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Résumé. L'échographie a rendu fréquent le diagnostic de kyste de 'ovaire a I'dge pédiatrique.
La ponction anténatale de kystes anéchogenes de plus de 40 mm en améliore le pronostic.
Lors d’une torsion d’ovaire, la détorsion peut permettre la réapparition de follicules ova-
riens fonctionnels. Des kystes ovariens associés a un développement pubertaire avant 8 ans
évoquent une puberté précoce, un syndrome de Mc Cune-Albright ou une tumeur sécrétante.
Les kystes de I'ovaire sont fréquemment fonctionnels, I'IRM et les marqueurs tumoraux aident
au diagnostic des Iésions organiques. Les tumeurs ovariennes pédiatriques, souvent bénignes,
peuvent récidiver, la préservation de la fertilité est primordiale. Si une tumeur maligne est
suspectée, la chirurgie doit suivre les recommandations oncologiques pédiatriques.

Mots clés : kystes de I'ovaire, pédiatrique

Abstract. Thanks to US, ovarian cyst diagnosis has becomed a common finding for pediatri-
cians. Antenatal punction may improve prognosis of the largest anechogenic ovarian cysts. In
case of torsion, oophorectomy should be avoided during emergency laparoscopy because of
the possibility of late recovering of ovarian follicules. Presence of ovarian cysts with sexual
development at prepubertal age could mean either precocious puberty, or autonomous ovarian
cysts as Mc Cune Albright syndrome, or secretant tumor. Functional ovarian cysts are the most
common diagnosis, but RMI and tumors markers are necessary steps for persistant lesions.
Because most of ovarian pediatric tumors are benign with high recurrence rate, ovarian spa-
ring surgery may be considered. If malignant tumor is suspected, oncological surgery has to
be performed following specific pediatric standards.
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vec la généralisation de  Kyste de I’ovaire

Tirés a part : C. Camby

I"échographie, la découverte
d’une lésion kystique ovarienne est
devenue une situation fréquente en
pédiatrie.

Les images ovariennes anécho-
génes de moins de 10 mm de
diametre correspondent a des folli-
cules physiologiques. Le terme de
kystes ovariens définit des lésions
anéchogenes de plus de 20 mm de
diametre chez I'enfant non pubere,
de plus de 30 mm chez la jeune fille
réglée.

En pratique clinique, trois situa-
tions méritent d’étre différenciées :
la découverte d’une |ésion ovarienne
lors de [I"échographie anténatale,
la suspicion de torsion d’ovaire,
la découverte de lésion ovarienne
dans un contexte subaigu ou pauci-
symptomatique.

en période anténatale

La surveillance échographique
des grossesses permet d’évaluer I'in-
cidence des kystes de l'ovaire en
anténatal a 1/2 500 grossesses [1].
L'ovaire fcetal est stimulé par les
cestrogénes et les gonadotrophines
maternels et placentaires. Les kystes
se développent au troisieme trimestre
de grossesse, avec un maximum

de croissance vers 34 semaines
d’aménorrhée [2]. Au troisieme
trimestre de grossesse, le kyste

de l'ovaire est I'étiologie la plus
fréquente des masses pelviennes
liquidiennes du foetus féminin.
L’échographie est I'examen de réfé-
rence pour le diagnostic et le suivi
des kystes de I'ovaire a ce terme et
en période néonatale [3].
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Lorsque la lésion ovarienne anténatale apparait
d’emblée hétérogene, il est évoqué une hémorragie intra-
kystique par rupture de kyste ou une nécrose ovarienne
secondaire a une torsion. Ces constatations témoignent
d’un certain délai d’évolution de la Iésion et ne justifient
pas de faire naitre I'enfant précocement. Dans la moi-
tié des cas, un kyste complexe de |'ovaire de diagnostic
anténatal est d a une torsion, qui entraine une involu-
tion ischémique post natale progressive de cet ovaire [1].
Une exploration chirurgicale postnatale précoce par lapa-
roscopie ne permet pas la récupération fonctionnelle d’un
ovaire tordu en anténatal [4] et n’est pas conseillée si
I’enfant est asymptomatique.

Lorsque |’échographie anténatale au troisieme tri-
mestre met en évidence une lésion ovarienne kystique
anéchogene, peut-on prévenir la survenue d’une torsion ?

Au-dela de 40 mm, la probabilité de résolution spon-
tanée d’un kyste anéchogene diminue significativement
et le risque de torsion d’ovaire anténatale augmente. Les
kystes de plus de 40 mm peuvent bénéficier d’'une ponc-
tion anténatale, a évaluer selon les risques obstétricaux et
de prématurité [1, 2].

Au cours des 6 premiers mois de vie, 70 % des kystes
de [l'ovaire anéchogenes de diagnostic anténatal se
résorbent spontanément [2]. Une ponction post natale
peut étre proposée pour éviter dans ce délai la torsion
des kystes de plus de 30 a 40 mm. Le suivi évolutif écho-
graphique rejoint ensuite celui proposé dans les situations
pauci symptomatiques.

Suspicion de torsion d’ovaire

La torsion d’ovaire est la cause de 5 a 6 % des dou-
leurs pelviennes avant I'dge adulte, et peut survenir a
tout age sur annexe saine par hyperlaxité ligamentaire
ou sur annexe pathologique [5, 6]. Il s’agit d'un évene-
ment grave, pouvant mener a une ischémie irréversible
de la gonade, et nécessitant une prise en charge chi-
rurgicale urgente. La présentation initiale peut mimer
un syndrome appendiculaire. Des vomissements alimen-
taires, réactionnels a l'ischémie de la gonade, sont a
prendre en compte lorsque le diagnostic hésite entre
rupture hémorragique d’un kyste fonctionnel et torsion
[5, 71. L’échographie est réalisée par voie abdominale sus
pubienne, vessie pleine. Le stroma de |’ovaire douloureux
apparait cedématié, avec une distribution périphérique
des follicules, ou I'on observe une masse ovarienne plu-
ritissulaire. L’augmentation franche de volume de I'ovaire
au-dela de 18,5 cm?, ou un rapport volume de I'annexe
douloureuse/volume de I"annexe saine > 4,9 sont dans
ce contexte fortement évocateur d’une torsion d’ovaire.
En revanche, le tour de spire des vaisseaux ovariques
(Whirlpool sign) en écho-doppler est un signe rarement
retrouvé chez I'enfant [7]. Si I'échographie fait suspecter

une tumeur ovarienne sous-jacente, les marqueurs san-
guins des tumeurs de I'ovaire les plus fréquentes peuvent
étre prélevés en pré-opératoire, mais cela ne doit pas retar-
der l'intervention.

En urgence, seule une détorsion du pédicule ovarique
par laparoscopie est indiquée. Des follicules ovariens ont
été observés dans 50 a 70 % des ovaires a distance de cure
conservatrice de torsion, méme avec un aspect nécrosé
de 'ovaire en per-opératoire [6, 7]. Le risque d’emboles
thrombotiques apres détorsion d’un ovaire infarci ne jus-
tifie pas I’ovariectomie en urgence [7].

Apres détorsion, la démarche étiologique rejoint celle
proposée a la figure 1.

Découverte de lésion ovarienne
dans un contexte subaigu
ou pauci-symptomatique

L’échographie abdomino-pelvienne est prescrite pour
surveillance d’une lésion congénitale abdominale, dou-
leurs subaigiies, masse palpable ou évaluation du
développement pubertaire.

La démarche diagnostique et thérapeutique repose sur
I’age de la patiente et I'aspect échographique de la lésion.

Lésions ovariennes kystiques

chez I’enfant pré-pubére

Les kystes de 'ovaire de plus de 20 mm chez la fillette
de moins de 8 ans sont trés inhabituels.

Ces lésions anéchogenes justifient une surveillance
évolutive clinique et échographique. Certains de ces kystes
peuvent disparaitre spontanément, témoins d’une activa-
tion transitoire de "axe hypothalamo-hypophysaire. S'ils
persistent, le clinicien surveille I"apparition de signes cli-
niques de puberté précoce. Dans ce cas, a I’échographie,
ce sont les deux ovaires qui apparaissent stimulés, avec
des follicules bilatéraux.

Une pseudo-puberté précoce périphérique peut étre
due a la sécrétion d’estrogenes par des kystes ovariens
autonomes. On observe alors un taux d’estradiol aug-
menté, des gonadotrophines effondrées et un test a la
LH RH négatif, confirmant I'origine périphérique de la
production d’estrogenes. Certains de ces kystes peuvent
régresser en quelques semaines, un grand nombre réci-
dive apres kystectomie chirurgicale, ou sous traitement par
cyprotérone acétate [8].

Le syndrome de Mc Cune-Albright se caractérise par
I'existence de kystes autonomes de |"ovaire, récidivants, et
une pseudo-puberté le plus souvent assez précoce entre 3
et 5 ans. Dans sa forme compléte, ceci est associé a des
tiches café au lait sur la peau et une dysplasie osseuse
fibreuse lacunaire ou condensante. Il est dii a une muta-
tion du gene codant la sous-unité « de la protéine Gs.
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Figure 1. Lésions kystiques de I'ovaire chez I'enfant et 'adolescente. Hypothéses diagnostiques et conduite a tenir selon la présentation
clinique et échographique.
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Figure 2. Kyste hémorragique de l'ovaire droit chez une adolescente de 14 ans présentant une douleur brutale en milieu de cycle.
De gauche a droite : kyste de I'ovaire avec sédiment échogéne déclive, remaniements hétérogenes 8 jours apres, restitutio ad integrum

de I'ovaire droit au début du cycle suivant.

Il s’agit d’une mutation somatique, mise en évidence par-
fois sur les prélevements sanguins, mais surtout sur les
tissus ovariens ou osseux atteints. La kystectomie chirur-
gicale n"empéche pas la récidive des kystes ovariens, les
traitements par inhibiteurs de |’aromatase sont proposés
mais leurs effets a long terme ne sont pas connus [8, 9].

Le syndrome de Van Wyk-Grumbach associe une
pseudo-puberté précoce a des kystes ovariens souvent
hétérogenes, avec une insuffisance thyroidienne périphé-
rique ancienne d’origine auto-immune ou toxique. La TSH
en exces se fixe sur les récepteurs a FSH de l'ovaire,
entrainant la formation de follicules qui s’autonomisent
et produisent de I'estradiol. Un traitement thyroidien sub-
stitutif permet la résolution des signes pubertaires et la
disparition des kystes ovariens en quelques mois [10, 11].

Un syndrome endocrinien a I'age pré-pubére peut
aussi révéler une tumeur sécrétante du stroma et des cor-
dons sexuels de I'ovaire, de type tumeur de la granulosa
juvénile [9], comme exposé au chapitre suivant.

En I’absence d’anomalie endocrinienne associée, la
conduite a tenir devant une masse ovarienne kystique en
période prépubertaire est la méme qu’en période puber-
taire.

Lésions ovariennes kystiques
en période pubertaire

Au fur et a mesure que les signes pubertaires appa-
raissent, la fréquence des kystes fonctionnels de I"ovaire
augmente.

Ces kystes fonctionnels, folliculaires ou lutéiniques,
sont découverts le plus souvent devant un syndrome
douloureux pelvien en milieu ou deuxieme partie de
cycle. lls sont dus au défaut d’involution d’un follicule.
L’échographie montre une lésion caractéristique anécho-
gene uniloculaire a parois fines de 3 a 8 cm. Une
surveillance échographique trois mois plus tard en début

de cycle montre la disparition de ce kyste anéchogene et
prouve son origine fonctionnelle.

La rupture hémorragique d’un kyste fonctionnel de
['ovaire est source de douleur abdominale brutale, pou-
vant faire évoquer une torsion. L’échographie montre une
[ésion a contenu sanguin avec caillots, la taille du kyste
reste inférieure a 8-9 cm. Devant un kyste hétérogene, une
échographie est prescrite au début du cycle suivant. Si le
kyste régresse, on peut conclure a une origine fonction-
nelle [12-14] (figure 2).

Lorsqu’une lésion ovarienne anéchogene persiste
apres trois cycles (ou trois mois chez une enfant non
encore réglée), ou devant une image hétérogene, une
|ésion organique est recherchée.

Le kyste para-tubaire, ou para oophoron est un dia-
gnostic différentiel du kyste de I"ovaire. Il s’agit de reliquats
embryonnaires, vestiges de canaux de Wolff, présents chez
7 210 % des femmes. Souvent asymptomatique et anécho-
gene, il peut mimer une torsion d’ovaire. La laparoscopie
rétablit le diagnostic et en permet I'exérese. Les kystes
para-tubaires de grande taille peuvent évoluer en tumeur
a malignité borderline [15].

Une lésion ovarienne hétérogene associée a des signes
d’infection péritonéale et gynécologique oriente vers un
abces tubo-ovarien. Une cause urologique ou gastro-
intestinale est souvent retrouvée chez les jeunes filles
vierges [16].

L’IRM abdomino-pelvienne est actuellement I’examen
de choix pour analyser les [ésions hétérogenes ovariennes.
Elle permet de différentier les Iésions fonctionnelles des
[ésions organiques avec une spécificité évaluée a 94 %, et
oriente la résection ovarienne de fagon appropriée [13].

Les tumeurs ovariennes de I’enfant sont rares, leur inci-
dence estévaluée a 2,6/100 000. Elles représentent 1 a2 %
des tumeurs de I’enfant [17]. Elles sont classées en tumeurs
a cellules germinales, tumeurs épithéliales, et tumeurs du
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stroma et des cordons sexuels. Dans chaque groupe sont
décrites des tumeurs bénignes et malignes.

Les tumeurs malignes peuvent sécréter des mar-
queurs sanguins : alpha-foeto-protéine (aFP), spécifique
du contingent extra-embryonnaire (yolk sac tumor), béta
Human Chorionic Hormone (BHCG), spécifique du synci-
tiotrophoblaste, et les lactico déshydrogénases (LDH) pour
les tumeurs malignes a cellules germinales. L’antigene
carcino-embryonnaire (ACE) est le marqueur des tissus
épithéliaux, sans spécificité d’organe (ovaire, intestin).
Le carcinome antigéne 125 (CA 125) et le carcinome
antigéne 19-9 (CA 19-9) sont des marqueurs peu spé-
cifiques des tumeurs malignes de I'ovaire. L’inhibine B,
I’lhormone anti-millerienne (AMH), "estradiol et la testo-
stérone sont les marqueurs du tissu stromal et des cordons
sexuels [14].

Le tératome mature, ou kyste dermoide, est la seule
tumeur bénigne a cellules germinales de l'ovaire. Il
représente la moitié des tumeurs opérées des séries
rétrospectives pédiatriques [6, 13, 18, 19]. Il est peu
symptomatique, parfois révélé par une masse pelvienne
palpable ou une torsion. Il contient des tissus matures
variés d’origine ectodermique comme des phaneres,
mésodermique comme de la graisse, ou entodermique
tel du tissu bronchique ou thyroidien. La présence de
phaneres a I’ASP et a I’échographie est trés évocatrice
du diagnostic. La visualisation de graisse intra tumo-
rale a I'IRM est pathognomonique du tératome mature.
Une lésion ovarienne totalement kystique peut néanmoins
traduire un authentique tératome dans une forme monotis-
sulaire purement ectodermique. La croissance du tératome
est lente, évaluée a moins de 2 mm par an [20], mais il
peut dépasser 10 cm. La tumeur est bilatérale ou récidive
dans plus de 10 % des cas a I'age pédiatrique [20, 21]
(figure 3).

Les tumeurs bénignes des tissus épithéliaux de I'ovaire
sont représentées par les cystadénomes. Ils peuvent étre
séreux ou mucineux. Il s’agit de tumeurs kystiques uni- ou
pluriloculaires, souvent volumineuses. Les cystadénomes
séreux ont des parois fines et un contenu liquidien pur, ils
sont souvent bilatéraux (figure 4) Les cystadénomes muci-
neux ont des parois plus épaisses, irrégulieres, un contenu
mucoide reconnaissable en IRM [14, 22].

Les tératomes immatures sont des tumeurs malignes
des cellules germinales. Ils ont souvent une composante
kystique et peuvent atteindre plusieurs dizaines de centi-
meétres. Les marqueurs spécifiques des tumeurs malignes a
cellules germinales sont I'aFP et la BHCG. Un contingent
immature peut étre retrouvé a |’examen anatomopa-
thologique d’un tératome d’allure mature non sécrétant
14, 17].

Les cystadénocarcinomes séreux ou mucineux ont
une présentation hétérogene kystique. Le niveau de mali-
gnité des tumeurs épithéliales augmente avec I'age. Les
tumeurs borderline ou les cystadénocarcinomes repré-

Figure 3. Tératome mature de I'ovaire droit chez une jeune fille
de 13 ans. Présence de graisse intra tumorale et de calcifications,
rehaussement périphérique de la Iésion correspondant au stroma
ovarien résiduel. Marqueurs tumoraux négatifs. Une tumorectomie
a été réalisée.

Figure 4. Cystadénome séreux bilatéral chez une enfant de 5 ans
impubere. Echographie pour douleurs abdominales chroniques iso-
lées. Marqueurs tumoraux négatifs. Tumorectomie bilatérale.

sentent 6 a 7 % des tumeurs épithéliales avant 13 ans,
20 a 25 % entre 14 et 17 ans. Ces deux types de
tumeurs sécretent des marqueurs des tissus épithéliaux,
CA 125, ACE ou CA 19-9. Les tumeurs épithéliales bor-
derline de I'enfant ont un risque de récidive élevé, évalué
a plus d'un tiers des cas, et peuvent se transformer en
[ésion maligne. Un suivi prolongé est préconisé apres
traitement [23].
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Les tumeurs des cordons sexuels et du stroma ovarien
représentent 10 % des tumeurs ovariennes malignes de
I’enfant [24]. Elles sont caractérisées par une sécrétion hor-
monale tumorale : estradiol, testostérone, AMH et inhibine
B sont les marqueurs sanguins de ces tumeurs.

Les tumeurs a cellules de la granulosa juvénile sont
estimées a 5 % des tumeurs malignes de I’ovaire de I’enfant
[25]. Ces tumeurs sont révélées par une pseudo-puberté
précoce, classiquement entre 7 et 9 ans, ce qui en per-
met le diagnostic & un stade localisé. A I’adolescence,
ces tumeurs entrainent des métrorragies ou une aménor-
rhée secondaire avec virilisation, ou sont révélées par
une masse abdominale. Des mutations des genes impli-
qués dans le développement ovarien tel le gene FOX
L2 sont associées aux tumeurs de la granulosa chez
I'adulte, mais n’ont pas été retrouvées dans la forme
juvénile [24, 25]. Le pronostic des tumeurs a cellules
de la granulosa juvénile sans mutation des genes de
la lignée germinales est meilleur que celui des formes
adultes.

Les tumeurs ovariennes a cellules de Sertoli-Leydig
ont aussi été décrites avec une présentation kystique des
I’age pré-pubere, une récidive a I'adolescence suspectée
devant une aménorrhée secondaire. Ces tumeurs, comme
les gynandroblastomes, sont tres rares a I’age pédiatrique
et peuvent étre associées a des mutations du géne DICER-1
sur les lignées germinales [24, 26].

Devant une lésion ovarienne kystique persistante ou
hétérogene, I'évaluation pré-opératoire du risque de lésion
tumorale maligne oriente le traitement chirurgical.

A l'age pédiatrique, les tumeurs kystiques pures de
moins de 9 cm de grand axe sont presque toujours
bénignes. De méme, les tumeurs hétérogénes a mar-
queurs négatifs de moins de 9 cm ont un risque de
malignité trés faible évalué a 2 % [19]. Les tumeurs
bénignes de I'ovaire peuvent étre bilatérales ou récidi-
ver, ce qui incite a une chirurgie conservatrice lors de
la premiére procédure. Les conséquences a long terme
d’une ovariectomie unilatérale a I'adolescence restent
a évaluer. Une ménopause précoce, une augmentation
des risques cardiovasculaires, d’ostéoporose ou de mala-
die neurologique dégénérative sont suspectées [23]. La
préservation du parenchyme ovarien par tumorectomie
est préconisée pour ces tumeurs a tres forte probabilité
de bénignité [27]. En per-opératoire, la recherche d’une
lésion controlatérale est indispensable. La laparotomie
permet I'énucléation de la tumeur sans effraction tumo-
rale, la laparoscopie peut étre proposée pour les tumeurs
de petite taille [20, 21]. L’examen anatomopathologique
doit confirmer la bénignité de I’ensemble de la Iésion
en post-opératoire. Au minimum, une échographie a 12
mois recherche une récidive homo- ou contro-latérale
[21].

Le risque de malignité augmente avec I'age de |'enfant
[171], lataille de la ésion, I"aspect hétérogene et la compo-

Points a retenir

o Les kystes de l'ovaire correspondent a des lésions
liquidiennes de plus de 20 mm avant la puberté¢, 30 mm
chez la jeune fille réglée.

e lls sont le plus souvent fonctionnels et disparaissent
spontanément.

e La torsion d’ovaire nécessite une détorsion en
urgence, et une recherche étiologique secondaire.

o Un kyste persistant plus de trois mois ou hétérogene
est exploré par une IRM abdomino-pelvienne et le dosage
de marqueurs tumoraux.

e La prise en charge des tumeurs de |'ovaire chez
I’enfant oscille entre préservation ovarienne et risque car-
cinologique.

sante solide de la tumeur, la positivité des marqueurs
tumoraux [19].

Les tumeurs malignes de |'ovaire a I’dge pédiatrique
sont dans plus de 70 % des cas limitées a I'ovaire sans
effraction capsulaire, c’est-a-dire de stade IA selon les
criteres de la Fédération Internationale de Gynécologie
Obstétrique [14, 17, 23].

La prise en charge des tumeurs de stade IA com-
porte une résection complete de I'ovaire pathologique
sans effraction de la tumeur ni de la capsule ovarienne,
associé a un examen = biopsies de I'ovaire contro-latéral,
de I’épiploon, des adénopathies rétropéritonéales, du péri-
toine et des prélevements de liquide péritonéal. Ce staging
opératoire respectant les recommandations oncologiques
pédiatriques permet d’adapter un éventuel traitement
complémentaire par chimiothérapie [28]. Le pronostic
oncologique des tumeurs de 'ovaire pédiatriques de stade
IA est bon, spécifiquement pour les tumeurs germinales.
A l'inverse, la diffusion extra-ovarienne de la tumeur en
pré- ou per-opératoire, ou la survenue de récidive altere
dramatiquement ce pronostic [14, 17, 23, 25].

Conclusion

Le diagnostic de kyste de l'ovaire chez I’enfant et
I’adolescente est fréquent mais exige une analyse clinique
et échographique initiales et un suivi évolutif rigoureux.

L’aspect échographique oriente la démarche étiolo-
gique. Une |ésion kystique anéchogeéne est le plus souvent
d’origine fonctionnelle, sa persistance évoque une cause
organique. Une lésion ovarienne kystique hétérogene
peut correspondre a un kyste fonctionnel compliqué,
ou évoquer d’emblée une lésion organique bénigne ou
maligne.

Le souci de préserver la fonction ovarienne est au
centre de la démarche thérapeutique. La ponction d’une
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Iésion anéchogéne ovarienne en anténatal peut limiter le
risque de torsion ultérieure. Chez I'enfant et I'adolescente,
devant une douleur brutale rapportée a une torsion
d’ovaire, la simple détorsion en urgence autorise la récu-
pération fonctionnelle tardive de I'ovaire.

L’analyse par I'IRM et les marqueurs tumoraux d’une
lésion kystique ovarienne tumorale tente d’évaluer le
risque faible mais réel de tumeur maligne a I’age pédia-
trique. Pour les tumeurs bénignes, dont le taux de récidive
est élevé, une tumorectomie est préconisée. Les tumeurs
malignes ou borderlines pédiatriques ne sont de bon pro-
nostic que si elles restent localisées a |'ovaire. La prise en
charge chirurgicale des lésions potentiellement malignes
justifie la réalisation d’une ovariectomie respectant les
impératifs carcinologiques pédiatriques.

Liens d’intéréts : les auteurs déclarent n’avoir aucun lien d’intérét en
rapport avec 'article.
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