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ÉPIDÉMIOLOGIE

ƷLe Rétinoblastome ou gliome de la rétine 
est la tumeur intra -oculaire la plus 
fr®quente de lõenfant.

Ʒ1/15000 à 1/16000 naissances aux Etats -
Unis et en Europe du nord.



ÉPIDÉMIOLOGIE 

Ʒ La majorité des cas sont diagnostiqués avant 
lõ©ge de 2 ans .

Ʒ95 % des cas sont diagnostiqu®s avant lõ©ge de 5 
ans

Ʒ Incidence similaire pour les deux sexes.

ƷPas de différence raciale, ni socio -économique.



ÉPIDÉMIOLOGIE

ƷBilat éral:
- 25% des cas 
- héréditaire, autosomal dominant à pénétrance 
élevée
- âge médian = 1an.

ƷUnilatéral: 
-60% des cas sporadique 
-15% des cas héréditaire, multifocal







PHYSIOPATHOLOGIE

ƷGène du rétinoblastome : 

-RB1 situé sur 13q14, code pour RB

- normalement gène suppresseur de 
tumeur 

- n®cessit® dõune mutation inactivatrice 
des deux allèles du gène RB1



PHYSIOPATHOLOGIE

ƷForme héréditaire: 
-mutation germinale dõun all¯le du g¯ne RB1  
présente dans toutes les cellules 
- puis mutation somatique du deuxième allèle au 
niveau des cellules rétiniennes.

ƷForme non héréditaire: 
-les mutations des deux allèles surviennent 
spontan®ment au niveau dõune seule cellule de la 
rétine.





PHYSIOPATHOLOGIE

Ʒ Tous les enfants ayant une histoire 
familiale directe de rétinoblastome 
doivent b®n®ficier dõun d®pistage 
systématique à la naissance et ensuite à 
des intervalles fréquents.



PHYSIOPATHOLOGIE

ƷTumeurs associées:
- dans les formes héréditaires 
- ex: .sarcome ostéogénique 

.sarcome des tissus mous

.mélanome malin
- incidence: augmente de 1%/an                 
- ¨ lõ©ge adulte 



CAS CLINIQUE

Motif et Histoire:

Ʒ Enfant âgé de 2 ans.
Ʒ Un mois avant son admission: hémorragie 

conjonctivale  partiellement améliorée par des 
collyres.

Ʒ Consulte de nouveau une semaine avant son 
admission: d®couverte dõune leucocorie (reflet 
blanc dans la pupille), retrouvée dans 57% des 
cas. 



Ʒ leucocorie ou òoeil de cható
-nõest visible au d®but que sous certains ®clairages et 

dans certaines directions du regard. 
-Puis devient permanente. 



uptodate



AUTRES MANIFESTATIONS 
CLINIQUES

Ʒ Strabisme (19%)
Ʒ Inflammation oculaire  ( 5%)
Ʒ BAV (4%)
Ʒ Hétérochromie
Ʒ Hémorragie vitreuse
Ʒ Hyphéma
Ʒ Glaucome
Ʒ Anisocorie
Ʒ Cellulite orbitaire + douleur + ptosis (nécrose tumorale)
Ʒ Fièvre



CAS CLINIQUE

ATCD:

ƷNaissance pr®matur®e dõune grossesse 
bichoriale, biamniotique.

ƷParents consanguins du premier degré.

ƷPN = 2Kg500.

ƷSéjour en néonat pour une durée < 1 semaine.

ƷFrère en bonne santé.



CAS CLINIQUE

Ʒ A lõâge de 3 mois, hospitalisé pour 
infection respiratoire (intubation?)

Ʒ ATCD dõinfections respiratoires et 
digestives répétées ne nécessitant aucune 
hospitalisation.

ƷPas dõATCD familiaux, en particulier chez 
le frère jumeau.





DIAGNOSTIC

ƷExamen du fond d'oeil
- bilatéral
- sous anesthésie générale après dilatation 
maximale.
- bilan précis des lésions intraoculaires

Ʒ Le rétinoblastome peut être 
-exophytique  
-endophytique
-mixte 



ƷRétinoblastome endophytique:

-couches internes de la rétine, développement vers la cavité 
vitréenne 

-tumeur blanche richement vascularisée 

-nombreux flocons blanchâtres flottant dans le vitré.



ƷRétinoblastome exophytique:

- couches externes de la rétine, décollement de rétine 

-en arrière,  masses saillantes parfois calcifiées en partie blanches 
avec dilatation angiomateuse des vaisseaux.



DIAGNOSTICS DIFFÉRENTIELS

1) Maladie de COATS: 
-leucocorie par dépôts de cholestérol
-forme précoce : télangiectasies 
rétiniennes périphériques 
caractéristiques 
-formes évoluées : décollement total de 

la rétine, les deux affections peuvent 
être très difficiles à différencier. 
- absence de calcifications



Maladie de Coats 



DIAGNOSTICS DIFFÉRENTIELS

2) Toxocara canis et la maladie des 
griffes du chat . 

Toxocara canis



DIAGNOSTICS DIFFÉRENTIELS

3) affections malformatives

Morning Glory Syndrome 
Colobome 



DIAGNOSTICS DIFFÉRENTIELS

Dysplasie rétino -vitréenne Fibres à myéline 



DIAGNOSTICS DIFFÉRENTIELS

4) astrocytomes bénins:  isolément ou 
dans le cadre dõune scl®rose tub®reuse de 
Bourneville.



DIAGNOSTIC

Echographie:

- extension des lésions 

- masses très échogènes

- calcifications



DIAGNOSTIC

ƷScanner:

-calcifications 

ƷIRM:

- examen de choix

- extension ( NO, cerveaué)


