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EPIDEMIOLOGIE

3 Le Retinoblastome-ou gliome-de-la:-retine
est la tumeur intra. - -oculaire la plus
ffr®quent e de | oenf ant

2.1/15000 a 1/16000naissances-aux Etats: -
Unis et en Europe-du nord.
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3 LLa majorite des -cas sont diagnostigues avant
l’'0©ge..de 2 ans

395 9% des  cas  ;sont . dil-aghno
ans

3 Incidence similaire pour les deux sexes.

3 Pas de difference raciale, ni SocCio - -economigque.



EPIDEMIOLOGIE

3 Bilatéeral:
- 25% des cas
- hereditaire,-autosomal-dominant a penetrance
élevee
- age median = 1an.

2 Unilateral:
-60% des cas sporadique
-15% des cas hereditaire, multifocal



Unilateral and bilateral retinoblastoma age-specific
incidence rates, all races both sexes, SEER, 1976-84 and

1986-94
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Data from Yowung, JL, Smiith, MA, Roffers, SD, et al.
Retinoblastoma. In: Cancer ITncidence and Survival Among
Children and Adolescents.: United States SEER Prograrm,
1975-1995, Ries, LA, Smith, MA Gurney, JG, et af/ (Eds), Nationa/
Cancer Institute, Bethesda, MDD, 1999. p. 73.



Unilateral and bilateral retinoblastoma age-specific
incidence rates, age <3, all races both sexes, SEER,
1976-84 and 1986-94
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Data from Young, JL, Smith, MA, Roffers, SD, et al.
Retinoblastoma. In: Cancer Incidence and Surwvival Armong
Children and Adolfescents: United States SEER Prograrni,
197-75-71995, Ries, LA, Smiith, MA Gurney, JG, et af (Eds), Nationa/
Cancer Institute, Bethesda, MDD, 1999, p. 73.



PHYSIOPATHOLOGIE

2 Gene du retinoblastome::

-RB1 situe sur 13g14, code pour RB

- normalement gene suppresseur.de
tumeur

-n®cessi t® . doune - mut a
des deux alleles du gene RB1



PHYSIOPATHOLOGIE

2 Forme héereditaire:

-mu;t,;at-r.on.-ger mi-naklt.e:‘doun
presente-dans toutes les cellules

- puis mutation somatique du deuxieme-allele au
niveau des cellules rétiniennes.

2 Forme non heréditaire:

-les mutations des deux alleles surviennent
spontan®ment:  au ni veau d
retine.
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Retinoblastoma inheritance
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PHYSIOPATHOLOGIE

3. Tous les enfants-ayant une-histoire
familiale directe de retinoblastome
dotl Vent b ®nN ®Ff I CL er do

systematique-a la- naissance et ensuite a
des intervalles frequents.



PHYSIOPATHOLOGIE

2 Tumeurs assocIlees:
- dans les formes-héreditaires
2 SNSACOMENISIECOEN G UE:
ALCOTIENEESHISSESHOUS
.melcnome TUT
- |nC|dence augmente de 1%/an
- l-0©ge adul t e



CAS CLINIQUE

Motif et Histoire:

3 Enfant ageé de 2 ans.

3 Un mois avant son admission: hemorragie
conjonctivale- partiellement amelioree par des

collyres.
3. Consulte de nouveau une semaine avant son
a-dmi:-ssi-on: - d®dagdeaei=nréflet

blanc dans la puplille), retrouvee dans 57% des
cas.
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2 leucocorie ouo-0 el | de chato

-noest visi bl e au - d®but - que
dans certaines directions du regard.

- Puis devient permanente.



Unilateral leukocoria
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AUTRES MANIFESTATIONS
CLINIQUES

Strabisme (19%)
Inflammation oculaire. ( 5%)
BAV (4%)

Heéterochromie

Hémorragie vitreuse
Hyphéma

Glaucome

Anisocorie

Cellulite orbitaire + douleur
Flevre

+ ptosis (necrose tumorale)



CAS CLINIQUE

ATCD:

s Nalssance . pn®matur ®e dou
pichoriale, biamniotique.

3 Parents consanguins du premier degre.

3 PN = 2Kg500.

3 Sejour-en neonat pour une-duree < 1 semaine.
3 Frere en bonne sante.




CAS CLINIQUE

3 A apgedde 3 mois, hospitalise-pour
Infection respiratoire (intubation?)
2ATCD dornf-ectd.0nsS T €S

digestives repetees ne necessitant. aucune
Nospitalisation.

2Pas doATCD f ami-li.aux,
e frere jJumeadu.
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DIAGNOSTIC

2 Examen du fond d'oell
- bilateral

- Sous anesthesie generale apres dilatation
maximale.

- bilan precis des lésions intraoculaires
3 Le retinoblastome peut étre

-exophytique

-endophytique

-mixte
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3 Reétinoblastome endophytique:

http://www.snof.org

-couches internes de la retine, developpement vers la cavité
vitreenne

-tumeur blanche richement vascularisee
-nombreux flocons blanchatres flottant dans le vitre.



T— ‘ Desjardins
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3 Retinoblastome exophytique:

- couches externes de la réetine, décollement de rétine

-en arriere, masses saillantes parfois calcifiees en partie blanches
avec dilatation angiomateuse des vaisseaux.



DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

1) Maladie de COATS:
-leucocorie par.depots de cholesterol

-forme-precoce : telangiectasies
retiniennes-peripheriqgues
caracteristigues

-formes evoluees : decollement total de
la retine, les deux affections peuvent
etre-tres difficiles a differencier.
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Maladie de Coats

Desjardins

e Paris France



DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

2) Toxocara canis - etlla maladie des
griffes du chat - .

{ pesjardins
e Paris France




DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

3) affections malformatives
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. .~ Dr Laurence Desjardins Dr Laurence Desjardins
http://www.S _ istitut Curie Paris France http://www.snof.org Institut Curie Paris France

Morning Glory Syndrome

Colobome



DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

urence Desjardi Dr Laurence Desjardins
http://www.snof.org ,m?{"lf Curie Pa%ﬂgrfr:g http.//www.snof.org Institut Curie Paris France

Dysplasie rétino -vitréenne Fibres a myéline



DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

4) astrocytomes benins:  isolement ou
danhs:. |l e cadr-e doune s
Bourneville.

- //‘ e ‘f‘;.\} '\
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Dr Laurence Desjardins

http://www.snof.org ‘Institut Curie Paris France



DIAGNOSTIC

Echographie:
- extension des lesions
- Masses tres echogenes

- calcifications
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DIAGNOSTIC

3.Scanner:
- calcifications
3 IRM:
- examen de choix
-extension ( NO, cervy



