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RESUME
Introduction : L'esthésioneuroblastome est une tumeur maligne rare des cavités nasosinusiennes. La chirurgie par voie
externe et la radiothérapie ont été le traitement de référence. L'utilisation ces derniéres années de la chirurgie endosco-
pique endonasale et de la chimiothérapie parait prometteuse.

Observations : Nous présentons deux cas cliniqgues de patients traités pour esthésioneuroblastome nasosinusien : Le
premier par une chirurgie endoscopique endonasale et une radiothérapie, le second par une chimio-radiothérapie.
L’évolution a été favorable respectivement a 39 mois et a 49 mois.

Discussion : A travers une revue de la littérature, nous discuterons les différentes modalités thérapeutiques de cette
tumeur.
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SUMMARY
Introduction: Esthesioneuroblastoma (ENB) is an uncommon malignant neoplasm of the nasal cavity and paranasal
sinuses, believed to arise from the olfactory epithelium. Open surgery and external radiotherapy were the standard treat-
ment. The use in recent years of endonasal endoscopic surgery and chemotherapy seems promising.

Observations: We present two clinical cases of patients treated for esthesioneuroblastoma: The first by endonasal endo-
scopic surgery and radiotherapy, the second by chemo-radiotherapy. The outcome was favorable, respectively, at 32

months and 49 months.

Discussion : Through a literature review, we discuss the different treatment modalities of this tumor.
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INTRODUCTION
L'esthésioneuroblastome (ENB) est une tumeur maligne
rare d’origine neuroectodermique qui se développe
essentiellement au niveau de I’épithélium olfactif. Elle a
été décrite pour la premiere fois en 1924 par Berger et al.
[1]. Elle représente moins de 3% des tumeurs des fosses
nasales [3]. Auparavant, La chirurgie conventionnelle par
voie externe et la radiothérapie ont été le traitement de
référence. Lutilisation ces dernieres années de la chirur-
gie endoscopique endonasale et de la chimiothérapie
parait prometteuse. L'objectif de ce travail est de discuter,
a la lumiére de deux observations cliniques, les nouvelles
thérapeutiques dans la prise en charge de 'ENB nasosi-
nusien.

OBSERVATION
Cas 1 : Madame B, 65 ans, sans antécédent patrticulier,
a consulté pour une symptomatologie rhinologique trai-
nante depuis plus de deux ans, faite d’obstruction nasale
gauche, d'épistaxis intermittentes et d’anosmie.
L'endoscopie nasale a objectivé un processus bourgeon-
nant de la fosse nasale gauche provenant de la fente
olfactive. L'imagerie en coupe (TDM et IRM) a montré un
processus lésionnel tissulaire de la région olfactive avec
une rétention inflammatoire au niveau des sinus homola-
téraux (fig1). Aucune lyse osseuse ni adénopathies n’ont
été retrouvées. L'étude histologique avec immunohisto-
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chimie a été en faveur d’'un esthésioneuroblastome. Le
bilan d’extension a été négatif. Une exérése tumorale par
voie endoscopique endonasale exclusive a été réalisée.
Elle a été suivie d’une radiothérapie complémentaire de
50 Gy. Aucune complication post opératoire n’a été notée.
Aucune récidive locale ou a distance n’a été relevée
aprés 39 mois de suivi.

Fig. 1 : IRM en coupe coronale du cas 1.
a) en préopératoire, b) Un an aprés traitement

Cas 2 : Monsieur K, 24 ans, sans antécédent patrticulier,
a consulté pour une exophtalmie droite, d’évolution pro-
gressive, associée a une obstruction nasale complete
homolatérale. L'examen a montré un processus tissulaire
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saignant au contact, comblant la totalité de la fosse nasa-
le. L'imagerie (fig. 2) a objectivé un processus nasopha-
ryngé se rehaussant de fagon hétérogene apres injection
de produit de contraste, avec extension orbito-sphénoida-
le et franchissement de I'’étage antérieur de la base du
crane avec envahissement du cortex basi-frontal. Aucune
adénopathie cervicale n’a été découverte. Lhistologie
d’une biopsie tumorale a été en faveur d’un esthésioneu-
roblastome. Le bilan d’extension a été négatif. Une chi-
miothérapie premiére a base de cisplatine et d’Etoposide
a été réalisée. Aprés 5 cures bien tolérées, une réévalua-
tion par IRM a montré une réduction de plus de 80% du
volume tumoral. Le patient a eu par la suite une chimio-
radiothérapie concomitante : radiothérapie externe a la
dose de 65 Gy sur le site tumoral et de 50 Gy prophylac-
tiqgue sur les aires ganglionnaires en association a une
chimiothérapie  hebdomadaire (5 cures CDOP
30mg/m?/semaine). A la fin du traitement, la tumeur a été
indétectable (fig2). Aucune récidive locale ou a distance
n’est apparue aprés 49 mois de suivi.

Fig. 2 : IRM en coupe coronale du cas 2.
a) en préopératoire, b) Un an aprés traitement

DISCUSSION
L'esthésioneuroblastome est une tumeur maligne rare
des cavités nasosinusiennes qui représente moins de 3%
des tumeurs des fosses nasales [3]. La région olfactive
est le siége de prédilection. D’autres localisations ont été
décrites, essentiellement chez I'enfant, au niveau du
sinus maxillaire, de la fosse ptérygo-palatine et de la selle
turcique [1-16]. Cette tumeur évolue lentement mais elle
est trés agressive localement. Contrairement a la plupart
des autres tumeurs neuroectodermique qui se manifes-
tent dans I'enfance, ’ENB a une distribution d’age bimo-
dale avec deux pics, entre 11 et 20 ans et entre 51 et 60
ans. Elle est plus fréquente chez I'adulte masculin [1,2,4-
7]. La symptomatologie clinique est similaire a toutes les
tumeurs nasosinusiennes, elle est dominée par I'obstruc-
tion nasale chronique unilatérale. Les signes ophtalmolo-
giques dominés par I'exophtalmie témoignent d’un enva-
hissement orbitaire comme c’est le cas de notre patient.
Un syndrome paranéoplasique « syndrome de sécrétion
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ectopique d'ACTH , hypercalcémie récurrente maligne
réfractaire au traitement , syndrome de Schwartz
Barter...» peut étre révélateur [8-10]. La croissance lente
de cette tumeur est responsable d’un retard diagnostic
considérable. Le couple TDM/IRM permet d’évaluer avec
précision I’extension tumorale. En effet, 'IRM est capitale
pour préciser I'extension orbitaire et endocranienne et
aussi pour différencier entre masse tumorale et rétention
inflammatoire. Dans les formes évoluées, I'aspect IRM
est celui d’un processus tissulaire en forme d'haltére cen-
tré dans la cavité nasale supérieure et s'étendant en intra-
cranien [3,5]. L'aspect histopathologique de 'ENB peut
préter a confusion avec certaines tumeurs nasosinu-
siennes a petites cellules, surtout dans les formes peu dif-
férenciées. Limmunohistochimie est par conséquent d’un
grand secours [1,7]. Dans les formes différenciées, I'étu-
de histologique montre des lobules séparés par des cloi-
sons conjonctivo-vasculaires. Les cellules tumorales
petites & moyenne ont un noyau rond souvent nucléolé et
une chromatine bien visible. Le cytoplasme peu ou
moyennement abondant, est mal limité. L'activité mito-
tique est extrémement variable. Moins fréquemment, la
tumeur est peu différenciée, faite de plages diffuses de
cellules lymphocytoides, le stroma tumoral est peu abon-
dant et abrite un réseau capillaire proéminent. L'existence
d’un fond fibrillaire inter-cytoplasmique, des rosettes de
type Flexner ou des pseudorosettes de Homer-Wright
(HW) est tres révélateur. Hyams a décrit un systéme de
classification histopathologique en 4 grades qui repose
principalement sur le niveau de différenciation cellulaire,
la présence de stroma neuronal, le nombre de mitoses et
la nécrose (tableau I) [1].

GRADE | GRADE Il | GRADE Il GRADE IV
Architecture lobulaire lobulaire |~ +/- lobulaire | +/- lobulaire
Activite mitotique absente présente|  importante marquée
Pléomorphysme nucléaire | absent modéré important marqué
Matrice fibrillaire importante | présente|  minime absente
Rosettes +/- HW +/- HW Flexner absentes
Nécrose absent absent +/- présente | importante

Tableau | : Grading histopathologique de I’esthésioneuro-
blastome selon Hyams

Le grade | est corrélé a un bon pronostic et le grade IV, a
un pronostic péjoratif. Plusieurs classifications ont été
proposé pour 'ENB, celle de Kadish est la plus courante
(Tableau Il) [2-7,15].
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Stade A | Tumeur limitée a la fosse nasale

Stade B | Tumeur limitée strictement aux cavités nasosinusiennes

Stade C | Tumeur étendue a 1’orbite et/ou a I’endo crane

Stade D | Tumeur avec extension ganglionnaire ou métastases a distance

Tableau Il : Stadification de Kadish
de I’esthésioneuroblastome

La chirurgie associée a la radiothérapie est le traitement
de référence. La chimiothérapie est de plus en plus utili-
sée avec des résultats prometteurs a randomiser [1-7, 11-
16]. La résection tumorale par une voie cranio-faciale est
actuellement largement concurrencé par la voie endosco-
pigue endonasale essentiellement dans les Kadish A et B.
le développement de la chirurgie endoscopique de la
base du crane a permis de réaliser des exéréses satisfai-
santes [11,12]. En effet, une méta-analyse récente a mon-
tré un taux de survie plus élevé pour la chirurgie endo-
scopique par rapport a la chirurgie a ciel ouvert [2]. Les
résultats de cette étude doivent étre nuancés car la plu-
part des tumeurs opérées en chirurgie ouverte étaient des
Kadish C, tandis que les tumeurs opérées par endoscopie
exclusive étaient essentiellement des Kadish A et B. La
chimiothérapie est une alternative thérapeutique intéres-
sante essentiellement dans les formes non chirurgicales.
Elle peut étre utilisée, soit en induction avant chirurgie,
soit de maniére concomitante a une radiothérapie comme
c’était le cas de notre deuxieme patient [1,14-16]. La
radiothérapie ou la radio-chimiothérapie préopératoire
peut permettre des chirurgies moins invasives. En effet,
elles réduisent le volume tumoral ce qui augmente les
chances de résection totale macroscopique et une dimi-
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