur du voile du palais, ce qui limite l'ouverture de la

trompe d’Eustache et peut donner une otite rétentionnelle (otite séro-
muqueuse) ;

il progresse vers les points de faiblesse connus au niveau du fascia

pharyngobasilaire et peut s’étendre [58] :

e vers l'avant : il atteint les fosses nasales (15%), puis la fosse
ptérygopalatine. La fosse ptérygopalatine constitue un carrefour entre
la cavité nasale et latéralement la fosse infra temporale (avec un
risque d’atteinte des muscles masticateurs et du nerf mandibulaire
V3 passant entre les muscles ptérygoidiens puis par le foramen
ovale), en arriere le canal vidien (qui relie la fosse ptérygopalatine a
I’apex pétreux), en haut le foramen rotundum (avec risque d’atteinte
du nerf maxillaire V2) et la fissure orbitaire inférieure,

e latéralement: [I'atteinte de [I’espace parapharyngé (extension
dominante dans 80%) signe soit un passage par le sinus de Morgagni
soit un franchissement direct du fascia pharyngobasilaire. A partir
de [I'espace parapharyngé, la tumeur peut atteindre I’espace

masticateur et la grande aile du sphénoide,
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e en arriere : la tumeur peut envahir I’espace rétro pharyngé puis I’espace
pré vertébral et sur le coté I’espace carotidien avec un risque d’atteinte
des nerfs mixtes IX, X et XI et du nerf hypoglosse XlI,

e en bas : étant donné [l'absence de barriere anatomique entre le
rhinopharynx et l'oropharynx (20%), on peut observer une extension
sous mugqueuse directe vers I|'oropharynx au niveau des loges
amygdaliennes,

e en haut : on peut observer une extension directe au clivus et a
I’os sphénoide puis au cerveau.

e Erosion de la base du crane (30%) :

La complexité de la radiothérapie du cancer du rhinopharynx provient
d’une autre voie d’extension passant par les foramen de la base du crane. S’il
est admis que la principale voie d’atteinte du sinus caverneux passe par le
foramen ovale devant le foramen lacerum, dans 60,7 % des cas ce sont deux voies
(foramen ovale et foramen lacerum principalement) voire plus qui sont
combinées. En cas d’extension rhinopharyngée antérieure ou latérale, le cancer
peut atteindre le foramen ovale, dans lequel passe le nerf mandibulaire V3,
avant de s’étendre verticalement vers la fosse cérébrale moyenne et vers le
sinus caverneux par I'intermédiaire du ganglion trigéminé. En cas d’atteinte
supérieure, l'atteinte du foramen lacerum permet également une extension de la

maladie au sinus caverneux [59-61].
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3. RAPPEL HISTOLOGIQUE

Les tumeurs du cavum sont principalement des tumeurs malignes,
essentiellement des carcinomes épidermoides plus ou moins différenciés.

Le carcinome du nasopharynx est Le plus fréquent et 'une des rares tumeurs
pédiatriques d’origine épithéliale. Le diagnostic souvent tres fortement suspecté lors
de I'analyse du frottis cellulaire fait aprés cytoponction ganglionnaire, est confirmé
par ’analyse histologique aprés adénectomie cervicale ou sur la biopsie de la masse
du cavum [6,36]. Le diagnostic sera ensuite affirmé par |’étude anatomo-
pathologique et immuno-histochimique d’un prélevement biopsique chirurgical de la
l[ésion du cavum ou d’une adénopathie régionale. Une partie du préléevement, comme
pour toute tumeur pédiatrique, est systématiquement conservée en milieu de culture
stérile pour analyse cytogénétique et un fragment est congelé pour réaliser les études
en biologie moléculaire nécessaires a la confirmation diagnostique [14].

L’Organisation mondiale de la santé (OMS) subdivise les carcinomes du
nasopharynx en trois types en fonction de la différentiation et de la présence de
kératine [62] :

= OMS | : carcinome kératinisant bien différencié. Il est caractérisé par une

différentiation squameuse évidente avec des ponts intercellulaires et des
dépots de kératine. Ce type est rare dans les zones endémiques, et il est
beaucoup plus fréquent dans les pays occidentaux ou il est lié a
I’intoxication alcoolo-tabagique. Par ailleurs, il est quasi inexistant chez
I’enfant et chez I’adolescent ;

= OMS Il : carcinome différencié non kératinisant. La différentiation squameuse

n'est pas nette avec présence de ponts intercellulaires mais sans aucune

évidence de kératinisation ;

22



= OMS Il : carcinome indifférencié de type nasopharyngé (UCNT). Les cellules
tumorales représentent un aspect syncitial et sont déposées en amas
irréguliers au sein d’un stroma lymphoide.

Dans les cancers du nasopharynx juvéniles, 'UCNT (OMS Illl) représente le type
histologique le plus fréquent (70-100 %) [22,25,63-64].

L’étude immunohistochimique est d’un grand apport dans la confirmation du
diagnostic de carcinome indifférencié en montrant une positivité constante pour la
cytokératine et 'antigéne de membrane épithéliale et permettant d’éliminer les autres
diagnostics différentiels notamment les lymphomes [5].

Les principaux autres cancers du nasopharynx en pédiatrie sont représentés
par les :

- Rhabdomyosarcomes,

- Lymphomes malins non hodgkiniens (LMNH).

D’autres tumeurs malignes peuvent plus exceptionnellement intéresser le
cavum ; elles surviennent le plus souvent dans le cadre d’une extension locorégionale
d’une tumeur de voisinage comme un neuroblastome rétrostylien ou, encore plus
rarement, une tumeur d’Ewing du massif facial.

Les tumeurs bénignes sont plus exceptionnelles, il s’agit principalement
d’hypertrophie des formations lymphoides du toit du cavum chez I’enfant et
I’adolescent, ou du classique kyste de Thornwald.

Notons que certaines tumeurs bénignes mais localement agressives peuvent
aussi concerner cette région, comme les fibromatoses desmoides parapharyngées, les
angiofibromes nasopharyngiens issus de la région nasale en arriere du trou sphéno-
palatin, les chordomes du clivus, les rares craniopharyngiomes étendus a la base du

crane ou les tératomes chez le nouveau-né [14].
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IV. MOYENS D’IMAGERIE

L’imagerie constitue un élément clé dans le bilan diagnostique et d’extension
initial des UCNT [65]. Une tomodensitométrie (TDM) ou une Imagerie par résonance
magnétique (IRM) des voies aérodigestives supérieures, du crane jusqu’a la base du

cou, complete donc I’examen clinique [14].
1. TDM

La TDM permet d’apprécier les extensions locales et régionales.

1.1. Technique :

Le protocole technique actuellement préconisé dans I'exploration du
nasopharynx consiste a réaliser une acquisition volumique parallelement au
palais osseux, depuis la citerne suprasellaire jusqu’a la crosse de [|'aorte,
incluant ainsi la base du crane, le rhinopharynx et I’ensemble des aires
ganglionnaires cervicales [52].

L’injection de produit de contraste est constamment réalisée, excepté les
cas ou la TDM est effectuée en complément de I’'IRM [52].

La majorité des équipes préconise une injection biphasique avec une
imprégnation préalable par le tiers de la dose de produit de contraste
permettant d’avoir un meilleur rehaussement muqueux et interstitiel optimal
(par exemple 40 ml a 1 ml/s) puis une acquisition 30 secondes apres
I'injection en bolus de la quantité restante de produit de contraste permettant
d’avoir une opacification concomitante des vaisseaux [66-67].

Les coupes millimétriques et les reformatages multiplanaires d’excellente
qualité dans tous les plans de I'espace autorisent une analyse tres fine des os et des
foramens de la base du crane a la recherche d’érosions de la corticale, de véritables

plages de lyse osseuse ou de I’élargissement d’un foramen de la base [68].
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Il existe actuellement un consensus pour associer un scanner hélicoidal
en coupes fines et en haute résolution centré sur la base du crane a la
recherche d’érosions osseuses a une IRM de la base du crane et du cou [68-71].

Le bilan TDM locorégional est complété par une acquisition thoraco
abdominale a la recherche d’éventuelles localisations secondaires, en particulier
pulmonaires et hépatiques [52].

1.2. Avantages [50,72] :

La TDM reste, malgré tout, largement utilisée dans beaucoup de pays
pour faire le bilan pré thérapeutique du cancer du cavum aussi bien dans
I’évaluation du volume tumoral que dans I’appréciation de I’extension locorégionale.

En effet, le colit d’un examen IRM et le nombre peu élevé des appareils d’IRM
constituent encore des facteurs limitants a la généralisation de l’indication de
I’examen dans cette pathologie.

La TDM reste toutefois une technique reproductible, de réalisation et
d’interprétation relativement facile et nécessitant un temps d’examen bref, en
particulier avec les appareils multicoupes.

Elle permet I’analyse a la fois des structures osseuses et des parties molles.

1.3. Limites [50,72] :

La TDM du cavum est une technique irradiante, nécessitant l'injection de
produit de contraste iodé. Elle souffre d’une faible résolution en contraste ne
permettant pas une bonne identification des structures musculaires par rapport
au tissu lympho-épithélial et aux fascias mais elle est dotée d’une bonne
résolution spatiale longitudinale. Elle est parfois sujette a des artefacts

d’origine dentaire parfois trés génants
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2. IRM

L’IRM est la technique de choix car elle offre le meilleur contraste tissulaire
[52,72].

2.1. Technique :

L’exploration du nasopharynx par [I'IRM doit étre réalisée par une

antenne téte-cou et I’examen doit comporter :

* une séquence en écho de spin turbo (TSE) T2 haute résolution pour
préciser les limites de la tumeur ;

* une séquence T1 sans injection et sans saturation du signal de la
graisse centrée sur la base du crane pour détecter une éventuelle extension
tumorale aux structures osseuses ;

* une séquence T1 avec injection de gadolinium et saturation du signal
de la graisse (FATSAT) dans les plans axial et coronal pour [|’analyse
de I’extension tumorale en profondeur et en particulier I'’extension péri
nerveuse et vers I’endocrane ;

* une séquence axiale TSE T2 pour I’étude des aires ganglionnaires. L’apport
de I'IRM est nettement supérieur a celui de la TDM dans I’évaluation de
I’extension tumorale péri nerveuse ou intra spongieuse du cancer du
cavum [51-53].

Séquence de diffusion :

* Une homogénéisation manuelle du champ magnétique en le centrant
sur le rachis et les muscles du cou et en essayant d’éviter les
structures mobiles et I'air diminue les artéfacts de distorsion et de
déplacement chimique inhérents a cette séquence.

* Un hypersignal normal en diffusion pour des valeurs élevés de B est
vu dans les glandes parotides et sous mandibulaires, la thyroide, les

tonsilles palatines, les ganglions normaux.
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= Par contre la muqueuse et la sous muqueuse, la graisse, les muscles,
les vaisseaux sont vides de signal a ces valeurs élevées de b.

* Une analyse qualitative de I’hyper signal en diffusion a b 1000 des
ganglions est tres sensible pour leur détection mais manque donc de
spécificité.

= De méme cet hyper signal a B 1000 aide la détection des petites
tumeurs primitives.

Le coefficient ADC est influencé par des facteurs spécifiqgues a chaque
aimant et aux facteurs techniques utilisés (valeurs du b +++). Sa valeur
absolue n’est donc pas directement comparable d’une institution a I’autre.

Le calcul de I’ADC est en outre sujet a une importante variabilité intra
et inter observateur.

» Ce calcul est amélioré en effectuant 5 valeurs de B successives mais

au prix d’un temps de séquence de 5 mn avec une IRM de 1,5 T.

» Le coefficient ADC est plus bas dans les l|ésions malignes que dans
les tissus sains du fait de leur plus grande cellularité mais il existe
un chevauchement des valeurs normales et pathologiques.

* La mesure initiale du coefficient ADC tumoral est suivie en post
thérapeutique.

Sa réaugmentation se voit chez les patients bons répondeurs et précede

les modifications morphologiques tumorales.

Une séquence de perfusion dynamique apres injection de gadolinium :

Elle peut également étre pratiquée. Son suivi montre également que les
modifications de la vascularisation tumorale précédent les modifications
morphologiques aidant ainsi a reconnaitre précocement les bons répondeurs au

traitement.
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2.2. Avantages [50] :

Elle offre une meilleure résolution en contraste et améliore I’évaluation initiale
de la maladie en permettant une meilleure analyse des muscles pré
vertébraux, de I’espace rétro pharyngé, de |’extension péri nerveuse, de
I’envahissement de la base du crane et des espaces naso-sinusiens (en différenciant
le processus tumoral d’une simple rétention).

Avec 'avenement de la radiothérapie conformationnelle avec modulation
d’intensité, I'IRM permet d’obtenir une meilleure définition des volumes cibles.

L’IRM a aussi une place majeure dans la délinéation des organes a risque.

2.3. Limites [50,72] :

L’épaisseur des coupes est plus importante qu’en scanographie (entre 3 et 5

mm), ce qui donne une résolution spatiale inférieure.
3. Autres :

3.1. Tomographie par émission de positons couplée au scanner (PET CT)

3.1.1. Technique [73-75]:

La tomographie par émission de positons couplée au scanner ou PET-CT est
une technique scintigraphique qui utilise le 18-fluorodésoxyglucose (18-FDG). Ce
meétabolite se fixe sur les cellules en hyperactivité métabolique. L’acquisition se fait
sur des machines hybrides TEP et scanographe, en deux temps du vertex a mi-
cuisse puis au niveau ORL.

Cet examen doit se faire si possible en position de traitement de radiothérapie
avec les moyens de contention et le masque thermoformé définis lors de la

scanographie de simulation afin de faciliter le recalage entre les deux examens.
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3.1.2. Avantages :

Le PET-CT est moins efficace que I'IRM pour le bilan de [|’extension
locorégionale d’une tumeur authentifiée [76]. Il permet un bilan d’extension a
distance et ganglionnaire plus exhaustif que les autres moyens d’imagerie ainsi il
a surtout un intérét dans le bilan de I’extension ganglionnaire et pour la recherche de
métastases en explorant I’ensemble du corps ainsi que pour la surveillance des
patients traités.

Il est également utile dans I’exploration d’une adénopathie cervicale sans
cancer primitif connu car dans ces cas, il peut détecter la tumeur primitive [76].

3.1.3. Limites :

Le PET-CT reste toutefois d’acces encore limité [77].

La résolution spatiale de la TEP est inférieure a I'IRM en ce qui concerne
la détermination de I'invasion locorégionale et de I’atteinte rétropharyngée [77].
Les nouveaux traceurs comme la choline peuvent cependant améliorer la délinéation
du volume tumoral macroscopique proche de la base du crane [78].

3.2. Scintigraphie

Méthode actuelle de référence du dépistage systématique métastases osseuses.
Le traceur utilisé est le diphosphonates de TC99m, lode 131, MIBG.

Elle a une place dans le bilan d’extension local a la base du crane et a distance
du cancer du cavum. Elle permet une étude globale et d’orienter les autres
explorations radiologiques Elle a cependant une faible spécificité [79].

3.3. Radiographie standard

Chez I’enfant, Elle sert a la recherche d’une hypertrophie des végétations

adénoides.
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V. RADIO ANATOMIE NORMALE

L’imagerie en coupes permet une étude précise des parois du nasopharynx et
de leurs reliefs muqueux ainsi que des rapports de celui-ci avec les espaces profonds

de la face et enfin, la recherche d’éventuelles adénomégalies.

1. TDM [50]

Les parois nasopharyngées doivent étre bien visibles, avec sur les parois
latérales la double clarté aérique s'insinuant dans l'orifice tubaire en avant latérales la
double clarté aérique s'insinuant dans l'orifice tubaire en avant et la fossette de
Rosenmiller en arriére. Latéralement, l'espace graisseux parapharyngé doit étre

individualisable.

Sinus Encéphale
sphénoide

Orifice Choane
tubaire

Fossette ! Muscle
Rosenmiille ‘ pteryg0|de

Oropharynx <

p-

Espace para J
pharyngé

Figure 9 : radio anatomie normale en coupes axiale et sagittale TDM centrées sur le

cavum. Délimitation du fascia pharyngo-laryngé (rouge) et le cavum (fleche rouge).
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2. IRM [72]

Le cavum est limité par le fascia pharyngobasilaire, visible a [I'IRM,
constituant une véritable barriere anatomique a I’extension initiale des tumeurs.

La muqueuse normale du nasopharynx est en général fine, réguliere, en
hypersignal spontané sur les séquences en T2. Elle est fortement rehaussée par le
produit de contraste.

La graisse apparait en hypersignal sur les séquences pondérées en T1 et T2.
Les muscles apparaissent en hyposignal relatif en T1 et surtout en T2. lls sont

modérément rehaussés par le produit de contraste.
Choane Sinus Encéphale
i sphénoide

Muscle
ptérygoide

Orifice
tubaire

Fossette

Rosenmiille

Oropharynx

Espace para
pharyngé

Figure 10 : coupes axiale et sagittale IRM centrées sur le cavum. Délimitation du

fascia pharyngo-laryngé (rouge) et le cavum (fleche rouge).
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VI. CLASSIFICATION TNM

Le bilan d’extension locorégionale doit comporter une TDM et/ou une IRM du
cavum et du cou qui doit s’étendre de la base du crane jusqu’aux creux
susclaviculaires.

* Le scanner est beaucoup plus performant pour détecter les atteintes

osseuses.

= L’IRM permet une meilleure évaluation de I'’extension tumorale dans les

tissus mous adjacents, les ganglions, les nerfs et les vaisseaux [80].

Le bilan d’extension a distance peut comporter une radiographie du thorax,
une échographie abdominale et une scintigraphie osseuse. En effet, plus de 15 % des
jeunes atteints de cancers du cavum sont métastatiques au diagnostic notamment au
niveau osseux [16].

Au terme de ce bilan, les tumeurs malignes sont classées selon la 7¢ édition de

la classification TNM (7umor Nodes Metastasis) actuelle, UICC 2010.
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Tableau illustrant la Classification TNM, 7éme édition UICC 2010 :

Tumor (T)

T1 Envahissement limité au nasopharynx, a la cavité
orale ou a I’oropharynx sans extension
parapharyngée

T2 Envahissement limité au nasopharynx, a la cavité
orale ou a I’oropharynx avec extension
parapharyngée

T3 Envahissement des structures osseuses de la base
du crane ou sinusiennes

T4 Envahissement intra-craniens, sur le trajet
des paires craniennes, a I’hypophraynx, aux
orbites, a la fosse infra temporale ou a I'’espace
masticateur

Nodes (N)

NO Aucune adénopathie

N1 Adénopathies cervicale unilatérales ou
rétropharyngées bilatérales, au dessus de la fosse
claviculaire < 6 cm

N2 Adénopathies cervicale bilatérales ou
rétropharyngées bilatérales, au dessus de la fosse
claviculaire
<6Ccm

N3 a> 6cm

b = sus-claviculaires

Metastasis (M)

MO

Aucune métastase

M1

Métastase
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Les cancers nasopharynx juvéniles sont caractérisés par une extension
locorégionale trés importante. En effet, 50 a 85 % des patients se présentent avec une
tumeur classée T3-T4 et/ou N2-N3 [16,63].

L’évolution apres traitement est caractérisée par un excellent controle local et
par des rechutes métastatiques fréquentes et assez précoces. Dans la population
juvénile, seule I'atteinte ganglionnaire cervicale massive (N3) a été retrouvée comme
facteur pronostique indépendant aussi bien pour la survie globale que pour la survie

sans maladie [81].
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VIl. MATERIELS ET METHODES

Notre travail porte sur une étude rétrospective de 25 observations colligées
durant une période de 3 ans (entre Janvier 2013 et Décembre 2015) au service de
Radiologie du CHU Hassan Il de Fes.

Le bilan a comporté respectivement :

* Une nasofibroscopie initiale associé a une biopsie pour tous nos patients.

* Une TDM cervicale chez 15 patients. Les coupes en filtres parenchymateuses

centrées sur le cavum s’étendent de la fourchette sternale a la base du
crane, d’emblée avec injection du produit de contraste iodé, bien toléré.
Ont été inclut dans notre étude, tous les patients disposant d’une imagerie
exploitable.

Le bilan d’extension a distance a nécessité une TDM thoracique et/ou thoraco-
abdomino-pelvienne (TAP) pour 13 patients.

* Une IRM du rhinopharynx pour 6 patients réalisée sur un appareil General

Electric (GE) 1,5 Tesla Signa® avec un protocole comportant :
e Séquences T2 dans les plans axial et coronal,
e Séquence T2 apres saturation du signal de la graisse dans le plan
axial,
e Séquences T1 ET T1 FAT SAT dans le plan axial et,
e Séquences T1 FAT SAT avec injection de gadolinium dans les plans
axial et coronal, bien toléré.

De plus, les deux techniques d’imagerie ont été respectivement effectuées chez
4 patients.

L’évaluation du suivi néoplasique de nos patients fut faite sur le plan clinique,

biologique et radiologique pour la détection de récidives et des complications.
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VIIl. RESULTATS ET DISCUSSION

1. Epidémiologie

1.1. Age:

L’age moyen de nos patients était de 11 ans avec des extrémes allant de 2 ans
a 16 ans. La tranche d’age majoritairement touchée se situait entre 11-15 ans. En

outre, I’age de 13 ans a été la plus touché dans notre échantillon.

Répartition en fonction de I'age

Nombres
o N B @

2ans 3 ans 9ans

10 11

12
ans  ans 13 14

ans  ans 15 16

ans
ans ans

Age

Histogramme illustrant la répartition des patients en fonction de d’age.

Les cancers du cavum chez le sujet jeune est relativement fréquent au Maroc ou
il représente 31% chez le jeune de moins de 40 ans [9]. En plus, en Tunisie, les
cancers pédiatriques dépistés avant 18 ans représentent environ 5 % des
cancers nasopharyngés et constitue la tumeur maligne épithéliale la plus
fréquente en oncologie pédiatrique [5,16].

Dans la littérature, le carcinome du nasopharynx représente le cancer le plus
fréequent du cavum. Il est beaucoup plus fréquent dans certaines régions Sud-Est
d'Asie et d’Afrique du Nord, ainsi que moins fréquemment en Amérique du Nord et
en Europe, il représente environ 1-3% des cancers de I'enfant [15,82-83].

L'étiologie du carcinome du nasopharynx de I’enfant est multifactorielle et
implique des composants virologiques, environnementaux et génétiques [10,40]. Les
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carcinomes du nasopharynx représentent une affection maligne rare liée au virus
Epstein-Barr Virus avec une répartition géographique ubiquitaire particuliere
caractérisée par trois niveaux d’incidence [43].

Dans notre série, nous avons choisi d’inclure les patients jusqu’a I’age de 16
ans. La tranche d’age touchée par le carcinome du nasopharynx se situait entre 6-16
ans, avec une légere prédominance pour les enfants de 13 ans, ce qui se rapproche
de I’étude de Jmal et al, portait sur 48 enfants d’age inferieur ou égal a 16 ans dont,
I’age moyen était de 13,7 ans ainsi que de I’échantillon (11 cas) de Pedro et al avec
un age médian de 12 ans (8-14 ans) [15,29].

Par contre, dans I'observation de Frikha et al, qui comptabilisait 74 patients
d’age inférieur ou égal a 20 ans, I’age moyen était de 16 ans (10-20ans) [5]. En effet,
le carcinome du nasopharynx est tres rare chez les enfants de moins de 10 ans, et
son incidence augmente progressivement avec I'age du patient [10]. Ce fut le constat
dans notre observation. Les trois enfants de moins de 3 ans étaient représentés par
les lymphomes non Hodgkiniens de type Burkitt (2 cas de patients de 2 ans
respectivement) et un cas de rhabdomyosarcome alvéolaire. L’age de survenu de ce
dernier cas concorde avec les donnés de la littérature, ou le pic de fréquence se situe
entre 2 et 5 ans [84-89]. Par contre, les lymphomes non Hodgkiniens sont rares avant
2 ans et leur pic de fréquence se situe vers 7 ans chez I'enfant [90-93].

1.2. Sexe :

Dans notre observation, on apercoit une prédominance féminine limite de 13

cas, pour 12 masculins.
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Répartition en fonction du sexe

B Féminin

B Masculin

Diagramme en secteur montrant la répartition des patients en fonction du sexe.

Dans notre échantillon, le sexe féminin était légerement prédominant avec un

sex-ratio de 1,08 ; ce qui diverge avec les données de la littérature, avec des sex

ratio en faveur des hommes Frikha et al (1.17), Jmal et al (1.4) et Pedro et al [5,29].

2. Clinique

Le mode de découverte a été essentiellement clinique :

Rhino-pharyngologique : épistaxis, obstruction naso-sinusienne, dysphagie,
détresse respiratoire (N=11),

Otologique : otalgie, hypoacousie (N=3),

Adénopathies cervicales (N=8),

Autres : baisse de I'acuité visuelle, céphalées (N=3).
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Manifestations cliniques

Histogramme illustrant les manifestations cliniques chez nos patients.

Les UCNT ont une topographie profonde, sous la base du crane, qui explique la
symptomatologie riche mais souvent tardive liée a ’envahissement des structures de
voisinage. L’UCNT nait le plus souvent au niveau de la fossette de Rosenmiiller. Les
signes révélateurs sont atypiques par extension aux structures de voisinage.
L’évaluation clinique initiale des patients consiste en une nasofibroscopie associée a
une palpation des aires ganglionnaires cervicales et un examen minutieux des nerfs
craniens [14].

Dans les études de Pedro et al ainsi que Kao et al, les principaux symptomes au
moment du diagnostic étaient hypertrophie des ganglions lymphatiques cervicaux
(100%) compte tenu de riche drainage lymphatique du nasopharynx, épistaxis (54%),
céphalées (36%), trismus (36%), et otalgie (27%). Le mode de découverte clinique de
notre série a été essentiellement rhino-pharyngologique (obstruction naso-
sinusienne, dysphagie, détresse respiratoire et épistaxis (44%)), suivi de la découverte
des adénopathies cervicales (32%).

Néanmoins, dans notre étude, la découverte d’adénopathie prédominait,
comparé aux atteintes rhinologiques qui comprenait un ensemble de symptome

clinique. Le premier signe fréquemment (30%) rencontré est une ou des adénopathies
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cervicales haut située(s) dans le territoire sous-digastrique ou spinal haut (triangle
postérieur du cou) de distribution uni ou bilatérale(s) [30]. Il est alors mis en évidence
une masse parfois saignante ou inflammatoire dans le nasopharynx, plus ou moins
étendue vers les fosses nasales ou I’oropharynx. Dans la population pédiatrique, 80 a
100 % des patients présentent une atteinte ganglionnaire au moment du diagnostic,
cette atteinte est le plus souvent sous forme d’un bulky cervical (N3) [14,16,94-95].

Les autres modes de découverte clinique moins fréquent furent : otologique
(12%) et autres symptomes : composés de céphalées et baisse de I'acuité visuelle.
L’atteinte des nerfs craniens qui peut s’observer dans 10 a 20 % des cas [96-97].

Dans la série de Kao et al, le carcinome nasopharyngé présente souvent comme
des saignements de nez, la congestion nasale et l'obstruction ou l'otite moyenne
[10,15] ; ce qui concorde avec nos résultats.

Dans une moindre mesure, la sialorrhée, la douleur locale, hypoacousie
unilatérale, la voix nasale et le ronflement ont également été détectés comme
symptome de découverte de la maladie [15].

En outre, I'épistaxis était le mode de découverte d’un cas de fibromes naso
pharyngien, vu leur caractere hyper vasculaire, déja décrit dans la littérature [98-99].

L’examen clinique doit aussi apprécier I’état général et rechercher des
symptomes suggestifs de métastases viscérales, pulmonaires, hépatiques, osseuses
ou cérébrales ou de syndromes paranéoplasiques. Il apprécie I'état cardio-
respiratoire, la fonction rénale et I'état nutritionnel ainsi que I'état de la dentition en

vue d'une radiothérapie [43,100].

3. Endoscopie

L’examen du cavum par nasofibroscopie directe s’impose une fois le diagnostic
de néoplasie suspecté sur les arguments cliniques, Il permet de visualiser la tumeur

avec ses extensions possibles et de réaliser une biopsie dirigée (5,101).
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Réalisé sous anesthésie générale il permet de pratiquer une biopsie
indispensable pour affirmer le diagnostic, de confirmer le siege exact de la tumeur,
de rechercher une localisation cancéreuse associée au niveau des voies aérodigestives
supérieures. Il doit toujours comporter un schéma daté et signé des Iésions [102].

A l'issue de ce bilan le diagnostic de cancer des voies aéro-digestives

supérieures est posé et la tumeur classée selon la classification TNM [103].

Figure 11 : schéma d’illustration d’une nasofibroscopie
La nasofibroscopie avec biopsie a été réalisée pour I'ensemble de notre
échantillon, le carcinome indifférencié du cavum a été retrouvé chez tous 72%
des enfants, ce qui se rapproche des données de la littérature.
Les types histologiques étaient représentés par :
» Les tumeurs malignes :
e UNCT (N=18),
e Lymphome malin non Hodgkinien de Burkitt (N=3),
e Rhabdomyosarcome (N=2).
»= Les tumeurs bénignes :

e Fibrome (N=2).
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Types histologiques

M UCNT
H Lymphome
i Rhabdomyosarcome

M Fibrome

Diagramme en anneau des types histologiques dans notre échantillon.
En effet, la population pédiatrique développe presque exclusivement le sous-
type histologique de carcinome indifférencié [15]. Cette variante est plus liée a
I'infection a virus Epstein-Barr Virus, et affiche une biologie plus agressive [10,15].

Les autres types histologiques moins fréquent de notre échantillon étaient

représentés par :

* Lymphome malin non hodgkinien de Burkitt (12%), donc la fréquence
d’atteinte ORL dans la littérature est estimé a 20 % [90, 104-109].

» Rhabdomyosarcome qui représentait 8% de notre série, et dont la fréquence
diverge avec la littérature, qui trouve 40 % de localisation sur le massif facial
et le cou [84-89]. Ceci s’expliquerait probablement par la faiblesse de notre
échantillonnage.

= Parmi notre échantillon, le fibrome naso-pharyngien a touché 8% des

enfants.
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4, Imagerie
La TDM cervicale a été réalisé chez 15 patients. En plus 13 enfants ont bénéficié
d’un bilan d’extension a distance, par une TDM thoracique et ou TAP. Quand a I'IRM
du rhinopharynx, elle a été réalisée chez 6 patients. Les deux examens d’imagerie ont

été respectivement effectués chez 4 patients.

Moyens d'imagerie

TDM

IRM

TDM+IRM

Diagramme en colonne des moyens d’imagerie chez les patients.

a. Pathologie tumorale maligne

a.1. Type de description : UCNT

a.1.1. Diagnostic positif :

Le diagnostic positif repose sur I’analyse des signes fonctionnels, de I’examen
clinique comportant le bilan local et régional et de la biopsie [14].

L’imagerie est certainement nécessaire au bilan pré thérapeutique, dans
I’évolution du volume tumoral et I’extension locorégionale, vue la localisation
profonde du nasopharynx et des espaces associés, la proximité de la base du crane et
des structures encéphaliques sus—-jacentes rendent [110].

La TDM est un moyen d’imagerie efficace pour apprécier le volume tumoral et

permet d’analyser aussi bien les différentes parois du cavum ainsi que les structures
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osseuses de la base du crane. En plus, le scanner permet de faire le bilan d’extension
a distance [10,110]. Elle a permis de porter le diagnostic tumoral chez 19 de nos
patients.

Parallelement, I'IRM est le gold standard en raison de sa résolution en contraste
élevée pour I'analyse pariétale du rhinopharynx. Elle apprécie |’extension en
profondeur des processus muqueux débutants (stades T1 et T2 faible) et pour
analyser les aspects apres traitement, en particulier post-radiothérapie, en aidant a
différencier un aspect de fibrose secondaire d’une rechute locale [6,10]. Elle a été
réalisée chez 10 patients de notre série, probablement du au rendement diagnostic
de la TDM, mais également au nombre limité de machine IRM et a son cout élevé.
Dans notre série, la réalisation de I'IRM a été motivé pour préciser I'approche
diagnostic essentiellement au stade initiale de la maladie, pour I’évaluation de
’extension endo-cranienne et péri nerveuse et pour la surveillance post
thérapeutique.

a.1.2. Bilan d’extension

Sur les images radiologiques de notre échantillon, le centre géographique du
processus tumoral rhinopharyngé était médian (n=3), intéressait la paroi latérale
droite (n=6) et la paroi latérale gauche (n=9).

< Extension locale :

La tumeur a été localisée a la paroi du cavum (11.1%), a infiltrée la graisse para
pharyngée (22.2%). De méme, elle a présenté, une extension : endo-sinusienne
(22.2%), osseuse de la base du crane (16.6%), endocranienne (11.1%), a la fosse infra

temporale (11.1%) et orbitaire (5.5%).
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Extensions locales

Histogramme de la répartition des différentes extensions locales chez nos patients.

Dans la classification TNM actuelle, la tumeur a été classée : T1 (N=2), T2

(N=8), T3 (N=3) et T4 (N=5).

47



|

Figure 12 : 13 ans, IRM : épaississement symétrique des parois du cavum, sans

extension locale. ADPs bilatérales des chaines cervicales |, Il, et Ill. IRM classé T1

AT
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Figure13 : 15 ans, TDM : épaississement de la paroi latérale gauche du cavum
Infiltrant la graisse parapharyngée gauche. Ce processus s’étend aux choanes associé
a une lyse des apophyses ptérygoides, des parois sphénoidales (extension au sinus
sphénoide), du clivus ainsi que du corps de I’atlas. ADPs bilatérales des chaines

cervicales I, I, lll et IV. TDM classé T3
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Figure 14 : 13 ans, TDM et IRM : processus de la paroi postéro latérale et supérieure
du cavum infiltrant la graisse para pharyngée gauche, s’étendant aux choanes, a la
fosse infra temporale ainsi que ’apex orbitaire gauche. Lyse des parois sphénoidales
(extension au sinus sphénoide gauche). ADPs bilatérales des chaines cervicales I, I,

[, IV et V. Par ailleurs, lésion métastatique pulmonaire droit. Imagerie classé T4
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Figure 15 : 13 ans, TDM : volumineux processus de la paroi postéro latérale gauche
du cavum, s’étendant a la graisse parapharyngé homolatérale, a la choane gauche.
Infiltration également de la fosse infra temporale. Lyse de la base du crane
notamment du processus ptérygoide, des parois sphénoidales avec extension endo
cranienne et orbitaire gauche. ADPs bilatérales des chaines cervicales I, I, lll, IV et V.

TM classé T4

»
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Figure 16 : 15 ans, IRM : épaississement de la paroi postéro latérale droite du cavum
infiltrant la graisse para pharyngée et s’étendant aux choanes homolatérales. Pas de
d’atteinte osseuse décelée. ADPs bilatérales des chaines cervicales I, II, llI, IV, et V.

IRM classé T2

IRM du cavum de controle montrant un épaississement cicatriciel post radiothérapie.
En effet, le carcinome du nasopharynx nait le plus souvent au niveau de la
fossette de Rosenmiller. Et du fait de sa localisation profonde, il est souvent
découvert a un stade localement avancé. En outre, le cancer du cavum de |I’enfant est
caractérisé par la fréquence des formes localement évoluées, les stades T4 et T3
représentent ainsi entre 30% et 92 % selon les différentes séries [10,16,23,25].
Selon Frikha et al, 73 % des tumeurs ont été classés T3 ou T4 [5]. Ces données

confortent nos résultats ou les anomalies de stade T2 (44.4%), T3 (16.6%) et T4
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(27.7%), représentaient 88.8% des atteintes locales. En plus parmi ceci, les extensions
locales T3-T4 valent 44.4%.

% Extension lymphatique :

Parmi notre échantillon, 3 enfants ont présenté une atteinte ganglionnaire
latéro cervicale ou rétropharyngée unilatérale (classée N1), 8 cas d’atteinte
ganglionnaire ou rétropharyngée bilatérale (classée N2). Deux patients ont connu
une adénopathie de taille supérieure a 6 cm (classé N3a) et deux enfants ont
présenté des adénopathies sus claviculaires bilatérales (classée N3b) . Par ailleurs, 3

de nos patients n’ont pas présenté d’extension ganglionnaire évidente.

Extensions lymphatiques

on B

Histogramme illustrant I’extension lymphatique dans notre observation.

Ses donnés permettent d’obtenir, selon I’échelle TNM : NO (N=3), N1 (N=3), N2
(N=8), N3a (N=2) et N3b (N=2).

Dans notre échantillon, 16.6% enfants ont présenté une atteinte ganglionnaire
latéro cervicale ou rétropharyngée unilatérale, ce qui concorde avec les donnés de la

littérature. Dans la série de Kao et al, 44.4% des patients avaient des adénopathies
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cervicales stade N2 et 22.2% des extensions stade N3. En plus, ['atteinte
ganglionnaire cervicale N2 et N3 se situe entre 32 et 93% selon les séries [10].

Une atteinte ganglionnaire importante y est souvent associée, son taux varie
entre 32 et 93 % selon les séries [25,111], ce qui converge également avec nos

résultats ou 69 % des patients avaient des ganglions cervicaux de stade N2 et N3 [5].

Figure 17 : 11ans, TDM : processus de la paroi postéro latérale droite du cavum,
s’étendant a la graisse parapharyngée, endo sinusien et aux choanes homolatérales.
Lyse osseuse intéressant le processus ptérygoide droit, les parois sphénoidales et du
clivus. Extension endo cranienne a travers le foramen lacérum et envahissement du
lobe temporal droit. ADPs bilatérales des chaines cervicales |, Il, lll, IV, V, VI et VII (sus

claviculaires). TDM classé T4N3b.
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Figure 18 : 10 ans, IRM : processus tumoral de la paroi postéro latérale droite du

cavum, présentant une extension aux choanes, latéralement a la fosse infra
temporale droite a travers la fosse ptérygo palatine, a I’orbite droit via la fissure
orbitaire inférieure. Infiltration également de la fosse temporale via le foramen ovale.
Extension endocranienne et caverneuse droite. ADPs bilatérales des chaines cervicales

[, I, I, IV et V. IRM classé T4N2.
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IRM cervicale de contrble chez le méme patient a 3 mois d’intervalle post
radiothérapie objective une réponse quasi complete du I’épaississement tumoral du

cavum.

< Extension hématogene :

Une TDM thoracique réalisée pour 1 patient a mis en évidence des
micronodules parenchymateux pulmonaires infectieux. Parmi les 8 autres cas sur
I’ensemble des 13 enfants qui ont pu bénéficier d’un bilan d’extension TDM TAP, 5
patients n’ont pas présenté de meétastases (n=5); par contre on a retrouvé 1
métastatique pulmonaire (n=1), une localisation secondaire osseuse (n=1) et 1 cas
pluri métastatique chez le méme enfant au niveau pulmonaire, hépatique, splénique

et osseuse ainsi de la péritonéale (n=1).
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Extensions a distance

Histogramme illustrant la répartition des différentes extensions a distance.

Les localisations secondaires a distance des cancers du cavum sont
particulierement fréquentes, comparativement aux autres tumeurs cervicales. Elles
touchent par ordre de fréquence décroisant I'os (28 ,4%), les poumons (21,6%) et le
foie (13,5%) [10,112]. Dans notre série, on a retrouvé 22.2% de localisations
secondaires, dont 2 cas d’emblées métastatiques un au niveau osseux (11.1%) et
Ilautre multifocal de siege thoraco-abdomino-pelvien. Ce dernier cas, pluri
métastatique chez un méme enfant comportait des lésions du poumon, du foie, la
rate, I’os ainsi que péritonéale. Nos donnés divergent avec les fréquences de la
littérature, qui pourraient s’expliquer par I'absentéisme de bilan d’extension a
distance de la moitié de notre échantillon (50%). Cependant, dans la série de Pedro et
al, tous les cas diagnostiqué au stade T4, avait une extension locale marquée mais

sans diffusion hématogene [15].
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Figure 19 : 12 ans, IRM de suivi d’'un UCNT du cavum métastatique au niveau osseux

(diaphyse fémorale droite) sous chimiothérapie avec bonne évolution locorégionale.

Par ailleurs, la scintigraphie osseuse est un outil performant pour la recherche
de localisations secondaires osseuses. Elle a confirmé une métastase osseuse pour un
enfant parmi les 5 cas qui ont pu réaliser I’examen. Elle n’a pas été réalisée chez tous
nos malades vu sa non disponibilité dans notre structure hospitaliere.

A coté de la fréquence de ses localisations secondaires, existe les métastases
de la moelle osseuse restent une maladie rare, qui peut avoir un effet défavorable
notable sur la durée de survie des patients. Zen et al a diagnostiqué 5 cas de
métastases de la moelle osseuse dans une étude rétrospective portant sur 23 patients

atteints d'un carcinome nasopharyngé récurrent [10,113].
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a.2. Autres types

a.2.1. Lymphome :

Le lymphome de Burkitt représentait 3 cas de notre série, observés chez deux

filles (2 ans et 14 ans) et un garcon (2 ans). Une patiente a développé d’emblée une

métastase rénale unilatérale.

TDM iniectée

Figure 20 : 2 ans, TDM : processus tumoral naso sinusien infiltrant la base du crane
avec extension caverneuse et endo orbitaire. Envahissement de la fosse temporale
droite venant au contact des lobes temporaux sans extension parenchymateuse

cérébrale. Par ailleurs, on a observé une localisation secondaire rénale droite.
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Les lymphomes non Hodgkiniens (57%) et la maladie de Hodgkin (43%)
représentent approximativement 10 % des cancers de I'enfant [90-109].

> Lymphome malin non Hodgkinien [90-109] :

Les lymphomes non Hodgkiniens de I'enfant siegent de maniere prédominante
dans les territoires extra ganglionnaires (tube digestif, thymus).

Ils peuvent étre divisés en 3 catégories histologiques :

* Les Lymphomes a petites cellules non clivées (50 %), lymphome de type

Burkitt a localisation digestive ou ORL.

* Les Lymphomes lymphoblastiques (30 %), lymphome de type T, a localisation
thoracique (thymus).

* Les Lymphomes a grandes cellules (15 a 20 %) parmi lesquels on trouve le
lymphome anaplasique a grandes cellules (autrefois appelé Histiocytose
maligne) a localisation principalement cutanée et ganglionnaire.

Les lymphomes non Hodgkiniens sont rares avant 2 ans et leur pic de

fréquence se situe vers 7 ans chez I'enfant.

Moins fréquemment dans les pays occidentaux, le lymphome de Burkitt se
présente comme une lésion ORL (20 %) : localisation pharyngée, sinusienne ou
orbitaire. En plus il y a une fréquence relative d’atteinte pharyngée lors du diagnostic
dans le lymphome de Burkitt sporadique (pays occidentaux) et le lymphome de
Burkitt endémique (africain) est respectivement de 10% et 0%.

Le diagnostic de lymphomes non Hodgkiniens et le typage immunologique
reposent sur un prélevement histologique ou cytologique.

Pour le bilan d’extension : ORL : radiographie du cavum de profil, examen ORL,
scanner ORL (et cervical pour les adénopathies) qui doit étre complété par une IRM de

la base du crane en cas de localisation para-méningée (cavum, orbite, ethmoide).
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> Maladie de Hodgkin [90-109] :

La maladie de Hodgkin qui comporte 2 pics d'age de survenue (adolescence-
adulte jeune et apres I'age de 50 ans). La maladie est exceptionnelle avant 2 ans. Les
garcons sont plus fréquemment atteints que les filles. Son pronostic est excellent.

Plusieurs études épidémiologiques ont montré que certains agents infectieux
peuvent étre impliqués dans la genese de la maladie de Hodgkin : I'herpes virus 6, le
cytomégalovirus et le virus Epstein-Barr [109].

Histologiquement, la cellule de Reed-Sternberg permet de caractériser la
maladie de Hodgkin. Sa mise en évidence est indispensable au diagnostic.

La maladie est découverte devant I'apparition d'adénopathies non douloureuses
lentement évolutives parfois transitoirement régressives de siege cervical ou sus-
claviculaire. Le diagnostic est porté sur un prélevement chirurgical d'un ganglion
cervical ou par médiastinoscopie.

L'imagerie a un role fondamental dans I'établissement du bilan d'extension lors
du diagnostic. Elle étudie tous les sites ganglionnaires susceptibles d'étre atteints, les
parenchymes pulmonaires, hépatiques et spléniques en sachant la faible efficacité
des examens d'imagerie pour ces 2 derniers organes.

Le traitement repose sur une polychimiothérapie suivie par la radiothérapie des
sites initialement atteints.

a.2.2. Rhamdomyosarcome :

Nous avons retrouvé dans notre série 2 cas de rhamdomyosarcomes de type

embryonnaire et alvéolaire.
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Figure 21 : 9 ans, TDM : volumineux processus des parois du cavum comblant les
deux choanes. Lyse de la base du crane avec extension a I’espace épidural antérieur.

ADPs bilatérales des chaines cervicales I, Il, Il et IV.

Dans la littérature, le rhabdomyosarcome fait partie des tumeurs malignes
d’origine mésenchymateuse. Il s’agit d’une prolifération tumorale maligne de cellules
a différenciation morphologique et/ou phénotypique musculaire striée [84].

Les rhabdomyosarcomes représentent 4 a 8 % des tumeurs malignes
pédiatriques, la moitié a 2/3 environ des tumeurs des tissus mous et la premiere
cause de tumeur maligne du massif facial chez I'enfant. 40 % des rhabdomyosarcome
surviennent sur le massif facial et le cou [85]. L’incidence annuelle des
rhabdomyosarcomes chez I’enfant est de 4,3 cas pour 1 million d’enfants [85]. Deux
pics de fréquence sont observés : entre 2 et 5 ans, puis a lI'adolescence. La tumeur est
plus fréquente chez le garcon que chez la fille avec un sex-ratio a 1,5 [85].

Il existe trois formes histologiques en ORL :

* |es rhabdomyosarcomes embryonnaires (80 %) de meilleur pronostic.

* |es rhabdomyosarcomes alvéolaires (15-20 %), de pronostic plus péjoratif en

raison de leur potentiel métastatique et de récidive élevé.
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* Les rhabdomyosarcomes botryoides : de bon pronostic, ils sont plus rares
mais peuvent survenir sur le cavum ou les sinus [86].

Bien que la grande majorité des cas de rhabdomyosarcome se présentent de
facon sporadique, entre 10 a 33% des enfants atteints de rhabdomyosarcomes
semblent présenter un facteur de risque génétique sous-jacent [84-85].

Les principaux criteres de bon pronostic sont : le type histologique
embryonnaire, la localisation orbitaire non para-méningée et le stade. La survie a 5
ans est de 95 % pour les rhabdomyosarcomes orbitaires non para-méningés, 78 %
pour les non orbitaires non para-méningés et 74% pour les formes para-méningées
[84].

Environ 20% des nouveaux patients se présentent avec un ou plusieurs sites de
métastases a distances, essentiellement pulmonaire, de la moelle osseuse,
ganglionnaire et osseuse [84]. Dans notre série, on n’a pas observé de métastase
chez le patient qui a bénéficié d’un bilan d’extension a distance.

L'IRM est la technique de choix pour apprécier les extensions et évaluer la
réponse thérapeutique. En imagerie, les rhabdomyosarcomes ont une densité et un
signal tissulaire (iso-signal ou discret hypersignal relativement aux muscles en T1 et
relatif hypersignal en T2) non spécifique. lls sont rehaussés par l'injection mais sans
hypervascularisation. lls peuvent étre nécrotiques lorsqu'ils sont volumineux et sont
rarement calcifiés. Leur agressivité radiologique est variable, parfois bien limités,
parfois infiltrants détruisant les structures osseuses. Leur taille n'est pas corrélée a
I'histologie et des nodules de quelques mm peuvent correspondre a d'authentiques
rhabdomyosarcomes alvéolaires. Dans l'orbite, leur siege est généralement mixte,

intra et extra-conique [88].
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b. Pathologie tumorale bénigne

b.1. Hypertrophie des végétations adénoides

Le diagnostic différentiel du carcinome nasopharyngé se pose avec
I’hypertrophie simple des formations adénoides du cavum. Le fascia
pharyngobasilaire, les espaces graisseux parapharyngés et les muscles
prévertébraux ne sont pas refoulés. En TDM, ces végétations sont hypodenses avec
souvent un aspect de trappage aérique. En IRM on note un aspect discretement strié

avec prise de contraste homogene [50,71].

Figure 22 : 14 ans, IRM : hypertrophie bénigne des végétations adénoides.

Visualisation d’adénomegalie inflammatoire rétro pharyngienne gauche.
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b.2. kyste de thornwald

Les kystes du cavum sont de deux types : les kystes adénoidiens et les kystes
de Thornwaldt. Ces derniers, toujours en position médiane, sont formés par une

rétention liquidienne translucide suite a la fermeture de la bourse de
Luschka. Au scanner et a I'IRM, ils ont un aspect liquidien strict sans rehaussement
visible apres injection de produit de contraste. Leur signal a I'IRM peut varier en
fonction de leur ancienneté et de leur contenu plus ou moins riche en protéines
(élévation du signal en T1, diminution modérée en T2). Il faut signaler tout
rehaussement et toute portion tissulaire dans une formation kystique, certains
cancers pouvant prendre un aspect pseudo kystique [50,73].

b.3. Fibrome naso pharyngien [98-99,114-116]

Deux cas de fibrome naso pharyngien représentaient notre échantillon. La
tumeur vasculaire atteint exclusivement le garcon, essentiellement entre 7 et 21 ans,
révélée par une obstruction nasale ou une épistaxis. Le risque hémorragique est
élevé. Comme ce fut le mode de découverte d’un cas de notre observation.

La tumeur est implantée sur le bord postéro-externe et supérieur de la fosse
nasale, au contact du trou sphéno-palatin. La lésion est localement agressive et
détruit I'os adjacent. A partir d'une extension a la fosse ptérygo-palatine, elle peut
s'étendre aux espaces profonds de la face et a la base du crane.

L'imagerie suffit au diagnostic lorsqu'elle est caractéristique, la biopsie
comportant un risque hémorragique. En TDM, la |ésion est caractérisée par son
rehaussement intense et homogeéne. En IRM, la Iésion est isointense aux muscles en
T1 et iso- ou hyperintense en T2. Elle contient typiquement des images vasculaires

vides de signal.
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Apres contraste

Aprés contraste

Aprés contraste

Figure 23 : 13 ans, TDM : processus tumorale centré sur la choane et la paroi
antérolatérale gauche du cavum, s’étendant a la fosse ptérygo-palatine sans lyse

osseuse ni extension de voisinage. Pas d’ADP cervicale décelée

Le patient a été bénéficié d’un traitement par embolisation, a I'aide de micro
cathétérisme vasculaire et des fragments de gélatine des deux artéres de drainage,
arteres sphéno-palatine gauche et [|’artere pharyngienne ascendante gauche :

contrOle post opératoire satisfaisant (Figure ci-dessous).
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Controle TDM cervicale post chirurgical montrant I’exéréese totale du fibrome

nasopharyngien gauche.
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. 4

Figure 24 : 16 ans, IRM : processus tumoral naso-paryngé centré sur le foramen
sphéno-palatin droit s’étendant aux fosses nasales, ainsi qu’aux deux fosses
ptérygo-palatines. Il présente également un contact avec le corps du sphénoide et le
clivus sans modification de signal de I’os médullaire. Absence par ailleurs pas d’ADP

cervicale suspecte sur les coupes disponibles.
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Par ailleurs, les pseudotumeurs du cavum et de la base du crane sont rares. En
imagerie, elles peuvent mimer une tumeur maligne du cavum. Seules les biopsies
permettent d’éliminer une tumeur maligne. En plus, elles sont cortico-sensible mais

récidivent fréquemment [50,71].

5. Modalités thérapeutiques

Les différentes alternatives et la stratégie de traitement sont discutées en
réunion de concertation multidisciplinaire en présence des différents praticiens
impliqués dans la prise en charge du patient, afin de proposer au patient un
programme personnalisé de soin.

Le traitement local des cancers du cavum repose sur la radiothérapie du fait de
leur radiosensibilité et de la difficulté d’une résection carcinologique satisfaisante au
niveau de la base du crane [5,82-83,117-120].

Les cancers de types 2 et 3 tres chimiosensibles. Les modalités de la
chimiothérapie (néoadjuvante, Radiochimiothérapie concomitante, Chimiothérapie
des métastases) sont également discutées en réunion de concertation
multidisciplinaire [6,82-83,121-122].

La place de la chirurgie est tres limitée :

- Vis a vis des ganglions : complément thérapeutique en cas de régression

incomplete apres la fin de la radiothérapie.

- Vis a vis de la tumeur : en cas de récidive locale isolée, choix entre reprise

de I'irradiation et abord du rhinopharynx par voie antérieure, endoscopique
ou latérale [123-124].

L’ensemble des patients de notre échantillon atteints de tumeurs malignes
(N=23), le traitement a consisté a:

*= une chimiothérapie d’induction suivie de radiothérapie (n=15),

*= une chimio radiothérapie concomitante (n=3),

* une radiothérapie exclusive (n=2),
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* une chimiothérapie palliative (n=3).

5.1. Tumeurs malignes

5.1.1. UCNT

Le traitement des cancers du cavum de I’enfant repose essentiellement sur la
radiothérapie, plus ou moins associée a la chimiothérapie [5,10,15,125].

La radiothérapie reste le traitement de référence locorégional [43]. La
radiothérapie exclusive a représenté 8.7% de notre série.

Cependant, ce traitement de rayonnement a forte dose semble controler la
tumeur primaire, mais ne montre aucun avantage pour prévenir |'apparition de
métastases a distance. Le pronostic des enfants atteints de carcinome naso-pharyngé
avancé (stades 3 et 4) traités par radiothérapie seule est pauvre, avec un taux de
survie a 5 ans de 20 a 40% [6]. Le faible taux de survie globale et la forte incidence de
I’échec systémique chez les patients atteints carcinome naso-pharyngé localement
avancé a conduit a l'enquéte sur le traitement combiné précoce pour améliorer
la survie dans l'enfance pour un carcinome naso-pharyngé [10].

La dose prescrit de radiothérapie est de 65-70 Gy en fractionnement de 2 Gy
dans le volume cible tumoral et ganglionnaire et 50 Gy dans les volumes
prophylactiques [5]. Dans notre série, tous les patients, ayant eu un traitement a visée

curative, ont été irradiés a une dose totale autour de 70 Gy.
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Figure 25 : 13 ans, TDM : UCNT de la paroi postéro latérale et supérieure du cavum,

classé T4 initialement, et controle post chimiothérapie d’induction suivie de

radiothérapie.

Des études monothérapies ont montré que I'Adriamycine, Epirubicine,
Cisplatine et la Bléomycine sont les agents les plus actifs pour le traitement des
carcinomes naso-pharyngés [10]. La chimiothérapie a base de platine a gagné
en popularité, cependant, y compris MPE (Bléomycine, Epirubicine, Cisplatine), PF
(Cisplatine, fluorouracile), MPF (Methotrexate, Cisplatine, fluorouracile) et PMB
(Cisplatine, Methotrexate, Bléomycine). Selon les données de différentes études, le
taux de survie était d'environ 40-90% lorsque l'on utilise une combinaison de
différents régimes de chimiothérapie et de radiothérapie [6,10].

Dans une analyse rétrospective multicentrique a propos de 165 patients agés
de moins de 18 ans, lirradiation a des doses supérieures ou égales a 66 Gy
aboutissait a un meilleur taux de survie sans récidive locorégionale a cing ans (90%
contre 73% ; p=0,01) [126].

Les mauvais résultats en termes de taux de survie a cing ans dans les cancers
de stade Ill et IV de la radiothérapie exclusive et la chimiosensibilité de ces tumeurs

ont conduit a associer les deux procédés [5].
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Actuellement, la tendance est l'utilisation systématique de la chimiothérapie
premiere ou concomitante dans les formes (N3, T3-T4) a haut risque métastatique
[43]. Par contre, la chronologie d’administration de la chimiothérapie (néo-adjuvante,
concomitante ou adjuvante) est un sujet de controverses [43]. Dans la série de Frikha
et al, 4 patients atteints de cancer non métastatique ont recu une chimiothérapie,
puis une radiothérapie [127]. Le taux de réponse objective ganglionnaire était de 85.5
% avec une réponse complete dans 21 % des cas, ce taux a varié de 10 a 86 % dans les
différentes séries de la littérature [16,23].

Dans notre série, le traitement par chimiothérapie d’induction suivie de
radiothérapie a représenté 65.2% des cas et 13% pour la chimio radiothérapie
concomitante, ou le diagnostic est posé a des stades évolués, ce qui concorde avec la
thérapie actuelle des carcinome du cavum.

Dans la série de Pedro et al, 41 patients atteints de cancer non métastatique
(91%) ont recu une chimiothérapie néo-adjuvante a base de sels de platine. Le taux
de réponse complete était de 17,78% des cas, ce taux a varié de 10 a 86 % dans les
différentes séries de la littérature [128]. En plus, les patients ont recu une chimio-
radiothérapie concomitante qui a été précédée d’une chimiothérapie néoajuvante, a la
fin du traitement, 57,78% des cas étaient en rémission complete [15].

Venkitaraman et al [129] ont utilisé une chimio-radiothérapie concomitante
suivie d’une chimiothérapie adjuvante chez 22 enfants et une radiothérapie exclusive
chez 30 autres. La combinaison thérapeutique était associée a un meilleur taux de
survie sans maladie a trois ans par rapport a la radiothérapie exclusive (82% contre
40% ; p=0,001).

Une rémission complete a été obtenue chez 45% des patients (5-11 ans) apres
une chimiothérapie initiale seule. Tous les patients ont obtenu une réponse complete

apres radiothérapie. Avec un suivi médian de 63 (plage, 23-119) mois, la survie sans
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maladie et des estimations était de 61% (16%) et 91% (9%), respectivement, a 75 mois
[5,10].

La chimiothérapie combinée a la radiothérapie a été de meilleurs résultats,
cédait a la maladie amélioration significative de la survie sans chez les enfants et
les jeunes adultes chez lesquels la variante indifférenciée prédomine [15,83].

Plusieurs rapports chez les enfants et les adultes en utilisant une stratégie
thérapeutique combinée semblent étayer cette affirmation [15,83].

Par contre une observation de notre échantillon a développé des métastases
médiastino-pulmonaire au cour du traitement de radiothérapie. De ce fait, la
curiethérapie semble un traitement de complément efficace pour améliorer le
controle local tumoral et la survie des patients atteints d’un cancer du cavum
cependant, la variation d’utilisation ne permet pas de définir des conditions de bonne
pratique [15].

5.1.2. Autres tumeurs malignes :

Les trois cas de lymphomes non Hodgkiniens de type Burkitt, de notre série ont
recu un traitement principalement chimiothérapique, vu la grande chimio-sensibilité
chez I’enfant [90-93]. En effet, la grande chimiosensibilit¢ des lymphomes non
Hodgkiniens de l'enfant rend inutile et dangereuse toute approche chirurgicale du

traitement de cette maladie [104-107].
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Figure 26 : 15 ans, IRM : remaniements inflammatoires Post radiothérapie a 1 an d’un

UCNT du cavum. Absence de récidive tumorale.

Le traitement des rhabdomyosarcomes est protocolaire, stratifié sur les criteres
pronostiques, basé sur une chimiothérapie néo-adjuvante, puis une combinaison de
chirurgie, radiothérapie et chimiothérapie (pour les patients atteints de la forme
alvéolaire). Ce qui concordent avec les donnés de notre série, qui ont été traité par
une chimiothérapie néo-adjuvante, puis une combinaison radiothérapie et

chimiothérapie (forme alvéolaires) [84,88].
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5.2. Tumeurs bénignes

Les patients de notre échantillon atteint de fibromes naso-pharyngiens ont été
traités par une combinaison d’embolisation (pour un cas d’entre eu) et un traitement

chirurgical, conformément aux données de la littérature [98-115].

6. Surveillance post-thérapeutique

6.1. Réle de I'imagerie

Le suivi des patients traités repose sur la clinique et la nasofibroscopie pour les
suspicions de récidives. Le principal but de [I'imagerie aprés traitement radio-
chimio thérapeutique d’une tumeur du nasopharynx est d’évaluer [I'efficacité
thérapeutique et la détection précoce d’une éventuelle récidive tumorale et de
rechercher une complication post-thérapeutique [50,99,120]. Dans notre série, le
suivi de nos patients a été assuré par TDM et/ou IRM.

L’avantage de I'imagerie est de pouvoir détecter les récidives tumorales sous
mugueuses invisibles a I’endoscopie ; toutefois la TDM et I'IRM ont une faible
sensibilité et une spécificité modérée pour la détection des récidives tumorales
ou pour différencier une récidive des remaniements post radiques [50,99,120].

Actuellement, le Tomographie par émission de positon-scanner (PET-CT) est
une technique plus efficace que I'IRM pour la détection apreés traitement de
résidus tumoraux ou des récidives [73-77].

Aucun des patients de notre série n’a réalisé le PET-CT.
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Figure 27 : 12 ans, IRM de controle post radiothérapie a 6 mois d’un UCNT du cavum,

aspect rigide cicatricielle de la paroi du cavum. Absence de récidive tumorale.

6.2. Stratégie et rythme de la surveillance

Le rythme de surveillance est organisé selon I’évolution clinique, mais la
majorité des équipes préconise actuellement de réaliser une TDM ou une IRM de
référence entre le 3¢me et [e 62me mois apres la fin du traitement.

Dans notre série, la surveillance des patients s’est faite par consultation

avec
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examen clinique et nasofibroscopie chaque trois mois et TDM ou IRM
chaque 3 a six mois puis annuellement selon les événements.

L’imagerie tient une place fondamentale dans la surveillance des patients.
En effet, au cours du premier trimestre, les modifications induites par le
traitement se traduisent par des prises de contraste pouvant simuler un reliquat
tumoral. La TDM et I'IRM n’ont pas une sensibilité et la spécificité pour la détection
des récidives tumorales [129]. Ce premier controle sert surtout d’examen de
référence auquel seront comparés les examens ultérieurs en cas de suspicion
de récidive. Il est recommandé de réaliser une TDM ou une IRM tous les 6 mois
associée a un examen cliniqgue et une endoscopie pendant 2 ans, puis un
examen annuel jusqu’a 5 ans [130].

6.3. Evaluation radiologique de I'efficacité thérapeutigue

Apreés traitement radio chimio thérapeutique, la tumeur n’est plus retrouvée
a I'examen clinique et al’imagerie dans plus de 90 % des cas.

La majorité des récidives tumorales survient durant les 3 ans qui suivent le
traitement mais la surveillance doit étre prolongée. Cependant, cette évaluation
n'a pas été fait, vu la période assez récente de notre échantillon. En effet, les
modifications radiologiques peuvent précéder les signes cliniques [5,50,71].

6.3.1. Rechute :

Dans notre échantillon, un enfant a été atteint d’une récidive lymphatique. En
plus, au cour du traitement, deux patients ont vu se développer des métastases a

distance au niveau pulmonaire (UCNT) et rénale (rhabdomyosarcome alvéolaire).
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Figure 28 : 15 ans, TDM : remaniements cicatriciels des parois du cavum (classé
initialement T2N2MO) apres radiothérapie. Développement a distance du traitement

de localisation secondaire pulmonaire et une ADP médiastinale.

Le diagnostic de récidive radiologique est évoqué devant la réapparition d’un
syndrome de masse et/ou d’une prise de contraste. Une biopsie guidée par
I’imagerie pourrait étre réalisée en cas de doute diagnostique [130].

La muqueuse est souvent le siege d’une inflammation chronique se traduisant
par un épaississement et un rehaussement intense ou parfois, au contraire, la

mugueuse apparaitra atrophique ou ulcérée, bien visible a I'IRM.
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Les récidives de petite taille sont difficiles a visualiser. En cas de doute
endoscopique, un PET-CT peut étre demandé, a distance du traitement pour réduire
les faux positifs [74].

L'intervalle entre le traitement et la récurrence initiale d'un patient est un
déterminant important du résultat. Bien que les taux de guérison dans l'enfance du
carcinome du cavum se sont améliorées avec les progres récents en radiothérapie, et
['utilisation de la chimiothérapie néoadjuvante ou adjuvante, environ 20-50% des
patients souffrent encore d'une maladie récurrente ou métastatique Ces observations
suggerent que la chimiotherapie plus efficace est nécessaire pour prévenir les
métastases de carcinome du cavum [10].

6.3.2. Complications post thérapeutiques :

b

Les complications post-thérapeutiques sont essentiellement liées a la
radiothérapie. Dans notre série, elles étaient constituées par une sinusite (N=4),
rhinopharyngite (N=4), une synéchie choanale (N=3), pneumopathie (N=2) et un
abces pyogene du cavum (N=1). Les toxicités aigues dans les séries de I'irradiation
avec modulation d’intensité sont essentiellement représentée par la radiomucite
d’intensité variable et la radio-épithéliite [5,15].

Les séquelles tardives sont nombreuses, mais restent rares, voire
exceptionnelles en dehors de I’hyposialie, dans I’étude de Pedro et al, elle était
présente dans 77,77% des cas. Ainsi ont été décrites des hyposialies et xérostomies,
avec 25 a 35% d’asialies completes, des trismus, une fibrose sous cutanée, des
sténoses nasopharyngées, des caries, une hypoacousie de transmission ou de
perception, une insuffisance hypophysaire, et cancers secondaires, avec des
fréquences plus élevées plus I’age est jeune [10,15].

Les troubles endocriniens constituent également les séquelles tardives les plus
séveres. L’hypothyroidie a été relevée chez 30,2 % des patients de Frikha et al, elle

était infra-clinique dans 69,2 % des cas. Daoud et al. a retrouvé dans une étude
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prospective intéressant 47 patients atteints d’un cancer du cavum et 37 patientes
atteintes d’un cancer du sein, un taux d’hypothyroidie de 29 % dont la moitié était
infraclinique [5,16].

Les complications neurologiques de I’irradiation du cavum sont habituellement
rares chez I’enfant. Dans la série de Frikha et al, cing patients ont souffert d’une
complication neurologique : une nécrose du lobe temporal a été détectée dans quatre
cas et une nécrose du tronc cérébral dans un autre cas. Ces complications sont
souvent corrélées avec la dose et a I'hyperfractionnement de la radiothérapie et a
I’age jeune des patients [131].

La sévérité des complications aigués et tardives observées dans les séries serait
secondaire a la dose de radiothérapie, a la technique d’irradiation classique
bidimensionnelle utilisée pour le traitement des différents patients et a
I’hyperfractionnement, souvent associé a une augmentation de la toxicité, utilisé chez
55 % des patients. Les techniques innovantes de radiothérapie, notamment la
radiothérapie conformationnelle et I'irradiation avec modulation d’intensité, semblent
prometteuses et pourraient pallier aux problémes de toxicité [5].

Chez I'enfant, la radiothérapie conformationnelle et [|irradiation avec
modulation d’intensité a été validée dans le traitement de plusieurs localisations
tumorales, notamment cérébrales et ORL [132]. Sa place dans les cancers du cavum
pédiatriques reste a démontrer. Dans une petite série pédiatrique publiée en 2007,
cing patients atteints d’un carcinome du cavum ont recu une radiothérapie
conformationnelle et I'irradiation avec modulation d’intensité [133]. Avec un recul
moyen de 6,3 ans, tous les patients souffraient d’une toxicité tardive de grade
supérieur ou égale a 3. Cette toxicité était dominée par I’hypothyroidie, la
xérostomie, I’hypoacousie et les problemes dentaires [5].

A fin de diminuer cette toxicité tardive, deux études pédiatriques récentes ont

tenté la désescalade de dose de radiothérapie en cas de réponse objective a une
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chimiothérapie d’induction [25]. La désescalade de dose chez les sujet jeune et les
enfants semblait étre associée a une réduction de la toxicité tardive, mais les taux de
rechute locorégionale étaient élevés, de I'ordre de 10 % [15,25]. Dans la série de
Frikha et al, nous avons gardé la méme dose d’irradiation quelle que soit la réponse a
la chimiothérapie néoadjuvante. Cela peut expliquer I’excellent taux de controle local
observé dans leur série, obtenu au prix d’une toxicité tardive assez importante [5].

D’autre part, la curiethérapie pour diminuer les séquelles tardives trouve son
indication dans les tumeurs confinées au cavum [11]. Les taux de controle local sont
supérieurs a 90 % a deux ans en cas de traitement de premiere intention [134]. Krikha
et al. Chez I’enfant, la curiethérapie est trés peu utilisée. Elle constitue une bonne
alternative pour les tumeurs de petit volume permettant une diminution des doses
délivrées aux organes a risque, elle est utilisée essentiellement comme un
complément a une irradiation externe [5].

En raison du profil biologique particulier du cancer du cavum juvénile, certains
auteurs ont proposé une immunothérapie. Dans une étude prospective multicentrique
incluant 59 patients d’age inférieur ou égal a 25 ans, une immunothérapie adjuvante
par I'interféron béta a été administrée pendant une durée de dix mois apreés une
chimiothérapie néoadjuvante et une radiothérapie. Avec un suivi moyen de 48 mois,
la survie globale et la survie sans maladie étaient respectivement de 95 et 91 % [83].
De méme, l'association de la radiothérapie aux thérapies ciblées, notamment le
cétuximab dans le traitement des cancers de la téte et du cou a prouvé son efficacité
[119]; cette voie thérapeutique, qui semble étre prometteuse, n’a pas été encore
validée dans les cancers du cavum.

Le protocole thérapeutique combiné doit cependant, a I’avenir, tenir compte du
risque de séquelles, surtout chez les patients jeunes ou tres jeunes (enfants). Malgré
les progrés récents de la radiothérapie et lutilisation de la chimiothérapie en

néoadjuvant ou en adjuvant, 20% a 50% des enfants feront des récidives
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locorégionales et/ou des métastases dans les deux années aprées le diagnostic. Dans
la série Pedro et al, on a trouvé 10 rechutes métastatiques a distance soit 22,2% des
patients et 6 rechutes locales soit 13, 3%, apres un recul moyen de 32 mois [15]. Une
observation de notre série témoigne ces donnés par le développement de métastase
médiastino-pulmonaire au cour du traitement de radiothérapie.

Parmi I’échantillon Frikha et al, deux de ses patientes ont présenté des cancers
secondaires qui sont survenus cing et dix ans apres la fin de I’'irradiation. La premiere
a développé un carcinome basocellulaire du nez et la seconde a présenté un
rhabdomyosarcome localement avancé du cavum. Les tumeurs secondaires peuvent
étre observées apres un délai tardif pouvant atteindre 25 ans et sont dominées
surtout par les sarcomes [135]

En fin, Selon la série de Arfaoui et al, en terme de létalité la classe [10-20
ans] avec 17.6% se situant au deuxiéme rang de déces apres les patients de 60-70
ans sur une échelle de 9 tranche d’age espacé de 10 ans [9].

6.3.1. Troubles de la croissance de I’enfant :

Chez I'enfant, des troubles localisés de la croissance des os de la face peuvent
compliquer une radiothérapie cervicale. Il s’agit le plus souvent d’une hypotrophie
du menton et des maxillaires responsable d’une dysmorphie faciale.

La radionécrose du lobe temporal est une complication classique apres
traitement par radiothérapie de 'UCNT du cavum et dont I'incidence est estimée a 3
%. En effet, durant la radiothérapie, les parties inférieures et médiales des deux
lobes temporaux sont incluses dans le volume cible. Cela est inévitable lorsque la
tumeur présente une extension endocranienne. Le principal diagnostic
différentiel de la nécrose temporale est la récidive tumorale. La spectro-IRM et
le PET-CT paraissent utiles pour différencier une récidive tumorale d’une nécrose

post radique [5,10,15].
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CONCLUSION



L’objectif de I’étude était d’apporter et analyser le profil épidémiologique et
anatomo-clinique, mettre une mise au point sur les différents aspects de I'imagerie
dans le diagnostic et le suivi post thérapeutique et analyser la particularité
thérapeutique et évolutive des cancers du nasopharynx chez I’enfant.

Nous avons effectué une étude rétrospective de 25 observations colligées
durant une période de 3 ans (entre Janvier 2013 et Décembre 2015) suivi et qui
ont bénéficié de bilans radiologiques du CHU Hassan Il de Fes.

Les cancers du nasopharynx de I’enfant est une tumeur fréquente au Maroc,
dans notre série 72% étaient dominés par les carcinomes indifférenciés du cavum. Les
autres tumeurs rares du cavum étaient représentées par les lymphomes de Burkitt
(12%), rhabdomyosarcome (8%) et angio-fibrome (8%).

La répartition géographique I’age moyen de nos patients était de 11 ans avec
des extrémes allant de 2 ans a 16 ans. Nous avons observé une prédominance
féminine limite (n=13) pour 12 hommes, soit un sexe ratio de 1.08F/1H. Dans
notre échantillon, I’age de 13 ans a été la plus touché de cancers du nasopharynx. En
effet, le carcinome du nasopharynx est trés rare chez les enfants de moins de 10 ans,
et son incidence augmente progressivement avec l'age du patient. Par contre, les
lymphomes non Hodgkiniens de type Burkitt et les rhabdomyosarcomes surviennent
chez des enfants plus jeunes.

Les cancers du nasopharynx ont une relation évidente avec le Vvirus
Epstein-Barr (EBV) signée par des taux élevés d’'immunoglobulines (Ig) A de
type Early Antigen (EA) et Viral Capsid Antigen (VCA). Malheureusement, ce
n’était pas possible dans notre série de rassembler des données de toxicité
standardisées ou les données comme le statut EBV, les facteurs alimentaires
(poisson salé) qui a été fortement lié au développement du cancer du nasopharynx.

Les signes d’appel les plus fréquents sont des symptomes rhinologiques,

la présence d’adénopathies cervicales et des symptomes otologiques.
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Le cancer du nasopharynx est caractérisé par le diagnostic a un stade
localement avancé. Le bilan [ésionnel initial comporte un examen clinique, une
rhinoscopie avec biopsie de la tumeur du nasopharynx. L’’imagerie a travers la
tomodensitométrie et imagerie par résonance magnétique font le bilan d’extension
loco régionale et le bilan de recherche des métastases.

La TDM est un examen accessible dont l’avantage principal est une
meilleure analyse osseuse de la base du crane et permet également un bilan
ganglionnaire satisfaisant. L’IRM vient combler les inconvénients de la TDM marqués
par un faible contraste des tissus mous, un manque de sensibilité pour
I’extension péri nerveuse et I’'absence d’information d’imagerie fonctionnelle. C’est
’examen de premiére intention essentiel au bilan d’extension locorégional pour
la délinéation des organes a risque et lymphatique. Elle a pour buts de
déterminer avec précision le point de départ et l'extension de la tumeur. Les
deux examens permettent d’établir la classification 7umor-Nodes-Metastasis (TNM)
qui a une valeur pronostique et d’orientation thérapeutique. En effet avec
I’lavenement de la radiothérapie conformationnelle avec modulation d’intensité,
I’IRM permet d’obtenir une meilleure définition des volumes cibles. Elle permet
également un suivi post thérapeutique en différenciant fibrose et récidive
tumorale. Toute fois, la résolution spatiale de la TEP est inférieure a I'IRM en ce
qui concerne la détermination de l'invasion locorégionale et de [I'atteinte rétro
pharyngée Sa place pour la détermination du volume tumoral macroscopique
doit encore étre précisée, si bien que la TEP ne peut étre utilisée en routine pour
délinéer le volume tumoral macroscopique.

Le carcinome du cavum était classée en stade T2 (44.4%), T3 (16.6%) et T4
(27.7%). En plus parmi ceci, les extensions locales T3-T4 intéressaient 44.4% des cas.
Dans notre étude, 69 % des patients avaient des ganglions cervicaux de stade N2 et

N3. Nous avons retrouvé 22.2% de localisations secondaires, essentiellement
85



osseuses et pulmonaires ; ainsi qu’un cas de récidive lymphatique. En plus, au cour
du traitement, 2 patients ont vu se développer des métastases a distance au niveau
pulmonaire (UCNT) et rénale (rhabdomyosarcome alvéolaire).

Les cancers du nasopharynx ont un potentiel élevé d’envahissement
ganglionnaire et de localisations métastatiques (os, poumon, foie, splénique et
péritonéale), a I'origine de certains échecs thérapeutiques.

Les cancers du nasopharynx sont essentiellement radiosensibles avec un
controle locorégional satisfaisant, de ce fait la radiothérapie reste le traitement de
référence locorégional avec un bénéfice en termes de survie globale et sans
maladie de l'adjonction de la chimiothérapie premiére ou concomitante dans les
formes a haut risque métastatiqgue (N3, T3-4). Le pronostic dépend
essentiellement du volume tumoral locorégional (T et N) ainsi que de la réponse a la
chimio- et radiothérapie. Actuellement il est caractérisé la fréquence des récidives
locorégionales et des rechutes métastatiques.

Malgré les progres dans le traitement des cancers du cavum, le pronostic reste
sombre, d’ou I'intérét d’un diagnostic précoce et d’une prise a charge améliorée, par
I'introduction de nouvelles thérapies, notamment, la curiethérapie et
I'immunothérapie qui sont des perspectives prometteuses, supplémentaires a la

radio-chimiothérapie pour diminuer les séquelles tardives chez I’enfant.
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RESUME DU MEMOIRE



IMAGERIE DU CAVUM TUMORAL DE L’ENFANT

Le nasopharynx, encore appelé épipharynx, rhinopharynx ou cavum, constitue
I’étage supérieur du pharynx qui est exclusivement aérien. Les cancers du
nasopharynx, a I'inverse des autres carcinomes des voies aérodigestives supérieures,
touchent des patients jeunes. En pédiatrie, au niveau du nasopharynx, les tumeurs
malignes sont surtout représentées par les rhabdomyosarcomes, les carcinomes
indifférenciés du nasopharynx (UNCT) et les lymphomes malins non hodgkiniens. Le
carcinome indifférencié du nasopharynx, représente le type Ill de I’'OMS et le plus
fréquent. L’age de révélation se situe entre 12 et 15 ans. Avant I’age de 15 ans, le
cancer du nasopharynx est souvent rapidement évolutif avec la présence
d’adénopathies cervicales de grande taille.

lls ont une incidence variable, la distribution géographique des carcinomes du
nasopharynx a travers le monde représente une des plus importantes caractéristiques
de la maladie. En effet, cette tumeur est beaucoup plus fréquente en Afrique du Nord
(incidence de 20/100000 en Tunisie, Algérie ou Maroc) que dans le Sud-Est asiatique
(incidence de 10/100000 environ) et aux pays européens et anglo-saxons (incidence
inférieure a 1/100000). En Europe, le carcinome indifférencié du nasopharynx est une
tumeur rare qui ne concerne gu’environ 1 % des cancers de I’enfant, mais représente
néanmoins un tiers des tumeurs malignes du cavum.

Les carcinomes indifférenciés du nasopharynx ont une relation évidente avec le
virus Epstein-Barr (EBV) signée par des taux élevés en IgA de type EA (Early
Antigen).

La localisation profonde asymptomatique et difficile a examiner fait retarder
souvent le diagnostic. La symptomatologie clinique est trompeuse puisqu’elle
entraine des signes d’emprunts des différentes régions avoisinantes (otologique,
rhino pharyngologique et neurologique). Ces tumeurs sont communément révélées

par une obstruction nasale, des céphalées ou la découverte d’adénopathies cervicales.
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Le diagnostic positif repose sur I’endoscopie et la biopsie. L’imagerie a
intérét dans : le diagnostic, le bilan d’extension pour établir une classification TNM
et la surveillance post thérapeutique.

La tumeur est tres chimio- et radiosensible en pédiatrie. L’irradiation du
nasopharynx et des aires ganglionnaires cervicales reste le traitement de référence de
cette maladie. La majorité des protocoles pédiatriques y associe de la chimiothérapie.

Matériels et Méthodes

Notre travail porte sur une étude rétrospective de 25 observations colligées
durant une période de 3 ans (entre Janvier 2013 et Décembre 2015) au service de
Radiologie du CHU Hassan Il de Fes. Le bilan initial a comporté une nasofibroscopie
avec biopsie pour tous les patients, une scanographie et/ou une IRM du cavum ont
également été réalisée pour tous les enfants.

Résultats et discussion

L’age moyen de nos patients était de 11 ans avec des extrémes allant de 2 ans
a 16 ans. On a noté une prédominance féminine (N=13) contre 12 gargons.

Le mode de découverte a été essentiellement clinique [rhinologique (N=11),
otologique (N=3), la découverte d’adénopathies cervicales (N=8) et autres (N=3)].

La nasofibroscopie avec biopsie a été réalisée chez tous nos enfants.
Dans notre échantillon, 15 enfants ont bénéficié d’un scanner, 6 enfants d’une IRM et
les deux examens ont été effectué chez 4 patients. De plus, 13 enfants ont réalisé un
bilan d’extension a distance.

Les types histologiques étaient représentés par: UNCT (N=18), lymphome
(N=3), rhabdomyosarcome (N=2) et fibrome (N=2).

Le centre géographique du carcinome du cavum était médian (n=3), intéressant
la paroi latérale droite (n=6) et la paroi latérale gauche (n=9). Dans la classification
TNM actuelle 2010, le carcinome du rhinopharynx a été classé : T1 (N=2), T2 (N=8),

T3 (N=3) et T4 (N=5). Pour I’extension lymphatique, nous avons obtenu : NO (N=3),
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N1 (N=3), N2 (N=8), N3a (N=2) et N3b (N=2). Enfin, pour le bilan d’extension
métastatique, les résultats sont repartis comme suit : métastatique (N=3) et non
métastatique (N=6).

Les lymphomes non hodgkiniens de type Burkitt et les rhabdomyosarcomes ont
été diagnostiqué a un stade avancé. lls sont en plus, radio-chimio sensible.

Le traitement du carcinome du cavum a consisté en une chimiothérapie
d’induction  suivie de radiothérapie (n=15), une chimio radiothérapie
concomitante (n=3), une radiothérapie exclusive (n=2) et une chimiothérapie
palliative (n=3).

Les angiofibromes naso pharyngiens ont été traité par embolisation (un cas) et
la chirurgie.

L’évolution a été favorable dans notre échantillon. Un enfant de notre
échantillon a été atteints d’une récidive lymphatique. Au cour du traitement, 2
patients ont vu se développer des métastases a distance au niveau pulmonaire (UCNT)
et rénale (rhabdomyosarcome alvéolaire). Les complications post thérapeutiques
étaient marquées par une rhinopharyngite post radique (N=4), pneumopathie (N=2),
une synéchie choanale (N=3) et un abces pyogene (N=1).

Conclusion

Le carcinome indifférencié du nasopharynx est le cancer le plus fréquent du
nasopharynx chez I’enfant. Leur diagnostic positif repose essentiellement sur la
rhinoscopie associée a une biopsie. L’imagerie constitue I’examen de choix dans le

bilan pré thérapeutique et le suivi.
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