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INTRODUCTION




Les tumeurs de ’angle ponto-cérébelleux représentent environ 10% des tumeurs
intracraniennes chez 1’adulte et environ 1% dans les séries pédiatriques. Dans
cette région, les types histologiques les plus rencontrés sont le schwannome
vestibulaire, le méningiome et le kyste épidermoide. Ces trois tumeurs
représentent plus de 90% des tumeurs de I’angle ponto-cérébelleux. Il s’agit de
Iésions essentiellement bénignes [12,29,59]. Ce faisant, ’exérese chirurgicale
constitue la pierre angulaire du traitement. Ainsi, plusieurs voies d’abords ont été
établies pour traiter ces lésions et diminuer la morbi-mortalité de cette chirurgie.
Une mortalité qui était lourde au début ; ce qui a valu le nom de « Bloody angle
» a cette région. Avec le temps, les méthodes d’anesthésie se sont améliorées, et
la chirurgie a connu, aussi, un essor considérable avec I’introduction du
microscope opératoire, le raffinement des techniques microchirurgicales par
Yasargil et I’introduction du monitoring peropératoire des nerfs craniens.

La chirurgie de ’angle ponto-cérébelleux est passée de 1’ere de la préservation
du pronostic vital a 1’¢re de la préservation du pronostic fonctionnel.
Actuellement, dans les séries chirurgicales public¢es, le taux de mortalité ne
dépasse pas 10% [11,83].

Notons qu’a ce jour, littérature concernant la chirurgie des tumeurs de I’APC est
pauvre dans notre région ou le retard diagnostique reste problématique et les
dernieéres innovations technologiques reste un défi majeur dans nos pays a
revenus limités [18,80].

Nous avons comme objectif :

- premierement de dresser le profil épidémiologique, les aspects diagnostiques,
thérapeutiques et évolutifs de cette pathologie dans notre contexte en menant une
étude rétrospective portant sur les patients porteurs de tumeur de I’angle ponto

cérébelleux pris en charge au sein de notre service.



- deuxiémement faire une analyse comparative de nos résultats avec ceux de la
littérature dans un chapitre de discussion.
-en fin énumérer un certain nombre de recommandations dans le sens d’améliorer

nos résultats



PREMIERE PARTIE



I. Historique de la chirurgie de I’angle ponto-cérébelleux

Le premier cas de tumeur de L’APC fut décrit en 1777 par I’anatomiste
néerlandais Eduard SANDIFORT, d'autres Comme Charles BELL en 1830, et
CRUVEILLHER en 1842, rapportérent des observations anatomo-cliniques
détaillées mais ce n'est qu'en 1902 que fut introduit par HENNEBERG et KOCH
le terme de "Tumeur de l'angle ponto-cérébelleux', cette entité anatomo-
clinique n'étant réellement reconnue qu'aprés la parution du manuscrit de
CUSHING (1917) sur le sujet.

Durant la période sus décrite, le diagnostic des tumeurs de I’APC n’était possible
qu’en post mortem. Cruveilhier fut le premier a décrire en détail 1’évolution
clinique d’un patient présentant une tumeur de I’APC et Oppenheim fit le premier
diagnostic « ante-mortem » correct, en 1890. Son diagnostic était uniquement
base¢ sur des données cliniques [2]. Cependant, c’est en novembre 1894 qu’une
exérese chirurgicale d’une tumeur de ’APC fut réalisée par le chirurgien
britannique Charles Balance.

Ainsi, au début du XXeme siecle, plusieurs équipes abordérent avec succes les
tumeurs de I’APC mais les complications furent nombreuses. En 1913, au
congrés de médecine de Londres, trois chirurgiens trés influents, Horsley de
Londres, Von Eiselsberg de Vienne et Krause de Berlin, publierent leurs
premieres expériences. Horsley eut un taux de mortalité de 67 % sur une série 15
patients. Eiselsberg eut 77% pour une série de 17 cas et Krause 84% sur 31 cas.
Ils utiliseérent, tous, une voie sous occipitale latérale [2]. L’exérese fut réalisée a
I’index ou a I’aide d’une spatule. La rapidité de I’exérese était capitale a cause du
manque d’outils d’hémostases (figure 1). A cette époque, I’hémostase fut réalisée
a I’aide de compresses entassées dans I’APC (packing). Harvey Cushing appela
I’APC : « the bloody angle ». Toutefois, en 1917, il publia une série de 30 cas

dans sa trés célébre monographie « Tumor of the Nervus Acusticus and the
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syndrome of the cerebellopontine angle » ou il eut moins de complications que
ses contemporains et son taux de mortalit¢ fut de 20 %. En 1936, son taux de
mortalité¢ s’est réduit a 4%. Sa technique consistait en une exérése subtotale
assurant une décompression des structures nobles, suivie d'une hémostase

méticuleuse du foyer opératoire avec un taux de récidive supérieur a 50% [23,24].

Avant

B

Figure 1: Illustration de Kraus sur I’abord des tumeurs de ’APC (A), avec

la technique d’exérése a I’index (B)[58]

Cette chirurgie connut une avancée considérable grace au progres des techniques
d’imagerie. Walter Dandy a introduit la ventriculographie, ce qui permit un
diagnostic précoce des tumeurs de I’APC (1918). Il améliora la technique
chirurgicale et insista, contrairement a Cushing, sur ’importance de I’exérese
totale de la Iésion. Il publia, en 1941, une série de 46 cas d’exéréses complétes de
Schwannomes vestibulaires avec une mortalité de 10,87%. Dandy considérait la
paralysie faciale comme une « séquelle nécessaire de 1’opération ». Ainsi, a
I’étape suivante, le niveau d’objectif de la chirurgie des tumeurs de I’APC est
pass€ d’un impératif vital a un impératif fonctionnel avec préservation du nerf

facial et méme de I’audition [25, 26, 27, 28].

Latéral



L’¢re moderne de la chirurgie de I’APC commenga avec l’introduction du
microscope opératoire suivie de 1’assistance endoscopique. En 1961, William
House fut le premier a utiliser des techniques microchirurgicales par voie
translabyrinthique pour I’exérése d’un schwannome vestibulaire. Il améliora cette
voie d’abord et en fit une technique de choix dans I’abord des 1ésions de I’ APC.
En 1960, House a réduit le taux de mortalité a 5,4 %, avec un taux de préservation
du nerf facial de 95% [45, 46,47,48].

En 1967, Drake publia sa technique de préservation du nerf facial, ainsi que les
techniques de reconstruction de ce nerf [31]. Gazi Yasargil étudia 1’anatomie
microchirurgicale de I’APC et montra I'importance des deux feuillets
arachnoidiens qui enveloppent les schwannome. Il démontra que cette arachnoide
peut servir de plan de dissection, permettant ainsi une préservation des élément
vasculo-nerveux de ’APC [126,128].

Lars Leksell a décrit en 1951 une technique d’irradiation permettant de focaliser
des rayons de type gamma sur une cible intracranienne bien circonscrite en une
seule séance, c’est la radiochirurgie (gamma-knife). Leksell réalisa sa technique
sur un schwannome vestibulaire en 1969. Depuis les protocoles se sont améliorés
et la radiochirurgie est de plus en plus utilisée pour les schwannomes de petite
taille, mais aussi actuellement se développent des stratégies combinées entre la
chirurgie de réduction tumorale suivie de la radiochirurgie pour le résidu tumoral.
En 1979, Delgado introduisit le monitoring peropératoire du nerf facial ce qui
améliora les résultats fonctionnels. Actuellement, le monitoring peropératoire est
possible pour tous les nerfs qui traversent I’APC et la qualité des soins continue

de s’améliorer.



II. RAPPELS

I1.1 Embryologie [51, 65, 111]

Le systéme nerveux central dérive de la plaque neurale qui s’invagine, en une
gouttiére, le tube neural. A la 4°™ semaine du DIU, I’extrémité céphalique du
tube neural ; se développe rapidement et se différencie. Elle présente trois zones
dilatées, les vésicules cérébrales primitives : le prosencéphale, le mésencéphale
et le rhombencéphale.

A la 5°™ semaine, ces vésicules se modifient et forment les vésicules cérébrales
secondaires. Le prosencéphale donne le télencéphale et le diencéphale. Le
mésencéphale ne se subdivise pas. Le rhombencéphale se subdivise en
métencéphale et myélencéphale.

A la 7°™ semaine, entre le myélencéphale et le métencéphale se forme une
inflexion dorsale : la courbure pontique (figure 2). Cette courbure s’accentue et
forme la cavité rhombencéphalique ; un espace losangique préfigurant le [Veéme
ventricule. Simultanément, la lame alaire du myélencéphale s’affine pour donner
le futur voile médullaire inférieur, tandis que celle du métencéphale se dissocie

en deux lévres rhombiques symétriques.



Diencephala 1
Figure 2: Illustration de ’encéphale a la 7émesemaine de DIU. On note la

formation de la courbure pontique et les ébauches du futur

cervelet [51].

Le métencéphale et les lévres rhombiques adjacentes donnent naissance aux
cellules granulaires cérébelleuses et aux noyaux cérébelleux profonds. Ainsi, le
toit du métencéphale est a l'origine du cervelet, tandis que le plancher du
métencéphale donne le pont. Le plancher du myélencéphale forme la moelle
allongeée et les parois latérales donnent les pédoncules cérébelleux. Les caracteres
morphologiques des lames alaire et fondamentale ne changent pas et donnent
naissance aux noyaux des nerfs craniens V, IV, VII et VIII.

I1.2 Rappels anatomiques

I1.2.1 Anatomie chirurgicale de I’angle ponto-cérébelleux

I1.2.1.1 Généralités

La base du crane est constituée de 3 parties disposées en marche d’escalier :

I’étage antérieur, moyen et postérieur.



L’étage postérieur ou fosse cérébrale postérieure constitue la partie la plus large
et profonde de la base du crane. Inextensible, elle est limitée en haut par la tente
du cervelet et en dessous par le foramen magnum. Elle communique avec 1’étage
sus-tentoriel a travers I’incisure tentorielle et communique avec le canal spinal
par le foramen magnum. Sa face endocranienne présente plusieurs foramens : le
foramen jugulaire, le méat acoustique interne, le canal hyoglosse, 1’aqueduc
vestibulaire, ainsi que des foramens laissant passer les veines émissaires. En son
sein chemine les structures responsables de 1’¢veil, les centres cardiorespiratoires,
les voies motrices, sensitives et sensorielles. Seulement 2 des 12 nerfs craniens
naissent en dehors de la fosse postérieure.

Cette région constitue aussi un site capital dans la circulation du LCS.

L’ APC occupe I’espace latéral de la fosse cranienne postérieure. Elle a une forme
grossierement prismatique. Elle est située entre les bras supérieur et inférieur de
la fissure ponto-cérébelleuse ; il s’agit d’une fente angulaire en forme de « V »
constituée par la jonction entre cervelet, pont et pédoncule cérébelleux moyen.
L’apex de l’angle, situé médialement, est constitué¢ par la jonction des bras
supérieur et inférieur. Cet angle est ouvert latéralement et est en rapport avec la
face postérieure du rocher (figure 3).

La majorité des nerfs criniens, de la 4°™ 3 la 11°™ paire, cheminent & proximité
ou au sein de I’APC. Les nerfs IV et V sont situés a proximité de la limite
supérieure de I’angle ; les nerfs mixtes, a proximité de la limite inférieure et
I’abducens a la base de ’APC. Les éléments neurovasculaires de la région
forment trois complexes, en rapport avec les artéres cérébelleuses. Chaque
complexe neurovasculaire est formé par une artére cérébelleuse, une portion du
tronc cérébral, un pédoncule cérébelleux et une des 3 fissures majeures entre le
tronc cérébral et le cervelet. Chaque complexe neurovasculaire est aussi en

rapport avec un ensemble de nerfs craniens (figure 4).
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Dans la description des complexes neurovasculaires, on se focalisera surtout sur
les arteéres et les nerfs craniens qui traversent I’APC. En effet, la 1ésion de ces

¢léments constitue le principal risque de la chirurgie de cette région.

il a

Gauche

gggi?%‘&iv_‘\a ': |

Figure 3: Vue de face de I’APC sur une dissection cadavérique.

Elle montre le foramen de Luschka ainsi que le plexus choroide du V4. Il s’agit d’un repere
important dans la chirurgie de ’APC. Les nerfs mixtes sont situés en dessous du plexus et le
paquet acousticofacial au-dessus [89]. CN : Nerf cranien ; For. Luschka : Foramen de Luschka
; Chor. Plex. : Plexus choroide ; Floc : Flocculus ; Mid. Ped : Pédoncule cérébelleux moyen ;
Cer. Pon. Fiss. Inf limb : limite inférieure de la fissure ponto-cérébelleuse ; Cer. Pon.

Fiss. sup limb : limite supérieure de la fissure ponto-cérébelleuse.
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Complexe
Neurovasculaire
Supérieur

Complexe
Neurovasculaire

Complexe
Neurovascubaie
Inférieur

Figure 4: Illustration des trois (3) complexes neurovasculaires
(Rhoton) [90].

I1.2.1.2 Le complexe neurovasculaire supérieur

Il est formé par ’artére cérébelleuse supérieure (SCA), qui est en rapport avec le
mésencéphale, la face supérieure du cervelet, le pédoncule cérébelleux supérieur,
la fissure cérébello-mésencéphalique et les nerfs craniens trijumeau, trochléaire
et oculomoteur commun.

Dans ce complexe, seuls la SCA et le trijumeau ont un trajet au niveau de I’APC.

» L’artére cérébelleuse supérieure (figure 5) [90]
Elle nait du tronc basilaire, juste en dessous de 1’apex basilaire, en avant du

mésencéphale, rarement, a la partie proximale de I’artére cérébrale postérieure.
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On décrit 4 segments a la SCA : pontomésencéphalique antérieur,
pontomésencéphalique latéral, cérébello-mésencéphalique et cortical.
-Le segment ponto mésencéphalique antérieur est situé¢ entre le dorsum sellae et
la partie rostrale du tronc cérébral. Elle est en rapport avec le nerf II1 en haut.
-Le segment ponto-mésencéphalique latéral débute a la partie antérolatérale du
tronc cérébral, se dirige vers le bas au niveau de la partie latérale du pont. Sa
courbure distale se projette vers 1’avant et peut atteindre 1’origine apparente du
trijumeau, au niveau du pont (source de névralgie du V). Le nerf trochléaire passe
au-dessus de ce segment. Ce segment se termine a la partie antérieure de la fissure
cérébello-mésencéphalique. 1l est en rapport avec la veine basale de
Rosenthal et I’artére cérébrale postérieure, en haut.
-Le segment cérébello-mésencéphalique est situ€¢ au niveau de la fissure
cérébello-mésencéphalique. Les branches passent au-dessus de 1’émergence du
trijumeau et a proximité de I’incisure tentorielle, médialement. A ce niveau, ses
branches croisent le IV. Dans cette région la SCA est en rapport avec la veine
pétreuse supérieure et ses branches.
-Le segment cortical vascularise le vermis et face supérieure du cervelet. De la
SCA naissent, aussi, plusieurs arteéres perforantes qui vascularisent le pont et le
mésencéphale. On décrit aussi a la SCA des branches marginales qui
vascularisent la partie supérieure de la face pétreuse du cervelet ; ainsi que des
branches pré-cérébelleuses qui vascularisent les noyaux du cervelet.

» Le nerf trijumeau [72]
Le nerf trijumeau émerge du tronc cérébral dans ’APC, a la jonction du
pédoncule cérébelleux moyen et du pont. Le nerf est formé de 2 racines ; une
sensitive, en situation inféro-latérale et une motrice, au pdle supéro-médial. La
racine sensitive va subir une torsion de son axe, puis s’évaser pour donner le

plexus triangulaire et le ganglion dans le cavum trijéminal. Elle peut aussi étre
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divisée en un contingent dorso-médial (nerf ophtalmique), un contingent
ventrolatéral (nerf mandibulaire), et un contingent intermédiaire (nerf
maxillaire).

L’angle d’émergence de la racine sensitive au niveau du pont par rapport a 1’axe
du tronc cérébral varie de 10 a 80°. Le nerf chemine dans la citerne
pontocérébelleuse.

Dans I’APC, Il est en rapport avec la SCA qui passe entre les branches de la veine
pétreuse supérieure (veine de Dandy). Certaines de ces veines doivent étre
coagulées lors de I’exposition chirurgicale du nerf trijumeau.

La vascularisation du V est assurée par I’artére pontique supéro-latérale (branche
de Partére basilaire) et par une branche pédonculo-cérébelleuse de I’AICA (75
%). Les rapports vasculaires du V ont fait I’objet de nombreux travaux. La SCA
décrit une boucle au contact du V dans 35 a 58% des cas selon les séries ; ’AICA
peut aussi entrer en contact avec le V. Concernant les rapports veineux (veine
pétreuse, veine latéro-pontine), les contacts sont estimés selon les auteurs entre
30 et 40 % [19]. Donc, au cours d’une exérese tumorale dans cette région, une

identification de ces vaisseaux est capitale.

Avant

Figure 5: Complexe neurovasculaire supérieur [90].
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A : Vue inférieure montrant les rapports chirurgicaux du nerf V avec la SCA, d’une part
et les branches de la veine de Dandy, d’autre part.

B : Vue supérieure montrant les branches de la SCA entre, en haut, le IV et, en bas, le V.
Tent. Edge : Incisure tentorielle ; Rost : rostral ; Caud. Tr : tronc caudal ; Tributaries : veines

tributaires ; Sup. Pet. V : veine de Dandy ; Merckel’s Ca : Cavum de Merckel
I1.2.1.3 Le complexe neurovasculaire moyen

I1 constitue la partie moyenne de I’APC. Il est formé par ’arteére cérébelleuse
antéro-inférieure (AICA), le paquet acousticofacial, le pont, le pédoncule
cérébelleux moyen et la face pétreuse du cervelet.

» L’artére cérébelleuse antéro-inférieure (AICA) (figure 6)

[90].

Elle nait au niveau du tronc basilaire, le plus souvent au niveau de sa moiti¢
inférieure. On distingue, essentiellement, 4 segments a I’AICA : le segment pré
pontique, latéro-pontique, flocculo-nodulaire et le segment cortical.
-Le segment pré-pontique se situe entre le clivus en la face antérieure du pont. 1l
commence a 1’origine de I’AICA et se termine au niveau d’un plan vertical
passant par I’olive. Ce segment est en rapport avec les radicelles du nerf VI.
-Le segment latéro-pontique commence a la partie antéro-latérale du pont et
traverse I’APC entre le VII et le VIII. Ce segment est en rapport avec le CAI, le
récessus latéral et le plexus choroide au niveau du foramen de Luschka. En
chirurgie, le paquet acousticofacial se situe toujours au-dessus du plexus
choroide. Les branches de I’AICA croisent la veine pétreuse supérieure et ses
branches, il convient de les individualiser avant tout sacrifice veineux. Ce
segment donne des branches en rapport avec le CAl et le paquet acousticofacial.
Il s’agit de I’artere labyrinthique qui vascularise les nerfs VII et VIII et le
labyrinthe cochleovestibulaire ; des artéres perforantes récurrentes qui

vascularisent le pont et I’artére subarcuata qui vascularise la dure mére du rocher.
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-Le segment flocculo-pédonculaire commence au-dessus ou en dessous du
flocculus. 11 se dirige vers le pédoncule cérébelleux moyen et la fissure
pontocérébelleuse. En chirurgie, les branches passant au niveau du pédoncule
cérébelleux peuvent étre masquées par la face inférieure du flocculus ou par les
lévres de la fissure ponto-cérébelleuse.
-Le segment cortical ; il s’agit des branches qui vascularisent la face pétreuse du
cervelet.

> Le paquet acoustico-facial [72]
Le nerf facial, formé d’une racine motrice et d’une racine sensitive (nommée nerf
intermédiaire), émerge de la partie inférieure du pont et non du sillon médullo-
pontique juste en dehors du récessus entre 1’olive et le pédoncule ceérébelleux
inférieur. La veine du pédoncule cérébelleux moyen passe souvent entre les deux
nerfs. Le nerf traverse I’APC avec une direction progressivement ascendante et
latérale. Le nerf intermédiaire est d’abord en position dorsale par rapport au nerf
facial, puis devient ventral dans le méat acoustique interne. Le VII et le VIII
cheminent dans la citerne ponto-cérébelleuse avec un feuillet arachnoidien qui
s’invagine jusqu’au fond du méat acoustique interne. En chirurgie, le VII possede
une coloration trés pale chez le sujet vivant en raison de la pauvreté de sa
vascularisation. Celle-ci provient des branches du segment pré-méatique de
I’AICA, le plus souvent.

Le paquet acoustico-facial a ce niveau est accompagné par AICA qui peut décrire
une boucle au tour de ce paquet nerveux qui se manifestes cliniquement par des
spasmes de I’hémiface. Cette boucle peut pénétrer dans le MAL.
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Haut

Latéral

Figure 6: Complexe neurovasculaire moyen. Dissection
cadavérique [90]

A : Vue antérolatérale du tronc cérébral et de la face pétreuse du cervelet ; I’ AICA passe en dessous du
Vletentre le VII et le VIII avant d’atteindre la fissure ponto-cérébelleuse et la face pétreuse du cervelet.
B : Vue de face montrant I’origine apparent des nerfs VII et VIII ainsi que les rapports avec I’ AICA, la
PICA, le flocculus et le foramen de Luschka. C et D : On note, aprés fraisage du CAl, que la dure mére
recouvre le contenu du porus ; a I’ouverture de la dure-mére, on observe parfois une boucle de I’AICA
a I’intérieure du MAL
CN : Nerf cranien ; Flocc : Flocculus, Coch. N : Nerf cochléaire ; Sup. Vest. N : Nerf vestibulaire

supérieur ; inf : inférieur ; Dura : Dure meére ; Cer.pon.fiss : Fissure cérébellopontine ; Mid. Ped :

pédoncule cérébelleux moyen ; Chor. Plex : Plexus choroide.
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I1.2.1.4 Le complexe neurovasculaire inférieur
Ce complexe est constitué par la PICA (et ses branches) et des nerfs mixtes (IX,
X et XI). Il est en rapport avec la face inférieure du cervelet, la fissure

cérébellomédullaire et le pédoncule cérébelleux inférieur.

» L’artere cérébelleuse postéro-inférieure (PICA) [90]

La PICA nait de I’artere vertébrale, dans sa portion entre le foramen magnum et

la jonction vertébro-basilaire. On décrit 5 segments a la PICA (figure 7) :

- Un segment antéro-médullaire situ€¢ en avant de la moelle allongée. Il

commence a I’origine de la PICA jusqu’a la fissure antéro-latérale de la moelle

allongée. Cette portion est en rapport avec les racines du nerf XII.

- Un segment latéro-médullaire qui débute au niveau de la partie la plus
proéminente de I’olive jusqu’a I’origine des nerfs mixtes. Ce segment croise,
de manieére tres variable, les nerfs mixtes.

- Un segment tonsillo-médullaire qui débute en arriere des nerfs mixtes et s’étend
médialement, a la partie postérieure de la moelle allongée. Il se dirige ensuite
vers le haut, jusqu’au milieu de la face médiale de la tonsille cérébelleuse. Ce
segment passe entre la partie inférieure de la tonsille et la face postérieure de la
moelle allongée. Ensuite, il a un trajet ascendant et forme une courbure : la
courbure caudale de la PICA.

- Un segment télovélo-tonsillaire qui commence a la partie ascendante de la

PICA, au niveau de la face médiale de la tonsille jusqu’a sa sortie de la fissure

tonsillo-vermienne. Cette portion de la PICA forme une autre courbure : la «

courbure craniale de la PICA ». Cette courbure est située en dessous du fastigium

; entre le tonsille cérébelleux en bas, le toile choroide et la partie postérieure du

velum, en haut. Ce segment donne des branches qui vascularisent le toile choroide
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et les plexus choroides du V4. Ce segment peut étre 1éser au cours de I’abord
télovelaire.
- Un segment cortical qui vascularise la face inférieure de [’hémisphere
cérébelleux et du vermis.

Les 3 premiers segments donnent des branches perforantes pour la moelle
allongée. La plupart de ces perforantes naissent de la portion tonsillo-médullaire
de la PICA. Outres les arteres perforantes, la PICA donne les arteres
choroidiennes qui naissent du segment tonsillo-médullaire et du segment
télovélo-tonsillaire. Ces artéres choroidiennes vascularisent le toile choroide et le
plexus choroide du V4.

» Les nerfs mixtes : glossopharyngien (IX), vague (X), accessoire (XI) [72]
Ces derniers naissent du sillon latéral de la moelle allongée :
. « Le nerf glossopharyngien » (IX) prend naissance dans la partie supérieure
du sillon, en dessous de I’émergence du nerf VIII .
. « Le nerf vague » (X) nait dans la partie moyenne du sillon. Il est séparé
habituellement de 1I’émergence du nerf glossopharyngien par une veinule ;
. Enfin, le « nerf accessoire » (XI) est composé de deux racines : une
inférieure et spinale qui nait du cordon latéral et une racine supérieure située dans
la partie supérieure du sillon collatéral. Il est séparé du nerf vague par un petit
tronc veineux. Les deux racines fusionnent et forment le nerf accessoire. Le
faisceau des trois nerfs se dirige horizontalement en avant et en dehors sur le
flanc postérolatéral du tubercule jugulaire et pénetre dans le foramen jugulaire.
Le nerf IX a un orifice de sortie du crane différent des deux autres.
Il est situé dans la partie antéro-médiale du foramen jugulaire et présente a ce
niveau le ganglion pétreux ou inférieur. Le nerf X et le nerf XI sont situés plus en
dehors. Ils sortent par un orifice commun ou par un orifice distinct lorsque le

sinus pétreux inférieur passe entre eux. Ces nerfs sont situés dans la citerne latéro-
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médullaire, a la partie distale de I’APC. La pie-mere se réfléchit sur les trois nerfs
et forme une gaine piale. En chirurgie, les nerfs mixtes se situent juste au-dessous

et en arriere du flocculus et du plexus choroide latéral du V4.

Figure 7: Segments de la PICA sur une vue inférieure [90].

Le segment pré-médullaire de la PICA (vert) est en rapport avec les radicelles du XII. Le
segment latéro-médullaire est en rapport avec la partie rostrale de 1’olive et croise les nerfs
mixtes. Le segment tonsillo-médullaire (bleu) est en rapport avec la partie distale des tonsilles
et forment la boucle inférieure de la PICA. Le segment télovélo-tonsillaire (jaune) s’étend de
la tonsille jusqu’a la sortie du toile choroide. Le segment cortical (rouge) est en rapport avec

la face inférieure du cervelet.
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I1.3 Anatomie pathologie

La pathologie tumorale de I’APC est trés variée. En effet, nous verrons que la
plupart des €léments anatomiques de cette région peuvent étre le siége d’un
processus tumoral. Les tumeurs des nerfs craniens (schwannome vestibulaire, en
particulier) et les méningiomes sont les plus fréquents. Outres les tumeurs
primitives de I’APC, il existe des tumeurs des régions adjacentes ayant une

extension au niveau de I’APC et des 1ésions métastatiques.

I1.3.1 Le schwannome vestibulaire [100,78]

C’est une tumeur primitive des cellules de Schwann de la gaine de my¢line des
nerfs craniens.

Le schwannome vestibulaire dérive de la branche supérieure ou inférieure du nerf
vestibulaire. Il débute au niveau du conduit auditif interne qu’il élargit
progressivement puis occupe la citerne ponto-cérébelleuse et comprime
progressivement le tronc cérébral, le cervelet et les autres nerfs craniens.

I1 s’agit de tumeur de grade I selon la classification de I’OMS.
Macroscopiquement, il s’agit de tumeurs bien limitées, encapsulées, de forme
sphérique et de consistance ferme avec parfois des remaniements kystiques ou
nécrotico-hémorragiques.

Microscopiquement (figure 8), la tumeur est entourée d’une capsule conjonctive.
On note deux aspects, le plus souvent entremélés au sein d’une méme tumeur :
— un aspect fibrillaire dense avec des cellules contenant peu de cytoplasme et des
noyaux de forme allongée ; ce type histologique est appelé Antoni A.

— le type histologique Antoni B est fait d’un tissu réticulaire lache ou la densité
cellulaire est moindre. Il n’y a pas de mitose intra-lésionnelle et les fibres

nerveuses sont refoulées et incorporées dans la capsule.
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Des fentes ou des formations kystiques sont parfois présentes et bordées par un
¢pithélium pavimenteux simple. Il existe des schwannomes a forte composante
collagéne, des schwannomes cellulaires, des schwannomes glandulaires et des

neurinomes pigmenteés.

Figure 8: Aspect histologique d’un schwannome vestibulaire [100]

A : Schwannome plexiforme avec un aspect lobulaire. Au niveau des lobules, on observe une

disposition en palissade des noyaux (B).

I1.3.2 Les méningiomes (figure 9) [99]

Il s’agit d’une tumeur le plus souvent bénigne, développée aux dépens de cellules
arachnoidiennes de la créte neurale.

Selon la classification de I’OMS, on parlera de méningiomes bénins pour le grade
1 ; de méningiome atypique pour le grade 2 et de méningiome anaplasique pour
le grade 3.

Sur le plan macroscopique, il s’agit, le plus souvent, d’une tumeur ferme,
encapsulée, extra-axiale et lobulée a base d’insertion durale. Il existe, outre cet
aspect typique, des formes dites en plaque s’étendant en largeur et infiltrant I’os

en regard et des formes kystiques.
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Sur le plan microscopique, on distingue plusieurs formes. Pour le grade I de
I’OMS, il y a les formes méningothéliale, fibroblastique, transitionnelle (mixte),
psammomateuse, angiomateuse, micro-kystique, sécrétante, métaplasique et
lymphoplasmocytaire. Il s’agit du type le plus fréquent dans les tumeur de I’ APC.
Pour les grades Il de I’OMS, on distingue les méningiomes chordoides, a cellules
claires et la forme atypique.

Les grades III de ’OMS comprennent la forme papillaire, la forme rabdoide et la

forme anaplasique ; ces formes présentent une activité¢ mitotique élevée.

Figure 9: Aspects histologiques de méningiome [100]

A : Méningiome avec son attache durale. B : Méningiome méningothélial.

I1.3.3 Kyste épidermoide [97]

I1 dérive d’une inclusion aberrante d’¢éléments ectodermiques lors de la fermeture
du tube neural, entre la 3°™ et la 5°™ semaine du développement embryonnaire.
Il est aussi dénommé tumeur "perlée" en raison de son aspect mamelonné et de
sa coloration blanc-nacrée (figure 10). Il est constitué¢ d’un ¢épithélium
pavimenteux, stratifi¢ et kératinis€, délimitant une cavité ou s’accumule les
produits de dégradation des cellules épithéliales desquamées sous la forme d’un

matériau amorphe, riche en kératine et en cholestérol.

23



Figure 10: Aspect anatomopathologique du kyste épidermoide
[42,97]

A. Aspect perlé caractéristique. B. Epithélium squameux d’un kyste épidermoide.
11.3.4 Autres tumeurs de ’APC [100]
Les autres tumeurs de 1I’APC, sont rares. Nous les avons représentés dans le
tableau I.

Tableau I: Récapitulatifs des autres types histologiques

Groupes Types
Tumeurs des méninges -Hémangiopéricytomes
-Métastases leptoméningées des tumeurs
solides
Tumeurs gliales - Astrocytome pilocytique
- Ependymome
Tumeurs des plexus choroides - Papillome
- Carcinome
Tumeurs neuroectodermiques Médulloblastomes

24



Autres - Les autres schwannomes
- Lymphomes
- Tumeurs germinales
- Paragangliomes
- Tumeurs cartilagineuses et
osseuses
- Lipome, Kyste dermoide
- Hémangioblastome

I11. DIAGNOSTIC

I11.1 Diagnostic positif

I11.1.1 Circonstances de découverte

- Découverte fortuite

- Symptomes en rapport avec une atteinte des nerfs craniens (hypoacousie), une
hypertension intracranienne ou une atteinte des voies longues.

- Complications : troubles de la vigilance

II1.1.2 Signes cliniques [19, 20, 21,66]

Les processus tumoraux de I’APC se manifestent, classiquement, par le «

syndrome de l’angle ponto-cérébelleux ». 11 est constitu¢ de :

- Une atteinte progressive unilatérale du VIII puis du VII associée parfois a une
atteinte du V et des nerfs mixtes - Un syndrome cérébelleux

- Un syndrome d’hypertension intracranienne.

Sur le plan évolutif, on distingue classiquement deux phases. Une phase

otologique ou les signes cochléo-vestibulaires résument la symptomatologie et

une phase neurologique ou I’on observe le classique syndrome de I’APC.

A. Sémiologie de ’atteinte du paquet acousticofacial.

Elle est faite d’une paralysie faciale périphérique, d’un syndrome cochléaire et

d’un syndrome vestibulaire.
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La paralysie faciale périphérique correspond a une atteinte a la fois des territoires
du facial inférieur et du facial supérieur. Son diagnostic repose sur l'inspection
du visage. Au repos, il existe une asymétrie de la face avec un effacement des
rides frontaux, un élargissement de la fente palpébrale, un effacement du pli naso-
génien et une chute de la commissure labiale. Lorsqu’on demande au patient de
fermer les yeux, on observe une occlusion incompléte de I'ceil et le globe oculaire
se déplace en haut et en dehors : c’est le signe de Charles Bell. Dans les formes
frustes, on observe le « signe des cils de

Souques » ; les cils sont mieux visibles du coté atteint. A I’examen, on note une
agueusie ipsilatérale des 2/3 antérieures de la langue. On peut parfois observer un
hémispasme facial. Pour évaluer le degré d’atteinte du nerf facial au cours de la
pathologie de ’APC, c’est la classification de House et Brackmann (tableau II)
qui est la plus utilisée [44].

Tableau II: Classification de la paralysie faciale, selon House et

Brackmann
Grade | Description
I Fonction normale
II Asymétrie discréte. Fermeture palpébrale complete
III Asymétrie évidente ne défigurant pas le sujet lors de la mimique

Fermeture palpébrale complete a I’effort.
Syncinésie possible,

Faiblesse 1égere ou modérée labiale et frontale

v Asymétrie sévere défigurant le sujet lors mimique
Fermeture palpébrale incomplete a I’effort.
Spasmes et/ou syncinésies séveres

Absence de mouvements au niveau du front, asymétrie labiale

A" Asymétrie au repos et mouvements a peine perceptibles

VI Paralysie faciale compléte (contraction impossible)
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Le syndrome cochléaire est constitu¢ d’acouphéne et d’une hypoacousie ou
surdité. La surdité est dite de perception par opposition a la surdité¢ de
transmission, par atteinte de 1'oreille moyenne.

Le syndrome vestibulaire se manifeste classiquement par des vertiges, des
troubles de la marche et des troubles de 1’équilibre. Le vertige est le maitre
symptome du syndrome vestibulaire. Les vertiges intenses s’accompagnent
parfois de signes végétatifs a type de naus€es, vomissements, paleur, sueurs et
ralentissement du pouls. On peut observer un mouvement involontaire, rythmique
et conjugué des yeux : le nystagmus. L’ataxie vestibulaire est constituée par des
troubles de 1’équilibre et des troubles de la marche. Lors de la station debout,
pieds joints, 1l apparait une inclinaison latérale, lente de 1'axe du corps apres
quelques secondes d'occlusion des yeux. Cette déviation se fait toujours dans le
méme sens. C'est le signe de Romberg. La démarche est marquée par des pulsions

latérales, ou des embardées.

B. Sémiologie de I’atteinte des nerfs mixtes :

Ces nerfs interviennent dans la déglutition et de la phonation., Mais aussi assurent
d'autres fonctions, sensorielles, sensitives et végétatives.

Les nerfs IX, X et XI sont souvent atteints ensemble. Cette atteinte donne licu a
des troubles de la déglutition, des troubles de la phonation (voix nasonnée), on
retrouve aussi le signe du rideau (déplacement vers le haut et le c6té sain de la
paroi postérieure du pharynx lorsque le patient prononce la lettre « A ») et une
abolition du réflexe nauséeux. L atteinte du XI entraine une faiblesse de la

rotation de la téte vers le cOté sain et une faiblesse de 1'é1évation de I'épaule.
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C. Sémiologie de I’atteinte du trijumeau ;

La névralgie du trijumeau (ou névralgie faciale), se manifeste par une douleur
fulgurante, survenant par décharges électriques qui sont souvent d'une intensité
atroce, survenant en salves de quelques secondes. Elle peut étre déclenchée a
I’effleurement d'une zone gachette (ou trigger-zone) : le sourcil pour le V 1, le pli
naso-génien pour le V 2, le menton pour le V 3. 11 s’y associe des paresthésies ou
une anesthésie de topographie variable selon le siége de la Iésion (une, deux ou
trois branches du nerf V). On retrouve une hypoesthésie ou anesthésie d'une ou
de plusieurs branches du nerf et un déficit de la contraction massétérine et de la

diduction.

D. Sémiologie de I’atteinte du cervelet : Le syndrome cérébelleux

Il est caractérisé par :

- Des troubles de I'équilibre et de 1a marche (ataxie cérébelleuse). A la station
debout, on a un ¢largissement du polygone de sustentation. Les pieds joints, on
observe des oscillations en tous sens et, parfois, une contraction incessante des
tendons des jambiers antérieurs : « danse des tendons ». La démarche est ébrieuse
; elle rappelle celle d'un homme ivre.

- Des troubles de 1'exécution du mouvement volontaire rapide. Dans la
dysmétrie cérébelleuse, les trajectoires et I’amplitude des mouvements sont
erronées.

L’hypermétrie apparait d’autant plus marquée que le mouvement est réalisé
rapidement et qu’il implique un arrét brusque a proximité d’une cible (manceuvre
doigt-nez) [66]. Le tremblement intentionnel, inconstant, est surtout net au début
et a la fin du mouvement volontaire. Dans les formes séveres, il peut exister un

tremblement statique de tout le corps en position debout ou en position assise.
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-Des troubles du tonus : I'amplitude des mouvements imprimés aux membres par
I'examinateur est augmentée (hypotonie). Les réflexes rotuliens peuvent étre
pendulaires. Des épisodes de spasmes musculaires (cerebellar fits) susceptibles
d’évoluer vers un opisthotonos intermittent peuvent survenir lors de lésions
tumorales de la fosse postérieure ou de lésions affectant le cortex cérébelleux
mais ¢épargnant les noyaux. Ces spasmes sont dus a un mécanisme de
désinhibition du tonus musculaire des muscles extenseurs axiaux.

-Des troubles de la parole et de 1'écriture, il s’agit de la dysarthrie cérébelleuse.
La parole est typiquement scandée et explosive. Lors de 1'écriture, les lettres sont
démesurées inégales et espacées. Ils résultent de I'hypermétrie et de I'hypotonie.
E. Le syndrome d’hypertension intracranienne (HIC)

Il est caractéris€¢ par une triade symptomatique composée de céphalées,
vomissements et signes oculaires.

Les céphalées peuvent étre le seul signe d'appel. Elles apparaissent le matin au
réveil, s'aggravent progressivement et réveillent le malade a la deuxieme moitié
de la nuit. Elles sont localisées ou diffuses. Elles sont pulsatiles ou décrites
comme des sensations d'éclatement ou d'étau et irradient vers le cou et le rachis.
Les céphalées sont déclenchées et aggravées par les efforts et les changements de
position. Elles résistent aux antalgiques habituels. L’évolution se fait par
accroissement progressif de la fréquence, de la durée et de l'intensité. Les
vomissements sont faciles en 'jet' et soulagent les céphalées. Ils sont déclenchés
et aggravés par le changement de position.

Les signes oculaires apparaissent en cours d’évolution. La baisse de 1’acuité
visuelle est précédée par des épisodes d’éclipses visuelles. La diplopie
horizontale et le strabisme sont sans valeur localisatrice. Le fond d’ceil met en

évidence les stades évolutifs de la stase veineuse. C’est d’abord la dilatation
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veineuse puis apparait une saillie des vaisseaux papillaires noyés dans 1’cedéme,
ensuite 1I’exsudat ou I’hémorragie péri-papillaire et enfin, I’atrophie optique.

Chez le nourrisson, La fontanelle antérieure est tendue. On peut observer une
macrocranie et un regard « en coucher de soleil » correspondant a une déviation
permanente vers le bas des globes oculaires avec rétraction de la paupicre

supérieure.

II1.1.3 Signes paracliniques

Les explorations ont pour but de confirmer la réalité de la tumeur de ’A.P.C.
L'imagerie par résonance magnétique (IRM) est I’examen de choix. Elle peut étre
complétée par une TDM, dont le but sera d'analyser les modifications des
structures osseuses et de rechercher d'éventueclles calcifications, a titre
diagnostique ou pré-chirurgical.

I11.1.3.1 La tomodensitométrie cérébrale [109]

Elle doit comporter des coupes fines. Elle permet aussi une visualisation de la
tumeur et un diagnostic topographique. Sa sensibilité est inférieure a celle de
I’IRM.

I11.1.3.2 L’imagerie par résonnance magnétique [109]

Elle permet une visualisation de la tumeur et un diagnostic topographique précis.
L’IRM peut diagnostiquer des tumeurs débutantes de quelques millimetres de

diametre. L'épaisseur de coupe est d'environ 2 mm ou moins.
La sémiologie IRM et TDM des tumeurs varie en fonction de 1’étiologie. Ainsi,

les différents aspects tomodensitométriques et IRM des pathologies seront

abordés dans le chapitre du diagnostic étiologique.
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I11.1.3.3 Examen audiométrique et électrophysiologique [78]

v Audiométrie : s’agit d’un examen capital car permet de quantifier ’atteinte
auditive. Les résultats du test sont portés sur des graphiques
appelés audiogrammes, ainsi 1’atteinte cochléaire donne une surdité de
perception et par conséquent un abaissement simultané des courbes de
transmission aérienne et osseuse en audiométrie tonale. La courbe tonale
penche vers les sons aigus. Ces deux examens renvoient au choix d’une
classification de 1’audition. Celle de Gardner-Robertson [35], simple de
mise en ceuvre, est largement répandue (tableau III). Le consensus de
Tokyo [55] a proposé une nouvelle classification ; plus complexe, mais elle
a I’avantage de mieux évaluer I’audition « fonctionnelle ».

v" Les potentiels évoqués auditifs du tronc (PEA) : il s’agit d’explorations
¢électrophysiologiques de I’audition développés au début des années 1970
[1,2], permettent une évaluation objective de la fonction auditive. Le
principe est d’enregistrer, a 1’aide d’¢lectrodes de surface, suite a une
stimulation auditive, lors des 15 premicres millisecondes (ms), 5 ondes
positives principales (marquées de I a V) correspondant a 1’activité
¢lectrique allant du nerf cochléaire au ganglion géniculé médian. L’ atteinte
auditive se traduira par un allongement des temps de conduction cochlée-
centres, des différences intra-auriculaires normalement inféricures a 0,2 ms
et une désynchronisation des tracés qui ne comportent plus les ondes

habituelles.
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Tableau I1I: Classification de I’audition de Gardner et Robertson
modifiée [35].

Grade | Description Audiogramme tonal Discrimination du langage
I Bon-Excellent 0-30 70-100%

II Serviable 31-50 50-69%

111 Non serviable 51-90 5-49%

v pauvre Supérieur a 90 1-4%

A% rien Non testable 0

I11.2 Diagnostic de gravité

Sur le plan clinique, il s’agit essentiellement de la présence de troubles de la
vigilance. Ils peuvent résulter de :

- Un engagement amygdalien et se manifeste par des troubles de la
conscience d’aggravation rapidement progressive, associés a des troubles
neurovégétatifs (bradycardie, hypertension artérielle, troubles respiratoires) et a
des crises d’opisthotonos

- Une hydrocéphalie aigue par compressions du V4, elle se manifeste par
une majoration du syndrome d’hypertension intracranienne associée a des
troubles de la conscience

- Une compression de SRAA qui se manifeste essentiellement par des
troubles de la vigilance.

Sur le plan paraclinique, le principal facteur pronostic sont la taille, le caractere
infiltrant de la tumeur, les rapports avec les structures neurovasculaires et le type

histologique (grade IV ou III de I’OMS).
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I11.3 Diagnostic différentiel

Durant la « phase otologique », on discutera devant une surdité de perception
unilatérale une cause vasculaire, virale ou toxique.

Devant un authentique syndrome de I’APC, « phase neurologique », il convient
de penser aux autres processus expansifs non tumoraux de I’APC et aux tumeurs

de voisinage ayant une extension dans I’APC. On discutera, ainsi :
9

- Les causes infectieuses : Les suppurations de ’APC, souvent outre le
syndrome de I’APC, I’examen retrouve un syndrome infectieux.

- Les granulomes inflammatoires de I’APC : Sarcoidose, Tuberculome.... -
Les malformations vasculaires : Les cavernomes (figure 11), les anévrysmes
géants et les MAV de I’APC peuvent se manifester par un authentique syndrome
de PAPC. C’est I'IRM et I’angio-IRM cérébrale qui permettent de rehausser le

diagnostic.

Figure 11: Aspect IRM d’un cavernome de ’APC (fleche) [49].
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(A)En T1, la Iésion est hétérogeéne, en hyposignal avec une portion kystique et charnue, la
lésion apparait en hypersignal en T2 (B) et on note un rehaussement de la portion charnue de
la 1ésion a I’injection de gadolinium (C).
I11.4 Diagnostic étiologique
I11.4.1 Enquéte étiologique
» Clinique
A I’interrogatoire, on s’intéressera a 1’age, au sexe, aux antécédents néoplasiques,
on recherchera une notion d’irradiation, de chirurgie et des antécédents familiaux
de néoplasie. On notera le mode d’installation, I’évolution des signes et le
caractere unilatéral ou bilatéral des signes.
A P’examen physique, on s’intéressera a ’état général (Karnofski), 1’examen
neurologique sera complet, en insistant sur la sémiologie des nerfs craniens. On
complétera I’examen physique, par un examen rigoureux du reste des appareils
» Paraclinique
L’imagerie permet une tres bonne orientation diagnostique. En effet, I’aspect IRM
des différentes tumeurs de I’APC est assez spécifique. Cependant, le diagnostic
d’une tumeur est histologique. Donc c¢’est la biopsie de la Iésion et I’étude
anatomopathologique de la 1ésion qui confirment le diagnostic.
I11.4.2 Types histologiques
I11.4.2.1 Schwannome vestibulaire [9,96]
> Epidémiologie
C’est la tumeur la plus fréquente de 1I’APC. Elle touche le sujet de 40 a 60 ans
avec une légere prédominance féminine. L’incidence est accrue sur un terrain de
neurofibromatose de type 2 ou on note souvent une atteinte bilatérale.

» Clinique [78. 96]

La symptomatologie débute par des signes otologiques a type d’hypoacousie

unilatérale, maitre symptome. Typiquement progressive et portant au début sur
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les sons aigus, elle peut étre brutale ou fluctuante. C’est une surdité de perception.
Les signes vestibulaires, plus tardifs et plus génants, aménent souvent le malade
a consulter. L’examen retrouve le classique syndrome de I’ APC. On distingue les
formes débutantes dites « otologiques » avec seulement des signes cochléo-
vestibulaires et les formes évoluées ou on observe le classique syndrome de
I’APC.

» Paraclinique.

a. IRM cérébrale (figure 12)

Il s’agit d’une lésion extra-axiale arrondie, centrée sur le CAIL. En TI1, le
neurinome apparait en isosignal ou en hyposignal et apreés injection de
gadolinium, il a un signal hyper-intense. En T2, il apparait en hypersignal.
Certains Schwannomes se rehaussent de maniere homogene a 1’injection de
gadolinium (50 a 60% des cas) ; d’autres sont hétérogenes dans 30 a 40% des cas
et kystiques dans 5 a 15% des cas [78, 96, 109].
Fonction de la taille et des rapports avec les structures neurovasculaires
avoisinantes, on distingue 4 stades évolutifs selon KOOS :

* Stade I : neurinome intra —canalaire (intra méatique)
» Stade II : neurinome dans la citerne ponto-cérébelleuse (1 a 2 cm)
» Stade III : neurinome au contact du tronc cérébral (2 a 3 cm)

» Stade IV : neurinome refoulant le tronc cérébral. (Supérieur a 3 cm)
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Figure 12: Aspect IRM d’un schwannome vestibulaire gauche

(Etoile) [78].
La lésion est homogéne, hypointense en T1 et centré sur le CAI (A), elle est rehaussée a
I’injection de gadolinium (C). La lésion est légérement hyperintense en T2 (B) [78]
b. La tomodensitométrie cérébrale (figure 13)
I s’agit classiquement d’une 1ésion arrondie isodense, extra-axiale, bien limitée
et centrée sur le conduit auditif. Cette 1ésion prend le contraste de maniere
hétérogeéne ; avec parfois une érosion et un agrandissement du conduit auditif

interne.

Figure 13: Aspect scannographique du schwannome vestibulaire
(fléche).
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La Iésion est extra-axiale, arrondie et spontanément isodense (A) comprimant le pont et le

cervelet (B). Fenétre osseuse : on note un ¢largissement du CAI gauche (fleche)

c. Les examens audiométriques et vestibulaires

. Les potentiels évoqués auditifs du tronc cérébral : Ce sont les tests
audiométriques les plus sensibles et spécifiques dans le dépistage des
schwannomes vestibulaires. Lorsque la différence des latences des ondes I-V
entre le c6té sain et le coté pathologique est supérieure a 0,3 ms, il s’agit d’un
excellent ¢léement diagnostique [78].

. Les explorations vestibulaires et vidéo-nystagmographies : 1’hypo ou
aréflexie est présente dans la majorité des cas de schwannome vestibulaires. Les
signes centraux (saccades, anomalies de la poursuite) par compression des
structures axiales sont le fait des volumineuses tumeurs (stades 3, 4), et s’y

rencontreraient dans 25 a 50 % des cas [22].

111.4.2.2. Méningiome de ’APC

» Epidémiologie [67,99]
Il s’agit de la 2°™ tumeur la plus fréquente de I’APC. Le méningiome représente
10 a 15% des tumeurs de I’APC. Son pic d’incidence se trouve entre la 50°™ et

la 60°™ décennie. La NF2 et ’irradiation augmentent son incidence.

» Clinique
La présentation clinique dépend de la taille, du site d’origine et de 1’extension
tumorale. Tout comme le schwannome, il s’agit d’un syndrome de 1’angle ponto-
cérébelleux [99]. L’installation des signes est insidieuse, environ 1 a 3 ans avant
I’admission. Les symptomes les plus fréquents au diagnostic sont otologiques,

puis s’installe le classique syndrome de I’APC.
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» Paraclinique
a. La TDM cérébrale (figure 14)
Le méningiome apparait comme une masse spontanément isodense ou
légerement hyperdense, extra-axiale a limites nettes. Sa base d’insertion est large
et la 1ésion se rehausse de maniere homogene a I’injection de PDC. Dans 20 a

25% des cas, on note des calcifications intra-tumorales. La TDM permet aussi

recueillir des renseignements osseux aidant ainsi a la planification opératoire.

Figure 14: Aspect scannographique d’un méningiome (étoile) de
I’APC.

On note une base d’insertion large et une hyperostose de 1’os en regard (fléche).

Iconographie du CHNU de FANN.

b. ’imagerie par résonnance magnétique cérébrale

Elle montre une Iésion extra-axiale a base d’insertion durale large. En T1, la
Iésion est typiquement isointense ou légerement hypointense par rapport au
parenchyme avec une prise de contraste homogene a I’injection de gadolinium.
On note aussi une prise de contraste de la dure-mere adjacente : « dural tail sign
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». En T2, le méningiome est iso-intense dans plus de 50% des cas et hyperintense
dans environ 40 % des cas. Le méningiome a parfois un signal hétérogene en T2
en rapport avec les composantes kystique, nécrotique, hémorragique ou en
rapport avec des calcifications intra-tumorales. Les calcifications apparaissent en

hyposignal a toutes les séquences [99].

Figure 15: Aspect IRM d’un méningiome de ’APC.

La Iésion (étoile) est hypointense en T1 (A) et se rehausse de fagon homogene a I’injection

de gadolinium ainsi que la dure mere avoisinante (B). Elle est hypointense en T2 (C).

Les méningiomes de I’APC sont subdivisés en 5 groupes par rapport au MAIL. On
distingue les variétés suivantes : préméatale, rétroméatale, inframéatale,
suprame¢atale et la forme centrée sur le CAI

Cette classification a un intérét chirurgical et pronostique. Plus la tumeur se
rapproche de la ligne médiane, plus accru est le risque chirurgical. Le rapport de
la tumeur avec le paquet acousticofacial varie en fonction du groupe [8,54,99].
Cette classification s’applique surtout aux tumeurs de petites tailles. Pour les
tumeurs de grande taille, on s’intéressera surtout a 1’extension vers les régions

voisines.

39



I11.4.2.3. Kyste épidermoide
I1 s’agit de 1ésion dysembryoplasique due a une inclusion de cellules épithéliales
pendant la fermeture du tube neural entre la 3°™ et la 5°™ semaine de DIU.
» Epidémiologie [97]
C’est la 3°™ tumeur la plus fréquente de I’APC, il représente 4 a 7 % des tumeurs

de ’APC.

» Clinique
Les signes les plus rencontrés sont I’hypoacousie et la névralgie trigéminale. Les
autres signes ¢étant les ¢€léments constitutifs du syndrome de 1’angle
pontoceérebelleux sus-décrit. Cependant, les signes vestibulaires sont rares par
rapport aux autres tumeurs de I’APC. La rupture du kyste peut donner des
méningites aseptiques pouvant se compliquer d’hydrocéphalie communicante.

» Paraclinique
a. ’imagerie par résonnance magnétique cérébrale
A T’'IRM, la lésion apparait bien limitée, extra axiale, avec un aspect lobulé
irrégulier ou un aspect festonné. En T1, Les 1€sions apparaissent hypointenses par
rapport au parenchyme avec un signal proche de celui du LCS. En T2, elles
apparaissent hyperintenses, mais non homogenes. Mais, lorsque la concentration
en cholestérol est élevée, ces kystes peuvent apparaitre en hypersignal en T1 et
en hyposignal en T2. La séquence T2 flair permet d’éliminer le principal
diagnostic différentiel du kyste épidermoide : le kyste arachnoidien. Ce dernier
apparait en hyposignal, comme le LCS dans les séquences T2 flair, alors que le

kyste épidermoide apparait classiquement en hypersignal.

40



Figure 16: Aspect IRM du kyste épidermoide [42].

La 1ésion apparait hyposignal en T1 (A) et en hypersignal hétérogeéne dans les séquences T2*
(B).

b. La tomodensitométrie cérébrale

A la TDM cérébrale, ces kystes sont hypodenses avec parfois des calcifications

murales. Ils ne se rehaussent pas a I’injection du PDC.

111.4.2.4 Les autres schwannomes [13,16,103,108]

I1s constituent 2 a 3 % des tumeurs de I’APC. 1l s’agit des schwannomes des nerfs
trijumeau, facial, trochléaire, cochléaire et des nerfs mixtes. Le plus fréquent de
ces schwannomes est le schwannome du trijumeau.

» Le schwannome du trijumeau (V) [103]

Il n’existe pas de symptdme évocateur. Cependant, la sémiologie sensitive du V
est retrouvée dans la majorité des cas (74 a 96%), les troubles de la mastication
ne sont retrouvés que dans 33 a 60 % des cas. Toutefois, plus de 10% des patients,
n’ont pas une sémiologie trijéminale comme premiers signes. Les aspects IRM
et scannographique permettent une trés bonne orientation diagnostique. Ces

tumeurs sont isodenses ou légerement hyperdenses a la TDM et sont rehaussées
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de mani¢re homogeéne a I’injection du produit de contraste. A I'IRM, les
Schwannomes du V sont des 1ésions extra-axiales bien limitées, iso-intenses en
T1 ou légerement hyperintenses. Ils sont rehaussés de maniére homogene a
I’injection de gadolinium. Ils présentent une composante kystique dans plus de
35% des cas.
» Les Schwannomes des nerfs mixtes
Rares, on observe des signes similaires aux autres tumeurs du foramen jugulaire.
Et a Dinstar de ces tumeurs, une extension dans I’APC est classique.
Cliniquement, ils peuvent se présenter par :
- Un syndrome de Vernet : Atteinte unilatérale du IX, X et du XI,
- Un syndrome de Collet-Sicard : Atteinte unilatérale du IX, X, XI et du XII
- Un syndrome de Villaret : Atteinte unilatérale du IX, X, XI et du XII associ¢e
a un syndrome de Horner
A I’'imagerie, les schwannome apparaissent isodenses ou légerement hyperdense
a la TDM. On observe parfois un élargissement du foramen jugulaire. A I’IRM,

I’aspect est similaire aux autres schwannome [103].

I11.4.2.5. Les autres tumeurs de ’APC [59,77,102]
Il s’agit classiquement des tumeurs des régions voisines avec une extension au
niveau de I’APC ou bien des métastases de tumeurs extra-cérébrales. La
Sémiologie initiale est propre a I’origine de chaque Iésion. A celle-ci s’ajoute le
syndrome de 1’angle ponto-cérébelleux. Nous citerons a titre d’exemple

- Les gliomes du tronc cérébral qui peuvent avoir une extension au

niveau de I’APC (portion exophytique)
- Les tumeurs des plexus choroides
- Les épendymomes du quatriéme ventricule

- Les médulloblastomes
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- Les lymphomes

- Les craniopharyngiomes

IV. TRAITEMENT
IV.1 Buts
Guérir le patient
Décomprimer les structures nobles tout en préservant le pronostic fonctionnel
Eviter et traiter les complications au cas €écheant
IV.2. Moyens
IV.2.1 Moyens médicaux
Il s’agit essentiellement des moyens permettant une diminution des pressions
intracraniennes et des molécules de chimiothérapie.

> La corticothérapie
Elle agit sur les cedémes péri-tumoraux et permet une régression des signes en
rapport. Outre cette action anti cedémateuse, les corticoides possédent une activité
cytolytique propre sur les cellules lymphomatoses.

» La chimiothérapie
Les agents cytotoxiques les plus utilisés en monothérapie sont les dérivés du
platine, le méthotrexate, le cyclophosphamide, la vincristine, 1’étoposide, la

procarbazine, ou les nitroso-urées [73,99].

IV.2.2 La radiothérapie [3,10,16,17]

La radiochirurgie est la technique la plus utilisée en neurochirurgie. Elle consiste
a délivrer une dose €levée en une seule séance et en condition stéréotaxique sur
une lésion cible (de petit volume) dans 1’espace intracranien. Outre la
radiochirurgie, il y a aussi I’irradiation craniospinale par tomothérapie ou par
proton. L’utilisation de la tomothérapie apparait comme un moyen de simplifier
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I’irradiation craniospinale conventionnelle, en effet il s’agit d’une radiothérapie
guidée par I’image qui permet d’adapter I’intensité du rayonnement et de garantir
un controle encore plus précis de I’irradiation des tumeurs grace a I’imagerie

Instantanée.

IV.2.3 Prise en charge chirurgicale

La majorité des tumeurs de cette région étant de nature bénigne ; la qualité de
I’exérese tumorale est le principal facteur pronostique dans cette région. Ainsi,
plusieurs voies d’abords ont été établies. La voie rétrosigmoidienne est la plus
utilisée. Nous citerons aussi, dans ce chapitre, les moyens de dérivation du LCS

pour le traitement d’une hydrocéphalie, fréquente dans cette topographie.

IV.2.3.1 Evaluation de I’état préopératoire
v" Etat général : L’échelle de Karnofsky (tableau IV), coté de 0 -100, est la
plus utilisée pour 1’évaluation clinique de I’opérabilité du patient [56].
v' Une évaluation de I’atteinte du nerf facial (classification de House et
Brackmann)

v Exploration audiométrique
v" IRM de I’encéphale et une TDM du rocher si un abord translabyrinthique

ou sus-pétreux est prévu.

IV.2.3.2. L’anesthésie
> En préopératoire
La visite pré-anesthésique est capitale avant tout geste chirurgical.

L’anesthésiste prend en compte le risque hémorragique et le risque d’embolie

gazeuse [39], surtout en position semi assise. Ainsi, outre d’apprécier
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I’opérabilité du patient, elle servira a détecter les éventuelles comorbidités

pouvant augmenter la morbidité préopératoire

> En peropératoire
Classiquement, a cause du risque d’embolie gazeuse, 1’équipe d’anesthésie
dispose d’une échographie cardiaque trans-oesophagienne et d’une capnométrie.
La chirurgie se fait sous anesthésie générale avec un monitoring invasif des
parametres vitaux. Pendant I’installation, I’anesthésiste vérifie la liberté des
jugulaires afin de permettre une compression des veines jugulaires en cas
d’embolie gazeuse [39]. L’antibioprophylaxie se fera selon les protocoles du
service. Pour ce type de chirurgie, il est important d’avoir un monitoring
peropératoire : potentiels €évoqueés du tronc cerébral et un monitoring des nerfs
craniens de I’APC afin de déceler une souffrance peropératoire des nerfs craniens
et ainsi limiter les gestes morbides.
> En post-opératoire

Le patient est surveillé la premiere nuit post-opératoire dans l'unit¢ de soins
intensifs (ICU). Une tomodensitométrie postopératoire est réalisée le premier
jour pour exclure les hématomes. La corticothérapie est initialement poursuivie
en postopératoire et diminuée progressivement.

Les opioides intraveineux sont donnés pendant 2 a 3 jours pour le contrdle de la
douleur. Le bandage de la plaie opératoire est conservé pendant 3 jours pour éviter
les hématomes sous-cutanés ou les fuites de LCS. Le patient est gardé alité
pendant une nuit et est mobilisé dans son lit en principe par le physiothérapeute

le premier jour postopératoire [39].
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Tableau IV: Indice de Karnofsky [56].

Définition % Critéres
Capable de mener une activité normale 100 Normal ; pas de plaintes ; pas d'évidence de
et de travailler; pas besoin de soins maladie
particuliers
g0 Capable dune activité normale; signes ou
symptdmes mineurs en relation avec la maladie
80 Activité normale avec effort; signes ou
symptomes de la maladie
Incapable de travailler ; capable de vivre 70 Capacité de subvenir 2 ses besoins ; incapable
a domicile et de subvenir a la plupart de d’'avoir une activité normale et professionnelle
ses besoins active
60 Requiert une assistance occasionnelle mais est
capable de subvenir 2 la plupart de ses besoins
50 Requiert une assistance et des soins médicaux
fréquents
Incapable de subvenir 2 ses besoins ; 40 Invalide ; requiert des soins et une assistance
requiert un équivalent de soins importants
institutionnels ou hospitaliers
30 Seévérement invalide ; hospitalisation indiquée bien
que le décés ne soit pas imminent
20 Extrémement malade ; hospitalisation nécessaire ;
traitement actif de soutien nécessaire
10 Mourant ; mort imminente
0 Décéde

Kamofsky D. The clinical evaluation of chemotherapeutic agents in cancer. Columbia University Press, New-York

1949 :191-205

1V.2.3.3. Voies d’abords

> La voie rétrosigmoidienne [88,89,91,122]

Avantage :

C’est une voie simple et rapide a réaliser comparer aux autres voies d’abord de

L’APC, elle permet une exposition large sur I’APC et les régions adjacentes par

conséquent le traitement presque de toutes les pathologies de I’APC. Cette voie

permet une préservation de I’audition et du nerf facial. Chaque étape de la

chirurgie se fait sous le contréle direct de la vue avec une magnification
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microscopique avec parfois support endoscopique. Ceci permet une identification

précoce des structures neurovasculaires ainsi que leurs préservations.

Limite :
Cette voie ne permet pas une exposition de la partie latérale du CAI (le fundus).

Néanmoins cette limite semble relative avec ’utilisation de 1’endoscope qui offre
une exposition supplémentaire permettant méme de fraiser jusqu’au fond du CALI.

Installation :

Différentes positions chirurgicales sont utilisées pour l'approche
rétrosigmoidienne : le décubitus dorsal, le décubitus latéral en « park-bench »
modifi€ ou en position semi-assise. Dans notre pratique clinique, nous
positionnons le patient en décubitus latéral ou ventral. Le positionnement final de
la téte se fait en quatre €tapes : 1égere €lévation-extension ; une légere antéfléxion
(« sniffing »), une rotation de 30 ° vers le c6té de la tumeur et une flexion légere
vers le sternum.

Gestes

Les reperes anatomiques sont palpés avant d'effectuer l'approche. L’astérion
correspond, généralement, a la projection supérieure de la jonction sigmoido-
transverse. Le sinus transverse se situe, généralement, sur le plan de la ligne allant
de l'arcade zygomatique a l'inion. Le sinus sigmoide s'étend, habituellement, de

la portion antéro-latérale du processus mastoide jusqu'a la pointe mastoidienne.
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Figure 17: Illustration montrant I’installation en Park-Bench.

L'incision chirurgicale est planifiée a deux travers de doigts derriere l'oreille. 11
s'¢tend de I’extrémité supérieure de 1'oreille jusqu'a 1 cm en dessous de I'apophyse
mastoide. Dans la partie supérieure, l'incision est profonde jusqu'au périoste.
Alors qu’a la partie inférieure, on restera au-dessus de 1'aponévrose cervicale
postérieure. Ensuite, les couches musculaires sont désinsérées de leurs attaches
sous-occipitales et mastoidiennes. L'artére et la veine occipitales sont disséquées
et coagulées. Les nerfs occipitaux inférieur et supérieur sont €pargnés. Le
saignement des veines émissaires sera controle par 1’application de cire a 0s. A la
fin de la dissection, l'astérion, le processus mastoide, et le passage de la partie
verticale a la partie horizontale de I'os occipital doivent étre exposés. Un trou de
trépan est placé médialement et en dessous a 1'astérion. La taille du volet dépend
de taille de la Iésion. Classiquement, on expose la jonction sigmoido-transverse,

le bord inférieur du sinus transverse et le bord médial du sinus sigmoide.
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Latéral

Figure 18: Vue peropératoire d’une voie rétrosigmoidienne([91].

A. Exposition des reperes osseux. B. Emplacement des trous de trépan. C.
Craniotomie, et exposition durale.

La dure-meére est ouverte de manicre arciforme, paralleéle aux sinus veineux et a
charricre inférieure et médiale. La dure-mere a proximité du sinus sigmoide est
ensuite délicatement rétractée avec des points de sutures temporaires. On
proceéde, ensuite, a 1’ouverture de la citerne ponto-cérébelleuse permettant
d’aspirer le LCS et par conséquent offre une détente cérébelleuse.

A ce stade, un apercu de 1’APC est obtenu et la face postérieure du rocher est

identifiée. En fin d’intervention, la dure-mere est fermée au prolene 4/0.
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Figure 19: Voie rétrosigmoidienne [4] :

Ouverture durale (A) et dissection de 1’arachnoide de I’APC (B).

Vue globale de I’APC avec les différents ¢léments vasculo-nerveux (C)

Complications : [122]
+ L'embolie gazeuse est I'une des complications les plus graves de la position
semi-assise. Pour I'éviter, les jambes du patient doivent étre surélevées. Une

normovolémie doit étre maintenue, ainsi qu’une surveillance rigoureuse de
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I'échocardiographie transcesophagienne et de la capnie afin de guetter les signes
d’embolie.

+ Lésions des sinus veineux, contusions cérébelleuses et hématomes.

Ils peuvent survenir lors de la craniotomie, lors d'une ouverture durale ou d'une
rétraction sévere prolongée. Pour éviter une Iésion des sinus, certains auteurs
pratiquent une craniectomie chez les patients de plus de 50 ans. L'ouverture de la
dure-mere est réalisée a environ 5 mm du bord des sinus veineux pour éviter une
effraction pendant l'ouverture ou la fermeture de la dure-mere. Elle est ensuite
delicatement rétractée et suspendue sur les bords latéraux. Ceci améliore
I’exposition et diminue le besoin de rétractions cérébelleuses. Le saignement des
sinus veineux peut étre controlé par compression avec des cotons chirurgicaux.

+ Autres : Fuites de LCS, méningite...

» La voie translabyrinthique [38,47,48,82]
Avantages
Elle est utilisée surtout lorsqu’il y a une atteinte majeure de 1’audition. Elle
permet un trajet court et direct sur la tumeur. Elle permet une visualisation
précoce du nerf facial et diminue le besoin de rétraction des structures nobles.
Lorsqu’il y a une atteinte du VII, I’exposition facilite sa reconstruction.

Limites

La principale limite est I’aggravation des troubles auditives. On observe, aussi,
un taux ¢€levé de fuite de LCS par rapport a la voie rétrosigmoidienne.

» La voie sous temporale, suspétreuse [38,45,81]
Elle permet I’exérese de tumeurs de petites tailles, situées latéralement au MAL.
La portion latérale du CAI est bien exposée au cours de cet abord. Donc, cet
abord permet une exérése complete de la tumeur (portion intra-canalaire). Cet

abord permet, aussi, une visualisation précoce du nerf VIII permettant ainsi sa
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préservation. Cependant, pour les tumeurs avec une composante importante dans

la citerne ponto-cérébelleuse, I’abord rétrosigmoide est préférable.

Arriére
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Figure 20: Illustration de la voie translabyrinthique

A. Fraisage progressif de 1'os temporal identifiant les trois canaux semi-circulaires (étoile). B.
Apres 'ouverture du vestibule, on expose le contenu du CAI Le fraisage supérieur, postérieur
et inférieur dans le CAI expose les trois quarts du canal. Deux structures osseuses a l'intérieur
du CAI peuvent aider a identifier les nerfs craniens a l'intérieur. La créte transversale (1) qui
sépare le nerf vestibulaire supérieur et le nerf facial, des nerfs vestibulaire inferieur et

cochléaire [38]

IV.2.3.4. Autres moyens chirurgicaux
Il s’agit essentiellement des moyens de dérivation du liquide cérébro-spinale.

Les plus utilisés étant la VCS, la DVP et la dérivation ventriculaire externe dans
la gestion de 1’hydrocéphalie ...
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IV.3 Indications et résultats

IV.3.1 Schwannomes vestibulaires

Il existe plusieurs options thérapeutiques. La chirurgie, la radiochirurgie et
I’abstention chirurgicale avec une surveillance rapprochée.

- Chez un patient asymptomatique, lorsque la taille est inférieure a 1 cm de grand
diamétre, certains auteurs préconisent 1I’abstention chirurgicale avec une IRM de
controle dans 6 mois puis chaque année. Lorsque la tumeur augmente de taille ou
devient symptomatique, on procédera a la chirurgie ou a la radiochirurgie.

- Pour les tumeurs de taille inférieure a 2,5 cm symptomatiques, la chirurgie est
le traitement de choix. La radiochirurgie est une alternative.

- Les tumeurs de grandes tailles (2,5-3,9 cm) ou géantes (>4 cm) posent une
indication chirurgicale absolue [32,104]. A ce niveau se développent des
stratégies combinées associant la chirurgie de réduction tumorale suivie de la
radiochirurgie pour mieux préserver le pronostic vital et fonctionnel du nerf facial
et de I’audition qui constitue le principal chalenge de cette chirurgie.

Mortalité

La mortalité liée a la chirurgie des neurinomes de I’acoustique, initialement tres
lourde a été ramenée a environ 10 % dans la période de Cushing [24].
Actuellement, la mortalité oscille entre 0 et 5 % [31, 69, 83,114].

Préservation du faciale

La préservation anatomique du nerf facial, pour des équipes entrainées, quelle
que soit la voie d’abord, est d’environ 94 % [96]. Lorsque le nerf facial n’a pas
pu étre anatomiquement préservé, il est possible de le reconstruire dans I’APC ou
dans le rocher (suture directe, ou greffe nerveuse d’interposition).

Les interventions d’anastomose (hypoglosso-faciale le plus souvent) sont en
régle proposées secondairement. Ils aboutissent, selon le grading de House, a une

fonction faciale de grade 4 ou 3 au mieux [96,104].
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Préservation de la fonction auditive

Le genre masculin, la taille de la tumeur petite a8 moyenne, 1’audition moyenne
¢levée (jusqu'a 40 dB) et la courte durée de I'hypoacousie (<1,5 an) ou des signes
vestibulaires (<0,7 an) sont de bon pronostic [92,96, 105].

Concernant les résultats de la radiothérapie, le taux de contrdle de la croissance
tumorale rapporté dans les séries récentes est de 91 a 98%. L’involution de la
tumeur est observée dans 21 a 75% des cas, et le contréle de la croissance
tumorale est atteint dans 18 a 59% des cas. Le nerf facial est préservé chez plus
de 80% des patients, et la probabilité de préserver une audition utile varie de 33

a74% [17,60,71].

IV.3.2 Les méningiomes de ’APC [1,10]

Pour les méningiomes de taille inférieure a 2cm asymptomatiques, certains
auteurs proposent une surveillance et la chirurgie (ou radiochirurgie) seulement
dans les cas ou le méningiome montre un potentiel de croissance ou si de
nouveaux symptomes apparaissent [75,99,115].

Lorsque la taille est supérieure 2cm, la chirurgie est le traitement de choix.

On procédera a une radiothérapie ou a une chimiothérapie complémentaire
lorsqu’il s’agit d’un méningiome grade III de ’OMS. Actuellement, seulement
trois médicaments peuvent €tre utilisés pour les méningiomes réfractaires ou de
haut grade : I'hydroxyurée, l'interféron-o 2B et la Sandostatine a action prolongée
[54,53,67,70,73].

Le résultat de la chirurgie dépend surtout de la localisation de la tumeur (la
préservation du nerf facial et de I’audition est rare dans la variété pré-meéatale),
de la consistance de la tumeur et a un moindre degré de sa taille. L’extension a la
base du crane (méningiome intra-osseux) et les adhérences au tronc cérébral

constituent des limites a I’exérése complete [5,8,14].
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Le taux de récurrence est corrélé a la qualité de I’exérése (tableau V) et au grade

histologique [63,116].

La radiochirurgie donne de bon résultat lorsque la taille est inférieure a 2 cm

[10,30,33].

Tableau V: Classification de Simpson [116]

Grade Description

Grade | Exérése macroscopiquement compléte de la tumeur et de son insertion
durale, et éventuellement de 1’envahissement osseux

Grade I Exérese tumorale compléte avec coagulation de 1’insertion méningée

Grade 11 Exérése compléte de la 1ésion sous-durale, sans résection ou coagulation de son
attache, sans ablation de son éventuelle extension (intrasinusale par exemple ou
intraosseuse)

Grade IV Exérése tumorale incomplete

Grade V Simple biopsie

IV.3.3. Les kystes épidermoides

Le traitement est chirurgical. La voie rétrosigmoidienne est la plus utilisée. Elle

est moins traumatique sur les structures neurovasculaires et permet une bonne

visualisation et dissection de la Iésion des structures nobles [40,97,127].

Le taux d’exérese complete varie de 38 a 75 %. Les kystes tendent a récidiver sur

un délai de 20 a 30 ans, donc la surveillance est de rigueur [97].

I1V.3.4. Les autres tumeurs de PAPCA.

Autres schwannome :
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Pour les autres schwannome, la chirurgiec demeure le traitement de choix
[13,34,101]. Cependant, des résultats encourageants ont été publiés concernant la
place de la radiochirurgie qui reste une alternative séduisante [16,60,125].

B. Hémangioblastome :

La chirurgie reste le traitement de choix, certaines équipes proposent une
embolisation préopératoire pour les tumeurs de grande taille pour minimiser les

pertes sanguines en peropératoire [15, 102].

C. Médulloblastome [37,52] :
L’exérése tumorale associée a une chimiothérapie et une radiothérapie
craniospinale est le traitement le plus utilise. Les résultats varient selon 1’age, la

qualité d’exeérese et le stade metastatique ou non.
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DEUXIEME PARTIE
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I. PATIENTS ET METHODES
1.1 Patients

Notre étude porte sur 20 patients hospitalisés au service de neurochirurgie du

CHNU de FANN pour la prise en charge d’une tumeur de I’ange

pontocérébelleux.

1.2 Cadre d’étude :

L’étude a eu lieu au service de neurochirurgie du centre hospitalier universitaire

de FANN. Le service dispose de :

- Un bloc opératoire avec

- Trois salles opératoires et une chambre de réveil.

- Un microscope opératoire

- Deux craniotomes et une fraise

- Une colonne d’endoscopie

- Une unité¢ d’hospitalisation d’une capacité de vingt-huit lits trois salles
d’hospitalisation de huit lits chacune dont une salle pour les enfants, une pour
les dames et une pour les hommes. Quatre cabines de deux lits chacune.

- Une unité de réanimation d’une capacité de six lits ;

- Une salle d’accueil des urgences qui dispose de deux lits.

- Une unité pour la consultation externe avec trois salles de consultations.

- Une salle de cours d’une capacité de cinquante personnes

- Une salle des archives

Le corps médical est constitué de 06 chirurgiens et 16 résidents en

neurochirurgie.

1.3. Méthodologie

1.3.1 Type d’étude

I1 s’agit d’une étude rétrospective sur cinq ans, durant la periode de Janvier 2019

a Décembre 2024, au service de neurochirurgie de FANN.
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1.3.2 Critéres d’inclusion

Nous avons inclus dans I’étude tous les patients qui ont bénéficiés d’un examen
clinique ainsi que d’une imagerie médicale (TDM ou une IRM cérébrale)
permettant un diagnostic topographique précis de « tumeur de I’angle

pontocérébelleux » durant cette periode.

1.3.3 Critéres d’exclusion
Nous avons exclu les dossiers incomplets, les lésions tumorales de 1’¢tage
antérieur ou moyenne de la base du crane étendues a I’angle ponto-cérébelleux et

les Iésions des voies aériennes étendues a 1’angle ponto-cérébelleux.

1.3.4 Paramétres étudiés :

Ainsi nous avons étudié :

- Aspects épidémiologiques :

Fréquence, Age, Sex-ratio, Facteurs de risque

- Etat clinique a I’admission :

Motifs de consultation, délai de consultation, 1’¢état général par le score de
Karnofski, I’existence de syndrome d’hypertension intracranienne, I’atteinte des
nerfs craniens et la présence d’un syndrome cérébelleux ou d’une atteinte des
voies longues.

- Aspects paracliniques :

Taille et caractéristique a I’imagerie encéphalique (TDM et IRM) des Iésions, la
présence d’une hydrocéphalie.

Diagnostic de présomption radiologique

- Aspects thérapeutiques :

Chirurgie : Acte opératoire réalisé, voie d’abord, qualité d’exérese

Le traitement complémentaire (radiothérapie et chimiothérapie)
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- Aspects évolutifs :

Evolution a court, moyen et long terme.

1.3.5. Exploitation des données

Les données ont été recueillies par la fiche d’enquéte présentée a 1’annexe 1.
L’analyse des données a été réalisée sur « EXCEL 2016 ».

I1. Résultats

I1.1. Aspects épidémiologiques

I1.1.1 Fréquence

Durant cette période 1068 cas de tumeurs intracraniennes ¢taient hospitalisées au
service dont 20 cas de tumeurs de 1’angle ponto-cérébelleux. Donc, les tumeurs
de I’APC représentaient 1,87 % des tumeurs intracraniennes

I1.1.2 Age

L’4ge moyen était de 40,9 ans avec des extrémes de 05 an et 75 ans et un écart

type de 20,4. Les adultes entre 30 et 60 ans étaient les plus représentés dans notre

étude, soit 50% des cas (figure 21).
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Figure 21: Histogramme montrant la répartition selon I’age
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I1.1.3 Sexe

Sur vingt (20) cas de tumeurs de I’APC, nous avons retrouvé 09 femmes et
IThommes. Le sex-ratio était de 1,22. (figure 22)

EFEMININ m®MASCULIN

Figure 22: Répartition selon le genre en pourcentage
I1.1.4. Facteurs de risque
Concernant les facteurs de risque de tumeurs intracriniennes, nous avons

retrouvé dans notre série trois (3) cas de neurofibromatose de type 2.

I1.2 Aspects diagnostiques

I1.2.1 Aspect cliniques

I1.2.1.1 Délai de consultation

Le délai moyen de consultation ¢€tait de 11,46 mois avec des extrémes 07 jours a

4 ans.

I1.2.1.2 Motifs de consultation
La répartition des différents symptomes en terme de pourcentage est représentée

dans la Figure 23
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Figure 23: Répartition des motifs de consultations

I1.2.1.3. Signes

> Etat général
En effet, 65% des patients présentaient un score de Karnofsky supérieur a 80,
30% entre 50-80 Et seulement 5% avaient un score de Karnofsky inférieur a 50.

» Etat de conscience
Seulement 10% patients présentaient des troubles de la conscience a I’entrée avec
un score de Glasgow compris entre 9 et 13/15 contre 90% de patients avec un
score de Glasgow a 15.

» Hypertension intracranienne
Les signes d’hypertension intracranienne aigue €taient relevés chez 11 patients,
soit 55% des patients retenues.

» Syndrome cérébelleux
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Un syndrome cérébelleux était présent chez 15 de nos patients. Il était mixte dans
53,33% des cas, cinétique dans 26,66% des cas et statique dans 20% des cas.

» Atteinte pyramidale
Nous avons relevé une atteinte pyramidale dans 35% cas, dont unilatérale dans
47% des cas et bilatérale dans 53 % des cas.

» Atteinte des nerfs craniens
Latteinte du nerf cochleovestibulaire (VIII) était la plus fréquente a hauteur de

60% des cas suivie de I’atteinte du nerf facial (VII) retrouvée dans 25% des

patients en fin I’atteinte des nerfs mixes 15%.
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Figure 24 : Récapitulatif de ’atteinte des nerfs craniens.

I1.2.2 Aspects paracliniques

I1.2.2.1 Imagerie

Tous nos patients ont eu, au moins, une exploration morphologique ; une TDM
ou une IRM cérébrale. La TDM cérébrale a été réalisée chez 85% des patients,
I’IRM cérébrale chez soit 75 % des patients. 65% des patients ont bénéficié des

deux explorations. Ces explorations nous ont permis de retrouver 20 tumeurs de
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I’APC dont la taille moyenne de la tumeur était de 4,78 cm avec des extrémes de
2,3 cm et 8,6 cm. On observa que 55% des tumeurs de I’APC siégeaient a droite,
bilatérale chez un patient. A noter que 65% de nos patients ont présenté une

hydrocéphalie (figure 25).

mOUl mNON

Figure 25: Distribution de ’hydrocéphalie dans notre série
Les diagnostics radiologiques étaient en faveur d’un méningiome a 55% contre

30 % schwannome vestibulaire.

Les aspects radiologiques de présomption sont représentés sur la figure 26.
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10%
Kyste épidermoide

5% I

= Meningiome

= Schwannome vestibulaire

Meningiome = Kyste épidermoide

Schwannome 55% = sans presomption
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Figure 26: Diagramme récapitulatif de diagnostic radiologique de
présomption.

Figure 27: Aspect Imagerie d’un méningiome de ’APC
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A et B : IRM coupes axiales montrant une tumeur extra-axiale de I’APC droite (A) rehaussée de

maniére homogéne a I’injection du produit de contraste et exerce un effet de masse sur le cervelet et le
pont (B).

C et D : aspect TDM d’un méningiome de I’APC avec hydrocéphalie tri-ventriculaire associée

Figure 28: Aspect Imagerie d’un schwannome vestibulaire.
A : IRM T1 gado montrant un processus rehaussé de fagon homogene de L’ APC avec
prolongement intracanalaire donnant cette classique image en cornet de glace

Cette lésion est responsable d’une hydrocéphalie obstructive.

B.C : TDM avec élargissement du conduit auditif interne caractéristique d’un Schwannome

vestibulaire.

D : aspect IRM de schwannome kystique de I’APC droit
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Figure 29: Aspect IRM de kyste épidermoide.

Il s’agit d’une Iésion extra-axiale de I’APC droit, elle apparait en hyposignal en T1 (A) non

rehaussée et en hypersignal en T2 (B) mais en hypersignal par rapport au LCS.

I1.2.2.2 Exploration otologique et PEA
Nous n’avons pas retrouvé de donnée consternant une exploration audiométrique

ni électrophysiologique.

I1.2.2.3 Anatomopathologie

Sur les 20 patients nous ne disposons que 10 résultats anatomopathologiques soit
50% des cas. Nous avons relevé six cas méningiome méningothéliale classés
grade I OMS, trois cas de schwannome vestibulaire et un cas de kyste

épidermoide. Ces résultats sont représentés sur la figure 29.
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HISTOLOGIE
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Figure 30 : Diagramme représentant la répartition histologique
des patients.

I1.3 Aspects thérapeutiques

I1.3.1 Traitement médical

La totalit¢ de nos patients ont bénéficié d’un traitement symptomatique fait
d’antalgique de palier I et II et d’une corticothérapie. Pour les patients opérés,
une antibioprophylaxie de couverture a base de céfiroxime 150mg, durant 48

heures était instaurée.

I1.3.2 Traitement chirurgical

Sur les 20 patients, 18 soit 90% ont bénéficié d’une intervention chirurgicale soit
exérese (13 patients soit 65%) avec ou sans dérivation (DVP ou VCS) pré ou
post-opératoire (figure 30)
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Figure 31:Part de la chirurgie y compris I’exérése et la dérivation.

Pour les méthodes chirurgicales, une dérivation pré opératoire du LCS fut réalisée
chez 9 de nos patients dont 06 DVP, 2 VCS et une DVE, deux (02) patients ont

subi une dérivation post opératoire. La dérivation a été palliative chez 3 patients

non opérables.

Les indications de la dérivation sont représentées dans la figure 32.

69



12

10

: -

m Sans Derivation ® Derivation avant exerese ™ Derivation apres exerese ™ Derivation palliative

1

Figure 32: Nombre de dérivations réalisées et leurs indications.

Sur les 20 patients, 13 ont bénéficié d’une chirurgie d’exérése, soit 65% des cas.

L’exérese était totale chez 2 patients, subtotale dans 10 cas et d’une simple biopsie
chez une patiente ; soit 15,38%, 76,9 % et 7,69 des cas opérés, respectivement.
La voie rétrosigmoidienne était utilisée chez 11/13 patients, soit 84,6% des cas
d’exérese 2 patients ont été abordé¢ par la voie sous occipitale médiane ¢élargie a
la région rétrosigmoidienne (figure 33). La durée moyenne de la chirurgie était

de 4,3 heures avec des extrémes de 3 et 7,50 heures.
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Figure 33: Récapitulatif sur les voies d’abords et la qualité
d’exéreése.

Figure 34: Vue opératoire d’une voie rétrosigmoidienne

A : réalisation du volet avec fraisage du rebord osseux du sinus sigmoide
B : ouverture durale a charniére au regard du sinus, C : suspension durale
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D : dissection arachnoide avec aspiration LCR pour une détente cérébelleuse

correcte.

I1.3.3. Autres moyens

Aucun traitement complémentaire du genre radiothérapie ou chimiothérapie n’a
¢té consigné dans le dossier.

11.4 Evolution

I1.4.1 A court terme

Nous avons enregistré 05 déces soit un taux de 25% de mortalité dont 01 déces
chez un patient en attente d’une chirurgie d’exérese li¢é a une pneumopathie
d’inhalation.

Les déces postopératoires (4) ont été liés :

- Hématome de la fosse postérieur post-opératoire,

-un cas contusion oedemato-hémorragique cérébelleuse et pontique,

- un cas de méningite a Staphylocoque

- un cas d’absence de réveil avec déces survenu J1 post opératoire.

Figure 35: Cas contusion hémorragique post-opératoire

TDM cérébrale de contrdle ; on observe en regard du foyer de la craniectomie

rétrosigmoidienne une contusion cedémato-hemorragique de I’hémisphere cérébello-pontique
Concernant les complications infectieuses, nous avons retrouveé deux (2) cas de

méningites dont une méningite a staphylocoque soldé par le déces du patient, et
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un cas de suppuration pariétale suite a une DVP préopératoire ayant nécessité

I’ablation de valve. Nous avons eu 2 cas de paralysie faciale post opératoire et

une aggravation d’une hypoacousie préexistante. Un patient avait présenté une

hypertension intracranienne liée a une hydrocéphalie postopératoire qui a été

trait€ par une dérivation ventriculo-péritonéale.

Nous avons eu 2 fuites de LCS toutes a travers la plaie opératoire qui ont été

trait€ par des ponctions lombaires déplétives et d’administration

d’acétazolamide.

Le syndrome cérébelleux est resté stable en post-opératoire immediat.

Tableau VI: Récapitulatif des complications post opératoire a

court termes.

Complications Types Nombres
Infectieuses - Suppuration pariétale - 01

- Méningite - 2
Fuite de LCS - Plaie opératoire - 2

- otoliquorrhée - 0
Thromboemboliques - Embolie pulmonaire -0
Atteinte des nerfs craniens - Facial - 2
post-opératoire - Trochléaire o

- mixtes - 2
Hydrocéphalie post- - 01
opératoire

Décés postopératoire

- Méningite a staphylocoque
- Hématome FCP postopératoire

- Contusion oedemato-hemorragique
ponto-cérébelleux

- Absence de réveil
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11.4.2 Moyen et long terme
La durée moyenne de suivi était de 08 mois avec des extrémes de 1 mois et 4 ans.
03 patients ont été perdus de vue.

» Sur le plan clinique

Deux patients ont présenté une recrudescence de la symptomatologie fait de
tableaux d’hypertension intracranienne et d’un trouble de I’équilibre en rapport
avec une récidive tumorale.

Nous avons noté une régression partielles d’une paralysie faciale chez deux
patients passes du grade 5 au grade 3 de House et Brackmann. Aucun symptome
relevant d’une atteinte des nerfs mixtes n’a été rapporté durant cette periode.
Cependant 1’examen des nerfs craniens n’a pas ét€ consigné pour la majeure
partie des patients.

» Sur le plan paraclinique
Nous avons noté deux cas de récidive tumorale s’agissant tous de méningiome de
L’APC.
ITI. DISCUSSION
I11.1. Epidémiologie

» Fréquence
Les tumeurs de I’APC représentent environ 5 a 10% des tumeurs intracraniennes
dans la littérature [9,12,29,59]. Cependant, la littérature concernant les tumeurs
de I’APC dans leur globalité est rare. La plupart des études traitent des types
histologiques spécifiques, surtout sur le schwannome vestibulaire et le
méningiome qui représentent environ, respectivement, 80% et 10% des tumeurs
de I’APC des différentes séries [96, 99, 114,115].
S. Ohaegbulam et coll Au cours d’une période d'étude de 13 ans au Nigéria, sur
612 cas de tumeurs intracraniens, ont trouvé trois cas de schwannomes

vestibulaires (diagnostic radiologique) [80]. Dans une ¢tude sud-africaine, R. Y.
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Seedat et coll ont eu une prévalence annuelle de 115 cas de schwannomes
vestibulaires [112]. Dans cette ¢tude, il n’y avait que 3 cas de patients noires
contrastant avec le nombre €levé de patients caucasiens. Ce constat est similaire
a d’autres études sud-africaines et américaines. Il dénote une faible prévalence de
schwannomes vestibulaires dans les populations noires [18].

Dans notre série, les tumeurs de I’angle ponto-cérébelleux représente 1,87% des
tumeurs intracraniennes. Ce taux est faible par rapport aux données de la
littérature. Il suggere une fréquence faible des tumeurs de I’APC dans notre
contexte. Sur les 20 patients, colligés entre 2019 et 2024, 06 cas avaient un aspect
a I’imagerie de schwannome vestibulaire soit (30%). Ces résultats vont dans le
méme sens que les séries sud-africaines et nigérianes, et témoignent de la faible
prévalence des schwannomes dans les populations subsahariennes. Le
schwannome vestibulaire étant la principale tumeur de ’APC, sa prévalence
faible dans nos populations (noires) pourrait €tre un €lément d’explication sur la

relative rareté des tumeurs de I’APC dans nos régions.

> Age et sexe

Dans la littérature, on retrouve une prédominance féminine dans la plupart des
séries. En effet, Patel et coll sur 14928 patients, il a noté 54% de femmes ;
Nicholas F. Voss et Coll, sur une série de 40 cas, ils ont eu un Sex ratio de 0,2
[83,123]. Nos résultats ne concordent pas avec ceux retrouves dans la littérature
ainsi nous retrouvons une prédominance masculine dans notre série a hauteur de
55% contre 45 % de femmes.

Dans les séries pédiatriques, les tumeurs de L’ APC représentent environ 1% des
tumeurs intracraniennes [43]. Nous n’avons que 2 patients soit 10% des tumeurs
de L’APC, d’age inférieur a 15 ans. L’Age moyenne se situait entre la 4™ et la

5%me décennie dans les différentes séries de la littérature [68,75,83, 114, 117] ainsi
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dans notre série nous retrouvons un résultat similaire avec une age moyenne de

40,9 ans. Un récapitulatif des résultats de différentes études est représentée sur le

tableau VII.

Tableau VII: Récapitulatif des 4ges moyens de différentes séries et du Sex

ratio
Auteurs Séries Tumeurs étudiées Age Sex ratio
(effectif) moyen

Nakamura[75] 334 Méningiome 53,4 ans 0,3

Patel [83] 14928 Schwannomes Vestibulaires 50,2 ans 0,8
Samii [68] 1000 Schwannomes vestibulaires 46 ans 0,8
Grossi [40] 152 Kyste épidermoide 45,7 ans 0,7
Ellakhdi [6] 15 Toutes 49 ans 0,4
Ouadii [6] 48 Toutes 47 ans 0,8
Notre série 44 Toutes 40,9 ans 1,22

» Facteurs de risque

Le principal terrain de prédilection retrouvé dans la littérature est la

neurofibromatose de type 2. En effet, Samii et coll ont eu 19 cas de NF2 sur une

série de 962 patients ; Meijer et coll, sur une série de 204 patients, ont eu 25 cas

de NF2 [68,71]. Dans notre série, nous avons retrouvé Deux (2) cas de NF2. La

neurofibromatose de type 2 (NF2) est une maladie génétique a transmission

autosomique dominante caractérisée par la présence de schwannomes

vestibulaires bilatéraux. Les autres manifestations de la NF2 incluent des

méningiomes, des schwannomes, des épendymomes, localis€s en intracranien ou

en intrarachidien, ainsi que des Iésions cutanées et ophtalmologiques [9,39].
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II1.2. Clinique

I11.2.1 Délai diagnostique :

Le délai moyen de consultation était de 44,4 mois dans la série de 1000 cas de
schwannomes vestibulaires de Samii et coll, en Allemagne [68]. Talfer et coll ont
retrouvé un délai moyen de 26 mois en France [121] et 25 mois pour Nicholas et
coll sur une série de 24 cas de méningiomes [91,99,123].

Nos collegues du Maroc, Soukaina et coll, ont retrouvé un délai de 33 mois sur
une série de 28 cas [117].

Nos résultats vont dans le méme sens que la littérature avec un délai moyen de
11,46 mois, le long délai de consultation s’explique par le fait que les signes
otologiques soient insidieux surtout dans les formes unilatérales et amenent

rarement les patients a consulter a ce stade.

I11.2.2 Manifestations cliniques

Les manifestions cliniques sont essentiellement si¢ge et volume dépendant ainsi
on distingue deux phases évolutives, la phase otologique ou les signes sont
purement cochleovestibulaire dit le stade otologique et la phase neurologique ou
on observe le classique syndrome de 1’angle ponto-cérébelleux et puis tableau
d’HTIC li¢ soit au volume tumoral ou hydrocéphalie en amont.

Dans une série Maghrébine, Ellakhdi a retrouvé 80% de signes otologiques et
13% de signes d’hypertension intracranienne et Soukaina a noté 100% de signes
otologiques et 46% de signes d’hypertension intracranienne [6,117].

Dans la plupart des séries occidentales, la symptomatologie cochléo-vestibulaire
est la plus retrouvée a type d’hypoacousie et de vertiges [68, 83, 100, 114, 115].
Dans notre série, malheureusement la quasi-totalit¢ des patients ont été
diagnostiqués au stade d’hypertension intracranienne du fait du délai de

consultation soient assez long et par conséquent explique par le fait que notre
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série soit principalement constituée de tumeurs de grandes tailles. La taille
moyenne ¢tait de 4,7cm. Cette taille explique aussi la fréquence des signes
cérébelleux (53,3) et la présence de troubles de la conscience dans certains cas
(15%). Dans la littérature, les troubles de la conscience sont rares. Ils représentent

moins de 10% des cas rapportés dans la littérature [68,83,115,127].

Tableau VIII: Comparatifs des signes cliniques avec d’autres

études

Signes Harner Dale Soukaina et | Notre série
Et coll Et coll coll [117]

[41] [30]
Vertige 67% 48% 64% 45%
Hypoacousie 98% 45,2% 100% 30%
Atteinte du V 29% 39% 71% 15%
Céphalée 32% 29,9% 46% 70%
Ataxie NC 13,6% NC 65%
Paralysie faciale 10% 9,6% 32% 25 %
Signes cérébelleux NC 5,1% 57% 75%

Troubles conscience 0 0 3,5 15%

II1.3 Paraclinique

I11.3.1 Imagerie médicale :

Comme dans toutes les séries actuelles, tous les patients ont bénéfici¢ d’un
scanner et ou d’'une IRM cérébrale permettant de poser le diagnostic de tumeur
de I’angle ponto-cérébelleux, dans la planification préopératoire et dans le suivi

des patients.
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Tomodensitométrie (TDM) avec et sans injection de produit de contraste elle
permet de visualiser la majorité des tumeurs de taille supérieure a 2 cm. la fenétre
osseuse permet d’avoir des renseignements osseux a titre diagnostique mais aussi
pour le choix de la voie d’abord, elle est indispensable pour I’abord
translabyrinthique et sus pétreux. Dans notre série, il s’agit de I’exploration la
plus réalisée du fait de sa facilité de sa réalisation et son cofiit accessible par
rapport a ’IRM, ainsi 85% en ont bénéficié.

Toujours est-il que le gold standard de I'exploration d'une suspicion de pathologie
de I'APC est 'IRM cérébrale. En effet, celle-ci, a une sensibilité meilleure, et
permet de détecter les tumeurs de taille inférieure a 2 cm. L’IRM permet
d'éliminer une pathologie intercurrente et d'apprécier le retentissement éventuel
de la tumeur de I'APC. Les séquences étudiant ' APC doivent a la fois avoir une
bonne résolution spatiale puisque les structures a explorer peuvent étre de petite
taille et une résolution en contraste optimale [109]. Cependant, elle est souvent
réalisée en seconde intention en complément a la TDM. Dans notre série L’IRM
fut dans 75% dont 65% en complément a la tomodensitométrie.

Dans le diagnostic radiologique de présomption, le méningiome de I’APC fut la
tumeur la plus fréquente contrairement aux séries occidentales ou on retrouve une
nette prédominance des schwannomes vestibulaires dans cette localisation. Ils
représentent plus de 80% des tumeurs de I’APC et le méningiome représente 5 a
10%. Cette différence s’explique par le fait que notre série soit principalement
composée de patients subsahariens. En effet, en Afrique du Sud, sur une série de
95 cas de schwannomes vestibulaires, Seedat et coll n’ont trouvé que 3 patients
noires [112]. Au Nigéria, dans une série de 612 cas de tumeurs intracraniennes
sur 13 ans, Ohaegbulam et coll ont eu, seulement, 3 cas de schwannomes
vestibulaires [80]. La méme €quipe a eu sur les 612 cas, 252 cas de méningiomes

intracraniens. Le méningiome constituerait la tumeur la plus fréquente dans leur
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localité¢ [76]. Cette prédominance de méningiomes fut rapportée aussi par
Ibebuike et Coll. Selon cette équipe de Johannesburg, le méningiome constitue la

tumeur intracranienne la plus fréquente dans leur localité [50].

Concernant la taille de la tumeur, nous avons retrouvé une taille moyenne de
4,7 cm ce qui s’explique par le retard diagnostique constaté dans nos séries.
Cette prédominance de tumeurs de grande taille a été retrouvée aussi par
Soukaina et coll, au Maroc ou 100% des tumeurs correspondent au stade 4 de
KOOS [117]. Boublata et coll, en Algérie, dans une série de 151 cas ont eu
dans 80,5 % des cas, un grand axe dans I’APC comprise entre 30 et 60 mm
Par contre, dans les séries occidentales, on note une prédominance des
tumeurs de stade II et III pour les schwannomes [11]. En effet, Kalamarides
et coll sur une série de 435 patients, la répartition des tumeurs en fonction de
la taille était la suivante : 9 % de stade I (intracanalaire), 45 % de stade II
(inférieur a 15 mm dans I'angle ponto-cérébelleux (APC)), 25 % de stade 111
(de 15 a 30 mm dans APC) et 21 % de stade IV (supérieur a 3 cm dans APC)
[53]. L’hydrocéphalie a été retrouvée chez 65% de nos patients conséquence

directe du volume tumoral.

I11.3.2 Explorations otologiques

Elles sont d’une importance capitale car évaluent le degré d’atteinte
cochleovestibulaire en préopératoire, dans le choix de la voie d’abord ainsi que
dans le suivi post-opératoire [1,10,16,17,30,120,121].

Malheureusement aucun de nos patients n’a bénéfici¢ d’une audiométrie.

I11.3.3 Anatomopathologie
Dans notre série nous avons retrouvé seulement 10 résultats anatomo-

pathologique avec trois (3) entités histologique retrouvé dont 06 cas
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méningiome méningothéliale grade I OMS, 03 schwannome et 01 cas de kystes
épidermoides.
L’absence de données histologique chez 50% de nos patients constitue une limite

pour ’appréciation sur la distribution histologique globale.

I11.4. Traitement

II1.4.1. Prise en charge chirurgicale

Elle concerne 90% des patients soit il s’agit d’une dérivation (45%) dans le cadre
de la prise en charge de I’hydrocéphalie et de I’exérese tumorale (65%). Disons
35 % des patients n’ont pas bénéficié d’une d’exérese chirurgicale. Ces derniers
ont pour la majeure partie eue bénéficié d’une dérivation seule avec surveillance
radioclinique, un patient est décédé avant la chirurgie et deux ont choisi de se
faire prendre en charge en Europe. Cependant, la chirurgie est au centre de la
prise en charge et constitue le traitement de référence. La radiochirurgie qui
constitue une alternative s€duisante est indiquée surtout pour les tumeurs de
petites tailles [124,125,131, 133].

I11.4.1.1 Voie d’abord

La voie rétrosigmoidienne la plus rapporté dans la littérature, en effet

Dans une série marocaine, (Soukaina et coll.), la voie

rétrosigmoidienne fut utilisée dans 100% des cas, sur une série de 28

cas de tumeurs stade 4 de Koos [117]. En Algérie, sur une série de

151 schwannomes vestibulaires unilatérales dont le grand axe dans

I’ APC était entre 30 et 60 mm, tous les patients ont été opérés par voie
rétrosigmoidienne [11]. En Afrique du Sud, sur une série de 115 cas,

la voie rétrosigmoidienne fut utilisée dans 53% des cas, la voie
translabyrinthique dans 8% des cas et la voie sous temporale (sus

pétreuse) dans 7% des cas [112].
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En Allemagne, Samii et Coll ont opéré 4000 cas de schwannomes vestibulaires
par voie rétrosigmoidienne [96]. Nous partageons sa remarque. Il stipule que «
les résultats dépendent davantage de 1'expérience des chirurgiens plutét que des
avantages ou des inconvénients d'une approche particulieére. D'excellents résultats
en termes de taux d'exéreése compléte et de préservation fonctionnelle de la
fonction du nerf facial ont été obtenus dans des mains expérimentées avec
chacune de ces approches. Les taux rapportés d'exérese complete de la tumeur
sont de 90 a 99% et les taux de récidive sont de 0,5 a 5% ». Cependant, seule la
voie sus pétreuse et rétrosigmoidienne permettent une préservation de 1’audition.
Dans les tumeurs larges, seule la voie rétrosigmoidienne offre les meilleures
chances de récupérations.

Laligam N. Sekhar, un auteur expérimenté dans la chirurgie de la base du crane,
sur une série de 157 cas, il a utilisé la voie rétrosigmoidienne dans 84% des cas ;
dans 10% des cas, une voie sus pétreuse €tait utilisée. La voie translabyrinthique
fut utilisée dans seulement 4% [114]. Sekhar utilise la voie rétrosigmoidienne
dans la presque totalit¢ de ses cas. La voie translabyrinthique a été utilisé
uniquement pour les tumeurs de taille <2.5 cm avec une audition nulle et la voie
sus-pétreuse pour les tumeurs de taille > 4.0 cm ¢étendu a I’incisure de la tente du
cervelet.

La majorité des tumeurs de 1’angle ponto-cérébelleux sont abordées par une voie
rétrosigmoidienne (84%) contre 15,38% pour la voie sous occipitale médiane
étendue latéralement vers I’APC dans notre série. Les voies translabyrinthique et

suspétreuse n’ont pas €té utilisées

111.4.1.2 Qualité d’exérese
Dans la littérature, la qualité d’exérese varie en fonction de la nature histologique

et de la taille de la tumeur [11,113].
82



Au Maghreb, Soukaina et Boublata ont eu respectivement, 96,4% et 83%

d’exérése totale sur des séries de schwannomes vestibulaires [11,117].

Sekhar et Samii ont retrouvé respectivement 99 et 98% d’exérese totale sur des
séries de schwannomes [114,69]. Les mémes auteurs, Sekhar et Samii, ont
retrouvé un taux de 56% et 85% d’exéreses totales, respectivement, sur des séries
de méningiomes de I’APC [75, 115].

Agawarl, Ari J. Kane, et Nakamura ont retrouvé 50%, 54% et 85,9% d’exérése
totale, respectivement, dans des s€ries contemporaines de méningiomes de I’APC
[1,54,75].

Dans notre série, nous n’avons eu que 15,38%, d’exérese totale contre 76,9 % sub
totale. Ceci est li¢ au fait que I’essentiel de notre série est constitué¢ de tumeurs
de grande taille (supérieure a 5 cm) ; ne disposant pas de monitoring
peropératoire, les portions tumorales adhérentes aux nerfs craniens et au tronc
cérébral n’étaient pas enlevées. Cette attitude vise a préserver fonction

neurologique et diminuer la morbi-mortalité de la chirurgie.

I11.4.1.3 Prise en charge de I’hydrocéphalie

Une hydrocéphalie était notée chez 12 de nos patients soit 60%., Cette fréquence
¢levée s’explique du fait de I’importance du volume tumoral au moment du
diagnostic qui était supérieur a 4cm. une dérivation pré opératoire du LCS fut
réalisée chez 9 soit 45% de nos patients dont 06 DVP, 2 VCE et une DVE, deux
(02) patients ont présenté une hydrocéphalie post-opératoire ayant nécessité une
dérivation ventriculo-péritonéale (DVP) post opératoire.

Sur une série de 400 cas de Samii et coll., 53 patients avaient une hydrocéphalie
en préopératoire. 48 des 53 patients ont bénéficié¢ d’une chirurgie d’exérese. Six
patients ont nécessité un traitement complémentaire de 1’hydrocéphalie et

seulement trois cas ont finalement nécessité une DVP [69]. Farhad et coll. sur
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284 patients présentant des tumeurs de I’APC, ils retrouverent 39 cas
d’hydrocéphalies ; seulement 4 ont nécessité une dérivation en urgence [85].
Notre fréquence ¢levée de dérivation s’explique par le fait que la plupart des
patients viennent dans un tableau d’hypertension intracranienne. La dérivation se
fait dans le cadre de I’'urgence. En effet, plusieurs s’accordent sur un traitement
premier de la tumeur en I’absence d’hypertension intracranienne aigue. La
majorité des hydrocéphalies régressent apres 1’exérese de la tumeur.

[36, 85, 69].

I11.4.2 Radiothérapie

La radiochirurgie est une alternative non invasive pour la plupart des tumeurs de
I’APC, a I’instar des schwannomes et des méningiomes de taille inférieure a 2
cm [10,17,30,60, 61] elle peut étre combinée avec la chirurgie dans des tumeurs
de grande taille pour réduire la morbidité post opératoire. Ne disposant pas de
cette technique au Sénégal, aucun patient n’a bénéficié de radiochirurgie dans
notre série.

La radiothérapie conventionnelle la seule disponible dans nos pays est surtout
indiquée pour les tumeurs malignes ou dans des cas de récidives tumorales. En
effet, elle présente plusieurs effets secondaires. Les effets secondaires précoces
peuvent inclure la fatigue, la perte de cheveux (particulicrement le long de la
ligne médiane et du vertex), 1’érythéme et 1'otite. L'altération de la fonction
neurocognitive est l'effet secondaire tardif le plus délétere du rayonnement. Elle
est la raison la plus souvent invoquée pour ne pas utiliser la radiothérapie en
situation adjuvante. Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié d’une

radiothérapie adjuvante.
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I11.4.3 Chimiothérapie :
Elle est surtout indiquée en adjuvant a la chirurgie d’exérése pour les tumeurs
malignes (grade III ou IV de I’OMS) tel que les médulloblastomes comme décrit

dans la littérature [37,52,87].

II1.5 Evolution

II1.5.1 Mortalité

La mortalit¢ des tumeurs de cette région a connu une baisse
considérable du fait des avances technologiques notamment en
microchirurgie et la radiothérapie focale (Radiochirurgie).

En effet, nous sommes passés de I’ere de la préservation du pronostic

vital a I’ere de la préservation du pronostic fonctionnel dans la chirurgie

de I’angle ponto-cerébelleux.

Généralement on retrouve dans la littérature des taux de mortalité
inferieurs a 10%. Ainsi dans une série marocaine, Soukaina retrouvait

un taux de mortalité est de 7 % lié essentiellement aux complications
thromboemboliques [117]. Boublata en Algérie a eu 0% de déces [11].

Une mortalité faible, voire nulle est retrouvée dans la plupart des séries actuelles
concernant les schwannomes vestibulaires [11,83]. La mortalité est en dessous de
5% pour les méningiomes et les kyste épidermoide de I’APC [1,10,67,106,127].

Dans notre étude, Nous avons eu un taux élevé (25%) par rapport a ceux rapportés
dans la littérature. Ce fait peut étre imputable d’une part du retard considérable
de la prise en charge d’autre part aux défis liés au manque de plateau technique
de qualit¢ ainsi Dl’indisponibilit¢ des moyens complémentaires tel que la
radiochirurgie et du monitoring peropératoire.

Nous avons eu un déces par hématome de fosse cérébrale postérieure et par
contusion oedemato-hémorragique cérébelleuse et pontique, ceux-ci étant une

des complications les plus rapportées comme cause de déces post-opératoire dans
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la littérature [69,117]. Un cas de déces post opératoire par méningite a
staphylocoque et une absence de réveil chez un patient avec une instabilité
hémorragique qui est décédé en moins de 24 heures post-opératoire.

Un patient en attende d’une chirurgie suite d’une détresse respiratoire aigiie
imputable a une pneumopathie d’inhalation. Cette complication est rapportée par
plusieurs auteurs [69, 113], elle est surtout liée a des troubles de la déglutition en
rapport avec une atteinte des nerfs mixtes. En effet, Samii et Coll dans leur série
de 1000 schwannomes, ils ont eu 11 déces dont 5 étaient dus a une pneumopathie
d’inhalation en rapport avec une atteinte sévere des nerfs mixtes [69]. Cette
complication souligne la nécessité d’une €valuation des nerfs mixtes avant la

reprise de I’alimentation en post-opératoire.

I11.5.2. Morbidité
v" A court terme

La hantise de cette chirurgie est 1’atteinte des nerfs craniens notamment la
paralysie faciale des lors la chirurgie a ce niveau devra répondre a un impératif
fonctionnel et oncologique., ainsi Patel et Coll, sur une série multicentrique aux
USA de 14 928 patients, 10,1% présentaient d’atteinte du faciale en post-
opératoire [83]. En Allemagne, sur une série de 1000 cas, Samii et Coll ont eu 45
% de paralysie faciale [69]. Une série marocaine rapporte une atteinte post-
opératoire du nerf facial dans 96% des cas [117] et ceux de 1’Algérie ont une
atteinte du nerf facial dans 3,4% [11]. La préservation du nerf facial constitue un
des challenges de cette chirurgie, ne disposant pas de monitoring de ce nerf en
peropératoire, notre attitude fut trés conservatrice. En effet, les portions tumorales
trés adhérentes au nerf facial ne furent pas enlevées. Cette attitude nous a permis
d’avoir 15 % d’atteinte postopératoire malgré la non disponibilité du monitoring

peropératoire.
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Concernant DP’atteinte du nerf cochléaire, il s’agit du nerf le plus touché en
préopératoire dans la pathologie de I’APC. Dans notre série, ne disposant pas
d’une évaluation objective en pré et post-opératoire (examen otologique), il est
difficile d’avoir une appréciation exacte du résultat postopératoire méme ci nous
rapportons un cas d’aggravation d’une hypoacousie en postopératoire. Samii et
coll, dans leur série de 1000 cas, la préservation du nerf cochléaire en
peropératoire a ¢té possible dans 79% des cas. Cependant, une préservation d’une
audition fonctionnelle n’était obtenue que dans 39,5% des patients [105].
Concernant les autres nerfs craniens, les plus atteints sont les nerfs mixtes avec
comme symptdme les troubles de la déglutition fréquemment rapportés. Nos
résultats sont similaires a ceux de la littérature [68,75, 113.].

Pour les complications infectieuses, la méningite inhérente a toute chirurgie de
crane constitue la hantise pour les chirurgiens, dans sa série, Soukaina a eu 1 cas
de méningite (3,5%) sur 28 patients [117] et Samii a eu 3 % de méningite sur une
série de 1000 cas [69]. Patel et coll ont retrouvé 0,4% sur 14 928 cas [83]. Nous
avons eu 02 cas de méningites dont un cas soldé par le déces du patient. Il s’agit
d’une complication classique de la chirurgie, mais qui diminue avec
I’amélioration des conditions de travail et de la rigueur dans les régles d’asepsie.
Les fuites de LCS constituent aussi une complication fréquente dans les suites
opératoires de la chirurgie de ’APC. Mais seuls quelques cas nécessitent une
prise en charge chirurgicale. Samii et coll ont eu 9,2 % de fistules sur 1000
patients opérés ; 1,6% des cas ont nécessité une chirurgie réparatrice [69]. Patel
et coll ont eu 3,4% de fuite sur 14 928 patients [83]. En effet, nous avons
enregistré deux cas de fuite de LCR dont aucun n’a nécessité une reprise
chirurgicale. En cas de fistule, notre attitude consiste a un repos strict au lit, des
ponctions déplétives et I’administration d’acétazolamide commercialisé sous le

nom de DIAMOX 250mg.
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Les troubles de la déglutition sont a rechercher en post-opératoire avant
I’alimentation du patient, ainsi dans notre étude nous avons deux patients qui ont
eu a présenter un trouble de la déglutition pour lequel une trachéotomie a été
réalisée chez un des patients.

L’hydrocéphalie post-opératoire est rapportée par plusieurs auteurs. Ainsi dans
sa serie Patel a eu 1,8% de cas d’hydrocéphalies en post-opératoire [83]. Dans la
série de Samii [69], I'hydrocéphalie a nécessité¢ un traitement chez 23 patients
(2,3%) (9 patients avant et 14 patients apres la chirurgie). Nous avons eu un cas
d’hydrocéphalie postopératoire (7,6%) ayant nécessit¢ une dérivation post
opératoire.

v A movyen et long termes

Le délai moyen de suivi est d’environ 08 mois pour les patients opérés. Avec des
extrémes de 1 a 24mois.

Au cours de la période de surveillance, nous avons enregistré deux cas de récidive
de méningiome.

Au Maroc, Soukaina et coll ont eu un suivi post opératoire de 3 ans en moyenne
avec des extrémes de 3 mois a 5 ans. Ils ont eu une amélioration de la
symptomatologie clinique avec une régression des signes d’HIC et du syndrome
vestibulaire. Ils n’ont pas observeé de récidive dans cette période [117].

Dans la littérature, la préservation des nerfs craniens est meilleure pour les cas de
méningiomes par rapport aux cas de schwannomes. L’exérese tumorale permet
une amélioration significative des déficits préopératoires [99]. Dans les séries
actuelles, la préservation du nerf faciale fait partie des objectifs de la chirurgie et
sa fonction est préservée dans la plupart des publications [11,104,

75,113]. La préservation fonctionnelle des septiéme et huitiéme nerfs craniens a
¢été rapportée dans respectivement 86 et 77% des cas de méningiomes de ’APC
[99]. En effet Agaward et coll, sur une série récente de 24 méningiomes de I’APC,

a observé une atteinte des nerfs mixtes dans 11.8% des cas et une atteinte du nerf
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VII dans 5.9% ; toutefois, il eut aucune aggravation de 1’audition [1]. Soukaina
et coll ont eu 96% d’atteinte du facial. Les résultats sont trés variables dans la
littérature ; ils dépendent du volume tumoral, de 1’état clinique préopératoire, de
I’expérience des chirurgiens mais aussi du plateau technique.

Les méningiomes de I’APC récidivent plus souvent, comparé aux schwannomes
vestibulaires. La récidive est corrélée a la qualit¢ d’exérése du méningiome
(SIMPSONS) et au grade histologique. En effet, Aga Ward et coll, sur une série
récente de 24 méningiomes de I’APC, observa 3 cas de récidive ; Les trois avaient
eu une exérese subtotale et deux avaient un méningiome de grade II [1].

Dans notre série, nous avons deux cas de récidive méningiomes.

Dans la littérature, pour les méningiomes de grade I de I'OMS, le taux de récidive
varie aux alentours de 5 et 20% [1,75]. Les taux de récurrence des méningiomes
atypiques et anaplasique sont par contre tres €levés (50 a 95% des cas), quel que
soit leur mode de prise en charge, méme aprés une exérése radicale [75,124].
Concernant les kystes ¢pidermoides, le taux d’exérese complete varie
énormément dans la littérature. Yasargil sur une série de 22 cas, avait une exérese
totale dans 97% des cas. Il n’a observé aucune récidive sur une période de suivi
d’environ 6 ans et a eu 0% de mortalité. Samii et coll, sur une série de 40 cas, ont
eu 75% de taux d’exérese complete. Et sur la méme période de suivi, ils ont eu
7,5% de récurrence et une mortalité de 2,5% [106, 127]. Nous n’avons observé

aucun cas de récidive de kyste épidermoide apres la chirurgie la chirurgie.

II1.6 Limites de I’étude

L’effectif de notre série n’est pas assez conséquent et 1’absence de certaines
données cliniques et paracliniques rend difficile des conclusions probantes ;
cependant nous envisageons d’autres études dans une approche prospective

tenant compte des paramétres manquants.
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On note également dans la plupart des classifications clinique et paraclinique
n’ont pas été retrouvées dans les dossiers et les examens ophtalmologique et
otologique n’ont pas été réalisés ainsi que les mise a jour post opération n’ont pas
¢tait fait pour la majeur partie des cas, d’ou la nécessité d’observer plus de rigueur
dans I’entretien des dossiers et a harmonier 1’évaluation des patients.

L’absence des résultats anatomopathologiques pour la majeure partie des cas

constitue une limite de cette étude.
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CONCLUSION

Les tumeurs de 1’angle ponto-cérébelleux (APC) constitue une entité anatomo-
clinique particulier, ainsi la chirurgie de I’APC, longtemps considérée comme
trés lourde et ponctuée d’une morbi-mortalité assez ¢levée, a subi de profondes
ame¢liorations au fil des anné¢es. Ces progres sont le fruit de nombreux travaux
opéres par d’éminents Neurochirurgiens parmi lesquels on peut citer Cushing,
Walter Dandy, House et Yasargil. La chirurgie de L’ APC répond a un impératif a
la fois oncologique et fonctionnel, elle est passée progressivement de 1’¢re de la
préservation du pronostic vital a 1’¢re de la préservation du pronostic fonctionnel.
La pathologie tumorale de cette région reste un challenge chirurgical. En effet,
plus de 90 % des tumeurs de cette région sont des 1ésions bénignes a I’instar du
schwannome vestibulaire, du kyste ¢pidermoide et de la grande majorité des
méningiomes, par conséquent 1’exérése chirurgicale constitue le moyen
thérapeutique le plus efficace dans ce groupe de pathologie. Ce faisant, au fil des
années, différentes voies d’abord neurochirurgicales et ORL ont été élaborées
pour diminuer la morbi-mortalit¢ de cette chirurgie sans oublier ’apport de
I’irradiation focale (la radiochirurgie) dans la prise en charge de ces pathologies.
L’APC, région carrefour des voies longues du systéme nerveux central, des nerfs
craniens et des vaisseaux destiné€s aux structures nerveuses centrales. Ainsi outre
les techniques neurochirurgicales, le chirurgien s’aide de monitoring des nerfs

craniens pour affiner ses gestes dans cette région. Ainsi, nous avons comme
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objectif d’évaluer le profil épidémiologique, les aspects diagnostiques,
thérapeutiques et évolutifs des tumeurs de 1’angle pontocérébelleux dans notre
contexte. Pour se faire, nous avons réalisé une étude rétrospective portant sur 20
patients, porteurs de tumeurs de 1’angle pontocérébelleux, hospitalisés au service
de neurochirurgie du CHNU de FANN durant la période de janvier 2019 a
décembre 2024. Ont ét¢ inclus dans 1’étude tous les dossiers complets de tumeur
de ’angle ponto-cérébelleux suspectée cliniquement et confirmée par une TDM
et/ ou une IRM cérébrale.

Durant cette période, les tumeurs de I’APC représentaient 1,87% des tumeurs
intracraniennes hospitalisées dans notre structure. La moyenne annuelle était de

4 tumeurs de I’APC hospitalisée par année. L’age moyen ¢était de 40,9 ans avec
des extrémes de 4 ans et 77 ans. On notait une légere prédominance masculine
avec un sex-ratio de 1,22.

Le délai moyen de consultation était de 11,46 mois avec des extrémes de 07 jours
et 4 ans. Les motifs de consultation les plus fréquents furent les céphalées et les
troubles de la marche qu’on retrouvait chez 70% et 65% des patients,

respectivement. Une hypoacousie était présente chez 30 % de nos patients.

L’examen clinique retrouvait un syndrome d’HIC chez 55% des cas, un syndrome
cérébelleux chez 75% de nos patients et un syndrome pyramidal chez 35% de nos
patients. Concernant I’examen des nerfs craniens, les nerfs les plus atteints furent
le cochleovestibulaire dans 60% des cas, le facial dans 25% des cas et les nerfs
mixes dans 15% des cas.

Sur le plan paraclinique, tous nos patients ont bénéficié¢ d’une TDM et/ ou d’une
IRM cérébrale. La taille moyenne de la tumeur était de 4,78 cm avec des extrémes
de 2,3 et 8,6 cm. Les diagnostics radiologiques les plus fréquents sont : le
méningiome (55%), le schwannome vestibulaire (30%) et le kyste épidermoide

(5%).
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Sur les vingt cas nous ne disposons que dix résultats histologiques, la tumeur la
plus retrouvée est le méningiome a hauteur de 60%.

Sur les 20 patients, 18 (90%) ont bénéfici¢ d’une intervention chirurgicale dont
dix cas de dérivations de LCS dont trois a titre palliatives et 13 (65%) cas
d’exéreses chirurgicales. Les voies d’abords utilisées étaient la  voie
rétrosigmoidienne (84,6%) et 1a voie sous occipitale médiane ¢largie latéralement
(15,4%). L’exérese ¢€tait totale dans 15,38% des cas, sub totale dans 84% avec une
durée moyenne de la chirurgie estimée a 4,3 heures. Aucun patient n’a bénéficié
d’un traitement complémentaire du genre radio ou chimiothérapie.

Nous avons eu Cinqg (5) déces, dont 4 dans les suites opératoires. Les
complications postopératoires étaient essentiellement :

- infectieuses ; avec deux cas de méningite ;

- deux cas de fuites de LCS,

-un cas d’hydrocéphalie post-opératoire.

Au moyen et long terme, nous avons retrouvé deux cas de récidive de
méningiomes, la paralysie faciale et ’hypoacousie sont les séquelles les plus
retrouvees.

Ces resultats bien qu’encourageants, soulignent la nécessité d’un plateau
technique de qualité incluant des stratégies multimodales tel que 1’'usage de la
radiochirurgie, la neuronavigation et le Cavitron afin de réduire d’avantage la
morbi-mortalité liées aux des tumeurs de 1’angle ponto-cérébelleux.
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RECOMMANDATIONS

-Etablir d’une fiche tumeur de I’APC a remplir a I’admission et a la sortie des
patients.

-Recontacter les patients qui manquent leur rendez-vous de contrdle, pour une
meilleure appréciation des résultats a moyen et long terme.

- veiller a I’archivage des dossiers médicaux.

-Equiper le service en outils de monitoring des nerfs craniens et formation
approfondie sur la chirurgie de la base du crane.

- Renforcer la collaboration avec le laboratoire d’anatomo-pathologie pour la

récuperation systématique de tous les prélevements opératoires.
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ANNEXES

Tumeurs de I’angle ponto-cérébelleux

Année
l. EPIDEMIOLOGIE

Epidémiologie
Nom Prénom Sexe Age
Adresse Netel
Date d’entrée Date de Durée

sortie

ANTECEDENTS
Antécédents néoplasique Si oui préciser
Antécédents Phacomatose: ATCDs familiaux
Radiothérapie
Asthme Tabac Alcool
Tare: Diabéte HTA
TCE

MOTIFS DE CONSULTATION Délais de consultation

Hypoacousie céphalée
Vomissement BAV

Acouphene
Trouble de la conscience Vertige Trouble de la marche
Aphasie Dysarthrie Dysphonie Dysphagie
Fortuite : Autres (préciser):

1. DIAGNOSTIC
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Examen clinique

A. EXAMEN GENERAL

Etat général Karnofsky
Température TA PC
B. EXAMEN
NEUROLOGIQUE
Glasgow Trouble du Syndrome
langage confusionnel
Syndrome Cinétique Statique Mixte
cérébelleux
Syndrome Déficit Syndrome
pyramidal sensitif alterne
Atteinte du VII Si oui Grade Atteinte VIII
H.B Si oui préciser
Atteinte du V : Symptome Signe objectif
Atteinte [X Atteinte X Atteinte XI  Atteinte du XII
cécité Autres

‘Autres appareils :

Examen ophtalmologique

Acuité visuelle OD oG Diplopie

(préciser)
Fond d’ceil : Autres
Autres

EXPLORATION AUDITIF Si oui préciser
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EXAMEN PARACLNIQUE

A. IMAGERIE
TDM cérébrale :
Siege : Taille : Latéralité :
Densité : Homogeéne : Prise de
contraste :  Hydrocéphalie : Extension :

Diagnostic radiologique :

Nombres : Autres sieges : Lésions
associées :

IRM cérébrale :

Siege : Taille : Latéralité :
Hydrocéphalie : Extension : Diagnostic
radiologique :
Nombres : Autres si¢ges Lésions
associées :
T1 : T2 : T2* :
Tlgado :
B. Autres :
NFS:GB: Hb
PLT TP TCK

III. TRAITEMENT

Médical :

Antalgique : Palier I Palier 11 Palier 111
Corticoide :

Antiépileptique :

Anticoagulant

Diamox

Chimiothérapie :  Adjuvant Néoadjucant
Drogue Protocole

Radiothérapie : Type de RT Nombre de séance
Dose
Post op : Oui
Non
Chirurgie :
Opéré : Oui Non Délais avant la chirurgie :
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Voie d’abord : Rétrosigmoidienne
Sous temporale Combiné

Qualité d’exérése :
Biopsie Subtotale

Dérivation ventriculaire : DVE
VCS

Palliatif ?
Avant exérése

IV. EVOLUTION :

+ Court terme

Clinique :
Simple
Compliqué
Céphalée
Spasme faciale
Vertige
T®
Trouble de la conscience :
Déficit moteur post opératoire :
Syndrome cérébelleux :

Névralgie V

Acouphéne

si oui

Atteinte des nerfs craniens post opératoire :
Si oui préciser

Syndrome méningée :

Aspect de la plaie opératoire : Propre

Fuite de LCS

Infection : Pulmonaire
Complications thromboemboliques :
Escarres :

Déces :

Paraclinique

Imagerie

Delais

Type

Résultat : Qualité éxérese
Hématome

Pneumencéphalie

Biologie

NFS : GB Hb

Etude LCS: Cyto

Ecouvillonnage site opératoire :

Chimie

Oedeme de FCP

Translabyrinthique

Totale

DVP

Post exérese

Trouble de la déglutition

hypoacousie Surdité

Glasgow
préciser
Stable

Aggravation

Suppuration Méningocéle

Urinaire Méningite
TVP E.P

Causes :

Hydrocéphalie

PLT
Bact
Si oui, résultat :
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histologie prélévement opératoire:

Résultat :
Type

Délais :

PRISE EN CHARGE
Reprise chirurgicale Si oui
Corticoticothérapie :

+  Moyen et long terme

Stabilité

Récidive

Séquelle

Déces

Derniére imagerie de controle
Derniére consultation :

Perdu de vue :

Grade

Concordance Histo-imagerie :

Diagnostic

Indication

Recul post opératoire

114



SERMENT D’HIPPOCRATE

"En préesence des Maitres de cette école et de mes chers

Condisciples,

Je promets et je jure d’étre fidele aux lois de ['honneur et de la

probité dans [’exercice de la Médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a l'indigent et je n’exigerai jamais un

salaire au-dessus de mon travail.

Admis dans l'intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui
s’y passe, ma langue taira les secrets qui me seront confiés, et mon

état ne servira pas a corvompre les maeurs ni a favoriser le crime.

Respectueux et reconnaissant envers mes Maitres, je rendrai a leurs

enfants l'instruction que j ai regue de leurs peres.

Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidele a mes

promesses.

Que je sois couverte d’opprobre et méprisé de mes confreres si j’y

manque".



PERMIS D’IMPRIMER

Vu : Vu :

Le président du Jury Pour la Directrice

Vu et Permis d’imprimer
Pour le recteur, la direction de I’UFR des sciences de la santé de L université
Assane SECK de Ziguinchor



Résume

Introduction : Les tumeurs de ’angle ponto-cérébelleux (APC) représentent

environ 5 a 10% des tumeurs intracraniennes. La majorité de ces tumeurs étant de

nature bénigne faisant de la chirurgie la pierre angulaire du traitement. La littérature
concernant les tumeurs de cette région est relativement pauvre dans notre contexte.

Ainsi, nous dresserons le profil épidémiologique et analyserons les aspects
diagnostiques, thérapeutiques et évolutifs de cette pathologie.

Matériels et méthodes : 11 s’agit d’une étude rétrospective portant sur 20 patients hospitalisés
au service de neurochirurgie du CHNU de FANN pour la prise en charge d’une tumeur de
I’APC, de janvier 2019 a décembre 2024.

Résultats : Les tumeurs de I’APC représentaient 1,87% des tumeurs intracraniennes
hospitalisées durant cette période. L’adge moyen était de 40,9 ans et la sex-ratio était de 1,22.
Les motifs de consultation les plus fréquents furent les céphalées et les troubles de la marche
qu’on retrouvait chez 70% et 65% des patients, respectivement. Une hypoacousie était présente
chez 30 % de nos patients. L’examen clinique retrouvait un syndrome d’HIC chez 55% des cas,
un syndrome cérébelleux chez 75% de nos patients et un syndrome pyramidal chez 35% de nos
patients. Les nerfs les plus atteints furent le cochleovestibulaire dans 60% des cas, le facial dans

25% des cas et les nerfs mixes dans 15% des cas.

A I’'imagerie, La taille moyenne de la tumeur était de 4,78 cm. La tumeur la plus fréquente était
le méningiome a I’'imagerie (55%) ainsi qu’a I’histologie (60%). Sur les 20 patients, 18 ont été
opérés dont 13 exéréses chirurgicales.

Nous avons eu 05 cas de déces, dont 04 dans les suites opératoires. Nous avons eu deux cas de
récidive tumorale. L’hypoacousie et la paralysie faciale étaient les séquelles les plus fréquentes.
Conclusion : La pathologie tumorale de ’APC est essentiellement composée de tumeurs
bénignes, mais de grande taille rendant la prise en charge de ses lésions délicates. La chirurgie
garde une place centrale dans leurs prises en charge malgré I’apport incontournable de la
radiochirurgie.

Mots clés : Angle ponto-cérébelleux, Tumeurs intracraniennes, Schwannome



