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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 - 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 - 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 - 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 - 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI
ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie

Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale



Pr. EL ALAOUI Faris Moulay EI Mostafa
Janvier, Février et Décembre 1987

Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria

Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah

Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Neurologie

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pediatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

M

M

M
Pr
Pr

. EL OUAHABI Abdessamad
. FELLAT Rokaya

. GHAFIR Driss*

. JIDDANE Mohamed

. TAGHY Ahmed

. ZOUHDI Mimoun

ars 1994
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha
CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmijid

EL AMRANI Sabah

EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
MOUDENE Ahmed*
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

ars 1994
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOQUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

ars 1995

. ABOUQUAL Redouane

. AMRAOUI Mohamed

Neurochirurgie
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie

Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Gynécologie Obstétrique
Immunologie

Traumato-Orthopédie

Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Médecine Interne

Dermatologie

Chirurgie Générale

Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie

Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS

Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pediatrie

Régnim@tion Médicale
Chirurgie Générale



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAQOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADI Mohamed
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOQUI CHAFIQ
OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr.

ABID Ahmed*

Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne

Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur ERSM
Urologie

Ophtalmologie

Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pediatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie



Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. AlIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOQOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr

. ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*

HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*
FILALI ADIB Abdelhai
HAJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAQOUI RAHALI Driss*

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pediatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH EIl Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABBASSI Abdellah

. AL KANDRY Sif Eddine*
. ALAOUI Ahmed Essaid

. ALLALI Fadoua

. AMAZOUZI Abdellah

. AZI1Z Noureddine*

. BAHIRI Rachid

. BARKAT Amina

Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie



Pr. BENHALIMA Hanane
Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAQUI Sakina*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIY| Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed EI Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*

Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. GHADOUANE Mohammed*
Pr. HARMOUCHE Hicham

Pr. HANAFI Sidi Mohamed*

Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*

Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologie
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

(mise en disponibilité)

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie



Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOQOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*
Pr. AMHAJJI Larbi*

Pr. AMMAR Haddou*

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*

Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHARKAOQUI Naoual*
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOQUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GANA Rachid

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*
Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*

Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Médecine préventive santé publique et hygiéne

Virologie

Biochimie-chimie

Médecine interne

Radiologie

Microbiologie

Microbiologie

Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique



Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*

Pr. AIT BENHADDOU EI hachmia

Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*
Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar
Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. L’KASSIMI Hachemi*
Pr. LAMSAQOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie

Neuro-chirurgie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Rhumatologie
Neuro-chirurgie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
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Le schwannome périnéal

Introduction



Le schwannome périnéal

Le schwannome (ou neurilemome ou neurinome) est une tumeur nerveuse
rare, qui représente 5% des néoplasmes bénins des tissus mous [1].

La premiére observation fut décrite par VEROCAY en 1910, sous le terme
de neurinome. La premiere utilisation de la terminologie actuelle de
schwannome remonte a 1932, proposée par MASSON.

Il est dans 90% des cas bénin, mais avec un risque de déegénérescence
maligne qui reste toutefois exceptionnelle ; On parle alors de tumeurs malignes
des gaines des nerfs périphériques TMGNP ou MPNST. Dans sa localisation
périnéale, les tumeurs sont malignes dans 66% des cas.

Le schwannome tout comme les autres tumeurs des gaines nerveuses
périphériques, sont d’origine ectomésenchymateuse, (feuillet externe de
I’embryon), neuroectodermique : c’est-a-dire dérivant des crétes neurales. Elle
se développe a partir des cellules de la gaine nerveuse de Schwann, dans la
plupart des cas au niveau des nerfs craniens (une forte prédominance au niveau
de la 8e paire cranienne, ce qui est particulierement le cas dans la
neurofibromatose de type2) ou périphériques (téte, cou, tronc, extrémites), mais
de fagon extrémement rare dans le périnée [2]. Il peut étre isolé ou s’intégrer
dans une neurofibromatose de type 1, 2, ou une schwannomatose
(neurofibromatose de type 3).

Cette tumeur pose le probleme de diagnostic en préopératoire car La
symptomatologie est pauvre et aspécifique, de plus celui-ci n’est affirmé que sur
I’examen histologique de la piece de tumorectomie.

Dans le présent travail, nous rapportons 1 observation clinique de
schwannome périnéal, pris en charge au service de chirurgie viscérale de
I’hopital Avicenne a Rabat, nous en ferons le lit d’une discussion faisant
référence aux données de la littérature.



Le schwannome périnéal

Description du cas



Le schwannome périnéal

Un homme agé de 62 ans, sans antecedents particuliers, a été admis pour
exploration d’une masse peérinéale, évoluant depuis 8 mois dont le volume a
rapidement augmenté durant les dernieres semaines précédant la consultation.
La masse n’était pas douloureuse, et le patient ne rapportait pas de plaintes
fonctionnelles ; pas de constipation, rectorragies ni de dysfonction urinaire.

L’examen clinique a mis en évidence une tuméfaction peérinéale lisse,
indolore, localisée latéralement a droite, de I’anus et le toucher rectal n’a
rapporté aucune anomalie du sphincter anal et le doigtier ne rapportait pas de
saignements.

L’echographie périnéale avait montré une formation hétérogene unique,
bien limitée, partiellement kystisée avec une composante vasculaire riche
(hypervascularisée).

La tomodensitométrie a retrouvé une masse périnéale bien délimitée a
contours réguliers situé a droite du sphincter anal, avec présence de
remaniements kystiques au sein de la tumeur, et un rehaussement moyen de
celle-ci apres injection du produit de contraste.

Aprés discussion concertée devant le doute diagnostic, une exérese
chirurgicale a été proposéee. Une résection tumorale complete de la tumeur a été
réalisée. Sous anesthesie générale, le patient a été placé en position
gynécologique, I’opération est commencé par une incision cutanée arciforme au
niveau de la région périnéale droite, qui a révelé une masse de couleur jaunatre,
encapsulée, de consistance élastique, mesurant 11 x 7 cm. La tumeur a été
separée des tissus avoisinants tout en préservant les fibres musculaires du
sphincter anal.



Le schwannome périnéal

Fig.1 : Vue opératoire de la tumeur a proximité du sphincter anal en cours de dissection

(1= tumeur périnéale, 2= fibres musculaires du sphincter anal)

Fig.2 : TDM montrant la masse périnéale partiellement rehaussée
apres injection du produit de contraste



Le schwannome périnéal

L’étude anatomopathologique a objectivé une tumeur encapsulée avec une

infiltration de cellules fusiformes ayant des noyaux allongés ou ovoides.

L’étude immunohistochimique a révelé une positivité de la protéine S100

et un marguage négatif des autres anticorps (CD 117 ; CD 34 ; SMA).

Fig.3 : Cellule tumorale objectivant une immunoréaction positive du cytoplasme et des
noyaux lors du marquage par la protéine S-100

_Le diagnostic retenu était celui de schwannome.

Le suivi post opératoire a six mois était sans particularites.
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Discussion



Le schwannome périnéal

HISTORIQUE

Dés le XVle siecle : En 1741, Chedelsen décrit une tumeur centronerveuse

(Anatomy of the human body) et Woods en la disséquant démontre qu’elle
ne peut étre separée des fascicules normaux, ce qui constitue la premiéere
description de SCHWANNOME [60].

En 1803, Odier crée le terme de neurone pour désigner la tumeur des nerfs

périphériques [61].
En 1847, Schwann découvre la structure des gaines des nerfs périphériques
[61].

En 1863, Virchow a précisé I’origine des tumeurs des nerfs périphériques a
partir des différentes structures nerveuses ce qui a donné la premiére

classification.

En 1882, Von Recklinghausen introduit la notion de neurofibromatose,

considérant les tumeurs nerveuses comme étant des fibromes inclus dans le
périnerve et souligne la possibilité de leur transformation maligne [62] .

En 1886, Courvoisier rapporte le premier cas de neurone (schwannome) du

plexus brachial [63].
En 1892, Garre a décrit des structures ganglionnaires dans un neurone [64].
En 1910, Verocay decrit le premier cas des tumeurs des gaines nerveuses et
lui donne le nom de neurinome [65, 66,67,69].

En 1920, Anthony établit une classification des neurinomes.
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En 1932, Masson montre que de telles tumeurs proviennent des cellules de

Schwann formant la gaine qui entoure les fibres nerveuses proposant ainsi,

le nom de schwannomes [62,63,64].
En 1935, Stout suggere d’adopter le nom de neurilemmome qui fut accepte
par la plupart des auteurs [67,68].

En 1958, Pietrantoni et Leonardelli ont proposé une définition des
schwannomes: « Tumeurs spécifiques des troncs nerveux, nosographiquement
autonomes des autres tumeurs. Souvent encapsulées, derivant de la prolifération
et de la déviation tumorale des éléments de la gaine de Schwann, sans

cylindraxe ni myéline et sans participation de I’endonerve».
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RAPPEL ANATOMIQUE

Le périnée ou plancher pelvien est I’ensemble des parties molles qui
ferment en bas I’excavation pelvienne.

Ses limites sont constituées par un cadre ostéofibreux, losangigue avec en
avant le bord inférieur de la symphyse pubienne et les branches ischio-
pubiennes et en arriére le sommet du coccyx et les ligaments sacro-tubéraux.

La ligne transversale passant par les deux tubérosités ischiatiques sépare le
périnée en deux segments triangulaires (Fig. N°4) :

L’un antérieur, le périnée antérieur ou région uro-génitale

L’autre postérieur, le périnée postérieur ou région anale.

Figure N°4 : Le périnée en position gynécologique

1. Symphyse pubienne
2. Tubérosité ischiatique
3. Coccyx
A-Périnée antérieur
B-Périnée postérieur.
De la superficie a la profondeur, il comprend :
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| .LES TRIANGLES ANATOMIQUES DU PERINEE :

1. Le triangle uro-génital :

_Le triangle urogenital du périnée est la moitié antérieure du peérinée. il est
orienté dans un plan horizontal. 1l contient les racines des organes génitaux

externes et les orifices de I'appareil urogénital.
a) Chez lafemme :

_La vulve est une saillie ovalaire tres allongée dans le sens sagittal, bordée
de deux épais replis cutanés : les grandes levres entre lesquelles s’ouvre la fente

vulvaire (Fig. N°5).

En dedans des grandes levres se trouvent deux autres replis
antéropostérieurs minces et de coloration rosée : les petites levres qui se
rejoignent en arriére au niveau de la fourchette vulvaire et en avant pour former

un capuchon au clitoris.

Au fond du canal vulvaire s’ouvrent en avant I’uretre, en arriere le vagin
dont I’orifice inférieur est partiellement obturé chez la vierge par I’hymen, bordé
aprées la défloration par les caroncules myrtiformes. Il forme le fond du vestibule
vulvaire et est entouré par le constricteur de la vulve, les bulbes vaginaux
recouverts par les muscles bulbo-caverneux et, en arriere, par les glandes de
Bartholin.

11
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Fig.5 : Schéma des organes génitaux externe.

b) Chez I’lhomme :

_Les composants superficiels des organes génitaux de I'homme sont le
scrotum et le pénis. Le scrotum est I'homologue male des grandes levres de la
femme. Les bourrelets labioscrotaux fusionnent sur la ligne mediane, résultant
en un scrotum unique, dans lequel les testicules et leurs tuniques
musculofasciales, les vaisseaux sanguins, les nerfs, les lymphatiques et les

conduits de drainage descendent de I'abdomen.

Le résidu de la ligne de fusion entre les bourrelets labioscrotaux chez
I'embryon est visible sur la peau du scrotum sous la forme d'un raphé
longitudinal median, qui s'‘étend depuis I'anus autour du sac scrotal, et sur la face

inférieure du corps du pénis.

12
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Le pénis consiste en une racine et un corps. La racine fixe du pénis est
palpable en arriere du scrotum dans le triangle urogénital du périnée. La partie
pendante du pénis (corps du pénis) est entierement couverte de peau ; le sommet

du corps est coiffé par le gland du penis.

L'orifice urétral externe est une fente sagittale, normalement placée au

sommet du gland.
2. Le triangle anal :

Le triangle anal du périnée regarde en arriere et en bas et est délimité
latéralement par les bords médiaux des ligaments sacrotubéraux, antérieurement
par une ligne horizontale entre les deux tubérosités ischiatiques et

postérieurement par le coccyx.

Le plafond du triangle anal est le diaphragme pelvien, qui est formé par les
muscles élévateurs de l'anus. L'ouverture anale se trouve au centre du triangle

anal et est en rapport de chaque cOté avec une fosse ischioanale.
Le principal muscle du triangle est le sphincter anal externe.

L'atteinte du sphincter externe de l'anus se traduit par une incontinence
anale marquee par une sensation urgente de défequer ; l'atteinte du sphincter

interne de l'anus se traduisant par une incontinence passive.

13
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Il. LE PLAN SUPERFICIEL DU PERINEE :

Il contient I’aponévrose périnéale superficielle juste en sous-cutanée qui
s’étend seulement dans le périnée antérieur et recouvre les muscles superficiels

du triangle uro-génital (Fig. N°6) :

- Le muscle ischio-caverneux : Il s’insére au-dessus et au-dessous de la
racine du corps caverneux sur la branche ischio-pubienne et sur la face interne
de I’ischion en arriere du corps caverneux et en avant de tubérosité ischiatique.
Ces deux faisceaux se regroupent et se portent en avant et en dedans,

enveloppant les faces internes, inférieures et externes du corps caverneux.

- Le muscle bulbo-caverneux : Il recouvre la face externe du bulbe et de la
glande vestibulaire majeure (de Bartholin). Il s’insére en arriere par une
extrémite large et mince sur le centre tendineux du périnée. Il se dirige en haut et
en avant, en devenant plus étroit. Les fibres les plus profondes se terminent sur
I’albuginée du bulbe. Les fibres superficielles passent en avant du clitoris et se
continuent avec celles du cOté opposé en s’attachant au passage sur les corps

caverneux clitoridiens.

- Le muscle transverse superficiel du périnée : C’est un muscle tres variable
et inconstant, souvent confondu avec le transverse profond. Il est cependant bien
développé quand le transverse profond fait défaut. Il nait de la face interne de la
branche ischio-pubienne, se porte transversalement pour se terminer sur le
centre tendineux du périnée, parfois dans le sphincter de I’anus ou dans le

muscle bulbo-caverneux.
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- Le muscle constricteur de la vulve : C’est une mince lame musculaire
situee en dedans du bulbo-caverneux et de la glande vestibulaire majeure. 1l nait

en arriere du centre tendineux du peérinée et se termine dans |’espace urétro-
vaginal

En fait, ce serait une dependance de la musculeuse du vagin. Il n’a donc

pas d’individualité propre.

- Le muscle sphincter externe de I’anus : Il est situé autour du canal anal et
forme deux arcs qui circonscrivent le canal anal et se réunissent en avant

et en arriere de ce conduit. On reconnait a ce sphincter externe deux

faisceaux :

- Un faisceau profond, le plus haut situé, indissociable du faisceau pubo-
rectal du releveur ;

- Un faisceau sous-cutané situé au-dessous du précédent, a la partie la plus

inférieure du canal anal.
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Fig.6 : Les muscles du périnée (9).

1-aponévrose superficielle ; 3-aponévrose moyenne ; 4-muscle gluteus maximus 6-clitoris ; 7-muscle
ischio-caverneux ; 8-muscle bulbo-caverneux 9-bulbe vestibulaire ; 10-glande vestibulaire majeure ;
11-muscle transverse superficiel ; 12-centre tendineux ; 13-sphincter externe de I’anus ; 14-muscle

élévateur de I’anus ; 15-coccyx.
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LE PLAN MOYEN DU PERINEE OU DIAPHRAGME
URO-GENITAL :

Il est séparé du précédent par I’aponevrose périnéale moyenne (Fig. N°7).
Celle-ci comprend deux feuillets :

Le feuillet inférieur s’étend transversalement de la branche ischio-

pubienne au bulbe du vestibule.

Le feuillet supérieur ou profond recouvre la face supérieure des

muscles transverses profonds et sphincter strié de I’uréetre.
Ce plan contient les organes erectiles, Les glandes de Skene, les glandes de
Bartholin et deux muscles :

Muscle transverse profond : Il s’insére en dehors sur la face interne
de I’ischion et a la branche ischio-pubienne, au-dessus de I’ischio-
caverneux et du transverse superficiel. Il s’attache en dedans au
centre tendineux du périnée en envoyant quelques fibres au canal

anal.
Le sphincter externe de I’uretre : Constitué de deux couches :
Une couche circulaire interne.

Une couche externe arciforme dont les fibres concaves en arriere
entourent la partie inférieure de I’uretre et vont rejoindre en arriere le

noyau fibreux central du périnée.
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Fig.7 : Le plan moyen du périnée

1-feuillet inférieur de I’aponévrose périnéale moyenne ; 2-muscle transverse superficiel ; 3-muscle
transverse profond ; 4-centre tendineux du périnée ; 5-glande vestibulaire majeure ; 6-bulbe
vestibulaire ; 7-piliers du clitoris ; 8-sphincter externe de I’urétre ; 9-feuillet profond de I’aponévrose

périnéale moyenne
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IV. LE PLAN PROFOND OU DIAPHRAGME PELVIEN :

Il constitue la partie la plus haute et la plus solide du plancher pelvien. Il a
globalement la forme d’un U horizontal dont les branches sont antérieures. Les
deux branches du U ménagent un hiatus uro-recto-génital (ou hiatus lévatorien),
antérieur et médian, livrant passage aux éléments viscéraux (Fig. N°8).

Le plan profond est constitué par Le muscle coccygien et le muscle
élévateur de I’anus.

- Ce dernier présente trois chefs musculaires distincts : ilio-coccygien,
pubo-coccygien et pubo-rectal (Fig. N°8 et N°9).

- Le faisceau ilio-coccygien est un muscle fin qui est le constituant le
plus posterieur de I’élévateur. 1l s’insere sur I’aponévrose obturatrice
enformant I’arcade tendineuse de I’élevateur. Ses fibres cheminent
de dehors en dedans, d’autant plus obliques qu’elles sont antérieures.
Il se termine sur le coccyx et le raphé ano-coccygien.

- Le faisceau pubo-coccygien s’insere en avant du précédant sur la
portion antérieure de I’aponévrose obturatrice et a la face postérieure
du pubis. Ses fibres se dirigent en arriere et en dedans et recouvrent
le bord antérieur de I’ilio-coccygien. Ainsi au niveau de son insertion
postérieure, le pubo-coccygien est au-dessus de I’ilio-coccygien. Les
fibres de I’ilio-coccygien et du pubo-coccygien s’entrecroisent avec
celles du muscle controlatéral. Le raphé ano-coccygien comprend
deux plans : I’un supérieur forme par I’entrecroisement des fibres du
pubo-coccygien, I’autre inférieur formé par I’entrecroisement des
fibres de I’ilio-coccygien.

- Le faisceau pubo-rectal est le chef le plus fort et le plus développé du

muscle élévateur de I’anus. Son rble dans la continence est essentiel.
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Il s’insére a la face postérieure du pubis et se dirige en arriere eten
bas en croisant la face latérale du rectum. Il entreméle ses fibres en
arriere avec celles du muscle controlatéral. Au cours de son trajet
d’avant en arriére, il est progressivement recouvert par les fibres du
muscle pubo-coccygien et ses fibres horizontales au niveau du pubis,
se verticalisent en cravatant le rectum par en arriere. Les fibres les
plus basses s’integrent au faisceau profond du sphincter externe dont
elles sont indissociables. Le muscle pubo-rectal a une physiologie

superposable lors de la défécation au sphincter externe.

Le muscle coccygien : Appelé encore ischio-coccygien, est une lame
musculaire triangulaire placée en arriere du muscle élévateur de
I’anus, tendue de I’épine ischiatique au bord latéral du sacrum et de
coccyx. Il est étroitement accolé au ligament sacro-épineux. Il ferme
la cavite pelvienne en arriere en complément de I’élévateur dans le

plan duquel il est situé.
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Figure N°8 : Vue inférieure des releveurs de I’anus.

Figure N°9 : Vue latérale des releveurs de I’anus .
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V. LAVASCULARISATION :

1. Les arteres :

Les arteres les plus importantes du périnée sont les arteres pudendales
internes D'autres arteres entrant dans la région incluent la pudendale externe, la

testiculaire et les artéres crémastiques.
(a) Arteres pudendales internes :

« Trajets et rapports

Les arteres pudendales internes naissent du tronc antérieur de lartere
iliague interne dans le pelvis. Elles accompagnent le nerf pudendal et quittent le
pelvis par le grand foramen ischiatique au-dessous du muscle piriforme. Elles
contournent I'épine ischiatique, ou elles se situent latérales au nerf, entrent dans
le périnée en cheminant par le petit foramen ischiatique, et accompagnent le nerf

pudendal dans le canal pudendal sur la paroi latérale de la fosse ischioanale.

Les branches de l'artéere pudendale interne comprennent les arteres rectales
inférieure, périnéale et des branches pour les tissus érectiles du peénis et du

clitoris.

++ Branches collatérales :

-Les arteres rectales inferieures: Une ou plusieurs arteres rectales
inférieures naissent de l'artere pudendale interne dans le triangle anal. Elles
traversent médialement la fosse ischioanale pour se diviser, et irriguer le muscle

et la peau voisine.
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Elles s'anastomosent avec les arteres rectales moyenne et supeérieure,

respectivement branches de lartére iliague interne et de l'artere mésentérique

inférieure, pour former un réseau de vaisseaux qui irriguent le rectum et le canal

anal.

L’artére périnéale : L'artere périnéale nait pres de I'extrémité
inferieure du canal pudendal et donne une branche périnéale
transverse ainsi qu'une artere scrotale postérieure ou labiale pour les
tissus et la peau avoisinants.

Des branches musculaires pour les muscles élévateurs de I’anus,
obturateurs interne, coccygien et grand fessier.

L’artére du bulbe vestibulaire

L’artere urétrale : elle irrigue I'urétre spongieux et les tissus
spongieux environnant.

++ Branches terminales :

L’artere profonde du pénis : elle pénétre la membrane du périnée pour
entrer dans le corps caverneux et le parcourt dans son centre.

L’ artere dorsale du pénis : penetre le bord antérieur de la membrane
du périnée pour atteindre la face dorsale du corps du pénis.

(b) Arteres pudendales externes :

Les artéres pudendales externes comportent un vaisseau superficiel et un

vaisseau profond, qui naissent de l'artere fémorale. Elles se dirigent medialement

pour entrer en avant dans le périnée, et irriguer la peau voisine du peénis et du

scrotum. Ou celle du clitoris et des grandes levres.
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(c) Arteres testiculaires et crémastiques :

- Chez I'nomme : les arteres testiculaires naissent de l'aorte abdominale
et descendent dans le scrotum a travers le canal inguinal pour irriguer
les testicules. les artéeres créemastiques, qui naissent de lartere
épigastrique inférieure, branche de [lartere iliaque externe,
accompagnent le cordon spermatique dans le scrotum.

- Chez la femme : de petites arteres crémastiques suivent le ligament

rond de l'utérus a travers le canal inguinal.

2. Les veines :

Les veines du périnée accompagnent généeralement les arteres et rejoignent
les veines pudendales internes, qui se connectent avec la veine iliaque interne
dons le pelvis. L’exception est la veine dorsale profonde du pénis ou du clitoris
qui draine principalement le gland et les corps caverneux. La veine dorsale
profonde chemine entre les arteres dorsales de chaque cOté du pénis ou du
clitoris elle passe par la bréche entre le ligament inférieur pubien et I'espace
profond du périnée ; puis elle se connecte aux plexus veineux entourant la

prostate chez I'nomme ou la vessie chez la femme.
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3. Les lymphatiques :

Les vaisseaux lymphatiques des parties profondes du périnée
accompagnent les vaisseaux sanguins pudendaux internes ; ils se drainent

essentiellement dans les nceuds iliaques internes du pelvis.

Les canaux lymphatiques des tissus superficiels du périnée accompagnent
les vaisseaux sanguins pudendaux externes ; ils se drainent principalement dans

les nceuds inguinaux superficiels.
4. L'innervation :

a. Les nerfs somatiques :

++ Le nerf pudendal :

Le principal nerf somatique du périnee est le nerf pudendal. Ce nerf nait du
plexus sacral et vehicule des fibres des segments medullaires spinaux S2 a S4. 1l
quitte la cavité pelvienne par le grand foramen ischiatique au-dessous du muscle
piriforme, contourne le ligament sacroépineux : il gagne alors le triangle anal du
périnée en passant médialement par le petit foramen ischiatique. En entrant dans
le peérinée, il se situe sur la paroi latérale de la fosse ischioanale dans un
déedoublement du fascia (le canal pudendal), qui couvre le muscle obturateur

interne.

Le nerf pudendal a trois rameaux terminaux principaux qui sont

accompagnée par des branches de I’artere pudendale interne :
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- Le nerf rectal inférieur : Souvent multiple, Il traverse le fascia du canal
pudendal et se dirige médialement li travers la fosse ischioanale pour
innerver le sphincter anal externe et les régions voisines des muscles
élevateurs de l'anus. Le nerf est aussi sensitif pour la peau du triangle
anal.

- Le nerf périnéal : passe dans le triangle urogénital et donne naissance a
des rameaux moteurs et cutanes. Les rameaux moteurs innervent les
muscles squelettiques dans les espaces superficiel et profond du
périnée. Le plus gros des rameaux sensitifs est le nerf scrotal postérieur
chez I'nomme, et le nerf labial postérieur chez la femme.

- Le nerf dorsal du pénis et du clitoris entre dans I'espace profond du
périnée. Il chemine le long du bord latéral de l'espace puis sort en
traversant la membrane du périnée juste au-dessous de la symphyse
pubienne ou il rencontre le corps du clitoris ou du pénis. Il poursuit son
trajet sur la face dorsale du corps pour atteindre le gland. Le nerf dorsal
est sensitif pour le pénis et le clitoris, particulierement le gland.

«+ Autres nerfs somatiques :

Les autres nerfs somatiques qui entrent dans le périnée sont
essentiellement sensitifs ils incluent des branches des nerfs ilio-inguinal,

génitofémoral, cutané postérieur de la cuisse et anococcygien.
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b. Les nerfs viscéraux :

Les nerfs viscéeraux pénétrent dans le périnée pour deux Vvoies :

Ceux destinés a la peau, qui consistent essentiellement en fibres
sympathiques postganglionnaires, sont délivrés a la région le long du
nerf pudendal. Ces fibres joignent le nerf pudendal a partir des rameaux
communicants gris qui relient les parties pelviennes des troncs
sympathiques aux branches antérieures des nerfs sacraux spinaux.

Ceux destines aux tissus érectiles pénetrent dans la région
essentiellement en traversant I’espace profond du peérinée a partir du
plexus hypogastrique inférieur de la cavité pelvienne. Les fibres qui
stimulent I'érection sont des libres parasympathiques, qui entrent dans
le plexus hypogastrique inferieur via les nerfs splanchniques des

niveaux S2 a S4 de la moelle spinale.
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VI. ANATOMIE ET STRUCTURE DU NERF
PERIPHERIQUE :

Le nerf périphérique (Fig. 10) est une structure complexe composée de

plusieurs faisceaux maintenus ensemble par I’épinevre.

L’épinévre est formé de fibres de collagéne dense, de fibroblastes,

d’adipocytes, de capillaires (« vasanervorum ») et de mastocytes.

Chaque faisceau est limité par le périnevre (constitué de plusieurs couches
de cellules périneuriales et de fibres de collagene) et est composé de plusieurs
complexes axoschwanniens (myélinisés ou non), intégres dans un tissu
conjonctif lache ; I’endonevre. Celui-ci est formé de fibres de collagene, de

capillaires, de fibroblastes et de mastocytes.

Une des caracteéristiques du systéme nerveux périphérique est la présence
d’une cellule tres spécialisée ; la cellule de Schwann qui constitue le support
structural et métabolique (production et entretien de la gaine de myéline) des
axones. Les axones de faible diametre (systeme nerveux autonome) sont
uniquement entourés du cytoplasme des cellules de Schwann (fibres nerveuses
amyéliniques). A I’inverse les axones de plus grand diamétre (systéme nerveux
somatique) sont enveloppés d’un nombre variable de couches concentriques de
membrane plasmique d’une seule cellule de Schwann formant une gaine de
myéline (fibres nerveuses myélinisées) ( fig 11 ) . La myélinisation de ces
axones par les cellules de Schwann est une condition essentielle a une

conduction optimale de I’influx nerveux.
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Fig. 10 : Anatomie du nerf périphérique
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Nayau
Cellule de

Fig. 11 : formation de la gaine de myeline
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Discussion
et commentaire
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I.ETHIOPATHOGENIE
1. Fréquence :

Les tumeurs des nerfs périphériques sont rares. Elles sont surtout bénignes

et incluent deux histo-types bénins majeurs :

e Les schwannomes

e Les neurofibromes.

On différencie les schwannomes, les neurofibromes et les tumeurs
malignes des nerfs (ou MPNST pour malignant peripheral nerve sheath tumors)

aussi appelés schwannomes malin.

Le schwannome représente prées de 70% des tumeurs des nerfs
périphériques. Dans la série de 119 tumeurs des gaines d’Artico et al.; 73

d’entre-elles étaient des schwannomes (61,3 %) [77]

Cette tumeur survient a tout age (avec un pic d’incidence entre 40 et 60
ans) [35].

2. Répartition selon I’age et le sexe :

Ils varient avec la malignité et la bénignité. Les schwannomes malins se
rencontrent entre 20 et 50 ans, avec une moyenne de 32 ans. Cette moyenne
baisse en cas d’association avec un neurofiborome [78]. Ce dernier est

responsable de I’augmentation du sexe ratio de 56 a 80 % en faveur des hommes
[8].
Les schwannomes bénins surviennent a tout age avec un pic d’incidence

entre 40 et 60 ans [35].
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Ils touchent les deux sexes sans distinction, avec un sex-ratio proche de 1.

3. Facteurs génétiques :

Le processus de tumorigenese des schwannomes est en relation directe
avec la perte d’expression de la merline (ou schwannomine), la protéine codée

par le gene suppresseur de tumeur NF2 (gene situé sur le chromosome 22) [30].

Les schwannomes tant sporadiques que ceux developpés dans un contexte
de neurofibromatose de type Il présentent des anomalies du chromosome 22
[31] se présentant sous la forme de monosomie compléte ou partielle du

chromosome 22 [32] ou de mutation du gene NF2 [33].

La recherche de mutations génétiques du gene NF2 n’est pas indiquée en

I’absence d’autres schwannomes ou d’histoire familiale
Il existe une possibilité de délétion du X ou de trisomie 7

Dans le cadre des tumeurs malignes des gaines des nerfs périphériques
(TMGNP), Schmidt a trouvé quelques aberrations chromosomiques des
chromosomes 1, 5, 7-10, 14-17, 19, 21 et 22 [3]. Watanabe a montré que des
taux élevés de Ki67 sont corrélés a un mauvais pronostic avec une réduction

de taux de survie [4]
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Les tumeurs malignes des gaines nerveuses peériphériques ont une
génomique complexe [15]. Les anomalies caryotypiques observées sont
numeriques et structurales. Les mutations examinées concernent les geénes
suppresseurs de tumeur, impliqués dans le cycle cellulaire, ou dans les voies de
signalisation. Les réarrangements généetiques sont non spécifiques et touchent le
plus souvent le gene de la neurofibromatose de type 1 ou p53 [29]. La
surexpression ou la délétion de certains genes codant pour des protéines telles
que p53, ’EGFR (récepteur de I’epidermal growth factor), P16, p14, NF1, NF2

ont été identifies comme facteurs de malignité [96][97].
4. Facteurs de risque et étiologies :

Plus de 90 % des schwannomes sont sporadiques et d’étiologie inconnue.

Les schwannomes multiples se rencontrent soit dans un contexte de

neurofibromatose de type Il (NF2), soit de schwannomatose :

- La NF2 se manifeste avant I’age de 30 ans par la présence caractéristique
de schwannomes vestibulaires (paires craniennes VIII) bilatéraux (parfois
associé a des méningiomes et des épendymomes).

Dans 50 % des cas, la NF2 est héréditaire, de transmission autosomique
dominante (touchant le gene NF2); dans I’autre moitié des cas, il s’agit de
mutation sporadique nouvelle de ce méme gene.

-A linverse, la schwannomatose, qui ne se manifeste pas avant I’age
adulte, est caractérisée par la croissance de multiples schwannomes de

localisation ubiquitaire excepté sur le nerf vestibulaire.
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Seul 15 % des schwannomatose sont héreditaires. Ces patients présentent
une inactivation du gene NF2 qui n’est pas germinale mais somatique (et qui

differe d’un patient a I’autre et chez les membres d’une méme famille)
De rares cas de schwannome post radiothérapie ont été décrits.

Certains auteurs soulignent le réle des facteurs traumatiques dans la genese
des schwannomes [70]. Lorsque le traumatisme est accidentel, il est parfois
révelateur d'une tumeur jusqu'alors latente. Il n'est guere reconnu comme
générateur d'une tumeur de novo [71,72], malgre quelques cas décrits, plus ou

MOoIns évocateurs

Le risque de dégénérescence du schwannome est tres faible et méme
certains auteurs comme Enziger [74], Weiss [73] ou Piquet [75] le remettent en
cause ; leur théorie est que la dégénérescence d’un schwannome primitivement
bénin n’est pas admise, cette tumeur étant soit bénigne soit maligne d’emblée. II
n'existe que peu de cas documentés de dégénérescence de schwannome [34] [36]
et la possibilité de développement d’un schwannome malin épithélioide au sein

d’un schwannome bénin a été publiée par Yousef-Samuel en 1985 [60,76].
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Tableau N°1 : critéres diagnostiques des neurofibromatoses d’apres chick et al. [43]
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5. Localisations :

Les schwannomes peuvent siéger sur tout le trajet nerveux de I’organisme

[9] et méme sur les terminaisons nerveuses. Cependant il existe certains

sites de prédilection :

e  Sous-cutanees sont situées au niveau de la téte, du cou, et des faces de
flexion des membres ;

e  Profondes : au niveau du médiastin postérieur et du rétropéritoine

e Intradural extra-meédullaire : au niveau de la racine postérieure du nerf
spinal (tumeur en « sablier » bombant de part et d’autre du trou de
conjugaison);

e Au niveau des paires craniennes : toutes peuvent étre atteintes sauf le |
et le Il mais c’est cependant le VIII qui est touché dans plus de 85 %

des cas (donnant le tableau clinique du neurinome de I’acoustique)
Sa localisation périnéale est exceptionnelle.

Dans notre cas, le patient avait 61 ans au moment du diagnostic , ce qui
concorde avec les donnees de la littérature. Les facteurs de risque en
rapport avec cette affection sont génétiques et éventuellement

traumatiques, chose qui n’a pas eté retrouvé chez notre patient.

. La localisation périnéale du schwannome étant tres rare , seulement
quelques cas ont été décrit dans la littérature. Le ratio des cas de

schwannome périneéaux rapportes est de 1%.
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I1. DIAGNOSTIC
1. Le diagnostic clinique [21[881142] :
a. Les Circonstances de découverte

Le diagnostic est le plus souvent fortuit et tardif, vu la latence de

I’évolution de la tumeur qu’elle soit bénigne ou maligne.

La symptomatologie dépend de la taille de la tumeur et de sa localisation,

elle reste cependant longtemps asymptomatique pouvant aller jusqu'a 10 ans [7].

Selon la localisation, il peut exister un déficit fonctionnel, un déficit
sensitivomoteur, des paresthesies (Les patients se plaignent alors de bralures ou

de picotements) voire des douleurs neuropathiques.

Les symptdmes pourront orienter sur le site anatomique atteint, notamment
quand il s’agit d’un nerf crénien. Le contexte pourra également guider le
diagnostic clinique : signes clinigues de neurofibromatose de type 2, existence

de neurofibrome.

En plus des symptdmes cités ci-dessus, on peut retrouver au niveau
périnéal des signes en rapport avec I’effet de masse de la tumeur sur les organes
adjacents ; sur I’uretre : dysurie, rétention d’urine, miction par poussee ; et sur le

rectum : ténesme, épreinte, constipation.

Lorsque la lésion est de nature maligne, Trois criteres peuvent orienter le
diagnostic (selon ’OMS en 2013) : tumeur développée a partir d’un nerf
périphérique ; tumeur secondaire a une tumeur bénigne ; tumeur survenant chez

un patient atteint d’une neurofibromatose de type 1 [23]. En dehors de ces trois
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cas de figure la douleur est le signe le plus fréquent : névralgie ou douleur
indéfinissable aggravée par la palpation, évoluant dans un contexte d’altération

de I’état géenéral.

La taille de la tumeur, son évolution rapide et sa localisation font
I’originalité de notre cas, En effet, la localisation périnéale du schwannome
est tres rare ce qui a été une source de difficulté diagnostic d’autant plus

gue la symptomatologie était tres pauvre.
b. Les donnees de I’examen clinique :

La palpation doit étre soigneuse, au niveau de la zone incriminée par le
patient, mais aussi sur le trajet des principaux troncs nerveux. Elle peut
permettre de parfaitement repérer la lésion sous forme dune masse fusiforme:

e Dbien limitée
o ferme
e non adhérente a la peau

e mobile dans le sens perpendiculaire au nerf fixe longitudinalement :

signe de « la mobilité latérale de Recklinghausen ».
Ce qui est compatible avec I’examen clinique de notre patient.

Elle permet aussi de rechercher la présence d’un signe de Tinel (Le signe
de Tinel est un signe clinigue en médecine, définit par une sensation de
fourmillement ressentie dans la partie distale d'un membre lors de la percussion
le long d'un nerf périphérique, témoignant d'une atteinte ou d'un début de

régenérescence de ce nerf) lors de la percussion. Ce signe est noté dans 100%
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des tumeurs nerveuses peripheriques palpables. Une tuméfaction ovoide
palpable associée a un signe de Tinel est jusqu’a preuve du contraire une TNP.
La découverte clinique d’autres localisations est rare, mais apporte des

arguments supplémentaires pour le diagnostic de TNP [7]

Dans notre cas la palpation douloureuse de la masse et le signe de Tinel

n’ont pas ete retrouvés.
2. La biologie :

Aucune anomalie biologique spécifigue n’a été rapportée dans la
littérature.

Les explorations biologiques sont fonction de la topographie de la tumeur.

Dans le cadre du schwannome de topographie périnéale, une exploration
de la fonction rénale peut étre préconisée: NFS, lonogramme, Urémie,
créatininémie. Celle-ci n’a révélé aucune anomalie chez notre patient.

3. L’imagerie [511[11[79][82][83][89] .

a. L’échographie % :

A I’échographie, les schwannomes se présentent comme des lésions
tissulaires ovalaire arrondie ou fusiforme, bien limitée, de contours réguliers,
hypoéchogene ou d’échogénicité mixte. On peut observer des formations
kystigues au sein de la masse, des -calcifications se traduisant par un
renforcement postérieur ou encore une hypervascularisation au doppler couleur.

Le critere diagnostique essentiel est la proximité de la masse avec le nerf.
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Elle permet de différencier un schwannome d’un neurofibrome : Quand le
nerf est identifié, une lésion excentriqguement placée (par rapport au nerf)
suggere un schwannome, tandis qu’une masse centrée suggere un neurofibrome.
En revanche, les rapports entre la masse et le nerf sont parfois difficiles a
analyser lorsque la masse est profonde ou le nerf gréle. Les coupes axiales sont
habituellement les plus utiles pour analyser les rapports entre la tumeur et le
nerf. Le nerf est d’abord détecté en amont puis suivi jusqu’a la tumeur. Bien que
les coupes longitudinales puissent étre intéressantes, il est parfois difficile
d’obtenir une image qui montre a la fois la pénétration du nerf dans la masse et

sa sortie en aval.

Schéma 1 : montrant la différence de topographie du schwannome
(a gauche) par rapport au neurofibrome a droite
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Fig.12 : Echographie endorectale montrant une masse arrondie bien limitée hyperéchogene a

centre anéchogene traduisant un remaniement kuystique
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Fig .13 : Aspect du Schwannome en Echographie Doppler couleur en coupe

axiale (a), coupe échographique longitudinale (b)
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FACE'ANT CHEV

Fig.14 : Echographie en coupe longitudinale d’une masse se rattache au nerf a chacune de ses
extrémités (fleches blanches) traduisant probablement un schwannome

L’aspect échographique du schwannome et des TMGNPs est pratiqguement
identique. C’est surtout I’injection de contraste qui doit donner I’alerte en

montrant un rehaussement intense et precoce [91].

Fig.15 : Coupe échographie transversale montre un rehaussement

d’une masse apres injection de contraste.
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b. La tomodensitométrie :

La TDM offre une analyse spatiale optimale avec un champ d’exploration
large, permettant une cartographie preopératoire, notamment avec les organes et

structures adjacentes.

Si la TDM permet une meilleure analyse de I’extension osseuse, I’analyse
tissulaire est meilleure en IRM. En raison de sa faible résolution dans les paries

molles, elle a été supplantée par I’IRM [81]

Le scanner retrouve une Iésion bien limitée, dont la densité est dépendante
des remaniements lésionnels. Les remaniements, qu’ils soient Kkystiques,
nécrotiques, hémorragiques ou sous forme de calcification, seront d’autant plus

marques que la tumeur est volumineuse.

Le rehaussement apres injection de produit de contraste est en général
hétérogene.

Des formes kystiques pures sont décrites et ne doivent pas faire éliminer

d’office le diagnostic.

Réalisée dans notre cas, la TDM a retrouvé une masse périnéale
arrondie a contours reguliers situé a droite du sphincter anal, avec présence
de remaniements kystiques au sein de la tumeur, et un rehaussement moyen

homogene de celle-ci apres injection du produit de contraste.
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Fig.16 : TDM d’un schwannome pelvien homogene présent au niveau de la région anale.

Fig.17 : TDM d’un schwannome pelvien présentant plusieurs remaniements kystiques.
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Fig.18 : TDM pelvienne sans injection de produit de contraste montrant une masse arrondie

hétérogéne (schwannome) avec des calcifications intratumorales.
c. L’imagerie a résonnance magnétique :

L’IRM est I’examen de référence dans le diagnostic des tumeurs des nerfs
périphériques.
La tumeur apparait en général sous forme ovoide ou sphérique, bien

limitée, avec des marges lisses et régulieres, homogene ou hétérogene.

En IRM, I’association d’un isosignal T1 au muscle squelettique adjacent, a
un hypersignal T2 (voire un isosignal au muscle) sont classiquement décrits

mais restent non spécifiques.

Le signal est homogene pour les tumeurs de moins de 3 cm de diametre et

hétérogene si le diamétre est supérieur a 3 cm.
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Il existe souvent, un liseré périphérigue continu en hyposignal, bien visible

en T1= « split fat sign », évoquant la présence d’une capsule

L’intensité du signal en T2 est inversement proportionnelle a la cellularité
de la tumeur, contrairement aux zones nécrotiques qui renforcent I’hypersignal
T2. Ainsi, le type B d’Antoni est associé a un hypersignal T2 plus intense par

rapport au type A d’antoni.

L’aspect en cible, hyper-intense en peériphérie et hypo-intense plus au
moins homogene au centre sur les séquences ponderées en T2 est caractéristique

du schwannome.

La prise de contraste au gadolinium intéressera les portions tissulaires ainsi
que les cloisons, septa et parois de la lésion et sera d’autant plus hétérogene que

les remaniements seront importants.

Le schwannome et les TMGNPs partagent en général les mémes
caractéristiques iconographiques, cependant les tumeurs de grandes tailles (> 5
cm), linvasion du plan graisseux, I’hétérogénéité, les marges mal définies, et

I'cedeme péri-lésionnel sont plus suggestive de TMGNPs [16]
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Schwannomes MPNST
Grosse tumeur
T1 _ (>5cm)
Isosignal (= muscle) Hétérogénéité
T1+ gadolinium Renforcement homogéne Invasion des plans
(Petites tumeurs) graisseux
Renforcement Edéme
inhomogene avec kystes péri-lésionnel

(grosses tumeurs)

T2 Hypersignal

Neurographie Aspect excentré

Tableau N°2 : critéres diagnostiques IRM des tumeurs nerveuses périphériques
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Figure 19 : IRM pelvienne mettant en évidence un schwannome pelvien,
(@) en T1 (b), en T2, (c) apres injection de gadolinium
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Fig.20 :IRM d’un schwannome avec « split fat sign »

Fig.21 : IRM d’un schwannome en T2 avec le « signe de la cible » (fleche)
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d. L’urétrocystographie rétrograde :

L’urétrocystographie rétrograde est lI'examen consistant a l'opacification
par voie rétrograde du bas-appareil urinaire par un produit de contraste radio-
opague, a la recherche d’un rétrécissement dd a la compression de la tumeur sur

les voies urinaires.
e. La Rectoscopie :

C’est un examen qui permet de visualiser le canal anal, la totalité du
rectum et la partie distale du c6lon sigmoide, a la recherche d’une obstruction

par effet de masse.
3. L’anatomopathologie :

Elle a été pratiquée dans notre cas, et a confirmé le diagnostic de
schwanome bénin. Le contexte, les données de I’examen clinique et de
I’imagerie permettent en général une bonne présomption concernant la nature
tumorale, mais comme ailleurs, la certitude sera apportée par I’examen macro-

et microscopique.
4. Techniques :

Le diagnostic de certitude du schwannome ne peut se faire que sur

I'histologie, de préference sur une piéce d’exérese chirurgicale.

La ponction biopsie percutanée a été préconisée par certains [93][94]. Elle
n’est cependant pas denuée de danger (risque hémorragique) et bien trop

inconstante dans ses résultats compte tenu des remaniements pouvant errer le
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diagnostic pour étre recommandée [95]. Elle se fait a I’aiguille fine. Son abord

est adapté a la localisation.

5. Résultats :

Nommées d'apres le physiologiste allemand Theodor Schwann, les cellules
de Schwann (également dénommées neurolemmocytes) sont une variété de
cellules gliales qui assurent principalement des axones a l'isolation myéline dans
le systeme nerveux périphérique.

Les cellules de Schwann commencent a former la gaine de myéline chez
les mammiferes au cours du developpement feetal et le travail en spirale autour
de I'axone, avec parfois plus de 100 tours.

Les cellules non-myélinisées de Schwann sont impliquées dans l'entretien
des axones neuronaux et sont cruciales pour la survie

a. Le schwannome bénin 1 -

a.1 L’aspect macroscopique :

Il s’agit de tumeur généralement sphérique ou ovoide, nodulaires, bien
limitées, encapsulées présentant des contours réguliers ou discrétement lobulés.

La taille varie de microscopique a 4 cm habituellement dépassant rarement
8 cm de diametre.

Le nerf d’origine est bien identifiable et refoulé (sauf dans les formes
cutanées).

Sur les gros troncs, la tumeur se présente appendue au nerf, engainée,
excentrée dans le périnevre. La tumeur peut alors étre énucléée facilement sauf
au niveau du nerf acoustique ou il est nécessaire de sectionner le nerf. Quand
elle est originaire d’un petit nerf la masse est mobile, mais immobile le long du
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grand axe d'un grand nerf.
A la coupe, I’aspect est variable. Le fond est grisatre homogene avec

souvent des remaniements associés sous forme de zones jaunatres de kystes et
d’hémorragies récentes ou anciennes, de calcifications, ces remaniements

peuvent étre extensifs.

Fig.22 : Aspect macroscopique d’un schwannome
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a.2 L’aspect microscopique ™ -

Typiquement la tumeur se compose de trois éléments, a savoir :

- Des cellules allongées fusiformes, a noyaux effilés ondulants non
nucléolés avec des vacuoles claires intranucléaires, a cytoplasme
abondant et fibrillaire mal limité ;

- Des fibres intercellulaires : collagéniques et réticuliniques ;

- Un matériel hyalin et mucoide.

Ces divers éléments se rencontrent selon des proportions et des

arrangements variables permettant de distinguer deux aspects principaux :

=Le type antoni A: ou le tissu tumoral est compact, richement cellulaire,
les cellules et les fibres formant des travées entrelacées, paralleles ou
tourbillonnantes. Les noyaux prennent une organisation palissadique et réalisent
des nodules de Verocay constitués par deux palissades de noyaux paralleles
entre lesquels se trouve un matériel fibrillaire. Il s’agit d’un aspect assez
caractéristique du type A bien que non spécifique.

=Le type antoni B : est a I’opposé constitué par un tissu lache, rétracté,
creusé de pseudo-kystes par dégénerescence myxoide du stroma et imbibition
cedemateuse. Les cellules, moins nombreuses, y sont disseminées sans ordre et il

n’y a pas de nodule de Verocay, les noyaux sont plus ronds ou ovales.

Un Schwannome peut étre constitué d’un seul type ou présenter le plus
fréquemment des zones alternées de I’un et de I’autre, la démarcation étant alors

brutale, avec parfois une transition progressive.
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La capsule : constante contenant le nerf parent déplacé.

Les fibres de réticuline ondulantes sont toujours intercellulaires sans

jamais entourer individuellement les cellules.

Les vaisseaux présentent habituellement une paroi épaisse et hyalinisée, on
peut y voir des remaniements secondaires a type de thrombose ou d’hémorragie.

En certains points, I’abondance des vaisseaux peut en imposer pour un angiome.

Présence d’un infiltrat inflammatoire
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Fig.23 : Histologie du schwannome. a : tumeur encapsulée grossissement x25 ; b :
organisation en palissade x100 ; ¢ : cellules fusiformes en vague x200 ; d :
immunohistochimie ; PS100 : positive x100. [2]
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_La transformation maligne est extrémement rare et semble étre toujours

associée a une maladie de Von Recklinghausen ; Jusqu’a 29% des patients
atteints de NF1 (maladie de Von Recklinghausen) souffre de TMNGPs (tumeur
de gaine de nerf primaires malignes). 50-60% des TMGNPs surviennent chez

des patients atteints de NFL1.

Le deuxieme facteur de risque connu est I’irradiation qui a été signalée

chez 10% des patients.

Quatre principales variantes sont reconnues : la forme classique a
prédominance de cellules fusiformes, la forme épithélioide, la forme glandulaire
et la forme a différenciation hétérologue avec, notamment, la tumeur « triton ».

Leur différenciation a une incidence pronostique [5].

Les TMGNPs ont tendance a montrer une cytomorphologie épithélioide
quand elles surviennent sur un schwannome bénin ; on n’a pas actuellement
d’explication pour cette tendance épithélioide quand elle se transforme en
malignité [6]. Cette forme épithélioide, connue sous le nom de « schwannome
malin épithélioide », est une entité qui a les mémes caracteres cliniques que les

TMGNP, mais dont les caracteres cytologiques et histologiques sont différents
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b.1 L’aspect macroscopigue :

_Les tumeurs malignes des gaines nerveuses peériphériques se caracterisent
en anatomopathologie par une masse fusiforme excentrée dans un nerf, suivant
son trajet, souvent de plus de 5 cm, opaque, blanchatre, charnue, ferme et lisse,
accompagnée éventuellement de zones hémorragiques ou de nécrose. Dans

certains cas, la tumeur peut posséder une pseudocapsule. Parfois, elle peut étre
« globoide ».

Il existe en périphérie une réaction inflammatoire fibrotique.

Fig.24 : Macroscopie d’une volumineuse GIST ; La tumeur (a gauche) est arrondie, bien

limitée en périphérie, avec quelques remaniements cedémateux et hémorragiques.
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b.2 L’aspect microscopique :

_Microscopiquement, il existe une prolifération tumorale souvent tres dense
de cellules fusiformes a contours irréguliers et cytoplasme allongé formant des
faisceaux compacts. Leurs noyaux sont de grande taille, irréguliers en taille et en
forme, souvent hyperchromatiques, organises en palissade. Il existe un indice

mitotique souvent élevé et un rapport nucléocytoplasmique augmente.

Il peut exister des zones kystiques, des foyers de nécrose, de calcification
ou des zones hémorragiques. Une hypercellularité périvasculaire avec
prolifération cellulaire concentrique autours des vaisseaux peut étre observée,
avec possible hernie tumorale dans la lumiere des vaisseaux. Un pléomorphisme
cellulaire peut exister [26]. Une organisation cellulaire en boucle ou nodulaire

peut étre observée mais est tres variable.
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C B

Fig.24 : Aspect microscopiques des TMGNPs : a : immunomarquage positif & la vementine,
b : immunomarquage positif ala s-100, ¢ : organisation nodulaires des cellules, d : cellules
fusiformes avec activité mitotique (fleche)
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Afin de participer a la détermination du grade histologique de la tumeur, il
est important de definir I’indice de prolifération évalué par le Ki67 ; Cet
antigene, présent dans les noyaux des cellules tumorales, est un marqueur de la
prolifération cancéreuse. Il est souvent de plus de 20 % dans ce type de tumeur

contrastant avec un taux inférieur a 1% dans le schwannome bénin [25].

Le grade histologique permet d’évaluer le degré de malignité en termes de

probabilité de métastases a distance [26].

Le grade histopronostique de la Fedération nationale des centres de lutte
contre le cancer (FNCLCC) est defini par la différenciation cellulaire, le
pourcentage de nécrose et le nombre de mitose par champs (Tableau 3)
[21, 28, 13].

Globalement, 15 % des tumeurs malignes des gaines nerveuses

périphériques sont de bas grade et 85 % sont de haut grade.

Le stade de I’American Joint Committee on Cancer (AJCC) est lui définit
selon le grade histologique, la taille de la tumeur, la présence de métastases a

distance et la profondeur de la tumeur [16].
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TABLEAU 3

Grades histopronostiques des tumeurs malignes des gaines nerveuses
périphériques selon la Fédération nationale des centres de lutte contre le cancer
(FNCLCQO).

Critére Score Définition

Différenciation Bien différencié

cellulaire Moyennement différencié

Peu différencié

R W N e

Mitoses 0-9 mitoses pour 10 champs au grossissement
40

10-19 mitoses

Plus de 20 mitoses

Nécroses Pas de nécrose

Moins de 50 % de nécrose

N P O W DN

Plus de 50 % de nécrose

Grade 1 (somme des scores = 2 a 3) : bas grade, risque métastatique faible ;
grade 2 (somme des scores = 4 a 5) : grade intermédiaire, tumeur d’évolution
difficile a prévoir, risque métastatique reel ; grade 3 (somme des scores = 6 a 8):

haut grade, tumeur de pronostic défavorable, risque métastatique élevé.
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selon I’American Joint Committee on Cancer (AJCC).

Tableau 4

Grades et stades des tumeurs malignes des gaines nerveuses périphérigues

Stade Taille Profondeur Grade Métastases
| Toutes Toutes Bas Non
I <5cm Superficielle Haut Non
11 >5cm Profonde Haut Non
v Toutes Toutes Tous Oui
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c. Les marqueurs immunohistochimiques :
En immunomarquage, les schwannomes sont toujours fortement positifs

pour la proteine S100, positifs pour les marqueurs GFAP et CD57 de fagon
moins constante et toujours négatifs pour les marqueurs CD117 et CD34 ainsi

que pour les margueurs musculaires [37].

L’expression de la protéine S100 est le témoin d’une différenciation
neuroectodermique, sa positivité oriente donc vers un schwannome. Dans les
tumeurs bénignes nerveuses ce marquage est diffus, homogéne et intense tandis

que dans le cas des tumeurs des gaines des nerfs périphériques, elle est éparse.

En plus de la protéine S-100, les TMGNPs sont positifs pour L'énolase
sérigue neurono-spécifique (ENS) ; et d'autres protéines, telles que I’actine, la
cytokeratine (CK), I’actine musculaire lisse (SMA), la desmine et la vimentine
[12].

Dans notre cas les données immunohistochimique concordait avec ceux
retrouves dans la littérature. lls ont révelé une positivité de la proteine S100
homogene et un marquage négatif des autres anticorps (CD 117 ; CD 34 ;

SMA), ce qui est en faveur d’un schwannome bénin.
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111. DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS
Les principaux problemes de diagnostic différentiel se posent avec :
1. Le neurofibromel8149150](51]53] ;

Le neurofibrome est une tumeur bénigne développee aux dépens du tissu

conjonctif des nerfs périphériques et particulierement de I’endonerve

Les neurofibromes (NF) représentent les tumeurs des gaines des nerfs
périphériques les plus fréquentes. La plupart sont sporadiques ; toutefois environ

10 % surviennent dans un contexte de neurofibromatose type 1 (NF1).

Le neurofibrome est bien limité mais non encapsulé. Le nerf d’origine
n’est que rarement retrouve. Quand c’est le cas, il pénetre dans la tumeur, dont

I’exérese nécessite la section du nerf.

A la coupe, la lésion présente un aspect grisatre, luisant, homogeéne, sans
les remaniements secondaires fréquents dans les schwannomes. Sa taille est tres

variable. Sa consistance est molle et gélatineuse.

Il peut étre cellulaire, réalisant un aspect comparable a des zones de tissu
"B d'Antoni" des schwannomes. Cependant le neurofibrome est rarement
encapsulé. Il rentre presque toujours dans le cadre de la maladie de Von

Recklinghausen. Il est fait de cellules de Schwann et de cellules de I'endonerve.

Contrairement au schwannome, les neurofibromes peuvent contenir au sein

de leur structure des axones myéliniques ou amyélinique.
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Dans le neurofibrome, une expression de la PS100 intéressant environ 40 a
50 % des cellules tumorales est observée a I’inverse du schwannome ou toutes

les cellules tumorales sont diffusément positives.

A I'IRM, les lésions montrent géneralement une faible intensité du signal
sur T1 et une haute intensité du signal sur T2. La prise de contraste est le plus
souvent central. Contrairement au schwannome, le neurofibrome ne présente pas

de remaniement kystique ou hemorragique.

L’IRM permet dans la majorité des cas de différencier entre le
schwannome et le neurofibrome. En effet, I’aspect en cible, hyper-intense en
périphérie et hypo-intense plus au moins homogene au centre sur les séquences
pondérees en T2 est caractéristique du schwannome, alors que le neurofibrome
est globalement hétérogene ou plus rarement homogene sur les deux séquences

pondérees Tl et T2
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Tableau 5 : comparaison des caractéristiques épidémiologiques, cliniques, macroscopiques,
histologiques, immunohistochimiques et génétiques entre le neurofibrome et le schwannome.
NR : nerfs rachidiens ; NC : nerfs craniens ; CS : cellule de Schwann ; Chr : chromosome ;
TGNP : tumeur des gaines des nerfs périphériques ; NF1 : neurofibromatose de type 1 ; NP :
neurofibrome plexiforme ; * : cutanée localisée, cutanée diffus, intraneural localisé, intraneural
plexiforme, massif diffus plexiforme des tissus mous ; & : intraneurale, des tissus mous et muqueux ;

CP : cellules périneuriales ; MPNST : tumeur malignes des gaines des nerfs périphériques.
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Tableau 6 : comparaison des caractéristiques de I’IRM du neurofibrome et du schwannome

Aspect macroscopique d’un neurofibrome
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Fig.25 : Aspect microscopique du neurofibrome

Fig.26 : Immunomarquage partiel par la protéine S- 100
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2. Le 1éiomyosarcomel*! I HIE7

_Les léiomyosarcomes sont des tumeurs musculaires lisses malignes, qui
font partie des sarcomes des tissus mous.

Les symptdmes sont variés car ils dépendent en partie de la localisation
tumorale et de son développement. Il peut se développer a partir de n’importe
quel organe présentant un contingent musculaire lisse

L’aspect macroscopique du LMS est dans 90 % des cas celui d’un nodule
unique avec une limite de croissance bien définie. En coupe, la tumeur est de
couleur rose a gris pale et comporte des zones néecrotiques et hémorragiques.

Microscopiquement les cellules se disposent en longs faisceaux se coupant
a angle droit. Les cellules ont un cytoplasme abondant éosinophile, souvent
fibrillaire, contenant éventuellement une vacuole encochant le noyau. Le noyau
est central, a extrémités arrondies « en cigare ». Les noyaux peuvent étre
irreguliers, polymorphes, plurilobés ou monstrueux

En immunohistochimie, ils expriment diffusément I’actine musculaire
lisse, variablement la h-caldesmone (qui est tres spécifique du muscle lisse) et la
desmine, parfois focalement CD34. CD117 et DOGL1 sont négatifs.

Le scanner ou I’imagerie par résonance magnetique (IRM) permettent un
diagnostic précoce devant une symptomatologie fonctionnelle habituellement
peu spécifiqgue. En tomodensitométrie, le léiomyosarcome du tube digestif est
une tumeur de contours reguliers, intrapariétale, ayant typiquement un
développement exoluminal. Lorsque la tumeur est volumineuse, elle peut
bomber dans la lumiére digestive quelle refoule.

71



Le schwannome périnéal

La plupart du temps, ce sont des tumeurs tres agressives localement et qui
donnent des métastases a distance. Elles ne répondent pas aux inhibiteurs de

tyrosine-kinase.

Fig.27 : TDM abdominopelvienne avec injection de produit de contraste mettant en évidence

une masse anale qui s’est avéré étre un leiomyosarcome

Fig.28 : Aspect macroscopique d’un léiomyosarcome
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Fig.29 : Piece d’exérése d’un léiomyosarcome avec des zones nécrotiques et hémorragiques.

Fig.30 : A et B : leiomyosarcome avec pléomorphisme cellulaire, C : immunomarquage

positive pour I’actine musculaire lisse, D : immunomarquage positif pour la desmine
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3. GIST[54][55][56][57] :

Les tumeurs stromales gastro-intestinales (GIST) sont les tumeurs
conjonctives les plus fréquentes du tube digestif.

A la coupe, les tumeurs sont bien limitées, non encapsulées, de consistance
tres ferme et de couleur blanchatre. Les lésions de petite taille sont
habituellement homogeénes. Les lésions les plus volumineuses presentent
souvent des remaniements nécrotigues ou hémorragiques, voire pseudo-
kystigues.

Fig.31 : L’aspect microscopique le plus typique des GIST est I’aspect fusiforme. Il est
caractérisé par une prolifération relativement dense de cellules fusiformes formant des
faisceaux enchevétrés, pouvant parfois adopter une disposition pseudo-palissadique pouvant
évoquer un schwannome. Les cellules tumorales sont caractérisées par un cytoplasme peu
abondant, non éosinophile, et par un noyau régulier, a chromatine relativement dense. Le
stroma est habituellement peu abondant, typiquement collagénique et les vaisseaux intra-

tumoraux sont nombreux.
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Fig.32 : Aspects histologiques des GIST

_Elles expriment habituellement, mais non constamment, la protéine KIT,
en immunohistochimie cependant il est toujours négatif dans le cas d’un

schwannome. Elles expriment aussi la protéine CD35.

Fig.33 : Expression de KIT diffus et intense par les cellules
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En imagerie, la TDM est I’examen de référence. Les tumeurs stromales du
tube digestif se présentent comme des masses tissulaires se rehaussant apres
injection, de grande taille souvent hétérogene avec présence de nécrose,

hémorragie, ou de dégénérescence kystique.

Fig.34 : TDM montrant une masse hétérogene (fleches) rehaussant de fagcon hétérogene apres
injection intraveineuse de produit de contraste iodé
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4. Le léiomyome [38159]

Les léiomyomes sont les tumeurs bénignes issues des fibres musculaires

lisses.

Cette Iésion est souvent retrouvee sous forme d’un nodule muqueux, ferme
qui grossit lentement. La plupart des lésions sont asymptomatiques, cependant

occasionnellement, certaines peuvent causer de la douleur.

Histologiquement, il a un aspect fusocellulaire comparable a celui du
schwannome. Cette distinction est plus difficile quand il existe des
remaniements architecturaux nécrotico-hémorragiques ou autres. La présence de
myofibrilles et I'absence d'encapsulement vrai en cas de léiomyome, sont des

bons criteres qui lI'opposent au schwannome.

En immunohistochimie, le marquage est positif pour I’actine du muscle
lisse et la desmine, et est négatif pour la CD35 et la S-100 a la différence du

schwannome.
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Fig.35 : Immunomarquage positif pour I’actine musculaire lisse en A et pour la desmine en B

A I'IRM on retrouve un signal faible imitant I’intensité du muscle lisse
dans les images pondérées en T2. Le signal est iso intense en T1 et peut étre

rehaussé par I’injection de gadolinium
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Fig.36 : leiomyome apres resection chirurgicale

Fig.37 : IRM apres injection de gadolinium d’un léiomyome pelvien
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IV. TRAITEMENT

1. Schwannome bénin B .

L’indication chirurgicale, presque toujours envisagée et spécialement dans
les formes tres algiques, demande a étre discutée au cas par cas, et ce d’autant
plus qu’existe un contexte de neurofibromatose, selon que la tumeur est unique
ou multiple et dans ce dernier cas, un lien indiscutable entre la tumeur et les
désordres fonctionnels doit avoir ete établi.

L’imagerie devrait nous renseigner sur les rapports anatomiques de la
lésion avec les organes adjacents, essayer d’identifier le nerf porteur et, d’autre
part, donner des signaux d’alerte sur une possible dégénerescence et/ou
I’incertitude quant a la possibilité d’une autre pathologie maligne, le diagnostic
de certitude de schwannome restant histologique.

En raison de la bénignité des schwannomes, du faible risque de récurrence
et de transformation maligne encore moindre, un traitement chirurgical
conservateur de type énucléation et une résection sans sacrifice du nerf
d’origine, est préférée pour certains auteurs avec de bons résultats [39].

L’absence de diagnostic de certitude en imagerie et le risque, certes
exceptionnel mais décrit de dégénérescence, incitent d’autres auteurs a une
chirurgie plus large et radicale avec pour traitement optimal, une exerese la plus
complete possible incluant des marges de sécurité plus grandes.

Une exérese partielle peut étre envisagée s’il existe un envahissement
d’une racine ou d’un tronc moteur dont I’atteinte peut se solder par des séquelles
fonctionnelles préjudiciables, ce qui pousse certains auteurs a rappeler
I’importance d’identifier le nerf porteur [40].
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Dans certains cas de schwannome volumineux, un geste conservateur a
type de curettage intralésionnel peut étre proposé et préféré aux gestes radicaux
qui peuvent comporter un sacrifice nerveux demesuré par rapport au caractere
bénin de ce type de tumeur. Dans ce cas particulier, une artériographie avec
embolisation en préopératoire peut aider a réduire le volume tumoral

augmentant les chances d’avoir une résection compléte.

La chirurgie requiert une bonne connaissance des voies d’abord des nerfs
et une bonne expérience de la microchirurgie, I’exérese ne se concevant qu’avec
la possibilité d’utiliser le microscope pour préserver au mieux les contingents

fasciculaires normaux.

Sous microscope, la dissection de ces fascicules permet de bien cliver le
schwannome grace a son encapsulation et de retrouver a ses deux poles le
fascicule porteur. Tout I’art est de trouver le bon plan de clivage. Le fascicule
porteur sera sectionné au moins 1 cm au-dessus et au-dessous de la tumeur, dans
le diedre que forme la réunion des fascicules sains pour éviter de laisser in situ
un fragment de fascicule pathologique susceptible de générer une récidive.
L’hémostase doit étre conduite a la coagulation bipolaire et a minima pour éviter

toute lésion thermique du nerf [38].
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Schema 2 : Schéma d’exérése d’un schwannome.

1-fibres nerveuses ; 2-capsule du schwannome ; 3- fascicule porteur ; 4-

points d'entrée 5- point de sortie du fascicule ; 6-fascicules nerveux restants.
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Fig.38 : Schwannome du nerf sciatique : avant et aprés exérése
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_Dans quelques cas, un certain nombre de fascicules va se réveler
indissociable du schwannome et leur sacrifice peut générer un deéficit
postopératoire. Un déficit peut dans d’autres cas étre rattaché au sacrifice de

vaisseaux irriguant a la fois la tumeur et le tronc nerveux.

Ce risque doit toujours étre signalé au patient avant I’intervention. Ces

deéficits sont souvent transitoires mais peuvent étre définitifs.

Dans plus de 90 % des cas, 95 % des fascicules nerveux, ou plus sont

laissés intacts, garantissant un résultat fonctionnel excellent.

L’emplacement périnéal présente quelques particularités chirurgicales
supplémentaires ; d’autant plus que la tumeur est proche du plan pré-sacrée au
risque de déclencher une hémorragie massive si la capsule de la tumeur est

adherente au plexus veineux pré-sacreée.
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Fig.39 : schwannome cystique reséqué mesurant 6x8 cm

_Dans notre cas, le traitement était typique : une énucléation de la
tumeur avec preservation des fascicules nerveux et des contingents des

muscles du sphincter anal se trouvant a proximité.
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2. Tumeurs malignes des gaines des nerfs périphériques :

Pour les TMGNPs, le traitement de premiere intention est chirurgical par
exérese complete en monobloc. Il est guidé par I’échographie, la scanographie et
surtout ’IRM [13]. Une exérese en marges saines est recommandée d’autant
plus qu’il s’agit de tumeurs localement agressives avec un potentiel de récidive
local tres important. C’est le seul qui a prouvé son efficacité sur la survie sans
progression et sur la survie globale. La chimiotherapie et la radiothérapie sont
des traitements de seconde intention dont I’efficacité n’est que limitée et non
démontree a I’'unanimité [14,15]. La radiothérapie peut étre néoadjuvante dans le
but de réduire la taille d’une tumeur initialement non résécable, adjuvante pour
diminuer le risque de récidive mais aussi lorsque I’exérese n’a pas été complete
ou encore en brachythérapie (per-opératoire). Une dose totale d’au moins 60 Gy
semble souhaitable [16,15,17], comme I’a montré I’étude de Wonget al. dans
laguelle le taux de controle local a 5 ans était de 73 %pour une dose totale d’au
moins 60 Gy, contre 50 % pour une dose totale inférieure (p = 0,021) [18].
L’irradiation semble benéfique en termes de contr6le local mais n’a pas
d’impact sur la survie globale [19,17]. Toutefois la balance risque/bénéfice doit
étre évaluée particulierement chez des patients porteurs d’une NF1 (souvent

jeunes) du fait d’un risque de sarcome radio induit.

De méme, la chimiothérapie est surtout utilisée dans le cadre de maladie
métastatique et de tumeur de haut grade en pré ou postopératoire,
éventuellement en concomitance de la radiothérapie [16]. Les drogues utilisées
sont variées : cisplatine, gemcitabine, vincristine, ifosfamide, adriamycine,

cyclophosphamide, étoposide, sont les plus fréquemment utilisées [19].
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La réparation nerveuse est illusoire, compte tenu de I'ampleur de la
résection et des traitements complémentaires. Les consequences fonctionnelles

sont importantes et peut imposer la réalisation d’une greffe nerveuse.
3. La greffe nerveuse :

Dans des cas rares de schwannomes malins ou volumineux, le sacrifice du
nerf porteur s’impose, causant une perte de substance nerveuse qu'il faudra

réparer.

Quand cette derniere est limitée a 5 ou 10 mm, il est possible d'effectuer
une suture directe, sans tension. En pratique mieux vaut une greffe sans tension

et avec des sutures bien faites, qu'une suture bout a bout sous tension.

Si la perte de substance depasse 10 mm, la greffe nerveuse est le procéde

logique pour combler une perte de substance nerveuse.

Il existe plusieurs techniques de greffes nerveuses, en fonction de son
origine (autologue ou hétérologue), du site donneur (tronculaire ou petit nerf
sensitif), de son type de prélevement (pédiculé, vasculaire ou libre) et de la

technique d'anastomose (en cable ou fasciculaire).

Elle fait le plus souvent appel au nerf saphéne externe.
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V. EVOLUTION :

Chez les patients opéres, la surveillance précoce recherche une

symptomatologie résiduelle, I'appoint d'un nouveau déficit et leur évolution
L’IRM est I’examen de référence dans la surveillance post thérapeutique :

e Un hyposignal ou surtout I’absence de tout hypersignal T2 est lié
souvent a un tissu fibreux, cicatriciel et permet d’exclure une récidive
locale.

e Un hypersignal en T2 peut étre lié a une lymphocele, necrose, réaction
inflammatoire ou récidive tumorale.

e L’injection de produit de contraste permet parfois de faire la

distinction

La surveillance tardive recherche une récurrence devant la réapparition des
signes cliniques ou dune tumefaction, de méme elle recherche d'autres

localisations tronculaires ou des signes d'évolution d'une neurofibromatose.

Le suivi post-opératoire de notre patient sur 6 mois n’a révélé aucune

anomalie.
1. Schwannome bénin :

Les schwannomes bénins ont une évolution satisfaisante d'emblée pour la

presque totalité des auteurs.

Dans les schwannomes beénins sporadiques, on peut considérer que
I’absence de récurrence a deux ans est synonyme de gueérison et qu’un suivi plus

prolongé est inutile, sauf ambiguité au niveau de I’histologie. Le risque de
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récidive est tres rare, (il est vraisemblablement en rapport avec une exérese
incompléte) et est étroitement dépendant de la topographie tumorale. Ainsi, ce

risque dans les localisations intradurales est plus éleve.
2. TMGNPs :

Les tumeurs malignes des gaines nerveuses périphériques exposent, comme
toutes les tumeurs malignes des gaines nerveuses périphériques, a un risque de
récidive locale majeur égal a 52 %. En outre, il existe une prolifération
métastatique possible (16 %) qui ampute I’espérance de vie des patients. Le
traitement adapté et optimal est donc a trouver, car la problématique de ces
tumeurs est la rechute chez des patients adultes souvent jeunes ou des enfants.
Selon Gong et al., la radiothérapie et la chimiothérapie pourraient éradiquer les
micro-métastases [92], mais les molécules, les associations, les schémas

thérapeutiques restent encore inconnus.
Les éléments de mauvais pronostic des TMGNPs sont [10] :

e Tumeur dont la taille dépasse 5 cm.
e Haut grade tumoral.

e Patient atteint de NFL1.

e Age du patient avancé.

o Meétastases a distance.

e Exérese incomplete.

Dans la littérature la survie a 5 ans est entre 34 et 64 pour cent [11]

89



Le schwannome périnéal

Conclusion
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Le schwannomes est la plus fréquente des tumeurs nerveuses, son
caractere multiple est rare. Les tumeurs multiples des nerfs périphériques sont
souvent observées chez les patients atteints de neurofibromatose de type lou 2.
Cependant les schwannomes multiples peuvent se produire sans autre

manifestations de la neurofibromatose.

Les facteurs de risque en rapport avec cette affection sont génétiques et

éventuellement traumatiques.

Il s’agit d’une pathologie de I’adulte entre 40 et 60 ans sans prédominance
sexuelle qui se manifeste habituellement par une masse sur le trajet d’un nerf ;

les signes neurologiques sont inconstants et rares.

Actuellement le diagnostic positif pré-opératoire repose sur I'IRM souvent
associé a l'étude histologique. Les progres récents de l'immunohistochimie ont

permis une approche diagnostique plus précise de ces tumeurs.

La chirurgie est le moyen thérapeutique du premier choix, elle apporte des
résultats spectaculaires par résection de la tumeur, mais Iabstention
thérapeutique avec surveillance parait intéressante, dans les cas ou I'exéréese fait

courir un risque de sequelles.

Le pronostic est genéralement bon, le taux de récidive faible et la

degénérescence maligne exceptionnelle.
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Résumeé

Titre : Schwannome périnéal : a propos d’un cas.

Mots-clefs : Schwannome-Périnée-Tumeur nerveuse-histologie-énucleation
Rapporteur : Professeur AHALLAT Mohamed

Auteur : BOUJIDA Sarah

Le schwannome est une tumeur nerveuse qui se développe au dépend des cellules des
gaines nerveuses de Schwann. Il est le plus souvent isolé mais parfois s’intégre dans la
neurofiboromatose de type 2 ou une schwannomatose. Sa localisation périnéale est
exceptionnelle et est rarement rapporté dans la littérature.

A propos d’un cas, nous avons essayé a travers une revue de la littérature de mettre en
relief les principales caractéristiques de cette tumeur.

Le cas concernait un homme agé de 62 ans, qui présentait une masse périnéale indolore
a proximité du sphincter anal, sans signes fonctionnelles associés.

Bien que I'IRM soit I’examen de référence, elle n’a pas été réalisé. La TDM a retrouvé
une masse arrondie bien délimitée, avec une composante kystique et un rehaussement partiel
apres injection du produit de contraste.

Apres discussion concertée devant le doute diagnostic, une exérése chirurgicale
compléte a été proposer afin de soulager le patient et de faire le diagnostic histologique.
L’anatomopathologie a rapporté un schwannome avec & I'immunohistochimie une positivité
du marquage par la protéine S-100. Les suites opératoires étaient simples.

Devant le polymorphisme clinique de ces tumeurs, une démarche diagnostique
standardisée parait donc indispensable.

La chirurgie représente I’essentiel du traitement, une excision complete est importante
dans le but d’éviter les récidives. Une dissection prudente est nécessaire dans ce genre de
localisation afin de préserver le patient d’une éventuelle incontinence anale. La voie d’abord
dépend de la topographie de la tumeur et des rapports avec les structures adjacentes.

Le pronostic dépend du type histologique de la Iésion, il est bon dans les formes
bénignes et imprévisible dans les formes malignes.
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SUMMARY

Title : Perineal schwannoma : One case report

Author : BOUJIDA Sarah

Rapporteur : Professor AHALLAT Mohamed

Key words : Perineal schwannoma — Nervous tumor — histology- exicion

Schwannoma is a nervous tumor growing at the expense of Schwann cells of the nerve
sheath. It is wusually isolated but sometimes fits in neurofibromatosis type 2 or
schwannomatosis.lts perineal location is exceptional and is rarely reported in the literature.

About a case, we tried through a review of the literature to highlight the main features
of this tumor.

The case involved a 62 years old man, who had a painless perineal mass near the anal
sphincter with no associated functional signs.

Although MRI is the examination key, it has not been performed on our patient.
Computed tomography found a rounded mass well demarcated, with a cystic component and a
partial enhancement after injection of contrast.

After concerted discussion due to the diagnosis doubt, a complete surgical resection has
been proposed to relieve the patient and make the histological diagnosis. Pathology reported a
schwannoma with immunohistochemistry positivity of the marking by the S-100 protein. The
postoperative course was uneventful.

Due to the clinical polymorphism of these tumors, a standardized diagnostic approach
therefore seems essential.

Surgery is the main treatment, complete excision is important in order to avoid
recurrence. A cautious dissection is necessary in this kind of location in order to preserve the
patient of possible fecal incontinence. The surgical approach depends on the topography of
the tumor and the neighboring structures.

The prognosis depends on the histologic lesion type, it is good in benign forms and

unpredictable in malignant ones.
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