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Les schwannomes vestibulaires (SV) sont des tumeurs histologiqguement bénignes
développées aux dépend de la gaine de Schwann du nerf vestibulaire, branche de division du
nerf cochléovestibulaire [1]. Ce terme descriptif est désormais consacré par la littérature
internationale pour dénommer ce qu’il était récemment d’usage d’appeler neurinome de
I’acoustique [2]. Elles sont au départ purement intracanalaire, ensuite elles se développent dans

I’angle pontocérébelleux.

Cette tumeur représente environ 6-8% de toutes les tumeurs intracraniennes primaires,
25-33% des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure et constitue 75-86% des lésions de I'angle

pontocérébelleux [3, 4 ,5].

Son diagnostic fait appel aux techniques modernes d’imagerie par résonance magnétique
(IRM) au détriment de I'électrophysiologie cochléovestibulaire dont I'usage diminue car elle

manque de sensibilité et de fiabilité [2].

L’évolution naturelle est si aléatoire que la simple surveillance radiologique peut paraitre
un choix raisonnable dans de nombreuses situations [2]. Quant a la chirurgie, qui représentait
jusqu’a ce jour le « gold standard thérapeutique », elle est de plus en plus mise en balance avec
la radiochirurgie. D’autres objectifs sont venus s’ajouter a I'exérése complete de la
tumeur notamment la réduction des séquelles majeures, puis la conservation de la fonction

faciale et enfin la conservation de I'audition [6].

C’est dans le souci d’'une meilleure analyse de la prise en charge neurochirurgicale du
schwannome vestibulaire dans la région de Marrakech, que nous effectuons ce travail, en se

basant sur une étude rétrospective de 22 cas et sur une revue de littérature.




Notre étude concerne 22 cas de neurinome de I'acoustique colligés et opérés au service
de neurochirurgie du C.H.U. Mohammed VI de Marrakech sur une période de 12 ans entre 2004
et 2015. Les objectifs de cette étude sont les suivants :
- Etudier les aspects épidémiologiques.
- Décrire les modes d’expression clinique et paraclinique.

- Evaluer les stratégies thérapeutiques et suivre I’évolution des patients.







|. MATERIEL

1. Le type de I’étude

Notre travail est basé sur une étude rétrospective et analytique d’une série de 22 cas de
schwannomes vestibulaires, colligée au service de Neurochirurgie du CHU Mohamed VI de

Marrakech sur une période de 12 ans, s’étalant de janvier 2004 a décembre 2015.

2. Recueil des données

Ce travail a nécessité I'analyse combinée des registres et des archives du service afin de
préciser les données clinico-radiologiques, biologiques, anatomopathologiques ainsi que les
modalités thérapeutiques.

Dans cette étude, nous avons inclus tous les patients ayant bénéficié d’un geste
chirurgical pour un schwannome vestibulaire dans le service de Neurochirurgie du C.H.U.
Mohamed VI de Marrakech durant 12 ans dont le dossier médical était exploitable sur les

différents aspects cliniques, paracliniques, anatomopathologiques, thérapeutiques et évolutifs.

Il. METHODES

1. Saisie des données

Nous avons recueilli les variables étudiées a partir des dossiers médicaux des patients en
utilisant une fiche d’exploitation préétablie (Annexe Il).

Ensuite, nous avons effectué la saisie des données sur Excel. Les résultats sont exprimés
en valeur absolue et en pourcentage pour les variables qualitatives, en moyenne et en extrémes

pour les variables quantitatives.




Enfin, nous avons comparé les résultats avec les données de la littérature.

2. Considérations éthiques

Nous avons recueilli les données en respectant I'anonymat des patients et la

confidentialité de leurs informations.







I. Epidémiologie

1. La fréguence du S.V.

Notre série avait porté sur 22 cas de schwannomes vestibulaires colligés sur une période
de 12 ans au service de Neurochirurgie du C.H.U. Mohamed VI de Marrakech avec une moyenne
d’environ 2 cas par an.

Sur la méme période d’étude, le service avait recu 370 cas de tumeurs intracraniennes
parmi lesquelles le S.V. représentait 6%.

Le S.V. représentait 80% des tumeurs de la F.C.P. de I'adulte opérées au sein du service

sur la méme période.

2. La répartition selon I’age

Les ages extrémes de notre série étaient de 6 ans a 58 ans, avec une moyenne de 46,6

ans (Tableau I).

Tableau I. La répartition des malades selon I’age.

Nombre de cas (h=22) Fréquence %
6ans
4.5
32 ans - 40 ans 3 13.5
41 ans - 50 ans 10 45.5
51 ans - 58 ans 8 36.5

3. La répartition selon le sexe

Le schwannome vestibulaire était retrouvé chez 13 femmes, soit dans 59 % des cas de

notre série, contre 9 hommes soit dans 41 % des cas, avec un sex-ratio de 1,4 F/H (Figure 1).
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B Masculin - ® Féminin

Figure 1 : La répartition des neurinomes de I’'acoustique selon le sexe.

4. La répartition selon le coté (Figure 2)

Nous avions noté le S.V. a droite chez 12 patients (54,5% des cas) et a gauche chez 9
patients (41% des cas).

Une seule atteinte bilatérale était notée soit dans 4,5% des cas.

B Adroite M Agauche m N.Abilateral

4.5%

Figure 2 : La répartition du neurinome de 'acoustique selon le c6té




5. La répartition selon I’origine géographique

La majorité des patients de notre série, soit 80% des cas, venait de la région de Marrakech

(Tableau II).
Tableau Il : La répartition selon I’origine géographique
Nombre de patient (n=22) Pourcentage%

Marrakech 9 41%
Chichaoua 2 09%
Benguerir 4 18%
Essaouira 3 14%
Zagora 2 09%
Agadir 2 09%

Il. Etude clinique

1. Le délai de consultation

Les manifestations cliniques avaient un début progressif.
Le délai entre le début de la symptomatologie et la consultation diagnostique variait entre

6 mois et 2 ans avec une moyenne de 13 mois (Tableau lll).

Tableau lll : Le délai des manifestations clinigues dans notre série.

Nombre de cas (n=22) Pourcentage %
6 mois 2 09
9 mois 2 09
12 mois 12 54,5
18 mois 2 09
24 mois 4 18,5
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2. Tableau clinique (Figure 3)

2.1 Les signes auditifs et vestibulaires

a. Lessignes auditifs

a.l. L’hypoacousie

Dans notre série, 20 patients soit 91% des cas avaient une hypoacousie d’installation
progressive.

Deux patients avaient présenté par ailleurs une surdité brusque, soit 9% des cas.

a.2. Les acouphenes

Les acouphenes étaient présents chez 7 malades, soit dans 31% des cas.

b. Les signes vestibulaires

On les avait retrouvés dans 60% des cas.

b.1. L’instabilité

Onze patients de notre série avaient présenté une instabilité et des troubles de

I’équilibre, soit dans 50% des cas.

b.2. Les vertiges

Seulement deux des patients de notre série, soit 9% des cas, avaient présenté des

sensations vertigineuses mal systématisées.

2.2 Les signes_neurologiques

a. L’atteinte des paires craniennes

a.l. Le nerf facial

La paralysie facile périphérique était retrouvée chez 6 patients, soit dans 27% des cas.

-11 -



Nous avons adopté la classification de House-brackmann de la fonction du nerf facial

(Tableau IV) (Annexe IlI).

Tableau IV _: Atteinte du nerf facial selon la classification de House-brackmann

Nombre de cas (n=22) Pourcentage %
Grade 3 4 18
Grade 4 1 4.5
Grade 5 1 4.5

a.2. Lenerf trijumeau

La névralgie du trijumeau était décrite par 1 patient.
L’engourdissement de la joue était accusé par 2 autres patients.

L’examen clinique avait montré une diminution du reflexe cornéen chez les 3 patients.

a.3. Les nerfs mixtes

Les troubles de déglutition étaient retrouvés chez 2 patients, soit dans 9% des cas.

b. Le syndrome d’hypertension intracranienne

L’H.I.C. était retrouvée chez 11 patients, soit dans la moitié des cas (50 %), associant de
facon trés variables :
e Des céphalées chez 5 patients, soit dans 22% des cas,
e Des vomissements chez 5 patients, soit dans 22% des cas,

e Les troubles visuels étaient rapportés par 3 patients, soit dans 13% des cas.

Le tableau complet d’H.I.C. était retrouvé chez 3 patients, soit dans 13% des cas.
Un cedéme de la papille (stade IV) était retrouvé au fond d’ceil chez 3 patients, soit dans

13% des cas.

c. Les céphalées banales

5 patients, soit 22% des cas, avaient rapporté des céphalées isolées.
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d. Syndrome cérébelleux

Une incoordination motrice avec dysmétrie était retrouvée chez 7 patients, soit dans 32%

des cas.

e. Autres signes neurologiques

1 patient, soit 4.5% des cas de notre série avait présenté des signes d’irritation

pyramidale.

L'hypoacousie progressive
L'H.I.C.

L'instabilité

Les acouphenes

La paralysie faciale périphérique
Les céphalées banales

L'atteinte trigéminale

Les vertiges

L'atteinte des nerfs mixtes

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Figure 3. Les pourcentages des signes fonctionnels révélateurs du S.V. dans notre série.

lll. Examens paracliniques

1. Les examens audiométrigues et vestibulaires

e L'audiométrie tonale liminaire
L'audiométrie tonale liminaire était réalisée chez 11 patients, soit dans 50% des cas.
Elle avait révélé une surdité de perception chez 10 patients, soit dans 45% des cas (Figure
4). Le seuil tonal moyen était > 50dB chez 6 patients soit dans 54,5% des cas ayant réalisés

’audiométrie tonale.
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Elle était normale chez un patient, soit dans 4.5% des cas.
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Figure 4. Audiogramme objectivant une légére surdité de perception a droite.

2. Le bilan radiologique

2.1. L'imagerie par résonance magnétigue (Figure 5)

L'l.R.M. était réalisée chez les 22 patients (100%) et avait permis la classification du

schwannome vestibulaire selon la classification de Koos et Portman (Tableau V) (Annexe Ill).

Tableau V. La répartition des patients selon le stade tumoral.

Nombre de cas (n=22) Pourcentage %
Stade | aucun 0
Stade I 2 09
Stade lll 6 27
Stade IV 14 64
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m Stade |l mStadelll mStadelV

Figure 5. La répartition du neurinome de 'acoustique selon le stade visualisé sur I'l.R.M.

L’l.R.M. avait retrouvé une lésion extra-axiale avec une bande de L.C.R. entre la Iésion et

le cervelet.

Elle avait permis d’apprécier :

4

Sa taille . avec mesure du grand axe de la tumeur qui était d’une moyenne de

40mm.

Le nombre : elle était unique dans 96% des cas et bilatérale chez un seul patient

soit dans 4% des cas.

Le coté : elle était située a droite dans 60% des cas, et a gauche dans 40% des cas.

Ses rapports avec :

e Le fond du C.ALL : il était élargi chez 18 patients, soit dans 82% des cas.

e Le tronc cérébral et le 4éme ventricule : étaient refoulés chez 13 patients (59%
des cas).

la dilatation ventriculaire : une hydrocéphalie triventriculaire était notée chez 4

patients (18% des cas).
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v Ses caractéristiques en séquence T1 et T2 et a I'injection :

huit cas présentaient une double composante : charnue hypointense en T1 et
iso a hypointense en T2, et kystique hypointense en T1 et hyperintense en T2.
Dans 10 cas (soit 45% des cas), la tumeur était hypointense en T1 avec des
zones d’hypersignal central rendant compte des hémorragies intratumorales,
hyperintense en T2 hétérogénes.

La tumeur était en isosignal dans 2 cas (09% des cas) et de signal intermédiaire
an pondération T1 et hyperintense en pondération T2 dans 2 cas (09% des cas).
L'injection de gadolinium réalisée chez tous les patients entraine un
rehaussement intense de la lésion sauf au niveau des zones kystiques et

nécrotiques.
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Figure 6. IRM cérébrale en coupe coronale séguence T2 montrant un processus
expansif de I’'angle pontocérébelleux droit hyperintense avec effet de masse
sur le tronc cérébral et du V4 a droite.

AREIIEY

UARUEE

1LE

W 140 0 .

AP TOMINEINORMY SM3 6

CONTHRASTE

Figure 7. IRM cérébrale en coupe coronale séquence T1 montrant un processus expansif se
rehaussant de facon intense et hétérogene apres injection du PDC avec effet de masse sur le
tronc cérébral et du V4 a droite.
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Figure 8. IRM cérébrale en coupe axiale séquence T1 avant injection du PDC montrant au niveau

de I’angle pontocérébelleux droit, un processus hypo-intense avec effet de masse sur le tronc
cérébral, le V4 et I’hémisphére cérébelleux.

=]

Figure 9. IRM cérébrale en coupe axiale séqguence T1 apres injection du PDC montrant au

niveau de I’angle pontocérébelleux droit, un processus gui se rehausse de maniere hétérogene
avec effet de masse sur le tronc cérébral, le V4 et I’hémisphere cérébelleux.
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Figure 10. IRM cérébral en coupe axiale séquence T2 montrant un processus expansif droit,
hyperintense, refoulant le tronc cérébral et lu V4 a droit.
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Figure 11. IRM cérébrale en coupe coronale séquence T1 apres injection de gadolinium montrant
uh processus au niveau de I’angle pontocérébelleux droit prenant le contraste de facon
hétérogene avec effet de masse sur le tronc cérébral et le V4.
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2.2. La tomodensitométrie cérébrale

La tomodensitométrie était réalisée chez 16 patients, soit dans 73% des cas.

La T.D.M. avait montré la présence d’un processus lésionnel au niveau de I’angle
pontocérébelleux grossierement arrondie de contours irrégulier.

Elle avait permis de préciser le c6té, le nombre, la taille de la Iésion, les caractéristiques a
I'injection et d’apprécier son effet de la masse sur les structures avoisinantes : le golfe de la

jugulaire, le C.A.l., le tronc cérébral, et le cervelet.

a. Le nombre

Chez 15 patients, soit dans 67.5% des cas, la Iésion était unique.

Chez un patient, soit dans 4.5% des cas, la |ésion était bilatérale

b. Le coté

La lésion était située a droite chez 9 patients, soit dans 41% des cas, et a gauche chez 6
patients, soit dans 27.5% des cas.

Un patient avait une atteinte bilatérale, soit dans 4.5% des cas.

c. Lataille

Elle variait de 50x41mm pour le plus grand cas, a 34x34mm pour le plus petit cas.

d. Les caractéristiques a I’injection

La Iésion était tantot isodense pure dans 7 cas ou présentant des zones hypodenses en
son sein de nécrose ou de dégénérescence kystique dans 5 cas, tantot hyperdense dans 3 cas et

tantot hypodense dans 1 cas (Tableau VI).
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Tableau VI. Le pourcentage des différentes densités des Iésions visualisées par T.D.M.

Nombre de cas (h=22) Pourcentage %
Isodense pure 7 32
Isodense+zones hypodenses 5 23
hyperdense 3 13.5
Hypodense 1 4.5

La prise de contraste était hétérogene chez 10 patients, soit dans 45 % des cas, et

homogéne chez 6 patients (27% des cas).

Elle était intense chez 12 patients (54% des cas) et modérée chez 4 autres patients (18%

des cas).
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Figure 12. TDM cérébrale en coupe axiale aprés injection du PDC montrant un processus au
niveau de | angle pontocérébelleux droit qui prend fortement le contraste avec effet de masse
sur les structures adjacentes
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e. L’effet du schwannome vestibulaire sur les structures avoisinantes (Figure 13)
Chez les 16 patients qui avaient bénéficié d’'une T.D.M. des rochers, soit dans 73% des
cas de notre série, le golfe de la jugulaire apparaissait en position normale.
Douze patients, soit 52% des cas, présentaient une dilatation du C.A.l. visible sur les
coupes scannographiques.
Le neurinome de I'acoustique exercait un effet de masse avec compression du tronc
cérébral et du 4¢me ventricule chez 11 patients, soit dans 50 % des cas, contre 8 patients, soit

dans 36% des cas, de compression de cervelet.

Trois patients (14% des cas) avaient une dilatation du systéme ventriculaire sustentoriel.

Position normale du golfe de la jugulaire

Dilatation du CAl

Compression du tronc cerebral

Compression du cervelet

Dilatation du systéme ventriculaire sus-tentoriel

|

0% 20% 40% 60% 80%

Figure 13 La répartition des effets du neurinome de I’acoustique sur les structures avoisinantes.
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IV. TRAITEMENT

1. Traitement médical

1.1. Traitement de la douleur

5 patients de notre série, qui se plaignaient de céphalées, avaient bénéficié d’un
traitement antalgique par voie intraveineuse (23%). Ce traitement comportait du paracétamol a la

dose de 60 mg/kg/24h.

1.2. Traitement de I’cedéme cérébral

Une corticothérapie était utilisée chez 4 patients (soit 18% des cas), pour lutter contre

I’;edéme cérébral, a base de solumedrol en I.V.D.

1.3. Traitement anticoagulant

La prophylaxie anticoagulante était instaurée chez 8 patients qui avaient un risque de

maladie thromboembolique (soit 36% des cas) a base d’H.B.P.M. a dose préventive.

2. Le traitement chirurgical

Tous les patients de notre série avaient bénéficié d’une cure chirurgicale au bloc
opératoire du service (100% des cas).

L'intervention chirurgicale était proposée aprés avoir analysé les caracteres de la tumeur,
en particulier sa taille et sa rapidité de croissance, ainsi que I’dge du patient et son état général.

Ainsi la chirurgie avait paru nécessaire plutot que les autres alternatives discutées
notamment la radiochirurgie ou une simple surveillance.

Le but de l'intervention était I'exérese totale de la tumeur, tout en préservant I'ensemble
des structures cérébrales et les nerfs au contact de la tumeur, et tant que les caractéristiques

per-opératoires de la lésion le permettaientt.
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2.1 La voie d’abord et temps opératoires

Tous nos malades étaient abordés par voie rétrosigmoidienne (100%).
Les patients étaient soit en décubitus latéral, ou en décubitus dorsal avec billot sous

I’épaule homolatérale et la téte tournée vers le coté controlatéral du N.A.

La voie rétrosigmoidienne était pratiquée comme suit :

- Incision cutanée rétroauriculaire en S allongée avec désinsertion des plans
musculo-aponévrotiques et craniectomie a os perdu sont réalisées.

- Ouverture de la duremeére en Y ou en X avec mise en place du microscope optique
et de la lame d’écarteur auto statique en latéro-cérébelleux.

- Aspiration progressive du LCR pour détente cérébrale jusqu’au rebord de I’APC avec
ouverture de I’arachnoide.

- Mise en évidence d’une tumeur jaunatre comblant I’APC.

- Evidement intracapsulaire au cavitron de la tumeur et/ou par morcellement puis
une dissection de la capsule des structures vasculo-nerveuses adjacentes.

- Dissection du pble inférieur de la capsule des nerfs mixtes et de I'artére
cérébelleuse antéro-inférieure

- Libération du pole supérieur du nerf V et de I'artere cérébelleuse supérieure et
antérieure.

- Repérage du nerf facial, soit au niveau de la partie inférieure de la tumeur, ou
exceptionnellement sur la face postérieure ; et dissection de la capsule.

- Curetage de la portion intracanalaire de la tumeur pour réaliser une exérése
complete.

- Hémostase au foyer opératoire puis fermeture de la duremeére et des plans

musculo- aponévrotiques.
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Figure 14. Position dorsale modifiée

Figure 15. Visualisation de la tumeur aprés écartement du cervelet
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Figure 16. Exérese tumorale par morcellement

Figure 17. Cavité résiduelle aprés exérese tumorale totale

et réalisation de I’hémostase a la surgicel
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2.2 La qualité de I’exérése chirurgicale

L’exérése complete des 22 S.V. opérés n’était pas toujours possible, du fait du volume de

la tumeur et ses rapports étroits avec le T.C. et les éléments vasculo-nerveux de I'A.P.C.

(Tableau VII).
Tableau VII: les résultats de I’exérése chirurgicale du S.V.
Nombre de cas (h=22) Pourcentage %
Exérese totale 11 50
Exérese subtotale 9 41
Exérése partielle 2 09

L’approche de la tumeur était laborieuse chez 2 patients a cause du saignement (soit

dans 09% des cas).

SOMATOM Defin

Figure 18. TDM cérébrale montrant une lésion de I’APC se rehaussant apres injection de PDC (a
gauche) TDM post opératoire apres exérése totale (a droite)
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2.3 La ventriculocistérnostomie (V.C.S.)

La venticulocisternostomie endoscopique était réalisée chez 3 patients en préopératoire

compte tenu de I’hydrocéphalie.

2.4 La dérivation ventriculo-péritonéale (D.V.P.)

La dérivation du L.C.R. était réalisée chez 1 patient en préopératoire vu la gravité du

tableau d’H.I.C.

Un autre patient, avait bénéficié de D.V.P. en post-opératoire du fait de la persistance de

I’hydrocéphalie (Tableau VIII).

Tableau VIII. La dérivation du LCR par rapport a I’acte chirurgical.

Nombre de cas

Pourcentage %

Dérivation pré—opératoire

5

23

Dérivation post-opératoire

2

09

V. Les résultats anatomopathologiques

L’examen histologique de la tumeur avait permis de confirmer le diagnostic du

schwannome vestibulaire ;

- Le tissu dense fibrillaire de type Antoni A était retrouvé dans 9 cas.

- La forme B d’Antoni était retrouvée dans 4 cas.

La forme mixte était objectivée dans 2 cas.

- Dans les 7 cas restants, la proportion respective des zones de tissu de type

d’Antoni A et B n’était pas spécifiée (Figure 19).
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B Forme A d'Antoni ® Forme B d'Antoni = Forme mixte B Schwannome non spécifié

Figure 19. La répartition des types histologiques du S.V.

VI. Les complications postopératoires

1. Le décés (1 cas)

1 cas de décés était noté, soit dans 4.5% des cas.
Le patient en question avait développé un hématome de la F.C.P. en post-opératoire

immédiat, et a été repris mais n’a pas récupéré malgré le drainage.

2. La fistule du L.C.R. (1 cas)

Elle était retrouvée chez un seul patient, soit dans 4.5% des cas.
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3. La méningite (1 cas)

1 patient avait développé une méningite en post-opératoire, soit dans 4.5% des cas. Le
germe n’était pas identifié.

Ce patient avait bien évolué sous traitement médical.

4. L’atteinte du trijumeau (1cas)

1 patient avait présenté une atteinte du V en post-opératoire soit dans 4.5% des cas.

5. L’atteinte des nerfs mixtes (1 cas)

1 patient avait rapporté des troubles de déglutition en post-opératoire, soit dans 4.5%

des cas.

6. Syndrome cérébelleux (2 cas)

2 patients avaient développé une instabilité en post-opératoire, soit dans 09% des cas.

7. Les céphalées banales (2 cas)

2 patients avaient rapporté la survenue de céphalées banales en post-opératoire, soit

dans 09% des cas.

8. Les acouphénes (1 cas)

1 patient avait rapporté la survenue d’acouphénes en post-opératoire.
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9. Les troubles de I’équilibre (4 cas)

4 patients avaient présenté des troubles de I’équilibre en post-opératoire, soit dans 18%

des cas.

VIl. Les résultats évolutifs

1. L’évolution post-opératoire

1.1 L’évolution des signes cochléo- vestibulaires et de I’'HIC

Les acouphenes avaient persisté chez 2 patients, soit dans 9% des cas.
La régression des troubles de I'équilibre et des signes d’HIC était observée chez 20

patients en post-opératoire (91% des cas).

1.2 L’évolution neurologique

On avait retrouvé une amélioration de I'atteinte post-opératoire des nerfs mixtes chez le
patient qui I'avait présenté.
Une régression de l'atteinte du V était retrouvée chez le patient qui I’avait en post-

opératoire.

1.3 L’évolution de la fonction faciale

Le volume tumoral (grade VI) avait une incidence statistique néfaste sur la fonction faciale

préopératoire (Tableau IX).
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Tableau IX. Atteinte de la fonction du nerf facial en pré-opératoire en fonction du grade tumoral.

Grade Il et lll Grade IV
Fonction du nerf facial pré- 6 cas 9 cas
opératoire normale 27% 41%
Atteinte de la fonction du nerf 1 cas 3 Cas
facial en pré-opératoire 4.5% 13%

Ainsi la motricité pré-opératoire était conservée chez 15 patients soit dans 68% des cas.

En post-opératoire, le nerf facial était préservé anatomiquement chez 14 patients soit
dans 64% des cas. Il était sectionné accidentellement ou sacrifié chez les 8 autres patients soit
dans 36% des cas.

Sur le plan fonctionne/ 16 patients, soit dans 68% des cas, avait une atteinte fonctionnelle

du nerf facial en post-opératoire (Tableau X) :

- Chez les 6 patients qui avaient une atteinte pré-opératoire, on avait noté une
aggravation de I'atteinte chez 2 patients soit dans 9% des cas et une persistance du
méme degré d’atteinte chez les 4 autres patients soit dans 18% des cas.

- Chez les 10 patients qui avaient développé une atteinte post-opératoire du nerf facial,
9 patients soit 41% des cas avaient une paralysie faciale post-opératoire, et seulement

un patient soit 4.5% des cas avait une parésie post-opératoire.

Ainsi, la motricité faciale était conservée en postopératoire uniquement dans 25% des

cas.

Tableau X. Résultat de la fonction du nerf facial en postopératoire en fonction du grade tumoral.

Grade ll et llI Grade IV
Fonction du nerf facial normale en 2 cas 3 cas
postopératoire 09% 14%
Atteinte de la fonction du nerf 6 Cas 10 cas
facial en postopératoire. 27% 45.5%

1.4 L’évolution de la fonction auditive

L’audition était inchangée dans 17 cas, elle était aggravée dans 3 cas, améliorée dans 2 cas.
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2. L’évolution a long terme

Le recul postopératoire était de 3 ans en moyenne avec des extrémes allant de 2 mois a 6
ans.

Aprés l'intervention, les patients de notre série étaient revus aprés 3 mois, puis tous les 6
mois pendant 2 ans puis régulierement chaque année.

Seuls 10 patients étaient revus a long terme sur les 22 patients opérés (Tableau XI).

Tableau XI. Le suivi postopératoire

A leur Aprés 3 | Aprés 6 | Apres 1| Apres 2 Aprés 3
sortie mois mois an ans ans

Perdus de vue 4 2 1 1 1 3

Sur les 10 patients contrélés a long terme, la parésie faciale avait régressé de fagon
progressive chez le patient qui I'avait sur une durée de 1 an (4.5% des cas).

La paralysie faciale s’était améliorée chez 4 patients (18%), elle est restée inchangée chez
1 patient (4.5%), les 10 autres patients qui I’avaient présenté étaient perdus de vue (45.5% des

cas).

3. Les reprises évolutives

3 récidives étaient détectées 2 ans aprés l'acte chirurgicale, réopérées par voie
rétrosigmoidienne.

Une récidive avait survenue aprés exérése subtotale initiale, les 2 autres récidives
s’étaient révélées chez les 2 patients qui avaient bénéficié d’une exérese partielle initiale.

Les patients ayant fait l'objet de récidive accusaient la reprise des vertiges et

d’acouphénes.
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I. Les données épidémiologiques

1. La fréguence

Selon la littérature, Tos et al ont estimé un taux de détection annuel de 9,4 tumeurs par
an et par million d'habitants au Danemark [7].

Ceci est beaucoup plus faible par rapport aux estimations basées sur des études
anatomiques du matériel d'autopsie. Hardy et Crowe ont trouvé dans une étude de 250 os
temporal, une incidence de 2,4% [8]. Dans une étude similaire, Leonard et Talbot suggerent une
incidence de l'ordre de 1,7% [9]. Cependant, les études de post-mortem peuvent avoir surestimé
I'incidence réelle de cette condition.

Dans notre série, I'incidence du S.V. est estimée a environ 2 cas par an (Tableau XII).

Tableau XII. L’'incidence du S.V. selon 3 études comparée a la ndtre.

Année de I’étude Incidence du S.V.
Tos et al 1992 9,4 tumeurs par an et par million habitant
Hardy et Crowe 1936 2,4%
Leonard et Talbot 1970 1,7%
Notre série 2015 1,8 tumeurs par an

Quel que soit l'incidence réelle de la maladie, la disparité entre clinique et études
pathologiques suggerent qu'un nombre important de |ésions restent asymptomatiques ou non
diagnostiquées et que les neurinomes occultes peuvent suivre une évolution bénigne [9].

Une augmentation du nombre de tumeurs traitées dans la derniere décennie montre une
meilleure connaissance de la maladie et un diagnostic précoce associé a l'amélioration des
techniques d'imagerie, plutdt que de proposer une véritable augmentation de la prévalence de la

maladie [9,10].
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Les schwannomes vestibulaires représentent environ 8,7% des tumeurs intracraniennes
pour Cushing sur 2025 tumeurs cérébrales, et 8% pour Olivercrona sur 5250 tumeurs cérébrales
[11].

Dans notre série de 22 cas, les schwannomes vestibulaires représentent 6% des tumeurs
cérébrales opérées au service de Neurochirurgie du C.H.U. Mohammed VI de Marrakech sur une

période de 12 ans (Tableau XIlII).

Tableau XIIl. La fréguence du S.V. par rapport aux autres tumeurs intracraniennes
selon 2 études comparée a la notre.

Nombre total des tumeurs % du S.V. parmi ces tumeurs
cérébrales étudiées cérébrales
Cushing 2025 8,7
Olivercrona 5250 8
Dans notre série 22 6

D’aprés la littérature, les S.V. sont responsables de 75% a 86% des tumeurs de l'angle
pontocérébelleux [3, 4, 5], pourcentage qui correspond au résultat de notre série qui est de 80%

des tumeurs de la F.C.P. chez I’adulte.

2. La répartition selon I’age

D’aprés les données de la littérature, les schwannomes vestibulaires se développent le
plus souvent dans I'age mar vers la cinquieme décennie [2].

Ainsi dans la série de Pech, 60% ont plus de 50 ans [12]. Dans une série de 1113 cas
signalés par le groupe House, environ 50% des patients étaient dans leurs 5&me ou 6éme décennie
[13].

Dans grande série de 1000 S.V. opérés par le méme opérateur Madjid Samii intéressant

962 patients, la moyenne d’age était de 46.5 ans [14].
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Dans notre série, le taux d’incidence le plus élevé correspond a la tranche d’age allant de
41 ans a 50 ans (50% des cas).

Les ages extrémes et la moyenne d’age sont sensiblement identiques pour tous les
auteurs. Ainsi les ages extrémes varient entre 11 et 85 ans avec un age moyen qui varie entre
46 ans et 51ans [14, 15, 16, 17].

Quant a notre série de 22 S.V, ’dge moyen au moment du diagnostic est de 46,6 ans avec
des extrémes allant de 6 ans a 58 ans, résultat qui se rapproche de celui d’une étude réalisée au
Chili par Mura intéressant une série de 67 cas ou la moyenne d’dge était de 44,7 ans avec des

extrémes allant de 12 ans a 72 ans [17] (Tableau XIV).

Tableau XIV. L’age moyen et les ages extrémes de survenue du N.A
selon plusieurs études comparés a notre série.

Auteur (hombre de cas) Age moyen Ages extrémes
Pech 49 ans 23 a 74 ans
House (1113) 51 ans 20 a 70 ans
Sterkers (910 cas) 50 ans 11 a 85 ans
Portman (120 cas) 48 ans 11a79ans
Mura (67cas) 44,7ans 12a72ans
Notre série (22 cas) 46,6 ans 6 a 58 ans

3. La répartition selon le sexe

Les résultats cumulatifs des grandes séries dans la littérature montrent une
prépondérance cohérente des S.V. chez les femmes qui sont touchées dans environ 57% des cas
contre 43% des cas pour les hommes [18].

Ainsi, Portman dans une série de 120 cas a trouvé 55% de femmes, Sterkers dans sa série
de 910 cas a trouvé 60% de femmes, Mura dans sa série de 67 cas a trouvé 55% de femmes,
Colleaux dans sa série de 116 cas a trouvé 58% de femmes, Zulch dans une série de 215 cas a
trouvé 60% de femmes et Samii dans sa série de 962 patients a trouvé 54% de femmes [14, 15,

16,17,19, 20, 21].
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Dans notre étude, 59 % des patients étaient de sexe féminin, résultat qui cadre avec le

résultat des autres séries (Tableau XV).

Tableau XV. La répartition des S.V. selon le sexe dans quelques séries comparée a la nétre.

Nombre de cas % des femmes
Portman 120 55
Sterkers 910 60
Colleaux B 116 58
Samii M 962 54
Zulch 215 60
Mura 67 55
Notre série 22 59

4. La répartition selon le coté

Le schwannome vestibulaire ne parait pas se développer plus spécialement d’un c6té par
rapport a l'autre, bien que certaines séries, peu nombreuses, semblent donner une
prépondérance du co6té gauche, Cushing 60% [11], sans aucune explication satisfaisante.

Les séries importantes quant a elles, comme celle de House montrent clairement qu’un
cOté n’a pas plus de chances d’étre atteint que I'autre [13].

Les formes bilatérales sont rares et surviennent le plus souvent avant 20 ans; elles font
suspecter une neurofibromatose. Villette en dénombre 2,5 % dans sa série [21]. Samii dans sa
série de 1000 S.V. opérés chez 962 patients dont 880 patients avaient des lésions unilatérales et
88 patients avaient une atteinte bilatérale type neurofibromatose 2 [22].

Dans notre série, le S.V. est un peu plus fréquent a droite 54.5%. 41% des S.V. sont du
cOté gauche et seulement 4.5% des cas sont bilatéraux. En effet la bilatéralité est notée chez

I’enfant de 6 ans (Tableau XVI).
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Tableau XVI. La répartition des S.V. selon le c6té dans quelques séries comparée a la notre.

% de SV droits % de SV gauches % de SV bilatéraux
Cushing 40 60 -
Pertuiset 43 57 -
House 49,6 50,4 -
Villette 40 57,5 2,5
Samii - - 9,15
Notre série 54.5 41 4.5

5. La répartition selon I'origine géographique

Il n'y a pas de lien entre la survenue de S.V. et I'origine géographique [18]. Dans notre
série, 80% des cas viennent de la région de Marrakech. Ceci est di au fait que le CHU

Mohammed VI de Marrakech draine essentiellement la région.

Il. Les données cliniques

1. Le délai diagnostic

D’apres la littérature ; le délai diagnostic moyen varie entre 21 mois a 5 ans [15, 17, 21,
23, 24, 25].Le délai diagnostic moyen de notre série est d’environ 13 mois avec des extrémes de

6 mois et 2 ans. Il est remarquablement inférieur aux données de la littérature (Tableau XVII).
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Tableau XVII. Le délai diagnostic moyen dans quelgues séries comparé a la notre.

Série Délai diagnostic moyen
Pech 5 ans
Glasscock 2,4 ans
Sterkers 40 mois
William 21 mois
Mura 30 mois
Notre série 13 mois

2. Le tableau clinigue

La surdité de perception unilatérale, les acouphénes, et le déséquilibre sont les
symptomes les plus communs du neurinome de I'acoustique [18].

Le mode de présentation dépend de la taille de la tumeur, et si oui ou non les premiers
symptomes ont été négligés. Au cours des quatre derniéres décennies, il y’a eu une constante
augmentation de la proportion de petites tumeurs détectées et par conséquent une diminution

du taux de tumeurs détectées suite a un effet de masse [18].

2.1 les signes auditifs et vestibulaires

a. lessignes auditifs

a.l. L’hypoacousie

L’hypoacousie unilatérale progressive est au premier rang des signes d’appel otologiques
[26]. Elle est retrouvée dans 80% des cas pour Sterkers, dans 91,6% des cas pour Portmann, dans
95% des cas pour Pech, et Samii et dans 71% des cas pour Mura [14, 15, 16, 17, 18, 19]
(Tableau XVIII).

Dans notre série, I'nypoacousie unilatérale progressive était présente dans 91% des cas,
ce qui se rapproche des données de la littérature. Mais elle n’a jamais suffi a elle seule pour

motiver la consultation.
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Tableau XVIII. Le pourcentage de survenue de surdité unilatérale progressive
chez les porteurs de S.V. comparé a notre série.

Nombre de cas % de la surdité unilatérale progressive
Sterkers 602 80
Portmann 120 91,6
Pech - 95
Samii 962 95
Mura 67 71
Notre série 22 91

La surdité brusque est définie quant a elle par I'apparition soudaine, étalée sur plusieurs
heures d’une surdité neurosensorielle [12]. Selon la littérature, elle peut étre le symptome
révélateur d’un neurinome de I’acoustique dans 1% a 14,2% des cas [15, 16, 21] (Tableau XIX).

Dans notre série, 9% des cas de N.A sont révélés par une surdité brusque, pourcentage

qui se rapproche des données de la littérature.

Tableau XIX. Le pourcentage des S.V. révélés par la surdité brusque
dans gquelques séries comparé a la notre.

% des S.V. révélés par la surdité brusque.
Sterkers 15
Portmann 10
Villette 8,5
Notre série 09

L’étiopathogénie de cette surdité brusque en cas de neurinome n’est pas encore bien
élucidée, plusieurs théories ont été avancées, Ces théories ont un dénominateur commun : la
compression de I’artére auditive interne ou du nerf cochléaire par le neurinome [13]. Le volume
lésionnel associé a ce mode de révélation est tres variable, mais il semble que la composante
intraméatique puisse avoir un role essentiel dans I'effet compressif de la vascularisation

cochléaire.
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L’évolution de la surdité brusque en cas de neurinome est variable. On peut avoir une
récupération partielle, compléte ou bien une surdité permanente ; ceci de facon spontanée ou
bien avec la corticothérapie ou les vasodilatateurs [13].

Selon la littérature, I’hypoacousie peut également étre fluctuante dans 4% a 5% des cas
[27, 28, 29]. Seulement 5% des patients avec un schwannome vestibulaire auront une audition

normale [28].

a.2. Les acouphénes

Les acouphenes sont le symptome révélateur dans environ 3% des patients, et sont
parfois la seule manifestation du schwannome vestibulaire [29].

Intermittents ou permanents, plutét aigus et intenses, unilatéraux, ils attirent plus
I'attention que I'hypoacousie (souvent négligée par le malade) par leur persistance, notamment
chez le sujet jeune, et sont ainsi des motifs de consultation précoce.

Les acoupheénes constituent les signes fonctionnels les plus fréquents aprés I'hypoacousie
pour la plupart des auteurs avec un pourcentage allant de 17% a 67 % [12, 13, 16, 17, 21]. Dans

notre série, les acouphénes étaient présents dans 31 % des cas (Tableau XX).

Tableau XX. Le pourcentage des acouphénes chez les malades porteurs de S.V.
selon guelques séries comparé a la notre.

Pourcentage des acouphénes %
Villette 17
House 18
Pech 26
Portmann 67
Mura 24
Notre série 31

b. Les signes vestibulaires

Les troubles vestibulaires sont les plus fréquents aprés I'hypoacousie et les acouphénes,

bien que le S.V. soit développé a partir du N.V.I dans la grande majorité des cas. En effet,
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I'atteinte vestibulaire périphérique est progressive et la compensation vestibulaire centrale a le
temps d'étre efficace.

Leur pourcentage varie de 60% a 67% selon la littérature. En effet, d’aprés Sterkers, les
signes vestibulaires sont présents dans 65% des cas, On les retrouve dans 67% des cas pour
Portmann, dans 60% des cas pour Pech et dans 61% chez Samii [15, 16, 17, 13, 14]. Dans notre
série, on les retrouve dans 60% des cas, ce qui se rapproche des données de la littérature

(Tableau XXI).

Tableau XXI. Le pourcentage de survenue de troubles vestibulaires chez les patients porteurs
de S.V. selon quelques séries comparé a la notre

% de survenue de troubles vestibulaires
Pech 60
Sterkers 65
Samii 61
Portmann 67
Notre série 60

b.1. L’instabilité

Elle est variable dans ses modalités : agoraphobie, troubles de la marche dans I'obscurité
telle qu’une démarche ébrieuse ou des embardées, déséquilibre, latéro-déviation [29].

Elle est notée dans les antécédents ou au moment de la consultation avec des
pourcentages qui varient entre 41,6% et 55% [12, 27]. Dans notre série, on la retrouve dans 50%

des cas, ce qui se rapproche des données de la littérature (Tableau XXII).

Tableau XXII. Le pourcentage de I’instabilité chez les malades porteurs de S.V.
selon guelques séries comparé a la notre.

Pourcentage de I’instabilité %
Cross 53
Smyth 55
Pech 60
Notre série 50
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b.2. Les vertiges

Les épisodes vertigineux sont rarement les symptémes initiaux du S.V., depuis le vertige
bref positionnel déclenché par les mouvements de la téte, les déplacements du corps et surtout
I'orthostatisme jusqu’a la grande crise vertigineuse rotatoire franche, dont la durée varie de
quelques heures a plusieurs jours.

Ainsi Thomsen les retrouvent dans 4% des cas et Cross dans 3% des cas [7, 24]. Dans

notre série, les vertiges sont présents dans 9 % des cas (Tableau XXIII).

Tableau XXIIl. Le pourcentage de vertige chez les malades porteurs de S.V.
selon quelques séries comparé a la notre.

Pourcentage de vertiges chez les patients ayant un N.A %
Thomsen 3
Cross 2,4
Notre série 9

La série de House retrouve une instabilité dans 58% des petits neurinomes et dans 81%
des volumineux, tandis que les vertiges sont notés dans respectivement 15% et 19% des cas.
semble donc que les signes vestibulaires augmentent avec le volume tumoral.

L’aggravation des troubles de I’équilibre semble corréler avec I’accroissement tumoral

[27,28].

2.2 Les signes neurologiques

L’apparition des signes neurologiques est secondaire a I’envahissement de I’A.P.C. par la
tumeur et la compression des éléments vasculo-nerveux qui s’y trouvent ce qui correspond
schématiquement aux types lll et IV de la classification anatomique de Koos (Annexe lll).

A ce stade, le diagnostic est aisé mais la chirurgie est difficile et par conséquent les
résultats risquent d’étre compromis.

Les signes neurologiques peuvent constituer le motif de consultation, ils sont

relativement fréquents (35% pour Portmann [16]).
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a. L’atteinte des paires craniennes

a.l. Le nerf facial

L'atteinte du N.F. appartient au stade otologique. En effet, elle peut étre la traduction
unique d'un petit S.V. dur, comprimant le nerf dans le C.A.l,, et n'est donc pas liée au stade
tumoral. A ce propos, une régle bien connue mérite ici d'étre rappelée : toute atteinte de la
fonction faciale, méme régressive, doit faire rechercher un syndrome cochléovestibulaire et
réciproquement [21].

La revue de la littérature permet de retrouver une atteinte du nerf facial préopératoire
dans 9% a 20% des cas [12, 15, 17, 24]. Dans notre série, on note 27 % d’atteinte du nerf facial
essentiellement de grade Ill de House et Brackmann (60% des cas), incidence qui reste élevée

comparativement aux autres séries (Tableau XXIV).

Tableau XXIV. Le pourcentage de I’atteinte faciale
chez les porteurs de S.V. dans guelques séries, comparé a la notre.

% d’atteinte du nerf facial
Portmann 15
Samii 9
Pech 14
Villette 20
Notre série 27

En raison de la progression tumorale lente et la solidarité du nerf facial, il n’existe aucun

parallélisme entre la taille et le grade de la paralysie faciale [30, 31].

a.2. Le nerftrijumeau

Son atteinte varie de 6% a 34% selon la littérature [12, 14, 15, 16, 17, 18]. Dans notre

série, nous l’avons trouvé chez 13,6% des cas (Tableau XXV).
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Tableau XXV. Le pourcentage de I’atteinte du trijumeau
au cours du S.V. selon guelgues séries comparé a la notre.

Pourcentage de I’atteinte du trijumeau%
Sterkers 16
Portmann 27,6
Samii 6
Pech 34
Mura 13
Notre série 13,6

Les patients rapportant des sensations subjectives qui se résument en une sensation
d’engourdissement, était retrouvée chez 30% des cas dans la série de Pech, 23,8% des cas dans

la série de House et 09% dans notre série [12, 13] (Tableau XXVI).

Tableau XXVI. Le pourcentage de dysesthésie faciale
chez les porteurs de S.V. dans guelques séries comparé a la notre.

% de dysesthésie faciale (engourdissement de la joue)

Pech 30
House 23,8
Notre série 9

La névralgie du trijumeau peut exister mais représente rarement un symptome
caractéristique. Elle est le motif de consultation dans 2,5% pour Portmann, 6% pour Villette et

4,5% pour nous [16, 21]. (Tableau XXX).

Tableau XXVII. Le pourcentage de névralgie du trijumeau ayant motivé la consultation
chez les porteurs de N.A dans guelques séries comparé a la notre.

Série % de névralgie du trijumeau
Portmann 2,5
Villette 6
Notre série 4.5
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a.3. Les nerfs mixtes

L’atteinte des nerfs mixtes est le fait de grosses tumeurs de stade IV a extension
inférieure. Elle s’exprime par des troubles de déglutition, liés a une atteinte du nerf IX surtout,
parfois associée a une dysphonie (paralysie récurrentielle par atteinte du X) [12, 18, 30].

Cette atteinte est relativement rare allant de 0,9% a 9% [12, 16, 20], ce qui se rapproche

des résultats de notre série : 09% (Tableau XXVIII).

Tableau XXVIII. Le pourcentage d’atteinte des nerfs mixtes
chez les porteurs de S.V. selon quelques séries comparé a la notre.

Pourcentage d’atteinte des nerfs mixtes %
Portmann 0,9
Pech 5
Villette 9
Notre série 9

b. L’hypertension intracranienne

D’abord discréte se traduisant par des céphalées qui amenent le malade a consulter [31].
On les retrouve au moment du diagnostic dans 26% des cas pour House, 71 % des cas pour Cross

[13] et 22% pour nous (Tableau XXIX).

Tableau XXIX. Le pourcentage de céphalées annoncant I’H.I.C.
chez les porteurs de S.V. dans quelques séries comparé a la notre.

Le pourcentage de céphalée annongant I’HIC %

House 26
Cross 71
Notre série 22

Ensuite, elle se précise dans son tableau complet associant céphalées et vomissements en
jet avec cedéme papillaire au fond d’ceil. Elle signe une tumeur volumineuse de stade IV, réalisant
un blocage a I’écoulement de L.C.R. par compression de I'aqueduc de Sylvius. Elle est retrouvée

dans 9% pour Pech et 6% pour Portmann [12, 16] et 13% pour nous (Tableau XXX).
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Tableau XXX. Le pourcentage de patients porteurs de S.V.
ayant un tableau complet d’HIC dans quelques séries comparé a la notre.

Pourcentage de tableau d’HIC complet %

Pech 10
Portmann 6
Notre série 13

c. les céphalées banales

Ces céphalées non révélatrices d’HIC seraient rattachées pour certains a une irritation
méningée. Leur fréquence est variable. Selon la littérature, elle varie de 19,1% a 50% [12, 16].

Dans notre série elle est de 22% (Tableau XXXV).

Tableau XXXI. Le pourcentage de céphalées banales non révélatrices d’HIC
dans quelque séries comparé a la notre.

Pourcentage de céphalées banales non révélatrices d’HIC %

Portmann 19,1
Pech 50
Notre série 22

d. le syndrome cérébelleux

Selon la littérature le syndrome cérébelleux est retrouvé dans 4,2% a 6% des cas [12, 15,
16]. Dans notre série, le syndrome cérébelleux est retrouvé dans 32 % des cas, ce chiffre est
élevé par rapport aux données de la littérature du fait du plus grand nombre de tumeurs
volumineuses dans notre série. En effet, un syndrome cérébelleux témoigne le plus souvent

d’une tumeur stade IV (Tableau XXXII).

Tableau XXXII. Le pourcentage du syndrome cérébelleux
chez les malades porteurs de S.V. dans quelques séries, comparé a la notre.

Pourcentage de syndrome cérébelleux %
Sterkers 4,2
Pech 6
Portmann 5
Notre série 32
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e. les autres signes neurologiques

Le tableau neurologique du schwannome vestibulaire peut parfois étre plus riche, certains
signes en rapport avec la compression du tronc cérébral ont été signalés, mais reste
exceptionnel car le malade est généralement vu avant leur apparition.

Pech dans sa série de 130 patients rapporte 7 cas d’atteinte pyramidal soit 5,3% [12]

.Dans notre série, on a trouvé 1 cas de syndrome pyramidal soit 4.5%.

lll. Les données paracliniques

1. Les examens audiométriques et vestibulaires

1.1 L’audiométrie

L'audiométrie constitue le 2¢me filtre diagnostique permettant de poser l'indication
d'exploration électrophysiologique.

On distingue I'audiogramme tonal et vocal, qui ont une sensibilité élevée mais leur spécificité
est relativement basse (ils ne permettent pas de différencier une atteinte retrocochléaire d’une
anomalie endocochléaire). Il doit étre réalisé comme examen initial. Il peut apporter des éléments en
faveur du diagnostic, mais sa normalité n'éliminera pas le diagnostic de S.V. Ainsi 'audiométrie a une

faible valeur diagnostique, mais permet d'évaluer la fonction auditive [32, 33].

a. L’audiométrie tonale liminaire

Elle constitue I'examen de base du bilan de toute hypoacousie. Elle consiste a étudier les
seuils d’intensité pour les fréquences percues. Elle va permettre d’affirmer le diagnostic de
surdité qui est une surdité de perception et de préciser le degré de la perte auditive.

Deux types essentiels de tracés sont rencontrés [34]:

- La courbe chute sur les fréquences aigues est la plus évocatrice.

- La courbe plate a concavité supérieure est beaucoup plus rare.
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Le degré de la surdité neurosensorielle n'est pas lié a I'extension tumorale ni a la
séméiologie clinique. La plupart des auteurs, trouvent le plus souvent un seuil tonal moyen
supérieur a 50 dB : 66% des cas pour Demanez et 71% des cas pour Portmann [33]. Dans notre
série, 'audiométrie tonale liminaire n’a été réalisée que chez 11 malades, soit 50% de nos cas.
Elle était perturbée chez 10 cas, soit dans 45% des cas avec un seuil tonal moyen supérieur a 50

dB chez 6 cas soit dans 54,5% des cas qui ont réalisé I'audiogramme. (Tableau XXXIII).

Tableau XXXIIl. Le pourcentage des cas ayant un seuil tonal moyen > 50dB
dans quelques séries comparé a la notre.

Pourcentage de des cas ayant un seuil tonal moyen>50 dB %

Demanez 66
Portmann 71
Notre série 54.5

Enfin I'audition peut étre normale ou subnormale c’est le cas de 20% des cas pour

Sterkers, 6% pour Portmann, 5% pour Pech et 4.5% pour nous [12, 32, 33] (Tableau XXXIV).

Tableau XXXIV. Le pourcentage des cas ayant une audition normale
dans quelques séries comparé a la notre.

Le pourcentage des cas ayant une audition normale %
Sterkers 20
Portmann 6
Pech 5
Notre série 4.5

b. I"audiométrie vocale

Elle présente un intérét certain en cas d’audition normale ou subnormale en audiométrie
tonale. Elle utilise une liste de mots monosyllabiques et montre alors une mauvaise
discrimination vocale beaucoup plus importante que ne le laisserait supposer I'audiogramme :

c’est le classique signe de téléphone [34].
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Toutes les séries adoptent le classement en quatre groupes des pourcentages de
discrimination :

- | =discrimination nulle 0%,

Il= discrimination trés pauvre 2 a 30%,

lll= discrimination pauvre 32 a 60%,

- IV =discrimination bonne 62 a 100%.

Les trois premiers groupes (discrimination inférieure a 60%) sont retrouvés dans plus de
60% des neurinomes de I’acoustique pour Pech, et dans 58% pour Sterkers[12, 15].

Malheureusement nous ne disposons pas ici au Maroc d’une audiométrie vocale en arabe.
Le feu Pr H. Messouak a établi une liste de phoneme en arable mais son utilisation clinique n’est

pas entrée en application.

1.2 Le réflexe stapédien

Par la simplicité de son étude, le réflexe stapédien mérite une place importante dans le
diagnostic topographique des surdités de perceptions. Induits par une stimulation sonore, le réflexe
du muscle de I'étrier est visible et enregistrable sous la forme d’une modification de la compliance
tympanique due a une augmentation de la rigidité du systeme ossiculaire [35].Toutefois, son
exploitation n’est pas possible dans un nombre relativement important des cas.

Deux grands types d’anomalies peuvent étre observées : celles relatives au seuil du

réflexe stapédien et celles inhérentes aux modifications de sa dynamique.

a. L’étude du seuil :

L’'absence du réflexe stapédien ou I’élévation du seuil au dela 95 dB est évocatrice d’une
atteinte rétrocochléaire. Toutefois un seuil inférieur ou égal a 95 dB ne doit pas éliminer le

diagnostic.
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b. Les modifications de la dynamique du réflexe stapédien :

Tone-decay-test ou phénoméne d’adaptation pathologique

On parle de fatigue auditive perstimulatoire ou de phénomeéne d’adaptation pathologique
lorsque I'amplitude du réflexe analysée sur une durée de 10 secondes a 10 dB au-dessus du
seuil sur les fréquences 500 et 1000 Hz, se dégrade de 50% en 5 secondes ou moins [18].

Tous les auteurs estiment que I’étude du réflexe stapédien est plus efficace pour mettre
en évidence une atteinte rétrocochléaire que le réflexe decay test [16]. De plus. En raison des
problémes d’appareillage ce test est rarement recherché.

L’étude du réflexe stapédien apporte donc des arguments positifs indéniables pour le

diagnostic topographique de la Iésion. Toutefois aucun argument négatif ne peut étre retenu.

1.3La mesure du P.E.A

La demande des P.E.A s’integre dans une stratégie de dépistage systématique des S.V.
lorsque I"'audiométrie aura rapporté une surdité unilatérale a un trouble de la perception de type
rétrocochléaire. Ils élevent au plus haut I'index de suspicion de neurinome.

Cette technique a été mise au point par Jewett en 1971. Utilisée dés 1977, les P.E.A.
constituent une technique non invasive applicable en ambulatoire et dont la fiabilité globale dans
le diagnostic de neurinome est de 92% a 95% [36]. La technique fait appel avant tout a la mesure
des latences, et a la morphologie des ondes d’activation des différents relais des voies
cochléaires périphériques et centrales.

On peut ainsi obtenir 5 ondes qui correspondent chacune a:

- L’onde P.l : cochlée et le VIII nerf stato-acoustique
- L’onde P.Il : noyau cochléaire du bulbe.

- L’onde P.III: olive protubérantielle.

- L’onde P.IV : noyau antérieur du lemniscus latéral.

- L’onde P.V : tubercule quadrijumeaux postérieur.
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Plusieurs types de tracés sont hautement suspects de S.V. en général, les modifications
des P.E.A sont les suivantes [34] :
e Lalatence de I'onde P.V dépasse 5,5 m sec,
e Les intervalles I-Ill >2,5 sec et |-V >4,5 m sec,
e La différence inter-auriculaire >0,2 m sec,

e Courbes désorganisées et non répétitives, ou absence de tracé.

La revue de la littérature montre que I'appréciation de la sensibilité des P.E.A. en matiére
de S.V. varie suivant les auteurs de 91 a 100% et qui tient probablement a la méthodologie
utilisée : Ohresser a trouvé 2% de S.V. a P.E.A. normaux en utilisant la technique de dynamique
temporelle du tronc cérébral [37]. Desaulty a trouvé également 2% de faux négatifs en associant
les potentiels a I’électrocochléographie [38].

On appelle faux positifs les tracés de type rétrocochléaire sans tumeur. Les travaux de la
littérature rapportent des taux élevés allant de 24% des cas pour Pialoux, 30% pour Portmann,

40% pour Sterkers [32, 33, 39].

1.4 La vidéonystagmographie

Elle révele typiquement une aréflexie (40 %) et souvent uniquement une hyporéflexie (44
%) a I’épreuve calorique bithermique calibrée. L’aréflexie est d’autant plus évocatrice que le
patient n’a jamais présenté de vertiges a type de névrite [2].

L'indice de fixation oculaire peut contribuer a orienter vers une tumeur de gros volume
quand il est perturbé de plus de 10 % aux épreuves rotatoires. Les anomalies de la poursuite
vont dans le méme sens [40].

Le test vibratoire, consistant en I’application bilatérale d’une vibration de 100 Hz sur la
mastoide et les muscles du cou dans I'objectif de déclencher un nystagmus battant vers I'oreille

saine est révélateur d’une asymétrie de fonctionnement vestibulaire [41].
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Il semble bien que la combinaison du P.E.A. et la vidéonystagmographie augmentent de

facon trés importante le pouvoir de détection du bilan otoneurologique (seulement 1 % de faux

négatifs) [42].

2. le bilan radiologique

Les modalités d'imagerie disponibles ont évolué en passant des radiographies simples

aux tomographies des C.A.l, la cisternographie, I'angiographie, la tomodensitométrie (TDM)

avec ou sans injection de produit de contraste, et actuellement, l'imagerie par résonance

magnétique (IRM) [20].

La sensibilité accrue pour détecter les S.V. affecte sans aucun doute le mode de

présentation et aura une influence sur les stratégies de gestion et par conséquent les résultats.

L'l.R.M. est actuellement I'examen de choix pour les le diagnostic et le suivi des neurinomes de

I'acoustique [20].

21. L’IRM

a. Caractéristiques de la masse tumorale : [ 43 ,44]

ISO ou a peine hypointense par rapport au cortex en séquence pondérée T1.
ISO ou légerement hyperintense par rapport au cortex sur les séquences
pondérées T2.

Franchement rehaussée par le PDC.

les acquisitions en écho de spin en deux dimensions révelent une lésion
bien limitée, séparée du névraxe, isosignal T1, se réhaussant apres injection
de facon importante et rapide .Quand elle présente une portion développée
dans I'angle, cette derniére est centrée sur le méat acoustique interne dans
lequel elle pénétre de facon variable. Il est aujourd’hui fréquent de découvrir

des lésions purement intraméatiques parfois extrémement petites (limites
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de résolution de 1 mm). A [linverse, certaines tumeurs élargissent
considérablement le méat auditif interne aux dépens de ses parois osseuses.
L'imagerie en T2 permet de juger de I’existence ou non d’un cedeme au
niveau du cervelet ou du tronc cérébral. Les coupes sus-tentorielles
permettent de mettre en évidence une dilatation ventriculaire [2].

- les acquisitions faites en trois dimensions offrent un silhouettage de la
tumeur au travers d’une imagerie de myélographie de trés haute résolution.
La finesse des coupes (0,8 mm) permet de décrire la pénétration de la
tumeur dans le méat auditif interne, ses rapports avec le labyrinthe et les
nerfs de voisinage. L’acquisition 3D permet, en outre et aprés acquisition
des données, un reformatage secondaire dans tous les plans de I'espace.
Elle permet désormais de mesurer le volume de la tumeur, ce qui apparait

beaucoup plus pertinent pour surveiller la taille tumorale [2].

La tumeur est souvent homogene quand elle est de petite taille et hétérogene dans 100%
des cas lorsque son diametre est supérieur a 2,5 cm [45].

Les zones kystiques sont de signal variable en pondération T1 selon le contenu en
protéines, elles ne se rehaussent pas aprés injection et sont le plus souvent en hypersignal en
pondération T2 [46].

Les calcifications sont trés rares. Les hémorragies tumorales sont fréquentes, elles sont
parfois décelables en séquence d’écho de spin pondéré en T2 : le foyer hémorragique apparait
alors en hyposignal. Il apparait en hypersignal spontané en pondération T1 [45].

Sans barriere hémato-encéphalique, cette tumeur vascularisée se rehausse intensément
et constamment aprés injection de gadolinium [46, 47]. De facon hétérogene dans 2 cas/3, le
plus souvent en cas de tumeurs volumineuses.

L’injection de gadolinium permet une bonne appréciation de la structure tumorale (solide,

kystique, ou mixte) [69, 70] qui se rehausse de facon importante [46, 48].Elle est indispensable
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pour localiser de petites lésions ne déformant pas le paquet nerveux, pour apprécier I’extension
intracanalaire de la tumeur et pour diagnostiquer les récidives postopératoires [43, 44]. Le S.V.
présente un signal élevé en pondération T2 [47, 48, 49].

Dans notre série, I'LR.M. a été réalisée chez les 22 patients (100%) et a permis la
classification du schwannome vestibulaire : 09% stade Il, 27% stade Ill, 64% stade IV. Les résultats
de notre série se rapprochent des données de la littérature :

= 36% des N.A présentaient une double composante ; charnue hypointense en T1 et iso
a hypointense en T2, et kystique hypointense en T1 et hyperintense en T2. Ces zones
kystiques étant dues a la coalescence des plages nécrotiques.

= Dans 45% des cas, la tumeur était hypointense en T1 avec des zones d’hypersignal
central rendant compte des hémorragies intratumorales, hyperintense en T2
hétérogenes avec zones microkystiques.

= La tumeur était en isosignal dans 9% des cas.

= La tumeur était de signal intermédiaire en pondération T1 et hyperintense en
pondération T2 dans 9% des cas.

= L’injection de gadolinium réalisée chez tous patients entraine un rehaussement

intense de la lésion sauf au niveau des zones kystiques et nécrotiques.

b. L'extension tumorale est précisée de facon remarquable.

- La tumeur est visualisée dans sa totalité grace a son interface franche avec
les structures adjacentes [43].

- L'obtention de coupes coronales, axiales, mais aussi sagittales, sans
mobiliser le patient, permet une intégration spatiale optimale du volume
tumoral, d'ou une meilleure indication de I'abord, un pronostic chirurgical
plus précis, et par conséquent une réduction des risques opératoires.

- L'extension du poéle interne est mise en évidence, comme pour la T.D.M.,

par la déviation, la déformation voire I'effacement du 4éme ventricule, par la
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dilatation du systéme ventriculaire sustentoriel avec résorption
périventriculaire du L.C.R., par [I'élargissement antérieur de [I'A.P.C.
homolatéral et le collapsus de I'A.P.C. controlatéral et enfin par le
comblement du trou occipital lié a I'engagement des amygdales
cérébelleuses. En outre, la visualisation du pédicule acoustico-facial, du V,
des nerfs mixtes et de I'A.l.C.A. permet de préciser les rapports de la
tumeur avec ces éléments (3éme et surtout 4eme temps d'écho). L'effet de
masse apparait beaucoup plus nettement car la définition de la F.C.P. n'est
pas altérée par la barriére osseuse cranienne. L'l.R.M. délimite parfaitement
le tissu tumoral et I',cedéme qu'elle induit sur le T.C. et le cervelet [44]. Dans
notre série le tronc cérébral et le 4eme ventricule sont refoulés dans 59%
des cas. Une hydrocéphalie triventriculaire a été notée dans 18% des cas.

Les extensions antérieure (citerne prépontique, loge caverneuse) et
supérieure (tente du cervelet, foramen de Pacchioni) sont également mieux
précisées qu'en T.D.M.

Si le contenu du C.A.l. est bien vu [44], I'envahissement du fond reste délicat
a apprécier et requiert de gadolinium. Dans notre série, le fond du CAIl est
élargi dans 82% des cas.

Comme pour la T.D.M., les lésions associées apparaissent bien sur les
différentes coupes.

Comme la plupart des auteurs [43, 44, 46], notre série confirme les faits
suivants :

Une fiabilité de 100 % de I'l.R.M. pour la détection et la stadification des S.V.,
avec une innocuité totale (pas d'irradiation)

Une supériorité par rapport a la T.D.M. a haute définition surtout si I'on

bénéficie du gadolinium, I'.R.M. décele donc les faux-négatifs de la T.D.M.
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L'l.R.M. permet également les rapports avec le tronc cérébral et le cervelet,
le trijumeau, la veine de dandy et parfois les arteres cérébelleuses, ainsi que

’extension du schwannome au fond du C.A.l. [49, 50, 51].

2.2. La tomodensitométrie

La TDM a permis de grands progres dans la détection des neurinomes de I'acoustique. Avant

l'introduction de I'l.R.M., elle a été le principal examen radiologique a visée diagnostique [52].

a. Caractéristiques de la masse tumorale

L’aspect T.D.M. du S.V. dans sa présentation classique se présente sous forme d’un
syndrome tumoral extra-axial de I’A.P.C.

Il s’agit d’'une opacité sphérique, unilatérale, bien limitée centrée sur le C.A.l, prenant le
contraste de facon homogéne et relativement intense, et ne s’entourant en regle pas
d’hypodensités péri-lésionnelle. Le contingent tumoral intracanalaire n’est en général pas
directement visualisé. Seul son retentissement est mis en évidence [2].

Cependant, le critere classique de lésion centrée sur le C.A.l. signant le diagnostic est
remis en cause. Ainsi, une étude rétrospective de T.D.M. et I.R.M. de 110 neurinomes explorés
en coupes axiales montre que ce caractére excentré est rencontré dans 101 cas.

D’autre part, I’extension antérieure du porus, est inférieure a 10 mm dans 105 cas, les 5
cas ou l'extension antérieure est supérieure a 10 mm sont représentés par 3 volumineux
neurinomes kystiques et 2 neurinomes avec destruction des C.A.l.

Ainsi devant une lésion extra-axiale de I’A.P.C. qui présente une extension antérieure
supérieure a 10 mm, il faut évoquer a priori un autre diagnostic que le neurinome du VIl
(méningiome en particulier).

L’explication de la limitation de cette extension antérieure est d’ordre anatomique par la

présence du nerf facial qui fait I'obstacle au développement antérieur du neurinome [51,52].
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Les signes indirects s'expriment essentiellement par un élargissement supérieur a 2 mm
du C.A.l. homolatéral qui, comme pour les tomographies, n'est pas lié au volume tumoral. En
effet, une tumeur intracanalaire peut éroder de facon importante le C.A.l,, tandis qu'une tumeur
de stade IV peut se développer essentiellement dans I'A.P.C. Un mauvais centrage du patient

peut provoquer par ailleurs une asymétrie des C.A.l.

b. Latopographie et I'extension de cette masse tumorale

Il s'agit d'une tumeur extra-parenchymateuse. Son angle de raccordement avec la face
postérieure du rocher est aigu.

La T.D.M. permet non seulement de surveiller les neurinomes qui ne sont pas opérés, mais
également de préciser le volume tumoral et les rapports osseux importants clé du bilan pré-
thérapeutique, ce qui déterminera le choix de la voie d'abord et conditionnera les résultats [52].

L'extension du pole interne de la tumeur est appréciée surtout par les signes indirects du
retentissement sur le parenchyme adjacent. Le 4¢me  ventricule peut étre dévié, déformé voire
effacé, traduisant un refoulement, une torsion voire un étranglement du T.C. proportionnel au
volume tumoral. La dilatation du systeme ventriculaire sus-tentoriel témoigne d'une
hydrocéphalie et augmente avec le volume tumoral : 50 % des stades IV pour Pech [80] et 14 %
pour nous avec 50% de cas de compression du tronc cérébral et du 4&me ventricule et 36% de
compression du cervelet.

La T.D.M. ne permet pas d'apprécier I'envahissement du C.A.l. L'extension au labyrinthe
voire a |'oreille moyenne se traduit par une érosion intra-pétreuse. Dans notre série, le C.A.l. est
dilaté dans 52 % des cas.

L'extension inférieure est jugée sur les rapports de la tumeur avec le trou déchiré postérieur.

L'extension antérieure est évaluée sur les modifications de la citerne prépontique

(augmentée et supérieure a 1 cm, amputée) et la diminution de I'A.P.C. controlatéral.
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c. Lanature de la tumeur

Elle reste difficile a affirmer. Il faudra préciser son homogénéité et comparer ses densités
avant et aprés l'injection de P.D.C.

Les aspects nécrotiques ou kystiques intratumoraux ne peuvent étre formellement
distingués d'une tumeur fibreuse dure ne prenant pas le contraste.

Les densités de la Iésion avant I'injection du P.D.C. sont comparables entre les données

de la littérature et les résultats de notre série. (Tableau XXXV).

Tableau XXXV. Comparaison des pourcentages des différentes densités
des lésions visualisées par la TDM entre la série de Moller et la notre.

Densité
isodense hyperdense hypodense v, A inclassable
hétérogéne
Moller 54 % 11% 8% 16% 11%
Notre série 32% 13.5% 4.5% 23% —

d. Lafiabilité de la T.D.M.

Elle a régulierement augmenté au cours des 2 dernieres décades .La revue de la
littérature montre que la fiabilité de la T.D.M. avec injection varie entre 87% et 90% [51, 52].
Dans notre série, la fiabilité est a 100 %, ceci est probablement di a la taille des lésions qui est

assez grande, le plus petit diameétre de notre série étant 34x34 mm (Tableau XXXVI).

Tableau XXXVI. Pourcentage de la fiabilité de la TDM avec injection
dans la détection des anomalies chez les malades porteurs de N.A

% de la fiabilité de la TDM

Pech 87
Sterkers 90
Notre série 100

Barrs retrouve une fiabilité analogue et montre que cette derniére varie en fonction du
volume tumoral : 97 % pour un diametre tumoral supérieur a 1,5 cm, mais 48 % pour un
diameétre tumoral inférieur ou égal a

1,5 cm [46].
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Ainsi, la T.D.M. reste incapable, le plus souvent, de diagnostiquer les tumeurs de moins

de 1 cm de I'angle et surtout des neurinomes intracanalaire.

2.3. le bilan radiologique conventionnel

Ce bilan comprend les radiographies du crane standard en incidence « rochers dans les
orbites », les tomographies des conduits auditifs internes et la cisternographie avec et sans
injection du produit de contraste. Fondamentaux pour le diagnostic jusqu’a la fin des années
1970, Ces méthodes sont actuellement abandonnées et remplacées par la T.D.M. et
essentiellement I’l.R.M.

Ces examens ne visualisent que le retentissement osseux du S.V. et peuvent étre
d’interprétation délicate dans les formes débutantes.

Les tomographies des conduits auditifs internes démontrent I'élargissement du méat
acoustique dans 80 a 90% des cas. La pression de la tumeur provoque un élargissement du canal
en stimulant l'activité ostéoclastique, mais ceci ne cause en aucun cas une nécrose de la paroi
durale [51]. Toutefois, une tomographie normale n'exclut pas le diagnostic, ainsi le pourcentage
de tomographies normales varie entre 10% et 18% d’aprés Pulec et Ojemann [53, 54].

La cisternographie avec produit de contraste a été utilisée comme adjuvant pour le

diagnostic des petites tumeurs.
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IV. anatomie pathologique

1. Schwannome ou neurinome

C’est I'aspect le plus fréquent du neurinome de 'acoustique puisqu’il est vu dans 96%

des cas.
1.1. définition
Le schwannome ou neurinome est une tumeur bénigne composée exclusivement de

cellules de Schwann, sans axone, sans myéline et sans participation de I’endoneévre [55].

1.2. Aspect macroscopique

Le schwannome vestibulaire se présente comme une formation jaunatre, classiquement «
jaune chamois », souvent hétérogene dans sa coloration car abritant des zones plus grises ou
plus rosées correspondant a des remaniements kystiques, hémorragiques [2]

Il est souvent arrondi, globuleux et limité par une pseudocapsule arachnoidienne dont la
vascularisation est tres variable dans son importance. L’adhérence des nerfs a cette capsule est
tres variable également, ces derniers pouvant s’étaler sur sa surface au point de ne plus étre
visibles ou continuer a faire corps, ce qui facilite la dissection : il existe presque toujours un plan
de clivage chirurgical.

Sa consistance est habituellement molle, mais n’exclut pas certaines zones plus
fermes et plus fibreuses. Il siege sur le trajet d’un nerf. Le schwannome se rencontre le
long des nerfs cérébro-spinaux, sympathiques et parasympathiques. Ses localisations
préférentielles sont le nerf auditif, les racines spinales postérieures, les gros et petits
troncs nerveux des membres. L’existence de multiples schwannomes doit faire

rechercher la maladie de Von Recklinghausen [1].
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1.3. Aspect microscopique

Il s’agit d’une prolifération de cellules de Schwann, les mitoses sont absentes, de méme

que les fibres nerveuses, refoulées et incorporées a la capsule [1, 2].

On distingue deux principaux types de schwannomes:

Le type A d’Antoni : se caractérise par une prolifération hypercellulaire d’éléments
fusiformes bipolaires au sein d’un riche réseau de fibres de collagene et de
réticuline. Les cellules se regroupent de telle facon que les noyaux s’agencent en
palissade. La juxtaposition de plusieurs palissades, a la maniére de douve d’un
tonneau, est connue sous le nom de nodule de Verocay.

Le type B d’Antoni : 1a forme Antoni B, plus lache, est constituée de cellules plus
arrondies a cytoplasme réduit et noyau arrondi ressemblant a des lymphocytes.

Cette forme pourrait représenter une dégénérescence du type A.

D’autres formes sont plus rares :

le schwannome cellulaire, tres riche en cellules et a forte activité mitotique, est
peu observé au niveau du nerf vestibulaire. Il est trés évolutif et pourrait étre
assimilé a une forme de bas grade de malignité.

le schwannome malin est essentiellement observé dans les NF2 et chez les sujets
jeunes. Il pourrait apparaitre plus facilement apres irradiation. Son évolutivité est

extréme.

2. le neurofibrome

Il est plus rare : 4% des cas.

2.1. Définition

Les neurofibromes sont formés par une prolifération de I’ensemble des éléments

constitutifs de nerf normal, avec dissociation des fibres nerveuses [56].
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2.2. Aspects macroscopiques

Il s’agit de lésions multiples, le plus souvent de dissection chirurgicale difficile en raison
d’une mauvaise limitation.

Les neurofibromes apparaissent comme des masses irréguliéres, gélatineuses, de taille et
de forme inégales, plus ou moins homogene a la coupe ou parfois comme épaississement diffus

du nerf, multiloculaire, fréquemment rencontrés dans la maladie de Von Recklinghausen [56].

2.3. Aspects microscopiques

Tous les éléments constitutifs du nerf participent a la prolifération, en particulier les
cellules endo-neurales, absentes, dans un schwannome.

Les neurofibromes contiennent également des fibres nerveuses myélinisées et
amyéliniques. Les cellules reproduisent un modele plus ou moins désorganisé du nerf
périphérique avec formation de corpuscules de Meissner ou de Pacini. Habituellement, il n’existe

pas de frontiére entre les tissus sains et tumoraux [(-].

3. Relation neurinome- neurofibrome/schwannome malin

La transformation maligne du neurinome, exclusivement composé de cellules de Schwann
est exceptionnelle, et correspond au schwannome malin vrai.

La transformation maligne du neurofibrome, dans le cadre d’une maladie de Von
Recklinghausen est classique.

Les critéres histo-pathologiques habituellement retenus sont I’absence de capsule, des

remaniements étendus, des atypies nucléaires et une importante activité mitotique [56].
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Tableau XXXVII. Comparaison entre schwannome et neurofibrome

Schwannome Neurofibrome
Le plus souvent unique bien [ Multiples
Macroscopie limité Mauvaise limitation (exérése
difficile)
Maladie de Von Rare dans les schwannomes | Fréquente
Recklinghausen localisés

Cellules de Schwann avec deux

Cellules de Schwann

Constitution types de structure dense et | axones myélinisés et amyéliniques
lache Cellules perineurales fibroblastes
Vascularisation Hyalinisation fréquente Hyalinisation le plus souvent
absente
Corpuscule de Pacini- | Absents Présents
Meissner
Transformation Exceptionnelle Classique
maligne
V. Le diagnostic différentiel
I se pose d’abord avec les autres pathologies responsables d’un syndrome

rétrocochléaire compressif et surtout avec les autres tumeurs et pathologies de I'angle

pontocérébelleux.

1. Au stade otologique

- Devant une surdité de perception unilatérale

D’installation progressive ou brutale, le diagnostic de S.V. doit étre évoqué, ce n’est

gu’en cas de négativation des explorations paracliniques qu’on oriente le diagnostic vers

d’autres étiologies : vasculaire- virale- toxique [2].
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- Devant des vertiges et des troubles de I’équilibre associés a une surdité de
perception
Le diagnostic différentiel se pose avec la maladie de Méniére qui doit imposer un bilan
audiométrique et radiologique complet et avec les pathologies rétrocochléaires non tumorales
qui sont facilement écartées par I'imagerie.
Dans ce dernier cas, Il s’agit des atteintes virales du nerf cochléovestibulaire ou surtout
des conflits vasculo-nerveux amenant, au contact du nerf, une artere offensante comme I’artére
cérébelleuse antéroinférieure, I'artére cérébelleuse postéro-inférieure ou I’artére vertébrale.

Plus rarement en cause sont la sclérose en plaques, la sarcoidose ou la syphilis.

2. Au stade otoneurologique

Le diagnostic se pose avec les autres tumeurs de I’A.P.C., nous citerons par ordre de

fréquence les tumeurs suivantes :

2.1 Méningiome

C’est le diagnostic différentiel le plus fréquent. Il représente 7 % des tumeurs de I'angle
pontocérébelleux [57].

Cette tumeur bénigne, développée a partir de l'arachnoide du sinus pétreux survient
principalement a la fin de la 5¢me décennie chez la femme dans plus de 3/4 cas. Sa croissance, en
général trés lente, peut étre trés variable et dépendrait de facteurs hormonaux. Sa multifocalité
doit faire rechercher une neurofibromatose [58].

Le méningiome possede une véritable identité radiologique, permettant en régle de poser
le diagnostic préopératoire précieux car il s’agit de tumeurs posant des problémes chirurgicaux

différents (Figure 20).
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Le diagnostic repose la encore sur un faisceau d'arguments morphologiques dont aucun
n'est déterminant a lui seul :

- Pratiquée en 1¢e intention, la T.D.M. avec injection est en faveur si elle montre :

- une hyperdensité spontanée, retrouvée dans 80% des cas,

- des calcifications tumorales trés évocatrices dans 1 cas/4,

- une surface d'implantation large, avec angle de raccordement obtus par rapport a la
face postérieure du rocher dans 75 % des cas, a cheval sur I'A.P.C. et la région sus-
tentorielle, non centrée sur le C.A.l.,

- une ostéocondensation pétreuse en regard du site d'implantation, sans
élargissement du C.A.lL,

- une prise de contraste extrémement marquée a l'injection, homogéne dans 90 % des
cas;

- la plupart des méningiomes sont extracanalaires,

- I'LR.M. est I'examen clé précisant, outre la morphologie et la topographie de la
tumeur, ses rapports avec le névraxe qui font la personnalité du méningiome :

- En séquence pondérée en T1, on visualise une masse ovoide, de signal intermédiaire,
non centrée sur le C.A.l, au prolongement antérieur souvent marqué. Des
calcifications intratumorales sont parfois représentées.

- En séquence pondérée en T2, le signal dépend du type histologique : hypersignal
pour les angioblastiques et endothéliomateux et isosignal a la substance grise des
fibroblastiques et transitionnel [57].

- Le rehaussement apres injection du P.D.C. est intense, prolongé, et homogéne. Les

méninges adjacentes sont souvent épaissies avec rehaussement en queue de comeéte.
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Prise en charge neurochirurgicale du neurinome de I'acoustique
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Figure 20. IRM T1 injectée montrant un méningiome de I’angle pontocérébelleux droit :
lésion décentrée du méat auditif interne.

2.2 kyste épidermoide

Le cholestéatome primitif de I'A.P.C. ou tumeur perlée ou kyste épidermoide est une
lésion bénigne qui se développe a partir d'inclusions épithéliales aberrantes dans I'espace sous-
arachnoidien [2].

Son incidence le place juste derriere les S.V. et les méningiomes pour la plupart des
auteurs. Il touche des sujets jeunes et se manifeste plus souvent que le neurinome par des
signes de gravité telle une névralgie trigéminée, une atteinte oculomotrice, une hypertension
intracranienne [58].Les signes cochléovestibulaires sont par contre tardifs.

L'aspect en T.D.M. est celui d'une tumeur spontanément hypodense ne prenant pas le
contraste, parfois responsable d'érosion osseuse.

L'l.R.M. montre en séquence pondérée en T1 une tumeur en isosignal a hyposignal et un

hypersignal en T2, ne se réhaussant pas apres injection de gadolinium (Figure219).
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Figure 21. Volumineux kyste épidermoide de I’angle pontocérébelleux droit ((IRM] T2) :
hypersignal T2 caractéristique.

2.3 kyste arachnoidien

Sa fréquence est estimée a 1 % par Glasscock .ll s’agit d’'un cloisonnement arachnoidien
de la citerne de I’angle isolant plus ou moins cette derniere de la circulation du liquide
cérébrospinal. Il est d’évolution capricieuse [2].

IIs sont asymptomatiques. Ce sont des masses rondes ou ovoides, lisses refoulant les
structures adjacentes.

En T.D.M., la masse est spontanément hypodense ne prenant pas le contraste. En [.R.M. le
signal suit fidelement celui du L.C.R. les données sont tres proches de celles du kyste
épidermoide, bien que I'l.R.M. de diffusion permette de faire aisément la différence [2]. A la

différence de ce dernier, il est rarement chirurgical.
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2.4 Hémangiomes

Il s’agit d’'une tumeur de petite taille, rarement découverte, en regle développée au plus
pres du nerf facial qu’il n'est pas toujours possible de séparer de la tumeur. Il est difficile a
distinguer d’un neurinome intraméatique, méme si sa dynamique de rehaussement est beaucoup
plus vive [58].

Cliniquement, I'atteinte du nerf facial est rare en préopératoire, ce qui rend le diagnostic
d’autant plus difficile. Il faut étre attentif au fait que I'audition est longtemps préservée et a la
rareté de I’atteinte vestibulaire clinique ou paraclinique.

Quand le diagnostic peut étre soupconné en préopératoire, I’abstention thérapeutique est

de regle du fait du risque important de lésion du nerf facial lors de I’exérese [2].

2.5 Métastases

Il s’agit d’une situation rare mais particulierement piégeante et grave. La tumeur est
volontiers bilatérale et se présente en I.R.M. sous la forme d’une lésion tissulaire hétérogene,
mal limitée, pénétrant dans le méat et occupant tout ou une partie de I'angle [2].

Cliniguement, ces lésions, petites ou de taille moyenne, se signalent par une
symptomatologie bruyante associant une surdité trés rapidement évolutive, des vertiges et, tres
vite, une paralysie faciale trés évocatrice et inquiétante car tres rare dans le contexte du

neurinome. Les antécédents carcinologiques aident au diagnostic [59].

2.6 Lipome

Le diagnostic de cette tumeur trés rare peut s’avérer tres difficile si les acquisitions I.R.M.
ont été faites d’emblée aprés injection de gadolinium.
Cette tumeur se caractérise en effet par un hypersignal T1 spontané tout a fait

caractéristique, superposable a celui donné par le neurinome apres injection [58].
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Le diagnostic est d’autant plus important a faire qu’il est de regle de ne pas traiter les
lipomes qui sont des Iésions peu évolutives, peu parlantes mais tres infiltrantes, dont I'exérese

exhaustive s’avere tres difficile et source de séquelles fonctionnelles graves [2].

2.7 Les neurinomes des autres nerfs craniens

a. Le neurinome du facial
Il représente environ 2 % des tumeurs de I’A.P.C, il se manifeste rarement par une
dysfonction du nerf facial ou d’une hypoacousie.
Sterkers a proposé une classification anatomo-clinique des neurinomes du nerf facial
intra—temporal en trois groupes [2] :
- Les neurinomes du C.A.l. et de I’ A.P.C.
- Les neurinomes du ganglion géniculé.

- Les neurinomes tympano-mastoidiens.

La T.D.M. permet d’analyser la structure osseuse visualisant I’élargissement de la loge du
ganglion géniculé, du canal facial et la lyse éventuelle. L’l.LR.M. est ’examen de choix qui doit
étre réalisé en premiere intention devant une paralysie faciale suspecte. Elle réalise le bilan

d’extension tumoral précis et recherche une tumeur a distance.

b. Le neurinome du trijumeau
Plus rare : 1,7 % pour Pellet [96], divisé en neurinome du ganglion de Gasser et en
neurinome retro-gasserien.
Il se révéle le plus souvent par des névralgies faciales bien plus qu'un déficit sensitif. La
parésie faciale et les signes cochléovestibulaires sont plus tardifs [55].
La T.D.M. et I'.LR.M. montrent une tumeur centrée sur l'apex pétreux, a cheval sur les
fosses cérébrales moyenne et postérieure. Il existe également une érosion osseuse de l'apex et

du sphénoide adjacents visible sur la T.D.M., tandis que le C.A.l. est normal [55].
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c. Le neurinome des nerfs mixtes

De survenue tres rare : 0,8 % pour Pellet [55]. Le neurinome siége au niveau du trou
déchiré postérieur et intéresse le plus souvent I’ensemble des nerfs mixtes. Il se traduit surtout
par une hypoacousie, alors que I'atteinte des nerfs mixtes reste frustre.

La T.D.M. montre une tumeur centrée sur le trou déchiré postérieur qui est élargi, tandis

que le C.A.l. apparait intact.

VI. Méthodes thérapeutiques

A coté de la chirurgie, reconnue comme traitement classique du neurinome de
I’acoustique, I’abstention thérapeutique avec surveillance réguliére du volume tumoral et la

radiothérapie représentent actuellement des alternatives a la chirurgie [2].

1. L’abstention thérapeutique

La rapidité de croissance des schwannome vestibulaires est trés variable d’une lésion a
I’autre. La connaissance des facteurs déterminants de cette évolutivité devrait permettre de
modifier dans un certain nombre de cas la conduite a tenir vis a-vis de ce type de tumeurs aux
différents ages de la vie [2]. Ainsi, si une abstention thérapeutique est décidée, la présence des
formes d’évolution rapide rend néanmoins nécessaire une surveillance étroite des patients.

Au point de vue histologique, les neurinomes d’évolution lente correspondent presque
toujours a des types A d’Antoni, tandis que les formes d’évolution rapide correspondent a un
type A+B ou B. Ainsi, si I'on pouvait connaitre par exemple par prélévement stéréotaxique le
type histologique tumoral, on pourrait prévoir la vitesse d’évolution tumorale.

La surveillance radiologique trouve sa place, I'l.LR.M. en est I'outil de référence. Les

protocoles d’acquisition 3D sont meilleurs a permettre le contourage volumique [60].
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Les données cliniques sont tout aussi importantes a considérer. C'est ainsi que la
dégradation de I'audition, I'apparition ou I’'aggravation des signes vestibulaires peuvent conduire

a mettre un terme a la surveillance du patient alors méme que la tumeur parait stable [61].

2. Chirurgie

Elle reste la modalité thérapeutique de référence. Les priorités de cette chirurgie étant
I’ablation compléte de la tumeur, la conservation du nerf facial et si possible I'audition [61].

L’exposition de la Iésion peut se faire en suivant des voies d’abord diverses, développées
au sein d’équipe neurochirurgicale pure, d’équipe ORL pure ou d’équipe otoneurochirurgicale
associant les compétences des deux spécialités.

Quelle que soit la voie d’abord choisie, certaines précautions générales périopératoires
s’'imposent désormais telle I’antibioprophylaxie périopératoire et I'usage d’un monitorage du
nerf facial, fondée sur une détection soit électromyographique soit pneumatique. Le monitorage
de 'audition, par potentiels évoqués auditifs ou par détection directe des potentiels cochléaires
sur le nerf auditif, n'est pas indispensable mais participe a la qualité de la stratégie de

préservation auditive [2].

2.1 Les voies d’abord [62]

a. Abords trans-pétreux

a.1l. Voie translabyrinthique [62, 63]

La porte de cette voie d’abord est la mastoide, et la cible est le conduit auditif interne.
Elle consiste a enlever l'os se trouvant entre la dure-mére sigmoide du sinus pétreux en arriére
et l'apophyse de Fallope antérieurement. Le nerf facial, la cochlée, la cavité tympanique et le
canal de l'oreille externe sont laissés en place. L'os occipital dans la zone rétrosigmoide est
partiellement percé pour exposer la dure-mere rétrosigmoide et permettre la rétraction du sinus

sigmoide. La dure-mére du lobe temporal, dans la zone rétro- et pré-sigmoide, est exposée.
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Une fois que l'abord est terminé, le bulbe jugulaire est la limite inférieure. La dure-mere
temporale, des sinus pétreux supérieur et tentorium, sont les limites supérieures de I'abord
translabyrinthique. La dure-meére présigmoide est sectionnée et I'APC est franchi. La paroi
antérieure du conduit auditif interne n'est pas supprimé (I'enclume est retirée pour permettre
I'oblitération avec de la graisse ou de muscle de la zone épitympanique afin de séparer le
tympan du reste de la cavité) (Figure 22). L'ensemble du défect osseux pétreux de I'approche est

rempli de graisse abdominale, et les myofasciaux, la peau et le volet sont repositionnés.

Translabyrithine
approach

YL=500
W=4000

La dissection extradurale du rocher évite toute pénétration de poudre d’os dans I'angle
pontocérébelleux. Le sacrifice de la plus grande partie du rocher permet de bien contréler les
voies d’expression des fuites de liquide cérébrospinal. Egalement, elle est la voie la plus directe
pour exposer une tumeur de I'angle pontocérébelleux pédiculée sur le méat auditif interne car
elle conduit a exposer la tumeur avant le cervelet.

Elle a I'avantage de conduire d’abord sur les nerfs vestibulaires et cochléaires, le nerf

facial étant en regle situé dans un second plan dans le méat auditif interne. Le positionnement
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opératoire en décubitus dorsal est simple et n’entraine aucun risque d’embolie gazeuse ou
d’atélectasie pulmonaire.

Cependant, la voie translabyrinthique élargie sacrifie de principe I'audition et son
utilisation n’est pas recommandée quand l'audition est excellente et la tumeur de petite ou
moyenne dimension.

Le temps de fraisage et d’exposition de la tumeur est plus élevé que dans les voies
transoccipitales (1 heure 30 a 2 heures).

Le risque de fuite du LCR est un peu plus grand, risque que prévient généralement une

technique correcte de fermeture.

a.2. Voie trans-labyrinthique trans-apicale

C’est un prolongement de I'approche translabyrinthique de I’'apex pétreux. Dans la voie
translabyrinthique, la paroi antérieure du canal peut représenter un obstacle a I’'angle ponto-
cérébelleux. Le retrait de 'apex pétreux autour du canal donne acces a I'os pétreux et APC. Ceci
permet une exposition précoce et plus large de I'APC antérieure et la face antérieure de la
tumeur reposant sur lI'os pétreux est exposée au début de la procédure avec un plus grand angle
de vue. L'extension transapical peut étre un choix peropératoire pour obtenir un acces plus
large. Les figures montrent comment la suppression de la paroi antérieure du conduit auditif
interne et I'apex pétreux permet d’accéder a la face antérieure de I’angle ponto-cérébelleux. Une

greffe par de la graisse remplit la cavité (Figure 23).
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Figure 23. Voie translabyrinthigue transapicale (a droite) TDM post-opératoire

d’un d’abord trans-labyrinthigue trans-apical (a gauche)

a.3. Voie trans-otique :

La voie transcochléaire est une extension de l'approche translabyrinthique, avec trois
principales étapes supplémentaires: retrait du conduit auditif externe, le tympan et I'ensemble
de l'os pétreux jusqu'au clivus, la transposition postérieure du nerf facial, le forage de la cochlée
et la fermeture du cul de sac du conduit auditif externe, comme dans la petrosectomie sub-
totale. Elle donne un large accés a I'APC et est adaptée pour les grandes lésions avec extension
antérieure dans la citerne prépontique. La cavité est remplie de graisse. Cette voie permet la plus
large exposition de la base latérale du crdne, mais est liée a la morbidité inévitable du nerf facial.
La voie trans-otique est le précurseur de l'approche transcochléaire, et est une petrosectomie
subtotale avec le forage de la cochlée. Le nerf facial est laissé en place, et fonctionne comme un
pont dans le champ opératoire limitant le passage chirurgical a I’angle ponto-cérébelleux
antérieure. Cette voie est rarement utilisée car elle ne permet pas une meilleure vue par rapport
a la voie translabyrinthique-transapical. Comme cela est représenté par la TDM (Figure 24), dans
la voie transcochléaire tout 'apex est enlevé. Cette voie permet une large exposition de la partie
antérieure et postérieure de I’APC, de la citerne prépontique, et le passage chirurgical est tracé a

partir de l'oreille externe au clivus.
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Figure 24. Voie trans-otigue (a droite) TDM post-opératoire d’un abord trans-otique (a gauche)

L'os pétreux est complétement retiré, y compris l'oreille externe et l'oreille moyenne.

Comme on le voit dans la TDM postopératoire (Fig 12.).

a.4. Voie pré-sigmoide-rétrolabyrinthique (pétrosectomie conservatrice), trans-tentoriele et

sous-temporale

Cette voie chirurgicale s’étend entre le sinus sigmoide, qui se trouve en arriére et peut
étre déprimé apres avoir été découvert, et le labyrinthe, qui est la limite antérieure. Le nerf facial
est disséqué, mais laissé en place. C’est la voie rétroauriculaire-trans—-mastoidien classique,
sinon appelée «petrosectomie conservatrice».

Comme le montre la figure 25, elle offre un acces étroit. Elle permet d'accéder a la zone
dure-merienne du sigmoide a labyrinthe, et a la partie adjacente de I'APC postérieur. Elle devient
une voie importante si elle est combinée avec un abord sub-temporal tans-tentoriel, impliquant

craniotomie temporelle, et rétraction du lobe temporal.
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Figure 25. Voie pré-sigmoide rétro-labyrinthique

a.5. Voie infra-temporale

Le type A de la voie d’abord infratemporale ne constitue pas une approche de la fosse
infratemporale, comme il est souvent mal compris, il s’agit plutét une approche qui expose la
face inférieure de I'os temporal, avec le foramen jugulaire et la zone adjacente a l'espace
parapharyngé. La figure 26 montre comment cette voie d’abord traverse I'os temporal, derriére
le condyle mandibulaire, le long de la face inférieure de I'os temporal pour exposer le foramen
jugulaire, la partie inférieure du clivus et le haut du cou. La transposition du nerf facial permet
un acces direct au foramen jugulaire.

Une grande incision retroauriculaire et cervicale haute permettent I’accés. La dissection
de la partie cervicale supérieure expose la veine jugulaire et 'artere carotide. Cette approche de
la base du crdne permet l'élimination des lésions de I'angle ponto-cérébelleux au foramen
jugulaire et de l'espace parapharyngé. L’utilisation combinée des deux abord est indiqué en cas

de grandes lésions intra et extra craniennes pour éviter la fuite du LCR.
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Tilk: 0.0

Figure 26. Voie infra-temporale

a.6. Voie pétro-occipitale trans-sigmoide

La voie d’abord pétro-occipitale-transigmoide (POTS) a été décrite récemment. POTS est
une voie postérieure par rapport aux foramen jugulaire, le haut du cou et I'angle ponto-
cérébelleux. Son accés est composé de petrosectomie conservatrice postérieure combinée a une
craniotomie suboccipitale. La vue opératoire est oblique dans un sens antéro-médian et garde
I'oreille externe et moyenne, nerf cranien VIl eu labyrinthe en place. Il s’étend a la fois vers la
partie supérieure du cou par la mastoide et le foramen jugulaire, et I'APC. La forme de l'os
permet une fermeture slre avec un bouchon de graisse et une procédure intra-extradural
unique. L’acces chirurgical est créé avec mastoidectomie, I'exposition et la fermeture du sinus
sigmoide ainsi qu’une craniotomie suboccipital (Figure 27). Dans I’abord extradural, la dure-
meére occipitale est enfoncée pour élargir I'angle de vue sur la base du crane inférieure. Pour les
lésions intra et extradurales, la dure-mére est ouverte pour entrer dans I’APC. L'espace
parapharyngé communique a travers la face inférieure de la mastoide, qui est percé ainsi que la

fosse jugulaire.
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L'approche de type infratemporale A et POTS sont deux abords chirurgicaux différents du
foramen jugulaire. Comme illustré dans la figure 9, l'approche infratemporale traverse I'os
temporal de dehors en dedans, avec une petrosectomie latérale sacrifiant I'oreille externe et
intermédiaire, et une transposition du nerf facial. La POTS respecte mieux les structures
entourant et reste postérieure par rapport a I’oreille externe et moyenne, atteignant le foramen

jugulaire, mais permet un controle limité de I'artére carotide postérieurement.

Ao gl

Pelro-occipital-
transigmaoid
approach

Figure 27. Petro-occipitale tans-sigmoide

a.7. Lavoie infratemporale et suboccipitale
L’adjonction de la craniotomie suboccipitale a I'infratemporale permet un I'élargissement
postérieur de la vue chirurgical (Figure 28). Le cervelet peut étre déprimé et une partie plus large
de I'APC peut étre atteinte. Tel est le cas lorsque le retrait d'une grande partie intradural de la

lésion est nécessaire. La premiére étape est I’abord infratemporale pour enlever la partie
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extradural de la lésion au foramen jugulaire. L'étape suboccipital est secondairement réalisée

pour retirer la partie intradural de la Iésion.

Infralempaoral A

+ suboccipital
appr.

Small
Lm:‘-ﬁ 'ﬂ-“l
Tilk: 0.0

Figure 28. Voie infra-temporale sub-occipitale

b. Abords trans-temporaux ou sub-temporaux extra-duraux

7

< Voie sous-temporale

La porte d'entrée de cette voie d’abord est une craniotomie temporalle d'environ 4 x 5
cm. L’abord chirurgical passe en dessous du lobe temporal, au-dessus du rocher. L'étage
temporal est visualisé en haut. Des structures telles que le labyrinthe et le conduit auditif interne
ne sont pas visibles, mais sont a découvert de l'os sus-jacent. Le conduit auditif interne se
trouve a environ 45 ° par rapport a la ligne bleue du canal semi-circulaire. Pour agrandir I'abord,
la tente est sectionnée et la voie sous-temporale est appelée transtemporale-sous-temporale-
trans-tentoriele, et peut étre combinée avec une approche pré-sigmoide-

rétrolabyrinthique(Figure 29).
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Figure 29. Voie sous-temporale(en haut), Voie retro-sigmoide (en bas)

¢. Abord sous-occipital

7

< Voie sous occipitale ou rétro-sigmoide : (Figure 30)

C’est la voie d’abord "neurochirurgicale" classique. Elle permet un abord chirurgical direct
a I'angle ponto-cérébelleux a travers une craniotomie sous-occipitale. L'os occipital enlevé,

I'ouverture de la dure-meére donne accés a I'angle ponto-cérébelleux postérieure et a la face

postérieure de I'os temporal.

L'ouverture est une craniotomie étendant a partir du sigmoide et le sinus transverse de
I'écaille occipitale a différentes largeurs. Ouverture de la dure-mere et la rétraction du cervelet

donne accés a I’angle ponto-cérébelleux. La méatotomie rétro-labyrinthique permet I'exposition

de la longueur totale du conduit auditif interne sans sacrifier le labyrinthe.
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Figure 30. Abord rétrosigmoide (+ méatotomie retrolabyrinthique)

L’avantage essentiel de cette voie d’abord est de conduire rapidement a la tumeur dans
I’angle pontocérébelleux et de permettre sa résection sans fraisage intermédiaire du rocher et
sans prélevement abdominal.

L’'inconvénient réside dans la fréquence des céphalées postopératoires, le risque
d’cedeme cérébelleux en cas d’intervention prolongée et d’écartement cérébelleux lorsque la

tumeur s’engage profondément dans le récessus latéral du 4eme ventricule.

2.2 La qualité de I’exérése chirurgicale

La résection complete est I'objectif du traitement chirurgical pour le neurinome
acoustique de nos jours. Ce qui se passe en cas de résidu tumoral n’est pas clair. Les résections
subtotales ou partielles peuvent étre préférées pour les grosses tumeurs fortement attachées au
tronc cérébral, ou chez les patients agés, ou lorsque la préservation d’une bonne fonction du
nerf facial est le principal objectif de la chirurgie. Une tumeur résiduelle croissante pourrait se

préter a la radiothérapie [61].
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3. Laradiothérapie

L’effet des radiations ionisantes sur les tumeurs bénignes est connu et utilisé depuis des
décennies. Dans ce contexte, la radiothérapie a un role essentiellement tumorostatique au
travers des troubles ischémiques, aigus et chroniques, susceptibles d’étre induits au sein de la
tumeur. Elle n’a pas d’effet curateur tumoricide véritable. La lésion reste donc en place, au
mieux diminuée en volume et nécrosée en son centre [2].

Deux méthodes de radiothérapie sont a décrire, différant non seulement par la répartition
de la dose mais surtout par la protraction du traitement. La dose totale peut étre délivrée en une
seule séance (radiothérapie dite unidose) ou en plusieurs séances ou fractions (radiothérapie dite
fractionnée).

Les deux techniques partagent le risque secondaire de cancérogenése retardée. Le cancer
peut apparaitre au niveau de la tumeur cible ou dans les tissus avoisinants traversés par les
rayons. Ce risque apparait extrémement faible. Il est cependant mal mesuré et une trés grande
prudence doit étre de mise chez les sujets jeunes et/ou chez les patients porteurs de

neurofibromatose [110].

3.1 Radiothérapie unidose ou radiochirurgie

Elle a été introduite en 1966 par Leksell, neurochirurgien suédois. Le Gamma-Unit met en
jeu en une seule séance la convergence de 261 faisceaux d’irradiation issus du cobalt 60 vers la
tumeur cible (Gamma-Knife).La dosimétrie est faite en trois dimensions sur la base de
documents I.R.M. dédiées [2].

C’est encore aujourd’hui le procédé de radiothérapie unidose le plus couramment utilisé.
La convergence des faisceaux sur un seul tir conduit nécessairement a une conformation

isocentrique de forme ronde. Plusieurs tirs doivent donc étre consécutifs pour conformer une
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silhouette tumorale non arrondie. Le positionnement du patient dans un cadre stéréotaxique
assure une grande précision du ou des tirs mis en ceuvre.

Le colt tres important de I'appareillage dédié a cette technique limite le nombre
d’implantations des dispositifs.

L’avantage de cette technique est avant tout sa rapidité de mise en ceuvre et la briéveté
du traitement. Dans une étude réalisée a Marseille par Thomsin et al, entre juillet 1993 et janvier
2002, 1 000 schwannomes vestibulaires ont été traités. Une population de 175 patients traitée
de premiere intention d’'un schwannome unilatéral avec une audition préopératoire fonctionnelle
a pu étre étudiée avec un recul d’au moins 3 ans. Les résultats obtenus ont permis d’affirmer la
possibilité de préserver une audition efficace dans un pourcentage trés élevé de patients
sélectionnés, donnant a ces patients une probabilité de conservation plus importante qu’avec la
microchirurgie, et plus importante certainement qu’avec un simple suivi radiologique [111]. De
par ses caractéristiques balistiques, le Gamma-Knife n’est pas a méme de prendre en charge les
tumeurs de plus de 3 cm de diameétre dans I'angle pontocérébelleux sans voir son efficacité
diminuer et le risque de neurotoxicité augmenter. Il n’est donc pas adapté au traitement des
tumeurs volumineuses qui sont, de fait, les plus dangereuses a réséquer. En effet, le traitement
par gamma knife a des indications bien précises : les tumeurs de petite a moyenne taille (tumeur
<3 c¢m de diameétre maximal), la récidive ou tumeur résiduelle et le choix du patient.

Les inconvénients de la technique sont liés au potentiel délétere de la radiothérapie sur
les tissus voisins. La fréquence des neuropathies et des hydrocéphalies secondaires a
considérablement diminué par rapport aux premiéres publications de Noren [64]. C’est
particulierement vrai en ce qui concerne le risque de paralysie faciale secondaire et de
neuropathie trigéminée [65]. Le risque d’atteinte auditive a moyen et a long terme par
neuropathie ou ischémie cochléaire reste important et souvent mal évalué dans les publications
internationales qui ne prennent bien souvent en compte que les résultats a court terme.

Dans les premiers mois qui suivent I'irradiation, une poussée inflammatoire lésionnelle

est fréquemment observée. La tumeur se stabilise par la suite puis parfois régresse et se nécrose.
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Le risque d’échappement thérapeutique a 10 ans se situerait entre 2 et 10 % [64, 66].

Cependant, le Gamma-Knife n’est pas la seule modalité mettant en jeu une radiothérapie
unidose. Certains proposent l'utilisation d’un accélérateur linéaire capable ou non de moduler
I'intensité du faisceau. L’avantage théorique de cette technique est de n’utiliser qu’un seul iso-
centre et d’offrir ainsi une répartition de dose plus homogéne qu’avec une irradiation multi-

isocentrique type Gamma-Knife [67]. Les résultats semblent équivalents [66].

Automatic
B Positioning

Cobalt-60 sources

System

Helmat with
collimato

Treatment Shielding Helmet in
couch with doors treatment
mattress paosition

Figure 31. (A) Machine gamma knife Leksell vue de face
(B) Shema de machine gamma knife Leksell vue de profil
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La radiochirurgie Gamma Knife a progressivement démontré son efficacité [112, 113], sa
faible invasivité, son incidence basse d’atteintes faciales et trigéminées [112, 113]. Son intérét
majeur, aujourd’hui, est la probabilité qu’elle offre de conserver une audition fonctionnelle a
long terme. Plus le patient est jeune, plus son audition est bonne, et plus il a de chances de

conserver son audition lorsqu’il est traité par radiochirurgie.

3.2 Radiothérapie fractionnée conformationnelle

La protraction du traitement sur 3 a 4 semaines permet, en théorie, une meilleure
tolérance du tissu nerveux par rapport au protocole unidose. La cible tumorale peut étre
parfaitement conformée dans I'espace grace a I'l.R.M. et a la dosimétrie 3D [68]. L'utilisation de
collimateur multilames, tournant autour du patient, permet d’adapter l'irradiation au plus prés
de la forme de la lésion. C’est la radiothérapie fractionnée dite « conformationnelle ».

Elle met en jeu des photons accélérés méme si quelques publications font état de
I'utilisation de protons [69]. La dose peut étre délivrée en 5 a 20 fractions, avec une dose par
fraction de 1,2 a 5 Gy, la dose habituelle étant de 1,8 Gy. Le contrble lésionnel semble aussi
favorable qu’avec le Gamma-Knife [70, 71]. L’appareillage utilisé est disponible dans la plupart
des centres de radiothérapie, ce qui rend cette technique plus diffusible. Il met en jeu des rayons
c issus d’un accélérateur linéaire.

La littérature est moins riche que pour le Gamma-Knife, mais les avantages indéniables
de la technique rendent son utilisation de plus en plus courante [72, 73].

Elle a pour avantage principal le pouvoir de traiter des tumeurs de tous volumes, sans voir
augmenter les risques neurotoxiques. Il faut cependant concevoir le risque d’cedéme secondaire de
la tumeur, constant dans le premier mois, quelle que soit la technique de radiothérapie, la réaction
inflammatoire observée étant capable de décompenser I'état neurologique et de précipiter
I'apparition d’une hypertension intracranienne dans le cas de tumeurs volumineuses et déja
compressives [73]. Comme pour toutes les techniques de radiothérapie, I'efficacité se juge par
I’absence d’évolutivité secondaire et s’objective par les modifications radiologiques de la tumeur :

diminution de volume, nécrose et, a long terme, calcification.
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3.3 Complications de la radiothérapie

Le caractere relativement récent au regard de la chirurgie des procédures de
radiothérapie ne permet pas d’anticiper totalement les risques inhérents a cette modalité.

Les premiéres publications de Noren dans les années 1970- 1980 faisaient état de
risques importants de neuropathies faciales et trigéminées: 33 et 38 % respectivement [64], ainsi
que d’hydrocéphalie.

La réduction des doses et le meilleur ciblage caractéristique des protocoles actuels a
conduit a une réduction trés sensible de ces deux risques (< 2 % [64]). Pour autant, le risque
d’hydrocéphalie secondaire n’a pas disparu (9,2 % pour Noren et al. [64] dont 1,4 % nécessitant
un shunt, 7,1 % pour Okunaga et al nécessitant une dérivation [68] de méme que celui de parésie
faciale secondaire (5 % [74]).

Les complications vitales a type de nécrose ischémique du tronc cérébral relevent d’une
erreur de tir et semblent avoir disparu dans les mains d’opérateurs entrainés.

Les complications a long terme, a type de cancérisation ou d’oncogenese de proximité,
ne peuvent étre totalement évaluées par manque de recul, la cancérisation étant trés longue
d’installation et demandant un minimum de 10 ans.

Les méningiomes apparaissant dans le faisceau d’irradiation sont d’apparition encore
plus lente [75, 76].

Le risque le plus immédiat du Gamma-Knife reste la perte auditive, pour partie liée a
I’irradiation cochléaire [77]. Il semble que la radiothérapie fractionnée soit, de ce point de vue,
plus respectueuse de I'audition que le Gamma-Knife [78].

L’échappement et le non-controle lésionnel ne peuvent s’évaluer qu’a long terme. Dans
une série de 285 patients suivis plus de 10 ans aprés Gamma-Knife, 5 % présenterent une
croissance lésionnelle justifiant une chirurgie de rattrapage [74]. Cette chirurgie est

malheureusement trés lourde de conséquence pour la fonction faciale [79].
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VII. Les indications thérapeutiques

Ce chapitre de synthése est l'aboutissement de toute étude de résultats chirurgicaux.
L'objectif étant la suppression de la mortalité, la préservation d'une motricité faciale normale

dans tous les cas, I'éradication de toute récidive et la conservation de I'audition.

1. Les indications chez le sujet de moins de 65 ans

1.1 Les indications classigues

Elles s'appliquent au S.V. unilatéral et sont les mieux codifiées. Le traitement est avant
tout chirurgical. Le délai de prise en charge est modulé par |'existence de signes neurologiques

témoignant de la compression tumorale.

a. L’abstention chirurgicale
Elle peut étre transitoire pour des patients présentant un foyer septique locorégional qu'il
convient d'éradiquer préalablement ou pour les malades refusant la chirurgie. Comme elle peut
étre sans appel pour des patients a haut risque car porteurs de tares majeures, et ceci d'autant
plus qu'il s'agit d'un petit N.A. peu évolutif.
Soulignons qu'il s'agit d'une abstention seulement chirurgicale. Le patient continue a étre

surveillé régulierement par l'imagerie.

b. L'exérése chirurgicale

b.1.  Sil'audition n'est plus fonctionnelle socialement parlant
L’abord T.L. doit étre proposé au patient quel que soit le volume tumoral. Le pronostic
n'appartient plus, en effet, a l'audition. L'abord T.L. est celui qui permet le mieux d'assurer le

respect de la trilogie des priorités chirurgicales.
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En effet, il fournit d'incomparables avantages. Le contréle parfait du fond du. C.A.L
permet I'exérése complete sans menace immédiate pour le N.F. ni risque de récidive a ce niveau.
Les inconvénients reprochés a I'abord T.L. sont d'une importance toute relative. La durée
de I'abord prolonge certes I'anesthésie mais a moindre risque vital. Le risque septique est bien

jugulé quant a lui.

b.2.  Sil'audition est fonctionnelle

Une tentative de conservation de l'audition peut étre envisagée. D'autres critéres viennent
affiner la sélection : le patient doit étre 4gé de 55 ans au plus, en parfait état général avec un
S.V. de stade | ou Il. Par ailleurs, tout signe faisant craindre un envahissement massif du C.A.l
(C.ALL éclaté), fait rejeter la tentative de conservation.

Le volume tumoral, apprécié par I'l.R.M. avec gadolinium, dicte le choix de I'abord :

* si la tumeur est intracanalaire ou déborde au plus de quelques mm dans I'A.P.C., la voie
S.P. est unanimement indiquée.

* si la tumeur est de stade Il, la voie R.S. est indiquée.

c. L’exérése tumorale partielle

L'exérese radicale est la 2¢me priorité apres la survie du patient. En cas de complication
peropératoire interdisant la poursuite de I'exérese, le patient bénéficie d'une exérese
complémentaire dans un 2éme  temps.

Tout au plus peut-on admettre de laisser un reliquat tumoral minime de crainte de léser
le T.C., le N.F. ou les nerfs mixtes. Cette exérése subtotale doit rester une échappatoire

peropératoire exceptionnelle.

1.2 Les indications difficiles

Elles concernent essentiellement les tumeurs bilatérales (neurofibromatose) et les

neurinomes sur oreille unique. La diversité des indications proposées montrent combien ce

-90 -



probleme est délicat et loin d'étre résolu. C'est dans ces cas que certains transgressent la trilogie

des priorités chirurgicales.

a. Lestumeurs bilatérales

La tumeur la plus volumineuse est extirpée par voie T.L. afin de préserver le pronostic
vital. L'abstention chirurgicale bilatérale peut cependant étre licite en cas de tumeur bilatérale de
petit volume a condition de soumettre le patient a une surveillance étroite [148].La tumeur
restante est surveillée de facon réguliére par l'audiométrie et I'imagerie. Son exérése par voie
T.L. est indiquée des que l'audition est perdue ou plus précocement si lI'imagerie montre des
signes de compression du T.C. ou une hydrocéphalie.

D'autres auteurs ont une attitude plus interventionniste, mais reste prudente [80]. lls
préconisent une tentative de conservation de l'audition sur la tumeur la plus grosse si elle a un
diametre inférieur ou égal a 3 cm, si les reliquats auditifs sont suffisants et si l'audition
controlatérale est déja altérée. Le succes stable de la conservation auditive autorise une tentative

de conservation controlatérale si la tumeur déborde de moins de 1,5 cm dans I'angle.

b. Les S.V. sur oreille unique

L'abstention chirurgicale est la régle jusqu'a ce que l'audition soit spontanément perdue

ou que le retentissement tumoral commande I'exérese pour préserver le pronostic vital [80, 81].

c. Les thérapeutiques complémentaires

Le délai précédant la cophose bilatérale doit étre mis a profit par le patient pour
I'apprentissage de la labio-lecture [80].

Une prise en charge psychiatrique est parfois nécessaire, notamment pour les sujets
atteints de neurofibromatose.

En cas de neurofibromatose, le conseil génétique doit informer le patient de la probabilité

de transmission de la maladie.
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1.3 Place de la dérivation du LCR : la dérivation ventriculo-péritonéale, la dérivation externe et

la ventriculocisternostomie

La plupart des auteurs admettent qu'elles restent indiquées en cas d'H.I.C. clinique avec
cedéme de la papille au fond d'eeil [21, 82].

Elles permettent de protéger des méfaits de I'hydrocéphalie, mais pas de ceux liés
directement a la compression tumorale sur le T.C. Le pronostic vital reste donc menacé le plus

souvent malgré sa mise en place.

2. Les indications chez le sujet de 65 ans ou plus

2.1 L exérése chirurgicale

Elle est indiquée chez tout patient 4gé en bon état général porteur d'un S.V. de stade I, llI
ou IV [83, 84].

Elle est réalisée par voie T.L. car cet abord préserve au mieux le pronostic vital chez ces
patients a I'équilibre précaire. Elle permet également une exérése radicale. L'exérése partielle proposée

par Silverstein expose trop souvent a la reprise chirurgicale dans des conditions périlleuses [84].

2.2 L ’abstention chirurgicale

Elle est admise par la majorité des auteurs en cas de petite tumeur dont I'évolution parait
stabilisée a la surveillance par la T.D.M. ou I'.R.M. avec gadolinium annuelle; ou en cas de

tumeur de tout volume chez le grand vieillard en mauvais état général [83, 84].

VIIl. les complications postopératoires

L’évolution des techniques microchirurgicales, la collaboration ORL-neurochirurgiens et
les progres de la neuro-anesthésie ont véritablement transformé les suites opératoires.
En dépit de cette amélioration considérable des techniques chirurgicales et de la

précocité accrue du diagnostic, les complications postopératoires apres exérése d'un N.A.

92 -



restent redoutablement présentes. Il en est de méme pour le risque de récidive ou de repousse

a partir d’un fragment résiduel.

1. Facteurs influencant [18, 21, 23]

Certains facteurs pronostiques sont prévisibles et peuvent amener a renforcer certaines

précautions. D'autres sont imprévisibles qu’ils ne faut pas méconnaitre.

1.1le volume tumoral

Tous les auteurs admettent que la fréquence des complications s'élevent au fur et a
mesure que le volume tumoral augmente, et ceci quel que soit I'abord utilisé. Villette relate une
recrudescence franche des complications pour les tumeurs de diameétre supérieur ou égal a 4
cm, tandis que les stades | et |l en sont relativement indemnes [21].

Les données de notre série confirment ce fait de fagon nette en montrant une
augmentation significative des complications graves et moyennes proportionnellement au stade,

et particulierement en cas de stade IV.

1.2 la voie d'abord

De l'avis de nombreux auteurs (House, Sterkers, Pech, Villette) I'abord influence
largement la fréquence des complications [12, 13, 15,, 21].

Par ailleurs, la position opératoire semi-assise reste une pourvoyeuse non négligeable
d'embolie gazeuse et d'inconfort anesthésique.

Enfin, I'abord postérieur est jugé plus dangereux non seulement pour le N.F., mais
surtout pour le T.C., le cervelet et les nerfs mixtes [85].

Notre série démontre l'innocuité relative de la voie R.S.
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1.3 les difficultés d'exérese

L'adhérence tumorale au T.C., aux vaisseaux de I'A.P.C. (A.l.C.A.) et aux nerfs mixtes
influence particuliéerement le pronostic [18, 25].
L'exérese est par ailleurs plus facile en cas de tumeur molle, peu vascularisée, kystique,

entourée d'un manchon arachnoidien épais.

1.4 L’ expérience chirurgicale

On note une diminution flagrante du taux de toutes les complications au fur et a mesure
des années pour la plupart des équipes [18, 25, 86].
Glasscock conforte ce fait en montrant la forte diminution de l'incidence des complications

sur 2 séries analogues de 100 patients opérés a 10 ans d'intervalle par son équipe.

1.5L'H.1.C. préopératoire

Elle constitue un facteur péjoratif méme si elle bénéficie d'une dérivation ventriculaire

péritonéale ou ventriculocisternostomie préopératoire [86, 87].

2. Les complications:

3.1 La mortalité

Selon la littérature, elle varie entre 0,7 % et 2,6% [86]. Dans notre série, la mortalité est de

4.5% (Tableau XXXXI).

Tableau XXXXI. Le pourcentage de mortalité dans quelgues séries comparé a la notre.

Nombre de cas % de mortalité
House 1250 2,6
Samii 962 1,1
Sterkers 910 0,7
Notre série 22 4.5
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La plupart des auteurs souligne la fréquence des déces chez les patients opérés d'une

tumeur de stade IV [86, 87, 88].

3.2 les complications neurologiques

Rares, elles engagent d'autant plus le pronostic vital qu'elles s'installent trés rapidement.

Elles s'expliquent par la contiguité des structures vitales et du champ opératoire.

a. L'hématome de I'A.P.C.

C’est une complication gravissime associée a une tres lourde mortalité, justifiant encore
la redoutable réputation de "bloody angle" [89].

Au moindre doute, une T.D.M. est demandée en urgence a moins que la rapidité de
I'installation et la gravité de la scéne clinique apres un intervalle libre franc ne commande
I'évacuation d'extréme urgence.

Dans les cas les plus favorables, la récupération peut étre totale ou le patient peut garder
des séquelles neurologiques invalidantes aprés un coma profond plus ou moins prolongé.

Sa fréquence oscille entre 1 et 2 % dans la littérature. Dans notre série, 1 patient a présenté

un hématome de ’APC soit 4.5% des cas et I’évolution s’est faite vers le déces (Tableau XXXXII).

Tableau XXXXII. Le pourcentage de survenue d’hématome de I’A.P.C.
dans guelques séries comparées a la notre.

Nb cas % hématome APC
Sterkers 548 0.7
Villette 155 2
Samii 962 2,2
Pech 233 1,7
Notre série 22 4.5

Sa prévention est essentielle; elle repose sur une hémostase minutieuse en fin d'exérese,
sur le controle étroit de la tension artérielle, sur I'éviction de la toux, des vomissements et de la

constipation.
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L'évacuation est particulierement délicate et requiert une grande prudence car la distinction
entre tissu cérébral et hématome est souvent difficile. La T.D.M. systématique permet de controler
I'efficacité de I'évacuation. L'accés a I'nématome est relativement aisé apres abord T.L.

Mais c'est surtout le délai entre la survenue de I'hématome et sa prise en charge

thérapeutique qui conditionne le pronostic encore effroyable de cette complication [86, 90, 91].

b. L'hématome extradural

Il survient exceptionnellement dans le décours d'une voie sous temporale. Il est
facilement évoqué devant l'installation rapide d'obnubilation, de céphalées, d'un déficit moteur
controlatéral avec Babinski, bradycardie.

Son évacuation doit étre faite en urgence, avant l'installation d'un coma avec mydriase
unilatérale témoignant déja d'une grande souffrance cérébrale. Aucun cas n’a été rapporté dans

notre série.

c. Les lésions ischémiques du T.C.

Elles sont souvent fatales en quelques jours. Les séquelles, toujours trés invalidantes,
comportent : déficit sensitivomoteur controlatéral, syndrome cérébelleux homolatéral, troubles
de déglutition, instabilité neurovégétative.

Leur fréquence varie de 0 % a 1,7 % [92] (Tableau XXXXIII).

Tableau XXXXIII. Le pourcentage de survenue de lésions ischémiques
du TC dans quelques séries comparé a la notre.

% de lésions ischémiques du TC

Cannoni 1,7%
Erinquin 0%
Notre série 0%

Elles sont dues a l'interruption d'une branche de I'A.l.C.A. qui vascularise une zone
essentielle de la région latérale du pont sans suppléance anastomotique, d'ou I'absolue nécessité

de respecter tout vaisseau qui n'est pas sirement a destinée tumorale.
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d. L'HIC

L'H.I.C. aigué rebelle peut conduire a une issue fatale [31]. Nous rapportons 1 cas d'H.I.C.

survenue en post-opératoire ayant nécessité une D.V.P. (Tableau XXXXIV).

Tableau XXXXIV. Le pourcentage de survenue d'H.I.C. sévére
en postopératoire dans quelgues séries comparé a la nétre.

Nombre de cas % d'H.1.C. séveére
Fischer 79 1,7
Villette 155 1,2
Samii 262 2,3
Notre série 22 09

Elle peut étre rattachée aussi a une hypoventilation ou étre tout simplement

I'épiphénomene d'un hématome de I'A.P.C. ou d'une ischémie du T.C. [91].

3.3 Les fistules de L.C.R.

La rhinorrhée claire est évocatrice si elle survient au réveil, a la position penchée en
avant, a l'effort ou a la manceuvre de Stookey. Elle se tarit le plus souvent en une a deux
semaines.

Elles prennent encore une part importante des discussions du fait de leur fréquence, mais
aussi parce que toute fuite de L.C.R. est une méningite potentielle, au méme titre que chez un
traumatisé cranien.

Elles restent un des inconvénients de la voie T.L. surtout et des voies postérieures

(Tableau XXXXV).

Tableau XXXXV. Le pourcentage de survenue de fistule de L.C.R
en postopératoire dans quelgues séries comparé a la nétre

Nb de cas/ voie % de fistule
Sterkers 548/T.L. 8
Villette 155/T.L. 12
Samii 962/R.S. 9.2
Notre série 22/R.S. 4.5
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3.4 laméningite

Une réaction méningée banale aseptique est trés fréquente ; elle est due a l'irruption de
sang dans les espaces sous—arachnoidiens.

La méningite vraie avec syndrome méningé franc survient au cours de la 1¢ semaine. Le
germe responsable n'est pas toujours retrouvé. Une antibiothérapie massive est entreprise,
jusqu'a normalisation du L.C.R.

L'évolution est le plus souvent favorable en quelques jours, mais peut étre fatale lors de
terrain fragile (diabéte, germes multi-résistants).

Leur fréquence suit celle des fistules (Tableau XXXXVI).

Tableau XXXXVI. Le pourcentage de survenue de méningite
en postopératoire dans quelgues séries comparé a la nétre.

Nb de cas/voie % méningite
Sterkers 548/T.L. 3
Villette 155/T.L. 2,5
Samii 962/R.S. 1.2
Notre série 22/ R.S. 4.5

3.5 Les autres complications neurologiques

a. les atteintes du trijumeau

Elles sont en général régressives ou tout au moins peu invalidantes a long terme. Villette

rapporte 3,8 % de névralgies faciales contre 4.5% pour nous en post-opératoire.

b. les syndromes cérébelleux

IIs sont le fait essentiellement des tumeurs de stade IV et des abords postérieurs. Leur
fréquence varie de 0,7 % a 7 % [86].
Notre fréquence est relativement élevée a 09% peut s'expliquer par la proportion

importante de stades IV (65% dans notre série) (Tableau XXXXVII).
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Tableau XXXXVII. Le pourcentage de survenue de syndrome cérébelleux
en post-opératoire dans quelques séries comparé a la notre.

% de syndrome cérébelleux

Sterkers 0,7
Sanna 7
Notre série 09

3.6 Les complications pulmonaires

Elles résultent le plus souvent de fausses-routes par atteinte des nerfs mixtes. L'atteinte
des nerfs mixtes varie de 1 % a 10 % [86]. Nous la retrouvons chez 4.5% de nos opérés.
Rarement les fausses-routes peuvent étre a l'origine de pneumopathie séveére menacant

le pronostic, voire étre fatale. Leur fréquence est de 1,9 % pour Villette [21].

3.7 Les complications oculaires

Elles sont souvent liées au déficit du N.F. Lorsqu'une atteinte trigéminale est associée, le
risque de complications est singulierement augmenté.
Correctement surveillée, I'irritation oculaire conduit peu souvent a la kératite ponctuée

superficielle (0,3 % Sterkers a 26,5 % Villette [24, 86]).

3.8 Les complications thromboemboligues

Elles sont rares grace aux mesures de prévention des la période postopératoire. La
prescription d'anticoagulants au 2¢me jour postopératoire est la regle avec une kinésithérapie

motrice et la contention des membres inférieurs en attendant le lever.

3.9 Les problémes de cicatrisation :

IIs sont peu fréquents et sont essentiellement le fait d’une surinfection a staphylocoque

d’origine cutanée.

3.10 Les céphalées banales

Peu invalidantes, prolongées mais régressives (15,4 % Villette, 09 % dans notre serie) [21].
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3.11 Les acouphénes

13,5 % Villette ; 4.5 % pour nous [21]. Leur survenue ternit le succes d'une conservation

de l'audition.

3.12 Les troubles de I'équilibre

IIs font évoquer une atteinte centrale par lésion du T.C. ou du cervelet. Villette rapporte

33 % d'instabilité prolongée et nous 18 %, pour lesquels la kinésithérapie est de regle [21].

IX. Evolution postopératoire

1. Séquelles fonctionnelles

1.1le nerf facial

«La survenue ou non d’'une paralysie faciale en postopératoire, conditionne pour le
chirurgien comme pour le malade, le succes de I'intervention sur le neurinome » Sterkers [15].

Samii décrit trois principes pour lapréservation du nerf facial et la reconstitution de sa
fonction [93] :

1- La préservation fonctionnelle du nerf facial a laide du monitoring peropératoire.

2- La reconstruction nerveuse précoce en cas de discontinuité

3-Programme de suivi étroit pour tous les patients avec paralysie ou parésie faciale

post-opératoire.

a. La préservation fonctionnelle de la motricité faciale

a.1l. Evaluation quantitative

Plusieurs auteurs adoptent I'échelle de graduation de House et Brackmann [94, 95, 96].
La correspondance classiquement adoptée entre grading et testing est la suivante (Tableau

XXXXVII).
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Tableau XXXXVIIl. Correspondance entre grading et testing du N. facial

Grade

1

2

3

4

100

76 a 99

51

a75

26250

Selon House la motricité faciale est préservée si elle est [95] :
- comprise entre 70 et 100 % au testing précoce,

- oude grade 1 ou 2 apres l'intervention.

a.2. Les indices pronostiques de la récupération de la motricité faciale

a.3. Les conditions d'exérése

L'intégrité du N.F. aussi parfaite soit-elle ne préjuge en rien de sa fonction
postopératoire. Pellet rapporte une P.F. totale chez 4 % des opérés ayant bénéficié d'une
préservation anatomique du N.F [97].

Zini insiste particulierement sur le role de l'intégrité anatomique du N.C. dans
I'amélioration de la préservation, non seulement anatomique, mais aussi fonctionnelle du N.F

[98].

a.4. Le testing postopératoire précoce et I'évolution de la récupération clinique

Zini constate, indépendamment de la voie d'abord utilisée, une diminution, du taux de
motricité faciale supérieure a 50 % au testing entre I'examen fait au réveil (77,2 %) et celui réalisé

au 10éme jour postopératoire (65 %) [98].

a.5. le pronostic de la motricité faciale définitive

Zini a partir d'une étude de 147 cas constate qu'une P.F. totale persiste 1 an apres

exérese tumorale malgré l'intégrité anatomique du N.F. chez des patients présentant tous [98]:

une tumeur de stade Il a IV,

une atteinte préopératoire du N.F.,

une adhérence tumorale marquée vis a vis du N.F.,

une P.F. totale au réveil.
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b. Le monitoring peropératoire du nerf facial

Pour Samii, le monitoring facial améliore la préservation de la motricité faciale, il est
optimal en cas de tumeur supérieure a 4 cm pour lesquelles le taux de P.F. totale séquellaire
diminue ; en ce qui concerne les tumeurs de taille inférieure a 4 cm, c'est surtout le taux de
fonction faciale normale définitive qui augmente [93].

Ainsi, les progrés de la microchirurgie avaient permis d'améliorer I'intégrité anatomique
du N.F.; I'amélioration de sa préservation anatomique et fonctionnelle a long terme grace au
monitoring est confirmée significativement par certains auteurs, essentiellement au profit des

grosses tumeurs.

c. Laréparation primaire et secondaire du N.F

c.l. Laréparation primaire

Depuis l'affinement des techniques d'anastomose sans suture, elle est de plus en plus
pratiquée car elle augmente peu le temps opératoire et évite souvent une reprise chirurgicale [99].

L'anastomose facio-faciale termino-terminale simple, lorsqu'elle est possible, donne de
tres bons résultats. Quant a I'anastomose facio-faciale avec interposition d'une autogreffe, elle

est défendue par Fisch [99].

c.2. Laréparation secondaire

L’anastomose hypoglosso-faciale garde encore la faveur de nombreuses équipes. Elle
permet de récupérer un bon tonus facial de repos et d'éviter I'amyotrophie [21, 90, 93].
L'anastomose spino-faciale quant a elle, donne de moins bons résultats.

Au total, les techniques les plus fiables ne permettent au mieux que de récupérer une

motricité faciale de grade 3, débutant aprés un délai au moins égal a 4 mois.

1.2 la conservation de I’audition

"L'expérience chirurgicale en est aujourd’hui ... a tenter de préserver l'audition en toutes

circonstances.” (Fischen[99].
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" La préservation de la vie, I'exérése totale de la tumeur et la préservation fonctionnelle
du nerf facial ... sont réalisées dans la plupart des cas ... le prochain objectif est la préservation

de l'audition."” (Dutcher)

a. La conservation anatomique du N.C.

a.l. La voie d'abord

La voie S.P semble donner les meilleurs résultats : 80 % de conservation anatomique du
N.C. contre 71 % par voie postérieure pour Sanna [100]. Cependant, elle est plus dangereuse
pour le N.F, notamment car ce dernier s'interpose entre la tumeur et l'opérateur tout au long de
I'exérese. L’abord postérieur (R.S. ou S.0.) semble étre le plus risqué sur le plan vital.

Quelle que soit la voie utilisée, il est admis que le fraisage du C.A.l. est responsable a lui
seul d'une partie de la détérioration de l'audition du fait de l'intensité vibratoire et de l'effet
exothermique et mécanique de la fraise diamantée pour le N.C. lui-méme et les vaisseaux

labyrinthiques. Il doit donc étre le plus doux possible.

a.2. Le volume tumoral

"The greater the tumor, the smaller the possibility of hearing preservation” (House).

Comme House, l'extréme majorité des auteurs constate que les possibilités de
conservation du N.C. sont inversement proportionnelles au volume tumoral [95].

L'intégrité du N.C. devient particuliéerement difficile a obtenir lorsque le N.A. déborde de
plus de 1,5 a 2 cm dans I'A.P.C. [86, 95].

La disposition de la tumeur peut géner considérablement la dissection si elle s'interpose
entre le N.F. et le N.C., entrainant un risque majeur pour la conservation de I’audition mais aussi

pour la préservation du N.F.

a.3. L’adhérence tumorale
La difficulté de la dissection, pour une tumeur malgré tout réduite, provoque une
mobilisation intempestive de cette derniére et des tractions du N.C. Cette adhérence traduit

I'infiltration du N.C. méme si son aspect est tout a fait normal.
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a.4. La vascularisation cochléaire

Sa conservation dépend des 3 facteurs précédents et du systeme artériel. Les vaisseaux
labyrinthiques sont trés gréles, tres variables dans leur trajet, dépourvus de suppléance

anastomotique. Leur conservation est la condition du succeés.

a.5. La consistance tumorale

Une tumeur dure et/ou hyper-vasculaire augmente les difficultés de facon également

imprévisible.

a.6. L'origine tumorale

Tres rarement, le S.V. nait du N.C qui ne peut étre conservé. Inversement, un S.V. qui né

du N.V.S. adhére moins intimement au N.C.

a.7. L’expérience chirurgicale

Elle est le dénominateur commun a tous ces facteurs. En 20 ans d'intervalle, House passe

de 21 % a 50 % de conservation [95].

b. La conservation fonctionnelle de I’audition

b.1. Evaluation

La conservation de l'audition ne peut s'envisager au détriment d'un acquis : ses résultats
sont donc indissociables de la trilogie des priorités chirurgicales admises par tous (absence de
complication fatale, exérése totale, préservation de la motricité faciale).

L’évaluation tonale est faite sur les fréquences 500, 1 000, 3 000 Hz en calculant une
moyenne de perte sur les trois fréquences (seuil tonal).

Diverses grandes équipes ont tenté de conserver l'audition avec des taux de réussite

variant de 26 a 50 % [86, 95].

b.2. Les facteurs pronostiques

Certains auteurs ont essayé d'établir un pronostic selon des critéres [80, 81, 87, 101, 102, 103].
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b.3. Préopératoires

L'age n'influence pas le pronostic, Par contre il doit étre pris en compte pour les risques
de complications postopératoires.

L'audiométrie n'a pas non plus de valeur pronostique réelle, mais elle rentre tout de
méme dans les criteres de sélection des candidats. Seul Josey prédit un bon pronostic si le

réflexe stapédien et la discrimination sont normaux [81].

b.4. Peropératoires

Les conditions de I'exérése, dont certaines sont tout a fait prévisibles d'apres le bilan
préopératoire (volume tumoral, abord, expérience chirurgicale) restent encore les plus fiables
facteurs pronostiques.

Le monitoring peropératoire laisse espérer une meilleure appréciation du pronostic auditif.

b.5. Postopératoires

Des altérations des vasa-nervorum et de l'artére labyrinthique ou un cedéme du N.C. par

exsudation plasmatique expliqueraient les détériorations fonctionnelles postopératoires. -

c. Le monitoring auditif peropératoire

Il aide a comprendre éventuellement le mécanisme d'un échec irréversible, mais ne prévient
pas l'opérateur d'un geste néfaste, contrairement au monitoring du N.F. [104, 105, 106, 107].

Le monitoring, peut aider a l'identification du N.C. selon Fraysse, mais il ne permet pas
d'améliorer la conservation de l'audition dans 21,4 % a 22% des cas [101, 104, 107].

La persistance d'une onde V inchangée, sa diminution réversible d'amplitude ou sa
disparition transitoire avec onde | persistante sont en faveur de la conservation de l'audition [80,
102, 104].

L'ischémie cochléaire décelée sur le tracé E.Co.G. commande l'administration immédiate
de vasodilatateurs I.V. Dans un méme ordre d'idée, la compréhension de certains mécanismes

d'échec devrait permettre la sélection de technique de dissection plus adaptée [107].
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Le gros inconvénient des P.E.A., comme de I'E.Co.G., est qu'ils détectent la souffrance
neurosensorielle de facon différée. L'utilisation des oto-émissions acoustiques (O.E.A.) pourraient

détecter précocement toute souffrance des cellules ciliées externes par ischémie iatrogéne.

d. Facteurs prédictifs de la préservation auditive :

Samii dans son travaill sur 1000 S. V., des facteurs spécifiques tels que le sexe,
I’extension tumorale, la qualité de I'audition préopératoire, et la durée des symptomes, ont été
étudiés pour leur valeur prédictive pour la préservation de I'audition. Le sexe masculin, la faible
volume tumorale (extension principalement au sein de la citerne ponto-cérébelleuse, classe T2
et T3), une audition bonne a moyenne (perte inférieure ou égale a 40dB) et une courte durée de
surdité (< lan et demi) ou de troubles vestibulaire (<0,7 an) ont été des facteurs de bon

pronostic auditif entre 47% et 88% [108]

2. La reprise évolutive

La nécessité d'une exérese totale n'est mise en cause par personne car on est en

présence d'une tumeur prompte a la récidive.

2.1 Les circonstances

a. Larécidive aprés exéreése totale
L'opérateur a la certitude d'avoir extirpé toute la tumeur, mais son microscope opératoire
ne lui permet pas de constater une non-stérilisation a I'échelon histologique qui explique la
récidive.
b. La poursuite évolutive apreés exérese non radicale
L'opérateur a parfaitement conscience d'avoir laissé en place un résidu tumoral dont
I'importance est variable. Les motifs qui poussent a laisser volontairement un reliquat tumoral en
place sont I'adhérence d'un fragment au T.C., ou a un nerf ou un vaisseau de I'A.P.C. dont le

traumatisme serait lourd de conséquences vitales et/ou fonctionnelles.

-106 -



b.1. L'exérése subtotale

Le résidu tumoral est minime, mais expose le patient a une éventuelle reprise évolutive,
méme si le reliquat a été largement coagulé. Pellet rapporte avoir été contraint a une telle
exérése dans 2,2 % des cas et House chez 8,6 % des cas [95, 98]. Dans notre série, le

pourcentage d’exérese subtotale est de 41%.

b.2. L'exérese partielle

Le résidu tumoral est important et expose trés probablement le patient a la reprise
évolutive. Pellet rapporte une exérése partielle dans 2 % des cas [97]. Nous rapportons une

exérése partielle dans 09% des cas.

2.2 La fréguence

a. Larécidive apres exéréese totale

Elle survient dans 0,1 % des cas pour House et 0, 7 % des cas pour Sterkers aprés voie T.L
[96, 107].

Dans notre série, aucune récidive n’a survenue apres une exérése totale. Cependant notre
recul s'étend de 6mois a 2 ans ; il est inférieur a 3 ans pour la grande majorité des cas, ce qui

est trés insuffisant pour éliminer une résurgence a cinétique lente.

b. La poursuite évolutive aprés exérése subtotale

Elle survient dans 23,2 % des cas pour House [96]. Notre taux de récidive aprés exérese

subtotale est a 4,5%.

c. La poursuite évolutive apreés exérese partielle

Elle constitue une véritable complication postopératoire du fait de sa fréquence tres

élevée 3 cas sur 3 pour Cannoni, 6 cas sur 10 pour Fischer [99] et 2 cas sur 2 pour nous.
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Malgré son abondance, la littérature concernant le S.V. souffre d'un manque de
standardisation. Il convient donc d'utiliser des critéres comparatifs simples, précis et reconnus

par la plupart des grandes équipes.

Le retard diagnostique moyen est fréquemment compris entre 6 mois et 2 ans, ce qui
doit faire poursuivre I'éducation au diagnostic précoce. Elle commence par la reconnaissance de

formes inaugurales atypiques.

La suspicion clinique conduit a pratiquer au moindre doute des P.E.A. qui écartent le
diagnostic si l'intervalle interauriculaire entre les ondes | et V est inférieur a 0,3 ms. Dans le cas

contraire, I'imagerie affirme le diagnostic dans 99 a 100 % des cas.

L'l.R.M. avec gadolinium est encore plus fiable que la T.D.M. notamment pour apprécier le

retentissement tumoral sur les structures de voisinage.

Le traitement des N.A. unilatéraux est actuellement bien codifié pour la plupart des

auteurs.

La mortalité de 1 a 2 % (4,5% dans notre série) rend compte d'un pronostic vital excellent.
Des complications graves surviennent rarement (4,5% dans notre série); leur pronostic dépend
étroitement de la continuité de la surveillance durant les 48 premiéres heures postopératoires.
L'incidence des fistules de L.C.R. et des méningites a été considérablement réduite par
I'amélioration des techniques de fermeture et par la prophylaxie méningitique (4,5% de fistule de

L.C.R. et 4,5% de méningite).

L'exérese est compléte dans 50% des cas, subtotale dans 41% des cas, et partielle dans

9% des cas avec un taux de récidive de 13,6% (Mais notre recul est de seulement 3 ans).
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La motricité faciale est évaluée avec précision grace a I'échelle en grades de House et
Brackmann. Elle est préservée dans 80 a 90 % des cas au grade 1 ou 2. Le monitoring

peropératoire du N.F. par capteur de pression améliore cette préservation.

La préservation de la motricité faciale dépend essentiellement du volume tumoral, de la
position du. N.F. par rapport a la tumeur et de I'adhérence tumorale au. N.F. La récupération d'un
déficit de la motricité faciale dépend de la valeur fonctionnelle du N.F. au réveil de I'opéré. En cas
de sacrifice du. N.F., les meilleurs résultats sont obtenus par anastomose facio-faciale directe ou

par interposition d'autogreffe nerveuse.

Si l'audition est toujours fonctionnelle, si le patient est jeune et en bon état général, si la
tumeur déborde de 1,5 cm au plus dans I'A.P.C. et si l'imagerie n'est pas en faveur d'un

envahissement massif du C.A.l., la conservation de l'audition peut étre proposée.

L'audition postopératoire doit étre évaluée selon des critéres précis. Si la tumeur est de
stade Il, la voie R.S. est indiquée. Elle permet de conserver une audition fonctionnelle dans 1 cas
sur 3 au mieux, avec un risque d'exérése incomplete, de déficit de la motricité faciale et de
morbidité supérieur. L'l.R.M. avec gadolinium est la plus fiable pour déceler I'envahissement du

fond du C.A.l

Quoiqu'il en soit, la conservation de l'audition reste pour nous un objectif accessoire eu
égard a la trilogie des priorités chirurgicales: préservation vitale, exérese totale et préservation

de la motricité faciale.

Le traitement des S.V. bilatéraux ou sur oreille unique reste tres discuté. Le N.A. sur
oreille unique doit étre surveillé trés étroitement par I'.R.M. L'abord T.L. est indiqué lorsque

I'audition est perdue ou lorsque la tumeur comprime le T.C.
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ANNEXE | :

Anatomie micro neurochirurgicale du S.V.

|. Rappel anatomique

Il ne sera ici question que d'un rappel volontairement trés concis des données admises
par tous, en soulignant les rapports des structures conditionnant l'acte chirurgical. Dans cette

partie nous nous baserons sur les références bibliographiques [19, 146, 151, 152, 153].

1. Anatomie du conduit auditif interne

1.1. Description

Le C.A.l. est un conduit osseux cylindrique faisant communiquer le labyrinthe
intrapétreux avec la fosse cérébrale postérieure. Il nait de la différenciation du mésenchyme
entourant le pédicule acousticofacial en ébauche cartilagineuse vers le 33¢me jour de vie in utéro ;
il s'ossifie du 5¢me au 6¢me mois ; son allongement progressif se poursuit aprés la naissance.

Situé dans le tiers moyen du rocher, il mesure 4 mm de diameétre et 9mm de longueur.
Symétriques chez un individu donné, les dimensions varient beaucoup d'un sujet a l'autre en
fonction de la pneumatisation du rocher (Figure 32).

Légérement oblique en arriere et en dedans, son grand axe fait un angle de 8° avec l'axe
bi-auriculaire et de 45°avec le grand axe pétreux. Il est horizontal dans 60 % des cas.

Son orifice ovalaire interne ou porus s'ouvre a la jonction du tiers interne - tiers moyen a
mi-hauteur sur la face postéro-interne du rocher.

Les faces inférieures et supérieures du C.A.l. sont lisses.
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Son extrémité externe ou fond du C.A.l. est une lame osseuse perforée par 4 fossettes, la

créte falciforme détermine 2 étages :

- Supérieur avec :
e La fossette faciale antéro-supérieure qui constitue I'entrée de la 1éere portion
de l'aqueduc de Fallope. Elle est séparée par la Bill's Bar de:
e La fossette vestibulaire supérieure, postéro-supérieure, contenant les orifices

des nerfs ampullaire supérieur et utriculaire.

- Inférieur avec :
e La fossette cochléaire antéro-inférieure,
o La fossette vestibulaire inférieure postéro-inférieure, ou se trouve l'orifice du
nerf sacculaire.
A 1 mm du fond, sur la paroi postérieure du C.A.l.,, le foramen de Morgagni permet le
passage du nerf ampullaire postérieur.
La paroi antérieure est lisse et réguliere, en dehors elle présente en haut une petite
gouttiere horizontale correspondant a empreinte du nerf facial.
Les rapports de ces différents éléments canalisés par l'architecture osseuse du C.A.l. sont

ainsi remarquablement fixes.
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Prise en charge neurochirurgicale du neurinome de I'acoustique
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Figure 32. Cavité du massif pétreux (D’apres F. Legent)

1.2. Le contenu

Le C.A.l. permet le passage du pédicule acousticofacial engainé par les 3 tuniques

méningées.

a. Les méninges

La pie-meére se confond avec le neurilemme du pédicule acousticofacial et constitue le

support des vasa-nervorum.
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L'arachnoide forme un manchon de fines trabéculations entre les éléments,
accompagnant le pédicule jusqu'au fond et le N.F. jusqu'au ganglion géniculé. La dure-meére
tapisse les parois du C.ALlL

L'ensemble baigne dans le liquide céphalorachidien dont la circulation est libre jusqu'au

fond du C.A.l.

b. Les éléments nerveux

Le N.F. occupe la partie antéro-supérieure du C.A.l. avant de pénétrer dans le labyrinthe
par la fossette faciale. Il repose dans la gouttiere concave du volumineux N.C. qui se dirige a la
partie antéro-inférieure du C.A.l. vers la fossette cochléaire.

Le VIl bis ou nerf de Wrisberg plexiforme et satellite du nerf vestibulaire supérieur, donne
les anastomoses acoustico-faciales avant de fusionner au N.F. au fond du C.A.l.

Les nerfs vestibulaires occupent la moitié postérieure du C.A.l ; ils sont issus du ganglion
de Scarpa ou afferent les nerfs vestibulaires :

- Supérieur né des nerfs :
e ampullaire supérieur issu des canaux semi-circulaires supérieur et externe,
e et utriculaire.

- Inférieur né des nerfs
e ampullaire postérieur issu du canal semicirculaire postérieur,

e et sacculaire.

1.3. La vascularisation

Extrémement variable, elle a fait l'objet de multiples études approfondies. La
systématisation le plus souvent retenue est celle de Fisch qui en décrit 2 types, de topographie

antérieure (figure 33).
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a. Le type mono-artériel

Le plus classique, il est constitué par l'artére auditive interne. Née le plus souvent au
sommet ou sur le segment proximal de la boucle de I'artére cérébelleuse antéro-inférieure, plus
rarement de l'artere cérébelleuse postéro-inférieure ou du tronc basilaire, elle chemine entre
N.F. et N.C. Elle se divise en :

- Artére cochléaire commune donnant :
o [l'artere cochléaire propre,

e |'artére cochléovestibulaire.

- Artére vestibulaire.
Les branches terminales sont anastomosées au contingent des branches extra-

labyrinthiques (arteres des nerfs, méninges, o0s).

b. Le type biartériel

Il est formé des arteres labyrinthiques :
- supérieure entre N.F. et N.C,,
- Inférieure sous le N.C.,

Toutes les deux a destinée cochléovestibulaire.

Le drainage veineux n'est pas satellite des arteres ; il est assuré par :
- les veines de I'aqueduc du limacon et du vestibule ;
- la veine auditive interne se draine vers le sinus pétreux supérieur par

I'intermédiaire de la veine de Dandy.

-116 -



Prise en charge neurochirurgicale du neurinome de I'acoustique
Expérience du service de neurochirurgie CHU Mohammed VI

M - malews, | # nous, V - Yigeming nerve, VI -
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Gescending branch of the supeicial petrosal wrtery, J - ¢
rosal artery, 4 - lesser petrosal nerve, S - greater pelross’
rerve, § - ascending branch of Bhe pelrosal antery, 7 - coch-
lear nerve, 3 - arleria cochiese propra, 9 - ROyrnthing Seg
ment of the facil nerve, 10 - meatal foramen, 11 - bony vers:
cal crest 12 - vestbuolacel nasiomosls, '3 - vestbulw
nerve. 14 - arterls gangll Scarpes, 15 - meatal sagment of the
facal rerve, 16 - vertical superior semicroutar canal. 17 - hor-
20rey supenor semcrculr canal 18 - postertr semcrculy
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Figure 33. La vascularisation du pedicule acoustico-facial

1.4, Les rapports

(D'aprés U.Fisch)

IIs seront envisagés de la profondeur a la superficie (figure 34 et 35).

-117 -




a. Laparoi supérieure

Elle entre en rapport avec :
- les trainées cellulaires sus labyrinthiques variables ;
- le sinus pétreux supérieur reliant les sinus caverneux et latéral ;

- la fosse cérébrale moyenne.

a.l. La paroi inférieure

Elle entre en rapport avec :

- les trainées cellulaires sous labyrinthiques ;

- l'aqueduc du limacon drainant le sang veineux de l'oreille interne entre rampe
tympanique et espace subarachnoidien. Il constitue un repére essentiel pour éviter
de blesser le nerf IX lors du fraisage et permet de situer son origine dans la
dissection des gros neurinomes ;

- le golfe jugulaire dans sa fosse jugulaire en arriére et en dehors du trou déchiré

postérieur.

a.2. La paroi antérieure

Elle entre en rapport avec le 1ertour de spire de la cochlée.

a.3. La paroi postérieure

Elle entre en rapport avec :
- le labyrinthe postérieur comprenant les canaux osseux et membraneux, la 2éme
portion de 'aqueduc de Fallope, les canaux et sac endolymphatiques ;
- l'espace rétro-labyrinthique, L'A.P.C, la corticale postéro-supérieure du rocher ;
- le bloc mastoidien comprenant I'antre, le sinus latéral, la 3¢me portion de I'aqueduc
de Fallope et le canal pétro-mastoidien contenant l'artére subarcuata ;

- la corticale mastoidienne externe et les plans superficiels.
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a.4. Leporus: s’ouvre sur I'A.P.C.

a.5. Le fond

Il entre en rapport :
- dans sa moitié postérieure avec la paroi interne de I'hémi-vestibule antérieur,
l'utricule et le saccule, la paroi interne de la caisse tres proche ;
- dans son quart antéro-inférieur avec la columelle perpendiculaire a I'axe pétreux ;
- dans son quart antéro-supérieur avec la 1¢re portion de I'aqueduc de Fallope qui
chemine dans un étroit défilé entre le Ter tour de spire cochléaire et le vestibule ;
cette 1¢re portion perpendiculaire a I'axe pétreux mesure 5 mm de long et 1 mm

de diamétre.
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A cérébelleuse
ontarg-infareure

Figure 34. Les rapports intrapétreux du C.A.l droit (D’aprés F. Legent)
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Figure 35. Vue interne du fond du C.A.l droit (D’apres F. Legent)
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2. Anatomie de I’angle pontocérébelleux

2.1. Description

L'A.P.C. est un étroit espace subarachnoidien limité par I'angle diédre ponto-cérébelleux
en dedans et en arriere, la face postéro-interne du rocher en dehors et en avant, I'occipital en
bas, la tente du cervelet en haut. Son grand axe est oblique en bas, en arriere et en dehors. Sa
longueur est de 25 mm, sa largeur et sa hauteur de 15 mm (Figure 36).

L'A.P.C. est traversé par 3 pédicules :

a. Dans la région antéro-supérieure

La racine apparente du nerf trijumeau émerge du pont a 8 mm en haut et en dedans du
pédicule acousticofacial. La racine motrice plus gréle est en haut et en dedans de la racine
sensitive du trijumeau. Ce pédicule se dirige vers I'avant pour quitter I'A.P.C. au tiers antérieur

du bord supérieur du rocher.

b. A la partie moyenne de I'A.P.C.

La racine apparente du nerf cochléovestibulaire émerge de la partie latérale du sillon
bulbo-pontique, tandis que celle du N.F. émerge 2 a 3 mm plus en dedans et en avant. Le N.F.
croise en X allongé dans sa gouttiere le N.C. ; le nerf VII bis chemine entre les 2. Ce pédicule

acousticofacial quitte I'A.P.C. pour franchir le porus.

c. Dans la région postéro-inférieure de I'A.P.C.

Les racines apparentes des nerfs mixtes émergent du sillon latéral postérieur du bulbe.
Emergeant presque au contact du pédicule acousticofacial sous le flocculus le nerf
glossopharyngien s'en éloigne pour pénétrer dans la partie antérieure du trou déchiré postérieur.
Le flocculus repére l'origine du N.F. dont il est séparé par le foramen de Luschka.

Ces 3 pédicules sont engainés par les 3 tuniques méningées. La pie-mére se confond
avec le neurilemme, I'arachnoide forme un manchon de fines trabéculations ; I'ensemble baigne

dans le L.C.R. de I'espace subarachnoidien pontocérébelleux qui communique avec les espaces
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pré-pontiques et la grande citerne de la fosse cérébrale postérieure. La dure-meére tapisse les

parois osseuses.

2.2. La vascularisation

Elle est sujette a de nombreuses variations.

a. L'artere cérébelleuse antéro-inférieure ou A.I.C.A

Dans 80 % des cas, une artére nait de la partie moyenne du tronc basilaire a quelques mm
au-dessus du sillon bulbo-protubérantiel. Elle traverse la face antérieure du pont, puis décrit
une boucle a convexité externe dont le sommet croise le pédicule acousticofacial selon 3
modalités possibles:

e dans le type antérieur (60 %), la boucle passe, parfois profondément, dans le C.A.l.
entre N.F. et N.C. ou sous le N.C. ; au sommet de cette boucle, elle donne l'artere
labyrinthique ;

e dans le type intermédiaire (18 %), la boucle passe a 5 mm du parus entre N.F. et
N.C. au sous le N.C. ; elle donne l'artere cérébello-labyrinthique qui pénétre dans
le C.A.l. pour se diviser en artéres labyrinthique et cérébelleuse récurrente ;

e dans le type postérieur (22 %), la boucle sous-croise le pédicule acousticofacial en

donnant 2 branches cérébello-labyrinthiques.

Dans 20 % des cas, 2 arteres naissent du tronc basilaire
e l'artere cérébello-labyrinthique supérieure donne l'artere labyrinthique et des
récurrentes cérébelleuses ;
e une artére cérébelleuse inférieure passe sous le pédicule acousticofacial.
Dans les 2 cas, la partie proximale du systeme artériel délivre des collatérales
cérébelleuses tandis que la partie distale revient vers le cervelet. Le systéme artériel donne par

ailleurs des collatérales pontiques.
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b. L'artére cérébelleuse postéro-inférieure ou P.I.C.A.

Née de l'artére vertébrale, elle monte en arriére contre la face latérale du bulbe, se faufile
entre les nerfs glossopharyngien et vague avant de se diviser en 2 branches pour le lobe
cérébelleux inférieur. Elle donne également des collatérales bulbaires.

Un réseau veineux dense a larges mailles se draine de la face antérolatérale du cervelet et
du T.C. vers le sinus pétreux supérieur a la partie supérieure de I’A.P.C. Née du pont, la veine de
Dandy est la plus volumineuse de ces veines; elle surcroise le pédicule acousticofacial, se
rapproche de la racine sensitive du trijumeau avant de se jeter dans le sinus pétreux supérieur.

Elle doit étre absolument préservée.

Figure 36. Vue supérieure et postérieure microchirurgicale de I’A.P.C droit (C.A.l ouvert)
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2.3. Les rapports

a. La paroi antéro-externe de I'A.P.C.

Entre en rapport avec la face postéro-interne du rocher. Elle s'étend de la suture pétro-
occipitale longée par le sinus pétreux inférieur en bas, au bord supérieur du rocher longé par le sinus
pétreux supérieur en haut, et de la fossette unguéale a l'incisure trigéminale en avant (Figure 37).

Elle présente 3 orifices : le parus, la fossa subarcuata ou aboutit le canal pétro-

mastoidien et la fossette unguéale.

Plesuys chorossen
Mémisghire cdrthelioux 0@ T

Poadercyie crebed
e moyen

Pedicyis acou-

Jugulcere interne

N murtes emergec por

I rou GAChT e post )

X ) scrtant du oo
Songyen ant

Figure 37. Vue antérieure de |'espace pontocérébelleux droit (D’apres F. Legent)

b. La paroi postéro-interne

Constituée par l'angle diedre formé d'un c6té par le pont et le bulbe séparés par le sillon
bulbo-pontique et de l'autre c6té par I'hémisphere cérébelleux. Cet angle répond au plexus

choroide issu du récessus latéral du 4¢me ventricule par le foramen de Luschka.
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Situé en arriére et en dehors au contact du plexus choroide, le flocculus sépare le
pédicule acousticofacial en haut des nerfs mixtes en bas. Le plexus choroide constitue donc un
repere fiable du nerf glossopharyngien lors de I'exérése d'une tumeur volumineuse. La 6¢me paire

cranienne plus médiane reste a distance du pédicule acousticofacial (Figure 38).
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Figure 38. Vue postérieure de I’angle ponto-cérébelleux droit (D’apres F. Legent)

¢. Laparoiinférieure

Constituée par la face supérieure de la masse latérale de I'occipital délimitant :
- le trou occipital avec les arteres vertébrales en dedans,

- le trou déchiré postérieur en dehors,
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- le canal condylien antérieur en avant ; le nerf hypoglosse franchit ce canal aprés

avoir traversé la région antéro-inférieure de I'A.P.C. en restant a distance du

pédicule acoustico-facial.

d. La paroi supérieure
Formée de la tente du cervelet, répond a la face antérieure de cet organe (Figure 39).

|}
Memphece ca-gtel W, rOCW

Figure 39. Vue supérieure de I’angle ponto-cérébelleux droit (D’apres F. Legent)
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Il.Rapports du schwannome vestibulaire dans I’A.P.C.

L'étude des rapports anatomiques normaux permet d'envisager les problemes théoriques
particuliers a chaque abord. Celle des rapports du S.V. va nous permettre de comprendre les
désordres liés a l'extension tumorale vis-a-vis des structures vitales voisines et d'estimer les
difficultés de I'exérése notamment en cas de tumeur volumineuse.

Au fur et a mesure de sa croissance, le S.V. se développe dans le C.A.l. puis franchit le

porus avant de coloniser librement I'A.P.C.

1. Envahissement du C.A.l

D'abord irrité, le N.V. sera progressivement lésé d'ou linstallation paralléle d'une
compensation centrale. Si les nerfs cochléaire et VII bis apparaissent relativement fragiles, le
N.F., bien que soumis a un étirement inévitable, offre une résistance remarquable a la
compression tumorale. Cette derniére peut étre également responsable d'ischémie labyrinthique
(pouvant expliquer les surdités brusques inaugurales) et d'ostéolyse (C.A.l. éclaté).

Du fait de leur carcan osseux, les troncs nerveux présentent des rapports immuables au
fond du C.ALL, si bien que le N.F. sera repéré avec la plus grande sécurité en avant de la Bill's
Bar, c'est-a-dire en position antéro-supérieure, sauf si le N.A. a envahi la fossette vestibulaire et
lysé la Bill's bar ou s'il se propage dans l'aqueduc de Fallope.

Pour étre compléte, I'exérese devra emporter le ganglion vestibulaire d'ou nait le N.A.

Enfin, le N.C. pouvant étre envahi, il devra étre sacrifié dans presque tous les cas de voie T.L.
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2. Franchissement du porus

La dissection du N.F. est habituellement délicate sur environ 1 cm a la sortie du parus :

e Le N.F. est écrasé sur le relief de la berge antérieure du porus et contacte une
adhérence intime avec la dure-meére, notamment au niveau de cette berge riche en
vaisseaux affluents du sinus pétreux supérieur.

e (Ce segment nerveux est trés souvent traversé par de petites artérioles unissant la

tumeur a des boucles vasculaires situées en avant du N.F.

3. Envahissement de I’A.P.C

Augmentant en moyenne de T mm a 1 cm/an, le S.V. se développe d'abord vers les zones
de moindre résistance. Il arrive au contact, adhére et enfin refoule successivement le trijumeau
et la veine de Dandy, puis le T.C. et le cervelet, enfin les nerfs mixtes.

Méme si la sémiologie d'appel n'a aucun rapport avec la taille tumorale, au stade IV la
compression des structures médianes détermine, tot ou tard et de facon souvent mal corrélée a
I'extension tumorale :

e une H.I.C. avec cécité et grabatisation a long terme,
e un risque de mort subite par compression brutale du T.C. du fait de I'engagement
de I'amygdale cérébelleuse.

De méme, en cas d'incarcération du pole interne d'un N.A. volumineux dans le T.C., toute
traction intempestive préopératoire peut étre source de troubles neurovégétatifs graves.

Les rapports avec le N.F. dépendent de la direction de la croissance maximale du S.V. Le
plus souvent, le développement est surtout antérieur et le N.F. sera alors antéro-supérieur par
rapport au S.V. Parfois, I'extension prédomine vers le haut et le N.F. sera alors antéro-inférieur.
Rarement, le N.F. peut étre postérieur et trés exposé. Enfin, le N.F. peut étre envahi et par

conséquence blessé voire sacrifié.
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Le manchon arachnoidien qui engaine le S.V. réalise un plan de clivage qui permet de
préserver I'A.l.C.A. située le plus souvent au pole inférieur. L'interruption de cette artére serait a
I'origine de nombreux décés postopératoires du fait du caractére inconstamment fonctionnel des
anastomoses entre arteres cérébelleuses. Toute coagulation doit donc étre excessivement
prudente, d'autant qu'on ne peut pas toujours différencier un vaisseau tumoral d'un vaisseau
voisin adhérent a la tumeur. Par ailleurs, ce plan de clivage peut étre perdu sur le T.C. ou le
cervelet exposant alors au risque redoutable de lésion du névraxe.

Quant au systeme veineux de drainage, il est le plus souvent refoulé au pole supérieur du

N.A. voire laminé entre la tumeur et la tente du cervelet.
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ANNEXE 1 :

Identité

- Nom:

FICHE D'EXPLOITATION

- Numéro de dossier :

- Sexe :

- Age au moment du diagnostic :
- Antécédents :

La Clinique :

- Délai d’évolution .
- Signes fonctionnels :
v Signes cochléo-vestibulaires

v

AN N NN

Hypoacousie progressive :
Surdité brusque:
Acouphene :

Vertiges :

Instabilité :

v" Signes neurologiques

AN N N

Névralgie du trijumeau :
Engourdissement de la joue
Paralysie faciale périphérique
Troubles de déglutition :
Céphalées banales :
Signes d’H.I.C. :

= (Céphalées :

= Nausées :

= Vomissements :

= Troubles visuels :

- Signes physiques
v" Syndrome vestibulaire

v
v

Nystagmus
Déviation des index :

v Signes neurologiques

= Réflexe cornéen diminuée ou aboli :
= Atteinte de la sensibilité cutanéo-muqueuse :

féminin O

Oui O
Oui O
Oui O
Oui O
Oui O

oui O
oui O
oui O
oui O
oui O

oui O
oui O
oui O
oui O

oui O
oui O

Oui O

masculin O

non O
non O
non O
non O
non O

non O
non O
non O
non O
non O

non O
non O
non O
non O

non O
non O

Oui O
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= Signe des cils de souques :
= Trouble de la déglutition :

= Diplopie:

= Incoordination motrice :

= Signes d’irritation pyramidale :

= Stase papillaire au fond d’ceil
Absence de signes fonctionnels et cliniques (découverte fortuite lors d’une IRM ou
TDM réalisées pour une autre indication)

Bilan paraclinique préopératoire

1. Bilan cochléo-vestibulaire

Audiométrie tonale : normale O
Audiométrie vocale : normale O
Réflexe stapédien : présent O

Potentiel évoqué auditif (P.E.A.) :
Droit : normal
Gauche : normal

Vidéonystagmographie :

O
O

Nystagmus : a droite O
2. T.D.M. des conduits auditifs internes (C.A.l.) et des angles ponto-

cérébelleux (A.P.C.)
Nombre des lésions:
Localisation :

v" Unilatérale :

v Bilatérale :
Taille : mesure du grand axe
Morphologie et densité de la Iésion :
Les caractéristiques a l'injection :

v Prise de contraste :

Les rapports de la Iésion :

v" Golfe de la jugulaire : position normale O

Dilatation du C.A.l. :
Compression du T.C. :
Compression du cervelet :

SN NN

3. L.R.M. des C.A.l. et des A.P.C.
Classification du S.V. (Koos)
Stade tumorale 10

Oui O
Oui O
Oui O
Oui O
Oui O
Oui O

perturbée O
perturbée O
diminué 0O

perturbé O
perturbé O

hétérogéne 0O

Intense

oui
oui
oui

O
O
O

20

O

agauche O

non faite O
non faite O
absent 0O

absent O

homogene O
modérée 0O

ectasie O

Dilatation du systeme ventriculaire sustentoriel :

oui O

procidence O
non O
non O
non O
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- Nombre des lésions:
- Localisation :
v" Unilatérale :
v Bilatérale :
- Taille : mesure du grand axe
- Les caractéristiques en séquence T1 et T 2 et a I'injection :
- Les rapports de la lésion :

v' Golfe de la jugulaire : position normale O ectasie O procidencel
v Dilatation du C.A.l. : oui O non O
v' Compression du T.C. : oui O non O
v' Compression du cervelet : oui 0O non O
v Dilatation du systéme ventriculaire sustentoriel : oui O
Modalités de prise en charge :
1) Médicale
- Antalgiques : oui O non O
- Corticothérapie: oui O non O
- Traitement anti-coagulant : oui O non O
2) Surveillance (clinique et radiologique) oui |
3) Radiothérapie : oui O non O
4) Chirurgie :
- Date:
- Voies d’abords : Voie trans-labyrinthique élargie
Voie rétro-sigmoide O
Voie sus-pétreuse O
Voie sous-occipitale O
Voie rétrolabyrinthique élargie O
Voie transotique
- Qualité de I'exérese : compléte O subtotale O partielle O
- D.V.P: non O en préopératoire O en post-opératoire O
- V.CS: non 0O en préopératoire O en post-opératoire O

Résultats anatomopathologiques :

- Forme A d’Antoni :

- Forme B d’Antoni :

- Forme mixte

- Schwannome mon spécifié :
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VI.

VII.

Complications postopératoires :

Déces :

Fonction faciale selon la classification de House et Brackmann :
30 4 O 50

1 0O 2 0O
Paralysie des nerfs : V
Vi

IX

X

Xl
Xll

Complications vasculaires :

Syndrome cérébelleux :

Hypertension intracranienne :

Les résultats évolutifs

Paralysie faciale :
Hypoacousie ou surdité :
Acoupheénes :

Troubles de I'équilibre :

Hématome de I’APC
Hématome du cervelet
Infarctus du tronc cérébral

Troubles de la cicatrisation au niveau de la voie d’abord :
Désunion O
Hématome 0O

Méningite :

Récidive tumorale : O
Recul : O

Abces

O

O
O
O

Fuite du liquide céphalo-rachidien O

oui O

non O
Germe en cause : O

60
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ANNEXE Il :

les classifications

Tableau XXXXIX. Classification de house et Brackmann modifiée

Grade Tonus Mimique Spasme
Global Front CEil Bouche
1=normale Normal Normal Normal Occlusion Normale Absent
normale
2=Ilégere Normal Discrete Discrete Occlusion Asymétrie Absent ou
asymétrie | asymétrie compléte avec | nette trés modéré
effort ; Possibilité de
(Eil confortable siffler
3a=modérée | Normal ou | Nette Asymeétrie Occlusion Asymétrie Présent,
(faible) trés asymétrie | modérée complete avec | nette modéré
discrete effort ; Possibilité de
asymétrie ceil confortable siffler
3b=modérée | Normal ou | Nette Asymeétrie Occlusion Asymétrie Présent, net
(fort) trés asymétrie | nette complete avec | nette,
discrete effort ; Impossibilité
asymétrie CEil inconfortable de siffler
4=franche Asymétrie | Asymétrie | Asymétrie Occlusion Asymétrie Présent,
franche franche franche palpébrale franche severe
incompléte
5= sévere Asymétrie | Asymétrie | Asymétrie Occlusion Asymétrie absent
séveére majeure majeure palpébrale a peine | majeure
ébauchée
6=totale flaccidité Asymétrie | flaccidité Pas d’occlusion | flaccidité absent
majeure palpébrale

Noter : larmes de crocodiles (CO ou C1), troubles du gout (TO ou T1), ceil sec ou non (EO ouET)
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Tableau XXXXX. Classification de Koos

Stade 1 Tumeur intraméatique

Stade 2 Tumeur développée dans I’'angle mais a distance du tronc cérébral

Stade 3 tumeur remplissant I'angle pontocérébelleux, pouvant déformer le
tronc mais sans déplacement du 4e ventricule.

Stade 4

tumeur déplacant le tronc cérébral et le 4eme ventricule
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Résumé

Les schwannomes vestibulaires (VS) sont des tumeurs intracrdniennes bénignes, dont la
prise en charge est un sujet de débat, bien que le traitement microchirurgicale reste la méthode

de choix dans la majorité des cas.

Le but de notre travail est d’étudier le profil épidémiologique, clinique, radiologique et
thérapeutique sur une série de 22 cas de schwannomes vestibulaires colligés au service de
neurochirurgie du C.H.U. Mohammed VI de Marrakech sur une période de 12 ans entre 2004 et
2015, ce qui représente 6% des tumeurs intracraniennes admises au service pendant la méme
période. L’age de nos malades s’est situé entre 6 ans et 58 ans, avec une moyenne de 46,6 ans
et une prédominance féminine (59%). Les 22 schwannomes vestibulaires se répartissaient en 12
a droite, 9 a gauche et un bilatéral. Le délai de consultation variait entre 6 mois et 2 ans. La
moitié de nos patients ont été admis a un stade avancé du développement tumoral (50% au stade
d’H.I.C.). Les patients se plaignaient dans 91% d’hypoacousie progressive, 31% d’acouphénes,
50% d’instabilité a la marche, 27% de paralysie faciale, 13,6% d’atteinte trigéminale, et 9%
d’atteinte des nerfs mixtes. L’audiométrie a été pratiquée dans 11 cas, elle avait montré une
surdité de perception dans 10 cas. La T.D.M. a été pratiquée dans 16 cas. L I.R.M. a posé le
diagnostic de schwannome vestibulaire dans les 22 cas, 64% de stade VI de K.0.0.S. La voie
d’abord était rétrosigmoidienne dans 100% des cas. L’exérése était totale des 50% des cas,
subtotale dans 41% des cas et partielle dans 9% des cas. Le nerf facial était préservé
anatomiquement dans 64% des cas. La motricité faciale n’était conservée que dans 25% des cas.
L’examen histologique avait montré un schwannome dans tous les cas. Parmi les complications
post-opératoires 1 cas de déces a été noté (hématome de la F.C.P), une méningite dans 4,5 %
des cas, et 4,5% de fistules du L.C.R. L’évolution a long terme avec un recul de 2 mois a 6 ans a

pu étre évalué chez 10 malades : - Une paralysie faciale qui a persisté chez un patient, régressé
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chez 1 patient, s’est améliorée chez 4 patients et est restée inchangée chez 1 patient. - 1 cas

d’acouphénes. - 3 cas de reprises évolutives. - 10 cas de troubles de I'équilibre.

Les S.V. sont des tumeurs qui peuvent causer un déficit neurologique significatif dans les
stades avancés, en dépit de leur nature bénigne. Le traitement chirurgical est trés complexe, et

doit étre pratiqué par des équipes spécialisées pour assurer des résultats fonctionnels optimaux.
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Abstract

Vestibular Schwannomas (VS) are benign intracranial tumors. Their current management
is a matter of debate, although microsurgical treatment remains the mode of choice in the
majority of cases.

The aim of our work is to study the epidemiological, clinical, radiological and therapeutic
aspects of vestibular schwannomas on a series of 22 cases collected in neurosurgery department
in the university hospital Mohammed VI of Marrakech over 12 years between 2004 and 2015,
representing 6% of intracranial tumors admitted to the service during the same period. The age
of our patients was between 6 and 58 years, with an average of 46.6 years and a female
predominance (59%). The 22 vestibular schwannomas were divided into 12 on the right, 9 on the
left and 1 bilateral. The duration of symptoms before diagnosis spanned from 6 months to 2
years. Half of our patients were admitted at an advance stage of tumor development (50% at the
stage of H.I.C.). 91% of patients complained of progressive hearing loss, 31% of tinnitus, 50% of
instability in walking, 27% of facial paralysis, 13.6% of trigeminal disturbances, and 9% of mixed
nerves damage. Audiometry was performed in 11 cases, it showed sensorineural hearing loss in
10 cases. The TC scan was performed in 16 cases. The M.R.l. made the diagnosis of vestibular
schwannoma in 22 cases, 64% corresponded to K.0.0.S. IV tumor .The rétrosigmoid approach
was performed in 100% of cases. The resection was total in 50% of the cases, subtotal in 41% of
the cases and partial in the remaining 9%. Anatomic facial nerve preservation was achieved in
64% of the cases and functional facial nerve preservation in only 25% of the cases. Histological
examination showed schwannoma in all cases. Surgical complications included 1 death
(hematoma F.C.P), meningitis in 4.5% of the cases and cerebrospinal fluid fistulas in 4.5%. A
mean follow-up between 2 months and 6 years has been evaluated in 10 patients, and showed:

Facial paralysis that persisted in a patient, decreased in 1 patient, improved in 4 patients and
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remained unchanged in 1 patient, 1 case of tinnitus, 3 cases of recurrence - 10 cases of balance
disorders.

The VS are tumors that can cause significant neurological deficit in advanced stages,
despite their benign nature. Surgical treatment is very complex, and must be performed by

specialized teams to ensure optimal functional results.
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