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Fréquence et répartition des cancers
pendant I'enfance

Chaque année en Suisse, environ 250 enfants de
moins de 15 ans et 50 adolescents entre 15 et 18 ans
sont atteints d'un cancer?. Pour les 15-18 ans le re-
censement est pourtant incomplet, pas tous étant
pris en charge dans une unité d'oncologie pédiatrique
(p.ex. gliomes de bas grade) et parce que jusqu’au
1.1.2020 pas tous les cantons ne disposaient d'un re-
gistre cantonal des cancers (cf. chapitre «Recense-
ment des cancers de I'enfant et adolescent et
recherchey).

La fréquence et le type de cancer de I'enfant et
de 'adolescent différent de ceux de I'adulte. Les tu-
meurs embryonnaires sont extrémement rares a I'age
adulte, a contrario on ne rencontre pratiquement pas
de carcinomes pendant I'enfance. De nombreuses tu-
meurs présentent par ailleurs une distribution dépen-
dant de I'dge déja pendant I'enfance (fig. I). Chez le
nourrisson prédominent les neuroblastomes, les leu-
cémies représentent plus que 30% chez le petit en-

100%

fant. Les lymphomes augmentent en fréquence chez
les enfants plus agés et les adolescents.

En considérant tous les ages pédiatriques on peut
retenir la regle générale qu'avec environ un tiers, les
leucémies sont la maladie oncologique la plus fré-
quente, suivies des tumeurs du systeme nerveux cen-
tral avec environ Y%-Ys et les lymphomes avec %. Les
tumeurs du SNC sont donc la tumeur solide infantile
la plus fréquente.

Les autres tumeurs comme les neuroblastomes,
les tumeurs des parties molles ou osseuses etc., ne
correspondent toutes qu'a <10% des tumeurs. Cette
regle générale vaut aussi pour les nouveaux diagnos-
tics en Suisse et dans d'autres pays a haut revenu?.
(Figure 1)

Groupe d'oncologie pédiatrique suisse
(SPOG)

Les maladies oncologiques de I'enfant et adolescent
sont prises en charge sur neuf sites. Il s'agit des cing
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Figure 1. Diagnostics principaux par catégorie d'dge, années de diagnostic 1976-2018, n=7685

(RSCE, Rapport annuel 2017-2018).
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cliniques universitaires (Bale, Berne, Geneve, Lau-
sanne, Zurich) et de quatre hopitaux pédiatriques resp.
cantonaux (Aarau, Bellinzona, Lucerne, St Gall). En
1976 les centres d'oncologie pédiatrique se sont re-
groupés dans le Groupe oncologie pédiatrique suisse
(SPOG).

En tant qu'organisation a but non lucratif, le SPOG
a pour objectif d'améliorer les possibilités de traite-
ment et la qualité de vie des enfants et adolescents
souffrant d'un cancer en Suisse. Cela comprend entre
autre l'instauration d'études internationales en vue de
I'optimisation des traitements ou de protocoles de re-
censement (cf. chapitre suivant), la mise en ceuvre
d'études nationales sur les traitements de support
(p.ex. fievre lors de neutropénie) et la formation et
formation postgraduée pour futurs oncologues
pédiatriques.

Traitement et pronostic

Afin d'optimiser le traitement et les chances de gué-
rison des enfants et adolescents souffrant d'un can-
cer et limiter autant que possible les effets secon-
daires, des échanges et collaborations (inter)natio-
naux sont nécessaires. La collaboration nationale se
fait par le SPOG. La collaboration internationale se re-
flete dans les études thérapeutiques appliquées en
Suisse.

Le traitement des cancers de I'enfant et adoles-
cent n'est pas réalisé par des protocoles spécifique-
ment suisses, mais dans le cadre de protocoles inter-
nationaux. Ainsi les enfants avec une tumeur donnée
auront en Suisse le méme traitement que p.ex. les en-
fants en Allemagne. Les études thérapeutiques sont
menées soit en tant qu'études d'optimisation théra-
peutique, soit en tant que protocoles de recensement
(registres).

Un traitement selon une étude d'optimisation thé-
rapeutique signifie que les patients (apres I'accord par
les parents resp. leur accord apres I'age de 14 ans)
sont randomisés dans différents bras thérapeutiques
(généralement deux).

Le premier bras correspond au standard actuel
alors que le deuxieme vise a répondre a un question-
nement concernant I'optimisation thérapeutique; p.
ex. est-ce que I'introduction d'une nouvelle substance
améliore la survie apres 5 ou 10 ans, ou bien est-ce
qu'une réduction du dosage est tout autant efficace
avec moins d'effets indésirables aprés 5 ou 10 ans?

Par ces questionnements randomisés on essaye
d’'améliorer les chances de guérison ou de réduire la
toxicité. Le nombre de cas doit étre assez grand pour
répondre a ces questions et permettre une exploita-
tion statistique; les études sont donc menées au ni-
veau international et sur plusieurs années. Si le pa-
tient n'accepte pas la participation a une étude ran-
domisée, il est traité selon le standard actuel.

Les études internationales d'optimisation théra-
peutique représentent, pour les cliniques assumant
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le role de «Principal Investigatory, toujours un grand
investissement administratif, logistique, juridique, as-
sécurologique et financier. Pour cette raison il n'existe
pas d'étude d'optimisation thérapeutique ouverte pour
toutes les formes de tumeur. Si a la fin d'une telle
étude il n'en est pas prévu de nouvelle, les patients
sont inclus dans le registre correspondant. lls sont
alors tous pris en charge selon le bras standard et ils
recoivent tous le méme traitement et des données de
suivi sont récoltées.

Grace notamment a cette collaboration interna-
tionale et aux stratégies thérapeutiques communes,
la survie des enfants et adolescents atteints d'un can-
cer s'est sensiblement améliorée en Suisse et partout
au monde (Figure 2).

Ainsi p.ex. le taux de survie a 10 ans était 62%
pour tous les cancers diagnostiqués en Suisse de 1976
a 1988. Pour les patients diagnostiqués récemment,
il se situe a 87%. Il faut néanmoins tenir compte du
fait que selon le diagnostic, le taux de survie peut sen-
siblement s'écarter de ces 87%. Pour certains dia-
gnostics il se situe a presque 100% (p.ex. tératome
mdr), pour d'autres en dessous de 10% (p.ex. gliome
infiltrant du tronc cérébral, GITC).

L'amélioration du taux de survie fait que le nombre
de survivants a long terme aprés un cancer pendant
I'enfance augmente constamment - actuellement
(2018) vivent en Suisse environ 7'600 anciens patients
avec un cancer diagnostiqué avant I'age de 14 ans.
(Figure 2)

Recensement des cancers de I'enfant et
adolescent et recherche avec ces données

Le Registre suisse du cancer de I'enfant (RSCE) a été
créé par le SPOG en 1976 déja. Il enregistre depuis
les diagnostics de cancer d'enfants et adolescents
au niveau national et utilise ces données pour la
recherche.

Le 1.1.2020 est entrée en vigueur la nouvelle Loi
fédérale sur 'enregistrement des maladies oncolo-
giques (LEMO; 818.33). Cette loi prescrit le recense-
ment national des diagnostics de cancer pour toutes
les catégories d'age en Suisse, donc aussi pour les
enfants et adolescents. La nouvelle loi a eu pour
conséquence des modifications structurelles au sein
du RSCE. Pour simplifier nous décrirons d'abord le
RSCE et la recherche avec ses données jusqu’au
31.12.2019 et dans un deuxiéme temps les change-
ments a partir du 1.1.2020.

Recensement de 1976 a 2019

Pendant les premieres années apres la création du
RSCE, on récoltait exclusivement des données épidé-
miologiques (p.ex. nom, date de naissance, diagnos-
tic et date du diagnostic, protocole thérapeutique).
Au début des années 1990, les cliniques du SPOG ont
commencé a documenter 'évolution a long terme et
les changements de traitement et I'état de santé
étaient documentés jusqu'au terme de la prise en
charge. Des 2004 le RSCE a été géré conjointement
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Figure 2. Taux de survie des enfants enregistrés dans le Registre suisse du cancer de I'enfant (0-14 ans), stratifié
en différentes périodes de traitement, année de diagnostic 1976-2018, n=7685 (RSCE, Rapport annuel 2017-2018).

par le SPOG et Groupe de recherche en épidémiolo-
gie pédiatrique de I'Institut de médecine sociale et
préventive (ISPM) de I'Université de Berne.

De ce fait le registre initialement clinique a été
transformé, en élargissant le recueil de données, en
un registre relatif a la population. A la saisie de don-
nées par le SPOG s'ajoutent des saisies systématiques
par d'autres sources (p.ex. cliniques non-SPOG, labo-
ratoires de pathologie, échanges de données avec les
registres du cancer cantonaux).

L'exhaustivité du registre (cas recensés) a ainsi
été optimisée et la densité des cas enregistrés aug-
mentée. Depuis 2014 est également possible le lien
avec des données de routine, p.ex. avec les statis-
tiques des naissances et de mortalité ainsi que I'en-
voi de questionnaires aux patients ou leurs parents.
Ces sources de données supplémentaires livrent outre
des informations concernant le diagnostic, le traite-
ment et I'évolution aussi des informations sur les ef-
fets a long terme et la qualité de vie.

La récolte de toutes ces données est couverte par
une autorisation des commissions éthiques et dépend
de I'accord des patients et leurs parents. Le RSCE
comprend une partie registre et une partie recherche.
Le 31.12.2018, 12'008 patients étaient enregistrés
dans le RSCE.

Recensement depuis le 1.1.2020

Jusqu'au 1¢ janvier 2020, I'enregistrement de nou-
veaux diagnostics au RSCE n'était pas obligatoire. La
plupart des patients et parents ont néanmoins ac-
cepté I'enregistrement. Dans les rares cas de refus
d'enregistrer, n'a été retenu qu'un choix minimal de
données.

Depuis le 1¢ janvier 2020 I'enregistrement est obli-
gatoire et réglementé au niveau fédéral. Si le patient
respectivement ses parents ne refusent pas active-

ment I'enregistrement dans les 3 mois, les données
du patient sont enregistrées dans le Registre du can-
cer de I'enfant (RCdE).

La partie registre du RSCE correspond depuis
2020 au RCdE (www.registretumeursenfants.ch) fé-
déral. Depuis 2020 I'enregistrement se fait par I'an-
cienne équipe du RSCE a I'Université de Berne. Cela
est possible du fait que le SPOG et I'Université de
Berne ont postulé ensemble aupres de la Confédéra-
tion pour gérer le RCdE d'apres la LEMO.

Recherche entre 1976 et 2019

Les données enregistrées dans le RSCE permettent
en premiére ligne des constatations descriptives épi-
démiologiques et démographiques au niveau national
(p.ex. incidence et prévalence de certaines tumeurs,
taux de récidives, tumeurs secondaires, mortalité).
Des données supplémentaires (p.ex. par les cliniques
non-SPOG, lien a données de routine, questionnaires)
et la saisie de données complémentaires dans les cli-
niques (p.ex. exposition exacte au traitement) per-
mettent des projets de recherche dépassant I'analyse
purement descriptive.

De tels projets peuvent orienter la recherche sur
des facteurs environnementaux en tant que possible
cause de cancers ou concernent la fréquence et les
facteurs de risque d'effets tardifs. Le RSCE représente
ainsi une vaste plateforme de recherche (cf. Rapport
annuel RSCE 2018-2019). Jusqu'a la fin 2019 Ia re-
cherche était couverte par la commission éthique du
RSCE.

Recherche depuis le 1.1.2020

Depuis le 1.1.2020, la partie recherche de I'ancien
RSCE est séparée de la partie registre et reste a I'lSPM.
On génere et exploite ici dans le cadre de différents
projets de recherche des données complémentaires
au RCdE. Des projets actuels traitent de sujets tels
les effets tardifs cardiaques et pulmonaires, |'ototoxi-
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cité et les malignomes secondaires chez les patients
ayant souffert d’'un cancer pendant I'enfance.

Un volet de la recherche a I'ISPM comprend aussi
la Swiss Childhood Cancer Survivor Study (SCCSS).
La SCCSS est une étude approfondie basée sur des
questionnaires. Le questionnaire est adressé a inter-
valles réguliers aux patients guéris d’'un cancer pédia-
trique, des 5 ans apres le diagnostic.

Le questionnaire SCCSS comprend des questions
sur I'état de santé actuel et inclut tous les systémes
et organes, ainsi que sur la situation privée et profes-
sionnelle. L'analyse de ces questionnaires fait partie
de la recherche a I'ISPM sur les effets a long terme.

Actuellement un nouveau projet sur les effets a
long terme est en préparation en collaboration entre
ISPM et les cliniques SPOG. Ce projet (SCCSS-Fol-
low-up) a pour objectif la récolte de données cliniques
prospectives et longitudinales dans les consultations
de suivi.

Il permettra des conclusions plus objectives sur
les effets a long terme et leur évolution que les ré-
ponses de I'étude-questionnaire, et aussi de saisir des
détails subcliniques et de compléter les données de
I'étude-questionnaire.

Outre les projets de recherche a I'lSPM, on re-
cherche aussi dans les cliniques SPOG, p.ex. sous
forme de recherche fondamentale ou de projets de
recherche, intégrés dans le quotidien clinique, concer-
nant la prise en charge d'effets tardifs.
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