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RESUME

Dans notre étude, nous rap p o rtons deux cas cl i n i q u e s
d ’ e s t h é s i o n e u ro blastomes dont l’un est révélé par une
métastase cutanée. Cette étude permettra de souligner
la ra reté de ces tumeurs, les difficultés éventuelles de
leur diagnostic histopathologique, de montrer l’apport
important de l’immuno-marquage et de la microscopie
électronique pour leur diagnostic.

montre une prolifération tumorale faite de lobules grossiè-
rement arrondis, composés de cellules de taille moyenne, à
cytoplasme fi b ri l l a i re et au noyau arrondi ou ova l a i re,
hyperchromatique, les figures mitotiques y sont nombreu-
ses. Ces cellules s’agencent par place donnant des aspects de
rosettes. Le stroma est grêle, de type vasculaire. Cet aspect
général est celui d’un esthésioneuroblastome bien différencié 

L’étude immu n o - h i s t o chimique réalisée sur coupes en
paraffine par méthode à la streptavidine - Biotine révèle un
marquage : 
. Positif pour les anticorps anti-NSE (Neuro - enolase spé-

cifique), anti - kératine et anti -CGA (chromogranine A).
. Négatif pour les anticorps anti - LCA (Antigène leuco-

cytaire commun), confortant ainsi le diagnostic pré-éta-
bli.

Le bilan d’extension a montré l’existence d’une métastase
bronchique. Du fait de l’âge et de l’extension de la tumeur,
l’abstention thérapeutique est décidée. Le malade est décé-
dé 1 an après le diagnostic dans un état cachexique.

Observation n°2
Monsieur S.M. âgé de 32 ans est hospitalisé le mois 11/
1995 pour une polypose naso-sinu s i e n n e. Ce patient pré-
sente depuis le mois de Février 1994 une rhinite fébri l e
avec rhinorrhée antérieure sanguinolente ayant succombée
spontanément après 20 jours, puis s’est installée une gêne
respiratoire nasale permanente et prédominante droite.
L’ examen clinique tro u ve un polype de la fosse nasale
droite avec une sensibilité à la palpation de l’aile droite du
nez. La ra d i ographie montre une opacité du cavum asso-
ciée à une diminution de la tra n s p a rence des cellules
ethmoïdales et du sinus maxillaire droit. Sur le bilan scan-
nographique, il s’agit d’une masse solide prenant les cavi-
tés sinusiennes et les fosses nasales droites avec extension
au cavum et lyse de la paroi externe ethmoïdale ainsi que la
paroi interne de l’orbite (Photo 2).

La biopsie du polype montre à l’examen histopathologique
une prolifération formant des îlots de cellules tumorales au
n oyau de taille moyenne arrondi ou ova l a i re parfo i s
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INTRODUCTION 

Les esthésioneuro blastomes sont des tumeurs nerve u s e s
malignes développées dans la région olfa c t ive à la fa c e
dorso-supérieure des fosses nasales. Ces tumeurs sont rares
et posent encore des problèmes de classification et de dia-
gnostic histologique. L’évolution est généralement lente et
locale, parfois émaillée de récidives et de rechutes, moins
fréquemment de métastases (6,9).

MATÉRIEL D’ÉTUDE

Observation n°1
Monsieur L.M. âgé de 63 ans, set hospitalisé au début de
l’année 1995 au Service de dermatologie pour des nodules
sous cutanés très douloureux spontanément et surtout à la
p ression. Ces nodules siègent au niveau du tronc et des
membres. Leur taille varie de 2 mm à 1 cm de diamètre.
Leur consistance est dure et leur couleur est blanc grisâtre,
parfois noirâtre. Une biopsie a été faite à leur niveau.
L’ examen anat o m o - p at h o l ogique a évoqué une métastase
sous cutanée par un esthésioneuroblastome.
L’ i n t e rrogat o i re plus ap p ro fondi re t ro u ve la notion d’obs-
t ruction nasale avec polypnée et un léger amaigri s s e m e n t
chiffré à 4 kg, apparus il y a 6 mois de façon concomitante
aux lésions cutanées.
L’ examen rhinoscopique objective une tumeur du sillon
a my g d a l o - g l o s s e, poly p o ï d e, ro u ge violacée, fri able et
hypervascularisée.
Le prélèvement pour une étude anat o m o - p at h o l ogi q u e
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nucléolé, la chromatine y est finement granuleuse. Le cyto-
plasme, mal limité est peu ou moyennement abondant. Une
deuxième population  de cellules d’aspect ly m p h o cy t o ï d e
ou parfois vaguement fusiforme est notée. Le stroma tumo-
ral est fait d’épaisses bandes fi b reuses ab ritant des fe n t e s
va s c u l a i res. Par ailleurs, il n’a pas été observé de fo rm a -
tions en rosettes ni de trame fibrillaire.

Un immu n o - m a rq u age réalisé sur coupe en para ffine par
méthode à la streptavidine - biotine montre  que les cellu-
les tumorales expriment nettement l’anti - NSE et l’anti -
PS100 (Fi g.3). Le marq u age demeure négatif pour l’anti-
Kératine, l’anti - CGA, l’anti - Vimentine et l’anti-Leuco-
cytaire commun.
Devant ces aspects morphologiques et immunohistochimi-
ques, le diagnostic d’esthésioneuro blastome est re t e nu .
L’étude ultra-structurale n’a pas pu être effectuée. Le bilan
d’extension ne trouve pas de localisations secondaires. Une
exérèse chirurgicale suivie d’une radiothérapie à 50 Gy est
e ffe c t u é e. Les suites immédiates ont été simples, un an
après l’intervention, le patient a été perdu de vue.

DISCUSSION

Les esthésioneuroblastomes sont des tumeurs rares (3 % de
l ’ e n s e m ble des tumeurs nasales). Leur fréquence d’ap p a ri -
tion se situe entre 3 et 79 ans avec un pic à 10 et à 40 ans et
une prédominance masculine (60 % des cas) (6, 7, 9).
Dans leur fo rme localisée, ces tumeurs se manifestent par
une obstruction nasale unilatérale, des epistaxis, suivis moins
fréquemment de larmoiement, d’une rhinorrhée et/ou d’une
anosmie.
Les lésions étendues au sinus se traduisent par des cépha-
lées frontales et une diplopie. Un cas unique comport a n t
une sécrétion de va s o p ressine a été rap p o rté avec  secon-
dairement une hypertension artérielle et une hyponatrémie
(5, 9). Rarement la présence d’adénopathies locorégionales
ou encore les signes neuro l ogiques secondaires à une
extension intracrânienne constituent le signe d’appel (6).
L’ ex-amen clinique montre une énorme masse poly p o ï d e
gri s - ro u ge â t re, hy p e rva s c u l a ri s é e, de consistance molle
saignant facilement au contact, occupant la partie supérieu-
re de la cavité nasale ou du sinus ethmoïdal.
L’aspect ra d i o l ogique n’est pas spécifique pour poser le
diagnostic. Les clichés standards montrent une opacité des
sinus associée de façon inconstante à des fines aires calci-
fiées. Les modifications de l’os de voisinage dépendent du
d egré d’extension de la tumeur. Les études scannograp h i -
ques et par résonance magnétique permettent d’évoquer le

d i agnostic et d’apprécier le degré d’extension dans les
sinus para-nasaux et la base du crâne. L’intensité du signal
qui cara c t é rise les esthésioneuro blastome peut cep e n d a n t
simuler d’autres tumeurs (8, 11).
Le diagnostic repose dés lors sur l’étude anatomo-patholo-
gique. Les biopsies doivent être multiples afin de cerner les
différents aspects  morphologiques (3, 4, 7, 10). Dans les
fo rmes diff é renciées, la tumeur est composée de lobu l e s
séparés par des cloisons conjonctivo-vasculaires. Les cellu-
les tumorales petites à 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 extrêmement va ri abl e. Moins fréquemment, la
tumeur est peu différenciée, faite de plages diffuses de cel-
lules lymphocytoïdes, le stroma tumoral est peu abondant
et abrite un réseau capillaire proéminent.
Quelque soit l’aspect morphologique, le diagnostic est posé
avec certitude s’il existe un fond fibrillaire inter-cytoplas-
mique, des rosettes de type Flexner ou des pseudorosettes
de Homer-Wright.
Du fait de l’aspect poly m o rphe de ces tumeurs, plusieurs
cl a s s i fi c ation ont été proposées depuis les descriptions ini-
tiales de Berge r, qui divisait ces lésions en esthésioneuro -
épithéliome, esthésioneurocytome et esthésioneuroblastome.
Une classification plus simple basée essentiellement sur la
morphologie distingue : 
- Les esthésioneuromes bien diff é renciés : fo rme avec 

rosette olfa c t ive et fond fi b ri l l a i re abondant. Ces 
tumeurs ont une double différenciation nette, épithéliale 
et nerveuse.

- Les esthésioneuromes moyennement diff é renciés : sont 
des tumeurs à fond fibrillaire abondant, sans rosette olfac-
tive. La différenciation nerveuse est prédominante.

- Les esthésioneuromes peu différenciés : sont les formes 
sans rosette olfactive, à fond fibrillaire peu abondant ou 
absent. Le diagnostic histologique de ces fo rmes est 
d i fficile et nécessite d’autres moyens plus sophistiqués 
tel l’immunohistochimie et la microscopie électronique.

Il n’existe pas à l’heure actuelle de marqueur immu n o -
h i s t o chimique spécifique des esthésioneuro bl a s t o m e s ,
t o u t e fois un pro fil très évo c ateur est souvent re n c o n t r é
marquant la double différenciation de ces lésions (2, 7, 9).
- d’une part épithéliale par l’antikératine (positive dans 

1/3 des cas),
- d ’ a u t re part neuro - e n d o c rine par l’anti-NSE, antich ro -

mogranine, anti-synaptophysine, l’anti - PS 100.
L’analyse de la tumeur en microscopie électronique a pour
intérêt principal de mettre en évidence dans des prolonge-
ments cellulaires ; des neurotubules, des neurofilaments et
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surtout des gains neurosécrétoires.
L’évolution de ces tumeurs est progressive et lente avec ex-
tension surtout locale (50 % des cas). L’extension générale
après traitement est observée dans 22 % des cas (6).
Certains facteurs pronostiques conditionnent la survie : 
- L’ extension locale évaluée selon la cl a s s i fi c ation de 

Kadish :
. St A : Tumeur limitée à la cavité nasale (survie 90 % 

à 5 ans)
. St B : Tumeur occupant la cavité nasale et les sinus 

para-nasaux (survie 70,8 % à 5 ans)

. St C : Extension au delà de la cavité nasale et des 
sinus (46,7 % à 5 ans)

- Un marquage diffus à la PS 100, un index de proliféra-
tion bas au Ki 67 sont corrélés à un meilleur pronostic 
(7, 10).

Les principales cibles métastatiques sont le poumon, l’os,
le cerveau, la peau… 
Le traitement consiste généralement en l’association d’une
exérèse chirurgicale et d’une radiothérapie pré ou post opé-
ratoire (50 Gy) pour les stades A et B, associé à une chi-
miothérapie à forte dose pour le stade C (1, 6).  
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