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RESUME

Introduction : L'esthésioneuroblastome est une tumeur maligne rare des fosses nasales. Il s’agit d’'une tumeur agressive et récidi-
vante dont le traitement est controversé. Notre objectif est de décrire les particularités diagnostiques et les actualités thérapeutiques
de cette tumeur.

Matériels et méthode : Etude rétrospective sur une période de 10 ans (2001-2010), ayant intéressé trois cas d’esthésioneuroblas-
tome colligés dans notre service.

Résultats : Il s’agit de 3 patients agés respectivement de 23, 30, 85 ans. Les signes fonctionnels sont I'obstruction nasale, I'épistaxis
et les céphalées. L'endoscopie nasale a trouvé un processus tumoral endonasal dans tous les cas. Des adénopathies cervicales ont
été retrouvées dans un cas. Le scanner du massif facial et la biopsie tumorale, réalisés dans les trois cas, ont permis de classer la
tumeur respectivement aux stades B, C, A, selon la classification de KADISH. L'association chirurgie- radiothérapie a été préconisée
dans deux cas et chimio-radiothérapie dans un cas. L'évolution a été favorable dans 2 cas. Le troisieme patient a été perdu de vue.
Discussion : le diagnostic d’esthesioneuroblastome est souvent tardif. L'imagerie est indispensable pour I'orientation de la stratégie
thérapeutique. L'association chirurgie radiothérapie constitue le traitement de référence. La chimiothérapie gagne de plus en plus
d’intérét.

Mots Clés: Esthésioneuroblastome; traitement; chirurgie; radiotherapie; chimiotherapie; pronostic

SUMMARY

Introduction : Esthesioneuroblastoma is a rare malignant tumor of the nasal cavity. It is an aggressive tumor, associated with a high
level of recurrence. Treatment is still controversial. The object of our report is to describe the clinical presentations and new therapeutic
approaches of this tumor.

Material and methods : We retrospectively reviewed three patients with nasosinusal esthesioneuroblastoma who were managed
during a period of 10 years (2001- 2010).

Results : the three patients were aged respectively of 23, 30 and 85 years. Functional signs were mainly nasal obstruction, epistaxis
and headache. Nasal endoscopy found an endonasal tumor process in all cases. Cervical lymph nodes were noted in one case. The
CT scann and the tumor biopsy were performed in all three cases. Esthesioneuroblastoma was classified, respectively in stage B, C
and A, according to KADISH classification. The association surgery-radiotherapy has been advocated in both cases and chemo-radio-
therapy in one case. The outcome was favorable in two cases. The third patient was lost to view.

Discussion : The ENB is a rare neuroepithelial cancer of the nasal cavity. Its diagnosis is often delayed due to its nonspecific clinical
presentation. Radiography is of a great contribution for the diagnosis and for guiding the therapeutic strategy. Surgery and radiothe-
rapy are currently the recommended treatment modality. Chimiotherapy is a new therapeutic approach.

Key Words : Esthesioneuroblastoma; treatement; surgery; radiotherapy; chimiotherapy prognosis.

INTRODUCTION
L'esthésioneuroblastome (ENB) ou neuroblastome olfac-
tif est une tumeur maligne rare des fosses nasales qui re-
présente moins de 5% des tumeurs malignes des fosses
nasales (1). Son incidence est estimée a 0,4 par millions
d’habitants (2). Le diagnostic est souvent tardif devant une
présentation clinique peu spécifique. Le diagnostic histolo-
gique n’est pas toujours évident et a largement bénéficié du
développement de 'immunohistochimie, et de la microsco-
pie electronique (3). Le traitement est encore controversé
associant la chirurgie, la radiothérapie et la chimiothérapie
dont la place est en cours d’évaluation. Le choix d'un traite-
ment optimal est la principale préoccupation, afin de prévenir
des complications redoutables et une récidive dont le taux
est non négligeable. L'objectif de notre travail est de décrire,
a travers une revue de la littérature, les particularités dia-
gnostiques et les actualités thérapeutiques de cette tumeur.
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MATERIELS ET METHODES
Etude descriptive rétrospective sur une période de 10 ans
(2001-2010), ayant intéressé trois cas d’esthésioneuroblas-
tome colligés dans notre service.

RESULTATS
Observation 1

Patiente agée de 85 ans, sans antécédents pathologiques,
admise pour une obstruction nasale droite associée a une
épistaxis homolatérale récidivante évoluant depuis 5 mois.
L'endoscopie nasale a trouvé une formation tumorale char-
nue qui comblait la fosse nasale droite. La fosse nasale
gauche était libre. Il n’y avait pas des adénopathies cervi-
cales. Discrétement hyperintense en T2, se réhaussant de
facon hétérogéne apres injection de PDC envahissant I'or-
bite, les sinus frontal, sphénoidal et maxillaire homolatéraux
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Le reste de I'examen ORL était sans particularité. Un scan-
ner du massif facial a montré un processus tumoral hypo
vasculaire discretement rehaussé par I'injection du produit
de contraste comblant la fosse nasale droite et le carrefour
ostéo-méatique droit.

ATIRM, il s’agissait d’'une masse tissulaire limitée a la fosse
nasale droite, centrée sur le cornet inferieur droit de signal
intermédiaire en T1, en hypersignal hétérogene en T2 se
rehaussant aprés injection de produit de contraste.

La biopsie tumorale a conclu a un esthesioneuroblastome,
il s’agit d’'un ENB classé stade A de kadish. Le patient a
eu une exérese tumorale par voie endonasale suivie d’'une
radiothérapie cervico-faciale a la dose de 64Gy.

Les suites opératoires étaient simples sans signes de réci-
dives cliniques ou radiologiques avec un recul de 6 mois.
Observation 2

Patient 4gé de 23 ans, sans antécédents pathologiques, ad-
mis pour des céphalées rebelles aux traitements associées
a une obstruction nasale et une épistaxis bilatérales pré-
dominantes a gauche évoluant depuis 1an. L’endoscopie
nasale a trouvé une formation tumorale charnue qui com-
blait les deux fosses nasales. Il n’y avait pas d’adénopa-
thies cervicales ni de signes neurologiques de localisation.
Le reste de I'examen ORL était sans particularités. La tomo-
densitométrie du massif facial avait objectivé un processus
tumoral occupant les deux fosses nasales étendu aux sinus
maxillaires avec lyse des maxillaires.

A I'IRM il s’agissait d'un processus tumoral prenant la
presque totalité des fosses nasales ne dépassant pas en
haut les petits cornets.

Il envahissait les cornets inférieurs et moyens, les deux si-
nus maxillaires surtout gauche avec une lyse osseuse éten-
due de la partie centrale du maxillaire supérieure en regard
des incisives. Son extension postérieure ne dépassait pas
la choane droite et affleurait la choane gauche.

Ala biopsie, il s’agissait un esthésioneuroblastome.il s’agis-
sait d'un ENB stade B selon la classification de Kadish. Le
patient a eu exérése tumorale par la voie de Degloving sui-
vie d’une radiothérapie cervicofaciale a la dose de 65Gy.
Les suites opératoires étaient simples sans signes de réci-
dives cliniques ou radiologies avec un recul de quatre ans.
Observation3

Patiente agée de 30 ans, sans antécédents pathologiques,
admise pour des céphalées tenaces, une obstruction nasale
gauche, une épistaxis homolatérale, une exophtalmie et
une baisse de I'acuité visuelle homolatérale évoluant depuis
1mois.

L'endoscopie nasale a objectivé une formation tumorale
charnue qui comblait la fosse nasale gauche. Il y avait
des adénopathies sous digastriques et spinales bilatérales
fermes, fixes et indolores mesurant en moyenne 3 cm de
grand axe.

L'examen ophtalmologique avait trouvé une exophtalmie
gauche non réductible associée a une augmentation du
tonus oculaire gauche.

L'imagerie a conclu a un volumineux processus tumoral
ethmoido-nasal gauche mesurant 45 x 34mm envahissant
I'orbite, les sinus maxillaire, frontal et sphénoidal homola-
téraux avec lyse de la lame criblée, du toit de I'ethmoide et
une extension endocranienne et a la fosse infra temporale
gauche (Figure : 1, 2, 3, 4, 5).
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Figure 1

Figure 2

Figure 1 et Figure 2 : TDM du massif facial en coupe coro-
nale et en coupe axiale avec injection de PDC : processus
tumoral ethmoido-nasal gauche qui envahie I'orbite, les
sinus maxillaire, frontal et sphénoidal homolatéraux et la
fosse nasale controlatérale avec lyse de la lame criblée.

Figure3 - Figure 4

Figure 5

Figure 3, Figure 4, Figure 5: IRM du massif facial en coupe
coronale Tl,axiale T2, et coronale T1 injecté: Processus
tumoral ethmoido-nasal gauche en isosignal T1, discréte-
ment hyperintense en T2, se réhaussant de fagon hétéro-
gene apreés injection de PDC envahissant I'orbite, les sinus
frontal, sphénoidal et maxillaire homolatéraux avec exten-
sion endocranienne
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La biopsie a conclu a un esthésioneuroblastome. Le bilan
d’extension (radiographie du thorax, I'échographie abdomi-
nale) était normal.

Le diagnostic retenu était celui d’un esthesioneuroblastome
stade C de kadish. La patiente a eu 4 cures de chimiothéra-
pie. La cinquiéme cure a été suspendue devant I'apparition
des signes d'intolérance clinique et d'une aplasie médul-
laire. La radiothérapie n'a pu étre terminée. La patiente a
été perdue de vue.

DISCUSSION
L'ENB est une tumeur neuroepithéliale rare dont l'origine
exacte est encore inconnue (3). La majorité des études sug-
gerent qu’elles prennent naissance aux dépens de cellules
basales du neuro-epithélium olfactif du tiers supérieur des
fosses nasales (4,5). Elles peuvent se développer aux dé-
pens de la lame criblée, du septum nasal, des cornets supé-
rieurs et moyens (2,4). Exceptionnellement, elles peuvent
surgir au niveau du cornet inférieur, du sinus maxillaire, de
I'organe de jacobson voméronasal, du ganglion sphéno-pa-
latin ou des placodes olfactives (3). Le diagnostic de 'TENB
est souvent tardif devant une présentation clinique non spé-
cifique (5, 6). L'obstruction nasale (70%), I'épistaxis récidi-
vantes (46%) sont les motifs de consultation les plus fré-
quents (1, 5, 6). L'extension orbitaire peut se révéler par une
exophtalmie, une baisse de l'acuité visuelle, une diplopie,
un larmoiement ou un ptosis (5, 6). L'extension endo-sinu-
sienne pourrait mimer un tableau de sinusite aigue récidi-
vante (5). Les signes neurologiques sont rares. A I'examen
endoscopique, la tumeur se présente sous forme d'une
masse polypoide de couleur variant du gris au rouge fonce.
L'atteinte ganglionnaire n’est pas exceptionnelle, retrouvée
dans 20 a 25% des cas (3). L'imagerie est indispensable
pour le diagnostic et la surveillance post opératoire des
ENB. Elle permet d’'apprécier le volume tumoral, sa struc-
ture et ses extensions (6,7). Ala TDM, il s’agit d'une Iésion
iso ou hypo dense, qui se rehausse d’'une fagon homogéne
apres injection de produit de contraste. La présence des
calcifications intra lIésionnelles, quoique rare, est spécifique
(6). ATIRM, la lésion tumorale est habituellement en hypo-
signal T1, en iso ou en hypersignal T2 avec rehaussement
variable aprées injection de PDC (6). Plusieurs classifications
pronostiques ont été proposées selon I'extension tumorale.
Celle communément admise est celle de Kadish proposée
en 1976 (8). On en distingue trois stades qui tenaient compte
de I'extension tumorale au niveau des sinus, des orbites et
en intracranien. Morita et al ont ajouté le stade D qui inclut
les tumeurs associées a des métastases ganglionnaires et
a distance (9). Dulguerov et al ont proposé une classification
TNM mais qui ne semble pas avoir une valeur pronostique
prouvée (10). Le diagnostic définitif ’ENB reste anatomo-
pathologique. Il est loin d’étre facile moyennant I'examen
histologique standard. Le développement de 'immunohisto-
chimie a constitué un tournant dans le diagnostic des ENB.
Il s’agit des proliférations en nappe ou en pseudo rosette
de petites cellules, peu différenciées, a noyaux nucléolés
avec une chromatine dense (7). En immunohistochimie, les
cellules tumorales sont marquées avec des marqueurs neu-
roendocriniens et épithéliaux essentiellement la synapto-
physine et neuron specific enolase (6). Parfois le recours a
la microscopie électronique et le dosage du taux sérique de
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la dopamine beta-hydroxylase est indispensable pour le dia-
gnostic différentiel particulierement avec les carcinomes a
petites cellules, le meningiosarcome ou le mélanome achro-
mique (3). D’autres diagnostics différentiels ont été décrits
telle que le lymphome, le rhabdomyosarcome, le mélanome
le carcinome indifférencié nasosinusien ainsi que d’autres
tumeurs telles que I'hémangiome, le papillome inversé, le
carcinome épidermoide et I'adénocarcinome nasosinusien
(7). Le traitement optimal de 'ENB est encore controverseé.
L'établissement d'un protocole thérapeutique optimal est
limité par la rareté de cette pathologie et la diversité des atti-
tudes thérapeutiques (11). La chirurgie, la radiothérapie et la
chimiothérapie ont été utilisées dans de différentes combi-
naisons (3). L'exérése chirurgicale constitue le traitement de
référence. Le choix de la voie d’abord chirurgical est contro-
versé. La voie transfaciale est souvent recommandée pour
les lésions stade A et B de Kadish et qui siegent a distance
de la lame criblée (7). Certains auteurs recommandent,
d’emblée, un abord cranio-facial pour mieux contréler une
éventuelle extension endocrénienne (3). Biller et al ont
trouvé que les taux de récidive apres exérése tumorale par
voie transfaciale et par voie craniofaciale étaient respecti-
vement de 60% et de 12% (11). Ward PD et al ont suggéré
la voie sous frontale (Transglabellar-Subcranial Approach)
comme une nouvelle voie d’'abord chirurgical qui permettrait
une exérese tumorale large avec un minimum de préjudice
esthétique et de complication neurologique (12).
Actuellement, la chirurgie endoscopique gagne de plus en
plus d'intérét dans le traitement d’ENB. En effet les études
n’ont pas montré une différence significative entre I'exérese
tumorale en monobloc ou par morcellement pourvue que
les limites d’exéréses soient saines surtout au niveau de
sa base d'implantation (4). Elle est indiquée pour les tu-
meurs localisées au niveau des cavités naso sinusiennes
sans extension massive au niveau de la fosse ptérygopa-
latine ou de I'orbite, en endocréanien ou de la paroi posté-
rieure du sinus frontal (4,13). La voie endoscopique est
associée a une durée d’hospitalisation plus courte et une
morbidité plus faible (3,4). L'association d'une radiothé-
rapie post opératoire est actuellement de mise (2). Elle
permet de réduire significativement le risque de récidive
tumorale et d’améliorer la survie a long terme (11). Elle
est, en outre, indiquée en mode exclusif ou combinée a
la chimiothérapie pour les tumeurs inopérables ou locale-
ment extensive (3). Pour certains auteurs, l'irradiation des
aires ganglionnaires locorégionales pourrait étre indiquée
d’emblée en cas cervicales métastatiques associées ou
a titre prophylactique en cas de tumeur localement tres
avancée (14). Pour d'autres, en absence d’adénopathies
cervicale, lirradiation cervicale ne semble pas modifier le
pronostic et peut méme entraver un éventuel curage gan-
glionnaire en cas de métastase ganglionnaire tardive (15).
Peu d’études se sont intéressées a évaluer la place de la
chimiothérapie dans le traitement des esthesioneuroblas-
tomes. Elle est réservée, seule ou en association a la radio-
thérapie, pour les tumeurs inopérables, d’emblée métas-
tatiques et pour les récidives tumorales chirurgicalement
inextirpables (2, 11).

Pour certains auteurs la chimiothérapie neoadjuvante serait
indiquée en cas d’ENB étendus particuliérement en endo-
cranien ou en intra-orbitaire (3).
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La chimio-radiothérapie concomitante post opératoire a été
plutdt réservée pour les tumeurs a risque élevé de récidive
locorégionale (3). Selon Noh et al, contrairement a la ra-
diothérapie, la chimiothérapie adjuvante semble diminuer
le risque de récidive ganglionnaire (15). La chimio-radiothé-
rapie concomitante préopératoire est une autre approche
thérapeutique en cours d’évaluation (16). Une réponse du-
rable au Sunitinib a été également publiée, offrant une autre
alternative intéressante dans le cadre des thérapies ciblées
palliatives (17).

Malgré le traitement, 'ENB reste une tumeur maligne a pro-
nostic péjoratif. La survie moyenne a 5 ans variait entre 33%
a 87% (11). Les facteurs pronostiques rapportés dans la lit-
térature sont'age, le stade selon la classification de Kadish,
le grade de différenciation selon Hyams, la présence de mé-
tastases ganglionnaires ou a distance, les limites d’exérése
tumorale, I'indice de prolifération tumorale, la surexpression
de la P53 et plus récemment la présence d’'une délétion au
niveau du chromosome 11 (18, 19). L'ENB est une tumeur
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