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INTRODUCTION

Les cancers de I'enfant sont des maladies rares, correspondant a moins de 1% de
I’ensemble des cancers, mais représentent, en France, la premiére cause de mortalité
par maladie apres I’age de un an (1).

Le retard diagnostique semble étre une des causes expliquant le taux de mortalité.
Leur pronostic est meilleur que celui des cancers de I'adulte, puisque le taux de survie
a 5 ans est de 80% en moyenne, mais le retard diagnostique majore le risque de
survenue de séquelles et réduit le pronostic vital (2). Les signes d’appel sont le plus
souvent banals, et peuvent passer longtemps inapercu. lls sont méconnus des parents
et parfois des médecins, souvent d’apparition et d’évolution rapide alors que I'enfant
conserve un bon état général. Le diagnostic est une urgence a réaliser en milieu
spécialisé (1).

Des filieres de soins se sont structurées autour de centres de Cancérologie
Pédiatrique en France permettant des progres en termes de globalité de la prise en
charge (3). Le centre de référence d’oncologie pédiatrique du CHRU de Nancy a élaboré
en 2005, un réseau régional en partenariat avec les services de pédiatrie des hopitaux
périphériques. Cependant, il apparait qu’actuellement les objectifs initiaux du réseau
ne sont pas atteints. Il semble donc nécessaire de sensibiliser les médecins généralistes
et les pédiatres libéraux, qui sont souvent les premiers a étre consultés en cas
d’apparition de symptémes, a la possibilité de participer a ce réseau afin de I'étendre
a un réseau ville-hopital.
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OBIJECTIFS DE L'ETUDE

I1.1. Objectif principal

L’objectif principal de ce travail est d’évaluer I'expérience et I'attente des médecins
généralistes et pédiatres libéraux de Lorraine dans le domaine de l'oncologie
pédiatrique a partir d’une enquéte par questionnaire sur la prise en charge des enfants
atteints de cancer.

11.2. Objectifs secondaires

Les objectifs secondaires sont d’évaluer la possibilité de créer un réseau
d’oncologie pédiatrigue CHRU — Médecine de ville en sensibilisant les médecins
généralistes et pédiatres libéraux de Lorraine a la possibilité de participer a ce réseau
afin de raccourcir le délai diagnostique, et par conséquent d’améliorer le taux de
guérison et diminuer le risque de séquelles, en fonction des résultats de cette enquéte.
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EPIDEMIOLOGIE DESCRIPTIVE DES CANCERS DE L'ENFANT ET DE L’ADOLESCENT

n.1.

Classification Internationale des cancers de I’enfant et de I’adolescent

Cette classification est celle utilisée a I’échelle mondiale afin de comparer les
données internationales sur les cancers de I'enfant et de l'adolescent. Elle est
présentée dans le tableau | (4).

Tableau I. Classification internationale des cancers de I’enfant et de I’adolescent.

Leucémies, syndromes
myéloprolifératifs et
myélodysplasiques

(a) Leucémies aigues lymphoides

(b) Leucémies aigues myéloides

(c) Syndrome myéloprolifératif chronique

(d) Syndrome myélodysplasique et autres
syndromes myéloprolifératifs

(e) Autres leucémies sans autres indications

Lymphomes et tumeurs réticulo-
histiocytaires

(a) Lymphome de Hodgkin

(b) Lymphomes malins non hodgkiniens
(c) Lymphome de Burkitt

(d) Néoplasme réticulo-endothélial

(e) Autres lymphomes

Tumeurs du systéme nerveux central
et diverses tumeurs intracraniennes
et spinales

(a) Ependymomes et tumeurs du plexus
choroide

(b) Astrocytomes

(c) Tumeurs embryonnaires du SNC

(d) Autres gliomes

(e) Autres tumeurs du SNC

(f) Tumeurs du SNC non précisées

IV. Tumeurs du systéme nerveux (a) Neuroblastomes et
sympathique ganglioneuroblastomes
(b) Autres tumeurs du SNC
V. Rétinoblastomes
VI. Tumeurs rénales (a) Néphroblastomes et autres tumeurs non
épithéliales
(b) Carcinomes rénaux
(c) Autres tumeurs rénales non précisées
VII. Tumeurs hépatiques (a) Hépatoblastomes
(b) Hépatocarcinomes
(c) Autres tumeurs hépatiques non précisées
VIIl. Tumeurs malignes osseuses (a) Ostéosarcomes

(b) Chondrosarcomes
(c) Sarcome d’Ewing
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(d) Autres tumeurs malignes osseuses

IX. Sarcome des tissus mous et extra- (a) Rhabdomyosarcomes et sarcomes
osseux embryonnaires

(b) Fibrosarcomes, tumeurs des gaines des
nerfs périphériques et autres tumeurs
fibreuses

(c) Sarcome de Kaposi

(d) Autres sarcomes des tissus mous

(e) Sarcomes des tissus mous non précisés

X. Tumeurs germinales, (a) Tumeurs germinales du SNC
trophoblastiques, gonadiques (b) Tumeurs germinales malignes
extragonadiques et extracraniennes

(d) Carcinomes gonadiques

Xl. Mélanomes malins et autres tumeurs | (a) Carcinomes surrénaliens
malignes épithéliales (b) Carcinomes de la thyroide

(c) Carcinomes du nasopharynx

(d) Mélanomes malins

(e) Carcinomes cutanés

(f) Autres carcinomes

Xll. Autres types de tumeurs malignes

.2. Incidence des cancers de I'enfant et de I’adolescent en France

En France, chaque année, environ 2550 nouveaux cas de cancers en moyenne
sont diagnostiqués, dont 1750 cas chez les enfants de moins de 15 ans, et 800 cas chez
les adolescents agés de 15 a 19 ans sur la période 2007 a 2011, soit moins de 1% de
I’ensemble des cancers. Un enfant sur 440 environ sera atteint d’'un cancer avant I'dge
de 15 ans. On constate que cette incidence est stable depuis le début des années 2000,
la variation moyenne annuelle du taux d’incidence est estimée a 0,1% entre 2000 et
2011. Bien que rares, ces cancers constituent, en France la premiére cause de mortalité
par maladie aprés I’age de un an. La survie des enfants et des adolescents atteints de
cancers dépasse aujourd’hui les 80% en France (5)(6).

Les données épidémiologiques internationales sur les cancers sont produites
par les registres des cancers, qui recensent tous les cas d’un territoire national, régional
ou départemental. Deux registres nationaux ont été créés en France : en 1990, le
registre national des hémopathies malignes (RNHM) et en 2000, le registre national
des tumeurs solides de I'enfant (RNTSE) pour les enfants agés de moins de 18 ans. La
surveillance des cancers des patients agés de plus de 18 ans est assurée par les
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registres généraux et départementaux du Réseau francais des registres du cancer
FRANCIM. Ces deux registres pédiatriqgues permettent un enregistrement permanent
et exhaustif de tous les nouveaux cas de cancers survenant dans une zone
géographique définie, s’appuyant sur le réseau des unités d’oncologie pédiatrique et
d’anatomopathologie. lls ont pour objectifs de surveiller I'incidence des cancers chez
I’enfant, de suivre I'évolution de cette incidence dans le temps, de la comparer entre
régions ou entre pays, de rechercher les causes des cancers, d’évaluer les résultats
thérapeutiques en termes de survie mais aussi de qualité de guérison et de mettre en
place des actions de santé publique (7)(8).

l1l.2.1.Incidence en fonction du type de tumeur

Sur la période de 2007 a 2011, le Registre national des hémopathies malignes
de I'enfant et le Registre national des tumeurs solides de I’enfant ont recensé 8865
nouveaux cas de cancers de l'enfant de moins de 15 ans, correspondant a une
incidence brute annuelle de 152,8 cas par million d’enfants et par an. Les cancers les
plus fréguemment observés sont les leucémies (29% des cas, avec un pic autour de 2
ans, dont 80% de leucémies aigués lymphoblastiques), les tumeurs du systéeme nerveux
central de tous types (24%) et les lymphomes (11%) (2)(6).

Ces résultats sont présentés dans la figure 1 pour les 12 groupes diagnostiques
définis par I'International Classification of Childhood Cancer (ICCC).

Leucémies | NEEGEG_—_——T 2 50 %
Tumeurs du SNC [N  24,10%
Lymphomes [N 11,30%
Tumeurs du SNS |G 3.40%
Tumeurs des tissus mous | NN 6,40%
Tumeurs rénales | NI 5.80%
Tumeurs osseuses | A 4,80%
Tumeurs germinales | 3,50%
Rétinoblastomes [ 3,00%
Tumeurs épithéliales M 2,90%
Tumeurs du foie Il 1,00%
Autres | 0,20%

0 0,05 0,1 0,15 0,2 0,25 0,3

Figure 1 : Répartition des différents types de cancers pédiatriques, en France entre
2006 et 2010, d’aprées le RNHE et le RNTSE.
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Les taux d’incidence standardisés par type de tumeur sont indiqués dans le
tableau Il pour les cancers pédiatriques (2).

Tableau Il. Taux d’incidence standardisé des cancers pédiatriques en France, d’aprés le
RNHE et le RNTSE, entre 2006 et 2010.

Groupes et sous-groupes diagnostiques Taux d’incidence standardisé
(/10%/an)

Leucémies 45,2
Tumeurs du systéme nerveux central (SNC) 37,2
Lymphomes et néoplasmes réticulo- 16,2
endothéliaux
Tumeurs du systéeme nerveux sympathique 14,4
(SNS)
Sarcomes des tissus mous 9,9
Tumeurs rénales 9,9
Tumeurs malignes osseuses 6,7
Tumeurs germinales, trophoblastiques, 5,3
gonadiques
Rétinoblastomes 5,1
Carcinomes et tumeurs épithéliales malignes 4,0
Tumeurs hépatiques 1,7
Autres types de tumeurs malignes 0,3

111.2.2.Incidence en fonction du sexe

D’apreés les registres pédiatriques, le sexe ratio des cancers de I'enfant est en
moyenne de 1,2 garcons pour une fille chez les enfants agés de 0 a 14 ans, et varie
selon le type de cancer. Concernant les lymphomes, le sexe ratio est de 2,0 garcons
pour une fille, cela concerne notamment les lymphomes de Burkitt avec un sexe ratio
a 4,6 garcons pour une fille. Les leucémies, les tumeurs du systéeme nerveux central et
du systeme nerveux sympathique, les rétinoblastomes, les tumeurs hépatiques,
certaines tumeurs malignes osseuses et les sarcomes des tissus mous prédominent
chez les garcons, alors que les tumeurs germinales, les tumeurs épithéliales
(carcinomes de la thyroide) et les tumeurs rénales prédominent chez les filles (2).

D’apreés les registres nationaux généraux et spécialisés du réseau Francim, entre
2000 et 2008 en France, le sexe ratio est en moyenne de 1,0 gar¢on pour une fille chez
les adolescents agés de 15 a 19 ans, avec une prédominance de tumeurs germinales et
gonadiques avec un sexe ratio de 3,1 adolescents pour une adolescente, de leucémies,
de tumeurs malignes osseuses et de sarcomes des tissus mous, tandis que les
lymphomes, les tumeurs du systeme nerveux central, les tumeurs rénales et les
tumeurs épithéliales et mélanomes malins prédominent chez les adolescentes (9).
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111.2.3.Incidence en fonction de I'age

Le taux d’incidence annuel standardisé sur I'dge permet de s’affranchir des
différences de structure d’age entre pays dans les comparaisons internationales.
L'incidence des cancers de I'enfant et de I'adolescent varie avec I'age. La moitié des
cancers de I'enfant surviennent avant I’age de 5 ans (Tableau lll). La répartition par age
est variable selon le type de cancer (2)(6)(8)(9).

Tableau Ill. Taux d’incidence annuel standardisé des cancers de I’enfant en fonction de
I’age de survenue en France, d’apres le RNHM et le RNTSE, entre 2007 et 2011, et des
cancers de l'adolescent, d’aprés les registres généraux et spécialisés du réseau
Francim, entre 2000 et 2008.

Age au diagnostic Taux d’incidence standardisé (10°/an)
<1 an 241,5
1-4 ans 197,9
5-9 ans 120,5
10-14 ans 131,2
15-17 ans 219,4

111.2.4.Incidence en fonction de la région du monde

La répartition des cancers pédiatriques dans le monde est contrastée selon les
différents pays, le type de cancer, 'origine ethnique, I’dge, le sexe. Le taux d’incidence
standardisé dans la population mondiale, concernant les enfants atteints de cancer
chez les 0-14 ans est de 140,6 (/106/an), les cancers les plus fréquents sont les
leucémies (46,4/10°/an), les tumeurs du SNC (28,2/10°/an) et les lymphomes
(15,2/106/an). Dans la population des 15-19 ans, le taux d’incidence standardisé est de
185,3 (/10%/an), les cancers les plus fréquents étant les lymphomes (41,8/10°/an) et
les tumeurs épithéliales et mélanomes (39,5/10°%/an) (10).

Cette répartition est représentée dans le figure 2 selon I'llCC volume llI.
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Figure 2. Répartition du taux d’incidence standardisé en fonction du type de cancer
chez les enfants agés de 0 a 14 ans dans les différentes régions du monde, d’aprées
I'International Incidence of Childhood Cancer (lICC) volume lll, entre 2001 et 2010.

L'incidence des cancers de I'enfant 4gé de 0 a 14 ans la plus élevée est observée
dans les pays industrialisés, notamment en Europe, au Canada et en Océanie. En effet,
I'incidence standardisée des cancers de l'enfant et de I'adolescent d’apres
I'International Incidence of Childhood Cancer volume Il (1ICC) est de 170,9 (/10%/an)
en Europe du Sud, 159,8 (/10°/an) en Europe de I’Ouest, 165 (/10°/an) au Canada, 153
(/10°/an) en Océanie.

L'incidence des cancers de I'enfant agé de 0 a 14 ans la plus faible est observée

dans les pays en voie de développement tels que I’Afrique, I’Amérique du Sud et I’Asie.
En Afrique Sub-Saharienne, l'incidence standardisée des cancers de I'enfant et de
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I’adolescent selon I'lICC est de 56,3 (/10%/an), en Asie du Sud de 87,6 (/10°/an), en Asie
du Sud-Est de 119,7 (/10°/an), en Amérique du Sud de 133,9 (/10%/an) (10)(11)(12).

Cette répartition est représentée dans la figure 3 selon I'ICCC volume llI.
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Figure 3. Répartition du taux d’incidence standardisé en fonction des régions du monde
d’apres l'International Incidence of Childhood Cancer (lICC) volume llI, entre 2001
et 2010.

Ces disparités observées peuvent s’expliquer par la variation de qualité du systeme
de soin dans les différents pays du monde, et de |'accessibilité a un traitement adapté
avec des soins spécialisés, d’'un manque de techniques d’imagerie avancées, a I'origine
d’un diagnostic tardif et d’un taux de survie plus faible, ainsi que de I'existence de
causes concurrentes de décés dans les pays en voie de développement. En effet moins
d’un enfant sur deux survit au moins cing ans apreés le diagnostic initial dans les pays
en voie de développement.
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ln.3. Survie des enfants et des adolescents traités pour un cancer

La survie globale a 5 ans estime la probabilité d’étre en vie a 5 ans du diagnostic.
La survie globale a 5 ans tous diagnostics confondus était estimée a 81,6% chez les
enfants de moins de 15 ans et a 78,5% chez les jeunes de 15 a 19 ans sur la période
2000 a 2008 selon le RNCE, avec d’importantes variations selon les groupes
diagnostiques, de I'age, du sexe, de la localisation et du caractere localisé ou
métastatique comme présenté dans le tableau IV (13).

Le pronostic des leucémies aigués lymphoblastiques, des astrocytomes et des
néphroblastomes est nettement plus défavorable avant I’dge d’un an. La survie des
néphroblastomes diminue avec I'dge. Dans le cas des leucémies aigués
lymphoblastiques, des astrocytomes, des sarcomes des os et des tissus mous, les
survies a 5 ans observées chez les jeunes de 15 a 19 ans étaient inférieures a celles des
enfants de moins de 15 ans (8).

Pour les tumeurs du systéme nerveux central, outre le type histologique, le
pronostic dépend beaucoup de I'opérabilité de la tumeur ainsi que de I'adge (14).

La survie reste globalement beaucoup plus basse dans les pays a faibles revenus,
probablement du fait de moyens diagnostiques et thérapeutiques moins performants,
et de la présence de causes concurrentes de déces (8).

29



Tableau IV. Survie a 5 ans des cancers de I'enfant et de I'adolescent en France
métropolitaine selon les groupes diagnostiques par tranche d’age de 2000 a 2011,
selon le RNTSE et le RNHM (en %).

Groupes diagnostiques ICCC-3 0-14 ans 15-19 ans
<1 | 14 59 10-|0-14
an | ans |ans | 14 | ans
ans
Leucémies, syndromes 58 | 89 | 88 | 79 | 85 67
myéloprolifératifs et
myélodysplasiques
Lymphomes et néoplasmes 90 | 92 | 94 | 94 | 93 92
réticuloendothéliaux
Tumeurs du SNC 61 | 70 | 72 | 80 | 73 67
Tumeurs du SNS 90 | 66 | 60 | 61 75 43
Rétinoblastomes 99 | 99 | 100|100 | 99 -
Tumeurs rénales 89 | 94 | 93 | 84 | 93 82
Tumeurs hépatiques 90 | 89 | 74 | 52 | 82 37
Tumeurs malignes osseuses 67 | 68 | 77 | 75 | 75 50
Sarcomes des tissus mous 70| 74 | 73 | 67 | 72 70
Tumeurs germinales, 90 | 95 | 96 | 93 93 89
trophoblastiques, gonadiques
Carcinomes et tumeurs 96 | 87 | 93 | 93 93 91
épithéliales malignes
Autres tumeurs malignes 100|71,4| 83 | 60 75 -
Moyenne par tranche d’age 80 | 82 | 82 | 83 | 82 82

Au cours de la période 2000 a 2008, la survie globale a 5 ans a progressé, tout
cancer confondu, passant de 80% en 2000 a 83,2% en fin de période (2006-2008).
Cependant, elle ne concerne en réalité que les leucémies, les tumeurs du systéme
nerveux central et les tumeurs du systéme nerveux sympathique (2)(13).

La survie a 5 ans est meilleure chez les filles (85,2%) que chez les garcons
(78,8%), s’expliqguant par une forte proportion de tumeurs de bon pronostic comme
les tumeurs germinales et de la thyroide chez les filles. De plus, la survie a 5 ans varie
en fonction de I'age, ce qui peut s’expliquer par une différence d’incidence de tumeur
selon I'dge. En effet, la survie a 5 ans est plus importante chez les 20-24 ans (84,3%)
qgue chez les 15-19 ans (82%), s’expliquant par la proportion décroissante avec I'age

30




des tumeurs de mauvais pronostic, telles que les leucémies et les tumeurs osseuses,
contrairement a celle des tumeurs moins agressives telles que les tumeurs germinales
ou épithéliales (9)(5)(6).

ln.4. Mortalité des cancers pédiatriques en France

En France, le nombre de décés par cancers pédiatriques diminue chague année,
suivant I'amélioration de la survie par cancer. Entre 1999 et 2012, le nombre de déces
par cancers est passé de 360 a 250 chez les moins de 15 ans. En 2009, 117 déces
imputables a un cancer ont été observés chez les 15-19 ans en France. Le cancer
représente la quatrieme cause de déces entre 0 et 15 ans (6,6% en 2012), apres les
infections néonatales (36%), les malformations congénitales (16%), les causes mal
définies incluant la mort subite (15%) et les accidents (11%). Cependant, il existe une
différence de répartition entre la premiére année de vie et la tranche d’age 1-14 ans.
En effet, les cancers représentent moins de 1% des déces avant I'age de 1 an et 20%
entre 1 et 14 ans, ce qui en fait la deuxiéme cause de déces apreés les accidents (30%)
dans cette classe d’age (6).

lL.5. Facteurs de risque de survenue de cancer chez I’enfant et chez
I’adolescent

Les cancers de I'enfant sont des pathologies multifactorielles. Des facteurs
génétiques ou l'exposition a des agents physiques, chimiques ou biologiques de
I’environnement pré ou postnatal peuvent influencer le risque de survenue de cancer
(15).

Plus de 95% des cancers de I'enfant et de I'adolescent sont d’origine sporadique.
Cependant, des facteurs de prédisposition génétique sont connus avec certitude. Ainsi,
le risque de leucémie est plus important chez les enfants porteurs de trisomie 21,
plusieurs cancers sont associés a I'altération de genes impliqués dans le contréle de la
prolifération cellulaire, de I'apoptose, de I'intégrité du génome ou de la différenciation
cellulaire. Les affections congénitales s’accompagnant d’un déficit immunitaire
augmentent le risque de lymphome induit par le virus d’Epstein-Barr (HHV4), celui-ci
étant également impliqué dans la genese des lymphomes de Burkitt, des lymphomes
de Hodgkin et des carcinomes du nasopharynx. L'exposition a des radiations ionisantes
a fortes doses induit un exces de risque de survenue de leucémies, de cancers de la
thyroide et de tumeurs cérébrales. |l existe également des facteurs iatrogenes, tels que
les traitements alkylants et les inhibiteurs des topo-isomérases qui exposent au risque
de leucémie secondaires, ainsi que les traitements immunosuppresseurs exposant a
un risque de lymphome (8).
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IV. EVALUATION DU RETARD DIAGNOSTIQUE EN ONCOHEMATOLOGIE PEDIATRIQUE

Iv.1. Evaluation du délai diagnostique des cancers chez les enfants et
adolescents suivis au CHU de Nancy

Le registre des cancers de I'enfant de Nancy est le premier a avoir été créé en
France, en 1983, et permet donc de réaliser des études sur plusieurs décennies. Trois
études ont été réalisées au sein du service d’oncologie pédiatrique du CHRU de Nancy.
Une thése réalisée par le Docteur FOUYSSAC concernant le retard au diagnostic des
tumeurs cérébrales de I'enfant et ses conséquences entre 1983 et 2003, une these
réalisée en 2008 par le Docteur SUDANT sur I’évolution des délais diagnostiques des
cancers de I'enfant, hors leucémies, entre 1983 et 2003 et une these réalisée en 2015
par le Docteur WEIDNER concernant I’évaluation du délai diagnostique chez les enfants
et les adolescents atteints d’une leucémie aiglie et suivis au CHRU de Nancy entre 2009
et 2014.

IV.1.1.Evaluation du retard au diagnostic des tumeurs cérébrales de I’enfant
et ses conséquences

La thése du Docteur FOUYSSAC était une étude rétrospective descriptive
analysant les signes d’appel des tumeurs cérébrales de I'enfant, relevant les erreurs
diagnostiques fréquentes, évaluant le délai diagnostique et son impact sur le pronostic
des enfants agés de 0 a 14 ans suivis dans le service d’oncologie pédiatrique du CHU
de Nancy entre 1983 et 2003 (16).

Il apparaissait que I’age moyen au diagnostic était de 8,2 ans, les symptomes
initiaux les plus fréquents étaient les céphalées isolées, des signes francs
d’hypertension intracranienne, des convulsions ou des vomissements isolés. Les
tumeurs cérébrales représentaient les cancers de I’enfant les moins bien diagnostiqués
avec un retard diagnostique figurant parmi les plus longs, avec une moyenne proche
de 6 mois dans cette étude.

Ainsi, une meilleure connaissance des signes d’appel par la famille et les
médecins permettrait de réduire ce délai et la morbidité en serait probablement
diminuée. L'impact du délai diagnostique sur le pronostic vital n’était pas démontré
car le délai diagnostique le plus long correspondait aux tumeurs cérébrales les moins
agressives.
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IV.1.2.Evolution des délais diagnostiques des cancers de I'enfant hors
leucémies entre 1983 et 2003

La thése du Docteur SUDANT était une étude rétrospective descriptive évaluant
I’évolution des délais diagnostiques parentaux, médicaux et globaux des tumeurs des
enfants agés de 0 a 14 ans suivis au CHU de Nancy entre 1983 et 2003 dans le service
d’oncologie pédiatrique, hormis les tumeurs cérébrales, les leucémies et les
lymphomes de Burkitt. Les objectifs étaient de rechercher les facteurs corrélés aux
délais diagnostiques, I'impact des délais diagnostiques sur la survie des patients, et
d’identifier les signes d’appel les plus fréquents (17).

Il apparaissait que I'dge moyen au diagnostic était de 6,3 ans, le délai
diagnostique moyen était de 10 semaines, le délai diagnostique parental moyen était
de 2,8 semaines, le délai médical moyen était de 6,7 semaines. Les délais diagnostiques
n‘avaient pas diminué en 20 ans, les délais diagnostiques les plus longs étaient
observés chez les enfants agés de 10 a 14 ans, en cas de tumeur osseuse, de
rétinoblastome et de lymphome de Hodgkin. Les autres facteurs corrélés a un délai
diagnostique majoré étaient : I'age, et I'existence de douleurs osseuses comme
symptome révélateur. L'impact des délais diagnostiques sur le stade de la maladie au
diagnostic et sur la survie n’était pas démontré. Cependant pour les tumeurs osseuses
et les rétinoblastomes, la fréquence des atteintes métastatiques était nettement
augmentée lorsque le délai diagnostique était long. Par ailleurs, I'étude a confirmé que
les symptomes révélateurs des cancers de I'enfant étaient non spécifiques.

En conclusion, les délais diagnostiques ne se sont pas réduits au fil des années
malgré les progres techniques et le développement d’outils diagnostiques. Il semble
nécessaire d’avoir un recours plus rapide a un service hospitalier spécialisé et de
sensibiliser les parents, les professionnels de santé prenant en charge les enfants,
permettant d’apporter une meilleure connaissance des signes d’appel, afin de réduire
le délai diagnostique parental et médical, réduisant la morbidité, I'apparition de
séquelles et les chances de guérison pour certains types de cancer.

IV.1.3.Evaluation du délai diagnostique chez les enfants et les adolescents
atteints d’une leucémie aigué et suivis au CHU de Nancy entre 2009 et
2014

La thése du Docteur WEIDNER était une étude rétrospective descriptive
monocentrique évaluant le délai diagnostique des enfants et adolescents atteints
d’une leucémie et suivis au CHU de Nancy entre 2009 et 2014 et d’en rechercher
I'impact sur le stade de la maladie au diagnostic et sur la survie, de relever les signes
d’appel des leucémies dans le but d’en améliorer leur connaissance et permettre de
réduire le délai diagnostique et la morbidité associée (18).
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Il apparaissait que I’age moyen au diagnostic était de 7,46 ans, les symptomes
révélateurs de cancer étaient banaux : altération de I'état général, douleurs (osseuse,
abdominale, musculaire, rachidienne), hyperthermie, symptomes hématologiques
(purpura, hématomes, paleur, gingivorragies), syndrome tumoral (adénopathies,
tuméfactions), symptémes ORL ou respiratoires, boiterie. La moyenne du délai
parental est de 12,7 jours, la moyenne du délai médical est de 9 jours. Ces délais
diagnostiques étaient influencés par I'age, le sexe, le type histologique, le type de
symptoéme a l'origine de la premiére consultation médicale. La survie globale a 5 ans
était de 87%.

En conclusion, I'amélioration du taux de survie chez les enfants et adolescents
atteints d’un cancer est nécessaire mais n’a pas été constatée ces 20 derniéres années.
Dans I'attente d’'une meilleure compréhension de I'oncogenése et de la découverte de
biothérapie efficaces, I'amélioration du taux de guérison passe par la réduction du
délai diagnostique. La sensibilisation des médecins généralistes et des parents semble
opportune. Les médecins généralistes sont les premiers consultés lors de I'apparition
de symptomes pouvant faire évoquer un cancer. Cette étude a permis de participer au
projet de distribution de plaquettes ainsi que d’un poster a afficher dans les cabinets
des médecins généralistes afin de sensibiliser aux signes d’appels des cancers de
I’enfant.

Iv.2. Conséquences du retard diagnostique des cancers chez les enfants et
adolescents

L'hypothése immédiate est que plus le délai diagnostique est long, plus la
tumeur a le temps d’évoluer, plus I'extension locale est importante et les métastases
fréquentes, plus la maladie est grave, plus le taux de guérison est faible et le risque de
séquelles important. Les études disponibles dans la littérature sont peu nombreuses
et vont plutdét contre cette hypothese : les tumeurs de croissance rapide et
métastatique donneraient lieu a des formes cliniques plutét intense, amenant a une
consultation et & un diagnostic rapide, bien que la tumeur soit déja trés évoluée. A
I'inverse, les tumeurs localisées et de croissance lente correspondraient a des formes
cliniques ou les signes, discrets et installés progressivement, conduisent a un long délai
diagnostique. C’'est I'exemple du médulloblastome, une des plus fréquentes tumeurs
cérébrales de I'’enfant (19). Le paradoxe apparent de ces résultats pourrait s'expliquer
par la biologie des cancers (20).
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En effet, les délais diagnostiques des tumeurs d’Ewing illustrent bien la
problématique des délais diagnostiques des cancers de l'enfant. Méme si une
association significative est retrouvée entre délai et marqueurs de gravité (volume
tumoral ou chimiosensibilité), les analyses publiées ne permettent pas de mettre en
évidence d'association significative entre délais longs et aggravation du pronostic a
long terme, en termes de survie ou de séquelles. Cette absence d'association, ne doit
pas influencer les efforts collectifs pour un diagnostic précoce et la vigilance accordée
aux symptomes persistants. Les longs délais diagnostiques des tumeurs d'Ewing
nécessitent d’étre réduits afin de limiter I'évolution des symptdomes, et limiter les
conséquences psychologiques du retard diagnostique en termes de remords pour les
parents et les soignants, de perte de confiance dans le systeme de soin, de conflits et
de procédures judiciaires (21)(22). Les mémes résultats sont retrouvés concernant les
tumeurs cérébrales, notamment le médulloblastome (19). Des recommandations
britanniques ont été élaborées dans |'objectif de réduire les délais diagnostique, et
consistent en la réalisation d'une imagerie cérébrale en cas de céphalées de novo
persistantes depuis plus de 4 semaines chez I'enfant de moins de 4 ans ou si elles sont
nocturnes ou surviennent au réveil ainsi que I'apparition de vomissements ou nausées
au réveil persistant plus de 2 semaines (20).

Les études concernant le rétinoblastome, montrent qu'un délai diagnostique
long est associé a une invasion locale importante, limitant les possibilités de traitement
conservateur avec une chirurgie plus délabrante, potentiellement responsable de
séquelles a type de cécité voire de déces, et nécessitant parfois une radiothérapie
séquellogene (23).

Par ailleurs, les retards diagnostiques des cancers de I’'enfant sont la premiére
cause de plainte pour retard diagnostique en pédiatrie en France (24).

En conclusion, selon les données de la littérature, une relation entre le délai
diagnostique et la gravité de la maladie est bien établie pour le rétinoblastome, et
probable pour les leucémies, le néphroblastome et le rhabdomyosarcome. Au
contraire, un délai diagnostique long n'est pas associé a une gravité accrue de la
maladie pour la plupart des tumeurs cérébrales et osseuses. Concernant le lymphome
de Hodgkin, le neuroblastome et les sarcomes des tissus mous, il n'est pas retrouvé
d'association entre délai diagnostique et gravité de la maladie, sous réserve d’études
peu nombreuses pour ces tumeurs. Cependant, ces résultats peuvent ne pas étre
applicable aux conséquences individuelles d'un retard diagnostique pour un patient
donné, il ne faut pas sous-estimer |'importance d'un diagnostic précoce, il convient
donc de poursuivre les efforts en termes de réduction des délais diagnostiques des
cancers de I'enfant (20).
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A noter que les études réalisées dans le domaine du délai diagnostique des
cancers chez I'enfant n’étudient pas I'impact du délai diagnostique sur I'apparition des
séquelles. De méme qu’il n'y a pas d’études actuellement, ayant réalisé une
comparaison statistique en termes de pronostic, de séquelles et d’apparition de
métastases, entre les enfants qui étaient pris en charge t6t avec un délai diagnostique
faible, et les autres.

Pour améliorer les délais diagnostiques des cancers de I'enfant, il conviendrait
de promouvoir l'information des parents, des enseignants scolaires et professionnels
de santé, permettant une meilleure connaissance des signes d'appel et ainsi obtenir
un recours aux soins plus rapide. La formation médicale des médecins généralistes
pourrait étre améliorée avec la création d'un réseau d'oncologie pédiatrigue CHRU -
Médecine de ville.
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V.

RESEAU REGIONAL D’ONCOLOGIE PEDIATRIQUE DE LORRAINE

V.1. Organisation du Réseau Régional d’Oncologie Pédiatrique de Lorraine

Le réseau OncolorPédiatrie émane d’Oncolor, réseau de cancérologie de
Lorraine, dédié aux patients adultes, ayant pour objectif d’améliorer la coordination
des soins, de la prévention, la connaissance, la formation et la recherche clinique. Il
favorise les soins de proximité en organisant la continuité des soins entre les services
hospitaliers et le domicile.

Le traitement des cancers de I'enfant a nécessité la création de centres de
référence, qui participent a I'élaboration de protocoles de soins nationaux et
internationaux (25). Des filieres de soins se sont structurées autour de 30 centres de
Cancérologie Pédiatrique en France, regroupés au sein de sept Inter-régions,
permettant des progrés en termes de globalité de prise en charge. En 2005, le centre
de référence du CHRU de Nancy a élaboré avec le réseau ONCOLOR un réseau régional
d'oncologie pédiatrique en partenariat avec les services de pédiatrie des hdpitaux
périphériques. Ce réseau vise a améliorer la prise en charge des cancers de I'enfant et
de I'adolescent en Lorraine.

Le service d’oncohématologie pédiatrique du CHU de Nancy qui assure depuis
plus de 30 ans la coordination de la prise en charge de plus de 80 nouveaux cas ou
greffes d’enfants atteints d’un cancer par an, a été habilité a devenir centre de
référence. Ce service assure le diagnostic et les décisions thérapeutiques, organise des
Réunions de Concertation Pluridisciplinaires (RCP), construit le projet personnalisé de
soins en accord avec les protocoles thérapeutiques évalués, assure l'annonce
diagnostique, effectue les phases thérapeutiques, transmet le plan de traitement au
service de pédiatrie de proximité, constitue un recours interrégional, assure le soutien
psychologique de I’enfant et de sa famille, assure la promotion des associations d’aide
et la promotion des conditions de prise en charge a domicile, assure le soutien scolaire
et social.

Les services de pédiatrie des centres hospitaliers de la région alertent le centre
de référence en cas de suspicion de maladie cancéreuse, adressent |'enfant
systématiquement au centre de référence et peuvent participer a la prise en charge
des complications infectieuses, nécessités transfusionnelles, prise en charge palliatives
de fin de vie, du suivi a long terme des éventuelles séquelles et facilitent les démarches
de réinsertion scolaire et sociale (3).

Des réunions de formation ont été organisées, des documents pédagogiques
ont été distribués et des visites sur site ont été réalisées pendant plusieurs années. Les
infirmieres des services de pédiatrie des hopitaux périphériques ont été formées aux
soins spécifiques chez I'enfant atteint d'un cancer (26).
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V.2. Limites du Réseau Régional d’Oncologie Pédiatrique de Lorraine

Au fil des années, il apparait que les objectifs initiaux du réseau
OncolorPédiatrie ne sont pas ou plus atteints, nécessitant une extension de ce réseau
a un réseau ville-hopital. En effet, il est exprimé par les familles tres peu de besoins de
prise en charge dans un hopital de proximité, probablement en lien avec un manque
de confiance concernant la prise en charge des hopitaux de périphérie par rapport au
centre de référence qu'est le CHRU de Nancy, et également en lien avec la géographie,
puisque la ville de Nancy est située au centre de la région Lorraine, permettant une
relative facilité d’acces aux soins. Par ailleurs, on remarque qu'il existe des difficultés a
former les équipes médicales et paramédicales, notamment en lien avec un turn-over
important des pédiatres et des infirmieres. L'activité est chronophage, et le temps
médical dédié insuffisant pour assurer un fonctionnement de qualité pour ce réseau.
Maintenir un tel réseau ne semble plus adapté.

L’expérience du service d’oncologie pédiatrique dans le domaine des soins
palliatifs, dans le cadre de I'Equipe Ressource Régionale de Soins Palliatifs Pédiatriques,
a montré qu'une collaboration étroite avec les médecins libéraux était efficace et
bénéfique pour I'enfant, et ses parents (27)(28)(29)(30).

Poser le diagnostic de cancer chez un enfant est une éventualité rare a I'échelle
d'un pédiatre ou d'un médecin généraliste. On estime qu'un médecin de premier
recours rencontrera dans sa carriere en moyenne trois cas, soit potentiellement un
diagnostic de leucémie, un diagnostic de tumeur cérébrale, et un diagnostic d'un autre
type de tumeur.

Il parait nécessaire de faire évoluer le réseau OncolorPédiatrie actuel CHRU -
hopitaux de périphérie en réseau ville-hopital, sans exclure les pédiatres des hopitaux
de périphérie ou les enfants peuvent étre hospitalisés a la demande des parents ou
des équipes soignantes. Ce réseau permettrait de faire bénéficier d’'une formation
médicale a distance en mode e-learning, et d’'une formation pour les soignants libéraux
en mode e-learning associée a un module présentiel « pratique de soins spécifiques ».
L'objectif serait de sensibiliser les médecins généralistes, et pédiatres libéraux a
I'oncologie pédiatrique afin de réduire les délais diagnostiques des cancers de I'enfant.
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VI.

EVALUATION A L’AIDE D’UN QUESTIONNAIRE DE LA POSSIBILITE DE CREER UN
RESEAU D’ONCOLOGIE PEDIATRIQUE CHRU — MEDECINE DE VILLE

VI.1. Introduction

Les cancers de I'enfant sont des maladies rares puisqu’ils correspondent a moins
de 1% de I’ensemble des cancers, mais représentent en France, la premiere cause de
mortalité par maladie aprés I'dge de un an. Cette rareté concourt a leur
méconnaissance tant du grand public que des médecins, aboutissant a un retard
diagnostique. Les signes d’appel sont le plus souvent banals et peuvent passer
longtemps inapercu, souvent d’apparition et d’évolution rapide alors que I'enfant
conserve un bon état général (1). Ils posent des problémes différents de ceux
rencontrés chez I'adulte, notamment I'dge au diagnostic (5 ans versus 67 ans), les
données épidémiologiques montrent qu’un tiers des cancers chez I'enfant sont
spécifiquement pédiatriques et 85% des cancers de I'adulte n’existent pas chez
I’enfant. Par ailleurs, les traitements peuvent entrainer chez I'’enfant d’importantes
séquelles en raison d’un organisme en croissance.

La plupart des cancers de I’enfant présentent la particularité d’étre tres rapidement
proliférant et chimiosensibles. Cette importante chimiosensibilité associée a une
bonne tolérance aux traitements, permettent d’obtenir un pronostic meilleur que celui
des cancers de I'adulte puisque le taux de survie a 10 ans est de 75% en moyenne (31).
Cependant, le retard diagnostique majore le risque de survenue de séquelles et réduit
dans certains cas le pronostic vital (2).

Il apparait que les délais diagnostiques des cancers de I'enfant n'ont pas diminué
significativement au cours de ces 20 dernieres années, malgré I'amélioration de la
disponibilité et de la qualité des techniques d'imagerie ou des tests biologiques. Les
progres réalisés au cours des derniéres décennies dans les taux de guérison des cancers
de I'enfant ne sont pas associés a la précocité du diagnostic mais au progres de la prise
en charge thérapeutique (18).

La prise en charge est pluridisciplinaire et nécessite I'implication d’équipes
spécialisées (3). Le centre de référence d’oncologie pédiatrique du CHRU de Nancy a
élaboré en 2005, sous I'égide du réseau ONCOLOR (Réseau Régional de Cancérologie
de Lorraine), un réseau régional en partenariat avec les services de pédiatrie des
hopitaux périphériques (26). Cependant, il apparait qu’actuellement les objectifs
initiaux du réseau ne sont pas atteints. Il semble donc nécessaire de sensibiliser les
médecins généralistes et les pédiatres libéraux, qui sont le plus souvent les premiers a
étre consultés en cas d’apparition de symptomes, a la possibilité de participer a ce
réseau afin de I’étendre a un réseau ville-hopital, et d’évaluer leur expérience et leur
attente dans le domaine de I'oncologie pédiatrique.
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Notre étude s’inscrit dans la continuité de celles réalisées en 2005, 2008 et 2015
dans le service d’oncologie pédiatrique du CHRU de Nancy puisqu’il était mis en
évidence que le retard diagnostique altérant le pronostic vital pourrait étre réduit par
une meilleure sensibilisation des parents et des médecins.

L'objectif principal de cette étude est d’évaluer I'expérience et I'attente des
médecins généralistes et pédiatres libéraux de Lorraine dans le domaine de I'oncologie
pédiatrique a partir d’une enquéte par questionnaire sur la prise en charge des enfants
atteints de cancer.

Les objectifs secondaires sont d’évaluer la possibilité de créer un réseau
d’oncologie pédiatrigue CHRU — Médecine de ville en sensibilisant les médecins
généralistes et pédiatres libéraux de Lorraine a la possibilité de participer a ce réseau
afin de raccourcir le délai diagnostique, et par conséquent d’améliorer le taux de
guérison et diminuer le risque de séquelles, en fonction des résultats de cette enquéte.

VI.2. Méthodes

VI.2.1.Description de I’étude et de la population

Il s’agit d’'une étude épidémiologique descriptive transversale menée aupres des
médecins généralistes et des pédiatres de ville lorrains.

VI.2.2.Déroulement de I’enquéte

Le recueil de données était réalisé au moyen d’un questionnaire anonyme
adressé aux médecins généralistes et pédiatres libéraux lorrains par I'Ordre des
médecins par mailing électronique, par voie postale par Oncolor, et par I"URPS
Médecins détenteurs de messagerie sécurisée, en avril 2017 (annexe 1) accompagné
d’une lettre explicative (annexe 2). Les réponses pouvaient étre retournées par
courrier, fax, mail ou via le questionnaire Web. Un délai de réponse de quatre semaines
était envisagé. Ainsi, tous les médecins lorrains (pédiatres libéraux et médecins
généralistes) étaient sollicités au moins une fois, voire deux ou trois fois pour certains
mais aucune relance n’avait été réalisée. L’'enquéte a pris fin le 29/05/2017.
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Le questionnaire était organisé en deux parties, comprenant 10 items chacune :

Partie 1 : connaissances des médecins généralistes et pédiatres libéraux dans le
domaine de I'oncologie pédiatrique.

- Que le cancer est la premiére cause de mortalité par maladie chez I’enfant en France.
- Qu'il existe des signes spécifiques devant faire évoquer un cancer chez I'’enfant.

- Qu’un tiers des cancers de I’enfant n’existent pas chez I'adulte.

- Que 85% des cancers de I'adulte n’existent pas chez I'enfant.

- Qu'il existe des malformations associées a la survenue de cancer chez I'enfant, qui
nécessitent un dépistage.

- Qu'il existe des syndromes de prédisposition génétique qui nécessitent un dépistage
des le plus jeune age.

- Que le taux de survie a 10 ans des cancers de I’enfant est de I'ordre de 80%.

- Que les séquelles sont présentes dans plus de 60% des cas chez les adultes guéris
d’un cancer dans I'enfance.

- Que la moitié des enfants atteints d’un cancer sont agés de moins de 5 ans au
diagnostic.

- Que la premiere cause de mortalité d’adultes traités dans I'enfance pour un cancer
est due aux séquelles.

Partie 2 : expérience des médecins généralistes et pédiatres libéraux dans le domaine
de I'oncologie pédiatrique.

Il était demandé s’ils avaient déja diagnostiqué un cancer chez I'enfant (si oui,
combien), s’ils avaient déja pris en charge un enfant atteint d’un cancer (si oui,
combien ), s’ils pensaient étre suffisamment informés sur les signes d’appel du cancer
chez I'enfant, s’ils seraient d’accord pour participer a un e-learning de 8 modules de 10
minutes sur le cancer de I'enfant sur le site d’ONCOLOR, s’ils n’avaient jamais suivi ou
ne suivaient pas en ce moment d’enfant atteint de cancer, s’ils seraient d’accord pour
participer a un e-learning de 8 modules de 10 minutes sur le cancer de I'enfant sur le
site d’ONCOLOR, s’ils avaient a suivre un enfant atteint de cancer, s’ils étaient d’accord
pour participer, en collaboration avec le Service d’oncologie pédiatrique, a la prise en
charge d’un enfant chez lequel ils auraient diagnostiqué un cancer.

Quatre questions concernaient le profil des médecins : depuis combien de temps ils
exercaient la médecine, quel pourcentage représentait les enfants (0-18 ans) dans leur
patientele, leur sexe, leur spécialité, et la distance approximative entre leur lieu
d’exercice et I’hopital d’enfants du CHRU de Nancy.
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VI.2.3.Méthodes statistiques

L'analyse de données a été réalisée a 'aide du logiciel Microsoft Excel 2016.
L'ensemble des variables du questionnaire de I'étude ont été analysées. Les données
manguantes ont été signalées.

Deux types de variables ont été étudiées :

e Des variables qualitatives ; réponses binaires oui/non concernant les
connaissances et I'expérience dans le domaine de I'oncologie médicale, le sexe,
la spécialité médicale exercée (médecine générale/pédiatrie).

e Desvariables quantitatives ; dans notre étude il s’agit du nombre de cancer chez
I’enfant diagnostiqué et du nombre d’enfant atteint d’un cancer pris en charge
par les médecins généralistes ou les pédiatres de ville, la distance approximative
entre le lieu d’exercice des médecins et I’hopital d’enfant du CHRU de Nancy
ainsi que le nombre d’années d’expérience des médecins.

L'analyse descriptive des variables quantitatives a été réalisée a partir des
moyennes et des écarts-types. L'analyse descriptive des variables qualitatives a été
basée sur les pourcentages.

VI.2.4.Considérations éthiques et légales

L’enquéte a été élaborée en partenariat avec Oncolor, 'URPS, et les Ordres des
médecins de la région Lorraine, par ailleurs, elle a été conduite selon les
recommandations de déontologie et de bonnes pratiques en épidémiologie élaborées
par I’Association des Epidémiologistes de Langue Francgaise (ADELF). Elle ne nécessite
pas le recueil de données cliniques aupres des patients dans le cadre de la prise en
charge de leur pathologie ni engendre de modification de la prise en charge médicale
des personnes concernées, en conséquence, elle ne s'inscrit pas dans le champ
d'application de I'article L.1121-1 et suivants du Code de la Santé Publique.
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VI.3. Résultats

VI.3.1.Caractéristiques de la population étudiée

VI.3.1.1. Effectif global

Cent-cinquante-quatre médecins généralistes et pédiatres de ville de lorraine
ont répondu au questionnaire dont 138 médecins généralistes (soit 90,8%) et 14
pédiatres (soit 9,2%). Deux médecins n’ont pas répondu concernant leur spécialité.

La région Lorraine recense 1956 médecins généralistes libéraux et mixtes en
2016 et 88 pédiatres avec un mode d’exercice libéral ou mixte, soit un taux de
participation total de 7,5% (32). On note un taux de participation plus important dans
la population de pédiatres libéraux (16%) par rapport a la population de médecins
généralistes libéraux (7%).

VI.3.1.2. Sexe

Parmi les 154 médecins, on dénombre 79 hommes pour 73 femmes. Deux
médecins n’ont pas répondu concernant leur sexe. Le sexe ratio est donc de 1,08.

VI.3.1.3. Expérience des médecins en nombre d’année d’exercice

En moyenne, les médecins ayant participé au questionnaire exercaient la
médecine depuis 21,8 ans, I'écart type est de 12,96 ans (minimum 1 an ; maximum 44
ans). Les médecins généralistes exercaient la médecine depuis 21,7 ans et les pédiatres
de ville depuis 22,5 ans.

Tableau V. Expérience des médecins généralistes et des pédiatres de ville en nombre
d’année

Xpérience en Valeur
nombre .
, , Maximum
année
Moyenne Ecart type
Valeur
L s Minimum
Spécialité
Médecins 21,7 13,07 44
généralistes 1
Pédiatres 22,5 12,89 33
2
Mixte 21,8 12,96 44
1
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VI.3.1.4. Pourcentage des enfants de 0 a 18 ans dans la patientéle des
médecins

En moyenne, les enfants de 0 a 18 ans représentent 22,6% de la patientele d’un
médecin généraliste et 99,9% de la patientele d’un pédiatre. L’écart type est de 15,1%
pour la patientele des médecins généralistes, le pourcentage minimum étant de 3% et
le maximum étant de 60%. L’écart type est de 53,6% pour la patientéle des pédiatres,

le pourcentage minimal étant 99% et le maximum étant 100%.

Tableau VI. Pourcentage des enfants de 0 a 18 ans dans la patientéle des médecins

Pourcentage des Valeur
enfants de Maximum
0-18 ans Moyenne Ecart type
Valeur
Spécialité Minimum
Médecins 22,6 15,1 60
généralistes 3
Pédiatres 99,9 53,6 100
99

VI.3.1.5. Distance entre le lieu d’exercice et I’hopital d’enfant

En moyenne, les médecins se situent a 62,5 km de I’hopital d’enfant. L’écart
type est de 44,7 km (minimum 3 km ; maximum 180 km). Les médecins généralistes
ayant répondu au questionnaire sont situés plus loin de I'hdpital d’enfant que les
pédiatres de ville avec une moyenne a 63,1 km versus 56,5 km, I'écart type étant de
45,52 km versus 38,31 km.

Tableau VII. Distance en nombre de kilometres (Km) entre le lieu d’exercice et I’hopital

d’enfant
Distance Valeur
en Km Maximum
Moyenne Ecart type
Valeur
Spécialité Minimum
Médecins 63,1 45,52 180
généralistes 3
Pédiatres 56,5 38,31 120
5
Mixte 62,5 44,69 180
3
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VI.3.2.Connaissances des médecins généralistes et des pédiatres de ville dans
le domaine de I'oncologie pédiatrique

Que la premiére cause de mortalité d'adultes traités dans e IREY
/ (o)
I'enfance pour un cancer est due aux séquelles ?

Que la moitié des enfants atteints d'un cancer sont agés I 34
(o]

de moins de 5 ans au diagnostic ?

Que les séquelles sont présentes dans plus de 60% des D 09
0

cas chez les adultes guéris d'un cancer dans I'enfance ?

Que le taux de survie a 10 ans des cancers de I'enfant est . 6/
(o)

de l'ordre de 80% ?

Qu'il existe des syndromes de prédisposition génétique . -
(o)

qui nécessitent un dépistage des le plus jeune age ?

Qu'il existe des malformations associées a la survenue de I 40
(o]

cancer chez I'enfant, qui nécessitent un dépistage ?

Que 85% des cancers de I'adulte n'existent pas chez I 2%

I'enfant ?

Qu'un tiers des cancers de I'enfant n'existent pas chez . 0
0

I'adulte ?

Qu'il existe des signes spécifiques devant faire évoquer . 53
0

un cancer chez I'enfant ?

e e Can e St Ia DT AL B MO P ey 510
(o]

maladie chez I'enfant en France ?

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

Figure 4. Pourcentage de réponses positives au questionnaire concernant la partie
connaissances des médecins généralistes et des pédiatres de ville lorrains dans le
domaine de I'oncologie pédiatrique.

En moyenne, les médecins généralistes et pédiatres de ville déclarent connaitre
44% des réponses au questionnaire.
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VI.3.3.Expérience des médecins généralistes et des pédiatres de ville dans le
domaine de I'oncologie pédiatrique

44,2% des médecins généralistes et pédiatres de ville déclarent avoir déja
diagnostiqué un cancer chez I'enfant durant leur carriere (N=68). En moyenne, ils
déclarent avoir diagnostiqué 2,26 cancers chez I’enfant. Les médecins généralistes en
déclarent 1,72 en moyenne et les pédiatres de ville 4,55.

Figure 5. Pourcentage des médecins généralistes et pédiatres de ville lorrains déclarant
avoir déja diagnostiqué un cancer chez I'enfant.

30
25
20

15
M Pédiatres

10 B Médecins généralistes

0 I | - I |
2 3 5 6

10 15

Nombre de médecin

(O]

Nombre de cancer diagnostiqué chez I'enfant

Figure 6. Nombre de cancer diagnostiqué chez I'’enfant par les médecins généralistes
et pédiatres de ville lorrains.
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44,2% des médecins généralistes et pédiatres de ville déclarent avoir déja pris
en charge un enfant atteint d’un cancer au cours de leur carriére (N=68). En moyenne,
ils déclarent avoir pris en charge 2,37 cancers chez I'’enfant. Les médecins généralistes
en déclarent 1,67 et les pédiatres de ville 9,6.

M Oui

E Non

Figure 7. Pourcentage des médecins généralistes et pédiatres de ville lorrains déclarant
avoir déja pris en charge un enfant atteint d’un cancer.

35
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M Pédiatres
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B Médecins généralistes

Nombre de médecin

10

(6]

0 - B O es s e
i 2 3 4 5 & 40

Nombre d'enfant atteint de cancer

Figure 8. Nombre d’enfant atteint de cancer pris en charge par les médecins
généralistes et pédiatres de ville lorrains.
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90,9% des médecins généralistes et pédiatres de ville pensent ne pas étre
suffisamment informés sur les signes d’appel du cancer chez I’enfant (N=140), 8,4%
pensent étre suffisamment informés (N=13), 0,7% n’ont pas répondu (N=1).

91,6% des médecins généralistes et pédiatres de ville déclarent étre d’accord
pour participer a un e-learning de 8 modules de 10 minutes sur le cancer de I'enfant
sur le site d’ONCOLOR s’ils n"avaient jamais suivi ou ne suivaient pas en ce moment
d’enfant atteint de cancer (N=141), 6,5% sont non favorables (N=10), 1,9% n’ont pas
répondu (N=3).

92,2% des médecins généralistes et pédiatres de ville déclarent étre d’accord
pour participer a un e-learning de 8 modules de 10 minutes sur le cancer de I'enfant
sur le site d’ONCOLOR, s’ils avaient a suivre un enfant atteint de cancer (N=142), 4,6%
sont non favorables (N=7), 3,2% n’ont pas répondu (N=5).

94,8% des médecins généralistes et pédiatres de ville déclarent étre d’accord
pour participer, en collaboration avec le Service d’oncologie pédiatrique, a la prise en
charge d’un enfant chez lequel ils avaient diagnostiqué un cancer (N=146), 3,2% sont
non favorables (N=5), 2% n’ont pas répondu (N=3).

Seriez-vous d'accord pour participer, en collaboration
avec le Service d'oncologie pédiatrique, a la prise en
charge d'un enfant chez lequel vous avez diagnostiqué...

Seriez-vous d'accord pour participer a un e-learning de 8
modules de 10 minutes sur le cancer de I'enfant sur le
cancer de |'enfant sur le site d'ONCOLOR, si vous aviez...

Seriez-vous d'accord pour participer a un e-learning de 8
modules de 10 minutes sur le cancer de I'enfant sur le
cancer de |'enfant sur le site d'ONCOLOR, si vous...

Pensez-vous étre suffisammentinformé sur les signes
d'appel du cancer chez I'enfant ?

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90%100%

EOui mNon ENR

Figure 9. Pourcentage de réponses positives des médecins généralistes et pédiatres de
ville lorrains, au questionnaire concernant la partie expérience dans le domaine de
I’'oncologie pédiatrique.
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Vi.4. Discussion

Vl.4.1.Les limites de notre étude

La méthode de 'auto-évaluation déclarative utilisée dans notre questionnaire
conduit a un biais de subjectivité. De plus, le questionnaire portait pour la partie
expérience en oncologie pédiatrique sur la totalité de la durée de la carriere médicale,
entrainant un biais de mémorisation.

Environ 44% des médecins généralistes et pédiatres de ville ont déclaré avoir
déja diagnostiqué ou pris en charge un enfant atteint d’un cancer au cours de leur
carriere. Ce pourcentage élevé pourrait correspondre au fait que la majorité des
médecins ayant répondu au questionnaire appartiendraient a une population de
médecins d’avantage sensibilisée au cancer de I'’enfant, ayant déja diagnostiqué ou pris
en charge un enfant atteint de cancer, et donc auraient plus facilement répondu au
guestionnaire que la population de médecins moins sensibilisée au cancer de I'enfant.
Ceci peut constituer un biais de sélection dans notre étude.

Notre étude pourrait manquer de puissance statistique. En effet, le taux de
participation obtenu est estimé a 7,5% dans notre étude, ce qui était toutefois attendu
compte tenu du domaine médical spécialisé questionné. De plus, nous n’avons pas eu
de retour précis des envois réalisés par nos différents partenaires (Ordre des médecins
et URPS Médecins), nous n’avons donc pas de données précises concernant le mode
de réception ni le nombre recu de questionnaires par les médecins lorrains, bien qu’ils
aient tous été sollicités au moins une fois par courrier.

VI.4.2.Les forces de notre étude

Les questionnaires ont été largement envoyés aux médecins généralistes et
pédiatres de ville lorrains par voie postale, et les réponses pouvaient étre retournées
par les médecins par différents moyens selon leur convenance (mail, voie postale, fax,
via le questionnaire Web).

En moyenne, pres de 91% des médecins généralistes et pédiatres de Lorraine
pensent ne pas étre suffisamment informés sur les signes d’appel du cancer chez
I’enfant et déclarent ne pas connaitre 56% des réponses au questionnaire, expliquant
en partie leur motivation a plus de 91% concernant leur participation a un e-learning
de 8 modules de 10 minutes sur le cancer de I'enfant sur le site d’ONCOLOR.
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Par ailleurs, on note que les médecins généralistes et pédiatres de ville sont
également favorables a la participation, en collaboration avec le Service d’oncologie
pédiatrique, a la prise en charge d’un enfant chez lequel ils avaient diagnostiqué un
cancer, laissant la possibilité a la création d’un réseau d’oncologie pédiatrique CHRU —
Médecine de ville.

Il s’agit d’'une premiere étude d’évaluation des connaissances et de I'expérience
dans le domaine de I'oncologie pédiatrique chez les médecins généralistes et pédiatres
de ville en Lorraine permettant d’évaluer la possibilité de créer un réseau d’oncologie
pédiatrigue CHRU — Médecine de ville.
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VII.

PROJET DE MISE EN PLACE DU RESEAU D’'ONCOLOGIE PEDIATRIQUE CHRU DE
NANCY-MEDECINE DE VILLE

Le projet de mise en place du réseau d’oncologie pédiatrique CHRU de Nancy-
Médecine de ville qui découle de cette étude menée aupres des médecins lorrains,
consiste en une sensibilisation des médecins généralistes et pédiatres de ville lorrains
a I'oncologie pédiatrique.

Ce réseau concernera tous les enfants de 0 a 18 ans. En effet, il convient de
prendre en compte les nourrissons pour la difficulté diagnostique rencontrée du fait
d’un examen clinique difficile et d’un interrogatoire impossible, ainsi que des
adolescents chez qui la principale difficulté amenant a un retard diagnostique réside
dans le fait qu’une majorité cache les symptomes et les révele tardivement.

Différentes actions seront menées :

e A chaque fois qu’'un médecin généraliste ou un pédiatre de ville adressera un
patient au service d’oncologie pédiatrigue du CHU de Nancy pour la prise en
charge d’un cancer chez I'enfant, il lui sera proposé de participer a ce réseau.
En collaboration avec le service d’oncologie pédiatrique, le médecin pourra
participer a la prise en charge de I'enfant chez lequel il a diagnostiqué un cancer.

e Dans le cadre du réseau d’oncologie pédiatrique, une plaguette concernant les
signes d’appels des cancers chez I'enfant sera transmise aux médecins
généralistes et pédiatres de ville lorrains, ainsi qu’une affiche pour la salle
d’attente ( annexe 3) (18).

e |l sera proposé au médecin généraliste ou au pédiatre de ville ayant adressé
I’enfant de participer a un e-learning de 8 modules de 10 minutes sur le cancer
de I’enfant sur le site d’ONCOLOR.

e Un exemple de e-learning proposé sur le site d’ONCOLOR : « Généralités sur les
cancers chez I'enfant »
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Généralités sur les cancers chez I'enfant

P. Chastagner

Service d’onco-hématologie pédiatrique, CHRU Nancy

Epidémiologie

pathologie rare (< 1% des cancers)

2400 nouveaux cas/an en France 80-100 en Lorraine
lére cause de décés par maladie chez > 1 an

En 2010, 1 adulte/570 de 20 a 40 ans, traité pour un cancer dans I'enfance

Rareté - seulement 30 centres

Age @ Feetus —s >20ans
Age médian : 6 ans

ONCELOR.

Epidémiologie : pourquoi ?

Faible role des facteurs d’environnement

Prédispositions génétiques

Aberrations et instabilité chromosomique

ONCELOR.

Déficits immunitaires
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Anomalies devant faire craindre la survenue d’un cancer

- S malformatifs (10% des cancers)
- malformation pavillon oreille, condylome, aniridie (Wilms)
- hémihypertrophie (Wilms, hépatoblastome, corticosurrénalome)
- aplasie du segment radial (M. de Fanconi)

« Aberrations et instabilité chromosomique

-T 21> leucémies
- NF1 > gliomes, myélodysplasies, sarcomes

 Déficits immunitaires > lymphomes, leucémies

ONC@LOR.

Epidéemiologie
Enfant Adulte

Leucémies 32% 2,2% (10éme)
Tumeurs cérébrales 23% 2% (12éme)
Lymphomes 13% 3,6% (8eme)
Neuroblastomes 10% 0

Tumeurs osseuses 7% 0

Tumeurs des tissus mous 5% 0

Maladie de Hodgkin 5% 0,5% (16éme)
Tumeurs du rein 5% 3% (9eme)
Tumeurs de I’ceil 3% 0

Tumeurs du foie 1% 2,2% (11éme)
Sein 0 15% (1ére)
Prostate 0 14,5% (2éme)
Intestin 0 13% (3éme)
VADS 0 11,5% (4éme)
Poumons 0 10% (5éme)
Gynécologique 0 4,7% (6eme)
Vessie 0 3,9% (7eme)
Pancréas 0 1,8% (13éme)
Myélome 0 1,4% (14éme)
Thyroide 0 1,3% (15éme)

ONCELOR.
Epidémiologie
Répartition/histologie/age
age (an)
15
- sarcome d'Ewing
12 - ostéosarcome
1 - M. de Hodgkin
10 - lymphome
- tumeur cérébrale
5 - rhabdomyosarcome
4 - Leucémie
- hépatoblastome
3 - neuroblastome
- néphroblastome
1 - rétinoblastome, tératome
0 - neuroblastome, tératome

ONCELOR.
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Reépartition/histologie

- Leucémies : 32% 1ére cause de cancer : L. aigues 95% ; lymphoblastiques 80%

- Tumeurs cérébrales : 23% 1ére cause de Tm solides : « bénignes » environ 50%

- Lymphomes : 14% agressifs 100% des cas : Burkitt (50%), lymphoblastique (40%), anaplasique a

grande cellule (10%)
- Neuroblastomes 1 10%
- Tumeurs malignes mésenchymateuses : 6%

- Tumeurs osseuses  : 6%

- Tm rénales 1 5%
- Carcinomes 4%
- Tm germinales 1 2%
- Tm du foie 1 1%
- Rétinoblastomes  : 1%

Rhabdomyosarcomes 70%
ostéosarcome, sarcome d'Ewing

Wilms = 90%

hépatoblastome 80%

SIGNES D’APPELS ETIOLOGIES POTENTIELLES SIGNES D’ACCOMPAGNEMENT POSSIBLES

Tumeur du nerf optique
. Tumeur des tissus de I'orbite
Exophtalmie
Neuroblastome

Rétinoblastome

Leucocorie : reflet blanc de pupille Rétinoblastome
Histiocytose langerhansienne
Ecoulement chronique de Poreille . 8
Rhabdomyosarcome
« Bosse » sur le crane Neuroblastome
Histiocytose langerhansienne

Hématome autour des orbites Neuroblastome
T rumeur cérébrale

Rétinoblastome

Augmentation du périmétre cranien Tumeur cérébrale

Gliome du tronc cérébral
Histiocytose langerhansienne
e
Lymphorme

Lymphome
Tuméfaction dure du cou P

Neuroblastome
(Edeme de la face, dyspnée Lymphome

Tumeur cérébrale

Torticoli
Neuroblastome

Taches «café au lait » (NF1), baisse de la vision
Baisse de la vision et de la mobilité des yeux

« Bosse » sur le crane, hématome autour des orbites
Leucocorie : reflet blanc de la pupille (photo au flash)
Exophtalmie, strabisme, baisse de la vision

Eruption cutanée, diabéte insipide

Douleurs, polype du conduit auditif

Douleurs, péleur

Eruption cutanée, diabéte insipide

« Bosse » sur le crane, douleurs

Céphalées , vomissements, torticolis

Leucocorie, baisse de la vision

(Céphalées, vomissements, torticolis, strabisme permanent
Céphalées, vomissements

Céphalées, vomissements, troubles de la marche

Eruption cutanée, diabéte insipide

Hépato-splénomeégalie, adénopathies, paleur, purpura
Adénopathies cervicales, grosse masse abdominale

Autres adé ies, fievre, prurit,

Douleurs, Claude-Bernard-Horner

Pleurésie

Céphalées, vomissements, strabisme

Masse du cou, douleur, Claude-Bernard-Horner

. . . . Leucémie aigué et
Adénopathie sans infection
Rhabdomyosarcome

ONCELOR

SIGNES D’APPELS

Tumeur des tissus mous
Tumeur osseuse
Lymphome

Sarcome

Tuméfaction

Pleurésie

Néphroblastome
Neuroblastome
Voussure Tumeur germinale ovaire
Lymphome
Hépatoblastome

Ostéosarcome

Sarcome d’Ewing

Tumeur des tissus mous
Métastase (neuroblastome)

Tuméfaction inflammatoire

Hepato-splé .
Voussure, douleurs

paleur, purpura

ETIOLOGIES POTENTIELLES SIGNES D’ACCOMPAGNEMENT POSSIBLES

Douleur, dyspnée
Douleur, dyspnée
Dyspnée, toux

Dyspnée, toux

Latéralisée, souvent non douloureuse
Latéralisée ou médiane, parfois douloureuse
Latéralisée ou médiane, parfois douloureuse
Abdomen distendu, douloureux, ascite

Flanc droit, circulation veineuse collatérale , douleurs

Douleur, boiterie
Douleur, boiterie
Adénopathies régionales
« Bosse » sur le crane, douleurs, paleur

Ostéosarcome
Sarcome d’Ewing

[ Tumeur des tissus mous
[ Métastase (neuroblastome)

Tuméfaction d’une bourse Tumeur des tissus mous

Tuméfaction inflammatoire

Tumeur germinale

[, Leucémie aigué ety

Douleur, boiterie
Douleur, boiterie
Adénopathies régionales
« Bosse » sur le crane, douleurs, paleur
Adénopathies régionales
Adénopathies régionales

ONCELOR

Hépat é paleur, purpura
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Paralysie des paires craniennes _| Gliome du tronc cérébral

Tumeur des tissus mous
Tumeur germinale
Tumeur de la moelle épiniére

Incont
ale

ence urinaire et/ou

Troubles du comportement du
nourt

Tumeur cérébrale

Tumeur osseuse
Meétastase de neuroblastome
T

Céphalées, vomissements, torticolis, strabisme
Voussure

Voussure
Paralysies, douleurs.
du périmetre cranien,

strabisme, troubles de la marche
Douleurs
«Bosses» sur le crane, douleurs

Perte de poids et prurit Lymphome de Hodgkin

p péleur, purpura
Adénopathies

iabéte Histiocytose langerhansienne
Tumeur diencéphalique
Nodule rouge : leucémie
Nodule bleu : neuroblastome
Lésion nécrotique : leucémie

douleurs
Atteinte cutanée et osseuse
Céphalées, vomissements, baisse de la vision
Hépato-splénomégalie, adénopathies, paleur, purpura
Douleurs, masse abdominale, 3ge < 6 mois
Hépato-splénomégalie, adénopathies, paleur, infections
récidivantes

Tumeur cérébrale

Tumeur abdominale
Occlusion partielle des intestins

Tumeur pelvienne
Douleurs des membres

p paleur, purpura
Céphalées, augmentation du périmétre cranien

Masse abdominale

Dysurie, douleurs

Ascite, douleurs

Voussures osseuses, boiterie

Lymphomes

Métastase de neuroblastome
inférieurs (MI) < 5 ans Leucémie ai
Douleurs des MI > 5 ans

Douleurs abdominales

Tumeur osseuse

p péleur, purpura
Voussure osseuse, boiterie

Hépatoblastome
Lymphome.
Tumeur osseuse

Masse du flanc droit, circulation veineuse collatérale
Masse abdominale, ascite
Voussure osseuse, paralysie

Hep paleur, purpura
Ceéphalée,

Puberté précoce meur di

baisse de la vision

Corti .

CEEETTE M Tumeur cérébrale

Fidre persistante isolée

Augmentation du périmetre cranien, strabisme

Lymphome.

Tumeur métastatique
Lymphome de Hodgkin

Fidvre persistante, douleurs Leucémie ai

p paleur, purpura
Hépato-splénomégalie, adénopathies

Pleur, purpura

Adénopathies, fatigue, prurit

osseuses. sarcome d'Ewing

p péleur, purpura
Voussure osseuse, boiterie

Fidvre persistante, hépato-
splénomégalie

Lymphome anaplasique &
grandes cellules
L

, boiterie, paleur

Lésions cutanées nécrotiques, adénopathies, purpura

émie yéloide

Syndrome hémorragique
yndre giqu Tumeur maligne des tissus

Ralentissement de la vitesse de

mous
Tumeur germinale
Craniopharyngiome

ONCELOR

T

paleur
Polype vaginal

Masse.
Céphalée, vomissements, diabéte insipide

il e i

Conséquences du retard du diagnostic

Aggravation du pronostic
Extension locale
Extension régionale
Meétastases

Gene a I’institution du traitement
occlusion
anurie
Surinfection
HIC => dérivation du LCR

Séquelles
Amputation (os, rein, foie ...)

Troubles de la croissance : radiothérapie cérébrale, osseuse
Troubles endocriniens : radiothérapie cérébrale
Insuffisances fonctionnelles (rein, audition, vue, respiratoire ...)

ONCELOR

Traitements

Surveillance

Chirurgie

Chimiothérapie
Radiothérapie

Chirurgie + chimiothérapie
Chirurgie + radiothérapie

Chirurgie + chimiothérapie + radiothérapie

Biotherapies

%
<1
<5
35
<5

25
<5
25
<1

chimiothérapie = 85 %

ONCELOR




PARTICULARITES THERAPEUTIQUES
La chirurgie

Probléeme : délabrante

Possibilité de guérison grace a la chirurgie exclusive :
Tumeurs cérébrales, tumeurs germinales

Guérison nécessitant la chirurgie :
Tumeurs cérébrales, osseuses, des tissus mous, rénales, hépatiques

ONCELOR.

La radiothérapie

- troubles de la croissance (tous les tissus)
- doses maximales
- adaptation des champs (déplacement d'organes)

- troubles fonctionnels
- troubles intellectuels
- insuffisance respiratoire, rénale, malabsorption....

- cancers secondaires (prédisposition : rétinoblastome)
- sarcomes
- carcinomes de la thyroide

ONCELOR

La chimiothérapie

Problemes posés par la chimiothérapie

Importance de I'age :

- adaptation des doses
. < 1semaine : fonction rénale, hépatique, protidémie, seuil convulsion
. nourrisson : turn-over hydrique, immunité

- toxicité age dépendante : chez les plus jeunes :
toxicité - augmentée : cceur, gonades
- diminuée : rein, moelle

Importance du poids :
. < 12 kg : diminution des doses

ONCE@LOR.
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Pronostic
Les cancers de bon pronostic
Leucémies aigues lymphoblastiques 80 %
Neuroblastomes localisés >95%
Néphroblastomes >90 %
Lymphomes >90 %
Lymphome de Hodgkin >90 %
Tumeurs cérébrales de bas grade >90 %

Les cancers de mauvais pronostic

Leucémies de haut risque 20%
NB métastatiques 20%
Tumeurs métastatiques 15%
Tumeurs cérébrales 0-10%

ONCELOR.

Les séquelles : pourquoi ?

Organisme en croissance

Fonctions d’organes :
- immatures
- variation équipement enzymatique
(polymorphisme d’ADN)

Actions des traitements

ONCELOR.

Les séquelles

/ chirurgie
ex. Tm osseuses, Tm des tissus mous, rétinoblastomes

/ radiothérapie

- orthopédiques

-fonctionnelles : I. respiratoire, rénale, cardiaque, endocrinoienne, malabsorption,
déficiences intellectuelles

-esthétiques : orbite, cou

/ chimiothérapie

- Fonctionnelles : l. rénale : sels de platine
I. cardiaque : anthracyclines
I. respiratoire . nitroso-urées
1. gonadique : cyclophosphamide

ONCE@LOR
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Durées indicatives des traitements

durée du traitement

Leucémies 1-3 ans
Tumeurs cérébrales 6-18 mois
Lymphomes 6-18 mois
Tumeurs du rein 6 mois
Tumeurs 0sseuses lan
Tumeurs des muscles lan
Lymphome de Hodgkin 6 mois

ONCELOR.

Cancers secondaires

- 2% 2-8 ans apres le traitement
- 11% chez enfants < 3 ans au diagnostic

Thyroide, sein, fibrosarcomes, carcinomes de la peau
glioblastomes, méningiomes
Leucémies aigues myéloides

- Réle du traitement
- Role de I’hérédité Li-Fraumeni

ONCELOR

Figure 10. Exemple de e-learning proposé sur le site d"ONCOLOR
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VIII.

CONCLUSION

Durant ces vingt derniéres années, le taux de survie chez les enfants et les
adolescents atteints d’un cancer s’est amélioré, grace en partie a I’évolution des
thérapeutiques anticancéreuses. Cependant la survie globale a peu progressé.

La meilleure facon d’améliorer le taux de guérison et de réduire le risque de
séquelles, est de raccourcir le délai diagnostique.

Le cancer de I'enfant est une pathologie rare, représentant moins de 1% de
I’ensemble des cancers, méconnue des parents, ce qui favorise un retard diagnostique
parfois important.

Comme le montre notre étude, le domaine de I'oncologie pédiatrique est peu
connu des médecins généralistes et des pédiatres de ville, alors qu’ils sont les premiers
consultés lors de I'apparition de symptomes pouvant faire évoquer un cancer. En effet,
il s’agit d’une discipline peu enseignée a la faculté de médecine. Ainsi, ces médecins
seraient plut6t favorables a la participation a un réseau d’oncologie pédiatrique CHRU
de Nancy - Médecine de ville s’ils devaient diagnostiquer ou prendre en charge un
enfant atteint de cancer, permettant également 'accés a des modules de formation
du type e-learning.

Ce travail a permis d’évaluer la possibilité de créer ce réseau d’oncologie
pédiatrique en Lorraine. Sa mise en place est actuellement en cours de concertation
entre I’ARS de la région Grand-Est, Oncolor et le service d’oncologie pédiatrique du
CHRU de Nancy.

Cette formation du type e-learning serait mise en ligne sur le site d’"ONCOLOR
avant la fin de I'année 2017. Les médecins généralistes ou les pédiatres de ville qui
souhaiteraient se former via la participation au réseau seraient par la suite évalués a
I'aide d’un questionnaire, permettant d’évaluer le contenu et les modalités de la
formation, les perspectives d’amélioration et leurs attentes.

L'acces en ligne au e-learning sera probablement ouvert a tous les praticiens
dans le périmetre du réseau, et celui-ci sera probablement gratuit pour la région
Grand-Est.

ONCOLOR bénéficiant du label DPC (Développement Professionnel Continu),
pourrait développer le e-learning dans le domaine de I'oncologie pédiatrique dans les
années a venir, afin de proposer aux médecins généralistes et pédiatres de ville des
modules de formation validant leur DPC. Cet aspect sera évalué, notamment en termes
financier (possibilité d’acces gratuit) et de motivation des médecins a y participer,
puisque la discipline est considérée en majorité plut6t comme non prioritaire par les
médecins généralistes et les pédiatres, parmi tous les thémes de formation
disponibles.
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X.

ANNEXES

Annexe 1 : Questionnaire a destination des médecins généralistes et des pédiatres de ville

r ENQUETE A DESTINATION DES MEDECINS GENERALISTES ET DES PEDIATRES DE VILLE EN LORRAINE

1/ Quelles sont vos connaissance dans le domaine de 'oncologie pédiatrique ?

Saviez-vous :

Y V V VY

VYV V VvV

Que le cancer est la premiére cause de mortalité par maladie d’'un enfant en France ? .............ccccceee. oui [] non[]
Qu'il existe des signes spécifiques devant faire évoquer un cancer chez 'enfant ? ..........cccccooceeieenee. oui [] non ]
Qu'un tiers des cancers de I'enfant n’existe pas chez I'adulte ? .............cccceeieieieieieeceieeeeeeee e oui [] non[]
Que 85 % des cancers de I'adulte n’existent pas chez I'enfant ? ..........cocooiiiiiiiiiiiiice e, oui [] non[]

Qu'il existe des malformations associées a la survenue de cancer chez 'enfant,

QUI NECESSENTE UN/ASPISTAGE 2. +eeermcsescanmsmsassmanesnsariesnsasannssioiiianiianssiivansoi sssmss masssss bamesssiaissssssssesamsetsnisssts oui [] non []
Qu'il existe des syndromes de prédisposition génétique qui nécessitent un dépistage

ABS e PIUS JEUNGIAGE: Pic:icuiiissisistasinvsisuasisssivasssssnssisssssesssisssinnsssnssinnssnsissssssusssasansonsvssusensussnsissssisnsadsnsinsd oui [] non[]
Que le taux de survie a 10 ans des cancers de I'enfant est de I'ordre de 80%7............cccccooiiniiiicinnnne oui [] non [

Que les séquelles sont présentes dans plus de 60% des cas chez les adultes guéris

d'unicancer:dans [enfante % s rsnansmmar T sasan e e e s e oui [1 non[]

Que la moitié des enfants atteints d’'un cancer sont agés de moins de 5 ans

AU QIAGNOSHCT ....ersvesesesnoraseasesassasnesesnsassasersussaivsnssnsnonnssssiisits SEEEs R SESEETSE NERTRERSe s oo RssEas e Re SRS E e oui [] non []

Que la premiére cause de mortalité d’adultes traités dans I'enfance pour un cancer

L R (D) 1] X o Py SO eSO RN PRSI oui [] non[]

2/ Quelle est votre expérience dans le domaine de I'oncologie pédiatrique ?

Avez-vous déja diagnostiqué un cancer Chez 'enfant 2 ...........cceueeiririeiiieinee e oui [ non [

Siioul, COMDIENR ... s s s v s s v S ss s s esiasaas

Avez-vous déja pris en charge un enfant atteint d’'un CaNCET 2 .........c.coieirieiiuiicicirieiecesieeee e eeeees oui [] non []

Sir0Lil; COMDIBN! T suucaismrmmsssesssmismss e st e s aae e ae s S A A S e e oS e S oF s oS 8 SO H AT S S R s St

Pensez-vous étre suffisamment informé sur les signes d’appel du cancer chez I'enfant ? ...................... oui [] non[]

Seriez-vous d’accord pour participer a un e-learning de 8 modules de 10 minutes sur le cancer
de I'enfant sur le site ONCOLOR, si vous n'avez jamais suivi ou ne suivez pas en ce moment

A e TNt At SNt CANCEN P st tussiansatinissississdinsssensntadiussussns seossstosas ssssidssvsss snb vsndessusssint sesaaT AR oui [] non[]

Seriez-vous d'accord pour participer a un e-learning de 8 modules de 10 minutes sur le cancer de

'enfant sur le site dONCOLOR, si vous aviez a suivre un enfant atteint de cancer 2..............ccccceeevennn. oui (] non[]

Seriez-vous d’accord pour participer, en collaboration avec le Service d’'oncologie pédiatrique,

a la prise en charge d’'un enfant chez lequel vous avez diagnostiqué un cancer ? ... oui [] non[]

Depuis combien de temps exercez-vous la médecine ? ..o

Les enfants (0-18 ans) représentent approximativement quel pourcentage de votre clientéle ? .............

Etes-vous : Un homme ? [] Une femme ? [] Médecin généraliste []

Pédiatre []

Quelle est la distance approximative entre votre lieu d’exercice et I'hopital d’enfants du CHRU de Nancy ?

Nous vous remercions de bien vouloir nous retourner le questionnaire d’ici le 30 avril 2017, soit :

Via le questionnaire Web : hitps://docs.qoogle.com/forms/d/1zYdP8Fh4JWIDmlifsvl q3fOAmzrFqYij6-JFJf7TbFIU/edit

Par mail : s.lepallec@nancy.unicancer.fr,
Par fax : 03.83.59.85.16
Par courrier : ONCOLOR — 6 Av. de Bourgogne — 54500 VANDOEUVRE LES NANCY
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Annexe 2 : Lettre accompagnant le questionnaire a destination des médecins généralistes et

pédiatres de ville de la région Lorraine

ONC@LOR_

Réseau Régional de Cancérologie de Lorraine

OncolorPédiatrie

Coordonnateur

Pr Pascal CHASTAGNER
Tél 03 83 15 46 32
p.chastagner@chru-
nancy.fr

Secrétariat

Tél 03 83 1546 37
Fax 03 83 1545 51

Adresse de
correspondance
IRU Nancy - Brabois Enfants

Département d' o-Oncologie

Transplantations Médullaires
Rue du Morvan
54500 VANDOEUVRE LES NANCY

A l’attention des Médecins généralistes,
et Pédiatres de ville de la Région Lorraine

Vandoeuvre, le 15 février 2017

SLP/42.03
Objet : La prise en charge des enfants atteints de cancer en Lorraine - Enquéte

Madame, Monsieur et Cher Confréere,

En 2005, le centre de référence du CHRU de Nancy a élaboré sous I'égide du réseau
ONCOLOR, un réseau régional d’oncologie pédiatrique en partenariat avec les services de
pédiatrie des hdpitaux périphériques.

Des réunions de formation ont eu lieu, des documents pédagogiques ont été distribués et des
visites sur site ont été réalisées pendant plusieurs années. Les infirmiéres des services de
pédiatrie de ces hopitaux ont été formées aux soins spécifiques chez I'enfant atteint d’'un cancer.

Cependant, au fil des années, il est apparu que les objectifs initiaux du réseau OncolorPédiatrie
n’étaient pas, ou plus, atteints :
- trés peu, voire pas, de besoins de prise en charge dans un hépital de proximité exprimés
par les familles,
- difficultés a former les équipes médicales et paramédicales (turn-over important des
pédiatres et des infirmiéres),
- activité trés chronophage et temps médical dédié insuffisant pour assurer un
fonctionnement de qualité pour ce réseau.

Maintenir le réseau tel qu'il a été initialement défini ne semble plus adapté et réalisable et notre
expérience de soins palliatifs dans le cadre de 'Equipe Ressource Régionale de Soins Palliatifs
Pédiatriques a montré qu’une collaboration étroite avec les médecins libéraux était trés efficace
et bénéfique pour I'enfant et ses parents.

Nous proposons donc de faire évoluer le réseau OncolorPédiatrie, bati davantage sur un
maillage CHRU-hdpitaux de proximité, vers un réseau ville-hépital.

Bien entendu cette nouvelle modalité de fonctionnement n’exclut pas les pédiatres des hdpitaux
de proximité ou I'enfant peut étre hospitalisé & la demande des parents et/ou des équipes
soignantes.

Les premiéres actions de ce réseau « revisité » porteront sur deux offres de formation continue :
s une action de formation médicale a distance en mode e-learning comportant 8 modules de
10 mn
e une action de formation paramédicale en mode mixte : module e-learning + module
présentiel « pratique des soins spécifiques » avec 1 ou 2 prestataires de santé

D’ores et déja, vous pouvez contribuer a la réorganisation de ce réseau en répondant au
questionnaire figurant au verso de ce courrier (modalités de réponses au dos).

Ce courrier a été élaboré en partenariat avec 'URPS et les Ordres des médecins de la
région Lorraine.

Nous vous remercions d’avance pour votre collaboration et vous adressons nos confraternelles
salutations.

Pr Pascal CHASTAGNER Dr Bertrand MAY
Coordinateur du Réseau OncolorPédiatrie Président du Réseau ONCOLOR
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Annexe 3 : Plaquette et affiche concernant les signes d’appels des cancers chez I'enfant

SIGNES D’APPELS DES CANCERS

CHEZ L’ENFANT

Les cancers de I’enfant sont trés rares mais nécessitent un diagnostic précoce afin de limiter la propagation
de la maladie et le risque de séquelles. lls se présentent souvent sous une forme banale qui peut faire
évoquer d’autres pathologies, Mais leur persistance, leur aggravation, ’apparition de douleurs, surtout si
elles sont nocturnes, doivent faire consulter aupres du médecin traitant qui demandera des examens ou un
avis complémentaire. Voici quelques signes cliniques qui peuvent étre caractéristiques d'un cancer.

L ou é de I'eail  L'apparition d'une masse, qu'elle que soit Le fl d'un y La perte de poids progressive chez un

en dehors de l'orbite, doit faire évoquer un  sa son aprés un choc, doit faire évoquer, en cas de nourrsson qui mange bien, dont le périmatre
processus tumoral de I'cell ou en arridre deé  ou non et sa vitesse d’apparition, p la ibilits d’une tumeur. cranien augl et dont le P

celui-cl qui le repousse vers Vextérisur. dolt falre i des pour lclun se modifie dolt faire évoquer Ja possioiliié
fcl une tumeur du nerf optique. éliminer la possibilité d'une tumeur. d'une tumeur cérébrale.

Ici un rhabdomyosarcome.

Certains signes ne
correspondent pas a

des cancers mais a des
maladies qui peuvent
prédisposer a développer

un cancer. ll peut s’agir
des signes suivants qui
doivent conduire a des
examens complémentaires
et a un dépistage :

64




's3]|onbas ap anbswi 3] Jayiwi| 32 [eNA dsououd 3|
SBD SUIRISI SUBP J2JOI|PWE,p Isule 32 3nbisoudelp 1ejpp 3| wnwixew
NE J124n020.. 3 ULe JU3W009.d B13)eUu0dal 3| ap Juenodwi 3sa ||

*2J1||NPAW-02)S0 dJUId}IL dUN ASIXI |1,S
SILIOY ‘es9us8 1839 UOG UN SAISSUOD JUBISBIOPE,| NO Jueyud | anb
siofe ‘sapides uonNjoA,p 39 uonuedde p JUIANOS JUOS soudis s8)

‘anbigojoydAsd awspewnesy un Jaipuadua nad
inb 3 ‘9jeye) JuawajERualod aiSojoyied aun 1o} g JanboAg -

JulaNie auesio,| 3p 3|jBuULOIOUOY
p 8nuaans ap anbsu 9| Auawsny -
onsouo.d 3| Jonesd8e p anbsyy -
1 3J)|BUUOIRW ST -
: anbsya ajqnop un asod nb 3 ‘sjeueq Juos sj|
|odde,p sausis

Juisye aun

‘'sue GT ap
a8e,| JuBAR J3DUED UN,P JUP}E 353 00 JNS JUBjUD UN ‘dduelf U3 -
‘% 08 3p Sue G e 3|eqo|d anung -
'sue T-GT s3] Jnod ue Jed sed xneaAnou 00, -
'sue GT ap
sujow 3p sjueyud sa| unod ue sed J3UED IP SBI XNEIANOU 00LT -
*SUBISI|OPE 3] 32 SIUBUI S| ZaYP Alpejew Jed Yo
8p asned aJRIwaJd S|ew $1dULd SAP I|GWIASUI | AP %T 3P SUIOW -
a180jo1wapid3

IN3D$3104V,13d 13 INV4N313d
SHIDONVYI S3a 13ddV.d SANDIS

2151|e49uP8 URAPIW ‘YINQIIM duuy-3LBN JN3R0d -
ADNVN P NYHD np anbuielpad a130j03ewdy
-00UO,p DIIAIDS BP JAY2 ‘YINOVLSYHD [8dsed anassajold -

: IN3WND0A NA S¥N3LNY

TFASUBU-NLD MMM : 13UJa3ul 3US
8 8/ ST €8 €0 duoyda|pL
ADNVN-$31-3HANIOANYA TTSPS
UBAIOI\ NP 93}|e ‘Syuejua p [eNdoH
ADNVN 3d NYHD NA
3INVIYLYIA3d J1I90T10LVINIH-0ONO.A IDIAY3S

[ UROETIE  REIER T ETIES BS ou[BLIO|'SIeTMMM /2
: pjues ap ajeuoidpy duLBY -

: 120UB) NP [BUONHEN ININSU| -

G5 aIE[paa]s 33J5//:0110 ¢ JUSSB|0pE,| 3P 33 Juejua |
3p S9IWPIN)| $3] 19 $19IUED $3| D3UOD AN| BP ISIESULY PIFIOS -

15N1d YIOAVS N3 ¥N0d

S1OVLINOD 13 S3LIS

65




VU

NANCY, le 12 septembre 2017 NANCY, le 26 septembre 2017
Le Président de These Le Doyen de la Faculté de Médecine

Professeur Pascal CHASTAGNER Professeur Marc BRAUN

AUTORISE A SOUTENIR ET A IMPRIMER LA THESE/ 10054
NANCY, le 12 octobre 2017

LE PRESIDENT DE L'UNIVERSITE DE LORRAINE,

Professeur Pierre MUTZENHARDT
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RESUME DE THESE :

L'objectif de cette étude est d’évaluer I'expérience et I'attente des médecins
généralistes et pédiatres libéraux de Lorraine dans le domaine de l'oncologie
pédiatrique, a partir d’'une enquéte par questionnaire sur la prise en charge des enfants
atteints de cancer, afin d’étudier la possibilité de créer un réseau d’oncologie
pédiatriqgue CHRU — Médecine de ville.

Ce travail a été réalisé au moyen d’un questionnaire, adressé en avril 2017 aux
médecins généralistes et pédiatres libéraux lorrains par I’'Ordre des médecins, Oncolor
et I'URPS, permettant d’évaluer d’'une part leurs connaissances, et d’autre part leur
expérience dans le domaine de l'oncologie pédiatrique. Il s’agit d’une étude
épidémiologique descriptive transversale.

Il ressort que les médecins généralistes et pédiatres de ville déclarent connaitre 44%
des réponses au questionnaire. 44,2% de ces médecins déclarent avoir déja
diagnostiqué ou pris en charge un enfant atteint de cancer durant leur carriere. 91,6%
des médecins généralistes et pédiatres de ville déclarent étre d’accord pour participer
a un e-learning sur le cancer de l'’enfant sur le site d’ONCOLOR, n’étant pas
suffisamment informés sur les signes d’appel du cancer chez I’enfant. 94,8% déclarent
étre d’accord pour participer a la prise en charge d’'un enfant chez lequel ils avaient
diagnostiqué un cancer, en collaboration avec le service d’oncologie pédiatrique.
Cette étude a permis d’initier le projet de mise en place du réseau d’oncologie
pédiatrigue CHRU de Nancy — Médecine de ville.

TITRE EN ANGLAIS : A survey-based investigation into the feasibility of implementing
a collaborative network for pediatric oncology between Regional Hospital University
Center (CHRU) in Nancy and urban medical practitioners.

THESE DE MEDECINE GENERALE — ANNEE 2017

MOTS CLEFS : Epidémiologie
Délai diagnostique
Cancers des enfants et des adolescents

INTITULE ET ADRESSE :

UNIVERSITE DE LORRAINE

Faculté de Médecine de Nancy

9 avenue de la Forét de Haye
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