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RESUME

Introduction: Les tumeurs du systéme nerveux
central de I’enfant sont des pathologies rares avec
une morbi-mortalité importante. Poser un diagnostic
rapide est primordial mais difficile vu la variété des
présentations cliniques. Le but de cette étude est de
décrire ces présentations, les spécialités référant les
patients et leur prise en charge diagnostique.

Méthodes : Il s’agit d’'une étude rétrospective, épidé-
miologique, réalisée a ’hopital Erasme entre janvier
2015 et septembre 2021. Nous avons revu le mode
d’arrivée, la symptomatologie et la mise au point
diagnostique d’une cohorte de 85 enfants entre o et
16 ans ayant été diagnostiqués d’une tumeur céré-
brale durant cette période.
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par des pédiatres, neuropédiatres et neurochirurgiens
et dans 29% des cas, par d’autres spécialistes (11
spécialités médicales au total). Un total de 31 symp-
tbmes (typiques et atypiques) ont été recensés, les
plus courants étant les céphalées (47 %), les vomisse-
ments (44 %) et les symptdmes moteurs (38 %). Ceci
souligne la variété des présentations cliniques avec
un délai diagnostique parfois long: 77% des symp-
tomes ont un délai médian de 4 semaines mais les
troubles de la croissance ont un délai diagnostique
plus long (70 £ 26 semaines).

Conclusion: De nombreuses spécialités médicales
sont impliquées dans le diagnostic des tumeurs du
systéme nerveux central de I’enfant. Les symptdmes
révélateurs sont divers, méme si les présentations
typiques restent majoritaires. Les délais diagnos-
tiques restent dans la moyenne de la littérature, mais
demeurent parfois longs.
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ABSTRACT

Introduction: Tumors of the central nervous system
in children are a rare condition with a significant
morbi-mortality. A prompt diagnosis is necessary but
difficult due to the heterogeneity of the clinical pres-
entations. The aim of this study is to describe these
presentations, the medical specialties referring the
patients and their diagnostic management.

Methods: This is a retrospective, epidemiological
study, carried out at Erasmus Hospital between
January 2015 and September 2021. We reviewed the
mode of arrival, the symptomatology, and the diag-
nostic development of a cohort of 85 children between
0 and 16 years old who were diagnosed with a brain
tumor during this period.

Results: Patients were referred mainly by pediatri-
cians, neuropediatricians and neurosurgeons and
in 29% of cases by other specialists (11 medical
specialties in total). A total of 31 symptoms (typical
and atypical) were identified, the most common being
headache (47%), vomiting (44%) and motor symp-
toms (38%). This highlights the variety of clinical pres-
entations with a sometimes long diagnostic delay:
77% of symptoms have a median delay of 4 weeks but
growth disorders have a longer diagnostic delay (70 ¢
26 weeks).

Conclusions: Many medical specialties are involved in
the diagnosis of tumors of the central nervous system
in children. The revealing symptoms are diverse, even
if the typical presentations remain the majority. The
diagnostic delays remain in the average of the litera-
ture, but sometimes remain long.
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INTRODUCTION

Les tumeurs du systéme nerveux central (SNC) de
’enfant sont les tumeurs solides les plus fréquentes
dans cette population. Cependant, elles restent
rares. En Belgique, 827 nouveaux cas ont été diagno-
stiqués entre 2010 et 2016 dans la classe d’age entre
o0 et 19 ans. En France, cela représente 321 nouveaux
cas en 20182 On estime que chaque médecin généra-
liste au Royaume-Uni recoit un enfant atteint de
tumeur du SNC sur 20 ans de carriére3. Aux Etats-Unis
d’Amérique (USA), 6% de la totalité des tumeurs
cérébrales concernent la population des 0-19 ans4.

Malgré leur faible fréquence, ces tumeurs représentent
une cause de morbi-mortalité importante chez les
enfants, du fait de leur agressivité ou des complica-
tions de leurs traitements (notamment neurochirurgie,
radiothérapie ou chimiothérapie). Aux USA, elle est la
premiére cause de décés par cancer entre o et 14 ans*.
Au Royaume-Uni, elle compte pour 30% des morts par
cancer chez les enfants et les adolescentss. En France,
cela représente 123 morts en 2018 chez les 0-19 ans2.
Chez les survivants, les séquelles, physiques ou
psychologiques, sont importantes®.

Pour aboutir au diagnostic, il est nécessaire d’étre
alerté par la présentation clinique. La difficulté est
que les symptdmes les plus courants peuvent entrer
dans le cadre d’un grand nombre de pathologies
banales retrouvées chez les enfants et adolescents,
comme les migraines, les gastro-entérites ou les
infections virales3. Parmi ces symptémes, on trouve
les céphalées, les vomissements et les symptdmes
d’hypertension intracranienne (HTIC)7°. Certains
signes sont plus rares et varient en fonction de ’age,
de la localisation de la tumeur et de sa nature™.

Etant donné la fréquence et I'apparente banalité de
certains symptdmes, le délai diagnostique peut étre
long malgré des consultations répétées. En moyenne,
les enfants souffrantd’une tumeurdu SNC ont consulté
sept fois plus les différents professionnels de santé
suite a un symptdme suspect que les enfants sans
tumeur cérébrale3. Ce potentiel retard diagnostique
peut amener a découvrir la tumeur a un stade plus
avancé, rendre la prise en charge initiale complexe et
péjorerle pronostic de ces enfants. Une bonne connais-
sance par les professionnels concernés, de la variété
des symptdomes (typiques et atypiques) de présenta-
tion est essentielle pour prendre en charge ces tumeurs
le plus t6t possible.

Lobjectif de cette étude est de recueillir la présenta-
tion clinique initiale, le délai entre I’apparition des
premiers symptdmes et le diagnostic ainsi que les
spécialités médicales ayant référé les enfants.

MATERIEL ET METHODES

Nous avons réalisé une revue de la littérature scienti-
fique via les bases de données PubMed, Uptodate,
CBTRUS et Cochrane. Pour la littérature grise, nous
avons utilisé Google Scholar. Les mots-clés étaient
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« CNS tumor », « children », « pediatric », « symptoms »,
« diagnosis », « child health », « neurology », « cancer ».

Cette étude rétrospective, monocentrique, a été
menée a I’Hopital Erasme entre le 1¢"janvier 2015 et le
1¢ septembre 2021 et approuvée par son Comité
d’Ethique. Les patients ont été sélectionnés via le
registre des admissions du service de pédiatrie, les
diagnostics posés dans les comptes rendus opéra-
toires de neurochirurgie ou ceux de la Consultation
oncologique multidisciplinaire (COM) de neuro-onco-
logie pédiatrique d’Erasme, centre de référence de
neurochirurgie pédiatrique de I’ULB, travaillant en
collaboration, au sein de I’Hdpital universitaire de
Bruxelles (H.U.B), avec UInstitut Jules Bordet et ’'H6-
pital universitaire des Enfants Reine Fabiola (HUDERF).

Les patients éligibles avaient entre o et 16 ans au
moment du diagnostic d’une premiére tumeur du
systéme nerveux central (SNC).

Les données récoltées concernaient le sexe et I’age au
moment du diagnostic, classées en 4 catégories:
0-4 ans, 4-8 ans, 8-12 ans, 12-16 ans, |’dge de déceés le
cas échéant, les spécialités médicales et I’hdpital
ayant référé ’enfant, les signes cliniques et les symp-
tomes (typiques et atypiques). Les présentations
cliniques liées a une hypertension intracranienne
(HTIC) ont été notées: céphalées, vomissements,
macrocéphalie,altérationdeconscience, hypertension
artérielle (HTA), cedéme papillaire au fond d’ceil et
hydrocéphalie a I'imagerie. Les symptdmes non liés a
’HTIC ont été enregistrés. Parmi eux figuraient égale-
ment les céphalées, les vomissements et [altération
de conscience, chez des patients sans signes radiolo-
giques d’HTIC (hydrocéphalie obstructive, engage-
ment cérébral, déviation importante de la ligne
médiane ou résorption transépendymaire du liquide
céphalo-rachidien (LCR)), chirurgicaux ou cliniques
(mesure invasive via cathéter intraventriculaire ou
intraparenchymateux). Les troubles endocriniens,
’épilepsie, les anomalies de la fonction des nerfs
craniens, les troubles de la motricité et du tonus et les
troubles sensitifs ont été relevés ainsi que les symp-
tdmes et signes visuels: strabisme, troubles de
’acuité visuelle, diplopie et syndrome de Parinaud®.
Enfin, les troubles neurodéveloppementaux et du
comportement ont été recensés : irritabilité, trouble
de l’attention avec ou sans hyperactivité (TDA = H).
Les troubles scolaires et du langage ont aussi été
rapportés, tout comme la perte de poids.

Pour chaque signe ou symptéme, la durée de la symp-
tomatologie, depuis le moment de son apparition
jusqu’au diagnostic de tumeur du SNC, a été notée en
semaines.

Les localisations des tumeurs ont été rassemblées en
6 catégories: le systéme ventriculaire du SNC, le
tronc cérébral, la région supratentorielle (situées
dans l’encéphale au-dessus de la tente du cervelet),
la fosse postérieure, la moelle épiniére et les locali-
sations multiples (tumeurs situées dans plusieurs
des localisations précédemment citées).
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Les données anatomo-pathologiques ont été récoltées,
comportant les grades selon la classification 2016 de
’OMS et les examens complémentaires réalisés lors de
la mise au point : IRM (imagerie par résonance magné-
tique) cérébrale/de la moelle épiniére, TEP-scan (tomo-
graphie a émission de positron) a la méthionine, fond
d’ceil a la recherche d’un cedéme papillaire, recherche
de cellules néoplasiques dans le LCR, recherche de
syndromes génétiques comme la neurofibromatose de
type 1 (NF1), la sclérose tubéreuse de Bourneville ou les
syndromes de déficience des génes de réparation de
’ADN (CMMRD ou constitutionnal mismatch repair defi-
ciency)*® de méme que les résultats des analyses géné-
tiques effectuées sur la tumeur (« next generation
sequencing », la recherche de méthylation du géne
MGMT ou des délétions chromosomiques).

Des statistiques descriptives ont été réalisées. Nous
avons considéré un symptdme non rapporté comme
absent.

Nous avons calculé la proportion d’enfants référés et
celle des différents spécialistes les ayant référés vers
notre hopital.

La fréquence, la durée moyenne et médiane de chaque
signe ou symptdme ont été calculées. La plupart de
ces données ont été représentées graphiquement.
Elles ont également été comparées a la littérature
scientifique internationale.

RESULTATS

Caractéristiques de I’échantillon

85 dossiers ont été analysés sur la période de janvier
2015 a septembre 2021. Le sexe ratio est de 1,43,
avec une prédominance masculine (50 garcons pour

35 filles). Les patients sont dgés de 2 mois a 15 ans et
11 mois. La médiane d’age est de 6 ans et 8 mois =
6 mois; 25 enfants ont entre o et 4 ans, 23 entre 4 et
8 ans, 19 entre 8 et 12 ans et 18 entre 12 et 16 ans. En
divisantlacatégorie 0-4 ans, noustrouvons 11 enfants
de 0-2 ans et 14 enfants de 2-4 ans. Parmi les 0-2 ans,
4 enfants ont moins de 1 an.

On a rapporté 19 décés des suites des tumeurs céré-
brales malignes ou des complications de leur traite-
ment (chirurgie, chimiothérapie ou radiothérapie)
soit 22% des patients. La durée moyenne entre la
premiére chirurgie et le décés est de 6,5 mois.

Spécialités des médecins et centres ayant référé les
patients

,,,,,

vers ’Hopital Erasme. La figure 1 représente la répar-
tition des spécialités référentes. Le diagnostic de
tumeur du systéme nerveux central a été suspecté ou
posé par 11 spécialités médicales différentes, la
majorité des enfants restant cependant référés par
des pédiatres (51%). Cing spécialités non détaillées
dans le graphique, urgentistes, ORL, oncologues,
endocrinologues, chirurgiens orthopédiques et
neurologues, référent 15% des patients. Dix% des
patients référés par les neurochirurgiens viennent de
’étranger et nous n’avons donc pas toujours notion
de la spécialité du médecin ayant posé le diagnostic
en dehors de la Belgique.

Nombre de symptomes au diagnostic

Le nombre médian de symptdmes pour chaque enfant
au moment du diagnostic est de 3 + 3 (minimum =o0;
maximum = 9). La distribution des symptémes est
reprise dans la figure 2.
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Répartition des spécialités ayant référé les patients.

SPECIALITES REFERENTES (FREQUENCE EN %)

Autres
15%

Médecine
générale
6%

Pédiatrie
51%

Neurochirurgie
10%

Neuropédiatrie
10%

La catégorie « autres » comporte : otorhinolaryngologie, oncologie, orthopédie, neurologie, endocrinologie et urgences.

Ces catégories font référence uniquement a la spécialité ayant référé I’enfant et non au contexte dans lequel celui-ci a été vu
(consultation aux urgences, consultation programmée, etc.).

Répartition du nombre de symptémes par enfant.

Nombre de symptomes
18
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Nombre de symptomes au diagnostic
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N

Concernant les deux cas asymptomatiques, un a été découvert suite a un scanner de dépistage de routine lié a la présence
d’une mutation génétique augmentant le risque de développer des tumeurs du SNC et ’autre a bénéficié d’un scanner
dans le cadre de la mise au point d’un traumatisme cranien.
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Fréquence des signes et symptomes (figure 3 et tableau 1)

Fréquence des symptomes.

Fréquence (%)
= = N N w w D 'y
o (%] o (%] o (6] o (9] o (4]

Céphalées (total)
Vomissements (total)
Macrocéphalie

Altération de conscience (total)
CEdéme papillaire
Hypertension artérielle
Hydrocéphalie

Troubles endocriniens

Crise d'épilepsie

Torticolis

Ataxie

Trouble de I'acuité visuelle
Strabisme

Diplopie

Ptose de la paupiére
Syndrome de Parinaud

Déficits des nerfs craniens
Lombalgie

Symptdmes moteurs
Symptomes sensitifs
Ralentissement psycho-moteur
Fatigue

Irritabilité

Déficits scolaires

Troubles de la croissance
Troubles neurodéveloppementaux
Perte de poids

Troubles du langage

Autres
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Comparaison des visions catégorielle et transdiagnostique.

Signes et symptomes Nomt;rtig’netl;fants Durée moyenne & ET Durée méd[ane + EIQ
%) (semaines) (semaines)

Céphalées 40 (47) 12,2 £3,5 6+17
Vomissements 37 (44) 11,7 £3,7 3%5,5
Macrocéphalie 9 (11) 9,5% 4,8 1+11
Altération de conscience (total) 3 (4) 1+0 1+0
Edéme papillaire 12 (14) 1,6 +0,6 1+0
Hypertension artérielle 1(1) 1+0 1+0
Hydrocéphalie 28 (33) 2,81 1+0
Troubles endocriniens 6 (7) 27,5+ 15,1 10 £ 31
Crise d’épilepsie 11 (13) 745 * 55,6 931
Torticolis 9 (11) 5,4t 2,4 2+3
Ataxie 17 (20) 7%3,1 3%2
Trouble de l’acuité visuelle 9 (11) 11,3+ 5,6 46
Strabisme 9 (11) 17,6 £ 5,2 4 35
Diplopie 8(9) 4,4 £1,7 2t5
Ptose de la paupiére 2(2) 2,51,5 2,5+1,5
Syndrome de Parinaud 4 (5) 1+0 1+0
Déficits des nerfs craniens 21 (25) 14,2 £ 5,4 2+11
Lombalgie 3(4) 30,7 £ 13,5 40 £22
Symptémes moteurs 32 (38) 22,5%5,6 4t 47
Symptémes sensitifs 5 (6) 51,4 20,1 52t 84
Ralentissement psychomoteur 3(4) 1,3%0,3 1%0,5
Fatigue 5 (6) 1,8 £ 0,5 1+2
Irritabilité 4 (5) 2,3%0,8 2:2,3
Déficits scolaires 4 (5) 36 + 10,7 34 32
Troubles de la croissance 2 (2) 70 £ 26 70 26
Troubles neurodéveloppementaux 2 (2) 5,5%2,5 5,5 % 2,5
Perte de poids 7(8) 22,6 +13,8 4 £ 25,5
Troubles du langage 6 (7) 16,7 £ 7,4 13 £ 20,8
Autres 14 (16) 20,4 %9,9 6,5 £ 10

Les libellés « céphalées » et « vomissements » reprennent ces deux symptdmes qu’ils soient liés ou non a I’HTIC.

La catégorie « autres » regroupe les symptdmes suivants : inappétence, hyperphagie, vertiges, dégradation de ’état général,
hypoacousie, exophtalmie, enophtalmie, douleur abdominale, troubles de la continence, de la mémoire, scoliose, amyotrophie

et malaises.

Nous avons comptabilisé un total de 31 symptomes
différents. Les symptémes les plus courants sont les
céphalées, puis les vomissements, touchant
respectivement 27 (47 %) et 22 patients (44 %). Les
symptdmes les moins courants sont ’hypertension
artérielle et ’altération de conscience liée a une HTIC,
concernant 1 patient chacune (1%). La fréquence
totale de I’HTIC (clinique ou radiologique) est de
53%. Un signe radiologique d’hydrocéphalie a été
noté dans 33% des cas. Le TDA = H n’a été rapporté
chez aucun enfant.

La durée la plus courte de symptomatologie avant le
diagnostic (hypertension artérielle, altération de
conscience, syndrome de Parinaud, la macrocéphalie,
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’cedéme papillaire, ’hydrocéphalie, le ralentisse-
ment psychomoteur et la fatigue) est d’une semaine;
les délais diagnostiques les plus longs concernent
les crises d’épilepsie (durée moyenne de 12 ans) et
les troubles de la croissance (durée médiane de 70
semaines). Concernant les céphalées, symptéme le
plus courant, la durée minimum est d’une semaine et
la durée maximum de 48 semaines.

Symptomatologie des o0-2 ans

La symptomatologie du groupe 0-2 ans est évaluée
séparément car leur présentation clinique peut
s’avérer différente. Dans ce groupe d’age, le symp-
tdome le plus courant, affectant plus de la moitié du

Revue Médicale
de Bruxelles



groupe, est la macrocéphalie. Ensuite, on trouve ’hy-
drocéphalie et les symptdmes moteurs. La durée
moyenne des symptdmes dans cette tranche d’age
est de 5 semaines, ol 64 % des symptémes ont une
durée maximale de 4 semaines.

Caractéristiques des tumeurs

Localisations

La localisation supratentorielle est la plus fréquente
(49 %). La localisation intramédullaire est la plus rare
(6%). Les autres localisations sont la fosse posté-
rieure (14 %), le tronc cérébral (9 %) et les localisa-
tions multiples (7 %).

Constatations anatomopathologiques

Les différents types anatomo-pathologiques sont
rapportés dans le tableau 2. Les grades varient de 1
a 4, incluant des tumeurs de bas grades, bénignes et
peu agressives et des tumeurs de haut grade, malignes
et plus agressives. 86 types de tumeurs ont été identi-
fiés, un patient ayant présenté deux tumeurs du SNC
de natures différentes (une tumeurgliale de haut grade
et un schwannome de grade 1). Ce patient était porteur
d’un syndrome génétique MSH2 favorisant le dévelop-
pement de tumeurs multiples. Parmi les enfants
décédés, 89 % étaient porteurs d’une tumeur de grade
4, 11% portaient une tumeur de grade 3.

Nombre et fréquence des natures anatomo-pathologiques
des tumeurs.

Nature des tumeurs Nombre (%)
Astrocytome pilocytique 22 (26)
Tumeurs gliales de haut grade 21 (25)
Tumeurs embryonnaires 12 (14)
Ependymomes 4 (5)
Autres 26 (30)

- Tumeurs bénignes - 18 (69)
- Craniopharyngiomes - 2(8)

- Tumeurs malignes - 6(23)
Total 85 (100)

Syndromes génétiques

Neuf enfants (11 %) présentaient un syndrome géné-
tique prédisposant au développement de tumeurs.
Les plus courants étaient le syndrome de déficience
constitutionnelle de génes de réparation de ’ADN ou
constitutional mismatch repair deficiency syndrom
(CMMRD) (N=3) et la neurofibromatose (N=3). Les
3 autres patients étaient atteints respectivement par
la sclérose tubéreuse de Bourneville, la mutation du
géne TP 53 ou la mutation MSH 2.

Mise au point diagnostique

La totalité des enfants ont bénéficié d’une IRM. Un
fond d’ceil et une analyse génétique de la tumeur ont
été réalisés chez respectivement 61% et 80% des

enfants. Un prélévement de LCR a la recherche de
cellules néoplasiques a été réalisé chez 42% des
enfants et 22% d’entre eux ont bénéficié d’un
TEP-scan a la méthionine.

DISCUSSION

L’échantillon étudié posséde des caractéristiques
similaires a ceux retrouvés dans la littérature scienti-
fique® avec une prédominance masculine (sexe
ratio = 1,43) et un dge moyen de 7 ans et 6 mois *
6 mois au diagnostic. La répartition au sein des caté-
gories d’age est homogeéne, la plus touchée concerne
les 0-4 ans, comme dans d’autres études épidémiolo-
giques™2°,

Une large majorité des patients ont été référés, par le
statut de centre de référence et notre collaboration au
sein des centres de I’'ULB et étrangers. Plus de la
moitié des patients (51%) ont consulté un pédiatre,
mais 10 autres spécialistes ont référé des cas. En
particulier, les médecins généralistes, en tant que
professionnels de premiére ligne, référent directe-
ment 6% des patients. Cependant, nous pouvons
penser qu’un pourcentage des patients référés par un
autre spécialiste a préalablement été envoyé vers ce
spécialiste parun médecin généraliste. [lestimportant
que les médecins généralistes et spécialistes soient
sensibilisés au diagnostic des tumeurs du SNC et
particuliérement a une présentation atypique, vu leur
importance dans le suivi de nombreux enfants.

La fréquence des symptdmes est similaire aux
données de la littérature pour une majorité d’entre
eux®2122 céphalées, vomissements, troubles de la
conscience, perte de poids, symptédmes ophtalmolo-
giques et crises d’épilepsie™®2123:24, | es symptdmes
les plus fréquents sont les céphalées et vomisse-
ments®*®25, présentation typique mais peu spécifique.
Notre étude souligne, comme la littérature, la grande
diversité dans la symptomatologie, dont certains
signes sont atypiques et peuvent impacter sur le
délai diagnostique?'. La fréquence des troubles du
comportement (irritabilité, fatigue, TDAxH) et de
scolarité est moindre au sein de notre cohorte, leurs
durées sont également moins précises®2:, Nous
pensons que ces plaintes sont moins rapportées par
les parents, ou non recherchées systématiquement
par les médecins, problématique déja évoquée dans
la littérature®.

La symptomatologie est différente chez les enfants
de moins de 2 ans car les os de la bofite cranienne ne
sont pas encore soudés. De ce fait, la macrocéphalie
est un symptdme propre a cette population. Ils mani-
festent moins vite des symptomes d’HTIC classiques
(céphalées et vomissements). Notre étude nous a
permis de mettre en évidence un signe radiologique
courant au sein de ce groupe, I’hydrocéphalie?25:2¢, A
la différence de la littérature, nous ne retrouvons pas
de vomissements dans ce groupe?:.

Nous comptons moins d’enfants de moins d’1 an que
dans la littérature, ol ils représentent environ 10 %
des cas?*?7, Cette faible fréquence ne semble pas
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observée dans les données épidémiologiques
belges'. D’autres recherches, notamment des études
multicentriques, seraient intéressantes pour obtenir
plus de données sur cette population particuliére et
déterminer si cette différence est significative et si
notre épidémiologie locale est différente ou si nos
chiffres sont influencés par le suivi d’une partie de
ces enfants (dont les tumeurs sont souvent plus
typiques) au sein d’autres centres prenant en charge
des cas de tumeurs du SNC en Belgique.

Deux patients étaient asymptomatiques (3%) au
moment du diagnostic, mais la moitié de nos patients
avaient entre 2 et 5 symptdmes. L'association de
plusieurs symptomes est particulierement suspecte
par rapport a un symptdome isolé.

Plus de trois quarts des patients sont référés dans le
mois d’apparition de la symptomatologie (durée de
symptomatologie médiane de 4 semaines maximum
pour 77% des symptdmes), ce qui correspond a la
moyenne de la littérature?®2°, Au sein de notre cohorte,
les présentations atypiques, comme |’épilepsie ou les
troubles de la croissance, aménent parfois a des
diagnostics tardifs, contrairement aux présentations
typiques (céphalées et vomissements matinaux, liés a
’HTIC). C’est sans doute le résultat d’une bonne sensi-
bilisation aux symptomatologies les plus courantes
des tumeurs du SNC de l’enfant. Les patients sont
généralement diagnostiqués lorsqu’ils présentent
plusieurs symptdmes suspects. Dans le but de réduire
errance diagnostique, il est recommandé de référer
chaque enfant suspect, présentant des symptomes
typiques ou évocateurs, pour une imagerie cérébrale
adéquate dans un délai raisonnable?22. Une prise en
charge plus précoce permettra de proposer un traite-
ment a un stade ol la tumeur est moins avancée et ol
le pronostic est meilleur, réduisant ainsi la morbi-mor-
talité de ces tumeurs.

La localisation la plus fréquemment recensée est
supratentorielle. Cela différe de la littérature dans
laquelle il s’agit de la fosse postérieure®®?', Nous
avons classé les multiples localisations dans une
catégorie séparée (« multiples »), qui contient en

CONCLUSION

majorité des tumeurs localisées en partie dans la
fosse postérieure, ce qui est une explication possible.
Une autre explication est que I’Hdpital Erasme, en
tant que centre de référence de ’ULB, prend en charge
des cas graves ou rares, comme des tumeurs glioneu-
ronales leptoméningées diffuses (DLGNT) ou des
astrocytomes anaplasiques [DH-wildtype* et que
certains cas courants, comme les astrocytomes pilo-
cytiques de la fosse postérieure, sont probablement
pris en charge dans d’autres centres.

Cette hypothése est soutenue par le fait que nous
observons également des différences au niveau
anatomopathologique avec moins d’astrocytomes
pilocytiques (gliomes de bas grade) que dans la litté-
rature®. En revanche, nous retrouvons un plus grand
nombre de gliomes de haut gradev®. Une étude
multicentrique au sein de notre population pourrait
permettre d’évaluersiles différences observées dans
notre étude sont liées a un biais de sélection ou a une
différence épidémiologique locale.

La totalité de notre cohorte a bénéficié d’une IRM céré-
brale, qui est ’examen de choix pour l'investigation
radiologique de cette pathologie?**. Une grande
majorité des enfants ont également bénéficié d’ana-
lyses génétiques sur les piéces de résection de leur
tumeur, analyses de grande importance dans les
nouvelles classifications de ’'OMS2:13:28,

Par cette étude, nous avons montré qu’environ la
moitié des enfants présentant une tumeur du SNC se
manifestent par des symptdmes typiques (céphalées
et vomissements). Cependant, elle nous a également
permis de constater la variété des symptdomes des
tumeurs du SNC pédiatriques (31 dans notre étude),
pour certains moins souvent rapportés, et la longueur
des délais diagnostiques. Une fiche mise a disposi-
tion des professionnels de santé, reprenant les symp-
tdmes pouvant suggérer une tumeur cérébrale pour-
rait permettre un recensement plus systématique des
symptdmes et alerter les professionnels des soins de
santé chez les patients présentant plusieurs symp-
tdmes suspects, motivant ainsi les professionnels a
référer ces patients vers un centre spécialisé.

Les tumeurs pédiatriques du SNC sont rares mais sont la cause d’une morbi-mortalité importante. Le délai
diagnostique doit donc étre le plus court possible. Si une grande partie des symptomes les plus « clas-
siques » permettent une mise au point dans les 4 semaines suivant leur apparition, certains ne sont pas
reconnus rapidement et augmentent l’errance diagnostique de ces jeunes patients. D’autres symptémes,
comme les troubles du comportement sont rares car ils sont méconnus et moins systématiquement recher-
chés. Cette étude permet de montrer la symptomatologie variée des tumeurs du SNC et souligne 'impor-
tance de les reconnaitre afin de les référer au plus vite dans un centre pouvant offrir une prise en charge

optimale.
Conflits d’intérét : néant.

Cette étude a été approuvée par le Comité d’Ethique de I’H6pital Erasme (référence : P2021/541).
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