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Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m’engage
solennellement a consacrer ma vie au service de " humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades
sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération
politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d une fagon
contraire aux lois de [ humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948
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Tumeurs intramédullaires Indaction

Les tumeurs intra médullaires représentent 2 a 4 % des tumeurs du systéme nerveux
central. Elles peuvent étre bénignes ou malignes, les formes malignes se caractérisent par leur
faible grade de malignité, leur origine est le plus souvent gliale: astrocytomes et épendymomes.

Leur évolution est lente expliquant leur découverte tardive entre 28 et 44 ans en
moyenne.

La symptomatologie clinique est dominée par un syndrome de compression
médullaire constitué d'un syndrome rachidien, lésionnel et sous lésionnel formant ainsi une
triade plus ou moins complete.

Cette entité pathologique a bénéficié du développement des techniques de la
neuroradiologie; notamment avec l'avénement de I'IRM qui a fait que ces tumeurs sont
diagnostiquées de plus en plus facilement a des stades précoces.

Leur traitement est avant tout chirurgical dont les résultats se sont beaucoup
améliorés avec le progrés des techniques microchirurgicales.

Nous proposons a travers une étude rétrospective de 11 cas de tumeurs

intramédullaires de mettre le point sur cette pathologie.
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Notre travail est une étude rétrospective d’une série consécutive de 11 cas de tumeurs
intramédullaires hospitalisés au service de neurochirurgie sur une période de 7 ans, s’étendant
du 1er janvier 2001 au 31 décembre 2007. Différents parameétres ont été exploités a partir des
dossiers médicaux des services de neurochirurgie, d’anatomopathologie et d’oncologie du
CHU Mohammed VI a Marrakech.

Une fiche d’exploitation préétablie réalisée a cet effet a permis le recueil des données
épidémiologiques, cliniques, para cliniques, thérapeutiques et évolutives. (Annexe 1)

Ces parametres sont par la suite recueillis et analysés sur un logiciel de statistiques
« Sphinx Plus 2 ».

Le but de ce travail est d’évaluer I'expérience du service en matiére de prise en charge

de cette pathologie, et de comparer nos résultats a ceux de la littérature.

11



Tumeurs intramédullaires Matériel et méteod

Annexe 1 : fiche d’exploitation

CHU Mohammed VI Service de neurochirurgie
PRISE EN CHARGE DES TUMEURS INTRAMEDULLAIRES

+ ldentité : N° du dossier :
« Age du patient : Sexe du patient :

ATCDs personnels :

Médicaux oui O non O

Si oui, lesquels :

Chirurgicaux Joui O non O

Si oui, lesquels :

Autres :

Délai d’évolution :

Symptomatologie clinique :

Douleurs rachidiennes Joui O non O

Si oui, Cervicales O Dorsales O Lombaires O

Douleurs radiculaires Joui O non O

Si oui, Cruralgies O Sciatalgies 0 Névralgies cervicobrachiales O Névralgies intercostales O
Troubles moteurs Joui O non O

Sioui,type : oo

Troubles sensitifs coui O non O

Sioui,type : ...

Troubles sphinctériens Joui O non O

Troubles génitaux Joui O non O

Examen clinique a I’admission du malade :
Syndrome rachidien coui O non O

Sioui,type : ...

12



Tumeurs intramédullaires Matériel et méteod

Raideur Joui O non O
Atteinte de la statique rachidienne : oui O non O
Douleur rachidienne Joui O non O
Syndrome lésionnel coui O non O
Sioui,type @ ...
Syndrome sous lésionnel coui O non O

Si oui,

Troubles moteurs :

Paraplégie 0  Paraparésie [0

Tétraplégie 0 Tétraparésie OO

Hémiplégie o Hémiparésie o (coté............. )
Troubles des réflexes coui D non O

Si OUI, LYP@ & o
Troubles sensitifs soui O non O

ST OUI, TYPe & o

Cotation de FRANKEL :
A O ;. B O ;o C O ;D o ; E O
Examen général :

Examens paracliniques :

Imagerie :

Radiographies standards :

Imagerie par Résonance Magnétique (IRM) médullaire :
+ Gadolinium - Gadolinium
Localisation .

Taille :

Type :

13
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Matériel et méteod

Limites :

Tomodensitométrie (TDM) :

Autres :

Biologie :

Traitement :
Médical :

Traitement antalgique :

Traitement anticoagulant :

Autres :
Chirurgical
Voie d’abord :

Exérese :

Résultat anatomopathologique :

Traitement complémentaire :
Radiothérapie (RTH) :
Chimiothérapie (CTH) :

Rééducation :

Evolution :

Amélioration de I'état neurologique

Aggravation de I’état neurologique

Etat stationnaire

Complications décubitus

Déces

Imprécise

O

O

O
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|. EPIDEMIOLOGIE :

1- FREQUENCE :

Sur une période de 7 ans, 11 cas de tumeurs intramédullaires ont été pris en charge au
service de neurochirurgie du CHU Mohammed VI de Marrakech, ce qui représente 0.08 % de
I’ensemble des hospitalisations, 1.7 % des hospitalisations pour une pathologie tumorale et

13.2 % des compressions médullaires hospitalisées durant la méme période au service.

2- AGE ET SEXE :

Les 11 patients se répartissent en 7 hommes (63,6%) et 4 femmes (36,4%) avec un age
moyen de 26,09 ans et des extrémes allant de 4 a 48 ans. La majorité des patients avaient un

age qui dépasse 40 ans soit 27.27 % (Figure 1).
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Figurel : Répartition en fonction de I’dge et du sexe des patients
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[I- DONNEES CLINIQUES :

1- DELAI D’EVOLUTION:

Il est défini par le délai écoulé entre le premier signe clinique et le diagnostic. Il variait
entre 15 jours et 2 ans. La plupart de nos malades (54,5%) ont consulté dans un délai compris

entre 15 jours et 3 mois avec une moyenne de 9 mois (Figure 2).

@ Moins de 2
mDe2a4
ODe4a6
oDe6al0
m 10 et plus

Figure 2 : Délai d’évolution (durée en mois)

2- _SIGNES FONCTIONNELS :

2-1. Douleurs rachidiennes :

6 de nos patients (54,5%) présentaient des douleurs rachidiennes dont le siége était

lombaire dans 3 cas, dorsal dans 2 cas et cervical dans 1 cas. (figure3)
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Figure 3 : Répartition des douleurs rachidiennes edon le siége
2-2. Douleurs radiculaires :
Un malade de cette série a consulté pour des douleurs radiculaires, il s’agit de
névralgies cervicobrachiales bilatérales mal systématisées.
2-3. Troubles moteurs :
Présents chez tous nos patients (100%), ils étaient sous forme de lourdeur des 2

membres inférieurs dans 7 cas, de lourdeur d’un seul membre dans 3 cas et de claudication

intermittente médullaire dans 1 cas. (Figure 4)
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Figure 4 : Les troubles moteurs
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2-4. Troubles sensitifs :

Ils ont été rapportés par 7 patients (63,6%), sous forme d’hypoesthésie des pieds dans 3

cas, de paresthésie des membres inférieurs dans 2 cas, I'anesthésie et I’hyperesthésie ont été

rapportées dans 1 cas chacun au niveau des membres inférieurs. (Figure 5)

14%

14% 43%

29%

@ hypoesthésie
m paresthésie
0O anesthésie
0O hyperesthésie

Figure 5 : Les troubles sensitifs

2-5. Troubles sphinctériens :

7 patients (63,6%) avaient rapporté une notion de troubles sphinctériens dominés par

les fuites et / ou les rétentions urinaires.

2-6. Impuissance sexuelle :

Aucun de nos patients n'avait rapporté la notion d'impuissance sexuelle.

Tableau | : Principaux symptémes révélateurs

Signes Cliniques Nombre de cas Pourcentage %
Douleurs rachidiennes 5 45.5
Douleurs radiculaires 1 9.1

Troubles moteurs 11 100

Troubles sensitifs 7 63.6
Troubles sphinctériens 7 63.6
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3- EXAMEN CLINIQUE A L’ADMISSION:

3-1. Syndrome rachidien

Noté chez 7 patients (63,6%), il était sous forme de douleurs rachidiennes chez 6
patients (54,5%). Par ailleurs, I'examen du rachis a mis en évidence une atteinte de la statique
rachidienne chez 2 patients (18,2%) dont 1 cas d’hyperlordose lombaire et 1 cas de scoliose
dorsale; alors qu’il a trouvé une raideur rachidienne chez 2 autres malades (18,2%), de siege
cervicale et dorsale.

3-2. Syndrome lésionnel :

Les douleurs radiculaires n'étaient présentes que chez 3 patients (27,3%); elles étaient a
type de névralgies cervicobrachiales dans 2 cas et d'abolition d'un réflexe cutanéo-abdominal
dans 1 cas.

3-3. Syndrome sous lésionnel :

3-3.1 Troubles moteurs :

Présents chez tout nos patients (100%) sous forme de paraparésie dans 5 cas (45,5%), de
paraplégie spasmodique dans 3 cas (27,3%), de paraplégie flasque dans 2 cas (18,2%) et de

tétraparésie dans un cas. (Figure 6)
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Figure 6 : Répartition en fonction du type du déficit moteur
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3-3.2 Troubles des réflexes :

Les réflexes ostéo-tendineux étaient abolis chez 6 patients (54,5%), vifs dans 2 cas
(18,2%) et exagérés dans un cas (9,1%). Le signe de Babinski était retrouvé chez 3 malades
(27,3%) et était bilatéral chez 1 patient (9,1%).

Par ailleurs, on avait noté I’abolition des réflexes cutanéo-abdominaux chez 1 malade
(9,1%), et une trépidation épileptoide chez 3 autres malades (27,3%).

3-3.3 Troubles sensitifs :
Retrouvés chez 6 patients (54,5%) sous forme de :
* hypoesthésie a tous les modes des membres inférieurs chez 3 patients (27,3%).
* hyperesthésie des membres inférieurs chez 1 cas (9,1%).
» anesthésie a tous les modes des membres inférieurs chez 2 autres patients (18,2%).

3-4. Cotation de FRANKEL :

Parmi les 11 cas, 5 patients ont été classé FRANKEL (B) et 4 ont été classé FRANKEL (C).

(Figure 7, Tableau II)
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Figure 7 : Répartition en fonction de la cotation de FRANKEL
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Tableau |l : Répartition en fonction de la cotation FRANKEL

FRANKEL Nombre de cas
A : Déficit sensitivomoteur complet 2
B : Déficit moteur total, sensibilité conservée 5
C : Déficit sensitivomoteur sévére, dysfonction des extrémités supérieures 4
D : Déficit moteur d’un membre avec des troubles sphinctériens 0
E : Pas de déficit moteur, troubles sensitifs mineurs 0

3-5. _Examen général et somatique :

3 de nos patients (27,3%) présentaient une altération de I’état général, 1 patient avait un

souffle cardiaque et un autre des rales crépitants, dans les autres cas I’examen somatique était

sans particularités.

Tableau lll : Résultats de I'examen neurologique

Signes de I'examen neurologique

Nombre de cas

Pourcentage %

Syndrome rachidien: 7 63,6
Douleurs rachidiennes 6 54,5
Raideur rachidienne 2 18,2
Déformation rachidienne 2 18,2
Syndrome lésionnel: 3 27,3
NCB 2 18,2
Abolition d'un réflexe 1 9,1
Syndrome sous lésionnel: 11 100
Troubles moteurs 11 100
Troubles sensitifs 7 63,6
Troubles sphinctériens 7 63,6
Syndrome pyramidal 3 27,3
Troubles trophiques 1 9,1
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4- FORMES TOPOGRAPHIQUES CLINIQUES :

3-1. les formes cervicales :
Une compression cervicale était suspectée dans 1 cas (9,1%) devant des cervicalgies, des
névralgies cervicobrachiales et une tétraparésie.

3-2. les formes dorsales :

Une compression de la moelle dorsale était évoquée dans 6 cas (54,5%), révélée par une
paraparésie dans 3 cas, une paraplégie flasque dans 2 cas et une paraplégie spasmodique dans
1 cas. Les troubles sensitifs étaient présents chez 4 patients et les troubles sphinctériens chez

3 malades.

[11- EXAMENS PARACLINIQUES :

1- RADIOGRAPHIES STANDARD :

La radiographie standard du rachis a été réalisée chez 6 patients (54,5%), elle était

normale dans 5 cas (45,4%) et a montré une image de lyse vertébrale sacrée dans 1 cas (9,1%).

2- LA TOMODENSITOMETRIE (TDM) :

Réalisée chez 1 cas (9,1%) apres des radiographies standards anormales, elle avait
montré une masse tissulaire hétérogene de siége lombaire avec des calcifications et un aspect
de destruction osseuse.

Cet examen a été complété secondairement par I'IRM.

3- IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE (IRM) :

Réalisée chez tous les patients (100%).

L’aspect IRM a été celui d’une lésion tumorale intramédullaire dans tout les cas
(figures 8,9, 10 et 11).

Sur le plan topographique, la tumeur était dorsale dans 6 cas, cervical dans 1 cas,
alors que chez 4 patients, le processus tumoral intramédullaire était étagé.

L’image radiologique était en faveur d'un épendymome dans 5 cas et a montré une
lésion kystique dans 3 cas. En plus, un aspect d'ostéolyse des arcs postérieurs lombaires et du
sacrum a été trouvé dans 1 cas et un aspect de syringomyélie sus lésionnel associée dans un

autre. (Tableau V)
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Tableau IV : Aspect radiologique selon le type histologique
Aspect radiologique Prise Limite
Tumeur Siége
En T1 En T2 de contraste Tumoral
| Isosignal D7-D12
Ependymome bénin ) . o
(3 cas) (2cas) hypersignal homogene Bien limit¢ée D6-D7
cas
Hyposignal D9-L2
(1cas)
Ependymome malin ' _ L o .| L1-L2
Hyposignal hypersigna hétérogeng Mal limitée
(2 cas) D8-D10
Astrocytome bénin ' _ o R
Hyposignal hypersigna hétérogeng  Bien limitée  Q2-C
(1 cas)
Lymphome malin Hétérogene
non hodgkinien Isosignal avec plages| hétérogene Mal limitée  D12-L2
(LMNH) de nécrose
(1 cas)
Kyste arachnoidien Hyposignal hypersigna absente Bien limitee  D3-p4
(2 cas)
Kyste dermoide | Hyposignal hypersigna hétérogeng  Bien limifée  M52-
(1 cas)
Kyste épidermoidg Hyposignal hypersigna Absente Bien limitee  D2-03
(1 cas)
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Figure 8: IRM rachidienne en coupe sagittale en séquence pondérée T1 (a) et T2 (b)

et en coupe axiale T1 (c) avec injection de gadolinium montrant I'aspect d’un

épendymome anaplasique intramédullaire au niveau D8 a D10.
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In: .
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Figure9: IRM rachidienne en coupe sagittale en séquence pondérée T1 (a) et T2 (b) sans
injection de gadolinium et en coupe axiale T1 avec injection de gadolinium (c) montrant
I’aspect d’un kyste arachnoidien intramédullaire au niveau T3 a T4.
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Figure 10: IRM rachidienne en coupe sagittale en séquence pondérée T1 (a) et T2 (b) sans
injection de gadolinium, en coupe coronale en séquence pondérée T2 (c) et en coupe axiale en
séquence pondérée T1 (d) aprés injection de gadolinium montrant I’aspect d’un kyste

épidermoide intramédullaire au niveau D2 a D3.
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Figure 11: IRM rachidienne sagittale en séquence pondérée T1 (a) et T2 (b) sans injection de
gadolinium, en coupe sagittale en séquence pondérée T1 (c) et en coupe axiale en séquence
pondérée T1 apres injection de gadolinium montrant I’'aspect d’un LMNH intramédullaire au

niveau D12 a L2.

28



Tumeurs intramédullaires éRiltats

4-AUTRES EXAMENS RADIOLOGIQUES :

D’autres examens radiologiques ont été réalisés:
4-1. Radiographie du thorax :
Systématiquement faite chez tous les malades de cette série, elle était sans
particularités dans tous les cas.

4-2. L’échographie abdomino-pelvienne :

L’échographie abdomino-pelvienne a été pratiquée dans le cadre du bilan d’extension
chez un malade (9,1%) présentant une extension vertébrale d’un épendymome anaplasique, elle
a objectivé fortuitement une polykystose rénale avec des signes de cystite, alors qu’elle était
sans particularités chez un autre patient présentant un LMNH.

4-3. L’échographie cardiaque :

Réalisée chez un patient qui présentait un souffle cardiaque dans le cadre du bilan

préopératoire, elle a montré une fuite mitrale minime.

5- SYNTHESE DU BILAN RADIOLOGIQUE :

La localisation dorsale de la tumeur intramédullaire a été la plus fréquente : retrouvée
dans 6 cas (54,5%), par ailleurs, elle était dorsolombaire dans 3 cas (27,3%), cervicale et
lombaire dans 1 cas (9,1%) chacun.

Les tumeurs s'étendent en moyenne sur 3 vertébres avec des extrémes de 2 et 6

vertebres. (Figure 12)

Figure 12 : Répartition selon la taille tumorale a la radiologie (taille en vertébres)
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La radiologie avait permis d'individualiser les limites tumorales chez 8 patients (72,7%)
alors qu'elles étaient mal limitées chez les 3 autres cas (27,3%) avec extension vertébrale dans 1

cas.

6- BILAN BIOLOGIQUE :

Un bilan préopératoire a été réalisé chez tous les malades, comportant une numération
formule sanguine (NFS), un groupage sanguin, une glycémie a jeun, un bilan rénal et un dosage

du taux de prothrombine (TP). Il a montré une anémie hypochrome microcytaire chez 1 patient.

IV- LA PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE :

1- LE TRAITEMENT MEDICAL:

1-1. Traitement de la douleur :
Un traitement antalgique était institué chez tout patient présentant des douleurs, nous
avons utilisé des antalgiques en procédant par paliers, soit seuls, soit en association avec les
AINS.

1-2. Traitement anticoagulant :

La prophylaxie anti-coagulante était systématiquement instaurée chez tout patient avec

risque de maladie thromboembolique, notamment ceux avec déficit neurologique.

2- LE TRAITEMENT CHIRURGICAL :

Tous les patients ont bénéficié d’une cure chirurgicale au bloc opératoire du service

(Figure 13).
Ces cures avaient pour objectifs:
1) Réaliser une décompression myéloradiculaire par une laminectomie.
2) Effectuer une exérése aussi complete que possible d la tumeur.

3) Confirmer le diagnostic par un préléevement pour étude anatomopathologique.
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2-1. Les voies d’abord :

Tous les patients ont été opérés par voie d’abord postérieure (100%). La laminectomie

était étendue entre 2 étages dans 5 cas (45,4%) et 6 étages dans 3 cas (27,3%). (Tableau V)

Tableau V : Répartition selon I'étendue de la laminectomie

Etendue de la laminectomie (en vertébres)

Nombre de cas

Pourcentage %

2 5 45,4

3 2 18,2

4 1 9,1

6 3 27,3
2-2. L’exérése tumorale :

L’abord chirurgical des tumeurs

intramédullaires a été réalisé sous microscope

opératoire dans tous les cas (100%). L’exérése tumorale a pu étre compléte dans 8 cas (72,7%)

et incomplete dans 3 cas (27,3%) (Figure 14).

2-3. Suites post-opératoires :

Sur I'ensemble des 11 patients opérés, on n'avait noté aucun cas de déces en per ou

post opératoire immédiat, les suites post opératoires étaient simples dans 10 cas, alors qu’une

détresse respiratoire est survenue chez un patient ayant subi I’exérése totale d'un astrocytome

bénin de localisation cervicale, son état s'est stabilisé aprés sa prise en charge en unité de

soins intensifs.
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Figure 13 : bloc opératoire du service de neurochirurgie

a I’hopital IBN TOFAIL de Marrakech
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Figure 14 : vue peropératoire aprés laminectomie et myélotomie montrant un kyste

arachnoidien intramédullaire
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3- DONNEES DE L’EXAMEN ANATOMOPATHOLOGIQUE :

3-1. Type histologique:

Dans cette série, la nature histologique des TIM était bénigne dans 8 cas (72,7%) et

maligne dans 3 cas (27,3%). (Figue 15)

27%

O maligne

®| bénigne

Figure 15 : Répartition des cas en fonction de la nature de la tumeur

L'étude histologique avait montré une prédominance des tumeurs gliales primitives
(54,5%), I'épendymome représente le type histologique le plus fréquemment rencontré. Ainsi
les résultats étaient sous forme de: 1 épendymome myxopapillaire de localisation
dorsolombaire, 2 épendymomes de bas grade de localisation dorsale, 2 épendymomes
anaplasiques de localisation respectivement dorsale et lombaire, 1 kyste dermoide de
localisation dorsale, 1 kyste épidermoide de localisation dorsolombaire, 1 astrocytome bénin de
localisation cervicale, 2 kyste arachnoidiens de localisation dorsale et un lymphome malin non

hodgkinien de localisation dorsolombaire. (Tableau VI)
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Tableau VI : Répartition des diagnostiques histologiques

Tumeurs Nombre de cas Pourcentage (%)
Tumeurs gliales: 6 54,5
Ependymome myxopapillaire (grade I) 1 9,1
Ependymome (grade I) 2 18,2
Ependymome anaplasique (grade lll) 2 18,2
Astrocytome bénin 1 9,1
Tumeurs non gliales: 1 9,1
Lymphome malin non hodgkinien (LMNH) 1 9,1
Pseudo tumeurs: 4 36,4
Kyste dermoide 1 9,1
Kyste épidermoide 1 9,1
Kyste arachnoidien 2 18,2
3-2. Corrélation radio-histologique:

La radiologie a confirmé la topographie lésionnelle dans tous les cas, elle a suspecté le
diagnostic histologique avec précision dans 6 cas, alors que dans 3 cas elle a posé en gros le
diagnostic de tumeur intramédullaire sans en préciser la nature anatomo-pathologique; par

conséquent, la concordance radio-histologique a été de 54,5%.

4- La radiothérapie :

Réalisée a titre complémentaire de la chirurgie chez 2 patients ayant un épendymome
anaplasique avec exérése incomplete. Elle était sous forme d’une radiothérapie

conventionnelle.

5- La chimiothérapie :

La chimiothérapie a été indiquée chez un patient présentant un lymphome malin non
hodgkinien (LMNH), mais elle n’a pas été réalisée car le malade en question a été perdu de vue

apres l'avoir adresser au service d’oncologie.
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6- La rééducation :

Des séances de rééducation ont été prescrites a tous les patients (100%).

V- EVOLUTION :

La majorité des patients a été perdue de vue. Pour cette raison, nous nous sommes

limités a I’évolution des patients a court terme.

1- EVOLUTION GLOBALE:

L’évolution a été marqué par une amélioration de I’état neurologique chez 4 patients
(36,4%), une aggravation chez 2 patients (18,2%), un état stationnaire chez 4 patients (36,4%)

alors qu’elle n’était pas précisée chez 1 malade (9,1%). (Figure 16)

@ amélioration
| stationnaire
0 aggravation

O imprécise

Figure 16 : Evolution globale

Nous n'avons noté aucun cas de déces, mais nous avons noté chez 2 cas (18,2%) des
complications de décubitus : des escarres sacrées et une thrombophlébite du membre inférieur

ayant bien évolué sous traitement médical.
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2- EVOLUTION SELON L’AGE :
Tableau Vil : Evolution de I'état neurologique selon I’dge (en années)
Moins de 10 | 10a 20 20a 30 30a40 40 et plus Total
Evolution
(3 cas) (1 cas) (2 cas) (2 cas) (3 cas) (11 cas)
Amélioration 2 1 1 0 0 4
Aggravation 0 0 1 0 1 2
Etat Stationnaire 0 0 0 2 2 4
Déces 0 0 0 0 0 0
Imprécise 1 0 0 0 0 1

On remarque que :

= Les patients de moins de 10 ans avaient une évolution favorable.

= Les sujets agés de plus de 40 ans avaient connu un état stationnaire ou aggravé.

= Les 2 cas d’aggravation de I’état neurologique étaient notés chez des adultes.

3- EVOLUTION SELON L’ETAT NEUROLOGIQUE A L’ADMISSION :

Les 2 patients opérés avec un tableau neurologique complet avaient une évolution

défavorable ; alors que ceux opérés avec un tableau incomplet avaient une évolution vers

I’'amélioration dans 3 cas, stationnaire dans 3 cas, vers I’aggravation dans 2 cas et non précise

dans 1 cas. (Tableau VIII)

Tableau VIII : Evolution selon la cotation de FRANKEL a I’admission

Cotation Evolution
de FRANKEL Amélioration Aggravation Stationnaire Imprécise
A (2 cas) 0 2 0 0
B (5 cas) 1 1 2 1
C (4 cas) 2 1 1 0
D (0 cas) 0 0 0 0
E (O cas) 0 0 0 0
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4- EVOLUTION SELON LE TYPE HISTOLOGIQUE DE LA TUMEUR:

Dans les 8 cas de tumeurs bénignes, I’évolution était marquée par une amélioration de

I’état neurologique dans 4 cas (50%), un état stationnaire dans 3 cas (37,5%) et une aggravation

dans 1 cas (14,28%). Alors que pour les tumeurs malignes, I’évolution était vers I’aggravation

dans 2 cas et non précise dans un cas. (Tableau IX)

Tableau IX : Evolution selon le type de la tumeur

Bénigne Maligne Total
Evolution
(8 cas) (3 cas) (11 cas)
Amélioration de état neurologique 4 0 4
Aggravation de I’état neurologique 1 2 3
Etat Stationnaire 3 0 3
Déces 0 0 0
Imprécise 0 1 1

Dans notre étude, les facteurs de mauvais pronostic semblent étre:

1- L’age avancé

2- Un tableau neurologique complet a I’'admission

3- Une étiologie maligne.
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Annexe 2 . tableau synoptique des observations

N° d’observ.

1 2 3
Age et sexe 38; M 26 ; M 44 ; F
Antécédants Appendicectomie tabagique Méningite a 7 ans
Dorsolombalgies ; Impotence fonctionnelle
Cervicalgie ; NCB ;
Signes Hypoesthésie des 2 des 2 MI ;

Paraparésie ; Paresthésie

fonctionnels pieds ; Incontinence urinaire ;
des MI ; Constipation
RAU Constipation
Délai de Dc 4 ans 18 mois 8 mois
Tétraparésie spastique ; Paraplégie flasque ;
Paraplégie
Examen ROT vifs ; Babinski ; Amyotrophie ; ROT abolis
spasmodique ;
clinique Hypoesthésie ; aux Ml ; Hypoesthésie des
Niveau sensitif D10
Anesthésie en selle pieds
FRANKEL B B B
Formation expansive
Tumeur intramédullaire POE intramédullaire de intramédullaire+ lyse
IRM
D7-D12 C2 jusqu’a D1 osseuse secondaire
(épendymome ?7?)
Rx rachis lombaire : lyse
Rx thorax et du rachis Rx thorax et du rachis
Autres vertébrale ; TDM : tumeur
dorsal: normales dorsal: normales
examens neurogene intracanalaire
+ lyse osseuse
Laminectomie D7-D12 Laminectomie C2-C7 Laminectomie L1-L2
Traitement | Exérese tumorale totale | Exérese tumorale totale Exérése subtotale
Rééducation Rééducation RTH + Rééducation
Ependymome sans Astrocytome bénin grade | Ependymome anaplasique
Histologie
sighes de malignité | grade Il
Evolution Stationnaire amélioration

aggravation
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N° d’observ. 4 5 6
Age et sexe 40 ; F 48 ; F 4; M
Antécédants RAS Diabete RAS
Impotence fonctionnelle | Impotence fonctionnelle
Signes Dorsalgies ; des 2 Ml ; des 2 Ml ;

fonctionnels

Constipation

Constipation ;

Aggravation vers

Incontinence urinaire paraplégie
Délai de Dc 1 an 4 mois 3 mois
Steppage gauche ;
Paraplégie flasque ; ROT Raideur rachidienne ;
Examen Amyotrophie ; ROT
abolis ; Babinski ; Paraparésie spastique ;
clinique aboli ; Raideur
Hypoesthésie D12 RCM abolis
rachidienne
FRANKEL C A B
Processus expansif D12- Kyste a liquide épais
L2 en rapport avec un intramédullaire a
IRM TIM au niveau D7
épendymome hauteur D2-D3 +
anaplasique cedéme para lésionnel
Rx thorax et du rachis TDM cérébral : normal
Autres Rx thorax et du rachis
dorsal: normales ; Rx thorax : normale
examens dorsal: normales
Echo abd. : RAS Echo-cceur : normale
Laminectomie D6-D7 Laminectomie D12-L2
Laminectomie D2-D3
Exérése tumorale totale Exérése tumorale
Traitement Exérese tumorale totale
Rééducation subtotale
Rééducation
Rééducation + CTH
Kyste épidermique
Ependymome sans LMNH diffus de haut
Histologie remanié sans signes de
signes de malignité grade de malignité
malignité
Evolution stationnaire aggravation amélioration
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éRiltats

N° d’observ. 7 8 9
Age et sexe 26 ; M 13;F 4; M
Antécédants RAS RAS RAS
Impotence fonctionnelle Lombalgies ;
Signes

fonctionnels

et anesthésie des MI;

Incontinence urinaire

des 2MI ; Constipation

Impotence fonctionnelle

Difficulté de la marche

Rééducation

Délai de Dc 2 mois 3 mois 15 jours
Scoliose dorsale ;
Paraplégie ; ROT abolis ; Paraparésie ; ROT Paraparésie spastique ;
Examen
Amyotrophie ; abolis ; Hyperesthésie ROT exagérés aux Ml ;
clinique
Niveau sensitif L2 tactile et thermo algique Babinski
des Ml
FRANKEL C B C
Processus tumoral
intramédullaire
Aspect en faveur d’un Lésion kystique dorsale
dorsolombaire en faveur
IRM kyste dermoide d’allure intramédullaire
d’un neurofibrome ou
intramédullaire en regard de D3-D4
épendymome
myxopapillaire
Autres Rx thorax et du rachis
Rx thorax : normale Rx thorax : normale
examens lombaire: normales
Laminectomie D12-L5 Laminectomie D9-L2 Laminectomie D3-D4
Traitement Exérese tumorale totale

Exérese tumorale totale

Rééducation

Exérese tumorale totale

Rééducation

Histologie

Kyste dermoide

Ependymome

myxopapillaire

Kyste arachnoidien

Evolution

aggravation

Stationnaire

amélioration
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éRiltats

N° d’observ. 10 11
Age et sexe 8; M 36 ; M
Antécédants RAS RAS

Signes fonctionnels

Impotence fonctionnelle des Mi

Impotence fonctionnelle des Ml ;
Fourmillement des MI; Fuite

urinaire

Délai de Dc

1 mois

15 jours

Examen clinique

Paraparésie spastique ;

ROT vifs aux Ml ;

Paraplégie; Hypertonie spastique;

ROT vifs ; Babinski ; anesthésie des

Babinski Ml ; anesthésie en selle
FRANKEL @ A
Lésion kystique dorsale d’allure Lésions nodulaires intra durales en
IRM intramédullaire en regard de D3- regard de D8-D10 (métastases

D4

leptoméningées ??)

Autres examens

Rx thorax : normale

Rx thorax : normale

Laminectomie D3-D4

Laminectomie D8-D10

Traitement Exérese tumorale totale Exérese tumorale subtotale
Rééducation RTH + Rééducation
Ependymome anaplasique
Histologie Kyste arachnoidien intramédullaire de haut grade de
malignité (grade Il de I’ OMS)
Evolution Amélioration Aggravation
Abréviations .

Observ. : observation ; Dc : diagnostic ; M : masculin ; F : féminin ; RAI : rétention aigue
d’urine ; Ml : membre inférieur ; NCB : névralgie cervico-brachiale ; ROT : réflexes ostéo-
tendineux ; RCM : réflexes cutanéo-muqueux ; Rx : radiographie ; RTH : radiothérapie ;

CTH : chimiothérapie ; TDM : tomodensitométrie ; IRM : imagerie par résonance magnétique ;
C : cervical ; D : dorsal ; L : lombaire ; RAS : rien a signaler (sans particularités) ; Echo abd :
échographie abdominale ; Echo coeur : échographie cardiaque ; LMNH : lymphome malin non
hodgkinien ; OMS : organisation mondiale de la santé.
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|. GENERALITES :

1- Rappel anatomique :(1)

La moelle épiniére est un cordon blanc de 1 cm de diameétre et de 50 cm de longueur
logé dans le canal rachidien, elle s’étend du trou occipital (jonction bulbo médullaire) jusqu’au
niveau L1-L2.

Elle présente deux renflements correspondant a I'’émergence des racines nerveuses
destinés aux quatre membres : le renflement cervical et le renflement lombaire, elle se termine
en pointe au niveau de L2, c’est le cone terminal.

La croissance en longueur de la moelle est moins importante que celle du canal
vertébrale au point qu’a la naissance, le cone médullaire (moelle sacrée) se termine au niveau
du deuxiéme disque lombaire, cette ascension apparente de la moelle explique le décalage
entre segments médullaires et vertebres a partir de la sixieme vertébre dorsale et la formation
de la queue de cheval. (Figure 17)

L’enveloppe durale contenant la moelle se prolonge jusqu’au sacrum et contrairement a
la dure meére rachidienne n’adhére pas a l'os, il existe donc un espace péridural, réduit vers
I’avant mais plus large vers |'arriére et qui est occupé par la graisse épidurale et les plexus
veineux. (Figure 18)

Sur une coupe transversale de la moelle, on distingue la substance grise formée par les
corps cellulaires et la substance blanche formée par les fibres de passage. (Figure 19)

La substance grise présente 2 cornes antérieures motrices et 2 cornes postérieures
sensitives, on décrit aussi 2 cornes latérales neurovégétatives, elle est subdivisée en 10
couches (selon la classification de REXED).

La substance blanche est divisée en cordons :

« Les cordons antérolatéraux: qui renferment les voies ascendantes et
descendantes :

% les voies descendantes: motrices sont représentées par :

> Les faisceaux pyramidaux croisés et directs.
> Les faisceaux extrapyramidaux : tecto-spinal, vestibulo-spinal, olivo-

spinal et rubro-spinal.
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< Les voies ascendantes : sensitives représentées par :

> Les faisceaux spinothalamiques qui vectent la thermoalgie.
> Les faisceaux spinocérebelleux véhiculant la sensibilité profonde
inconsciente.
e Les cordons postérieurs : sont formés par les faisceaux de GOLL et BURDACH
(faisceaux gracile et cunéiforme) et vectent la sensibilité profonde consciente
ainsi que le tact épicritique. (Figure 20)

La moelle est vascularisée par le biais des artéres radiculo-médullaires, les arteres
radiculo-médullaires antérieures suivent la face antérieure de la racine nerveuse antérieure et
rejoignent I'axe spinal antérieur sur la ligne médiane, celles postérieures, suivent la face
antérieure de la racine nerveuse postérieure et rejoignent I'axe spinal postéro latéral dans le
sillon collatéral postérieur. Globalement il existe 6 a 8 artéres radiculo-médullaires antérieures,
dont les plus importantes sont I'artére du renflement cervical et celle du renflement lombaire
(artére d’ADAM-KIEWICZ). (Figure 21)

De I'anatomie descriptive a la physiologie et pour conclure, la moelle est un organe de
conduction, fonction assumée par les faisceaux, elle est cependant aussi un centre réflexe sous

le controle a I’état normal des centres supra segmentaires.
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Renflement carvical ———

Renfement lombaire

Miveau mbéredr de la moells = L2 ——
Cul-de-sac dural

I
alveau inferiaur da Cul-de-sac dural =52 — (Il -

Figure 17: schéma représentatif de la disposition général dans le canal vertébral de la moelle

épiniere.
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‘ Substance grise

Sillon médian postérieur
¢anal central

Sillon médian antérieur
Ple mere

Dure mére

Figure 18 : schéma représentatif des enveloppes médullaires.
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Figure 19 : photographie d’une coupe transversale de la moelle épiniére.

Voies sociation Voies Ascendantes

1, Bandelette périphérique de Hoche 8. Faisceau de Goll

2. Faisceau en virgule de Schultze 9., Faisceau de Burdach
3. Centre Ovale de Flechsig 10. Faisceau de Flachsig

4. Faisceau triangulaire de Gambault et Philipfd. Faisceau de Gowers
5. Zone cornu commissurale de Pierre-Marie 12. Faisceau spino-thalamique dorsal
6. Zone juxta-griséale 13. Faisceau spina-tectal

14. Faisceau spino-thalamique ventral

15
16

17
18
19
20
21

22

23
24

\Voies Descendantes

15.
, Faisceau rubro-spinal

. Faisceau tecto-spinal dorsal

. Faisceau réticulo-spinal dorsal

. Faisceau vestibulo-spinal dorsal
. Faisceau oliva-spinal

. Faisceau vestibulo-spinal ventral
: Faisceau pyramidal direct

. Faisceau tecto-spinal ventral

. Faisceau réticulo-spinal ventral

Falsceau pyramidal croisé

Figure 20 : schéma représentant les voies de la substance blanche médullaire.
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.

a ;A Spinale postérieure nauche. b réseau harizontal peri-meédullaire.
¢ ganglion spinal  d: Art. radiculo-médullaire.
g racine ventrale du nerf spinal.

f: At Spinale antérieure g : faisceau pyrarmidal. b Art. Spinale postérieure droite.

Figure 21 : schéma représentatif de la vascularisation artérielle de la moelle épiniére.
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2- Rappel histologique : (2)

La moelle épiniere fait partie du SNC, elle contient des cellules nerveuses et leurs
prolongements ainsi que des cellules de soutien spécialisées, des capillaires sanguins et de la
matrice extra-celullaire.

2-1. Structure de base:

Les cellules nerveuses ou neurones sont des cellules hautement différenciées,
spécialisées dans la communication intercellulaire. lls recoivent, traitent et transmettent des
informations sous forme d’influx.

Délimitée par sa membrane plasmique, le neurone est constituée par un corps cellulaire
(ou périkaryon) d'ou partent des prolongements de deux types : les dendrites habituellement
multiples, toujours trés courts qui conduisent I'influx nerveux vers le corps cellulaire et I'axone,
toujours unique, parfois tres long qui conduit lI'influx nerveux a partir du corps cellulaire et en
s'en éloignant jusqu'a ses cibles (Figure22).

Selon la disposition générale des prolongements par rapport au corps cellulaire, on
distingue :

e des neurones unipolaires qui n'ont qu'un seul prolongement.

» des neurones bipolaires qui ont un prolongement afférent et un prolongement
efférent.

» des neurones pseudo unipolaires ayant un prolongement unique qui se bifurque
a distance du corps cellulaire en un prolongement afférent et un prolongement
efférent.

« des neurones multipolaires qui ont des prolongements multiples : un seul axone,
mais de nombreux dendrites (Figure23).

La plupart des neurones possedent, au milieu de leur corps cellulaire, un noyau
unique, volumineux, sphérique, clair, a chromatine dispersée, avec un gros nucléole, arrondi et
dense. Le cytoplasme est riche en organites. La membrane plasmique neuronale est le siége des
synapses qui sont des zones spécialisées de contact membranaire permettant la transmission

de l'influx nerveux.
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2-2. Cellules de soutien:
Il existe 4 variétés de cellules gliales : les astrocytes, les oligodendrocytes, les cellules
épendymaires et les cellules microgliales.

« Les astrocytes sont faits d'un corps cellulaire contenant le noyau et de
prolongements cytoplasmiques diversement ramifiés. Ils se caractérisent par
I'abondance de filaments intermédiaires riches en GFAP (protéine glio-
fibrillaire acide) et de grains de glycogene (Figure24).

+ Les oligodendrocytes possédent un corps cellulaire de petit volume d'ou
partent quelques prolongements cytoplasmiques, plus fins et moins nombreux
que ceux des astrocytes (Figure25).

e Les cellules microgliales apparaissent comme des cellules de petite taille, avec
un noyau arrondi ou ovalaire, dense et un cytoplasme visualisé par des
colorations argentiques. Elles proviennent des monocytes sanguins ayant
pénétré dans le parenchyme du SNC et peuvent se transformer en
macrophages.

« Les épendymocytes (ou cellules épendymaires) forment un épithélium cubique
ou prismatique simple cilié assurant le revétement du canal de I'épendyme et
jouent ainsi un réle dans les échanges entre le LCR et la moelle épiniére
(Figure26).

2-3. Organisation tissulaire:

Le parenchyme de la moelle épiniére est organisé en substance grise et substance
blanche. Sa surface profonde est bordée par le revétement épendymaire. Sa superficie est
formée par le revétement astrocytaire marginal.

La corne antérieure de la substance grise contient les corps cellulaires des
motoneurones alpha, multipolaires, polyédriques, de grande taille et isodendritiques. En dehors
des corps cellulaires des neurones, seuls les noyaux des cellules gliales sont bien visibles ; les
uns, relativement arrondis, volumineux et clairs, appartiennent a des astrocytes, les autres
également arrondis, mais plus petits et plus sombres, a des oligodendrocytes et a des cellules

microgliales. Les capillaires sanguins sont trés nombreux. L'espace compris entre les corps
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cellulaires neuronaux, les cellules gliales et les capillaires sanguins est grossiérement amorphe.
Il correspond au neuropile ou siegent les synapses (Figure27).

Au niveau de la moelle, la lumiére du canal épendymaire est souvent virtuelle et il
n'est pas rare de ne voir qu'un petit amas de cellules épendymaires sans lumiére décelable.

Les cordons de substance blanche de la moelle correspondent a des axones
myélinisés groupés en faisceaux paralléles. Ces axones appartiennent a plusieurs groupes de
neurones de situation anatomique et de signification physiologique différente.

Les faisceaux d'axones myélinisés se présentent comme un groupement cote a cOte de
sections circulaires comprenant un centre punctiforme éosinophile correspondant a I'axone
coupé transversalement et une couronne vidée de son contenu par les solvants des graisses et
correspondant a la gaine de myéline entourant l'axone. Les noyaux de cellules gliales
(astrocytes et oligodendrocytes) sont moins bien visibles que dans la substance grise

(Figure28).
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RO,
Figure 22 : vue histologique d’un neurone
a : au microscope électronique
b : au microscope optique

(A :axone ; N : nucléole ; CN : corps de NisslL : lysosomes)

neurone bipolaire

péricaryon boutons terminaux
dendrites

collaterale
neurone unipolaire
(ou pseudo-unipolaire)

dendrites pericaryon

neurone multipolaire

dendrites

axone
|
i

pe ricaN

Figure 23 : schéma montrant les variétés de neures

53



Tumeurs intramédullaires

soiuission

Figure 24 : coupe histologique montrant des astrotgs

Coupe colorée a I'immunoperoxydase, agrandissemert200

Figure 25 : coupe histologique montrant des oligocaelrocytes

identifiées par réaction immunohistochimique de prtéines spécifiques (en brun)

e e

Figure 26 : coupe histologique montrant des épendymaytes reposant sur les

prolongements des cellules gliales sous-jacentes

Coupe colorée a I’hématéine éosine, agrandissemerni200
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Figure 27 : schémas représentatif d’'une coupe hidtmique de la substance grise
(a : corps cellulaire de neurone ; b : astrocyte ¢ : capillaire sanguin ;
d : oligodendrocyte ; e : dendrite ; f : axones)

Figure 28 : schémas représentatif d’'une coupe hidtmique de la substance blanche

(a : astrocyte ; b : oligodendrocyte ; ¢ : axone)
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Il. EPIDEMIOLOGIE :

1- Fréquence :

Les tumeurs intra médullaire ont une incidence relativement basse : environ 4 cas par
million d’habitants et par année (3).

Les TIM représentent 2 a 4% de toutes les tumeurs du SNC chez I'adulte et un peu
moins de 30% des tumeurs intra rachidiennes intra durales (4, 5)

Dans notre série les TIM ont représentées 13,2% de I'ensemble des 149 cas de
compressions médullaires hospitalisées au service de neurochirurgie sur une période de 7 ans.
2- Age :

L’age moyen de découverte des TIM dans la littérature varie entre 28 et 44 ans, avec
un maximum de fréquence noté a la troisieme décade de la vie.

KELLY (3) a réuni les résultats de quatre larges séries totalisant 183 cas de TIM, la
moyenne d’age était de 38,8 ans (Tableau X).

Dans notre série, ’dge moyen des patients était de 26 ans avec 2 pics de fréquence :

I’'un avant 10 ans et I'autre apres 40 ans.

Tableau X : Répartition en fonction de la moyenne d’age de survenue dans la littérature

Séries Nombre de cas Moyenne d’age (ans)

KELLY (3) 183 38,8

DAVID (6) 62 28,5

SANDALCIOGLU (7) 78 43,3
FADI (8) 79 42
OLIVER (9) 27 41

KOERBEL (10) 35 32,9
Notre série 11 26
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3- Sexe :
La plupart des séries rapportent une légere prédominance de survenue des TIM chez

le sexe masculin (Tableau XI).

Dans notre série, il y avait une nette prédominance masculine (7 hommes pour 4

femmes).
Tableau XI : Répartition des cas en fonction du sexe dans la littérature
Séries Nombre de cas Féminin Masculin
DAVID (6) 62 29 33
SANDALCIOGLU (7) 78 32 46
OLIVER (9) 27 10 17
KOERBEL (10) 35 11 24
CHANDY (11) 68 21 47
KIM (12) 28 9 19
Notre série 11 4 7

lll. ETUDE CLINIQUE :

1- Délai de diagnostic :

Le délai de diagnostic des TIM varie d’une série a 'autre, dans la série de CHANDY
(11), ce délai basculait de 3 semaines a 15 ans, dans celle d’OLIVER (9), ce délai passait de 3
semaines a 19 ans, dans notre série ce délai de diagnostic variait de 15 jours a 2 ans avec une
moyenne de 9 mois (tableau XIlI).

Pour chaque tumeur considérée, la durée d’évolution différe, et aussi selon le grade
histologique .Pour I’épendymome, tumeur souvent bénigne, et longtemps asymptomatique, le
délai de diagnostic moyen est de 36,5 mois selon KELLY (3). Dans notre série ce délai était de
14,5 mois. L'astrocytome présente une évolution habituellement lente, son diagnostic est
souvent porté tardivement, en moyenne aprés deux ou trois ans d’évolution (13), dans notre

série, ce délai était de 18 mois.
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D’aprés les données de la littérature, les hémangiomes ont une durée moyenne

d’évolution avant le diagnostic d’un an et demi (14).

Tableau XII : Délai d’évolution des TIM dans la littérature

Séries Nombre de cas Délai de diagnostic (mois)
KELLY (3) 183 36,5
DAVID (6) 62 36
OLIVER (9) 27 37
CHANDY (11) 68 31,2
Notre série 11 9

2- Signe d’appel :

Il est nécessaire en ce qui nous concerne en tant que médecins, de bien analyser les signes
fonctionnels rapportés par les patients, ces symptdomes révélateurs sont important a
reconnaitre et a mettre en contexte avant la constitution d’un tableau neurologique déficitaire
avec un faible espoir de récupération fonctionnelle ultérieure.

2-1. Douleurs rachidiennes :

Traduisent la souffrance des éléments ostéo-disco-ligamentaires du canal rachidien,
on comprendra aisément, qu’elles soient surtout marquées dans les affections extradurales
prenant naissance au niveau de I'un de ces éléments (15,16), elles seront encore beaucoup plus
ressenties au niveau cervical ou lombaire, qu’en région dorsale, en raison de la grande mobilité
des premiers segments sus cités.

Il s’agit de rachialgie localisées, spontanées ou provoquées, tenaces, persistantes,
mais surtout rebelle aux antalgiques usuels. Il est important de souligner que ces signes
induisent fréquemment en erreurs vis-a-vis de la pathologie dégénérative arthrosique, d’ou la
nécessité des examens radiologiques adéquats.

Cette douleur n’était révélatrice que dans 54,5% des cas dans notre série, alors que

dans la littérature on trouve des pourcentages plus importants (tableau XIlI).
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Tableau XIIl : Fréquence des rachialgies dans la littérature
Séries Nombre de cas Fréquence (%)
KELLY (5) 183 67
FADI (8) 26 65
OLIVER (9) 27 85
Notre série 11 54,5
2-1. Douleurs radiculaires :

Témoignent de l'atteinte d’un ou de plusieurs nerfs radiculaires, correspondant au

niveau lésionnel. Elles sont fixes, tenaces et vives, unilatérales au début, elles sont caractérisées
par leur topographie métamérique en bande, leur impulsivité a I'effort, leur recrudescence
nocturne et surtout leur résistance progressive aux antalgiques (16). Parfois ces douleurs sont

remplacées ou s’y associent des dysesthésies pénibles qui sont eux aussi de siége métamérique

(Figure 29).

Ces radiculalgies ne sont retrouvées que dans 9,1% des cas de notre série. Dans la

série de COHEN (17), ces douleurs étaient révélatrices dans 39,5% des cas.
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Figure 29 : Dermatomes sensitifs des membres et thonc
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2-2. Troubles moteurs :
Au début, I'atteinte motrice est minime, ainsi on peut retrouver une simple fatigabilité
a la marche qui va s’aggraver progressivement plus au moins vite avec réduction du périmeétre
de marche (18), on parle déja de parésie spasmodique avec claudication médullaires
intermittentes (CMI).
Pour coter ce déficit moteur, la seule classification clinique proposée est celle de Mc
CORMIK, cette classification schématique comporte 4 grades :

» Les patients de grade | ont un examen neurologique normal, ou un déficit
discret n’altérant pas significativement la fonction d’un membre, mais avec
une marche normale.

e Les patients de grade Il ont un déficit sensitivomoteur des membres et/ou des
douleurs séveres et/ou un syndrome dysesthésique affectant la qualité de vie,
mais avec une marche autonome indépendante.

e Les patients de grade Il ont un déficit sensitivomoteur sévére des membres
inférieurs ne permettant plus la marche, ou un déficit sensitivomoteur des
membres supérieurs associé ou non a une perte de I’autonomie de la marche.

e Les patients de grade IV ont un déficit encore plus sévére des membres
inférieurs et/ou des membres supérieurs qui les rend totalement dépendants.

Cette classification simple est applicable a une série importante, elle s’appuie sur la
notion pratique d’autonomie de marche et d’indépendance de la vie qui est le meilleur
marqgueur des résultats obtenus chez les patients opérés de TIM.

Dans notre série, ces troubles moteurs sont rapportés dans tous les cas (100%), avec
paraparésie dans 64% des cas, monoparésie dans 27% des cas et CMI dans 9%.

Ces troubles sont rapportés dans 32% a 90,5% des cas dans la littérature (Tableau XIV).
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Tableau XIV : Fréquence des troubles moteurs dans la littérature

Séries Nombre de cas Troubles moteurs (%)
KOERBEL (3) 183 86,6
FADI (8) 26 69
OLIVER (9) 27 76
CHANDY (11) 68 90,5
AARON (17) 38 32
Notre série 11 100
2-3. Troubles sensitifs :

Essentiellement subjectifs, ils peuvent étre fait de paresthésies, hypoesthésies ou
anesthésie a un stade évolué (15), ils seront mieux mis en évidence par I’examen neurologique.

Dans notre série, les troubles neurologiques étaient parmi les signes révélateurs de la
tumeur dans 63,6% des cas. llIs étaient représentés par une hypoesthésie dans 43% des cas.

Dans la série de SIKIC (19) qui porte sur 131 patients opérés de TIM, les troubles
sensitifs les plus révélateurs sont par ordre de fréquence : les paresthésies, I'hypoesthésie et
enfin I'anesthésie.

2-4. Troubles génito-sphinctériens :

Ces dysfonctions tendent a apparaitre tardivement au cours de I’évolution, se limitent
au début a une incontinence ou rétention urinaire.
Dans notre série, ils étaient révélateurs dans 63,6% des cas. Dans la série de CHANDY

(11), ces troubles étaient initiaux dans 61,7%.

3- Données de I’examen neurologique:

La sémiologie clinique riche et variée des compressions médullaires, est en partie due
a la variété de localisation des TIM en hauteur et en largeur au niveau de la moelle épiniére,
cependant on peut dégager un tableau clinique univoque associant syndrome rachidien,

lésionnel et sous Iésionnel.
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3-1. Syndrome rachidien :
Plus fréquent qu’il n’est classique de l'admettre, il attire souvent I'attention du

praticien sur le début d’une souffrance myélo-radiculaire.

Il associe a des degrés variables, une douleur du rachis, localisée, spontanée ou
provoquée. A celle-ci peuvent étre annexés : une attitude anormale d’'un segment rachidien a
type de raideur ou déformation de la colonne vertébral et aussi un spasme paravertébral
(15,16).

Une déformation rachidienne douloureuse et une raideur chez un enfant, méme en
absence de signes neurologiques sont en faveur d’un processus expansif intrarachidien (20).

3-2. Syndrome lésionnel :

Traduit la souffrance du métamére directement comprimé par la Iésion, il peut s’agir
de [Il'atteinte d’une racine nerveuse ou de [linterruption des voies sensitivomotrices
métamériques. Ce syndrome est en principe le premier en date, il est fait d’un tableau
radiculaire objectif et subjectif, essentiellement sensitif et radiculaire, le déficit ou la douleur
garde toujours une topographie en bande.

L'importance et la netteté de ce syndrome dépendent du siége et de I’étendue en
hauteur des TIM, ainsi ce syndrome sera plus net en région cervicale ou le territoire radiculaire
est bien individualisé qu’en région thoracique et une TIM étendue sur plusieurs segments
médullaires donnera forcément un syndrome lésionnel plus franc (16).

La mise en évidence de ce syndrome est capitale car elle oriente volontiers vers le
niveau médullaire a explorer sur le plan radiologique.

Ce syndrome était retrouvé dans 27,3% des cas de notre série, ce pourcentage est de
65% selon FADI (8).

3-3. Syndrome sous lésionnel :

Traduit la souffrance des voies longues sensitives et motrices, il va se constituer dans
toute la portion du corps sous jacente a la Iésion, il associe des troubles sensitifs subjectifs et
objectifs, des troubles moteurs et des troubles génito-sphinctériens (21).

Selon BROTCHI (12), la morbidité post opératoire est directement proportionnelle aux
déficits préopératoires, c’est dire I'importance de reconnaitre ce syndrome dés les premiers

signes neurologiques.
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3-3.1. troubles moteurs :

Au stade de début ou de parésie spasmodique, I'atteinte motrice est minime sous
forme de CMI, on notera déja une hypertonie avec un syndrome d’irritation pyramidale
(hyperréflexie ostéo-tendineuse, signe de babinski) (15).

Au stade de parésie hyperspasmodique, I’hypertonie est majeure avec faiblesse
musculaire évidente (22).

La diminution totale de la force musculaire avec régression du syndrome pyramidal
caractérisent le stade de plégie flascospasmodique (15).

Au stade de plégie flasque, il y a un syndrome de section médullaire avec paralysie et
apparaissent alors les réflexes d’automatisme médullaire (réflexe de triple retrait,...) (16).

A noter que lorsque le caractére spasmodique est présent, un espoir de récupération
fonctionnelle post thérapeutique est conservé, par contre une atteinte flasque a pour corollaire
une absence de récupération neurologique envisageable (22,23). Dans la série de BROTCHI (22),
aucun des patients opérés au stade plégique n’a récupéré.

Dans notre série, ces troubles étaient retrouvés chez tous nos patients, ce
pourcentage est de 95,8% dans la série de CHANDY (11) et de 76% dans la série d’OLIVER (9).

3-3.2. troubles sensitifs :

Sous jacents au niveau lésionnel, ils situent ce dernier avec une assez grande
précision, d’autant plus si un niveau sensitif a été décelé (19) (Figure 29).

Il peut s’agir de troubles de la sensibilité thermique, mais également de la sensibilité
profonde et la sensibilité tactile épicritique, ces troubles varient de [I’hypoesthésie a
I’anesthésie.

Dans notre série ces troubles étaient présents chez 54,5% de nos patients, a type
d’hypoesthésie chez 3 patients, d'hyperesthésie chez 1 cas et d’'une anesthésie chez 2 autres
patients. Dans la littérature ce pourcentage varie entre 42% et 90% (3, 8, 9, 11).

3-3.3. troubles sphinctériens :

Sous forme d’incontinence ou de rétention anale et /ou vésicale, imposant la
recherche d’un globe vésical et nécessitant la mise provisoire d’une sonde vésicale a demeure.

IIs sont observés dans 63,6% des cas dans notre série, ce pourcentage était de 11%

selon OLIVER (9) et de 35% selon FADI (8).
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3-4.

Classification de FRANKEL :

Une cotation fonctionnelle est importante a établir en fin de ce chapitre pour pouvoir

établir une comparaison entre les états pré et postopératoire.

Nous avons choisi la classification modifiée de FRANKEL (24) (Tableau XV).

Tableau XV : Classification de FRANKEL

FRANKEL Description

A Déficit sensitivomoteur complet
B Déficit moteur total, sensibilité conservée

Déficit sensitivomoteur sévére (fauteuil roulant obligatoire), dysfonction
C

bilatérale des extrémités supérieures

Présence d’un déficit moteur affectant la fonction du membre concerné,

D marche a I'aide d’une cane ou marche seule mais avec des troubles
sphinctériens

E Pas de déficit moteur, troubles sensitifs mineurs

Pour notre série les résultats sont les suivants :

Donc la plupart des patients ont consulté au stade de déficit sensitivomoteur séveére.

FRANKEL A: 18,18 % des cas.
FRANKEL B : 45,45 % des cas.
FRANKEL C: 36,36 % des cas.
FRANKEL D : 0% des cas.

FRANKEL E : 0% des cas.

65




Tumeurs intramédullaires doussion

4- Les formes cliniques:

4-1, Selon la localisation tumorale :

4-1.1. en hauteur:

4-1.1.1.compressions cervicales hautes :

Elles ont la particularité de provoquer une tétraplégie en « U », leur niveau est difficile
a préciser entre C1 et C2 (15).

Les lésions cervicales se développant au voisinage du trou occipital peuvent
s’accompagner d’un syndrome sus lésionnel, comprenant : une hydrocéphalie par blocage a
I’écoulement du LCR, un trouble de la sensibilit¢ de la face dans le territoire du nerf
ophtalmique et mandibulaire par atteinte du noyau trigéminal spinal, voire une névralgie faciale
(15,16).

Le syndrome lésionnel au niveau de C2, peut s’exprimer par la névralgie d’ARNOLD;
au niveau de C4, c’est une paralysie unilatérale de la musculature diaphragmatique.

Dans notre série cette localisation a été rapportée dans 9,1% des cas et dans 5,7% des
cas selon ANDREI (10).

4-1.1.2.compressions cervicales basses (C5-C7) :

Sont a 'origine d’une atteinte des racines du plexus brachial donnant un syndrome
lésionnel franc (NCB), avec atteinte sensitivomotrice souvent sous forme de paraplégie
spasmodique, avec abolition des réflexes correspondants (15).

Dans la série de SANDALCIOGLU (7) cette localisation était retrouvée dans 55% des
cas.

4-1.1.3.compressions dorsales :

Le syndrome lésionnel a ce niveau se traduit par des radiculalgies en ceinture ou en
hémiceinture, le niveau sensitif, quand il existe, est un bon repére clinique (la quatrieme
vertebre dorsale: Mamelon, la sixiéme vertébre dorsale: Apophyse xiphoide, la huitiéme
vertebre dorsale: Ombilic, la douziéme vertébre dorsale: Pubis)

Le syndrome sous lésionnel entraine une paraparésie, pouvant évoluer rapidement en

paraplégie, vu I'étroitesse physiologie du canal rachidien a ce niveau.
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Dans notre série, les TIM de localisation dorsale étaient les plus fréquentes (55% des
cas), ce pourcentage est de 40% selon ANDREI (10), de 32% selon SANDALCIOGLU (7) et de 26%
selon KELLY (3).

4-1.1.4.compressions du cone terminal :

Se caractérisent par la précocité d’apparition des troubles sphinctériens, cela
s’explique par la richesse en substance grise du cone médullaire par rapport aux autres
segments médullaires.

Le syndrome lésionnel se traduit par un déficit sensitivomoteur avec abolition des
réflexes crémastériens (L1-L2), Rotulien (L3-L4) ou achilien (S1), pouvant s’imposer pour une
atteinte périphérique, d’autant plus que le signe de Babinski peut manquer (15).

Une atteinte des racines de la queue de cheval peut étre associée a ce niveau de
compressions rendant la distinction entre les deux entités souvent tres difficile.

Cette localisation a été noté dans 13% des cas selon SANDALCIOGLU (7), dans 6,5%
des cas selon KELLY (3) et dans 7 ,1% selon KIM (12).

4-1.2. en largeur :

4-1.2.1.compressions antérieures :

A ce niveau les TIM se présentent sous une forme motrice pure pouvant simuler une
maladie de CHARCOT, les troubles sphinctériens y sont précoces (15,16).

4-1.2.2.compressions postérieures :

Entrainent des troubles sensitifs profonds associés a des douleurs de type cordonales
postérieures (striction, broiement), pouvant évoquer en premier lieu un tabés ou une sclérose
combinée de la moelle surtout lorsqu’un syndrome pyramidal est retrouvé (15,16).

4-1.2.3.compressions latéro-médullaires :

Sont responsable d’'un syndrome de BROWN-SEQUARD, associant cliniguement un
syndrome pyramidal et une atteinte sensitive profonde et tactile épicritique du coté opposé
(15,16).

4-1.2.4. compressions centro-médullaires :
Donnant un syndrome l|ésionnel sous forme de déficit sensitif suspendu et dissocié

d’allure syringomyélique (16).
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4-2. Forme de I’enfant:

La douleur reste le signe révélateur le plus fréquent chez I'enfant (13). Chez le
nourrisson, le siége exacte de cette douleur est difficile a préciser. D’autres signes rachidiens
(raideur, contracture douloureuse, déformation rachidienne) peuvent étre les premiers signes
de I’affection (25).

Chez les quatre enfants de notre série le délai moyen de diagnostic est de 2 mois, il
passe a 2 ans dans la série de DAVID (6). L'IRM reste également le meilleur examen

diagnostique (26, 27, 20, 28).

V- LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

1- Explorations radiologiques :

1-1. La radiographie standard du rachis :

Son intérét est trés limité pour le diagnostic des processus expansifs intrarachidiens,
seules les tumeurs d’évolution trés lente peuvent entrainer des remaniements osseux a type
d’élargissement du canal vertébral étendu ou segmentaire ou des modifications (élargissement)
d’un foramen (29).pour I’étude de la statique rachidienne, cet examen peut révéler une scoliose
évolutive, ou une disparition des courbures physiologiques, signes qui peuvent orienter surtout
chez I’enfant vers la possibilité d’un processus tumoral intra rachidien (30).

Dans la série de CHELLI (30), cet examen avait révélé surtout un élargissement du
canal médullaire. Dans notre série, elle a été réalisée chez 6 patients, elle était normale dans 5
cas et a montré une image de lyse vertébrale dans 1 cas.

1-2. Imagerie par résonance magnétique (IRM) :

1-2.1. intérét :

L’IRM est I'examen a réaliser en premiere intention devant toute suspicion clinique de
myélopathie, d’installation aigue, subaigue ou chronique chez I'adulte ou I’enfant (4), elle
permet d’explorer de facon totalement atraumatique et non agressive la moelle épiniére (31).

1-2.2. techniques:

La technique de choix reste les séquence d’acquisition en « Fast Spin Echo » (29), les

séquences pondérées en T1 donnent une excellente image morphologique de la moelle et son

canal osseux. Les séquences pondérées en T2 donnent un effet myélographique grace a
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I’hyperintensité du LCR, I'injection de gadolinium est indispensable pour mieux délimiter la
tumeur, notamment en présence d’un Kyste (29, 32, 33).
1-2.3. résultats

Un processif expansif intramédullaire, se traduit en IRM par un élargissement
progressif de la moelle épiniere dans tous ses diametres, entrainant un amincissement, puis
une disparition des espaces sous arachnoidiens périmédullaires. La lésion étant en général
étendue sur plusieurs segments, elle se présente en hypo signal en T1, en hyper signal en T2,
les portions Kystiques peuvent étre tumorales, et leurs parois prennent alors le contraste
(Gadolinium) ou simplement satellites (pas de prise de contraste) (34 ,35).

Dans la plupart des cas, I'IRM permet d’affirmer I’existence d’un processus tumoral
intramédullaire, d’approcher le diagnostic histologique et de décider la stratégie thérapeutique.

L'aspect IRM des épendymomes est celui d’une lésion en iso ou hypo signal en
séquences pondérées T1, mal limitée, souvent irréguliere en séquences pondérées T2, la prise
de contraste est focale, intense et centrée. La présence d’une forte hypointensité polaire en
séquences T2 témoigne de I’existence d’une éventuelle hémorragie (Figure 30).

Vu la localisation centrale des épendymomes au sein de la moelle, une syringomyélie
ou des Kystes réactionnels sont fréquemment observés.

Les astrocytomes ont presque la méme sémiologie radiologique que les
épendymomes, cependant quelques détails font suspecter I'une ou l'autre lésion. Ainsi une
prise de contraste diffuse et/ou excentrée est plus en faveur d’un astrocytome (Figure 31).

Les données IRM en ce qui concerne les hémangiomes sont assez caractéristiques, la
tumeur présente un iso signal sur les séquences pondérées T1 et un hyper signal sur les
séquences en T2, elle est tres rehaussée et de facon intense et homogéne par le produit de
contraste, montrant parfois trés bien les veines médullaires. Il s’y associe parois un hyper
signal du cone médullaire sur les séquences T2 pouvant correspondre a un cedeme associé ou
plutét a une stase veineuse. Les lipomes apparaissent en hyper signal et bien délimitée tant en
séquences T1 que T2 sans injection de produit de contraste (Figure 32).

Dans notre série, I'IRM a été réalisée chez tous les patients (100%), elle a précisé le
siége de la Iésion dans tout les cas et a posé le diagnostic histologique avec précision dans 6

cas (54,5%) (Figure 33,34).
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Figure 30: IRM rachidienne en coupes sagittales T1 (a), T2 (b) et axiale T1 (c) aprés injection de

Gadolinium montrant un épendymome géant cervical intramédullaire en regard de C1-C7.
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Figure 31: IRM rachidienne en coupes sagittales T1 (a) et T2 (b) sans injection + sagittale T1

avec injection (c), et axiale T1 sans injection (d) montrant un astrocytome intramédullaire

thoraco-lombaire en regard de T12-L1.
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Figure 32: IRM rachidienne en coupe sagittale et en pondération T1 sans injection de

gadolinium (a), en coupe sagittale et en pondération T2 avec saturation de la graisse (b) et en

coupe axiale et en pondération T2 (c) montrant un lipome intramédullaire en regard de C6-C7.
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N

Figure 33: IRM rachidienne en coupes sagittales T1 (a), T2 (b) et T1 fatsat (c) montrant un kyste

dermoide intramédullaire de la charniére dorso-lombaire.
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Figure 34 : IRM rachidienne en coupes axiales T1 sans injection (A) et

avec injection (B), et sagittale T2 sans injection (C) de Gadolinium montrant un kyste arachnoide

intramédullaire thoracique en regard de T3-T4.
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1-3. Tomodensitométrie et myélotomodensitométrie:

Si cet examen s’avere souvent utile pour I'étude de I'os et des modifications qui s’y
rattachent, sa contribution dans le diagnostic des processus expansifs intracanalaires est
réduite (3,29), la moelle est rarement mise en évidence sur les coupes axiales (a I'exception de
la région cervicale haute entre C1 et C2 ou les espaces sous arachnoidiens sont larges), les
espaces sous arachnoidiens et le tissu épidural ne constituant pas un contraste suffisant (29).
En matiére de tumeurs intramédullaires, I'examen tomodensitométrique simple ou apres
injection intraveineuse permet le diagnostic de grosse moelle, en révélant un canal rachidien
plus ou moins complétement occupé par une seule masse de densité interne homogeéne ou non
et parfois, mais trés peu souvent de maniére fiable, de Kyste intra tumoral ou tumoral (4).

L’étendue longitudinale de cette masse intracanalaire sera mieux mise évidence par le
myéloscanner. Dans notre série, la TDM était réalisée chez 1 cas (9,1%) aprés des radiographies
standard anormales, elle avait montré une masse tissulaire hétérogene de siége lombaire avec
des calcifications et une destruction osseuse. L’indication de ces deux techniques (TDM et
myélo-TDM) restent réduites aux échecs de I'IRM ou a ses contre indications (clips vasculaires,
stimulateur cardiaque, ...) (3,29).

1-4. myélographie :

Le principe se base sur le remplacement du LCR radio transparent, par un produit de
contraste, ont été utilisés I’air ou des produits plus toxiques (tels que lipidol, produit
hydrosoluble ...), étant par nature une technique agressive, la myélographie n’était pratiquée
gu’en milieu hospitalier et habituellement décidé a un moment ou la Iésion était de grande
taille et suffisamment évoluée pour infliger une telle procédure au malade (23,4).

Cet examen permet de situer le siége, mais il ne montre en cas de blocage complet
que le pole inférieur et nécessite I'injection de contraste dans les espaces sous arachnoidiens
sus jacents pour mettre en évidence l'étendue exacte du blocage donnant une image de
« moelle fusiforme » ou de « grosse moelle » (29,23).

Procédure agressive et potentiellement dangereuse, tout en restant une technique de
visualisation indirecte, la myélographie ne devrait plus étre employée dans cette indication.

D’ailleurs, dans notre série, elle n’a pas été réalisée en aucun cas.
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1-5. L’artériographie médullaire :

S’elle n’est pas indiquée par la recherche d’une TIM, elle est par contre d’'un immense
appoint des qu’une tumeur vasculaire est suspectée.
Le but de sa réalisation est d’apprécier la vascularisation médullaire et tumorale

(3,36), et aussi de réaliser des gestes d’embolisation en préopératoire.

2- Exploration neurophysiologique :

Les patients souffrant d’un processus tumoral au niveau de la moelle épiniere ont
souvent un tableau neurologique déficitaire relatif a leur pathologie. Cependant, la chirurgie de
ces tumeurs tends actuellement a étre aussi totale (macroscopiquement) que possible, pouvant
léser facilement le tissu sain péri tumoral au risque d’aggraver le tableau clinique initial (23).

Le monitorage neurophysiologique continu en peropératoire a trouvé son utilité en ce
qui concerne la réduction du taux de morbidité en postopératoire, ainsi une altération des
traces des potentiels évoqués somesthésiques améne a modifier I’approche de la tumeur et
ralentir la progression chirurgicale (37,23, 7).

Le monitorage des potentiels évoqués sensitifs (PES) et des potentiels évoqués
moteurs (PEM) a aussi un intérét pour le diagnostic et pour la surveillance post opératoire (38) :

« |l permet d’affirmer ou de confirmer une atteinte des voies sensitives et motrices
et de la situer, sa sensibilité est telle qu’elle permet de diagnostiquer méme des
atteintes infra cliniques (38,7).

« Il permet aussi une surveillance post thérapeutique permettant par comparaison
avec le bilan pré thérapeutique de suivre I’évolution (récupération, stabilisation,

récidive), réalisable de maniere ambulatoire (29,23).

3- Biologie :

Outre les examens biologiques usuels tels que la numération formule sanguine (NFS)
et la vitesse de sédimentation (VS) visant en particulier la recherche d’un syndrome
inflammatoire, I’examen du LCR prélevé par ponction lombaire est intéressant dans la mesure
ou la dissociation albumino-cytologique témoigne d’une compression médullaire, elle

correspond a une élévation franche de la protéinorachie contrastant avec une cellularité
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liquidienne normale (2-3 cellules/ mm3), la protéinorachie est souvent supérieure a 1g/I,
parfois elle atteint des taux dix fois plus supérieurs (17,15).

A un stade avancé de la maladie comportant des arguments cliniques évidents, il
faudra se passer de cet examen, d’autant plus qu’il a été noté parfois une aggravation du
tableau clinique aprés ponction lombaire traduisant un «engagement» tumoral par
soustraction du LCR au dessous du niveau lésionnel (16).

Dans notre série, un bilan biologique préopératoire a été réalisé chez tous les malades
opérés, comportant une numération formule sanguine (NFS), un groupage sanguin, une
glycémie a jeun, un bilan rénal et un bilan d’hémostase notamment le dosage du taux de

prothrombine (TP).

VI- Traitement

Le seul traitement efficace des TIM reste incontestablement microchirurgical (11,12),
en effet et grace au progrés de I'imagerie préopératoire, de la neurophysiologie peropératoire
et de la technique opératoire, une TIM n’est plus inéluctablement une maladie incurable et

invalidante (39).

1- Buts :

L’exérése tumorale actuellement, tend a étre aussi totale (macroscopiquement) que
possible, la précision et I'innocuité de cette exérése méme compléte sont facilitées par la
surveillance de PES en peropératoire, a ce prix et avec l'aide d’un diagnostic précoce, des
tumeurs réputés inextirpables (astrocytome comme exemple) peuvent dans la plupart des cas
étre totalement retirées sans déficit supplémentaire.

La radiothérapie et a un degré moindre la chimiothérapie semblent étre des appoints
thérapeutiques inutiles, dans la mesure ou ils ne modifient pas de facon certaine le pronostic
(surtout aprés exérése complete), ils sont certainement a I'origine de complications rachidienne

(notamment pour la radiothérapie).
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2- Moyens thérapeutiques :

2-1. Traitement médical :

Certaines thérapeutiques doivent étre instituées rapidement, la douleur souvent tres
pénible constitue un facteur d’aggravation de I’état général.

Il ne faut pas hésiter a recourir rapidement aux antalgiques et tenir compte du fait que
chez ces patients souffrant de douleurs néoplasiques, prenant fréquemment plusieurs
antalgiques banals depuis longtemps, la posologie utilisée devra souvent étre supérieure a celle
théorique avant d’affirmer leur éventuelle inefficacité (35,40).

En présence de douleurs intenses et/ou de compression médullaire, on pourra utiliser
des corticostéroides a raison de 100 mg de dexamethasone par jour en plusieurs prises, avec
dégression progressive sur plusieurs jours en méme temps que sont initiés les traitements par
radiothérapie ou techniques analgésiques (35,16).

A noter qu’une couverture antibiotique prophylactique tant en per qu’en post
opératoire est obligatoire vu le risque infectieux induit d’'une part par I’ouverture méningée, et
d’autre part par la longueur des interventions chirurgicales en matiere de TIM.

2-2. Traitement chirurgical :

La stratégie de I’abord chirurgical est guidée par les constatations de la résonance
magnétique, I'étendue de la résection osseuse (laminectomie) doit étre ajustée au minimum,
cela correspond a la portion charnue et aux éventuels Kystes associés, dont les parois prennent
le contraste. Le principe général est un abord par myélotomie médiane, qui respecte les voies
longues, 'utilisation des potentiels évoques préopératoires trouve ici sa justification en guidant
le chirurgien vers une agressivité minimale (6, 4, 8).

2-2.1. Buts :
Le traitement chirurgical a pour objectifs principaux :
« réaliser une décompression myélo-radiculaire par une laminectomie,
» effectuer une exérése aussi complete que possible de la tumeur
» confirmer le diagnostic par un prélevement pour étude anatomopathologique.

Dans notre série tous les patients ont bénéficié d’un traitement chirurgical (100%).
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2-2.2. Voies d’abord :
2-2.2.1. Voie postérieure :

La voie d’abord est postérieure par laminectomie chez I'adulte et laminotomie chez
I’enfant, I’étendue de cet abord osseux est définie sans ambiguité grace a I'apport de I'IRM qui
permet de définir les limites de la portion charnue par rapport aux portions Kystiques (8,37).

Son but essentiel est de réaliser une décompression de I’axe médullaire et des racines
rachidiennes, elle doit étre soigheuse et atraumatique et respecter au maximum le cordon
médullaire et sa vascularisation, la laminectomie permet par I’ablation des apophyses épineuses
et des lames d’exposer largement le fourreau dural sur le nombre d’étages atteins (8, 37, 39,
41) (Figure 35).

Une laminotomie ostéoplastique avec reconstruction de la colonne postérieure, dans le
but de réduire le risque de déformation rachidienne sequellaire a été effectuée chez 55% des
patients dans la série de SANDALCIOGLU (7), ses résultats comparés a ceux obtenus chez des
patients abordés par laminectomie seule étaient identiques.

Selon SARIO-GLU (39), une hémi-laminectomie unilatérale serait une alternative de
choix dans la mesure ou elle tend a préserver au maximum, les attaches musculo-ligamentaires
et les éléments osseux postérieurs. Dans sa série qui porte sur 40 patients, tous abordés par
cette méthode, et avec un recul suffisant de 32 mois postopératoires, aucun patient n’a
présenté une déformation ou une instabilité rachidienne.

Dans notre série tous les patients ont bénéficié d’une laminectomie par voie
postérieure (100%), elle avait intéressé 2 étages dans 36,4% des cas, 3 étages dans 18,2% des

cas et 4 étages et plus dans 45,5% des cas.
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Figure 35: schéma représentatif d’une laminectomie en haut et d’'une laminotomie en bas.
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2-2.2.2. Voie antérieure ou antérolatérale :

Couramment pratiqué a I’étage cervical, elles restent rares a |’étage dorsal et
dorsolombaire, la voie mixte en un ou plusieurs temps demeure le fait de quelques équipes
spécialisées (42,43).

Au niveau de I'étage cervical, I'abord peut étre réalisé par une voie antérolatérale pré-
sterno-cleido-mastoidienne avec cheminement entre les viscéres du cou et le paquet jugulo-
carotidien, ce qui permet d’aborder les cing derniéres vertébres cervicales.

Au niveau dorsolombaire, les abords antérieurs sont des gestes lourds qui supposent
une thoracotomie, voire une thoraco-phreno-laparotomie, leur indication est rare (42).

2-2.3. Exérése tumorale :

L’'approche des tumeurs intra médullaires mérite le plus grand soin des I’abord
osseux, 'ouverture de la dure-meére puis de I'arachnoide, est effectuée sur la ligne médiane
avec le souci de reconstruction a la fin de I'intervention, I’abord médian postérieur (myélotomie
médiane postérieur) est une regle qui ne souffre que trés peu d’exceptions, méme si le sillon
médian est difficile a repérer sous fort grossissement du microscope, lorsqu’il est masqué par
un réseau vasculaire dense (8,37). CANTORE (44) propose une alternative intéressante a la
myélotomie continue, la myélotomie discontinue qui contourne les cordons médullaires : 2
incisions sont effectuées, I'une en dessus, I'autre en dessous, la tumeur sera alors aspirée par
le biais du cavitron ultrasonique (CUSA) par I'une ou l'autre incision en se basant sur une vue
oblique (Figure 36).

A partir du moment ou la tumeur est exposée, le premier souci est d’évaluer
I’existence ou non d’un plan de clivage de la tumeur par rapport au parenchyme médullaire
sain qui déterminera la possibilité ou non d’une exérése macroscopiquement compléte. Celle—ci
est grandement facilitée par I'utilisation du bistouri a ultrasons, qui permet d’évider la Iésion en
douceur, cet évidemment reste a distance de I'interface tumeur-moelle sans exercer la traction
ou de manceuvre de dissection sur les parois médullaires fonctionnelles, il s’agit donc d’une
résection endo-tumorale qui se fait de dedans en dehors, certains utilisent le laser qui ne

semble pas étre efficace que le bistouri a ultrasons (8, 37, 7, 4).
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Au long de la dissection, tout est fait dans le souci du respect de toutes les fonctions
médullaires, c’est tout I'intérét du monitorage des PES. Un examen histologique extemporané
ne permet pas toujours de trancher entre épendymome et astrocytome, a partir de la, le
chirurgien ne dispose que de sa propre appréciation opératoire (37).

La moelle libérée de la tumeur peut alors étre renfermée, les deux berges retrouvent
habituellement leur place I'une contre 'autre, la moelle est suturée au niveau de la pie mere,
I’arachnoide est elle aussi reconstituée chaque fois qu’elle a pu étre préservée, la dure mere
refermée de facon étanche et sans tension, ce n’est que lorsque l'intervention s’est limitée a
une biopsie ou a une exérése partielle ou subtotale que I'on est amené a réaliser une plastie
durale d’agrandissement (8,37,6,4).(Figure 37)

La difficulté réside dans le fait que seule une exérése radicale permet d’éviter une
récidive a distance, il faut alors trouver le juste compromis entre une exérése maximale et un
risque fonctionnel minimal.

Dans notre série, une exérése tumorale complete (macroscopiqguement) a été réalisée

chez 8 patients (72,7%) et incompléete chez 3 patients (27,3%).

82



Tumeurs intramédullaires sbussion

Figure 36: image d’un cavitron ultrasonique (CUSA)
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O N w >

Figure 37 : vue peropératoire de I’exérése chirurgicale d’un épendymome a travers un
microscope chirurgical montrant :
: élargissement de la moelle épiniére cervicale sans aucune tumeur a la surface.
: début de la myélotomie avec apparition du tissu tumoral.
: exposition totale du tissu tumoral.
: résultat apreés résection totale de la tumeur.
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2-3. Radiothérapie :

Potentiellement dangereuse pour la moelle d’autant plus fragile qu’elle vient d’étre
opérée, la radiothérapie présente de nombreux inconvénients (4,45) :

« en cas d’exérése incompléte, elle entraine une gliose réactionnelle et une fibrose
autour de la masse résiduelle, rendant I'intervention extrémement difficile au cas
ou celle-ci serait inéluctable.

« réduit la tolérance de la moelle (en obstruant les capillaires) a un éventuel geste
chirurgical.

« peut engendrer une myélopathie radique, donnant de graves déficits
neurologiques ultérieurs.

Aprés une exérése macroscopiguement totale, le risque de récurrence tumorale est
habituellement réduit, et les bénéfices que peut apporter la radiothérapie quant a la
stérilisation du résidu tumoral semblent étre limités (37,6).

L’effet de la radiothérapie est directement lié a la dose délivrée : en dessous de 40
Gray son efficacité est tres faible voir nulle, alors qu’au dessus, elle devient dangereuse pour le
parenchyme médullaire.

BROTCHI (22), DANIEL (23) et ISSACSON (45) sont d’accord sur les strictes indications
de la radiothérapie comme traitement adjuvant a la chirurgie a savoir:

» Astrocytome de haut garde (Irradiation d’emblée).

» Exérése incomplete de gliome de bas garde.

Le protocole standard est de 45 a 50 Gray fractionné pendant 6 semaines.

CLEMENCEAU (4) opte plutdt pour une surveillance rapprochée et pour entrevoir une
ré-intervention en cas de récidive que pour une radiothérapie.

Dans la série d’OLIVIER (9) sept patients sur un total de 27 avaient recu une
radiothérapie, six cas étaient des astrocytomes et un cas de gangliogliome malin.

Dans notre série, une radiothérapie conventionnelle a été réalisée a titre
complémentaire de la chirurgie chez 2 patients ayant un épendymome anaplasique apres

exérése chirurgicale incomplete.
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2-4. Chimiothérapie :

Nous ne ferons que citer cette possibilité thérapeutique, il semble qu’elle n’en soit
encore a ce jour, aussi bien pour les épendymomes que pour les astrocytomes qu’au stade
expérimental, son efficacité au niveau médullaire peu étudiée reste a démontrer. Cependant, et
selon BALMACEDA (46), la chimiothérapie constitue une alternative fort prometteuse chez
I’enfant qui est plus sensible aux effets déléteres de la radiothérapie.

2-5. Rééducation

La Kinésithérapie est un volet important dans le traitement des déficits neurologiques
causés par les TIM. Elle permet d’améliorer les résultats du traitement chirurgical et
d’augmenter les chances de récupération neurologiques en se basant sur :

» la rééducation fonctionnelle du déficit moteur : qui permet de lutter contre la

rétraction musculo-tendineuse et de prévenir la survenue des ossifications peri-
articullaires. L’enraidissement des structures peri-articullaires étant inévitable en
cas de paralysie prolongée, la mobilisation des articulations situées en territoire
sous lésionnel doit étre précoce, douce, lente et pluriquotidienne (23).
Les ossifications peri-articullaires sont des ossifications se développant dans le tissu
conjonctif peri-articulaire et dont la pathogénie demeure obscure faisant discuter le
role favorisant des microtraumatismes. La kinésithérapie associe la suspension
complete des mobilisations passives qui doit étre remplacée par des postures
alternées, le refroidissement de I'articulation par 'utilisation de vessies de glace et
un travail musculaire actif qui se substituera lentement aux postures en cas de
récupération motrice.

« La rééducation sphinctérienne : qui repose sur une collaboration active du patient.
Elle permet d’assurer au patient un certain confort et une indépendance
sphinctérienne (23).

« La prévention des complications de décubitus: (escarres, nécrose cutané,
phlébites) : obtenue par des frictions et une mobilisation active des patients

grabataires.
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Ainsi le positionnement au lit doit contribuer a la fois a la prévention des escarres et
des attitudes vicieuses. On retiendra que toute position méme protégée peut devenir nocive

au-dela d’une période donnée, ce qui justifie un décubitus alternes toutes les trois heures.

3- Indications thérapeutigues

Les protocoles thérapeutiques en matiére de TIM varient selon le type histologique :

» pour les épendymomes et les hémangiomes tumeurs souvent circonscrites, bien
clivées par rapport au tissu médullaire sain et souvent bénignes, une exérése totale
est le plus souvent possible et suffisante sans avoir recours a une RTH adjuvante.

» les astrocytomes et les oligodendrogliomes sont par contre des tumeurs infiltrantes,
et on peut espérer dans ces cas qu’une exérese incompléte de la tumeur. Une
radiothérapie adjuvante nous semble légitimement indiquée pour stériliser le résidu
tumoral.

« intimement incrustes dans le parenchyme médullaire, toute tentative d’exérese
totale d’un lipome semble rattachée a un haut risque de morbidité post opératoire,
ainsi la plupart des auteurs préconisent une biopsie.

« chez I'enfant, par rapport a I’adulte, la radiothérapie semble avoir des effets plus
déléteres, tout en sachant que le type histologique le plus fréquent chez cette
tranche d’age est I'astrocytome, une CTH adjuvante au traitement chirurgical semble

plus prometteuse.

Vil- Types histologiques des TIM:

La classification et les grades histologiques des TIM sont basés essentiellement sur les
criteres de I'organisation mondiale de la santé (OMS). Dans ce travail les TIM ont été classées
selon le type histologique et par ordre de fréquence décroissant (27). Ainsi les tumeurs
primitives gliales représentant I’essentiel des TIM dans notre série (54,5%), dans la série de
DAVID (4), elles avaient une fréquence de 80%. Les tumeurs non gliales représentant (9,1%)

dans notre série, avaient un pourcentage de 43,5% dans la série de SANDALCIOGLU (3).
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1- Les tumeurs primitives gliales:

1-1. Ependymome:

Fréquents, ils représentent approximativement 60% des tumeurs gliales primitives
(48), 'age moyen de découverte se situe entre 35 et 48 ans (8, 3, 49).

Dans notre série 5 cas d’épendymomes ont été notés représentant le type histologique
le plus fréquent (45,4% des cas), I’age moyen de découverte est de 15 ans.

Le tableau clinique s’apparente a celui de toutes les TIM, avec cependant quelques
spécificités. D’une part, la longue durée d’évolution avec un délai moyen de diagnostic variant
entre 34 et 36 mois (48) ; d’autre part, la prédominance des déficits sensitifs, pouvant étre
expliqués par la localisation centrale de ces tumeurs, comprimant ou interrompant les
faisceaux spinothalamiques de passage. En hauteur leur localisation préférentielle est
cervicothoracique (4, 8).

Dans notre série tous les épendymomes étaient de localisation dorsolombaire.

L'IRM révele une lésion en iso ou hyposignal en séquences pondérées T1, mal limitée
souvent irréguliere en séquences pondérées T2, la prise de contraste est focale, intense et
centrée. La présence d’une forte hypointensité polaire en séquences T2, témoigne de
I'existence d’une éventuelle hémorragie (dépot d’hémosidérine) c’est le « Cap-sign » (4, 3).

Vu la localisation centrale des épendymomes, une syringomyélie ou des kystes
réactionnels sont fréquemment observés. Dans la série de SUN-WANG (50), 90% des patients
hospitalisés pour épendymome intramédullaire ont présenté des lésions kystiques a I'IRM, c’est
I’injection du produit de contraste qui permettra la distinction entre cette portion kystique et la
portion charnue (6).

L’épendymome est le plus souvent bien circonscrit et avec la patience on pourra
découvrir le plan de clivage qui permettra I’exérese aussi compléete que possible de la tumeur
(3, 4, 8,51).

Sur le plan macroscopique, I'épendymome n’infiltre le tissu neural que rarement, il se
présente sous forme d’une masse charnue, bien limitée, de consistance ferme, volontiers
encapsulée, ces tumeurs sont souvent associées a des kystes intramédullaires sus et sous

jacents constitués d’un liquide citrin hyperproteinorachique, le mécanisme de formation de ces
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kystes reste ambigu (3). Dans la série de SUN WANG (50) ces kystes étaient présents dans 90%
des cas.

L’épendymome peut atteindre une taille géante avant de devenir symptomatique,
occupant par conséquent la totalité de la moelle, on parle alors d’épendymome pan médullaire.

Développés a partir des cellules du canal épendymaire, il existe différents sous types
histologiques d’épendymomes : cellulaire, épithélial, mixte, a cellules claires et papillaire (4).

Sur le plan histologique, I’épendymome présente une architecture cellulaire
unimorphe faite de cellules épendymaires, avec une hyperchromie nucléaire typique, mais le
diagnostic histologique ne peut étre posé en l'absence d’images de pseudo rosettes péri
vasculaires (52,3), parfois ces pseudo rosettes sont absentes, avec en paralléle, la présence de
cellules géantes multinuclées et arrangées au sein d'une matrice mucineuse, c’est
I’épendymome épithéloide (52). Dans des cas rares, I’épendymome tanycitique (44) pose de
grand problémes quand a la différenciation histologique vu la ressemblance (Figure38).

La classification en grades histologiques de malignité reste trés contreversée. D’aprés
la classification adoptée par I’OMS, on considere que tous les épendymomes sont de grade |
étant donné leur bonne évolution et que les épendymomes malins (rares) sont de grades Il (8).
Dans notre série, nous avons recensés 2 cas d’épendymomes de grade I, un épendymome
myxopapillaire et deux cas d’épendymomes anaplasiques.

Une radiothérapie adjuvante peut étre proposée dans le cas ou une résection totale n’a

pas pu étre obtenue ou en cas de récidives (23, 4, 8).
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Figure 38 : coupe histologique au niveau d’'un éperyghome montrant des

pseudorosettes vasculaires
Coupe colorée a I’hématéine éosine, agrandissemem00
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1-2. Astrocytomes :

Représentent 33% des tumeurs gliales de la moelle épiniére, ils s’observent surtout
chez I'adulte jeune, avec une moyenne d’age de 30 ans (6). C’est le type histologique le plus
fréquent chez I'enfant. Dans notre série un cas d’astrocytome bénin cervical a été noté chez un
patient de 26 ans.

Sur le plan clinique, la douleur quelque soit son type reste le signe révélateur le plus
fréquent, le délai de diagnostic est plus court par rapport aux épendymomes avec une moyenne
de 24 mois (53, 3), dans notre série ce délai était de 18 mois.

Les astrocytomes ont la méme sémiologie radiologique que les épendymomes,
cependant, quelques détails permettent de suspecter I'une ou I'autre lésion, ainsi une prise de
contraste diffuse, ou un caractere excentré sont plus en faveur d’un astrocytome (54, 3).

L'exérese totale d’une tumeur infiltrante tel que I'astrocytome, a été grandement
facilitée par I'utilisation du bistouri a ultrasons qui permet d’évider la Iésion en douceur tout en
restant a distance de I'interface tumeur moelle (6, 4, 55). Dans la série de BROTCHI (22) 40%
des astrocytomes ont subi une exérése totale.

Macroscopiquement ce sont des tumeurs infiltrantes, mal circonscrites ne présentant
pas de capsule propre, il peuvent étre séparés du tissu médullaire sain, par endroits, par le
biais d’une couche de gliose réactionnelle, ce caractére infiltrant leur vaut la réputation d’étre
des tumeurs extensives et de mauvais pronostic (3,6). Selon DAVID (6), les astrocytomes
peuvent s’étendre en moyenne sur six segments médullaires.

Sur le plan histologique, I'architecture typique de I’'astrocytome est pleiomorphe, avec
une richesse cellulaire caractéristique et une prolifération endothéliale manifeste (13).

Ces tumeurs ont été classées en quatre grades de malignité croissante en fonction de
la richesse cellulaire, de la présence ou non d’anomalies cyto-nucléaires, de néovaisseaux et de
plage de nécrose. L'étude de la densité cellulaire semble étre le critere histologique essentiel
permettant de différencier ces tumeurs infiltrantes en deux grandes catégories: les
astrocytomes de bas grade (de type fibrillaire et pilocytique) et ceux de haut grade (plus

polymorphe) (Figure39).
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L’efficacité de la radiothérapie reste discutée et I'indication de ce traitement dépend
essentiellement du grade histologique.

Pour les astrocytomes de bas grade, la radiothérapie peut étre raisonnablement
envisagée en cas de récidive mais apres ré-intervention.

Pour les lésions gliales de haut grade, DAVID (6) recommande une irradiation
d’emblée apres exérése chirurgicale. Dans sa série qui porte sur 62 cas d’astrocytomes opérés,
85% des patients ayant bénéficié de la radiothérapie étaient porteurs d’astrocytomes de haut
grade et 66% de ces patients avaient observé une bonne évolution a long terme (amélioration

ou stabilisation).
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Figure 39 : coupe histologique au niveau d’'un astgytome gemistocytique

Coupe colorée a I’hématéine éosine, agrandissemer00
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1-3. Oligodendrogliomes

L’oligodendrogliome est une tumeur gliale rare, ne représentant que 5 a 8% des
tumeurs du SNC et encore plus rare chez I’enfant ou elle ne représente qu’environ 1% des
tumeurs du SNC. Sa localisation primitive intramédullaire est extrémement rare, encore plus
exceptionnelles les métastases médullaires des oligodendrogliomes intracraniens (56).

Dans notre série aucun cas d’oligodendrogliome n’a été noté.

Comme dans leur localisation intracranienne, les oligodendrogliomes intramédullaires
ne semblent pas avoir une prédominance de sexe chez I’'adulte. La distribution longitudinale de
I’oligodendrogliome parait a peu prés uniforme et son histoire clinique est volontiers oscillante,
mais les particularités des oligodendrogliomes intramédullaires semblent pouvoir les différer
des autres gliomes comme leur forte propension spontanée a des saignements, imprimant
parfois des tableaux cliniques de début aigu et volontiers dramatique, ainsi que leur grande
tendance a l'infiltration locorégionale des leptoméninges avec des potentialités métastatiques
que cela laisse supposer (fréquence élevée de localisations intracraniennes et /ou d’infiltration
des leptoméninges de la base du crane avec hydrocéphalie et cedéeme papillaire).

Macroscopiquement, I'oligodendrogliome médullaire est habituellement décrit comme
une tumeur molle, infiltrante, gélatineuse, souvent blanchatre, volontiers hémorragique, parfois
associée a des kystes tumoraux et des calcifications.

Dans des cas rares, il peut étre bien circonscrit, avec la présence d’un plan de clivage
par rapport au tissu médullaire sain (Figure40).

Tous ceci explique le mauvais pronostic de ces tumeurs malgré I’adjonction éventuelle
d’une radiothérapie qui semble quelque peu prolonger la survie (56, 57).

Les déces surviennent dans un tableau de dissémination craniorachidienne :
oligodendrogliomatose, avec hydrocéphalie qui s’observe en régle avec les tumeurs infiltrantes

(57).
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Figure 40 : coupe histologique au niveau d’un oligtendrogliome

(Aspect en halo)

Coupe colorée a I'hématéine éosine, agrandissemerd00
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1-4. Gangliogliomes :

Les gangliogliomes sont des tumeurs rares du SNC, représentant 1% de la série de TIM
publiée par FISHER et BROTCHI et 3,8% de I'’ensemble des tumeurs du SNC de la série de
MILLER (58).

Le gangliogliome est de révélation le plus souvent précoce, c'est-a-dire chez I’enfant,
I’adolescent et ’adulte jeune.

Dans la plupart des cas, I'histoire naturelle apparait bénigne, reflétée par une longue
histoire clinique durant souvent plus d’une année avant que le diagnostic soit établi (59).

Il ne semble pas exister d’aspect neuroradiologique trés évocateur de ces tumeurs qui
montre une nette prédominance pour des localisations médullaires hautes. Elles sont
hétérogenes avec parfois des images kystiques et des calcifications peu ou pas rehaussées par
le produit de contraste. L'exérése chirurgicale compléte est parfois rendue difficile par un
caractere moins bien circonscrit de la tumeur.

Les criteres histologiques des gangliogliomes ont été définis par POIRIER et GRAY :

» tumeurs composées d’'un mélange de neurones et de cellules gliales ;

» les cellules gliales consistent pour la plupart en des astrocytes (fibreux le plus
souvent, parfois a prédominance gémistocytique, voir partiellement
oligodendrogliales dans certains cas) (58).

Ceci permet d’affirmer de gangliogliome devant une tumeur souvent composée
essentiellement d’astrocytes et trés faiblement de neurones. Selon le degré de maturation de
ces composants neuronaux et surtout gliaux il y aura formation d’autant d’intermédiaire entre
les formes d’évolution lente et les formes anaplasiques.

Le gangliogliome peut étre une découverte autopsique ou se comporter cliniquement
comme une tumeur a haute malignité, ainsi une étude histologique dans le rapport sur les TIM
fait par FISHER et BROTCHI (60) sur quatre gangliogliomes : deux étaient de grade | et deux de
grade Il, la composante gliale d’un des deux gangliogliomes de grade Il a récidivé en grade Il
de facon trés précoce en deux mois (Figure41).

La radiothérapie n’est pas indiquée en dehors des tres rares évidences histologiques

de malignité et pour certains en cas de reprise évolutive (61).
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Figure 41 : coupe histologique au niveau d’'un ganigigliome
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2- Les tumeurs non gliales bénignes :

2-1. Hémangiomes :

Les hémangiomes sont des lésions vasculaires bénignes, plus souvent rencontrées
dans la peau et les tissus mous des enfants, leur présence au niveau du SNC ou périphérique
apparait trés rare, au niveau médullaire elles sont beaucoup plus exceptionnelles (62).

Dans notre série aucun cas d’hémangiome n’a été noté. Dans celle de CLEMENCEAU
(62) un seul cas a été noté sur un ensemble de 170 cas de TIM hospitalisées.

Les hémangiomes siégent dans les cas publiés, de la neuvieme vertébre dorsale (D9)
au cone terminal, le sexe ratio est de 4 hommes sur 6, la durée moyenne d’évolution avant le
diagnostic est d’un an et demi.

D’apreés les données de la littérature, les hémangiomes se manifestent a partir de la
cinquiéme décennie, par un tableau déficitaire modéré et progressif, cela s’expliquerait soit par
le caractére superficiel, postérieur et non infiltrant voire exophytique de ces lésions, soit par la
stase veineuse intramédullaire supposée.

A TI'IRM, la tumeur présente un isosignal sur les séquences pondérées en T1 et
hypersignal sur les séquences pondérées en T2, elle est rehaussée de facon intense et
homogene par le produit de contraste, il s’y associe souvent un hypersignal du cone médullaire
sur les séquences pondérées en T2, pouvant correspondre a un cedeme associé ou plutot a une
stase veineuse, cette hypothése serait a confirmer par des angiographies et représenterait un
argument diagnostique important (62, 63).

La chirurgie est rendue relativement aisée du fait des caractéres histologiques des
hémangiomes et de leur situation superficielle, permettant, sous microscope, et grace a un plan
de clivage net, une exérese totale.

Histologiquement, elles apparaissent bien séparées du parenchyme par une pseudo
capsule fibreuse et présentent une architecture lobulaire bien individualisée, les lobules sont
séparés par de fins septas provenant de la capsule, ils sont alimentés par de volumineuses
artéres a parois épaisses et sont constitués de nombreux vaisseaux de la taille des capillaires. Il

n’est pas noté d’éléments de type caverneux, un oedéme stromale ou des mitoses de cellules
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endothéliales peuvent étre rencontrés (64). Il n’y a pas de stigmates de saignement, ni de
parenchyme nerveux dans ou a la périphérie de I’hémangiome.
2-2. Lipomes :

Les lipomes intramédullaires sont des tumeurs rares, représentant 1% de I’ensemble
des TIM (65, 66), dans 55% des cas ils sont associés a un dysraphisme spinal, on parle de
lipome vrai (65). Quand ce dernier est absent, ils sont diagnostiqués souvent a la troisieme
décade de la vie et se localisent fréquemment au niveau de la moelle thoracique.

A I'IRM, la lésion apparait en hypersignal tant en séquences pondérées T1 que T2,
sans injection de produit de contraste et bien délimitée (54, 66).

Le degré d’incrustation tumorale dans le tissu neural conditionne la stratégie
chirurgicale, en effet une tentative d’exérése compléte s’avere dangereuse, une simple
décompression par le biais d’une exérese subtotale semble comporter moins de risques (66).

IIs sont histologiquement semblables aux lipomes sous cutanés, généralement fermes,
encapsulés, blanchatres, intimement adhérents au parenchyme médullaire et se continuant aux
poles tumoraux avec la pie mére (54,65).

L’'image histologique est une mixture faite de lobules adipeux richement vasculaires,
séparés par un délicat tissu conjonctif réalisant une image dite "en nid d’abeille"(66).

Ces cellules adipeuses ont les mémes propriétés métaboliques que les adipocytes
normaux, cela leur donne une similitude histologique avec les lésions hamartomateuses
(65,66). On parle de lipome vrai quand celui-ci n’est pas associé a un dysraphisme spinal, on le
nomme aussi lipome simple, ces formes selon FLAVIGNA (66) représentent 45 a 60% de

I’ensemble des lipomes intramédullaires (Figure 42).
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Figure 42 : coupe histologique d’un lipome intramédllaire

Coupe colorée a I'hématéine éosine, agrandissemen200
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2-3. neurinomes :

Les neurinomes intramédullaires sont extrémement rares, le premier cas a été publié
en 1931 par KERNOHAN (67).

Il s’agit de tumeurs bénignes, naissent toujours de cellule de Schwann, ce qui explique
gu’elles sont habituellement extra médullaires, parfois extra et intramédullaires (68) et
rarement strictement intramédullaires (67, 68, 69).

JACQUET (67) a retrouvé par analyse de la littérature 37 cas, dans I'ensemble les
neurinomes intramédullaires touchent le sexe masculin surtout, avec maximum de fréquence
entre 20 et 30 ans et prédominance a I’étage cervical.

La symptomatologie révélatrice est constituée essentiellement de douleurs
rachidiennes mais aussi radiculaires et I’évolution de la maladie est marquée surtout par
I'apparition d’'un syndrome de souffrance médullaire. La plupart des auteurs signalent la
longueur particuliére de ces symptomes avant le diagnostic et qui est de 3 mois a 12 ans avec
une durée moyenne de 3 ans (67).

Le neurinome intramédullaire apparait en IRM en isosignal au parenchyme médullaire
en T1 et en iso ou hypersignal sur les séquences pondérées en T2 (70). L’utilisation du
Gadolinium améliore encore ces renseignements et peut différencier la tumeur de I’cedéme péri
Iésionnel. L'IRM identifie également les kystes péri tumoraux (71) et les foyers hémorragiques.

La nature bénigne du neurinome intramédullaire nécessite pour la guérison du patient
une exérése complete de la tumeur. Dans la plupart des cas publiés, il existe une limite nette
entre le neurinome et le tissu médullaire normale.

Les neurinomes naissent toujours des cellules de Schwann, ils ont I'aspect de tumeurs
blanchatres voir grisatres, bien encapsulées, de consistance ferme, aux nombreuses artérioles
afférentes, avec parfois un caractére exophytique et enfin parfois des racines (dorsales le plus
souvent) qui sont englobées dans la masse tumorale.

2-4. Les méningiomes :
Le méningiome intramédullaire est d’'une exceptionnelle rareté, SALVATI (72) en

rapporte un cas personnel et trois cas de la littérature, tous de variété histologique différente.
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L’aspect clinique est celui d’'une compression médullaire d’évolution particulierement
lente. Des douleurs radiculaires sont souvent présents (73) avec des épisodes d’exacerbations
et de rémissions.

Le méningiome intramédullaire apparait a I'IRM en isosignal par rapport a la moelle
épiniere tant en séquences pondérées en T1 qu’en T2, mais l'injection de Gadolinium en est le
corollaire absolu, elle rehausse le méningiome de facon homogene et intense sur les séquences
pondérées en T1.

Les principes du traitement reposent sur l'ablation chirurgicale la plus compléte
possible.

Le plus souvent, le méningiome a une forme grossierement sphérique. Sa surface est
grenue et polylobée du coté du parenchyme nerveux qu’il repousse sans I’envahir.

Sur le plan microscopique, le polymorphisme histologique extréme que peuvent ces
tumeurs présenter se trouve dans les classification qui ont été proposées depuis 1922 avec

OBERLING, pour aboutir en 1974 a la classification définitive adoptée par I’OMS (72) (Figure 43).
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Figure 43 : coupes histologiques d’'un méningiome magothéliomateux intramédullaire

Coupe colorée a I'hématéine éosine, agrandissemerd00
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3- Les tumeurs non gliales malignes :

3-1. Les métastases des cancers viscéraux :

Les métastases intramédullaires des néoplasies viscérales sont une complication rare
évaluée de 0,5 a 2,1% selon les séries (74, 75, 76), les étiologies sont dominées chez I'adulte
par le cancer bronchique, retrouvé dans environ 50% des cas, suivi par le cancer du sein dans
13% des cas (76, 77), tandis que chez I’enfant se sont essentiellement les sarcomes et les
syndromes lympho et myélo-prolifératifs qui peuvent présenter des localisations médullaires et
s’associer volontiers a d’autres métastases névraxiques (cérébrales), il y a aussi les tumeurs de
Wilms qui peuvent donner des métastases intramédullaires (78, 15).

Les localisations médullaires secondaires empruntent plusieurs routes selon leur
origine :

« Les néoplasies extranévraxiques peuvent essaimer par voie artérielle ou veineuse
essentiellement, voir lymphatique.

« Tandis que les tumeurs du SNC métastasent essentiellement par voie sous
arachnoidienne.

Le diagnostic est généralement fait dans un contexte de néoplasie connue et de
maladie multi métastatique, souvent cérébrale, mais des métastases médullaires isolées sont
décrites (76).

La symptomatologie est dominée par la douleur et par un déficit moteur, on peut
noter un déficit sensitif, parfois suspendu, et des troubles sphinctériens qui surviennent dans
plus de 70% des cas lors de I’évolution de la maladie (79).

L’IRM a révolutionné le diagnostic de ces tumeurs. L'injection du Gadolinium est
indispensable afin d’accentuer le contraste au niveau de la tumeur permettant de visualiser un
hypersignal dans les séquences pondérées en T1. Il est également possible de réaliser des
coupes sagittales afin d’évaluer mieux I’extension de la tumeur en hauteur (76), ainsi que de
rechercher une atteinte leptoméningée associée présente dans 8% des cas (79).

Les modalités thérapeutiques des métastases intramédullaires s’inscrivent dans le
cadre des traitements palliatifs. Diverses mesures sont proposées selon les auteurs et la nature

histologique de la tumeur primitive. La radiothérapie est utilisée dans la majorité des cas
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associée a une corticothérapie par voie générale (80). La chimiothérapie est a discuter au cas
par cas.

Le pronostic de ces métastases intramédullaires est désastreux, avec moins de 10% de
survivants au dela de 6 mois, toutes étiologies de tumeurs viscérales confondues (79, 81, 82).

3-2. Les mélanomes :

Alors que 40% des mélanomes malins métastatiques touchent le SNC, les tumeurs
mélaniques primitives médullaires sont extrémement rares.

Le mélanome médullaire se déclare préférentiellement chez I'adulte d’age moyen,
sans prédominance de sexe. La symptomatologie ne differe pas de celle des autres tumeurs
intramédullaires, mais avec une durée habituellement longue avant le diagnostic et un caractere
souvent asymétrique de la symptomatologie neurologique, cela est di a une localisation
asymétrique en intramédullaire de la tumeur (83).

Le LCR est souvent pathologique. Il présente une coloration parfois xanthochromique,
exceptionnellement noire. Une hyperprotéinorrachie est habituelle (84).

L'IRM présente un intérét particulier du fait du comportement paramagnétique de la
mélanine contenue dans les mélanocytes. Elle présente un court T1 et un court T2, d’oll un
haut signal relatif en pondération T1 et en densité protonique, et un bas signal en pondération
T2 (84). Ce comportement paramagnétique n’est cependant pas spécifique, pouvant
correspondre a un autre type de tumeur pigmentée : le mélanocytome méningée (85), le
schwannome mélanocytique (86), le lipome (87, 88) ou a une lésion vasculaire ou tumorale
hémorragique (89).

Le traitement des mélanomes médullaires primitifs n’est pas codifié. Les patients sont
habituellement opérés, mais la résection est le plus souvent incompléte en I’absence de plan de
clivage (84).

Histologiqguement on ne peut pas distinguer entre un mélanome intramédullaire
primitif d’une métastase de mélanome (84). L’examen histologique visualise une prolifération
tumorale faite de cellules fusiformes relativement monomorphes, renfermant d’important

dépots mélaniques intra et extracellulaires.
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Une radiothérapie post opératoire et une chimiothérapie utilisant le Dacarbazine sont
le plus souvent utilisées (83, 84).

Le pronostic est moins péjoratif dans les mélanomes primitifs que dans les
mélanomes métastatiques (84,90).

3-3. Les lymphomes :

Les Ilymphomes malins intramédullaires primitifs sont exceptionnels (91),
I’laugmentation de leur fréquence est en partie liée a I'augmentation de la fréquence de
I’infection par le VIH (92), ils peuvent étre une localisation simultanée d’un lymphome cérébrale
ou secondaire d’un lymphome systémique ou bien encore une invasion locale d’'une tumeur
lymphomateuse méningée ou épidurale.

Le lymphome primitif intramédullaire peut donc se présenter comme une TIM isolée et
étre traité chirurgicalement en tant que tel. Une foie le diagnostic affirmé, le traitement est celui
des autres localisations des lymphomes (corticothérapie, chimiothérapie et radiothérapie) (60).

Le pronostic dépend du contexte éventuel (SIDA) et/ou du potentiel évolutif du
lymphome au sein du SNC.

Dans notre série un cas de lymphome malin non hodgkinien lombaire a été noté chez

un patient de 48 ans.

4- Les pseudotumeurs intramédullaires :

Sous ce terme, on a réuni les lésions d’allure tumorale les plus communes qui se
présentent comme des TIM et on a éliminé toutes les |ésions pseudo tumorales observées au
cours des maladies infectieuses, inflammatoires et démyélinisantes ainsi que les lésions et
glioses infiltrantes diffuses non tumorales responsables d’une grosse moelle. Nous avons
retenu les pseudo-tumeurs suivantes a savoir les cavernomes, les kystes épidermoides et
dermoides, les kystes intramédullaires pseudo tumoraux et les granulomes sarcoidosiques.

Dans notre série on a noté quatre lésions pseudo tumorales : un kyste épidermoide,
un kyste dermoide et deux kystes arachnoidiens, ces derniers sont de localisation
intramédullaire exceptionnelle, a notre connaissance 3 cas seulement ont été décrit dans la

littérature (21).
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4-1. _Cavernomes :

Le cavernome est une malformation vasculaire rare, représentant selon les séries 5 a
12% de toutes les anomalies vasculaires spinales, il est trés rarement intramédullaire (89, 93,
94, 95, 98, 97).

Parfois asymptomatique, mais peut étre a I'origine d’hémorragie méningée spinale,
d’hématomyélie (95) ou plus souvent de paraparésie progressive avec des troubles sensitifs;
son évolution est imprévisible.

L’IRM peut donner des images quasi pathognomoniques : Ilésion hétérogene
intramédullaire comportant des plages d’absence de signal en T2 et souvent des zones
d’hypersignal en T1, efficacement aidée de I'injection du Gadolinium (94) ; la particularité de
ces malformations vasculaires est d’étre volontiers « angiographiquement occultes » (89).

L'accord est unanime pour en recommander ’exérése totale dans tous les cas qui ont
parlé cliniquement (93, 98), LUNARDI (99) a mentionné la valeur de I’échographie peropératoire
qui apporte un grand aide.

4-2. Kystes épidermoide et dermoide :

La localisation intramédullaire des kystes dermoide et épidermoide est tres rare, le
nombre des cas publiés reste encore limité (100, 101, 102, 103, 104, 105).

Ces tumeurs sont bénignes et se développent lentement. La symptomatologie clinique
est tardive (40 a 50 ans) et est fonction de la localisation (102). Les kystes épidermoides
semblent intéresser exclusivement la moelle dorsale et le cone terminal et sont plus fréquent
que les kystes dermoides.

L'IRM met en évidence un processus expansif, la moelle se présente élargie et
fusiforme. En séquences pondérées en T1, le signal est hétérogene, hypointense par rapport au
cordon médullaire, mais supérieur au signal du LCR. En séquences pondérées en T2, le signal
est hyperintense. On ne note pas de prise de Gadolinium en raison du caractere avasculaire de
la Iésion (100, 104, 106).

L’ablation compléte du kyste et de sa capsule représente la solution chirurgicale
idéale, mais non toujours possible a cause de la fréquente grande adhérence des parois du

kyste au parenchyme médullaire avoisinant.
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Dans notre série un kyste épidermoide dorsal a été noté chez un enfant de 4 ans et un
kyste dermoide lombaire chez un patient de 26 ans.

4-3. Kystes intramédullaires pseudo tumoraux :

Les kystes intramédullaires pseudo tumoraux sont des lésions kystiques qui se
comportent comme des véritables tumeurs mais dont I’examen histologique permet d’affirmer
gu’elles ne sont pas de nature tumorale mais neurogliale (60).

Dans le rapport sur les tumeurs intramédullaires, BROTCHI et FISCHER (60) ont éliminé
les kystes intramédullaires neuro-entériques (107), bornchogéniques, tératomateux (108), ainsi
que les inclusions ectopiques d’endometre (109) et de maniére générale tous les kystes a paroi
anhiste de type syringomyélique (110) en dehors bien entendu des kystes satellites des TIM.

Les kystes arachnoidiens sont classés parmi les kystes pseudo-tumoraux. lls
représentent une cause rare de compression médullaire (111). Leur origine demeure inconnue,
cependant, des causes congénitales, traumatiques et inflammatoires ont été avancées (112,
113, 114). lls sont le plus souvent situés aussi bien en extradural qu’en intradural
extramédullaire (115). La forme intramédullaire est exceptionnelle. Habituellement, ils sont
asymptomatiques et de découverte radiologique fortuite. Les kystes arachnoidiens
intramédullaires symptomatiques représentent une localisation trés rare : a notre connaissance,
seulement trois cas ont été décrits dans la littérature (116, 117, 118).

Dans notre série, nous rapportons deux nouveaux cas de kystes arachnoidiens
intramédullaires symptomatiques chez deux enfants : localisés au niveau de la moelle
thoracique, ils se sont révélés cliniquement par des signes de compression médullaire et ont
été traités chirurgicalement avec succés (21).

4-4. Granulomes sarcoidosiques :

La sarcoidose intramédullaire est rare. La symptomatologie des granulomes
sarcoidosiques intramédullaires est peu différente de celle des autres processus expansifs
intramédullaires, avec volontiers des symptomes de compression médullaire associés a des
symptomes inflammatoires. Le diagnostic ne pose guére de probléme en cas de sarcoidose

connue.
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VIII- Résultats thérapeutiques et évolution :

La qualité de I’exérése est principalement fonction de la nature de la tumeur (étendue,
caractere infiltrant ou non) et de I’expérience du chirurgien, alors que la morbidité et la

mortalité sont trés dépendantes de I’état neurologique préopératoire (117).

1- Résultats thérapeutiques :

4-5. Mortalité :

Avec une bonne technique opératoire, optimisée actuellement par le microscope, la
coagulation bipolaire et le cavitron (CUSA), le taux de mortalité des patients opérés a
relativement diminué.

Dans la plupart des séries, le taux de mortalité opératoire est nul (10, 11,9), c’est le
cas aussi dans notre série.

Dans la série de BROTHI (22) qui porte sur 314 cas de TIM opérées, la mortalité
opératoire (ler mois post opératoire) est proche de 2%, survenues suite a une embolie
pulmonaire ou a une extension cervico-bulbaire. Elle atteint 9% dans la premiere année dont les
trois quarts sont le fait d’'une tumeur maligne. Les décés enregistrés a plus long terme sont dus
soit a une récidive tumorale soit a un état grabataire préexistant ou consécutif a I'intervention
selon CLEMENCEAU (4).

4-6. Morbidité

Si la morbidité s’analyse initialement symptome par symptome (douleur, déficit
moteur et sensitif), la cotation du retentissement fonctionnel apparait plus pertinente pour la
surveillance et permet de comparer les états pré et postopératoires.

Selon SANDALCIOGLU (7), il existe le plus souvent une aggravation postopératoire
immédiate et ce d’autant que I’exérése a été totale et que la tumeur était étendue.

A partir du 3éme mois postopératoire, on peut commencer a se faire une idée de I’état
neurologique résiduel et du retentissement fonctionnel a distance, cela est surtout vrai pour les
déficits sensitifs (thermoalgiques, épicritiques, ...), alors que les troubles moteurs et
sphinctériens peuvent encore évoluer soit vers une amélioration, soit vers une aggravation ou

une spasticité.
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Les résultats thérapeutiques des différentes séries sont répertoriés dans le tableau ci-

dessous (Tableau XVI):

Tableau XVI : Evolution a court terme selon la littérature

Séries Nombre | Résection | RTH (%) Evolution a court terme (%)
de cas totale (%) 0 + -
KOERBEL (4) 35 57,2 2,8 34,3 42,9 22,9
SANDALCIOGLU (7) 78 83,3 NP 65,4 34,6
OLIVER (9) 27 14,8 25,9 68 8 24
CHANDY (68) 68 60,2 36,7 42,6 36,7 20,5
CONSTANTINI (92) 164 76 ,8 23,2 60 ,4 15,8 23,8
NOTRE SERIE 30 23,3 26,6 23,3 46,6 23,3

(0) : stationnaire / (+) : amélioration / (=) : aggravation / (NP) : non précisée

2- Suivi clinique :

L’évaluation définitive des séquelles est en général fixée a la fin de la 3éme année
selon FISHER et GUIDETTI, en pratique il faut s’attendre a ce que I'état neurologique a long
terme soit sensiblement voisin de I’état préopératoire (14). C’était le cas dans la série de DAVID
(6) ou le geste chirurgical n’a pas modifié I’état clinique des patients dans 81% des cas.

Dans notre série et vue que la plupart des patients ont été perdu de vue aussitot apres
I'intervention ou quelques semaines aprés, on est dans l'incapacité d’avoir une idée sur
I’évolution a long terme de ces patients et par conséquent le résultat thérapeutique final.

2-1. Déformations rachidiennes :

Sont surtout a craindre chez I’enfant ou leur fréquence dépasse 30% (30), mais
peuvent aussi survenir chez I'adulte. Les facteurs favorisants sont: la présence d’une
déformation préexistante, laminectomie de C2, non respect des massifs articulaires,
laminectomie de plus de 5 étages et la RTH.

Ces déformations nécessitent si besoin une stabilisation rachidienne par

ostéosynthese postérieure ou antérieure.

110




Tumeurs intramédullaires doussion

2-2. Douleurs postopératoires :

Fréquentes, mais d’intensité variable. Celles d’origine rachidienne finissent
généralement par ne plus étre génantes. La Kinésithérapie est utile a ce titre. Les paresthésies
cordonales postérieures apparaissent a distance comme les plus invalidantes, limitées le plus
souvent aux extrémités des membres.

2-3. Spasticité :

Vient secondairement aggraver les troubles moteurs et est présente chez la moitié des
malades dans la série de CLEMENCEAU (4) mais n’est réellement invalidante que dans 10% des
cas.

Une suture piale tres fine par points séparés, technique adoptée depuis de
nombreuses années, associée chaque fois que possible a une suture de I'arachnoide semble

prévenir cette complication.

3- Suivi radiologique :

Une surveillance utilisant I'imagerie par résonance magnétique est instaurée a un
rythme fonction de la nature bénigne ou maligne de la tumeur et du caractere complet ou
incomplet de la résection.

Dans tous les cas, les clichés ne doivent pas étre réalisés avant six mois pour qu’ils
puissent étre interprétables sans équivoque.

L’aspect IRM le plus fréquent a distance est celui de la moelle atrophique en regard du
lit tumoral alors que les Kystes satellites régressent progressivement.

D’une autre part, la surveillance de la statique rachidienne doit étre systématique et
est capitale chez I’enfant et I'adolescent du fait de la survenue possible de déformations
rachidiennes évolutives.

Dans la série d’OLIVIER (32) pour 27 patients opérés, 22 IRM de contréle ont été
obtenues ; une syringomyélie a été noté dans 13 cas, un cedéme médullaire dans 12 cas (tous

des astrocytomes) une récidive tumorale a été mise en évidence dans 4 cas.
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Les tumeurs intramédullaires sont classées parmi les étiologies des compressions
médullaires. Leur diagnostic et leur prise en charge ne doivent souffrir d’aucun retard et ceci
des la survenue des premiers symptémes.

Malheureusement, cette pathologie est souvent diagnostiquée tardivement, c’est le
cas dans notre série ou 45% des patients étaient admis au service au stade de paraplégie. Ceci
est attribuable d’une part, a I'ignorance des malades, a la mauvaise orientation des malades a
cause de la discrétion et de I’aspect trompeur des signes de début et d’autres part, aux moyens
d’investigation limités surtout par leur colt élevé.

Pour faire face a ce constat alarmant, tous signes témoignant d’un début de souffrance
médullaire doivent motiver la recherche énergique d’une étiologie compressive probable,
notamment intramédullaire.

En outre, le recours aux nouvelles techniques d’imagerie de plus en plus performantes,
surtout I'IRM, doit étre élargi pour faciliter le diagnostic et optimiser la thérapeutique.

Le traitement est avant tout chirurgical visant la décompression médullaire et I'exérese
aussi compléete que possible de la tumeur. Il peut étre complété par une radiothérapie et
éventuellement une chimiothérapie selon la nature histologique de la tumeur.

L’évolution et le pronostic dépendent surtout de I’dge, de I’état neurologique a
I’'admission, de la nature histologique de la tumeur et des possibilités thérapeutiques.

Par ailleurs, I’amélioration du pronostic de cette entité pathologique passe
obligatoirement par une collaboration multidisciplinaire des patients faisant intervenir
radiologues, neurochirurgiens, anesthésistes réanimateurs, anatomopathologiste,

cancérologues et médecins rééducateurs.
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Résumé

Les tumeurs intramédullaires sont des urgences diagnostiques et thérapeutiques vu la
gravité de la souffrance médullaire qui peut étre responsable de troubles neurologiques
irréversibles.

Du 1er janvier 2001 au 31 décembre 2007, 11 cas de tumeurs intramédullaires ont été
pris en charge dans le service de Neurochirurgie du CHU Mohamed VI de marrakech. Ces
lésions ont représenté 13.2 % des cas de compressions médullaires hospitalisées durant la
méme période.

Le sex-ratio est de 1,75 montrant une légére prédominance masculine, la moyenne
d’age est de 26 ans et la symptomatologie clinique est dominée par un syndrome de
compression médullaire lente.

L’IRM médullo-rachidienne a été réalisé chez tous les patients et a permis de faire le
diagnostic positif dans tous les cas avec une corrélation radio-histologique de I’ordre de 54,5%
des cas.

Le traitement était chirurgical avec abord postérieur par laminectomie dans tous les cas.
L’exérese tumorale était totale chez 8 patients et subtotale chez 3 patients.

L’examen anatomopathologique a permis le diagnostic histologique des lésions pour
toute notre série. On a recensé 5 cas d’épendymomes, 1 cas d’astrocytome, 1 cas de lymphome
malin non hodgkinien, 2 cas de kystes arachnoidiens, 1 cas de kyste dermoide et 1 cas de
kyste épidermoide.

La radiothérapie post-opératoire a été indiquée chez 2 patients et la chimiothérapie
chez un autre.

Globalement I’évolution a été marquée par une amélioration de I'état neurologique chez
36,4% des cas, une aggravation chez 18,2% des cas, un état stationnaire chez 36,4% des cas
alors qu’elle n’a pu étre précisée chez 1 malade.

A coté du diagnostic précoce, de I’exérese macroscopiquement totale ; une surveillance
a long terme par IRM médullo-rachidienne s’impose vu le risque de récidive surtout en cas de

persistance d’un reliquat tumoral.
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Abstract

Intramedullary spinal cord tumors are a diagnostic and therapeutic emergencies
considering the seriousness of the medullary suffering that may lead to irreversible
neurological disorders.

11 cases of intramedullary spinal cord tumors were taken care of from 1 January 2001
to 31 december 2007 at the department of neurosurgery of Mohammed VI University Hospital
Complex in Marrakech. Where they represent 13.2% of the cases of tumoral medullary
compression identified during the same period.

The sex ratio is 1.75 showing a slight predominance of male and the median age is 26
years old. The clinical symptomatology is dominated by a slow medullar compression.

Spinal MR imaging was achieved in all the patients and led to the positive diagnosis in
all cases with a radio-histological correlation in 54.4% of the cases.

The treatment was surgical in all cases by laminectomy in posterior access. This
surgery has allowed a complete tumoral exeresis for 8 patients and incomplete one for 3
patients.

Histological examination of the tumor was done for all patients and led diagnosis for all
cases, there was 5 cases of épendymomes, one case of asrtrocytoma, one case of Non-Hodgkin
lymphoma, two cases of arachnoid cyst, one case of dermoide cyst and one case of
épidermoide cyst.

The post operative radiotherapy was performed for 2 patients and the chemotherapy
was indicated for a patient.

Generally, the evolution was marked by a neurological improvement in 36.4% of the
cases; a deterioration in 18.2% of the cases and a stable state in 36.4% of the cases; while no
conclusion can be made for one patient.

In addition to the early diagnosis, the total macroscopic removal of the tumor; a long
term follow up using MR imaging is necessary considering the risqué of a recurrence especially

in case of tumoral rest persistence.
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