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INTRODUCTION

Le rhabdomyosarcome (RMS), le sarcome des tissus
mous le plus fréquent chez I'enfant, est urogénital dans 25
% des cas [1]. L’incidence du rhabdomyosarcome génito-
urinaire varie de 0,5 a 0,7 cas par million d’enfants de
moins de 15 ans [2]. lls surviennent au cours de la
premicre décennie de la vie, avec deux pics d’age
spécifiques se produisant entre 2 et 6 ans et entre 15 et 19
ans [2]. Les rhabdomyosarcomes représentent 3% de tous
les cancers pédiatriques [3]. En Cote d’Ivoire, une étude
en oncologie pédiatrique a rapporté un taux de 5,58 %
pour toutes les tumeurs malignes chez les enfants [4].
Avant I’age de 20 ans, ils sont nettement inhabituels avec
une incidence de 0,1 a 0,4% [5]. Il s'agit d'une maladie
hétérogene tant au niveau de sa présentation que de son
histologie. Les manifestations cliniques varient selon les
localisations et peuvent étre asymptomatiques ou révélées
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RESUME

Le rhabdomyosarcome de la vessie (RMS) est la tumeur maligne la
plus fréquente chez I’enfant. Elle est extrémement rare. Les signes de
découverte sont dominés par les signes urinaires (dysurie, hématurie
et infection urinaire a répétition) et/ou devant toute masse
intravésicale de I’enfant a I’imagerie médicale. Le diagnostic de
certitude repose sur un examen histologique minutieux. La prise en
charge de ces tumeurs a connu des progreés considérables grace a une
meilleure stadification des malades et a une collaboration
multidisciplinaire  associant radiologue, chirurgien pédiatre,
anatomopathologiste, chimiothérapeute et radiothérapeute. L objectif
de cette observation était de rapporter notre cas de RMS chez I’enfant,
tout en insistant sur les aspects diagnostiques et thérapeutiques de
cette pathologie.

ABSTRACT

Bladder rhabdomyosarcoma (RMS) is the most common malignant
tumor in children, although it remains extremely rare. The initial
presentation is primarily characterized by urinary symptoms (dysuria,
hematuria, and recurrent urinary tract infections) and/or the presence
of any intravesical mass identified through medical imaging in
children. Definitive diagnosis relies on meticulous histological
examination. The management of these tumors has significantly
improved due to enhanced staging of patients and multidisciplinary
collaboration involving radiologists, pediatric surgeons, pathologists,
chemotherapists, and radiotherapists. The objective of this case report
was to present our case of RMS in a child, emphasizing the diagnostic
and therapeutic aspects of this condition.

par des complications [6]. Cette variabilité est source de
retard diagnostique. La localisation la plus fréquente est
la téte et le cou suivi du tractus génito-urinaire. Les sites
du tractus génito-urinaires les plus fréqguemment touchés
sont la vessie, la prostate le vagin, ’utérus, la vulve, les
régions paratesticulaires et, rarement, les reins, les
ureteres, les ovaires et les trompes de Fallope. Le
pronostic de ces tumeurs est lié a leur nature histologique,
a l'absence de métastase au moment du diagnostic, a I'age
de I'enfant, a la localisation, au volume et a I'opérabilité
de la tumeur [7]. Le pronostic vital reste trés sombre. Le
taux de mortalité reste élevé dans notre pays. En Europe
et plus particulierement en Afrique, trés peu de cas de
rhabdomyosarcomes chez I’enfant sont décrits dans la
littérature d’ou I’intérét de ce travail qui avait pour but
d’attirer ’attention des cliniciens urologues et oncologues
pédiatriques sur cette pathologie et, ainsi, en améliorer la
prise en charge dans notre pays. Nous rapportons un cas
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de tumeur de la vessie chez un nourrisson agé de 15 mois,
découverte a 1’occasion d’un polype au niveau du méat
urétral et pris en charge dans le service de chirurgie
pédiatrique du CHUMEFJE.

OBSERVATION

Il s’agit d’un nourrisson de 15 mois, de sexe féminin, né a
terme, par voie basse et en bonne adaptation a la vie extra-
utérine avec un poids de 2800g, une taille de 42 cm et un
périmeétre cranien de 38 cm. Le nouveau-né était eutrophe.
Né¢é d’une mére dgée de 33 ans, gabonaise, primipare, sans
emploi et sans antécédent médico-chirurgical particulier.
On ne notait pas de prise d’alcool ni de tabac. Le pére est
agé de 35 ans et de nationalité gabonaise. C’est une
grossesse désirée et suivie par un gynécologue-
obstétricien. Elle a réalisé 8 contacts. Le bilan prénatal
ainsi que les sérologies de la toxoplasmose, la rubéole, la
syphilis, I’hépatite B et rétrovirale étaient normales. On ne
notait ni de consanguinité ni de pathologie intercurrente
durant la grossesse. Sur le plan morphologique, la
premiére échographie réalisée mettait en évidence une
bonne grossesse monofeetale évolutive normale. Les
échographies obstétricales du 2¢™ et 3°™ trimestre ne
décelaient aucune anomalie visible. Elle a été admise dans
le service de chirurgie pédiatrique pour une exérése d’un
polype localisé au niveau du méat urétral associé a une
rétention urinaire (Figure 1).

Une sonde vésicale a été mise en place. L’exérése du
polype s’est faite sous anesthésie générale associée a une
intubation orotrachéale en décubitus dorsal, I’exérése
partielle de la tumeur au dépend de la muqueuse urétrale
interne & 10h au BE suivie d’une analyse de la piéce
opératoire. L’examen anatomopathologique a retrouvé un
polype fibro-épithélial d’allure bénigne. La prise en
charge a consisté a une antibiothérapie initialement
parentérale  puis entérale  (amoxicilline -acide
clavulanique), un antalgique de palier 1 (paracétamol), des
soins locaux et un retour a domicile. Le tableau clinique
va s’enrichir 72 heures plus tard par la reprise de troubles
mictionnels & type de rétention urinaire et de pleurs
incessants évoluant dans un contexte fébrile motivant les
parents a revenir consulter & nouveau dans notre structure
pour une prise en charge adéquate. L’examen clinique
retrouvait une altération de 1’état général (amaigrissement
et asthénie), un syndrome anémique clinique et un
syndrome infectieux (fievre a 38°C et tachycardie).
L’examen cytobactériologique des urines avait révélé une
infection urinaire a K. pneumoniae. Sur le plan biologique,
on avait une anémie microcytaire hypochrome a 6g/dl, un
syndrome inflammatoire (CRP a 13,5 fois la normale),
une goutte épaisse positive. On notait une insuffisance
rénale fonctionnelle avec diurése conservée. Le bilan
hépatique et métabolique était sans particularité. Sur le
plan morphologique, I’échographie retrouvait une urétéro-
hydronéphrose bilatérale (DAP=13mm a droite et 15 mm
a gauche), une vessie en réplétion et transsonore avec des
éléments intravésicaux. La tomodensitométrie abdomino-
pelvienne a objectivé une masse intravésicale hétérogene,
hypodense en contraste spontané et rehaussé apres
injection, de 80mm de grand axe responsable d’une
urétéropyélohydronéphrose bilatérale majorée a gauche I1
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a IV et un retard de sécrétion et excrétion rénale faisant
évoquer un rhabdomyosarcome (Figure 2).
L’urétrocystographie rétrograde (UCR) a montré un
aspect de tumeur hétérogene intravésicale avec des parois
du déme vésical réguliéres et une absence de reflux
vésico-urétéral. Une intervention chirurgicale exploratrice
de la masse intravésicale a été demandée. En per-
opératoire, I’exploration mettait en évidence une masse
occupant toute la vessie, bourgeonnante, infiltrante et
invasive. Une résection de la tumeur avec mise en place
d’un drainage vésical en sus-pubien et d’un autre drainage
vésical trans urétral et une biopsie pour analyse
anatomopathologique avait été effectuée. Les suites
opératoires ont été marquées a J10 par une ablation du
drainage vésical en sus pubien. L’évolution s’est faite par
la persistance d’écoulement d’urine en sus-pubien
associée a une altération de I’état général du nourrisson. A
j15 post-opératoire, on notait une réapparition de la
dysurie et du syndrome infectieux motivant la réalisation
d’une échographie post-opératoire mettant en évidence
une hydronéphrose bilatérale, une formation tissulaire
engainant la sonde urétrale d’allure suspecte (récidive ou
résiduelle). Le type histologique retrouvait un sarcome de
la vessie, probablement & différenciation musculaire de
type léiomyosarcome (Grade 2), selon FNCLCC
(Différenciation =2 ; mitose=2; nécrose =1) et une
absence d’embole  vasculaire tumoral. L’étude
immunohistochimique ou immunophénotypage n’a pas pu
étre réalisée faute de plateau technique. Devant les
résultats histologiques, la patiente a été transférée a
I’Institut de Cancérologie pour la poursuite de la prise en
charge. Dans le cadre du bilan d’extension, une
tomodensitométrie thoraco-abdomino-pelvienne avait été
réalisée et était sans particularité. Une rencontre de
concertation pluridisciplinaire avait recommandé de
débuter une chimiothérapie a base de vincristine,
actinomycine et ifosfamide associé a un traitement
adjuvant a la chimiothérapie et une évacuation sanitaire en
urgence. La patiente est décédée quelques jours apres.

DISCUSSION

Le rhabdomyosarcome (RMS) est la tumeur
mésenchymateuse la plus fréquente chez les enfants et les
adolescents. Ces tumeurs malignes se développent a partir
des cellules mésenchymateuses primitives engagées dans
la  différenciation  musculaire  striée. Le
rhabdomyosarcome peut survenir dans pratiqguement tous
les sites anatomiques y compris dans des sites ou il
n'existe normalement pas de tissu musculaire strié. Les
localisations les plus fréquentes chez I’enfant sont la
région de la téte et du cou (41%), ’appareil génito-
urinaire (37%) et les extrémités (15%) [8]. On distingue
deux formes histologiques principales le type
embryonnaire dont deux sous types de bon pronostic (le
type botryoide et a cellules fusiformes) et le type
alvéolaire.La distribution de ce sarcome est bimodale, le
premier pic a lieu dans la deuxiéme année de vie et le
second pic en fin d’adolescence vers 15 ans [9]. Deux tiers
des RMS surviennent chez les enfants de moins de 6 ans
[10]. Le rhabdomyosarcome, bien que ne représentant que
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moins de 5% des tumeurs de 1’enfant et de I’adolescent,
est la tumeur mésenchymateuse maligne la plus fréquente
dans cette population avec une incidence de 5,2 pour un
million [11]. La présentation clinique dépend du point de
départ de la tumeur et de son extension. Le tableau
clinique est donc trés différent d'un patient & 1’autre. Sur
le plan clinique, ces tumeurs se manifestent par une
symptomatologie non spécifique du fait méme de leur
développement dans une cavité. Les signes cliniques dans
le rhabdomyosarcome de la vessie sont dominés par les
signes fonctionnels urinaires tels que des épisodes de
rétention aigiie ou subaigiic d’urine qui serait presque
toujours le  premier signe  clinique  d’une
rhabdomyosarcome vésico-prostatique chez le garcon
[12], des infections urinaires a répétition (cas de notre
malade) avec parfois des hématuries, c’est souvent un
signe de début. On peut également retrouver une
extériorisation de la tumeur au niveau de la vulve chez la
fille (cas de notre malade) et plus rarement, une masse
hypogastrique de découverte fortuite en cas de globe
vésical (cas de notre malade). Le diagnostic de certitude
repose sur I’examen  histologique couplé a
I’immunohistochimie. Actuellement,
I'immunohistochimie, la cytogénétique et la biologie
moléculaire apportent des contributions indéniables [13].
Ces techniques complémentaires peuvent également
donner acces a une thérapie ciblée plus efficace [14]. La
différenciation rhabdomyoblastique du sarcome est mise
en évidence par l'expression de la desmine, de la
myogénine et plus spécifiquement de la protéine MyoD1
[15]. Dans notre contexte, certaines explorations telles que
I'immunohistochimie, la cytogénétique et la biologie
moléculaire n’ont pu étre réalisées faute de plateau
technique disponible au sein de notre structure
hospitaliére.Le rhabdomyosarcome est généralement treés
sensible a la chimiothérapie et a la radiothérapie. La prise
en charge fait appel a une équipe pluridisciplinaire
impliquant des radiologues, des chirurgiens pédiatriques,
des pathologistes, des chimiothérapeutes et des
radiothérapeutes. La  chirurgie  premiére n’est
recommandée que si I’exérése peut étre compléte sans
délabrement. Dans le cas contraire, une chimiothérapie
néo adjuvante est réalisée. Le traitement systémique chez
I’enfant repose sur une polychimiothérapie comprenant de
I’ifosfamide, de la vincristine et de I’actinomycine D.
L’ajout de doxorubicine n’a pas démontré de supériorité
pour les groupes de haut risque mais est maintenu dans les
groupes de trés haut risque et les formes métastatiques
[16]. L’intensification thérapeutique par chimiothérapie a
forte dose suivie de réinjection de cellules souches
hématopoiétiques n’a pas montré de bénéfice par rapport
aux traitements conventionnels. Pour les groupes de bas
risque une désescalade est préconisée avec une association
vincristine et actinomycine D, permettant d’éviter les
effets secondaires a long terme liés aux alkylants. Durant
notre étude, la prise en charge a consisté d'abord a une
chirurgie (exérése totale de la tumeur), puis une mise sous
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chimiothérapie associant de la vincristine, I’actinomycine,
I’ifosfamide et plus spécifiquement une curiethérapie pour
laquelle la patiente était en attente d’une évacuation
sanitaire. La prise en charge de ces tumeurs dans les pays
en voie de développement reste considérablement tres
limitée a cause du plateau technique insuffisant voir quasi-
inexistant. Les facteurs de bon pronostic sont : I’absence
de métastase, 1’histologie embryonnaire, une tumeur de
diametre inférieur a 5 cm et opérable, I’4ge de I’enfant au
diagnostic inférieur a 10 ans. Les stratégies thérapeutiques
actuelles se concentrent sur le traitement multimodal
impliquant la chirurgie (cystectomie totale ou partielle), la
chimiothérapie et la radiothérapie dans le but a la fois
d’éliminer la maladie et de préserver la fonction des
organes. La chirurgie radicale peut-étre précédée d’une
chimiothérapie néo-adjuvante [17]. Bien que ’expérience
reste limitée, des études récentes sur la radiothérapie par
faisceau de protons et la curiethérapie ont démontré des
résultats comparables a la radiothérapie [17]. Dans notre
série, le retard diagnostique et la taille de la tumeur ont
compromis le pronostic de la patiente. Dans une étude
menée en Afrique subsaharienne, le taux de survie a5 ans
pour le RS était de 25 % [1]. Par ailleurs, il faut noter que
les protocoles de soins multimodaux, développés par
plusieurs groupes coopératifs, ont permis une nette
amélioration de taux de survie.

CONCLUSION

Les rhabdomyosarcomes de la vessie sont rares chez
I’enfant. La présence d’une masse intravésicale de
I’enfant devrait faire penser aux rhabdomyosarcomes de
la vessie. Leur prise en charge est difficile notamment
dans nos milieux ou les ressources matérielles et
financiéres sont limitées. Un renforcement du plateau
technique et la mise en place d’un registre national de
cancer pourraient améliorer la prise en charge et réduire la
mortalité.
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