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EPIDEMIOLOGIEEPIDEMIOLOGIE

EpidEpidéémiologiemiologie descriptivedescriptive

ParticularitParticularitéés des cancers de ls des cancers de l’’enfantenfant



EPIDEMIOLOGIE DESCRIPTIVEEPIDEMIOLOGIE DESCRIPTIVE

IncidenceIncidence
1800 1800 àà 2000 par an en France (<1% des cancers)2000 par an en France (<1% des cancers)
40 enfants par an pour un million habitants40 enfants par an pour un million habitants
Un adulte sur 7OO guUn adulte sur 7OO guééri dri d’’un cancer dans lun cancer dans l’’enfanceenfance

Les diffLes difféérents cancers de lrents cancers de l’’enfantenfant
LeucLeucéémies mies ––lymphomes 50lymphomes 50--55 %55 %
Tumeurs cTumeurs céérréébrales 25%brales 25%
NeuroblastomesNeuroblastomes et net nééphroblastome15% (250/an)phroblastome15% (250/an)
Tumeurs mTumeurs méésenchymateuses plus tumeurs osseuses 5senchymateuses plus tumeurs osseuses 5--10% 10% 
(100/an)(100/an)



PARTICULARITESPARTICULARITES

EvolutivitEvolutivitéé

HistologieHistologie

Facteurs favorisantsFacteurs favorisants

Survenue sur un organisme en croissanceSurvenue sur un organisme en croissance



EVOLUTIVITEEVOLUTIVITE

Souvent tumeur rapidement Souvent tumeur rapidement éévolutivevolutive
Clinique bruyanteClinique bruyante
RRééponse rapide au traitementponse rapide au traitement

Pas de place pour le DEPISTAGE, sauf syndromes Pas de place pour le DEPISTAGE, sauf syndromes 
favorisantsfavorisants



HISTOLOGIEHISTOLOGIE

FrFrééquence des tumeurs embryonnairesquence des tumeurs embryonnaires

TrTrèès grande rarets grande raretéé des des éépithpithééliomalioma



FACTEURS FAVORISANTSFACTEURS FAVORISANTS

Peu de rôle des facteurs dPeu de rôle des facteurs d’’environnementenvironnement
«« Accident de croissanceAccident de croissance »»
Facteurs gFacteurs géénnéétiquestiques

Maladie gMaladie géénnéétique et cancertique et cancer-- ex: trisomie 21ex: trisomie 21-- NF1NF1
Tumeur hTumeur héérrééditaire: ditaire: rréétinoblastometinoblastome
SusceptibilitSusceptibilitéé ggéénnéétique tique ––Li Li FraumeniFraumeni……..
AuAu--deldelàà cellules prcellules préé leucleucéémiques dans sang de cordonmiques dans sang de cordon
Les cancers de lLes cancers de l’’enfant ont fait considenfant ont fait considéérablement rablement 
avancer la compravancer la comprééhension de la hension de la canccancéérogrogéénnèèsese



SURVENUE SUR UN SURVENUE SUR UN 
ORGANISME EN CROISSANCEORGANISME EN CROISSANCE
Toujours Toujours penser les spenser les sééquellesquelles dans la conception dans la conception 
stratstratéégique des traitementsgique des traitements
RadiothRadiothéérapie surtoutrapie surtout

Anomalie de croissance osseuseAnomalie de croissance osseuse
DifficultDifficultéés cognitives si irradiation encs cognitives si irradiation encééphaliquephalique

Mais aussi chimiothMais aussi chimiothéérapierapie
Cardiopathie aux Cardiopathie aux anthracyclinesanthracyclines «« petit cpetit cœœurur »»
InfertilitInfertilitéé

Toujours Toujours éévoquer avec les parents:  cvoquer avec les parents:  cœœur, gonades, ur, gonades, 
cerveaucerveau



Les adolescents et jeunes adultesLes adolescents et jeunes adultes

La tranche 15La tranche 15--25 associe sur le plan 25 associe sur le plan 
éépidpidéémiologique des tumeurs de type miologique des tumeurs de type 
ppéédiatrique et de type adultediatrique et de type adulte
Ils sont les grands perdants des progrIls sont les grands perdants des progrèès en s en 
canccancéérologierologie
Ils justifient pour leur prise en charge une Ils justifient pour leur prise en charge une 
double compdouble compéétence et une approche sptence et une approche spéécifique cifique 
dans le projet de soin dans le projet de soin 



ORGANISATION DE LA ORGANISATION DE LA 
CANCEROLOGIE PEDIATRIQUECANCEROLOGIE PEDIATRIQUE

Circulaire dCirculaire d’’organisation des soins en cancorganisation des soins en cancéérologie rologie 
ppéédiatrique mars 2004diatrique mars 2004
Enfant et adolescents jusquEnfant et adolescents jusqu’à’à 18 ans18 ans
Centres spCentres spéécialiscialiséés en cancs en cancéérologie prologie péédiatrique seront diatrique seront 
autorisautoriséés sur des crits sur des critèères associant :res associant :

Des critDes critèères gres géénnééraux  relatifs raux  relatifs àà ll’’organisation de la organisation de la 
canccancéérologie dans lrologie dans l’é’établissement et tablissement et àà sa participation sa participation àà un un 
rrééseauseau
Des critDes critèères dres d’’agragréément dment dééfinis par lfinis par l’’ INCa spINCa spéécifiques cifiques àà la la 
ppéédiatrie relatifs diatrie relatifs àà ll’’organisation de la chimiothorganisation de la chimiothéérapie de la rapie de la 
chirurgie et de la radiothchirurgie et de la radiothéérapie prapie péédiatriquediatrique

Missions de recours dMissions de recours dééfinis par la circulairefinis par la circulaire



ORGANISATION DE LA ORGANISATION DE LA 
CANCEROLOGIE PEDIATRIQUECANCEROLOGIE PEDIATRIQUE

Place essentielle de la rPlace essentielle de la rééunion de concertation union de concertation 
pluridisciplinaire RCP dans lpluridisciplinaire RCP dans l’’organisation des soinsorganisation des soins
Un cahier des charge obUn cahier des charge obééissant issant àà un run rééfféérentiel rentiel 
opposableopposable

Un quorum minimum de toutes les disciplinesUn quorum minimum de toutes les disciplines
Une planification et une Une planification et une tratraççabilitabilitéé effectiveeffective
Une taille suffisanteUne taille suffisante

Elle redonne au chirurgien sa vrai place dans la dElle redonne au chirurgien sa vrai place dans la déécisioncision
Discussion de tous les dossiers dDiscussion de tous les dossiers dèès le diagnostic (+++)s le diagnostic (+++)



ORGANISATION DE LA ORGANISATION DE LA 
CANCEROLOGIE PEDIATRIQUECANCEROLOGIE PEDIATRIQUE

Organisation en rOrganisation en rééseau des centres spseau des centres spéécialiscialiséés et des  s et des  
structures de proximitstructures de proximitéé

Organisation des soins de supportOrganisation des soins de support

NNéécessitcessitéé de lde l’’implication dans la recherche cliniqueimplication dans la recherche clinique

Implication des associations de parentsImplication des associations de parents



PROJET DE SOIN EN PROJET DE SOIN EN 
CANCEROLOGIE PEDIATRIQUECANCEROLOGIE PEDIATRIQUE

Processus multidisciplinaire et Processus multidisciplinaire et multiprofessionnelmultiprofessionnel

Implique fortement les parentsImplique fortement les parents

Garde lGarde l’’enfant au centre de la denfant au centre de la déémarchemarche

Triangle parentTriangle parent-- enfantenfant-- soignantsoignant

Processus continu dans le temps et dans lProcessus continu dans le temps et dans l’’espaceespace



AccueilAccueil
EtapeEtape diagnostiquediagnostique
EtapeEtape pronostiquepronostique
Mise en place objectif de soinMise en place objectif de soin
Balance de risque:stratBalance de risque:stratéégie de traitementgie de traitement
Soins spSoins spéécifiquescifiques
Soins de supportSoins de support



ACCUEILACCUEIL

Un moment dont parents et enfant se Un moment dont parents et enfant se 
souviendront la vie durant souviendront la vie durant ……..
LL’’occasion doccasion d’’intintéégrer lgrer l’’enfant dans le dialogue enfant dans le dialogue 
car ccar c’’est lui qui est au centre et est lui qui est au centre et àà qui on squi on s’’adresse adresse 
en prioriten prioritéé, et ce quel que soit l, et ce quel que soit l’’âgeâge
La mise en place  du dispositif dLa mise en place  du dispositif d’’annonce et du annonce et du 
projet de soinprojet de soin



ETAPE DIAGNOSTIQUEETAPE DIAGNOSTIQUE

Donner un NOMDonner un NOM

ElaborerElaborer la stratla stratéégie diagnostique en combinantgie diagnostique en combinant
Notion dNotion d’’urgenceurgence
Absolue rigueur de lAbsolue rigueur de l’’analyse biologiqueanalyse biologique

PrPréévention de la douleur  et de toute violence vention de la douleur  et de toute violence 
institutionnelleinstitutionnelle



ETAPE PRONOSTIQUEETAPE PRONOSTIQUE

Peser la GRAVITEPeser la GRAVITE
IntIntèègre des critgre des critèères lires liéé àà::

ll’é’état civil: age sexetat civil: age sexe
La prLa préésentation: masse tumorale, extensionsentation: masse tumorale, extension
La biologie tumorale: gLa biologie tumorale: géénnéétique++tique++

La rLa rééponse au traitement ponse au traitement 

Rôle majeur de la recherche clinique dans Rôle majeur de la recherche clinique dans 
ll’’identification des facteurs pronostiquesidentification des facteurs pronostiques



La La biologie biologie au centre des au centre des éétapes tapes 
diagnostiques et pronostiquesdiagnostiques et pronostiques

Les techniquesLes techniques
Cytologie: frottis, empreintesCytologie: frottis, empreintes
CytomCytoméétrietrie de flux : suspension cellulaire  marqude flux : suspension cellulaire  marquéés s 
avec anticorps fluorescents et triavec anticorps fluorescents et triéés. s. LALA--lymphomeslymphomes
CytogCytogéénnéétique :suspension cellulaire dans milieu de tique :suspension cellulaire dans milieu de 
transport conservant les cellules ou lamestransport conservant les cellules ou lames

CytogCytogéénnéénnéétiquetique classiqueclassique
FISH: hybridation in situFISH: hybridation in situ
CGH CGH arrayarray



La La biologie biologie au centre des au centre des éétapes tapes 
diagnostiques et pronostiquesdiagnostiques et pronostiques

Les techniquesLes techniques
Anatomopathologie et Anatomopathologie et immunohistochimieimmunohistochimie

Des prDes prééllèèvements envoyvements envoyéés fraiss frais toujourstoujours

Avec des renseignements permettant une bonne orientation Avec des renseignements permettant une bonne orientation 
anatomique de la pianatomique de la pièècece

Biologie molBiologie molééculaireculaire
ADN se dADN se déégrade lentementgrade lentement
ARN se dARN se déégrade en quelques heuresgrade en quelques heures
ProtProtééine se dine se déégrade en quelques minutesgrade en quelques minutes

La signature molLa signature molééculaire nculaire n’’a de valeur que si la de valeur que si l’’on connaon connaîît ce t ce 
qui est analysqui est analyséé



La La biologie biologie au centre des au centre des éétapes tapes 
diagnostiques et pronostiquesdiagnostiques et pronostiques

Le dLe déélai dlai d’’acheminement est acheminement est absolument critique et absolument critique et 
doit être tracdoit être tracéé++++++
Le chirurgien a un rôle essentiel dans le parcours du Le chirurgien a un rôle essentiel dans le parcours du 
prprééllèèvement et dans la pertinence de lvement et dans la pertinence de l’’analyse analyse 
biologiquebiologique
La nLa néégligence dans lgligence dans l’’analyse biologique conduit analyse biologique conduit 
toujours toujours àà une perte de chanceune perte de chance
LL’’analyse biologique guide le danalyse biologique guide le dééveloppement et veloppement et 
ll’’utilisation des thutilisation des théérapeutiques ciblrapeutiques ciblééeses



OBJECTIF DE SOINOBJECTIF DE SOIN

GuGuéérirrir le plus souvent,   ce qui veut dire ne pas le plus souvent,   ce qui veut dire ne pas 
mourir, ce qui valide les risquesmourir, ce qui valide les risques
Parfois Parfois Vivre le mieux possible le plus Vivre le mieux possible le plus 
longtemps possiblelongtemps possible (projet palliatif)(projet palliatif)
LL’’objectif de soin peut objectif de soin peut changerchanger au fil de la prise au fil de la prise 
en chargeen charge

Parce que la maladie Parce que la maladie éévoluevolue
Parce que la toxicitParce que la toxicitéé du traitement est incompatible du traitement est incompatible 
avec une survie prolongavec une survie prolongééee



BALANCE DE RISQUEBALANCE DE RISQUE

Mettre en balance :Mettre en balance :

Les risques de la maladieLes risques de la maladie

Les risques du traitement Les risques du traitement àà court et court et àà long termelong terme



Les risques de la maladieLes risques de la maladie

Ils ne peuvent être envisagIls ne peuvent être envisagéés qus qu’’apraprèès une s une 
analyse pronostique exhaustive qui ne peut analyse pronostique exhaustive qui ne peut 
souvent être complsouvent être complèète dte dèès la phase initiale  mais s la phase initiale  mais 
qui aura qui aura ééttéé positionnpositionnéée de dèès lorss lors

Ils doivent être envisagIls doivent être envisagéés de fas de faççon aussi on aussi prpréécisecise
que possibleque possible



Les risques du traitementLes risques du traitement

Ils doivent être envisages de faIls doivent être envisages de faççon aussi on aussi prpréécisecise
que possibleque possible
Le risque fonctionnel est acceptable lorsque la Le risque fonctionnel est acceptable lorsque la 
vie est engagvie est engagéée et surtout lorsque et surtout lorsqu’’il est  admis par il est  admis par 
un tiersun tiers--le parentle parent-- mais devient plus complexe mais devient plus complexe àà
vivre par lvivre par l’’enfant devenu grand.enfant devenu grand.
NNéécessitcessitéé absolu du absolu du suivi suivi àà long termelong terme
spspéécialiscialiséé



Les risques du traitementLes risques du traitement

ChimiothChimiothéérapie ,radiothrapie ,radiothéérapie et chirurgie rapie et chirurgie 
peuvent gpeuvent géénnéérer des srer des sééquelles en particulier si quelles en particulier si 
ces techniques sces techniques s’’associent.associent.
Analyse par techniqueAnalyse par technique

ChimioChimio
RadiothRadiothéérapierapie
ChirurgieChirurgie

Analyse par organeAnalyse par organe



Les risques du traitementLes risques du traitement

ChimiothChimiothéérapie :rapie :
antracyclinesantracyclines : coeur  : coeur  
EndoxanEndoxan holoxanholoxan : rein, gonades: rein, gonades
Platine : rein ,oreillesPlatine : rein ,oreilles
Tous: deuxiTous: deuxièème cancerme cancer

RadiothRadiothéérapierapie
Tous les tissus:trouble de croissance et anomalie fonctionnelleTous les tissus:trouble de croissance et anomalie fonctionnelle
Risque de deuxiRisque de deuxièème cancerme cancer
ProblProblèèmes des tissus exposmes des tissus exposéés s àà de faible doses(diffusde faible doses(diffuséé))

ChirurgieChirurgie
Sacrifice dSacrifice d’’organe organe 
AltAltéération vasculaire et ou neurologiqueration vasculaire et ou neurologique



Les risques du traitementLes risques du traitement

CCœœur : ur : anthracyclinesanthracyclines et radiothet radiothéérapierapie
EchoEcho ccœœurur
PrPréévention des facteurs de risquevention des facteurs de risque

Poumon:chimio, radiothPoumon:chimio, radiothéérapierapie
EFREFR
PreventionPrevention de lde l’’infectioninfection

Rein: chimio, nRein: chimio, nééphrectomie,phrectomie,radiothradiothééraperape
MicroalbuminurieMicroalbuminurie
TA peu de selTA peu de sel

ThyroideThyroide
RadiothRadiothéérapie MIBGrapie MIBG
TSH  TSH  éécho thyrocho thyroïïdiennedienne



Les risques du traitementLes risques du traitement

Cerveau radiothCerveau radiothéérapie et chirurgierapie et chirurgie
Hypophyse radiothHypophyse radiothéérapierapie
Gonade chimio et radiothGonade chimio et radiothéérapierapie

ProtectionProtection
CongCongéélation de gonades si risque avlation de gonades si risque avéérréé

CroissanceCroissance
PoidsPoids
OsOs
HypophyseHypophyse
GonadesGonades



La balance de risque est au centre du La balance de risque est au centre du 
dispositif ddispositif d’’annonceannonce

Une exigence rUne exigence rééglementaireglementaire
Une consultation devenue dispositif: un Une consultation devenue dispositif: un 
processus qui sprocessus qui s’’inscrit dans le temps et qui inscrit dans le temps et qui 
associe diffassocie difféérents professionnelsrents professionnels

Un temps mUn temps méédicaldical
Un temps soignantUn temps soignant
Un temps social et scolaireUn temps social et scolaire
Un lien avec le mUn lien avec le méédecin traitantdecin traitant



STRATEGIESTRATEGIE

Toujours Toujours éélaborlaboréée de fae de faççon on multidisciplinairemultidisciplinaire

la plus petite unitla plus petite unitéé ddéécisionnelle: la cisionnelle: la RCPRCP

Permet aprPermet aprèès une analyse diagnostique et pronostique s une analyse diagnostique et pronostique 
prpréécise de dcise de dééfinir lfinir l’’objectif de soins  et, dans une objectif de soins  et, dans une 
balance de risque raisonnable, de dbalance de risque raisonnable, de dééfinir le finir le plan plan 
personnalispersonnaliséé de soin PPSde soin PPS

La RCP dLa RCP dééfinit ses rfinit ses rééfféérentiels de traitementrentiels de traitement
Standards Standards –– recommandations.recommandations.
StratStratéégie entrant dans le cadre de la recherche cliniquegie entrant dans le cadre de la recherche clinique



STRATEGIESTRATEGIE

Le plus souvent stratLe plus souvent stratéégies  multicentriques gies  multicentriques 
nationales et de plus en plus  internationalesnationales et de plus en plus  internationales
Entrant dans le cadre dEntrant dans le cadre d’’essai thessai théérapeutiques rapeutiques 
interventionnelsinterventionnels ou non ou non interventionnelsinterventionnels
Directive europDirective europééenneenne
Implication des parents dans la rechercheImplication des parents dans la recherche
Consentement de lConsentement de l’’enfant et de ses parentsenfant et de ses parents



SOINS SPECIFIQUESSOINS SPECIFIQUES

ChimiothChimiothéérapierapie
LL’’enfant tolenfant tolèère bien la chimio sauf nouveau nre bien la chimio sauf nouveau néé
Ce nCe n’’est pas quest pas qu’’un petit adulteun petit adulte
Validation pharmacocinValidation pharmacocinéétique ptique péédiatrique ndiatrique néécessairecessaire

RadiothRadiothéérapierapie
ssééquellesquelles

ChirurgieChirurgie……..
ImmunothImmunothéérapierapie

AnticorpsAnticorps
Effet Effet allogallogééniquenique : : graftgraft versus versus tumortumor



SOINS DE SUPPORTSOINS DE SUPPORT

Rendent le soin spRendent le soin spéécifique possiblecifique possible
Exigence Exigence ééthique et rthique et rééglementaireglementaire
Respect du confort, de la sRespect du confort, de la séécuritcuritéé et de la et de la 
dignitdignitéé de lde l’’enfantenfant
Soins de supportSoins de support

PrPrééventionvention
DiagnosticDiagnostic
Traitement Traitement 
EvaluationEvaluation



SOINS DE SUPPORTSOINS DE SUPPORT

DouleurDouleur
Voies veineusesVoies veineuses
InfectionInfection
NutritionNutrition
AutonomieAutonomie
Accompagnement de lAccompagnement de l’’enfant et sa familleenfant et sa famille



DOULEURDOULEUR

PrPrééoccupation de chaque instantoccupation de chaque instant
PrPréévention de la douleur livention de la douleur liéée aux soins : de e aux soins : de 
ll’’EMLAEMLA àà ll’’AG, en passant par le MEOPAAG, en passant par le MEOPA
Source de beaucoup dSource de beaucoup d’’angoisse et dangoisse et d’’agressivitagressivitéé
dans le triangle parent enfant soignantdans le triangle parent enfant soignant
SpSpéécificitcificitéé de la douleur du nourrisson et de la de la douleur du nourrisson et de la 
douleur chroniquedouleur chronique



VOIES VEINEUSESVOIES VEINEUSES

Une exigence non contournable, pensUne exigence non contournable, penséée de dèès ls l’’entrentrééee
LL’’accaccèès s àà un DIVLD est une exigence run DIVLD est une exigence rééglementaireglementaire
Deux type de DIVLDDeux type de DIVLD

CathCathééter tunnellister tunnelliséé
Site implantableSite implantable

Pose chirurgicale ou percutanPose chirurgicale ou percutanéée (+++)e (+++)
Des risques Des risques àà la pose et au dla pose et au déécours amoindris par cours amoindris par 
ll’’utilisation du doppler de reputilisation du doppler de repééragerage
Des Des ééquipes de soins formquipes de soins forméées es àà leur usage ++++leur usage ++++



INFECTIONINFECTION

Des enfants prDes enfants préécariscariséés par plusieurs facteurs de risques par plusieurs facteurs de risque
AltAltéération des barriration des barrièères  res  cutancutanééoo--muqueusesmuqueuses par dpar déénutrition  nutrition  
et chimiothet chimiothéérapierapie
Colonisation bactColonisation bactéérienne BMRrienne BMR
NeutropNeutropéénienie
DDééficit immunitaireficit immunitaire

AntibioprophylaxieAntibioprophylaxie ppéériri--opopéératoireratoire: doit surtout : doit surtout 
prendre en compte le portage de BMR  prendre en compte le portage de BMR  
FiFièèvre: les antibiotiques cvre: les antibiotiques c’’est automatique !est automatique !



NUTRITIONNUTRITION

Exigences de la croissanceExigences de la croissance

PrPréécaritcaritéé nutritionnellenutritionnelle

Trop lourd tribu de la dTrop lourd tribu de la déénutrition, en particulier nutrition, en particulier 
en en postpost opopéératoireratoire

Place de la NEDC++: sonde ou Place de la NEDC++: sonde ou gastrostomiegastrostomie



AUTONOMIEAUTONOMIE

DDèès le plus jeune ages le plus jeune age

Un enfant bouge!Un enfant bouge!

Rôle des kinRôle des kinéésithsithéérapeutesrapeutes



ACCOMPAGNEMENT DE ACCOMPAGNEMENT DE 
LL’’ENFANT ET SA FAMILLEENFANT ET SA FAMILLE

Accompagnement social ALDAccompagnement social ALD-- AESAES-- congcongéé
parentalparental
Accompagnement scolaire: projet pAccompagnement scolaire: projet péédagogiquedagogique
Accompagnement associatifAccompagnement associatif
Accompagnement psychologique /des Accompagnement psychologique /des 
psychologues mais surtout des mpsychologues mais surtout des méédecins formdecins forméés s 
àà la relation parent enfant soignantla relation parent enfant soignant
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