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RESUME

Contexte et objectifs

La survenue de cancers est beaucoup plus rare chez I'enfant que chez l'adulte mais
demeure un probléme de santé publique important. Il s’agit de la deuxiéme cause de
déces chez les 1-14 ans apres les accidents. Cette étude a pour objectifs : (i) de décrire
les principales causes de cancer chez les enfants en lle-de-France et en France
métropolitaine et de les comparer a 10 ans d'intervalle ; (ii) de comparer la mortalité par
tumeur et son évolution sur ces territoires depuis 1980.

Méthodes

L’étude porte sur les enfants de moins de 15 ans. Les cas incidents ont été fournis par le
registre national des cancers de I'enfant pour les périodes 2000-2004 et 2010-2014 et les
déces par le Centre d'épidémiologie sur les causes médicales déces pour les années 1980
a 2013. Les données de population proviennent des recensements de I'INSEE,
interpolées pour chaque année incluse dans I'étude. Les taux d’incidence et de mortalité
ont été calculés par sexe et pour les classes d'age suivantes : moins d'un an, 1 a 4 ans,
5a9anset10 a 14 ans, par période de cing ans. Les taux standardisés sur I'age et leurs
intervalles de confiance a 95% ont été calculés selon la méthode directe en utilisant la
population mondiale de référence. Le calcul des intervalles de confiance a 95% des taux
standardisés permet de comparer les taux entre périodes d'une part et entre Ille-de-
France et la France métropolitaine d’autre part. Les pourcentages d’évolution annuelle ont
également été calculés.

Résultats

L’incidence et la mortalité des cancers en Tle-de-France sont trés proches de celles
observées en France métropolitaine. Les tumeurs incidentes les plus fréquentes sont les
leucémies (30%), les tumeurs du systéme nerveux central (25%) et les lymphomes (10%).
Les trois causes de décées par tumeur les plus fréquentes s’ordonnent différemment en
raison de différences de pronostic : tumeurs de I'encéphale (24%), leucémies (21%) et,
loin derriere, lymphomes (4%). Si I'incidence globale des cancers de I'enfant est stable en
ce début du XXleme siecle, la mortalité continue a baisser d’environ 2% par an, et ceci de
facon analogue en lle-de-France et en France métropolitaine. Cette baisse, moindre qu’'au
cours des deux décennies précédentes, provient essentiellement d’'une baisse du taux de
mortalité par leucémie, due aux progrés diagnostiques et thérapeutiques. Le nombre de
cas observés en lle-de-France annuellement passe de 349 & 363 et ces 4%
d’augmentation proviennent de la croissance démographique. Le nombre de déces annuel
a en revanche baissé de 70 au début des années 2000, a 58 pour les années 2010-2014.
Les deux seules observations « atypiques » pour I'lle-de-France par rapport a la France
métropolitaine sont une moindre incidence des mélanomes malins et autres tumeurs
épithéliales et une incidence plus élevée, proche de la significativité statistique, des
leucémies aiglies myéloides.

Conclusion

La problématique des cancers de I'enfant en lle-de-France est trés proche de celle du
territoire national. Les progres thérapeutiques ont été considérables ces trois dernieres
décennies mais les connaissances étiologiques doivent encore beaucoup progresser pour
mieux cibler les risques et les traduire en démarche de prévention. Les conséquences de
la maladie sur la santé ultérieure et la qualité de vie des patients incitent au
développement de politiques de santé publique spécialement dédiées.
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1 | CONTEXTE ET OBJECTIFS

La survenue de cancers est beaucoup plus rare chez I'enfant que chez I'adulte. En effet,
les cancers de I'enfant de moins de 15 ans représentent 0,5% de I'ensemble des cancers,
pour une tranche d'age égale a 20% de la population [1]. Cependant ils constituent un
probléme de santé publique important. Chaque année prés de 1 800 nouveaux cas de
cancers sont détectés chez des enfants de moins de 15 ans en France métropolitaine et
prés de 300 en décédent?! 2. |l s’agit de la deuxiéme cause de décés chez les 1-14 ans
apres les accidents. Enfin, malgré d’importants progres thérapeutiques, la maladie et ses
traitements peuvent entrainer des séquelles et des handicaps non négligeables sur un
organisme en pleine croissance.

Les facteurs de risque des cancers de I'enfant demeurent encore largement inconnus. On
considere que dans 5 a 10% des cas le cancer de I'enfant survient dans un contexte de
prédisposition génétique [2]. Des facteurs environnementaux sont également mis en
cause oOu soupconnés : rayonnements ionisants, champs électromagnétiques
d’extrémement basse fréquence, radiofréquences, trafic routier, expositions parentales
aux pesticides [3, 4]. Mais de nombreuses incertitudes demeurent.

En France, la surveillance des tumeurs de I'enfant est assurée par le registre® national
des cancers de I'enfant (RNCE) qui rapporte, de maniére continue et exhaustive, tous les
nouveaux cas survenant en France. Le RNCE résulte de la réunion de deux registres [3] :

- le registre pour les hémopathies malignes de I'enfant, créé en 1995, recense le nombre
de cas de leucémies et de lymphomes survenant chez les moins de 15 ans.

- le registre national des tumeurs solides de I'enfant, créé en 2000, enregistre les cas de
cancers autres que les hémopathies malignes de I'enfant.

lls permettent de connaitre le nombre et les caractéristiques des cancers pédiatriques sur
tout le territoire national. Les données recueillies sont transmises a Santé Publique France
chargée de coordonner I'ensemble de la surveillance épidémiologique des cancers, a
I'Institut national du Cancer (InCa) chargé de coordonner les actions de lutte contre le
cancer, ainsi qu’au centre international de recherche sur le cancer dans le cadre du
programme européen ACCIS (Automated Childhood Cancer International System).

L'observatoire régional de santé Tle-de-France avait déja réalisé un bilan épidémiologique
des cancers de I'enfant en 2007 [5]. En réponse a la demande de I’Agence régionale de
santé Tle-de-France qui souhaite disposer d’'un état des lieux dans le cadre de la mise en
ceuvre du plan régional de santé, ce document en réalise une mise a jour. Le présent
document a pour objectifs de :

- Décrire les principales causes de cancer chez les enfants pour les données les
plus récentes ;

- Comparer l'incidence et la mortalité par cancer des enfants entre Ille-de-France
et la France métropolitaine ;

1 RNCE : registre national des cancers de I'enfant, composé du Registre National des Hémopathies
malignes de I'Enfant (RNHE) et du Registre National des Tumeurs Solides de I'Enfant (RNTSE) . Les
équipes du RNHE et du RNTSE développent leurs travaux de recherche dans I'équipe INSERM
d’épidémiologie des cancers de I'enfant et de I'adolescent dirigée par J. Clavel (EPICEA, CRESS,
UMR-S1153).

2 CepiDC : Centre d'épidémiologie sur les causes médicales de déces, http://www.cepidc.inserm.fr

S L'arrété du 6 novembre 1995 relatif au Comité national des registres, devenu depuis Comité
d’Evaluation des Regsitres, donne la définition suivante : « recueil continu et exhaustif de données
nominatives intéressant un ou plusieurs événements de santé dans une population
géographiquement définie, a des fins de recherche et de santé publique, par une équipe ayant les
compétences appropriées ».
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- Décrire I'évolution de I'incidence des cancers chez les enfants entre les périodes
2000-2004 et 2010-2014 ;

- Décrire I'évolution de la mortalité par cancer chez les enfants en Tle-de-France et
en France métropolitaine depuis 1980.

Le travail repose sur I'exploitation des données du registre national des cancers de I'enfant
(RNCE) et des données du centre épidémiologique sur les causes de déces (CépiDC).

En I'absence d'un recul suffisant du RNCE, I'étude précédente de 2007 avait été basée
sur les données des registres de cancers généraux (qui concernent les adultes et les
enfants) et ne permettent pas un recueil aussi exhaustif que les registres spécialisés sur
les enfants. Les chiffres du rapport de 2007 ne sont donc pas directement comparables
avec les données du présent rapport?.

! Les données d'incidence France métropolitaine et régionale étaient extrapolées a partir des
départements des zones registres avec I'hypotheése d’'un rapport constant entre l'incidence et la
mortalité sur le territoire.
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2 | DONNEES ET METHODE

2.1 Population d’étude

L'étude porte sur tous les enfants de moins de 15 ans de France métropolitaine et
d'lle-de-France.

Les périodes d'étude ont été déterminées en fonction de la disponibilité des données et
de leur comparabilité. Pour l'incidence il s’agit des périodes 2000-2004 et 2010-2014 et
pour la mortalité des données des années 1980 a 2013.

Les données de population proviennent des recensements de I'Insee, interpolées pour
chaque année incluse dans I'étude. Elles sont déclinées par sexe et age selon les classes
suivantes : moins d'unan, 144 ans,5a 9 ans et 10 & 14 ans.

2.2 Cas de cancer et déces

La fréquence de survenue des cas de cancers et des déces nous a regrouper les données
(cas, déces et personnes-années) par période de 5 ans.

Pour 'incidence, nous avons pensé qu'il était plus pertinent de considérer un intervalle de
10 ans en 2 points distincts plutdét que I'évolution point par point sur 10 ans (évolution
continue). En effet, la dynamique d’évolution des cancers étant relativement lente,
l'interprétation des 9 points intermédiaires, calculés par période de 5 ans glissant aurait
été difficile. Le RNCE, qui collecte de fagon active tous les cas de pathologies malignes
survenues chez les enfants agés de 0 a 14 ans résidant en France métropolitaine, nous a
donc fourni la période de 5 ans la plus ancienne disponible : 2000-2004 et la plus récente
au moment de la réalisation de I'étude : 2010-2014.

La méthode d’enregistrement des cas a été détaillé par ailleurs [6]. La collecte et
I'enregistrement des sont réalisés a partir de trois sources de données : les unités
d’'onco-hématologie pédiatrique et les services d'adultes prenant parfois en
charge des enfants atteints de cancer (neurochirurgie et endocrinologie
notamment) ; les Départements d'information médicale (DIM) des Centres
hospitaliers universitaires (CHU) et des Centres de lutte contre le cancer (CLCC)
et enfin les responsables des études et essais thérapeutiques. Chaque
diagnostic est confirmé par la copie du compte-rendu histologique ou d’un autre
examen ayant permis d’'affirmer le diagnostic. Enfin, son exhaustivité a été
évaluée a 99,2% pour les leucémies et a 97,2% pour les lymphomes entre 1990
et 1997 [6, 7].

Les diagnostics sont codés selon la troisieme édition de la Classification
internationale des maladies en oncologie (CIM-O) et regroupés selon la
classification « International Classification of Childhood Cancer » (ICCC) : 12
groupes diagnostiques, 47 sous-groupes subdivisés le cas échéant en 2 a 11
subdivisions [8].

Les données de déces proviennent du CépiDC qui fournit la liste non nominative de tous
les déces par cancer survenus en France aux observatoires régionaux de santé (ORS)
par I'intermédiaire de la Fédération nationale des ORS (FNORS).

La série historique disponible avec des codes de tumeurs exploitables de fagcon
chronologique commence en 1980. Les causes de déces ont été codées a l'aide
de la 9éme classification internationale des maladies de 1980 a 1999 (CIM9) et
de la 10eéme classification a partir de 2000. L'incertitude sur la classification entre
tumeurs malignes ou bénignes chez I'enfant a conduit a retenir 'ensemble des
tumeurs, malignes ou bénignes, pour I'analyse de la mortalité.

Une classification par grande cause de déces a été réalisée. Elle est basée sur
les causes les plus fréquentes et pour lesquelles le transcodage entre la CIM9 et
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la CIM10 est simple. Ainsi, alors que pour lincidence les trois principales
localisations sont les «leucémies, syndromes myéloprolifératifs et
myélodysplasiques », les « lymphomes et néoplasmes réticulo-endothéliaux » et
les « tumeurs du systéme nerveux central et diverses tumeurs intracraniennes et
spinales », les trois causes de déces principales retenues pour la mortalité sont
les leucémies, les lymphomes et les tumeurs malignes de I'encéphale. Les codes
correspondants sont précisés dans le Tableau 1.

Les effectifs étant faibles, les analyses ont été réalisées a I'échelle de la région et non des
départements.

Tableau 1. Causes de décées analysées dans I'analyse de la mortalité par tumeur
chez I’enfant

Pathologies Code CIM9 Code CIM10
Toutes tumeurs 140-239 C00-D48
I1"(1;:(1;2l:)rhsalrzaI|gnes de 191 c71
Lymphomes 200-203 C81-C85
Leucémies 204-208 C91-C95
140-239 non incluses C00-D48 non incluses

Autres tumeurs . ;
ailleurs ailleurs

2.3 Analyse statistique

Les taux d’incidence et de Comme mentionné, la fréquence de survenue des cas de cancers et des décés nous a
mortalité ont été calculés conduites a calculer les taux d'incidence et de mortalité par période de cing ans.

par sexe et pour 4 classes

) i Pour I'incidence, le RNCE nous a fourni la période de 5 ans la plus ancienne disponible :
d’age par période de cinq

2000-2004 et la plus récente au moment de la réalisation de I'étude : 2010-2014. Il était

ans. ainsi possible d’examiner les changements dans un intervalle de 10 ans.
Les taux ont été Les taux bruts et spécifiques par classe d’age ont été estimés pour chaque
standardisés en utilisant période de cing ans en rapportant le nombre de cas observés au nombre de
la population mondiale personnes-années correspondant. Les taux standardisés sur l'age ont été
comme population de calculés selon la méthode directe en utilisant la population mondiale de référence
référence. [9]. Enfin, les taux d’'incidence cumulés égaux a la somme, pour chaque age, des

taux d'incidence par age, évalués entre deux limites d’age donnent une
approximation du risque d'étre atteint d’'un cancer donné avant I'age de 15 ans,
en I'absence de cause compétitive de déces.

Le calcul des intervalles de confiance a 95% des taux standardisés permet de
comparer les taux entre les deux périodes d’une part et entre I'lle-de-France et
la France métropolitaine d’autre part [10].

Ces données ont été calculées par les membres du RNCE.

Pour la mortalité, nous pouvions disposer d’un recul plus important, avec un premier point
pour la période 1980-1984 et un dernier point en 2009-2013. La longueur de la période
rendait pertinente une analyse continue, par taux glissant, entre ces deux points.

Les taux bruts, les taux spécifiques par sexe et par classe d’'age et les taux de
mortalité standardisés ont été estimés a partir des décées et des personnes-
années de la méme facon que les taux d’incidence. Les calculs ont été réalisés
par période de cing ans glissant entre 1980 et 2013, donnant ainsi des
estimations pour les périodes 1980-1984 a 2009-2013. Ces périodes sont
désignées dans les tableaux par leur année médiane.

Pour les périodes de tendance croissante ou décroissante, les pourcentages d'évolution
annuelle ont été calculés en se basant sur le premier et le dernier point de la période.

La comparaison des taux de mortalité entre périodes ou entre territoires a été réalisée
selon les mémes méthodes que pour I'incidence [10].
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Résultats

3 | RESULTATS

LES POINTS ESSENTIELS \

> Lesleucémies, les lymphomes et les tumeurs du systéme
nerveux central sont les cancers incidents les plus fréquents
et sont aussi les plus fréquentes causes de déces;

> L’incidence et la mortalité par cancers dans la région et en
France métropolitaine sont comparables ;

> La mortalité est en constante diminution.

3.1 Les cancers de I'enfant, incidence, survie et
mortalité en France

Les cancers de I'enfant sont tres différents de ceux de I'adulte : alors que les localisations
les plus fréquentes pour ce dernier sont le poumon, le sein, la prostate et le colon, chez
I'enfant ce sont les leucémies et les tumeurs du systéeme nerveux central qui constituent
de loin les principales affections. S’y ajoutent également les tumeurs des cellules
embryonnaires (blastomes).

Selon le RNCE, 8950 enfants agés de moins de 15 ans ont été atteints d’'un cancer entre
2010 et 2014 en France métropolitaine, soit 1790 enfants par an en moyenne (Tableau
2). Un enfant sur 440 sera atteint d'un cancer avant ses 15 ans (incidence cumulée de
2300 pour un million d’enfant).

En France métropolitaine,
un enfant sur 440 sera
atteint d’'un cancer avant
ses 15 ans.

Nous présentons dans un premier temps les données principales d’incidence et de survie
pour la France. Comme mentionné, les résultats d’'incidence sont issus des données
mises a notre disposition par le RNCE pour les périodes 2000-2004 et 2010-2014. Pour
compléter la description épidémiologique, nous avons adjoint les résultats de survie brute
a 5 ans des enfants atteints d’'un cancer sur la période 2000-2008, directement extraits
des travaux de Clavel et Lacour [11].

Les données de mortalité sont présentées dans un paragraphe spécifiguement dédié.
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Les cancers chez I’enfant de moins de 15 ans en lle-de-France

Tableau 2. Nombre de nouveaux cas de cancers de I'enfant en Tle-de-France et en France métropolitaine
entre 2010 et 2014, part dans '’ensemble des cancers et taux de survie brute a 5 ans en France
métropolitaine pour les enfants atteints entre 2000 et 2008

Tle-de-France! France! Survie en France?
Nbre de Nbre de Part dans Nbre de Nbre de Part dans Survie brute a 5 ans en %
Groupes et sous- nouveaux  nouveaux  l'ensemble nouveaux nouveaux I'ensemble etIC 95%
groupes diagnostiques cas cas des cas cas des Enfants atteints entre 2000
2010-2014 annuels cancers 2010-2014 annuels cancers et 2008
|. Leucémies,
syndromes 548 110 30,3% 2593 519 29,0% 84,5 [83,4-85,6]
myéloprolifératifs et
myélodysplasiques
l.a Leucémies o o
lymphoides 426 85 23,6% 2059 412 23,0% 89,8 [88,7-90,8]
I.b Leucémies aigués o o
myéloides 93 19 5,1% 376 75 4,2% 63,6 [59,7-67,3]
Il. Lymphomes et
néoplasmes réticulo- 177 35 9,8% 929 186 10,4% 92,8 [91,5-94,0]
endothéliaux
Il.a Lymphomes de 89 18 4,9% 431 86 4,8% 96,3 [94,6-97,5]
Hodgkin
I1.b Lymphomes non
hodgkiniens (sauf 51 10 2,8% 278 56 3,1% 88,3 [85,1-90,8]
lymphomes de Burkitt)
Il.c Lymphomes de 37 7 2,0% 218 44 2,4% 92,6 [89,7-94,7]
Burkitt
11l. Tumeurs du systeme
nerveux central et
diverses tumeurs 433 87 24,0% 2224 445 24,8% 71,9 [70,4-73,4]
intracraniennes et
spinales
Ill.a Ependymomes et
tumeurs du plexus 46 9 2,5% 227 45 2,5% 68,6 [63,4-73,3]
choroide
I1l.b Astrocytomes 158 32 8,7% 845 169 9,4% 87,0 [85,1-88,8]
I1l.c Tumeurs
embryonnaires du 68 14 3,8% 413 83 4,6% 53,5 [49,8-57,1]
systéme nerveux central
I1l.d Autres gliomes 42 8 2,3% 287 57 3,2% 35,3 [31,1-39,6]
I1l.e Autres tumeurs
du systeme nerveux 116 23 6,4% 426 85 4,8% 94,2 [92,0-95,8]
central
IV. Tumeurs du systeme 147 29 8,1% 714 143 8,0% 74,1 [71,6-76,5]
nerveux sympathique ’ ’ ' ’ ’
V. Rétinoblastomes 55 11 3,0% 235 47 2,6% 98,9 [97,3-99,5]
VI. Tumeurs rénales 112 22 6,2% 486 97 5,4% 92,0 [90,0-93,6]
VII. Tumeurs hépatiques 20 4 1,1% 95 19 1,1% 81,5 [74,1-86,9]
VIIl. Tumeurs malignes 2 2
0SSEUSes 85 17 4,7% 419 84 4,7% 74,4 [71,0-77,5]
IX. Sarcomes des tissus o o
MOUS et extra-0Sseux 124 25 6,9% 561 112 6,3% 70,6 [67,6—73,4]
X. Tumeurs germinales,
trophoblastiques et 68 14 3,8% 306 61 3,4% 92,2 [89,7-94,1]
gonadiques
XI. Mélanomes malins et
autres tumeurs malignes 32 6 1,8% 328 66 3,7% 92,6 [89,9-94,6]
épithéliales
i e 13 3 0,7% 60 12 0,7% 75,7 [55,7-87,6]
malignes
TOTAL 1814 363 100% 8950 1790 100% 81,6 [81,0-82,2]

1 Source : RNCE

2 France métropolitaine, Source : Lacour et al, 2014 [11]

Les taux de survie ne sont disponibles que pour la France métropolitaine et proviennent des travaux de Lacour et
al, 2014 [11].
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Type et répartition des cancers de I’enfant en France métropolitaine

La répartition des cas de cancers en lle-de-France est identique a celle de la France
métropolitaine.

Les hémopathies malignes (leucémies et lymphomes) représentent environ 40% des
cancers chez I'enfant de moins de 15 ans, 700 nouveaux cas par an). Celles-ci résultent
de la prolifération anormale et anarchique de cellules plus ou moins mures des lignées
hématopoiétiques, lymphoides ou myéloides. Cette multiplication cellulaire anormale des
cellules sanguines peut se faire de maniére aigué ou chronique, dans la moelle ou en
périphérie (ganglions) [5].

Les leucémies représentent environ 30% des nouveaux cas de cancers chez
I'enfant, soit environ 520 nouveaux cas par an. Les leucémies aigués sont les
plus fréquentes (environ 95% des cas de leucémies). Elles correspondent a une
prolifération anormale de précurseurs hématopoiétiques peu différenciés qui
n'achévent pas leur maturation (dits “cellules blastiques”). L’envahissement de la
moelle par ces cellules peut étre a l'origine d'une insuffisance médullaire
(anémie, leucopénie, thrombopénie) [5]. En termes de lignée cellulaire, ce sont
les leucémies lymphoides qui sont les plus fréquentes (pres de 80% des cas de
leucémies et 23% de I'ensemble des cancers). Leur pronostic est bon, avec un
taux de survie a 5 cing ans d’environ 90% [11]. Les leucémies aigués myéloides
sont plus rares (4% de I'ensemble des cancers, 75 nouveaux cas par an) et de
pronostic défavorable (taux de survie a 5 ans de 64%) [11].

Les lymphomes malins constituent également une part importante des cancers
de I'enfant (10% des cas de cancer). lls résultent de la prolifération anormale et
maligne de cellules lymphoides, généralement extra médullaire. lls se
répartissent a part sensiblement égale entre maladies de Hodgkin (86 nouveaux
cas par an) et lymphomes malins non Hodgkiniens (LNH, 100 nouveaux cas par
an). Ces derniers correspondent aux proliférations lymphoides extra médullaires
ne comportant pas de cellules de Sternberg, cellules caractéristiques de la
maladie de Hodgkin, qui touche plus particulierement I'adolescent et I'adulte
jeune. Les lymphomes sont de tres bon pronostic, le taux de survie a 5 ans étant
de prés de 93% [11].

Les tumeurs solides représentent environ 60% des cancers chez I'enfant de moins de
15 ans (prés de 1100 nouveaux cas par an). |l s’agit de proliférations malignes de cellules
autres que celles issues des lignées sanguines.

Chez l'enfant, les tumeurs du systeme nerveux central sont les tumeurs
solides les plus fréquentes (25% de I'ensemble des cancers). Elles regroupent
les proliférations tumorales de différenciations cellulaires variables qui se
développent et se disséminent plus ou moins dans le cerveau ou la moelle
épiniére. Elles sont plutdt de pronostic défavorable, le taux de survie a 5 ans étant
de 72% [11]. Ce taux varie en fonction du type histologique et de la localisation
de la tumeur. Il est de 87% pour les astrocytomes, de 69% pour les
épendymomes et les tumeurs du plexus choroide et de 54% pour les tumeurs
embryonnaires.

Parmi les tumeurs solides, trois autres localisations représentent chacune plus
de 5% de I'ensemble des cancers : les tumeurs du systéme nerveux sympathique
(8%), les sarcomes des tissus mous et extra-osseux (6,3%) et les tumeurs
rénales (5,4%). Les tumeurs du systéme nerveux sympathique sont a 99%
des neuroblastomes et ganglioneuroblastomes [12] et sont plutdt de pronostic
défavorable, avec un taux de survie a 5 ans de 74% [11]. Les sarcomes des
tissus mous et extra-osseux sont également de pronostic défavorable avec un
taux de survie a 5 ans de 71%. Enfin, les tumeurs rénales sont a 97% des
nephroblastomes ou autres tumeurs non épithéliales [12]. Leur pronostic est trés
bon avec un taux de survie a 5 ans de plus de 92% [11].
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Les cancers les plus
fréquents chez I’enfant
sont les leucémies (30%),
les lymphomes (10%) et
les tumeurs du systeme
nerveux central (25%)
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Les cancers chez I’enfant de moins de 15 ans en lle-de-France

L'incidence des cancers
est plus élevée chez le
garcon de moins de 15

ans que chez lafille. Elle

est plus élevée pour les
enfants de moins de 5 ans

gue pour ceux de5a 14

16

ans.

L’incidence des cancers chez le garcon de moins de 15 ans est plus élevée que chez la
fille (169 pour un million contre 139 pour un million). Cette différence est particulierement
marquée pour les leucémies, les lymphomes et notamment le lymphome de Burkitt (Figure
1).

Figure 1. Taux d'incidence standardisé des cancers chez I'’enfant de moins de 15
ans par type diagnostic en France métropolitaine et en lle-de-France, période
2010-2014 (pour un million d'enfants)

Garcons | Filles

60,0 40,0 20,0 0,0 20,0 40,0 60,0

I. Leucémies, synd yéloprolifératifs et myélod

I.a Leucémies lymphoides ]

I.b Leucémies aigués myéloides

Il. Lymph etnéopl réticulo-endoth&liaux|
Il.a Lymphomes de Hodgkin

11.b Lymphomes non hodgkiniens (sauf lymphomes de Burkitt)

Il.c Lymphomes de Burkitt

1ll. Tumeurs du systéme nerveux central et diverses tumeurs intracraniennes et spinales

111.a Ependymomes et tumeurs du plexus choroide |:-

b Astrocytomes I — |
11l.c Tumeursembryonnaires du systéme nerveux central D:-]
111.d Autres gliomes

111.e Autres tumeurs du systéme nerveux central

@ Idf Filles OFR Filles

V. T du systémener
O Idf Garcons O FR Garcons
V. Rétinoblastomes

V1. Tumeurs rénales

VIl Tumeurs hépatiques
VIIl. Tumeurs malignes osseuses
IX. Sarcomes des tissus mous et extra-osseux

KT germinales, b b la et ot

X1 Mél malins et autrest lij épithéliales

Source : RNCE, exploitation ORS-lle-de-France

L’incidence des cancers est globalement plus élevée pour les enfants de moins d’un an et
de 1 a4 ans mais pour les lymphomes l'inverse est observée I'incidence augmentant avec
I'age. Pour les leucémies, un pic est observé pour la tranche d’age de 1 a 4 ans (Figure 2
et annexe 1).

La survie est en constante progression. Ainsi on note depuis 2000, une augmentation
significative de la survie a 5 ans pour I'ensemble des cancers (de 80 % en début de
période a 83 % en fin de période), et en particulier pour les tumeurs du SNC (de 70 % a
75 %). [13]
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Figure 2. Taux d’incidence tous cancers selon I'age en Tle-de-France et en France
meétropolitaine, périodes 2000-2004 et 2010-2014 (pour un million d’enfants)
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Une incidence similaire en Tle-de-France et en France métropolitaine

En Tle-de-France, selon le RNCE, 1814 enfants 4gés de moins de 15 ans ont été atteints
d’un cancer entre 2010 et 2014 soit 363 nouveaux cas par an (Tableau 2).

Comme indiqué, la répartition des tumeurs par grande catégorie en lle-de-France est
semblable a celle observée pour la France : les leucémies représentent 30% des tumeurs
survenues chez des Franciliens de moins de 15 ans entre 2010 et 2014 et les tumeurs du
systeme nerveux central prés d’'un quart (24%) (Tableau 2).

Tout comme en France, en lle-de-France l'incidence des cancers chez I'enfant est plus
élevée chez le gargon (171,3 pour un million) que chez lafille (137,3), quel que soit le type
de cancer concerné. Par exemple, le taux de leucémies est de respectivement 54 en lle-
de-France et 51 en France métropolitaine chez les gargons, ce qui est nettement plus
élevé que chez les filles ou il est respectivement de 39,8 et 39,2 (Figure 1).

L'incidence est également plus élevée chez I'enfant de moins de 5 ans que chez les
enfants plus agés (Figure 2).

Les taux d’incidence standardisés observés en France métropolitaine et en lle-de-France
toutes localisations confondues sont semblables tant pour la période 2000-2004, 159 pour
un million d’enfants, que pour la période 2010-2014, 157 pour un million d'enfants
(Tableau 3 et Tableau 4). L’analyse par groupe diagnostic ne fait apparaitre aucune
différence significative entre les deux territoires, sauf pour les « mélanomes malins et
autres tumeurs épithéliales » d’incidence plus faible en Tle-de-France qu'en France
métropolitaine entre 2010 et 2014. Les taux standardisés pour ce cancer sont de 2,6 pour
un million d’enfants (IC95%=[1,7-3,6]) en Tle-de-France et de 5,2 pour un million d’enfants
(IC95%=[4,6-5,7]) en France métropolitaine (Tableau 3 et Tableau 4). La sous-incidence
francilienne est présente autant pour les garcons que pour les filles (annexe 1 Figure
13Tableau 10 et Tableau 11) et a tous les ages a partir de un an (annexe 1 Figure 13).
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L'incidence et la mortalité
des cancers en lle-de-
France sont trés proches
de celles observées en
France métropolitaine.

Une moindre incidence
des mélanomes et autres
tumeurs épithéliales est
observée en Tle-de-France.
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Les taux par sous-groupe diagnostic figurent en annexe 1 ainsi que les rapports de taux
entre Ile-de-France et la France métropolitaine (Tableau 7 et Tableau 8). Pour les
mélanomes malins et autres tumeurs épithéliales, les localisations les plus fréquentes en
France métropolitaine sont les cancers de la thyroide, les mélanomes malins et les autres
carcinomes, la sous-incidence en lle-de-France est observée pour ces trois localisations,
les rapports de taux entre les deux territoires étant respectivement de 0,39, 0,22 et 0,64.
Enfin, on notera a titre descriptif pour la période 2010-2014, que si le taux de leucémies
est équivalent en Tle-de-France et en France métropolitaine (valeur de 4% plus élevée en
Tle-de-France, non statistiquement significative) le taux de leucémies aigiies myéloides
d'Tle-de-France est supérieur de 22% a celui de France métropolitaine (taux de 8,2 pour
un million, 93 cas au lieu de 6,7 pour un million, 376 cas).

Tableau 3. Tumeurs de I’enfant en lle-de- France et évolution en 10 ans

Tle-de-France 2000-2004 |ile-de-France 2010-2014 | Taux d'évolution

Diagnostic N  Tsd/m 1C95% N  Tsd/ 1C95% annuel (%)

il
|. Leucémies, syndromes 490 45,4 [41,4-49,5] 548 47,9 [43,9-51,9] 0,6%
myéloprolifératifs et myélodysplasiques
1l. Lymphomes et néoplasmes réticulo- 202 17,3 [14,9-19,7] 177 14,4 [12,3-16,6] -2,0%
endothéliaux
11l. Tumeurs du systéme nerveux central 423 38,7 [35,0-42,4] 433 37,4 [33,8-40,9] -0,4%
et diverses tumeurs intracraniennes et
IV. Tumeurs du systéme nerveux 155 14,8 [12,5-17,2] 147 13,5 [11,3-15,7] -1,0%
sympathique
V. Rétinoblastomes 52 5 [3,7-6,4] 55 5,1 [3,8-6,5] 0,2%
VI. Tumeurs rénales 115 111 [9,1-13,2] 112 10,1 [8,2-11,9] -1,0%
VII. Tumeurs hépatiques 12 1.1 [0,5-1,8] 20 1,9 [1,0-2,7] 6,3%
VIII. Tumeurs malignes osseuses 73 6,2 [4,7-7,6] 85 6,8 [5,4-8,3] 1,0%
IX. Sarcomes des tissus mous et extra- 92 83 [6,6-10,0] 124 10,8 [8,9-12,8] 3,0%
o0sseux
X. Tumeurs germinales, trophoblastiques 75 6,8 [5,2-8,3] 68 5,8 [4,5-7,2] -1,8%
et gonadiques
XI. Mélanomes malins et autres tumeurs 46 39 [2,8-5,0] 32 26 [1,7-3,6] -4,4%
malignes épithéliales
XIl. Autres tumeurs malignes 0 0 [0,0-0,0] 5 05 [0,1-0,9]
TOTALSANS LES HCL 1735 158,6 [151,1-166,1] 1806 157 [149,6-164,1] -0,1%
HCL 9 09 [0,3-1,4] 8 07 [0,2-1,3] -2,8%
TOTAL AVEC LES HCL 1744 159,5 [151,9-167,0] 1814 158 [150,3-164,8] -0,1%

! Les données fournies par le RNCE n’incluent pas les intervalles de confiance pour des taux
standardisées par sous-groupe diagnostic détaillé, le nombre de cas devenant tres faible pour ses
sous-catégories. Par ailleurs, le rapport de taux entre Ille-de-France et la France métropolitaine que
nous avons déduit des données fournies est donné a titre exclusivement descriptif et dans le but de
rapprocher les résultats d’éléments issus de la littérature évoqués dans la discussion. Il faudrait
disposer des données détaillées pour y associer, par une modeélisation poissonnienne, des intervalles
de confiance.
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Tableau 4. Tumeurs de I’enfant en France métropolitaine et évolution en 10 ans

France métropolitaine | Taux d'évolution
2010-2014
Diagnostic N  Tsd/m 1C95% N  Tsd/ IC95%

il

France métropolitaine
2000-2004

annuel (%)

I. Leucémies, syndromes 45,8 [43,9-47,6] 2593 46,1 [44,3-47,9] 0,1%
myéloprolifératifs et myélodysplasiques

1. Lymphomes et néoplasmes réticulo- 987 16,4 [15/4-17,5] 929 14,8 [13,9-15,8] -1,1%
endothéliaux

1Il. Tumeurs du systéme nerveux central 2046 37,3 [35,6-38,9] 2224 38,7 [37,1-40,3] 0,4%
et diverses tumeurs intracraniennes et

IV. Tumeurs du systéme nerveux 717 14,5 [13/4-1555] 714 14 [12,9-15,0] -0,4%
sympathique

V. Rétinoblastomes 245 51 [4,5-5,7] 235 4,7  [4,1-53] -0,9%
VI. Tumeurs rénales 479 9,6 [8,7-10,5] 486 9,2 [8,4-10,0] -0,5%
VII. Tumeurs hépatiques 71 1,4 [1,1-1,7] 95 1.8 [1,5-2,2] 2,8%
VIII. Tumeurs malignes osseuses 412 6,7 [6,0-7,3] 419 6,5 [5,9-7,2] -0,3%
IX. Sarcomes des tissus mous et extra- 538 9,8 [8,9-10,6] 561 9,9 [9,0-10,7] 0,1%
0SSeux

X. Tumeurs germinales, trophoblastiques 341 6,2 [5,5-6,8] 306 5,3 [4,7-5,9] -1,7%
et gonadiques

XI. Mélanomes malins et autres tumeurs 289 48 [4,2-5,3] 328 5,2 [4,6-5,7] 0,9%
malignes épithéliales

XII. Autres tumeurs malignes 14 0,3 [0,1-0,4] 24 05 [0,3-0,7] 5,8%
TOTAL SANS LES HCL 8584 157,7 [154,3-161,0] 8914 157 [153,3-159,9] -0,1%
HCL 36 0,7 [0,5-1,0] 36 08 [0,5-1,0] 1,5%
TOTAL AVEC LES HCL 8620 158,4 [155,0-161,8] 8950 157 [154,0-160,6] -0,1%

N : nombre de nouveaux cas sur la période.Tsd/m : Taux pour un million d’enfants, standardisé sur la
population mondiale [9]. IC95% : intervalle de confiance a 95%

HCL : histiocytoses a cellules de Langerhans

Source : RNCE, exploitation ORS-lle-de-France

Une incidence des cancers de I'enfant stable en 10 ans

Les Tableau 3 et Tableau 4 décrivent I'évolution de l'incidence des cancers de I'enfant
entre 2000-2004 et 2010-2014 en Tle-de-France et en France métropolitaine. L’examen du
nombre de cas survenus sur la période et des intervalles de confiance associés aux taux
observés permet de relativiser les pourcentages d’évolution obtenus. On peut donc
considérer qu’en France métropolitaine comme en lle-de-France, la comparaison des taux
d’incidence standardisés par localisation ne permet pas de mettre en éviudence de
différence statistique entre les deux périodes étudiées.

Pour une seule des localisations, en France métropolitaine, les tumeurs hépatiques, le
chevauchement entre intervalles est faible : taux de 1,4 pour un million d’enfants
IC95%=[1,1-1,7] entre 2000 et 2004 et de 1,8 pour un million d’enfants 1C95%=[1,5-2,2]
entre 2010 et 2014. On peut donc considérer que l'on n'est pas trés éloigné d'une
augmentation statistiquement significative.
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En France métropolitaine
comme en lle-de-France la
comparaison des taux
d’incidence standardisés
par localisation ne permet
pas de mettre en évidence
de différence statistique
entre les deux périodes
étudiées.
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Tableau 5. Taux de mortalité par tumeur chez I’enfant selon I’age en lle-de-France et en France métropolitaine, période 2009- 2013

810z @iquiardas | @oueld-ap-a|| SHO

lle-de-France France métropolitaine
Gargons Filles Ensemble Garcons Filles Ensemble
age Déces Taux IC95% Déces Tx/m 1C95% Déces Tx/m 1C95% Déces Tx/m 1C95% Déces Tx/m 1C95% Déces  Tx/m 1C95%
0-1 2 18,8 [5,8-31,9] 3 34,1 [16,2-51,9] 4 26,3 [15,2-37,4] 12 30,4 [22,7-38,2] 11 29,1 [21,4-36,9] 23 29,8 [24,3-35,3]
1-4 10 30,7 [22,3-39,1] 8 25,7 [17,8-33,5] 19 28,2 [22,4-34,0] 43 27,5 [23,9-31,2] 36 23,9 [20,4-27,4] 79 25,7 [23,2-28,3]
5-9 13 33,2 [25,2-41,3] 8 21,1  [14,5-27,6] 21 27,3 [22,0-32,5] 59 29,4  [26,0-32,8] 46 24,2 [21,1-27,3] | 105 26,9 [24,6-29,2]
10-14 8 21,4 [14,7-28,0] 6 17,8  [11,7-24,0] 14 19,6 [15,0-24,2] 44 22,3 [19,3-25,2] 44 23,3 [20,2-26,4] 88 22,8 [20,6-24,9]
0-14 33 27,6 [23,4-31,9] 25 22,1  [18,3-26,0] 58 25,0 [22,1-27,8] 158 26,6 [24,8-28,5] 137 24,1 [22,3-26,0] 294 25,4 [24,1-26,7]
Déces annuels moyens sur la période. Tx/m : taux de mortalité pour un million d’enfants standardisés sur la population mondiale OMS - IC95% : intervalle de confiance a 95%
Source : CepiDC, causes de décés CIM10 C00-D48 et personnes-années INSEE
Tableau 6. Taux de mortalité standardisés par tumeur chez I'enfant par grande localisation en lle-de-France et en France métropolitaine, période 2009- 2013
fle-de-France France métropolitaine
Gargons Filles Ensemble Garcons Filles Ensemble
Déces i Tsd/m IC95% Déces | Tsd/m 1C95% Déces | Taux* 1C95% Déces Tsd/m 1C95% Déces Tsd/m 1C95% Déces Tsd/m 1C95%
Leucémie 8 6,4 [4,3-8,4] 4 3,7 [2,1-5,3] 12 51 [3,8-6,4] 35 5,9 [5,0-6,7] 27 4,8 [4,0-5,6] 62 54 [4,8-6,0]
Lymphome 1 0,5 [NC-1,1] 1 0,7 [0,0-1,4] 2 0,6 [0,2-1,0] 6 1 [0,6-1,3] 5 0,8 [0,5-1,2] 11 0,9 [0,7-1,2]
Encéphale 8 6,6 [4,5-8,7] 6 6,4 [4,4-8,5] 14 6,5 [5,1-8,0] 39 6,5 [5,6-7,4] 32 57 [4,8-6,6] 71 6,1 [5,5-6,7]
Tumeur
maligne du 1 1 [0,2-1,8] 1 0,7 [0,0-1,4] 2 0,8 [0,3-1,4] 4 0,6 [0,3-0,9] 4 0,7 [0,4-1,0] 7 0,6 [0,4-0,8]
rein
Autre 16 13,2 [10,3-16,1] 12 10,6 [8,0-13,3] 28 11,9 [9,9-13,9] 75 12,7 [11,4-13,9] 69 12,1 [10,9-13,4] | 143 12,4 [11,5-13,3]
IS;JEERS 33 27,6 [23,4-31,9] 25 22,1 [18,3-26,0] 58 25 [22,1-27,8] 158 26,6 [24,8-28,5] i 137 24,1 [22,3-26,0] i 294 254 [24,1-26,7]

Déces annuels moyens sur la période. Tsd/m : taux de mortalité standardisé sur la population mondiale OMS pour un million d’enfants et IC95%

Sources : CepiDC, INSEE, exploitation ORS-lle-de-France

:intervalle de confiance & 95%. NC : non calculable.




3.2 Une mortalité comparable en lle-de-France et
en France métropolitaine

Entre 2009 et 2013, 292 enfants sont décédés d’une tumeur de I'enfant en Tle-de-France,
soit 58 en moyenne par an. Aprées standardisation sur I'age, le taux de mortalité est de
27,6 pour un million chez les garcons d'lle-de-France et de 22,1 chez les filles. Des valeurs
équivalentes sont observées en France métropolitaine (Tableau 5).

Pour une classe d’age donnée, aucune différence statistiquement significative n’est
observée entre les taux de mortalité d'lle-de-France et de France métropolitaine (Tableau
5). La Figure 3 décrit une mortalité plus élevée chez les filles de moins d’'un an par rapport
aux ages plus élevés tant en Tle-de-France qu’en France métropolitaine et chez les
gargons une mortalité plus élevée chez les 5 a 9 ans comparés aux 10 a 14 ans. La seule
différence statistiquement significative porte sur la comparaison des gargons de 5 a 9 ans
et de 10 a 14 ans de France métropolitaine (Tableau 5).

En Tle-de-France, les leucémies représentent 21% des 58 décés annuels (12 par an), les
lymphomes 4% (2 par an), les tumeurs malignes de I'encéphale 24% (14 par an) et les
tumeurs malignes du rein 4% (2 par an). Les cancers pour lesquels la mortalité est la plus
élevée sont les leucémies et les tumeurs malignes de I'encéphale avec des taux de
mortalité standardisés respectifs de 5,1 et 6,5 pour un million d'enfants. Si le taux de
mortalité par leucémie est tres proche du taux de mortalité par tumeur de I'encéphale chez
les garcons d'lle-de-France, chez les filles il est plus faible (3,7 pour un million pour les
leucémies et 6,4 pour les tumeurs de I'encéphale). Ces différences n’atteignent toutefois
pas la significativité statistique. En France métropolitaine, les deux taux (encéphale et
leucémie) sont plus proches et non significativement différents (Tableau 6).

Figure 3. Taux de mortalité par tumeur selon I’Age en lle-de-France et en France
métropolitaine, période 2009-2013 (pour un million d’enfants)
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Les leucémies
représentent 21% des
déces par tumeur chez
I’enfant, les tumeurs
malignes de I'’encéphale
24%.
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baisse de 3% par an
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3.3 Une baisse continue de la mortalité depuis 1980

La Figure 4 illustre I'évolution de la mortalité par tumeur chez I'enfant, par sexe, toutes
tumeurs confondues. On peut distinguer deux périodes : 1982-1996 et 1997-2011°%.
Jusqu’au milieu des années 90, les taux diminuent de 60 a 36 pour un million pour les
garcons et de 48 a 30 pour les filles (3% par an), les valeurs étant équivalentes en Tle-de-
France et en France métropolitaine (période 1). A partir du milieu des années 90, la baisse
est moins importante (2% par an). Elle aboutit en 2013 a des valeurs de 27 pour un million
chez les garcons et de 22 pour un million chez les filles. On constate chez les filles une
stabilité des taux entre le milieu des années 90 et des années 2000 suivie d'une baisse
parallele a celles des taux observés pour les garcons. Sur 'ensemble de la période les
taux sont plus élevés chez les gargons que chez les filles.

L’évolution par localisation n’est présentée que pour la France métropolitaine, les effectifs
étant faibles en Tle-de-France et les évolutions temporelles relativement instables. A titre
indicatif figurent en annexe 2 les taux de mortalité francilien par localisation : la faiblesse
des effectifs toutefois et leur grande variation d’'une année sur l'autre rendent ces
graphiques difficilement interprétables. Globalement, les évolutions de la mortalité des
leucémies et des lymphomes en Tle-de-France sont proches de celles observées en
France métropolitaine. La Figure 5 permet de visualiser ensemble les trois causes de
déces suivantes : leucémies, lymphomes et tumeurs malignes de I'encéphale. Les taux
de mortalité par leucémies rejoignent a la baisse les taux des tumeurs malignes de
'encéphale a partir de 2006. Ces derniers, en revanche, ont un profil différent :
augmentation jusqu’au début des années 90, diminution les 10 années suivantes et
stabilité depuis.

Figure 4. Evolution des taux de mortalité par tumeur en lle-de-France et en France

métropolitaine chez les enfants de moins de 15 ans (pour un million d’enfants)
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! Rappelons qu'il s’agit de taux calculés sur 5 ans glissant. L’année 1982 correspond donc aux
données 1980-1984 et 'année 2011 aux données 2009-2013.
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Résultats

Figure 5. Evolution des taux de mortalité par leucémie, lymphome et tumeur de
I’encéphale en France métropolitaine chez les enfants de moins de 15 ans (pour
un million d’enfants)
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Discussion — conclusion

4] DISCUSSION — CONCLUSION

Une incidence comparable en Tle-de-France et en France métropolitaine et une
stabilité globale en 10 ans

En Tle-de-France, le nombre de nouveaux cas de cancer chez I'enfant est estimé a 363
par an entre 2010 et 2014 d'aprés les données du RNCE. Le nombre de cas est plus élevé
chez les garcons (201 cas) que chez les filles (162 cas) et plus élevé chez les enfants de
moins de 5 ans (167) que pour les tranches d'age supérieures (96 pour les 5-9 ans et 100
pour les 10-14 ans).

Les localisations les plus fréquentes sont les leucémies (30%), les lymphomes (10%) et
les tumeurs du systéme nerveux central (25%). D'autres localisations totalisent également
plus de 5% des cas : les tumeurs du systeme nerveux sympathique (8%), les sarcomes
des tissus mous et extra-osseux (6,3%) et les tumeurs rénales (5,4%). Les leucémies, les
lymphomes et les tumeurs rénales sont de bon pronostic (taux de survie a 5 ans de plus
de 90%). En revanche, les tumeurs du systéeme nerveux central, du systeme nerveux
sympathique et les sarcomes des tissus mous et extra-osseux sont de moins bon
pronostic (entre 70 et 75% de taux de survie a 5 ans).

Une augmentation
annuelle de 0,4% du
nombre de nouveaux cas
de cancers de I’enfant en
fle-de-France due aux
évolutions

Le taux d'incidence des cancers standardisé sur I'age est plus élevée chez le gargon de démographiques.

moins de 15 ans que chez la fille (169 pour un million contre 139 pour un million), en

France métropolitaine comme en lle-de-France. Si le taux d’incidence tous cancers est

plus élevé chez les enfants de moins de 4 ans que chez les plus de 4 ans, il augmente au

contraire avec I'age pour les lymphomes.

Les taux d’incidence standardisés observés en France métropolitaine et en lle-de-France
sont tres proches. Toutefois, pour la période 2010-2014, deux exceptions sont a noter :
une incidence des mélanomes et autres tumeurs épithéliales moins importante en Tle-de-
France qu’en France métropolitaine, statistiquement significative, et une incidence des
leucémies aigiies myéloides plus importante, non statistiquement significative.

Le nombre annuel moyen de nouveaux cas de cancer chez I'enfant était de 1790 en
France métropolitaine et 363 en lle-de-France sur la période 2010-2014. Il était
respectivement de 1724 et 349 10 ans plus t6t. Cette augmentation de 4% du nombre de
cas est principalement due a des évolutions démographiques, I'incidence étant restée
stable entre les deux périodes, tant en lle-de-France qu’en France métropolitaine. Les
différences observées par localisation cancéreuse entre 2000-2004 et 2010-2014 ne sont
significatives ni en lle-de-France ni en France métropolitaine.

Des résultats conformes a
ceux de la littérature
internationale.

La variabilité de I'incidence des cancers de I'enfant par sexe et age observée dans cette
étude est tout a fait conforme aux résultats de la littérature internationale : une incidence
plus élevée chez les garcons que chez les filles et plus élevée chez les enfants de moins
de 5 ans que chez ceux de 5 a 14 ans [14, 15].

L’incidence des mélanomes et autres tumeurs épithéliales plus faible en Tle-de-France par
rapport au territoire national pour la période 2010-2014 est a interpréter avec précaution.
Il n'est pas possible au seul vu des données de faire la part des choses entre une réelle
sous-incidence, une sous-capture éventuelle par rapport a I'ensemble de la France
métropolitaine ou un effet du hasard étant donnés les faibles effectifs.
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Une incidence moins
élevée des mélanomes et
autres tumeurs
épithéliales et plus élevée
des leucémies aigles
myéloides qui nécessite
des explorations
complémentaires pour
étre interprétée.
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Le fait que la sous-incidence soit présente autant pour les garcons que pour les filles et &
tous les ages a partir de un an ne plaide cependant pas pour un effet du hasard. Une
sous-capture du registre en Tle-de-France pourrait s'expliquer par une plus grande
proportion de spécialistes traitant ces pathologies sans recours hospitalier. Pour la sous-
incidence tres importante des mélanomes malins, on ne peut exclure I'effet d’'une moins
grande exposition solaire en Tle-de-France, soit du fait des conditions environnementales
de la région soit du fait d'une plus grande sensibilité a la prévention (dans les milieux
favorisés). Notons que les données américaines du SEER (The Surveillance,
Epidemiology, and End Results) montre une baisse de 'incidence des mélanomes malins
chez les 0-19 ans entre 1995 et 2014 (-0,6% de décroissance annuelle) [15]. Cette baisse
est essentiellement attribuée a la prévention (sensibilisation des parents a I'exposition
solaire, diminution des expositions, utilisation de cremes de protection) [16].

Le résultat sur le taux de leucémies aigiies myéloides, de 22% plus élevé en lle-de-France
gu’en France métropolitaine pour la période 2010-2014, mériterait des études spécifiques
et approfondies. L'association entre I'exposition au benzéne et ce type de leucémie,
connue chez I'adulte, devient également de plus en plus probable chez I'enfant au vu des
derniéres données épidémiologiques [17].

Une mortalité comparable en Tle-de-France et en France métropolitaine et une
baisse depuis 1980

Sur la période 2009-2013, le nombre de déces par tumeur chez I'enfant est estimé a 58
par an en moyenne. Le nombre de déces est plus élevé chez les garcons (33 déces) que
chez les filles (25 déces) et plus élevé chez les enfants de moins de 10 ans (23 déces
pour les 0-5 ans et 21 pour les 5-9 ans) que pour les 10-14 ans (14 déces).

Le taux de mortalité par tumeur de I'enfant en Tle-de-France est de 27,6 pour un million
chez les garcons et de 22,1 chez les filles. Des valeurs équivalentes sont observées en
France métropolitaine. Chez les gargcons, on observe une mortalité moins élevée pour les
garcons de 10 a 14 ans par rapport aux plus jeunes, significative en France métropolitaine.
Aucune différence statistiquement significative n’est observée dans la mortalité par age ni
par grande localisation entre I'le-de-France et la France métropolitaine. Les taux de
mortalité par leucémie sont de 6,4 et 3,7 respectivement pour un million de garcons et de
filles 6,6 et 6,4 pour les tumeurs malignes de I'encéphale. lls sont de 1 et 0,7 pour un
million pour les lymphomes et de 0,5 et 0,7 pour les tumeurs malignes du rein.

Jusqgu’au milieu des années 90, les taux de mortalité diminuent de 60 a 36 pour un million
pour les garcons et de 48 a 30 pour les filles (3% par an), les baisses étant équivalentes
en Tle-de-France et en France. Puis les taux baissent plus modérément (2% par an) pour
aboutir a des valeurs de 27 pour un million chez les gargons et de 22 pour un million chez
les filles. Sur I'ensemble de la période les taux sont plus élevés chez les garcons que chez
les filles.

L'évolution des taux de mortalité par leucémies et par lymphomes en France
métropolitaine est similaire a celle des taux de mortalité toutes tumeurs. Les taux de
mortalité par leucémies rejoignent a la baisse les taux des tumeurs malignes de
I'encéphale a partir de 2006. Ces derniers, en revanche, ont une évolution différente :
augmentation jusqu’au début des années 90, diminution les 10 années suivantes et
stabilité depuis. L'augmentation est généralement expliquée par une augmentation des
techniques de diagnostic [12].
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Nos résultats sur la mortalité francilienne et nationale sont compatibles avec les données
américaines si l'on tient compte des différences de choix dans les populations de
référence pour la standardisation. En effet, le SEER produit des données détaillées pour
la population américaine, mais standardisées sur la population nationale [15]. L'ordre de
grandeur est compatible avec nos données, (taux de mortalité de 23 pour un million pour
les garcons et de 19 pour les filles pour la période 2011-2015). Nos résultats sont
également compatibles avec les travaux européens pour la période de recouvrement avec
nos données [18]. Le plateau des années 1995 a 2005 chez les filles et la moindre baisse
chez les gargons sont observés pour les pays d’Europe de I'ouest et du nord. Une
évolution de la mortalité similaire a la situation francaise est également observée sur les
données américaines [19].

Cette baisse de la mortalité est plus importante pour les leucémies et les lymphomes que
pour les autres tumeurs et ceci est également observé dans les autres pays occidentaux
[18-20]. Cette amélioration trés nette mais moins importante depuis une vingtaine
d’années est principalement due aux progrés diagnostiques et thérapeutiques [5, 18, 19].

L'étude précédente de I'ORS avait déja mis en évidence une augmentation de 'incidence
et de la mortalité par tumeur maligne de I'encéphale en France [5]. Les données
disponibles aux Etats-Unis (SEER) ont permis d’attribuer ce phénoméne aux progrés de
I'imagerie par résonance magnétique (IRM) et de la biopsie stéréotaxique qui permettent
des diagnostics plus fiables et plus précis [12, 21].

Pour les données de mortalité, les déces consécutifs a une tumeur dont le caractére malin
n'a pas été obligatoirement diagnostiqué conduisent a une erreur de classification qui
baisse artificiellement le nombre de déces par tumeur maligne. Un regroupement entre
les tumeurs malignes et bénignes de I'encéphale pourrait partiellement évaluer le biais
associé mais les données dont nous disposons en historique a ce jour ne nous le
permettent pas.

Pour les données de mortalité, les déces consécutifs a une tumeur dont le caractére malin
n'a pas été authentifié conduisent a une erreur de classification qui baisse artificiellement
le nombre de déces par tumeur maligne. Un regroupement entre les tumeurs malignes et
bénignes de I'encéphale pourrait partiellement évaluer le biais associé mais I'historique
des données dont nous disposons a ce jour ne nous permet pas de réaliser ce travail.

Des facteurs de risque encore largement inconnus

La part des cancers de I'enfant survenant en contexte de prédisposition génétique est
actuellement évaluée entre 5 et 10%, I'enfant est alors porteur d’une altération génétique
constitutionnelle conférant un risque tumoral plus important. La mise en évidence d’'une
prédisposition permet de préciser le diagnostic, d'orienter au mieux la prise en charge et
d’informer les apparentés d’un risque éventuel de récurrence dans la famille [2].

Les facteurs environnementaux sont également mis en cause et l'on considére
généralement que les enfants sont plus vulnérables que les adultes aux effets néfastes
des facteurs environnementaux. En effet, leur métabolisme et leurs besoins énergétiques
font que, proportionnellement a leur poids, ils inhalent plus d'air et absorbent plus de
nourriture et de liquides que les adultes. De plus, la prolifération cellulaire et le
développement tissulaire sont tels dans I'organisme de I'enfant en période de croissance
que I'on peut soupgonner une plus grande susceptibilité physiologique a certains agents
physico-chimiques [22, 23].

Les hypothéses envisagées portent soit sur I'exposition indirecte, parfois par le pére mais
essentiellement par la mere, soit sur I'exposition directe dans la petite enfance. Mais les
seuls facteurs de risque bien établis sont les rayonnements ionisants, certains facteurs
iatrogenes (radiothérapie, traitements alkylants et antitopoisomérase II, traitements
immunosuppresseurs) et le virus d’Epstein-Barr dans un contexte de déficit immunitaire
inné ou acquis. D'autres facteurs environnementaux sont également mis en cause ; en
particulier les expositions liées au trafic routier, les champs magnétiques d’extrémement
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mortalité survenue en
deux phases :

3% annuels au XX®
siecle, puis 2% ;
résultat des progres
diagnostiques et
thérapeutiques.

Entre la part génétique
du risque, autour de 7%,
et la connaissance des
autres facteurs de
risque, une large part
d’incertitude demeure.
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Si la prévention et les
soins sont un enjeu
important, le devenir des
patients, leur parcours et
leur qualité de vie sont
également a considérer.

28

basse fréquence, les pesticides, par exposition directe ou par celle des parents en période
préconceptionnelle et certaines infections [24, 25].

Parmi ces facteurs environnementaux, c’'est probablement I'exposition aux rayonnements
ionisants qui est la plus documentée. L'exposition du pére aux rayonnements ionisants
avait été évoquée dans des exces de leucémies autour d'installations nucléaires,
hypothése dite de Gardner du nom de son auteur [26], mais cette piste semble
abandonnée [27]. Plus d’éléments probants ont été recueillis en faveur d'effets de
I'exposition de la meére et ceci dés les années 70 a partir d'études réalisées sur les
radiographies administrées a des femmes enceintes « Oxford Survey of Childhood
Cancer », dite OSCC [28] ou a partir des survivants des bombardements d’Hiroshima et
de Nagasaki [29]. La causalité entre exposition in utero et cancers de I'enfant semble
maintenant admise [27]. En ce qui concerne l'exposition directe aux rayonnements
ionisants, les études réalisées apres I'accident de Tchernobyl ont montré des exces de
cancers de la thyroide chez I'enfant de moins de 15 ans attribués a I'exposition aux rejets
d’iode 131 contenus dans le nuage issu du réacteur détruit [30]. Enfin, les études réalisées
sur les effets potentiels des examens par scanographie dans I'enfance suggérent une
augmentation du risque de cancer radio-induit, en particulier de tumeurs du systeme
nerveux central et de leucémies [31].

L’exposition aux champs magnétiques d’extrémement basse fréquence a été classée par
le CIRC comme cancérigene possible au vu des seules données épidémiologiques [32].
Celles-ci montrent de fagon reproductive un exces de risque de leucémies pour les enfants
habitant prés les lignes a haute tension [33-35]. Toutefois, les données biologiques et
expérimentales n’ont pu ni confirmer ni infirmer ces observations épidémiologiques [32].
Deux autres agents environnementaux ont été particulierement étudiés ces 10 derniéres
années : la pollution atmosphérique avec notamment I'exposition au benzéne,
cancérigene chez l'adulte, et les pesticides [24]. Des éléments récents sont en faveur
d’une association entre exposition atmosphérique au benzéne et leucémie aigiie myéloide
de I'enfant [17]. Pour I'exposition aux pesticides, les données probantes portent a I'heure
actuelle essentiellement sur I'exposition professionnelle des parents.

Les autres facteurs en cours d’étude et semblant orienter vers des associations causales
sont : I'allaitement maternel, protecteur, la prématurité, et enfin les caractéristiques du
poids de naissance élevé (risque plus élevé de neuro et néphroblastomes), ou faible
(hépatoblastome) [36].

Une politique de prévention et de précaution a poursuivre ou adopter

La problématique des cancers de I'enfant en Tle-de-France est donc trés proche de celle
du territoire national. Les progrés thérapeutiques ont été considérables ces trois derniéres
décennies mais les connaissances étiologiques doivent encore beaucoup progresser pour
mieux cibler les risques et les traduire en démarche de prévention. Dans ce contexte, il
est important de continuer a développer la prévention pour les facteurs de risque connus,
exposition solaire et mélanomes notamment, et d’adopter une démarche de précaution
vis-a-vis des facteurs de risque suspectés. Ainsi, I'hypothése d’'une association entre
l'incidence des leucémies aigiies myéloides et le niveau de pollution francilien (exposition
au benzeéne), constitue un argument supplémentaire pour 'amélioration de la qualité de
I'air.

Une suivi spécifique indispensable

Si la prévention et les soins sont un enjeu important, le devenir des patients, leur parcours
et leur qualité de vie sont également a considérer. Une littérature abondante existe sur les
conséquences de la survenue d'un cancer sur la santé ultérieure de I'enfant [37-48]. Du
fait des traitements qu’ils ont eu, les jeunes patients sont en effet plus a risque de
développer des seconds cancers et notamment des tumeurs cérébrales [37], des
mélanomes [38] et des cancers digestifs [47, 48]. lls ont également un risque plus élevé
d’hypertension [46] et d'obésité [39]. Enfin, des atteintes de la fonction pulmonaire [44],
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du systeme musculosquelettique [43] et du syteme dentaire [42], ont été également
observées. Ceci montre I'utilité d'un suivi sanitaire spécialement adapté.

Enfin la qualité de vie gagnerait a étre mieux documentée, la littérature fournissant des
résultats contradictoires. En effet, d'une part les études concluent que les patients
évaluent leur qualité de vie au moins aussi bien que les sujets témoins et d'autre part
mettent en évidence les difficultés psychosociales rencontrées chez les patients apres
leur guérison [45].

Eléments de discussion méthodologique

L’atout principal de cette étude d’incidence repose sur la qualité des données de
base utilisées. En effet, le registre national des tumeurs de I'enfant est qualifié par
le comité d’évaluation des registres frangais et suit les recommandations du Centre
International de Recherche sur le Cancer en matiére de recueil, codage et
enregistrement des données. La puissance statistique, faible du fait de la rareté de
la pathologie, devient toutefois satisfaisante lorsque I'on regroupe 5 années
d’observation pour la France métropolitaine. Pour I'lle-de-France, dont la
population représente 20% du total national, les intervalles de confiance restent
cependant tres larges pour la plupart des sous-groupes diagnostic. Une analyse
comparative entre les deux territoires sur une période plus large pourrait étre
envisagée, d’autant que les taux sont stables entre les deux périodes observées.
Une comparaison lle-de-France vs hors Tle-de-France permettrait également de
mieux caractériser le territoire francilien.

Les données de mortalité ont pour principal avantage leur recul historique. Nous
avons pu ainsi reconstituer des tendances sur trois décennies. Certaines limites
sont toutefois a rappeler: sur la période étudiée, deux codifications internationales
des maladies ont été utilisées, la CIM9 jusqu’en 1999 et la CIM10 depuis 2000.
Ceci a limité le niveau de détail dans I'analyse des pathologies, les sous-
catégories d’hémopathies ou de tumeurs cérébrales n’étant pas toujours les
mémes dans les deux classifications.

Par ailleurs, les diagnostics a partir desquels sont réalisés les codages des
certificats de déces peuvent étre tres hétérogenes selon le médecin ayant constaté
le déces. Cela peut notamment étre le cas pour les déces par tumeur de
I'encéphale (cf discussion-conclusion).
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Annexes

Annexe 1 : Données d’incidence détaillées

Tableau 7.Taux d'incidence annuels standardisé, nombre de nouveaux cas en lle-
de-France et en France métropolitaine sur la période 2000-2004 et rapport de taux
par groupe et sous-groupe diagnostic

fle-de-France . Franc.e .
métropolitaine
Groupes et sous-groupes diagnostiques Taux N Taux N Tau)'<:|¢r1’\f/|/taux
I. Leucémies, syndromes myéloprolifératifs et myélodysplasiques 45,4 490 45,8 2445 0,99
l.a Leucémies lymphoides 35,0 375 355 1883 0,99
I.b Leucémies aigués myéloides 8,3 91 7.2 393 1,15
l.c Syndromes myéloprolifératifs chroniques 0,9 11 0,7 44 1,29
1.d Syndromes myélodysplasiques et autres syndromes myéloprolifératifs 0,8 8 15 77 0,53
l.e Leucémies sans autres indications 0,5 5 0,9 48 0,56
Il. Lymphomes et néoplasmes réticulo-endothéliaux 17,3 202 16,4 987 1,05
Il.a Lymphomes de Hodgkin 8,2 100 6,7 425 1,22
11.b Lymphomes non hodgkiniens (sauf lymphomes de Burkitt) 4,9 56 51 303 0,96
Il.c Lymphomes de Burkitt 4,1 45 4,5 256 0,91
11.d Néoplasmes réticulo-endothéliaux 0,0 2
Il.e Lymphomes sans autres indications 0,1 1 0,0 1
!II. Tu[ngurs du sygtéme nerveux central et diverses tumeurs 38,7 423 37,3 2046 1,04
intracraniennes et spinales
1ll.a Ependymomes et tumeurs du plexus choroide 38 40 38 197 1,00
IIl.b Astrocytomes 15,2 165 14,1 77 1,08
lll.c Tumeurs embryonnaires du systéme nerveux central 7,6 84 7,7 415 0,99
1Il.d Autres gliomes 54 59 50 280 1,08
lll.e Autres tumeurs du systéme nerveux central 6,5 73 6,0 342 1,08
111.f Tumeurs du systéme nerveux central non précisées 0,2 2 0,6 35 0,33
IV. Tumeurs du systéme nerveux sympathique 14,8 155 14,5 717 1,02
1V.a Neuroblastomes et ganglioneuroblastomes 14,6 152 14,3 705 1,02
IV.b Autres tumeurs du systeme nerveux sympathique 0,2 3 0,2 12 1,00
V. Rétinoblastomes 5,0 52 51 245 0,98
VI. Tumeurs rénales 11,1 115 9,6 479 1,16
Vl.a Néphroblastomes et autres tumeurs non épithéliales 10,7 111 9,3 458 1,15
VI.b Carcinomes rénaux 0,3 4 0,3 21 1,00
VI.c Tumeurs rénales non précisées
VII. Tumeurs hépatiques 11 12 1.4 71 0,79
VIl.a Hépatoblastomes 1,0 10 1,2 60 0,83
VIl.b Carcinomes hépatiques 0,2 2 0,2 11 1,00
VIl.c Tumeurs hépatiques non précisées
VIII. Tumeurs malignes osseuses 6,2 73 6,7 412 0,93
Vlll.a Ostéosarcomes 34 41 3,2 205 1,06
VIll.b Chondrosarcomes 0,1 1 0,2 12 0,50
VIlI.c Tumeurs d'Ewing 2,4 28 2,8 169 0,86
VIII.d Autres tumeurs malignes osseuses 0,2 2 0,3 21 0,67
Vlll.e Tumeurs malignes osseuses non précisées 0,1 1 0,1 5 1,00
IX. Sarcomes des tissus mous et extra-osseux 8,3 92 9,8 538 0,85
IX.a Rhabdomyosarcomes 4,6 50 55 290 0,84
aul'r>r<é2 tsﬁgﬁzsargggzzéstumeurs des gaines des nerfs périphériques et 0,7 8 0,7 40 1,00
IX.c Sarcome de Kaposi 0,1 1 0,1 3 1,00
IX.d Autres sarcomes des tissus mous 2,7 30 2,8 164 0,96
1X.e Sarcomes des tissus mous non précisés 0,3 3 0,7 41 0,43
X. Tumeurs germinales, trophoblastiques et gonadiques 6,8 5] 6,2 341 1,10
X.a Tumeurs germinales du systéme nerveux central 2,6 30 21 125 1,24
X.b Tumeurs germinales malignes extragonadiques et extracraniennes 2,1 22 19 91 1,11
X.c Tumeurs germinales malignes gonadiques 1,8 20 2,0 115 0,90
X.d Carcinomes gonadiques 0,2 2 0,1 5 2,00
X.e Autres tumeurs gonadiques ou non précisées 0,1 1 0,1 5 1,00
XI. Mélanomes malins et autres tumeurs malignes épithéliales 39 46 4,8 289 0,81
Xl.a Adénocarcinomes de la corticosurrénale 0,2 2 0,3 17 0,67
Xl.b Carcinomes de la thyroide 1,2 14 2,0 124 0,60
Xl.c Carcinomes du nasopharynx 0,6 8 0,3 21 2,00
XI.d Mélanomes malins 0,6 6 1,0 58 0,60
Xl.e Carcinomes cutanés 0,5 5 0,3 21 1,67
XLf Autres carcinomes 0,9 11 0,7 48 1,29
XII. Autres tumeurs malignes 0,3 14 0,00
Xll.a Autres tumeurs malignes précisées 0,2 12 0,00
XlI.b Autres tumeurs malignes non précisées 0,0 2
Total sans les HCL 158,6 1735 157,7 8584 1,01
HCL 0,9 9 0,7 36 1,29
Total avec les HCL 159,5 1744 158,4 8620 1,01

Taux standardisés sur la population mondiale [9]
Tauxldf/tauxFrM : rapport entre le taux standardisé en lle-de-France et le taux standardisé en France métropolitaine
HCL : histiocytoses a cellules de Langerhans - Source : RNCE
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Tableau 8. Taux d'incidence annuels standardisé, nombre de nouveaux cas en lle-
de-France et en France métropolitaine sur la période 2010-2014 et rapport de taux
par groupe et sous-groupe diagnostic

lle-de-France mét::::i:aine
Groupes et sous-groupes diagnostiques Taux N Taux N Tau>'<:I:1'\f,|/taux
I. Leucémies, syndromes myéloprolifératifs et myélodysplasiques 47,9 548 46,1 2593 1,04
l.a Leucémies lymphoides 37,2 426 36,8 2059 1,01
I.b Leucémies aigués myéloides 8,2 93 6,7 376 1,22
I.c Syndromes myéloprolifératifs chroniques 0,8 10 0,7 42 1,14
1.d Syndromes myélodysplasiques et autres syndromes myéloprolifératifs 1,1 12 15 78 0,73
|.e Leucémies sans autres indications 0,6 7 0,6 38 1,00
Il. Lymphomes et néoplasmes réticulo-endothéliaux 14,4 177 14,8 929 0,97
Il.a Lymphomes de Hodgkin 7,1 89 6,6 431 1,08
Il.b Lymphomes non hodgkiniens (sauf lymphomes de Burkitt) 4,2 51 45 278 0,93
Il.c Lymphomes de Burkitt 3,1 37 3,7 218 0,84
Il.d Néoplasmes réticulo-endothéliaux
Il.e Lymphomes sans autres indications 0,0 2
::]I.tra‘lgsénn?:;zegtét :gisntzlr;l: nerveux central et diverses tumeurs 374 433 387 2994 0,97
IIl.a Ependymomes et tumeurs du plexus choroide 4,1 46 4,1 227 1,00
Ill.b Astrocytomes 13,8 158 14,8 845 0,93
Ill.c Tumeurs embryonnaires du systéme nerveux central 6,0 68 7,4 413 0,81
Ill.d Autres gliomes 35 42 4,9 287 0,71
Ill.e Autres tumeurs du systéme nerveux central 9,7 116 7,0 426 1,39
1I1.f Tumeurs du systéme nerveux central non précisées 0,2 3 0,5 26 0,40
IV. Tumeurs du systéme nerveux sympathique 13,5 147 14,0 714 0,96
1V.a Neuroblastomes et ganglioneuroblastomes 13,3 145 13,7 700 0,97
IV.b Autres tumeurs du systeme nerveux sympathique 0,2 2 0,2 14 1,00
V. Rétinoblastomes 51 55 4,7 235 1,09
VI. Tumeurs rénales 10,1 112 9,2 486 1,10
Vl.a Néphroblastomes et autres tumeurs non épithéliales 9,6 106 9,0 472 1,07
VI.b Carcinomes rénaux 0,5 6 0,2 14 2,50
VI.c Tumeurs rénales non précisées
VII. Tumeurs hépatiques 19 20 18 95 1,06
Vll.a Hépatoblastomes 1,6 17 1,6 80 1,00
VIl.b Carcinomes hépatiques 0,2 3 0,2 14 1,00
VIl.c Tumeurs hépatiques non précisées 0,0 1
VIII. Tumeurs malignes osseuses 6,8 85 6,5 419 1,05
Vlll.a Ostéosarcomes 3,7 46 31 203 1,19
VIIl.b Chondrosarcomes 0,2 10 0,00
VIil.c Tumeurs d'Ewing 3,0 38 3,0 191 1,00
VIII.d Autres tumeurs malignes osseuses 0,1 1 0,2 11 0,50
Vlil.e Tumeurs malignes osseuses non précisées 0,1 4 0,00
IX. Sarcomes des tissus mous et extra-osseux 10,8 124 €2 561 1,09
I1X.a Rhabdomyosarcomes 6,3 71 55 308 1,15
IX.b Fibrosarcomes, tumeurs des gai ériphéri
kb Fibrosa fibreusés gaines des nerfs périphériques et 0.9 10 07 40 1,29
IX.c Sarcome de Kaposi
IX.d Autres sarcomes des tissus mous 2,8 32 2,9 172 0,97
IX.e Sarcomes des tissus mous non précisés 0,9 11 0,7 41 1,29
X. Tumeurs germinales, trophoblastiques et gonadiques 5,8 68 51,8 306 1,09
X.a Tumeurs germinales du systéme nerveux central 2,3 27 2,1 126 1,10
X.b Tumeurs germinales malignes extragonadiques et extracraniennes 1,7 18 1,6 81 1,06
X.c Tumeurs germinales malignes gonadiques 1,7 20 15 89 1,13
X.d Carcinomes gonadiques 0,1 3 0,00
X.e Autres tumeurs gonadiques ou non précisées 0,2 3 0,1 7 2,00
XI. Mélanomes malins et autres tumeurs malignes épithéliales 2,6 32 52 328 0,50
Xl.a Adénocarcinomes de la corticosurrénale 0,4 4 0,5 27 0,80
Xl.b Carcinomes de la thyroide 0,7 8 1,8 114 0,39
Xl.c Carcinomes du nasopharynx 0,4 5 0,4 25 1,00
XI.d Mélanomes malins 0,2 2 0,9 56 0,22
Xl.e Carcinomes cutanés 0,1 1 0,2 12 0,50
XI.f Autres carcinomes 0,9 12 1,4 94 0,64
XII. Autres tumeurs malignes 0,5 5 0,5 24 1,00
Xll.a Autres tumeurs malignes précisées 0,5 5 0,4 23 1,25
Xll.b Autres tumeurs malignes non précisées 0,0 1
Total sans les HCL 156,8 1806 156,6 8914 1,00
HCL 0,7 8 0,8 36 0,88
Total avec les HCL 157,6 1814 157,3 8950 1,00

Taux standardisés sur la population mondiale [9] R
Tauxldf/tauxFrM : rapport entre le taux standardisé en lle-de-France et le taux standardisé en France métropolitaine
HCL : histiocytoses a cellules de Langerhans - Source : RNCE
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Tableau 9. Taux d'incidence annuel standardisé et cumulé a 15 ans par sexe en lle-de-France et en France métropolitaine par groupe et sous-groupe diagnostic

principaux, 2000-2004

Taux d'incidence standardise (/million)

Taux d'incidence cumlée (/million)

Taux d'incidence standardise (/million)

Taux d'incidence cumlée (/million)

Groupes et sous-groupes diagnostiques G F T G F T G F T G F T
I. Leucémies, syndromes myéloprolifératifs et myélodysplasiques 49,7 39,1 45,4 722,7 563,2 657,7 48,6 40,7 45,8 700,6 583,4 657,7
l.a Leucémies lymphoides 38,1 30,2 35 553 432,3 504,4 37,7 31,6 35,5 540,8 449,8 507,4
|.b Leucémies aigués myéloides 8,6 7,6 8,3 124,2 112,4 121,2 7,2 6,9 7,2 104,8 100,3 105,4
Il. Lymphomes et néoplasmes réticulo-endothéliaux 21,2 12,6 17,3 339,8 204 278,5 21,1 11 16,4 334 178,3 262,5
Il.a Lymphomes de Hodgkin 8,5 7,6 8,2 140,9 130 138,2 7.2 59 6,7 118,8 99,7 1118
11.b Lymphomes non hodgkiniens (sauf lymphomes de Burkitt) 6,4 3,1 4,9 102,5 47,6 76,4 6,4 3,6 51 101,7 56,1 80,9
Il.c Lymphomes de Burkitt 6,4 1,6 4,1 96,5 23,5 61,4 7.4 1,4 4,5 1129 21,4 68,9
Lllﬁi:]';lr\efurs du systéme nerveux central et diverses tumeurs intracraniennes et 40,2 354 38,7 597.1 515.3 56,3 39.1 336 37.3 5775 495,3 5496
Ill.a Ependymomes et tumeurs du plexus choroide 3,7 3,8 3,8 50,6 51,7 52,4 4,2 3,2 3,8 59,2 44,2 53,2
Ill.b Astrocytomes 15,3 14,4 15,2 226,4 207,7 222,4 13,9 13,7 14,1 205,9 202,1 208,6
Ill.c Tumeurs embryonnaires du systéme nerveux central 8,4 6,6 7,6 123,1 96,9 111,7 9,1 59 7,7 132,1 86,3 111,6
1ll.d Autres gliomes 54 51 54 83,1 733 80,5 4,6 51 5 70,1 76,6 75,2
Ill.e Autres tumeurs du systéme nerveux central précisées 7,1 55 6,5 109,8 85,4 99,6 6,6 51 6 100,7 77,7 91,7
IV. Tumeurs du systeme nerveux sympathique 13,9 15 14,8 188,5 201,6 199,5 14,3 14 14,5 189,9 187,2 193,3
V. Rétinoblastomes 4,2 57 5 54,7 75,2 66,2 4,6 53 51 59,9 69,3 66,6
VI. Tumeurs rénales 11,1 10,6 11,1 151,1 142,4 150,8 9,2 9,6 9,6 123,6 128,4 129,5
VII. Tumeurs hépatiques 15 0,7 11 20,2 10,7 15,9 1,6 11 1,4 21,9 15,1 19,1
VIII. Tumeurs malignes osseuses 6,9 51 6,2 113 83,9 100,9 7,4 5,6 6,7 119,8 92,7 109,2
IX. Sarcomes des tissus mous et extra-osseux G5 6,8 8,3 138,7 102,4 123,2 11,5 7,6 9,8 167,8 113,4 144,1
X. Tumeurs germinales, trophoblastiques et gonadiques 5,8 7,5 6,8 84,1 108,9 98,5 54 6,7 6,2 78,3 99,1 90,6
XI. Mélanomes malins et autres tumeurs malignes épithéliales 3,9 3,7 3,9 64,9 59 62,9 3,9 54 4.8 63,1 86,2 76,7
XII. Autres tumeurs malignes 0,2 0,2 0,3 315 87 4,1
Total sans les HCL 168,1 1421 158,6 2472,8 2064,4 2320 166,9 140,9 157,7 2439,7 2050,8 2299,9
HCL 0,7 1 0,9 10,3 12,4 11,9 0,8 0,6 0,7 10,6 8,4 9,7
Total avec les HCL 168,8 143,1 159,5 2483,1 2076,7 2331,4 167,7 1415 158,4 2450,4 2059,3 2309,5

G : garcons ; F :filles, T : ensemble
HCL : histiocytoses a cellules de Langerhans
Source : RNCE.
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Tableau 10. Taux d'incidence annuel standardisé et cumulé & 15 ans par sexe en lle-de-France et en France métropolitaine par groupe et sous-groupe diagnostic

principaux, 2010-2014

Taux d'incidence standardise (/million)

Taux d'incidence cumlée (/million)

Taux d'incidence standardise (/million)

Taux d'incidence cumlée (/million)

Groupes et sous-groupes diagnostiques G F T G F T G F T G F T
I. Leucémies, syndromes myéloprolifératifs et myélodysplasiques 54,0 39,8 47,9 785,6 574,3 694,6 51 39,2 46,1 738,6 562,3 665,2
l.a Leucémies lymphoides 41,4 31,5 37,2 604,8 452,8 539,8 40,8 31,1 36,8 589,1 443,2 528,2
|.b Leucémies aigués myéloides 9,5 6,5 8,2 135,9 94,1 117,4 7,1 5,9 6,7 102,7 86,5 97

Il. Lymphomes et néoplasmes réticulo-endothéliaux 18,2 10,1 14,4 290,2 166,3 2329 19,4 9,6 14,8 306,4 157,9 237,6
Il.a Lymphomes de Hodgkin 8,2 57 7,1 134,6 97,5 118,8 78 52 6,6 127,5 88 110,2
11.b Lymphomes non hodgkiniens (sauf lymphomes de Burkitt) 4,7 3,6 4,2 74,5 56 66,9 57 3,1 4,5 89,6 49,5 711
Il.c Lymphomes de Burkitt 53 0,8 3,1 81,1 12,8 48,1 6 1,3 3,7 89,3 19,9 55,8
!Ihil'glrggurs du systéme nerveux central et diverses tumeurs intracraniennes et 384 348 37.4 566.5 514 5518 16 34 387 6145 501 5706
lll.a Ependymomes et tumeurs du plexus choroide 4.4 3,6 4,1 61,3 51,4 57,7 4,7 3,4 4,1 66,6 48 58,8
Ill.b Astrocytomes 13,3 13,7 13,8 192,9 198,5 200 15,1 13,9 14,8 220,7 203,4 216,5
Ill.c Tumeurs embryonnaires du systéme nerveux central 6,9 4,8 6 98,6 68,9 85,5 8,8 57 7.4 126,7 80,9 106
1ll.d Autres gliomes 31 3,8 3,5 47,9 58,1 54,3 4,7 4,8 4,9 70,4 73,8 73,6
Ill.e Autres tumeurs du systeme nerveux central précisées 10,3 8,7 9,7 160,4 133,6 150 8 5,8 7 123,8 89,6 109,2
IV. Tumeurs du systéme nerveux sympathique 16,1 10,4 i85 2141 139,8 180,7 14,8 12,5 14 195,5 166,6 185,2
V. Rétinoblastomes 683 4,8 51 69,2 62,1 66,9 4,8 4,4 4,7 62,6 56,7 61,1
VI. Tumeurs rénales 10,2 9,5 10,1 141,6 131,8 139,8 8,4 9,6 9,2 1123 131,5 125,1
VII. Tumeurs hépatiques 2 1,6 1,9 26,4 21,8 24,8 2 15 1,8 27,1 20,6 24,8
VIII. Tumeurs malignes osseuses 6,3 7,1 6,8 103,8 116,7 112,5 6,3 6,5 6,5 103 106,6 107,5
IX. Sarcomes des tissus mous et extra-osseux 12,4 8,7 10,8 177,7 130,3 157,7 10,6 8,7 €2 154 128,3 143,8
X. Tumeurs germinales, trophoblastiques et gonadiques 4,9 6,5 58 72,8 97,9 87,3 4,8 55 5,8 71,7 82,7 79
XI. Mélanomes malins et autres tumeurs malignes épithéliales 2,1 3,1 2,6 33,8 48,4 41,9 4,1 6 52 65,8 98,7 84
XIl. Autres tumeurs malignes 0,7 0,2 0,5 9,6 2,4 6 0,4 0,5 0,5 5 7 6,5
136, 156, 2488, 2004, 2293, 168, 156, 2453, 2017, 2287,

Total sans les HCL 170,6 S 8 7 7 6 1 138 6 1 4 7
HCL 0,7 0,7 0,7 9,6 9,7 9,9 0,6 0,8 0,8 7,8 10,7 9,8
Total avec les HCL 1713 SIS 157,6 2498,3 2014,3 2303,4 168,7 138,8 157,3 2460,5 2028 2296,6

G : garcons ; F: filles, T : ensemble
HCL : histiocytoses a cellules de Langerhans
Source : RNCE.

92UBI4-9p-9|| US SUB GT 9p SUIOW SP JUBUS,| ZOYD SI9oUBD $O7



Figure 6. Taux d’'incidence des leucémies, syndromes myéloprolifératif et
myélodysplasiques selon I’age en Tle-de-France et en France métropolitaine,
périodes 2000-2004 et 2010-2014 (pour un million d’enfants)
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Figure 7. Taux d’'incidence des lymphomes et néoplasmes réticulo-endothéliaux
selon I’age selon I’age en Tle-de-France et en France métropolitaine, périodes
2000-2004 et 2010-2014 (pour un million d’enfants)
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Figure 8. Taux d’incidence des tumeurs du systeme nerveux central et diverses
tumeurs intracraniennes et spinales selon I’age en Tle-de-France et en France
métropolitaine, périodes 2000-2004 et 2010-2014 (pour un million d’enfants)
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Figure 9. Taux d’incidence des tumeurs du systéme nerveux sympathique selon
I’age en Tle-de-France et en France métropolitaine, périodes 2000-2004 et 2010-
2014 (pour un million d’enfants)
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Figure 10. Taux d’incidence des tumeurs rénales selon I'Age en Tle-de-France et en
France métropolitaine, périodes 2000-2004 et 2010-2014 (pour un million d’enfants)
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Figure 11. Taux d’incidence par rétinoblastome selon I'age en lle-de-France et en
France métropolitaine, périodes 2000-2004 et 2010-2014 (pour un million d’enfants)
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Figure 12. Taux d’incidence des sarcomes des tissus mous et extra-osseux selon
I’age en Tle-de-France et en France métropolitaine, périodes 2000-2004 et 2010-
2014 (pour un million d’enfants)
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Figure 13. Taux d’'incidence des mélanomes et autres tumeurs épithéliales pour
un million d’enfants selon I’age en Tle-de-France et en France métropolitaine,
périodes 2000-2004 et 2010-2014 (pour un million d’enfants)
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Tableau 10. Nombre de nouveaux cas, taux d'incidence standardisé par million d'enfant en lle-de-France par sexe pour les principales localisations en 2000-2004 et

2010-2014

Région lle-de-France Gargons Filles Ensemble

Période 2000-2004 2010-2014 2000-2004 2010-2014 2000-2004 2010-2014
Groupes et sous-groupes diagnostiques Cas  Tsd/m Cas  Tsd/m Cas  Taux* Cas  Tsd/m Cas  Tsd/m Cas  Tsd/m
I. Leucémies, syndromes myéloprolifératifs et myélodysplasiques 275 49,7 316 54,0 215 39,1 232 39,8 490 45,4 548 47,9
Il. Lymphomes et néoplasmes réticulo-endothéliaux 126 21,2 113 18,2 76 12,6 64 10,1 202 17,3 177 14,4
IIl. Tumeurs du systéme nerveux central et diverses tumeurs intracraniennes et spinales 227 40,2 227 38,4 196 35,4 206 34,8 423 38,7 433 37,4
IV. Tumeurs du systéeme nerveux sympathique 75 13,9 89 16,1 80 15,0 58 10,4 155 14,8 147 13,5
V. Rétinoblastomes 22 4,2 29 53 30 57 26 4,8 52 5,0 55 51
VI. Tumeurs rénales 59 111 58 10,2 56 10,6 54 9,5 115 111 112 10,1
VII. Tumeurs hépatiques 8 1,5 11 2,0 4 0,7 9 1,6 12 1,1 20 1,9
VIII. Tumeurs malignes osseuses 42 6,9 40 6,3 31 51 45 7,1 73 6,2 85 6,8
IX. Sarcomes des tissus mous et extra-osseux 53 9,5 72 12,4 39 6,8 52 8,7 92 8,3 124 10,8
X. Tumeurs germinales, trophoblastiques et gonadiques 33 5,8 29 4,9 42 7,5 39 6,5 75 6,8 68 5,8
XI. Mélanomes malins et autres tumeurs malignes épithéliales 24 3,9 13 2,1 22 3,7 19 3,1 46 3,9 32 2,6
XII. Autres tumeurs malignes 4 0,7 1 0,2 0 NC 5 NC
Total sans les HCL 944 168,1 1001 170,6 791 142,1 805 136,6 1735 158,6 1806 156,8
HCL 4 0,7 4 0,7 5 1,0 4 0,7 9 0,9 8 0,7
Total avec les HCL 948 168,8 1005 171,3 796 143,1 809 137,3 1744 159,5 1814 157,6

Tsd/m : taux standardisés sur la population mondiale, pour un million d’enfants
HCL : histiocytoses a cellules de Langerhans
Source : RNCE, exploitation ORS-ile-de-France
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Tableau 11. Nombre de nouveaux cas, taux d'incidence standardisé par million d'enfants en France métropolitaine par sexe pour les principales localisations en

2000-2004 et 2010-2014

France métropolitaine Gargons Filles Ensemble
2000-2004 2010-2014 2000-2004 2010-2014 2000-2004 2010-2014

Groupes et sous-groupes diagnostiques Cas  Tsd/m Cas  Tsd/m Cas  Taux* Cas  Tsd/m Cas  Tsd/m Cas  Tsd/m
|. Leucémies, syndromes myéloprolifératifs et myélodysplasiques 1335 48,6 1472 51,0 1110 40,7 1121 39,2 2445 45,8 2593 46,1
1l. Lymphomes et néoplasmes réticulo-endothéliaux 641 21,1 613 19,4 346 11,0 316 9,6 987 16,4 929 14,8
11l. Tumeurs du systeme nerveux central et diverses tumeurs intracraniennes et spinales 1101 39,1 1225 41,6 945 33,6 999 34,0 2046 37,3 2224 38,7
IV. Tumeurs du systeme nerveux sympathique 361 14,3 385 14,8 356 14,0 329 12,5 717 14,5 714 14,0
V. Rétinoblastomes 114 4,6 123 4,8 131 53 112 4,4 245 51 235 4,7
VI. Tumeurs rénales 235 9,2 225 8,4 244 9,6 261 9,6 479 9,6 486 9,2
VII. Tumeurs hépatiques 42 1,6 54 2,0 29 1,1 41 1,5 71 1,4 95 1,8
VIII. Tumeurs malignes osseuses 232 7.4 206 36,3 180 5,6 213 6,5 412 6,7 419 6,5
IX. Sarcomes des tissus mous et extra-osseux 321 11,5 306 10,6 217 7,6 255 8,7 538 9,8 561 9,9
X. Tumeurs germinales, trophoblastiques et gonadiques 151 54 142 4,8 190 6,7 164 55 341 6,2 306 53
XI. Mélanomes malins et autres tumeurs malignes épithéliales 123 3,9 131 4,1 166 54 197 6,0 289 4,8 328 5,2
XII. Autres tumeurs malignes 7 0,2 10 0,4 7 0,2 14 0,5 14 NC 24 NC
Total sans les HCL 4663 166,9 4892 168,1 3921 140,9 4022 138,0 8584 157,7 8914 156,6
HCL 20 0,8 15 0,6 16 0,6 21 0,8 36 0,7 36 0,8
Total avec les HCL 4683 167,7 4907 168,7 3937 141,5 4043 138,8 8620 158,4 8950 157,3

Tsd/m : taux standardisés sur la population mondiale, pour un million d’enfants

HCL : histiocytoses a cellules de Langerhans
Source : RNCE, exploitation ORS-fle-de-France
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Annexe 2 : Données complémentaires de mortalité

Figurent ici a titre indicatif les taux de mortalité francilien par localisation : la faiblesse des
effectifs toutefois et leur grande variation d’'une année sur I'autre rendent ces graphiques
difficilement interprétables.

Figure 14. Evolution de la mortalité par tumeur chez I’enfant en France et en lle-de-

France pour les lymphomes chez les enfants de moins de 15 ans
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Figure 15. Evolution des taux de mortalité par tumeur maligne de I'encéphale en
Tle-de-France et en France métropolitaine chez les enfants de moins de 15 ans
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Figure 16. Evolution des taux de mortalité par tumeur maligne du rein en Tle-de-
France et en France métropolitaine chez les enfants de moins de 15 ans
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