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Au moment d’être admis à devenir membre de la profession médicale, je 
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considération politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et 

mon patient. 

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa 

conception. 

Même sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales 

d’une façon contraire aux lois de l’humanité. 
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Le médulloblastome est une tumeur neuroectodermique primitive rare chez l’adulte 

chez qui elle représente moins de 1% des tumeurs cérébrales [1]. 

Décrit pour la première fois en 1925 dans la pathologie pédiatrique par Bailey et 

Cushing, le médulloblastome aurait pour origine les cellules germinatives neuroépithéliales 

situées dans le toit du 4ème ventricule [2]. Il est localisé préférentiellement au niveau 

cérébelleux avec un grand pouvoir métastatique au niveau du névraxe [3]. 

La cause du médulloblastome n’est pas connue dans la plupart des cas, mais une 

prédisposition génétique est observée chez environ 10 % des patients, notamment dans le 

syndrome de Gorlin, dans la neurofibromatose de type 2, dans le syndrome de Turcot ou 

encore dans le syndrome de Li-Fraumeni [4]. 

Le  médulloblastome  touche  le  plus  souvent  l’adulte  jeune,  80  %  des patients ont 

un âge compris entre 20 et 40 ans. Sa localisation préférentielle est cérébelleuse 

hémisphérique (70–80 %) [5]. 

Le médulloblastome s’exprime par le tableau classique du syndrome d’hypertension  

intracrânienne  associé,  le  plus  souvent,  à  des  signes  de souffrance de la fosse 

cérébrale postérieure, notamment le syndrome cérébelleux et le syndrome vestibulaire [6]. 

Les données de l’imagerie cérébrale permettent un diagnostic rapide, une description 

topographique de la lésion, et un bilan d’extension complet. 

L’examen histologique ainsi les progrès de la biologie moléculaire permettent un 

diagnostic précis du médulloblastome [7]. 

La rareté de cette pathologie chez l’adulte constitue un défi thérapeutique et sa prise en 

charge s’inspire des avancées du médulloblastome de l’enfant intégrant la neurochirurgie, 

la radiothérapie et une chimiothérapie [6]. 

A partir de l’analyse de cette série et des revues de la littérature, nous voudrions discuter les 

caractéristiques épidémio-cliniques, la place de la chirurgie dans la prise en charge 

thérapeutique et le profil évolutif du médulloblastome chez l’adulte, ainsi que les facteurs 

pronostiques de cette entité pathologique. 
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I. Histoire naturelle du médulloblastome 

I.1. La croissance tumorale locale 

Le  médulloblastome  est  une  tumeur  à  croissance  rapide  du  système nerveux 

central. 

Constituée de cellules souche embryonnaires résiduelles du cervelet, naissant au niveau du 

vermis et qui se développent et se multiplient au niveau du quatrième ventricule avant 

d’envahir la totalité de la fosse cérébrale postérieure. 

I.2. La dissémination cancéreuse 

Classiquement, le médulloblastome diffuse dans le névraxe par voie méningée. Les 

métastases sont exceptionnelles en dehors du névraxe. 

           1.   Métastases névraxiques 

Le médulloblastome est la tumeur intracérébrale qui a le plus de prédisposition à donner 

des métastases avant tout leptoméninges et parfois intra parenchymateuses via le LCR [15]. 

Selon la  classification de  Chang[16], la  tumeur est classée M1  si  des cellules 

tumorales sont retrouvées au niveau du LCR à la ponction lombaire, M2 si l’on retrouve des 

métastases supra tentorielles sur l'imagerie cérébrale, et M3 si la tumeur est métastatique au 

niveau spinal. 

             a. Sites de métastases névr axiques 

Le  médulloblastome à  le  pouvoir de  disséminer tout au  long de  l’axe cérébro-

spinal (incluant les méninges, le cerveau et la moelle épinière). 

           b. Voies de dissémination 

La dissémination neuroaxiale des cellules tumorales se fait par la voie du LCR. 

2.   Métastases extr a  névr axiques [17] 

           a. Sites de métastases extr a  névr axiques 

L’os est le site le plus fréquent des métastases extra névraxiques chez les adultes 

(environ 70 % des cas). 

Les métastases ganglionnaires, pulmonaires et hépatiques sont beaucoup plus rares. 
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b. Voies de dissémination 

L’extension lymphatique directe est impossible, car les vrais lymphatiques ne sont pas 

présents dans le système nerveux central. Cependant, les nœuds lymphatiques peuvent 

devenir secondairement impliqués en cas d’invasion de vaisseaux lymphatiques par la 

tumeur. 

A présent, la voie de dissémination hématogène est retenue par la plupart des auteurs. 

          c. Le développement de métastases 

La première étape dans le processus métastatique est que la masse de la tumeur  

primaire  génère  une  variante  de  cellules  qui  peuvent  se  détacher, pénétrer dans le 

stroma, et faire leur chemin dans la circulation sanguine. 

Après avoir envahi les vaisseaux sanguins, les cellules tumorales forment des  emboles  

circulants  et  finissent  par  atteindre  les  capillaires  d’organes éloignés, où ils s’arrêtent. 

L’interaction de la micro vascularisation avec des cellules métastatiques provoque un 

phénomène inflammatoire aboutissant à l'extravasation de cellules tumorales dans le 

parenchyme des organes. 

Ces  cellules  métastatiques prolifèrent  de  manière  à  donner  lieu  à  des lésions 

tumorales secondaires. 

II. Facteurs prédisposant à la genèse des médulloblastomes [6] 

 L’implication de gènes et de différentes voies d’activation dans la pathogenèse du 

médulloblastome est suggérée par la survenue de médulloblastome dans trois grandes 

maladies congénitales : 

• le syndrome de Gorlin associé à la mutation du gène PATCH 1sur le chromosome 

9q22 impliqué dans la voie d’activation Sonic hedgehog; 

• la polypose adénomateuse familiale et le syndrome de Turcot de type II  impliquant la voie 

de signalisation APC/Wnt/béta caténine ; 

• le syndrome Li-Fraumeni impliquant la mutation du gène p53. 
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 Chez l’enfant, d’autres facteurs peuvent également être impliqués dans la genèse du 

médulloblastome notamment l’exposition parentale à la chaleur et aux champs 

électromagnétiques afférents ainsi que l’exposition anténatale aux barbituriques, mais cette 

hypothèse n’a pas été approuvée par toutes les études [18]. 

III. Clinique 

Les signes cliniques dans le médulloblastome peuvent être en rapport avec : 

 l’atteinte cérébelleuse directe, 

 l’hydrocéphalie obstructive secondaire à  la  compression des  voies d’écoulement 

du liquide céphalorachidien (LCR), 

 une dissémination métastatique méningée.  

             Ils se traduisent le plus souvent par [19]  

Le syndrome d’hypertension intracrânienne [20] : 

C’est le signe clinique prédominant dans les médulloblastomes et constitue le mode de 

révélation dans plus de 70 % des cas. 

Les principaux signes du syndrome d’HTIC sont les suivants : 

- Céphalées [21, 22] : 

Elles constituent le premier signe d’HTIC, le plus précoce et le plus constant. 

-  Vomissements [21, 22] : 

Ils sont faciles, en jet, sans effort, calmant les céphalées matinales. 

-   Troubles visuels [20, 23] : 

Se traduisent par une simple diminution, ou à un stade plus avancé, par la cécité totale 

avec atrophie optique. Une diplopie est le plus souvent retrouvée, par atteinte du nerf 

oculomoteur externe (VI). 

    Le syndrome cérébelleux : 

2
ème

- statique [24] : Il se manifeste par des troubles de la marche et de la station 

 signe clinique le plus fréquent retrouvé dans le médulloblastome, peut- être : 
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debout. 

- kinétique [23] : Il se traduit par des troubles de la coordination dans l’exécution 

des mouvements volontaires. 

- Statokinétique : associant des  signes  du  syndrome  cérébelleux statique et 

kinétique. 

    Le syndrome vestibulaire [19, 25] : 

L’atteinte vestibulaire se traduisant par des vertiges (symptôme principal), un nystagmus 

(horizontal, vertical ou rotatoire) et une épreuve de Romberg positive. 

     L’atteinte des voies longues [23, 24] : 

Elle se voit dans les tumeurs très évoluées qui compriment le tronc cérébral et réalise un 

syndrome pyramidal des 4 membres. 

     L’atteinte des nerfs crâniens : 

Une atteinte des paires crâniennes peut être retrouvée dans 20 % des cas (par ordre de 

fréquence VI, V, VII, VIII, III) [15]. 

IV. Imagerie médicale 

La tomodensitométrie (TDM) et notamment l’imagerie par résonance magnétique (IRM) 

représentent actuellement les modalités incontournables pour le diagnostic et le bilan 

d’extension du médulloblastome [26]. 

IV.1. Tomodensitométrie cérébrale [27, 28] 

La tomodensitométrie permet d’obtenir des coupes axiales du cerveau et de la  fosse 

postérieure et  nous aide ains i à  visualiser la tumeur, à préciser sa topographie, son 

volume, son diamètre et son retentissement sur le cervelet, le tronc cérébral et les cavités 

ventriculaires. 

 Aspect scanographique [15, 29] : 

Le médulloblastome se présente comme une tumeur de la FCP, médiane, arrondie, bien 

limitée, de densité homogène, spontanément hyperdense dans 
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80% des cas et se rehaussant de façon homogène après injection de produit de 

contraste. 

 Topographie de la tumeur [28, 30] : 

Chez l’adulte, la tumeur siège le plus souvent au niveau des hémisphères cérébelleux. 

 Taille : 

Lors de sa découverte, le médulloblastome est volontiers de grande taille (de 3 à 6 cm) 

[30]. 

IV.2. Imagerie par résonance magnétique cérébrale 

C'est l'examen de choix, vu que l’IRM permet d’obtenir des coupes tous les trois plans de 

l’espace ; sa sensibilité est bien supérieure à celle du scanner [28,31]. 

De plus, L’IRM permet de préciser [28, 31] : 

 La situation exacte de la tumeur, ses dimensions et le retentissement sur les  

cavités  ventriculaires.  Elle  permet  parfois  d’appréhender  le  caractère infiltrant au  

niveau du 4ème

 L’existence de métastase supratentorielle et/ou d’une dissémination méningée 

(illustrée en règle par la prise de contraste au niveau leptoméningé). 

 ventricule, du tronc cérébral, des pédoncules cérébelleux et l’extension à 

travers les trous de Lushka. 

En séquence pondérée T1, la masse tumorale solide est souvent hétérogène en iso- ou 

hypo signal par rapport à la substance grise, hyper signal pour les zones hémorragiques. 

Des kystes sont visibles dans 75 % des cas [31]. 

En séquence pondérée T2, la masse est en hyper signal par rapport au LCR au niveau des 

kystes et des zones nécrotiques. Les zones hémorragiques sont parfois en hypo signal 

marqué [31]. 
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V. Bilan d’extension 

La malignité du médulloblastome se traduit par sa tendance à envahir les structures 

locorégionales (cervelet, tronc cérébral, espaces sous arachnoïdiens) et à se disséminer 

dans le névraxe (LCR, moelle épinière, hémisphères cérébraux). 

 V.1. Extension locorégionale 

Le bilan d’extension locorégionale dans le névraxe repose sur un ensemble d’examens : 

 L’IRM cérébrale : 

Elle permet le diagnostic du médulloblastome ainsi son extension locorégionale. 

 L’IRM médullaire : 

Elle permet de détecter des métastases développées à ce niveau le long de la moelle ou 

au niveau du cul de sac dural [6, 32]. 

 L’analyse du LCR : 

Elle Consiste à rechercher des cellules néoplasiques dans le LCR prélevé lors d’une 

dérivation du LCR [6, 32] ou en postopératoire par une ponction lombaire [6]. 

V.2. Extension générale 

Les métastases extranévraxiques sont exceptionnelles dans le médulloblastome [33], par 

conséquent, les examens complémentaires à la recherche de métastases extranévraxiques 

ne sont pas demandés systématiquement. Selon la symptomatologie du patient ou suites 

aux résultats de l’examen clinique du praticien, une radiographie du thorax, un 

myélogramme (si signes d’atteinte de  la  moelle osseuse) ou échographie abdominale à  la 

recherche des métastases abdominales peuvent être demandés. 

VI. Données histologiques 

VI.1. Macroscopie [23, 34] 

Le médulloblastome est une tumeur solide, rouge-grisâtre, molle, friable à limite nette et 

infiltrant les espaces péri-vasculaires des tissus de voisinage. Il existe souvent des zones 

ramollies de nécrose et/ou liquidiennes.                        
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Figure 1 : Aspect macroscopique du médulloblastome 

VI.2. Microscopie [12-14, 35-38] 

Les  médulloblastomes  sont  des  tumeurs  embryonnaires  malignes  du système 

nerveux central qui présentent une différenciation neuronale prédominante. 

On définit trois principaux types histologiques de médulloblastome selon la classification 

de WHO 2007 : classiques, desmoplasiques et anaplasiques ou à grandes cellules et 

d’aspect nodulaire macroscopiquement. 

         1.   Les médulloblastomes classiques 

Ils sont retrouvés plus fréquemment chez l’enfant et se localisent surtout au niveau du 

vermis, ils sont caractérisés par une prolifération de petites cellules arrondies ou parfois 

fusiformes sous forme de « carottes », hyper chromatiques entourés d’un cytoplasme 

réduit, mal défini et pauvre en organites. 

Ces cellules tumorales s’organisent souvent en rosettes, ce qui témoigne de leur origine 

neuroectodermique. 

La zone centrale des rosettes d’Homer-Wright est immunoréactive à la synaptophysine, 

la NSE et la tubuline.      
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Figure 2 : Image à faible grossissement d’un médulloblastome classique. 

L’importante densité cellulaire est, dès ce grandissement, frappante. Hématéine-éosine, x 

4. 

      2.   Les médulloblastomes desmoplasiques 

Ils sont plus fréquents chez l’adolescent et l’adulte jeune. Ces médulloblastomes sont  

constitués de nodules cellulaires séparés par des zones riches en fibres de réticuline [39]. 

Les cellules au niveau des nodules paraissent comme vides et rondes sur un fond qui 

ressemble à du neuropile, les noyaux sont réguliers et ronds et le cytoplasme est abondant 

et fibrillaire. 

Ce type histologique de médulloblastome est de meilleur pronostic que les formes 

anaplasiques [40]. 

         3.   Les médulloblastomes d’aspect nodulaire macroscopiquement 

Ils présentent à l’histologie une différenciation neuronale avancée. Le grand nombre de 

lobules est apprécié par l’imagerie, montrant un aspect en grappe. 

         4.   Les médulloblastomes anaplasiques ou à grandes cellules 

Moins fréquent, représente environ 4% des cas. Il est caractérisé par des cellules à gros 

noyaux ronds, pléiomorphes avec gros nucléole et cytoplasme abondant, des plages de 

nécrose et une activité mitotique importante. 

Eberhart et  al ont élargi  la  définition des  médulloblastomes à  grandes cellules pour 

inclure les tumeurs à caractéristiques anaplasiques moins prononcées en utilisant quatre 
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grades d’anaplasie, les médulloblastomes à anaplasie modérée ou dans lesquels l’anaplasie 

est seulement focale sont inclus dans le type histologique à grandes cellules [41]. 

          5.   Les formes histologiques plus rares 

Il existe aussi des formes histologiques plus rares comme les médulloblastomes 

mélanocytiques et les médullomyoblastomes. 

VI.3. Immunohistochimie [27, 41-44] 

Elle permet parfois d’identifier la présence de : 

Marqueur neuroectodermique de type glial (glial fibrillary acidic protein [GFAP]) dont 

l’expression est dans tous les cas faible (5%). Il constitue un facteur de bon pronostic selon 

certaines études (Etude de Goldberg-Stern). 

Marqueur neuronal (protéine du neurofilament [NFP] ou synaptophysine) détecté de 

façon très diverse dans les séries de  médulloblastomes selon les auteurs [45]. 

On peut trouver ces deux types de marqueurs associés au sein d’une même tumeur et il 

n’a pas été établi de lien entre la présence de ces marqueurs et le pronostic [43]. 

D’autres  protéines  impliquées  dans  les  voies  de  l’oncogenèse  et identifiées en 

immunohistochimie pourraient, selon certaines équipes, avoir une signification pronostique 

(Accumulation intranucléaire de béta caténine paraît être de bon pronostic [35], alors que 

l’expression d’ERBB2 (protéine membre de la famille des récepteurs tyrosine kinase) [36], de 

la survinine (inhibiteur de l’apoptose) [37] ou de p53 seraient de mauvais pronostic [38]). 

 VII. Biologie moléculaire [6] 

Peu d’informations sont  encore  disponibles concernant les  mécanismes moléculaires 

en cause dans le médulloblastome. 

Ainsi, certaines anomalies caryotypiques récurrentes et la mise en évidence d’un petit 

groupe de gènes candidats (oncogènes ou gènes suppresseurs de tumeur) ont récemment 

permis d’affiner le pronostic du médulloblastome ; même si la compréhension de leur 

signification biologique et clinique reste limitée [46] : 

La délétion du 17 p ou isochromie du 17q conduit à la perte de gènes suppresseurs de 
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tumeur tels que p53, ou Gli1. Son implication dans le pronostic reste controversée et sa 

recherche n’est donc pas systématique [47]; 

La perte des chromosomes 1p ou 10q a été mis en évidence dans 20 à 40% des 

médulloblastomes ; l’amplification de MYCC est retrouvée dans 6 % des médulloblastomes 

de l’enfant. Elle semble liée significativement au caractère anaplasique ou à  grandes 

cellules du médulloblastome. La surexpression de MYCC sans corrélation avec 

l’amplification est associée à un pronostic défavorable ; 

L’amplification de la béta caténine transloquée dans les noyaux cellulaires est associée à 

un pronostic favorable ; 

L’expression de TRK C rapportée dans 50 % des médulloblastomes est associée  à  un   

pronostic  favorable. La  protéine  TrkC  est  un  récepteur  aux facteurs de croissance de 

type neurotrophine impliquée dans le développement cérébelleux [48, 49] ; 

L’expression de ERB2 a été mise en évidence jusqu’à 80 % des échantillons tumoraux et 

est associée à un pronostic défavorable [50]. 

Ces différentes voies d’activation permettront de définir dans un avenir proche de 

nouvelles cibles thérapeutiques. 

VIII. Classification [16, 39-41, 51] 

Le standard de la classification du médulloblastome est celui proposé par Chang [16] 
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        Tableau I : Classification du médulloblastome représentée par Chang. 
 

Le standard de la classification du médulloblastome est celui proposé par Chang [16] 

T1 Tumeur ≤ 3 centimètres de diamètre limitée au vermis, au toit du 
quatrième ventricule voire aux hémisphères cérébelleux. 

T2 Tumeur plus de 3 centimètres de diamètre avec envahissement 
d'une structure adjacente locale ou un comblement partiel du 

quatrième ventricule. 

T3 

T3a 

Tumeur envahissant deux structures adjacentes ou comblant 
le quatrième ventricule avec une extension au niveau de 

l'aqueduc de Sylvius, du foramen de Magendie ou du foramen de 
Luschka entraînant ainsi une hydrocéphalie marquée. 

 

 T3b 
Tumeur issue du plancher du quatrième ventricule ou du 

tronc cérébral comblant le quatrième ventricule. 

T4 Tumeur envahissant localement au-delà de l'aqueduc de Sylvius jusqu'au 
troisième ventricule ou envahissant le tronc cérébral ou la moelle cervicale 
supérieure. 

Métastase  
M0 Pas d'évidence de métastase sous-arachnoïdienne ou hématogène. 
M1 Envahissement méningé à l'examen du LCR. 
M2 Dépôt nodulaire sous-arachnoïdien au niveau du cervelet, de 

l'espace sous-arachnoïdien cérébral ou dans le troisième ventricule ou les 
ventricules latéraux. 

M3 Envahissement méningé sous-arachnoïdien au niveau spinal. 
M4 Métastases en dehors du système nerveux central. 
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Actuellement  sur le plan pratique,  au terme   des   bilans   pré- postopératoire, on 

distingue en fait [12, 41, 51] : 

 
 

IX. Traitement 

Le traitement du médulloblastome associe la chirurgie, la radiothérapie et la 

chimiothérapie dans le but d’augmenter la survie   grâce à un bon contrôle local tout en 

diminuant le risque de séquelles. 

IX.1. Neurochirurgie 

La  prise  en  charge  neurochirurgicale  des  médulloblastomes  a  deux objectifs. Le 

premier est de traiter l'hydrocéphalie obstructive, et le deuxième est de parvenir à une 

résection chirurgicale complète [5  

IX.2. Radiothérapie 

La  radiothérapie est  la  deuxième étape  obligatoire du  traitement, bien conduite, elle 

représente la pierre angulaire du traitement curatif du médulloblastome. 

Chez  l’adulte,  dans  le  médulloblastome  de  risque  standard,  le  seul traitement 

validé à ce jour est une radiothérapie postopératoire, crâniospinale de36 Gy et de la fosse 

Les médulloblastomes à 

« risque standard » 

 

Exérèse totale ou subtotale (absence de reliquat 
tumoral identifiable en imagerie  
postopératoire précoce).   
Absence de métastase supratentorielle ou le long de 
l'axe spinal. 
Absence de dissémination méningée. 

Les médulloblastomes à 

« haut risque 

Reliquat tumoral mesurable. 
Et/ ou existence de caractère  
histologique anaplasique    
Et/ou existence de métastases sus tentorielles ou le 
long de l'axe spinal. 

Et/ou présence d'un envahissement du LCR. 
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cérébrale postérieure de 54 Gy. 

Dans le médulloblastome de haut risque, le traitement actuel repose sur une radiothérapie 

postopératoire encadrée par une chimiothérapie. 

 Celle-ci ne doit pas retarder au-delà de 90 jours après l’opération le début de 

l’irradiation. 

 Celle- ci délivre une dose totale standard de 36 Gy dans l’ensemble du névraxe et de 

54Gy  dans  la  fosse  cérébrale  postérieure  avec  une  tolérance  hématologique souvent 

médiocre. 

 IX.3. Chimiothérapie 

Le médulloblastome est une maladie hautement chimio sensible comme montré, dans de 

nombreuses études de phases II, soit en situation de récidive locale [53] soit en situation 

métastatique [54]. 

Pour  les  médulloblastomes de  risque  standard, l’intérêt de  la chimiothérapie n’est 

pas actuellement clairement connu. 

Dans les médulloblastomes de haut risque, le pronostic reste défavorable et le bénéfice 

de la chimiothérapie sur l’amélioration de la survie paraît hautement probable [55]. 
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Discussion 

Matériels et Méthodes  
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I. Matériels : 

Nous avons réalisé une étude rétrospective de 11 cas de Médulloblastome, survenu chez 

des adultes d’âge ≥ 16 ans, diagnostiqués et opérés au service de Neurochirurgie du Centre 

Hospitalier Universitaire Mohamed VI de Marrakech, un seul cas a été retrouvé sur une 

période  de 3ans entre janvier 2016 et décembre 2018 complémentaire d’une série de 10 cas 

rapportés par la thèse similaire de mon collègue Dr JAMAL DRISSI réalisée en 2011 sur une 

période de 9 ans entre Janvier 2002 et Décembre 2010. 

Nous avons sélectionné les dossiers dont les observations ont une confirmation 

histologique. 

 

II. Méthodes : 

     Nous avons analysé les dossiers cliniques à travers une fiche d’exploitation (annexe I) 

Comprenant l’âge du patient, le sexe, le délai d’évolution avant le diagnostic, les données 

cliniques et paracliniques, le type histologique, la prise en charge thérapeutique (chirurgie, 

radiothérapie  et  chimiothérapie)  et  l’évolution,  et  ceci  en  collaboration  avec  le  service 

d’Oncologie du Centre Hospitalier Universitaire Mohammed VI de Marrakech. 
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Résultats  
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 Tableau  n° II ;   Résultats des 11 patients 

Patients 1 2 3 4 5 
Age (ans) 22 16 17 19 22 

Sexe M M M M M 
DEAD (mois) 1 3 8 3 12 

Sd d’HIC + + + + + 
Sd cérébelleux Stato 

kinétique 
Stato 

kinétique 
Stato 

kinétique 
Stato 

kinétique 
Stato 

kinétique 
Signes oculaires / F.O BAV/ OPB - - BAV BAV 

Autres signes 
Sd 

vestibulaire - _ 

Convulsion+ 
Sd 

vestibulaire+ 
atteinte V 

Sd 
pyramidal G 
+atteinte VII 

Indice de karnofsky  * 70% Pas de 
données 

Pas de 
données 

60% 70% 

Topographie tumorale Hémisphère 
gauche+ 
vermis 

Hémisp
hère 

gauche 

Hémis
phère 
droit+ 
vermis 

Hémisphère 
droit+vermis 

Hémisp
hère gauche 

Taille tumorale (mm) 65x63 49x51 45x52 61x58 55x53 
Hydrocéphalie + - + + + 

CH
X 

Dérivation DVP - DVP DVP DVP 
Type 

d’exérèse 
Subtotale Subtotale Totale Biopsie Partielle 

complications 

- - 

Infection 
nosocomiale 

- - 
Infiltration locale V4 + 

Aqueduc de 
Sylvius - - 

V4 + TC APC 

Métastases - - - - - 
Histologie Desmo-

plastique Classique Classique Classique Classique 
Stade de Chang T3a M0 T2 M0 T2 M0 T4 M0 T4 M0 

RTH (Gy) Délai 
postopératoire 

68j - - 80j 120j 
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Tableau  n° II   Résultats des 11 patients suite 1 

 

Patients 1 2 3 4 5 
Dose : 

Névraxe+FCP 
36+ 20 - - 36+20 36+20 

 

CT
H

 Délai 22mois - - 57j - 
Nb cures 3 - - 1 - 
Protocole VCCEM - - VC - 

Complications RTH/CTH Douleurs 
abd. + 

Vomissem- 
ents+ Otite - - 

Radio-
dermite 

chronique - 
Evolution à long terme Récidive Perdu 

de vue 
Perd

u de vue 
Perdu 

de vue 
Bonne 

Séquelles - - - 

Sd 
cérébelleux, 

Sd 
vestibulaire 

sd cérébelleux 

Récidive 
Délai 21mois - - _ - 
PEC CTH/CHX _ - _ _ 
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Tableau  N° II : Résultats des 11 patients suite 2 

 

 

 

 

Patients 5 6 7 8 9 

Age (ans) 22 25 19 25 16 
Sexe M F M F M 

DEAD (mois) 12 3 8 2 4 

Sd d’HIC + + + + + 

Sd cérébelleux 
Stato 

kinétique 
Stato 

kinétique 
Stato kinétique - Statique 

Signes oculaires / 
F.O 

BAV - Cécité/atrophie optique FO normal BAV 

Autres signes 

Sd 
pyramidal 

G +atteinte 
VII 

 

Signes 
d’engagement+Sd+vestibulaire+no

dule occipital 

Signes 
d’engagement 

amygdalien 
- 

Indice de karnofsky  
* 

70% 90% 70% Pas de données 
Pas de 
données 

Topographie 
tumorale 

Hémisphère 
gauche 

Hémisphère 
gauche 

Hémisphère gauche+vermis Hémisphère droit Vermis 

Taille tumorale 
(mm) 

55x53 45x43 50x50x45 40x30 38x35 

Hydrocéphalie + + + - + 

CH
X 

Dérivation DVP DVP VSC - VSC 

Type d’exérèse Partielle Totale Partielle Totale Totale 

complications - - Simples 
Trouble 

respiratoire 
Simples 
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Tableau  N° II : Résultats des 11 patients suite 4 
 

 

 

Patients 5 6 7 8 9 

Infiltration locale APC - V4+TC - - 

Métastases - - Front droit 
+ 0s 

- - 

Histologie 
Classique 

Desmo-
plastique 

Classique Classique Classique 

Stade de Chang T4 M0 T2 M0 T4 M4 T2 M0 T2 M0 
RTH (Gy) Délai 

postopératoire 
120j 102j 26mois - - 

Dose : 
Névraxe+FCP 

36+20 36+ 20 36+20 - - 

CT
H

 

Délai - - 9mois10j - - 
Nb cures - - 4 - - 

Protocole - - VP - - 

Complications RTH/CTH 
- _ - - - 

Evolution à long terme Bonne Perdue de 
vue 

Récidive Bonne Bonne 

Séquelles 

sd 
cérébelleux - 

Sd 
cérébelleux, 
sd pyramidal 

- - 

Récidive 
Délai - - 06mois - - 
PEC _ - CRTH/CHX - - 
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Tableau  N° II : Résultats des 11 patients suite 4 

 

Patients 10 11 
Age (ans) 27 17 

Sexe M M 
DEAD (mois) 2 1 

Sd d’HIC + + 
Sd cérébelleux Stato kinétique - 

Signes oculaires / F.O BAV/OPB BAV 

Autres signes - Ateinte VIII 

Indice de karnofsky  * 80% Pas de données 
Topographie tumorale Hémisphère gauche           

+vermis 
Vermis +angle ponto-

cérébelleux gauche 

Taille tumorale (mm) 53x42 (8x7)+(26x38) 
Hydrocéphalie + + 

CH
X 

Dérivation VCS - 
Type d’exérèse Subtotale Biopsie 

complications Simples - 
Infiltration locale - - 

Métastases - - 
Histologie Classique Classique 

Stade de Chang T3a M0 - 
RTH (Gy) Délai postopératoire 76j - 

Dose : Névraxe+FCP 36+20 - 

CT
H

 Délai - - 
Nb cures - - 
Protocole -  

Complications RTH/CTH - - 
Evolution à long terme Bonne Perdu de vue 

Séquelles - - 

Récidive 
Délai - - 
PEC - - 
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I. Données épidémiologiques 

I.1. Répartition selon l’âge du diagnostic 

L’âge au moment du diagnostic de nos patients se situait entre 17 ans et 29 ans, avec 

une  moyenne d’âge est de 20 ans.           

 

Figure 3 : Répartition des cas par tranche d’âge 

I.2. Répartition selon le sexe 

Parmi nos 11 cas, 9 sont de sexe masculin (soit environ 82 %) et 2 cas de sexe féminin 

(soit environ  18 %) ce qui montre une nette prédominance masculine. 

 

Figure 4 :Répartition des cas en fonction du sexe 
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II.   Données cliniques 

II.1. Antécédents 
         1. Personnels 

Dans  notre  étude,  aucun  patient  n’a  présenté  d’antécédent  médical, chirurgical 

ou toxique. 

           2.  Familiaux 

Aucun antécédent de cancer dans la famille des patients de notre série n’a été retrouvé. 

II.2. Délai d’évolution avant le diagnostic 

Le délai d’évolution avant le diagnostic a été précisé chez tous les patients de notre 

série, il variait entre 01 et 12 mois. Avec un délai moyen  de 4,6 mois. 

II.3. Symptomatologie clinique 

Les principaux syndromes cliniques relevés sont les suivants : 

            1.   Syndr ome d’hyper tension intracrânienne 

C’est le mode de révélation prédominant  dans pratiquement 100%  des cas. 

                  a. Céphalées 

A prédominance matinale, intenses, pulsatiles, souvent frontales mais pouvant être 

occipitales ou en casque, rebelles au traitement antalgique. Ce signe est retrouvé chez 100% 

des patients. 

                   b. Vomissements 

Sans effort, dit en jet, deuxième signe fondamental de l’HIC, retrouvé chez 09 patients 

soit environ  82% des cas de notre série, associé à des nausées chez 2 patients (environ 18% 

des cas) et des douleurs abdominales chez une patiente (9% des cas).              

                 c- Troubles visuels et fond d’œil  

Parmi nos patients, 07 cas ont présenté des troubles visuels, dont 01 patient a présenté 

une cécité à son admission, 06 patients ont présenté une baisse de l’acuité visuelle (BAV) non 

chiffrée, avec un strabisme convergent témoignant de l’HIC chez 03 patients. 
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Figure 5: Répartition des cas en fonction de l’acuité visuelle. 

 

Le fond d’œil (FO) a été réalisé chez 04 patients soit 36% des cas, montrant une atrophie 

optique dans 01 cas, un œdème papillaire bilatéral (OPB) dans 02 cas et il était normal dans 

l’autre cas. 

                    2- Syndrome cérébelleux : 

    Il  a  été  retrouvé chez  09  patients,  parmi  eux,  01  patient  a  présenté  un  syndrome 

cérébelleux de type statique et 08 patients ont présenté un syndrome cérébelleux de type 

stato-kinétique . 

                            

Figure 6 : Répartition des cas selon le type de syndrome cérébelleux 
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L’hypotonie, qui fait partie des signes cliniques du syndrome cérébelleux, a été notée 

chez 5 patients. 

                 2-3- Syndrome vestibulaire : 

              Le syndrome vestibulaire comprend des vertiges, un nystagmus horizontal, 

vertical ou rotatoire et un signe de Romberg. Il a été constaté chez 03 patients soit 28% des 

cas. 

                  2-4- Atteinte des voies longues : 

Elle traduit une compression du TC et réalise généralement un syndrome pyramidal des 

quatre membres, surtout dans les tumeurs évoluées.Dans notre série, 01 patient a présenté 

un syndrome pyramidal à son admission. 

                  2-5- Atteinte des pair es crâniennes : 

         Dans notre série, 03 patients (soit 27% des cas) ont présenté une paralysie d’un nerf 

crânien ; il s’agit du nerf facial 7ème  (pour le cas N°5) et trijumeaux 5ème   (pour le cas N° 4) et 

le 8ème    chez le cas n°11. 

                 2-6- Autres manifestations : 

• L’altération de l’état général est un signe constant (100% des cas) dans notre série, 

avec un indice de Karnofsky (annexe II) moyen entre 70% et 80%. 

•   L’état de conscience : 03 patients ont été admis dans un état de somnolence avec 

un  score de Glasgow (Annexe III)  compris entre 13/15 et 14/15. 

• Des signes d’engagement amygdalien (raideur méningée + trouble de conscience) 

ont été mentionnés chez 02 patients. 

• Dans notre série, des associations lésionnelles  ont été rapportées; 01 cas 

d’association médulloblastome et maladie de Von Recklinghausen (cas n° 6), et 01 cas de 

médulloblastome survenant sur une grossesse de 16 semaines d’aménorrhée (cas n° 8). 

  La figure suivante résume les syndromes cliniques relevés chez nos patients (figure n° 9) : 
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                   Figure 7 : les syndromes cliniques relevés chez nos patients. 

III. Imagerie médicale 

L’imagerie médicale (TDM et/ou IRM) a été réalisée chez tous nos patients. 

III.1.Aspect : 

1. Sur  la TDM : 

               a- Aspect spontané : 

        L’aspect tomodensitométrique spontané de la tumeur a été hyperdense dans 07 

cas et hypodense dans 03 cas et mixte dans un seul cas. (Figure n°10) 

        Des aspects atypiques ont été observés : des zones d’hypodensité intratumorale chez 

03 patients (27% des cas), et un œdème périlésionnel chez 07 patients (soit 73% des cas). 

              b- Pr ise de contraste : 

  Dans tous les cas, la tumeur se rehausse après injection du PDC iodé. Le rehaussement 

est homogène chez 08 patients et hétérogène chez les 03 autres.     
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                    Figure 8 : Répartition des cas selon l’aspect scanographique spontané. 

 

2. Sur  l’IRM : 

                  a- Aspect spontané : 

            Dans les 04 cas, la tumeur a été spontanément hypo intense en séquence pondérée 

T1 et hyper intense en séquence pondérée T2. 

                  b- Pr ise de contraste : 

              Un  rehaussement  hétérogène  a  été  constaté  dans  tous  les  cas  après  

injection  de Gadolinium. 

III.2.  Topographie : 

           Parmi nos 11 patients, 04 patients ont eu une atteinte tumorale des hémisphères 

cérébelleux, 05 patients ont eu une tumeur de siège vermio-hémisphérique, 01patient a eu 

une localisation tumorale au niveau du vermis, et 01 patient a eu deux localisations au niveau 

du vermis et aussi l’angle ponto cérébelleux gauche  (figure n°11). 
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Figure 9: Répartition des cas selon le siège tumoral. 

 

III.3. Taille : 

           Elle a été précisée dans tous les cas, la taille tumorale variait entre 8mm et 65mm 

avec une moyenne de 36 mm. 

 III.4. Autres signes : 

        4-1-   Hydrocéphalie 

       Une hydrocéphalie associée à la tumeur a été objectivée chez 09 patients. 

        4-2-   Envahissement local et métastases : 

           Cinq  patients ont été admis au stade d’envahissement local sous forme d’une 

infiltration du V4 dans 03 cas, une infiltration du TC dans 02 cas, une infiltration de l’aqueduc 

du Sylvius dans 01 cas, et une infiltration de l’angle ponto-cérébelleux dans 01 cas. 

           Un patient a été admis avec des métastases frontales droites et une infiltration 

osseuse par contiguïté. 
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IV- Traitement : 

IV.1.Traitement médical : 

       Le  traitement  médical  a  été  à  base  d’un  traitement  symptomatique  (antalgique  

et  antiémétique) ,antiépileptique (Dépakine) et d’une corticothérapie(méthylprednisolone à 

dose de 80 à 120 mg par jour pendant 3 à 5 jours) pour lutter contre l’HIC et l’œdème péri 

tumoral. 

IV.2. Traitement chirurgical : 
             1-   Traitement de l’hydrocéphalie : 

         L’hydrocéphalie  a  été  retrouvée  chez  09 patients  parmi  eux  02  patients  au  

début d’engagement amygdalien à leurs admissions. 

        Une   dérivation ventriculo-péritonéale (DVP) a été réalisée chez 05 patients, et 

une ventriculo-cisternostomie (VCS) a été réalisée chez 03 patients. 

             2-   Traitement chirurgical de la tumeur  : 

        L’exérèse chirurgicale était la 1ére étape du traitement du médulloblastome. Son but 

était diagnostique et thérapeutique. 

                      a- Voie d’abord : 

         Tous les patients ont été opérés au service de Neurochirurgie du Centre 

Hospitalier Universitaire Mohamed VI de Marrakech. 

         Selon la localisation tumorale prédominante (Médiane ou latérale), les choix de la voie 

d’abord chirurgicale ont été prises, par conséquent, 06 patients ont bénéficié d’une voie 

d’abord sous-occipitale médiane. Et 04 patients ont bénéficié d’une voie d’abord sous- 

occipitale latérale. 

                       b- Position du malade et matér iel : 

     Sept (07) patients de notre série ont été opérés en position de décubitus ventral et 4 

patients en position   de   décubitus   latéral   oblique,   avec   utilisation   d’un   microscope   

opératoire   et d’instruments de microchirurgie. 
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   c- Type d’exérèse : 

       Tous les patients ont bénéficié d’une chirurgie d’exérèse avec étude histologique de la 

pièce opératoire qui a confirmé le diagnostic de médulloblastome. 

Dans notre série ; 04 patients ont subi une exérèse macroscopiquement totale, 03 ont  

Subi une exérèse subtotale, 02 ont subi une exérèse partielle (cas n°05 et 07), vue 

l’importante infiltration du TC, et 02 patients (cas n°04 et 11) ont bénéficié d’une simple 

biopsie (figure n°12). 

 

Figure 10 : Répartition selon le type d’exérèse chirurgicale. 

                 

   2-3-   Suites postopératoires: 

       Tous les patients ont séjournés au service des soins intensifs en postopératoire. 

       Des suites simples ont été observées chez 08 patients soit 72% des cas. Cette évolution 

a été élucidée par la stabilité de l’état hémodynamique et respiratoire, l’apyrexie, la reprise de 

conscience avec régression des signes neurologiques notamment le syndrome cérébelleux et 

le syndrome d’HIC. 

On a noté comme complications post opératoires une infection nosocomiale chez un 

patient (cas n° 3) et des troubles respiratoires chez un autre (cas n° 8). 

      Aucun cas d’hématome postopératoire n’a été noté. 

    En ce qui concerne la mortalité opératoire, elle a été nulle dans notre série. 
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V- Anatomie pathologique: 
     Tous nos patients opérés avaient une confirmation histologique. 

Les sous-types histologiques, classés selon la classification de WHO 2007,Retrouvés ont été 

(figure n°9) : 

- Médulloblastome classique dans 09 cas soit 82% . 

- Médulloblastome desmoplasique dans 02 cas soit 18% . 

- Médulloblastome à grandes cellules et les médulloblastome à nodularité extensive : pas  de 

cas retrouvés.    

                         

Figure11: Répartition selon le type histologique. 

VI- Classification : 
       La détermination de ce stade se fait, en général, selon la classification de Chang 

[13] basée sur les données chirurgicales et l’extension métastatique. 

VI.1- Classification tumorale (extension tumorale): 

       Dans notre série, il y’a eu 05 patients avec un stade T2, 02 patients avec un stade T3a 

et 03 patients avec un stade T4 

 VI.2- Classification métastatique : 

       Il y’a eu 01 patient avec un stade M4 et 09 patients avec un stade M0 . 
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VII- Traitement adjuvant : 

VII.1- Radiothérapie : 
Parmi nos 11 patients, seulement 06 malades ont bénéficié d’une RTH, soit  

55% des cas, les 05 restants étaient perdus de vue (figure n°12). 

 

 

Figure 12 : Répartition des cas selon la réalisation d’une RTH. 

          Le délai moyen entre la chirurgie et la radiothérapie était de 3mois (entre 68 jours 

et 4 mois)  sauf  pour  le  cas  n°  7  qui  n’a  commencé  sa  radiothérapiequ’après26mois  

du postopératoire pour une récidive tumorale. 

          La dose délivrée était de 36 Gy crâniospinale suivie d’un complément de 20 Gy au 

niveau de la FCP. Les effets secondaires notés dans notre série sont : une otite gauche chez 

le cas n° 1 et une radiodermite chronique chez le cas n° 4. Une bonne évolution a été 

notée dans les autres cas. 

VII.2- Chimiothérapie : 

           Parmi nos 11 malades, 03 cas ont reçu une CTH après la RTH soit 28% des cas. Le 

tableau suivant (Tableau n°III) résume le protocole de chimiothérapie reçue par ces patients 
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.                        Tableau III : protocoles de CTH reçues par nos patients. 

Cas Age (ans) Protocoles de CTH Nombre de cures Evolution durant la CTH 

1 22 
Vincristine + CDDP + 

Cyclophosphamide + Etoposide 
+ Méthylprednisolone 

 
 
03 

 
Douleurs abdominales 

/Vomissements 

04 19 Vincristine + CDDP 01 Perdu de vue après C1 

07 19 Vincristine + Prednisolone 04 Bonne 

 

Tous les patients ont utilisé Uromitexan (MESNA*) comme uroprotecteur. 

VIII- Evolution : 

VIII.1- Evolution à court terme 

         Après la chirurgie, 06 patients seulement ont consulté au service d’Oncologie du 

CHU Mohamed VI pour un complément thérapeutique. Et ceci dans un délai allant de 02 

mois à  26 mois avec une moyenne de 6,8 mois. 

          Durant ce passage, quelques séquelles ont été notées (tableau n° IV). Une fois la 

cure de RTH est terminée, la plupart des patients a été perdus de vue. 

 

Tableau IV : Séquelles en fonction du stade tumoral et du type de la chirurgie. 

 

Cas Age 
(ans) 

Stade de 
Chang 

Type d’exérèse Séquelles 

04 19 T4 M0 Partielle Sd cérébelleux + Sd vestibulaire 

05 22 T4 M0 Partielle Sd cérébelleux 

07 19 T4 M4 Partielle Sd cérébelleux + cécité + Sd pyramidal 
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VIII.2- Evolution à long terme : 

            Le recul moyen dans notre série est de 11,4 mois. Seulement 02 patients ont été 

suivis à long terme (cas n° 7 suivi pendant 2 ans 6 mois et cas n° 1 suivi pendant 5 ans 4 

mois), ils ont présenté une récidive tumorale après un délai de 06 et 21mois successivement 

(le délai moyen de récidive est de 13,5 mois). 
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I- Epidémiologie : 

I.1.  l’incidence : 

         Le médulloblastome est une tumeur avec une incidence annuelle inférieure à  

0,05/100 000 habitants [56]. 

I.2. la fréquence 

         Le médulloblastome est la tumeur solide la plus fréquente du SNC chez l’enfant. Elle 

est, par contre, exceptionnelle chez l’adulte, représentant moins de 1% des tumeurs 

cérébrales [1]. Au Maroc, en absence d’un registre national du cancer, les données disponibles 

restent parcellaires et ne reflètent pas une réalité épidémiologique. 

I.3. Répartition selon l’âge :  

        Le médulloblastome peut survenir à tous âges mais seulement 20 à 30% des cas 

[10,11] sont diagnostiqués chez l’adulte. L’âge  moyen  de  survenue  du médulloblastome  

chez  l’adulte  est  aux  alentours  de 20 à 40ans (Tableau n°V), de rares cas sont rapportés 

chez des patients âgés de plus de 65ans [57/58/59]. 

 

Tableau V : Age moyen selon quelques études. 

Auteurs Nombre de cas Ages extrêmes (ans) Age moyen (ans) 

Abacioglu [60] 30 16 - 45 27 

Padovani [56] 253 18 - 58 29 

Menon [61] 18 16 - 47 31,5 

Brandes [62] 36 18 - 57 26 

Notre série 11 17 - 29 23 

        

 

 



Le médulloblastome de la fosse cérébrale postérieure de l’adulte. Expérience du service de 
Neurochirurgie et Revue systématique de la littérature 
 

 

 

- 40 - 

 

Selon ces séries, l'âge moyen de survenue du médulloblastome chez l'adulte est situé 

entre 26 et 31,5 ans alors que l’âge moyen dans notre série est 23ans, ceci peut être expliqué 

par le fait que l’âge ≥ 16 ans est un critère d’inclusion (04patients sont âgés entre 16 et 18 

.ans) puis par la petite taille de notre série qui ne contient que 11 patients. 

I.4.Répartition selon le sexe : 

     Une prédominance masculine est retrouvée dans notre série comme dans la majorité 

de celles de la littérature (Tableau n° VI). 

 

Tableau VI : Répartition selon le sexe selon quelques séries. 

Auteurs Nombre de cas Hommes / Femmes Sex-ratio 

Abacioglu [60] 30 17 / 13 1,31 

Padovani [56] 253 160 / 88 1,82 

Menon [61] 18 09 / 09 1 

Brandes [62] 36 27 / 09 3 

Notre série 11 09/  02 4,5  

II - Clinique :      

Le mode d’expression du médulloblastome est expliqué par deux mécanismes 

physiopathologiques   essentiels :   l’infiltration   tumorale   du   parenchyme   cérébral   et   

les phénomènes compressifs liés à l’œdème péri-lésionnel ou au blocage des voies du liquide 

céphalo-rachidien (LCR). 

     La localisation au niveau de la FCP, fait du médulloblastome une tumeur facilement 

reconnue et représente le même tableau clinique commun à toutes les tumeurs de la FCP, 

associant : une hypertension intracrânienne, un syndrome cérébelleux par la compression 

du cervelet, et parfois d’autres signes cliniques peu fréquents à savoir : un syndrome 

vestibulaire, une atteinte des nerfs crâniens, un syndrome pyramidal… 
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II.1- Durée d’évolution avant le diagnostic : 

         Elle représente le temps écoulé entre le début des premières manifestations cliniques 

et l’hospitalisation du patient qui conduit au diagnostic. Elle a été précisée lors de 

l’interrogatoire avec le malade ou son entourage. 

       La durée d’évolution des signes avant le diagnostic du médulloblastome est plus 

brève que pour les autres types tumoraux, ne dépassant pas généralement 3 mois. 

       Au cours de la dernière décennie, ce critère a perdu beaucoup de sa puissance dans les 

études occidentales avec l’évolution de l’imagerie médicale, mais par contre il reste un critère 

majeur dans les séries du tiers monde signalant le retard diagnostic et la difficulté d’accès aux 

soins dans ces pays. 

Dans la série d’Abacioglu – Turquie [60], la DEAD moyenne était de 2mois avec des 

extrêmes allant de 1 à 9 mois. 

       Dans la série de Malheiros - Brésil [65], la DEAD moyenne était de 2,63 mois avec 

des  extrêmes allant de 0,5 à 18,41 mois. 

       Dans une autre étude publiée par Sarkar – Inde [66], la DEAD moyenne était de 7 

mois avec des extrêmes allant de 1 à 18 mois. 

Dans notre série, la DEAD moyenne est de 4,6 mois avec des extrêmes entre 1 et 12 

mois. 

II.2- Tableau clinique : 

      Il est lié à la croissance du processus expansif intracrânien ou consécutif à un 

blocage  des voies d’écoulement du LCR responsable d’une hydrocéphalie. 

     Il  a constitué le tableau inaugural dans tous les cas de notre série. 

     Il se manifeste en général  par la triade classique faite de céphalées, de vomissent, et de 

troubles visuels. 

         a- Céphalées :  
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    Elles  Constituent  le  signe  le  plus  précoce  et  le  plus  constant  du  syndrome  

d’HIC (tableau n° VII). 

Tableau VII : fréquence des céphalées selon quelques séries. 

Auteurs Nombre de cas Pourcentage des céphalées 

Abacioglu [60] 30 60% 

Riffaud [64] 27 93% 

Malheiros [65] 15 93% 

Notre série 11 100% 

      

Typiquement, elles sont à prédominances matinales, bilatérales, lancinantes avec des  

renforcements paroxystiques. Localisées en frontal, rétro-orbitaire ou Occipitale, elles 

apparaissent lors des changements de position, lors de la toux, de l’éternuement avec une 

tendance nauséeuse caractérisée par une intensité et une durée progressivement croissante. 

Ces céphalées sont soulagées par des vomissements  [50/71]. 

                   b- Vomissements : 

     Typiquement  matinaux,  survenant  aux  paroxysmes  des  céphalées, ils sont décrits 

comme faciles, sans effort, en jet. Ils sont parfois isolés, et peuvent alors orienter à tort 

vers une pathologie abdominale [21/22]. 

      L’association céphalées - vomissements évoluant de façon subaiguë ne pourra 

manquer d’évoquer un tableau d’HIC. 

     Dans notre série, les vomissements sont associés aux céphalées dans 82% des cas. 

                   c- Troubles visuels : 

   Il peut s’agir d’un simple flou visuel, ou d’une diplopie vraie par parésie du nerf moteur 

oculaire externe (VI - parésie de l’abduction), sans valeur localisatrice. L’HIC, transmise 

directement aux nerfs optiques, entraîne tout d’abord un flou visuel avec œdème papillaire 

au FO, puis tardivement une BAV, enfin des éclipses visuelles (baisse intermittente de l’acuité 

visuelle), qui peuvent aboutir à la cécité correspondant au FO à une atrophie optique [20/21]. 
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     Le FO montre typiquement un OPB avec une acuité visuelle normale au début, comme il 

peut être normal malgré une HIC patente. 

       Dans la série d’Abacioglu [60] : 27 % des patients présentaient des troubles visuels. 

       Dans notre série 07 patients ont présenté des troubles visuels dont 01 cas de 

cécité bilatérale, 05 cas de BAV non chiffrée, et 01 cas de diplopie +BAV . 

      Le FO a été pratiquée chez 04 patients, il a objectivé une atrophie optique chez 01 

cas et un OPB chez 02 cas. 

                    d- Autres : 
                   d-1- Troubles de la conscience : 

        Une somnolence ou une véritable obnubilation confinant au coma témoignant d’une 

HIC  très évolutive. 

                   d-2- Signes d’engagement : 

       Non reconnue à temps, l’HIC peut se compliquer d’un engagement des amygdales 

cérébelleux dans le trou occipital qui peut donner lieu aux accidents les plus graves. 

          Très fréquent anatomiquement, l’engagement est souvent latent et n’est découvert 

qu’à l’intervention et aux examens neuroradiologiques, Il se manifeste cliniquement par un 

torticolis, une raideur cervicale et une attitude guindée du cou. 

       Dans la série de Riffaud [64], 02 cas (7,41% des cas) présentaient un torticolis à 

l’admission. 

     Dans notre série, 02 patients (18% des cas)  ont  présenté des signes  

d’engagement amygdalien à leurs admissions qui ont été confirmés par la suite sur l’examen 

d’imagerie médicale réalisé. 

             2-2- Syndrome cér ébelleux : 

      L’ataxie cérébelleuse traduit une compression du cervelet par la masse tumorale, elle 

se présente par : un trouble de la statique, un trouble de l’exécution des mouvements 

(cinétique) et/ou un trouble du tonus . 

 

      Elle s'observe dans 40 à 80% des cas selon les séries (tableau n° VIII). 
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   Dans notre étude, elle est noté chez 09 patients soit 82% des cas. 
 

Tableau VIII : Pourcentage du syndrome cérébelleux selon quelques études. 

Auteurs Nombre de cas Syndrome cérébelleux 

Abacioglu [60] 30 43% 

Malheiros [65] 15 67% 

Menon [61] 18 77,7% 

Notre série 09 82% 

              

              a- Syndrome cérébelleux statique : 

Il traduit l’atteinte du vermis, se manifeste par une ataxie qui associe un élargissement du 

polygone de sustentation, une danse des tendons et une marche ébrieuse [23]. 

            Ce syndrome a été objectivé chez 01 patient de notre série. 

               b- Syndrome cér ébelleux kinétique : 

               Il s’exprime par des troubles de la coordination des mouvements des membres, 

se traduit par la mauvaise réalisation d’épreuves simples à savoir une dysmétrie, une 

hypermétrie, une asynergie, une dyschronométrie ou une adiadococinésie [23]. 

                c- Syndrome cér ébelleux stato-kinétique : 

               C’est une association entre les deux tableaux précédents, il est retrouvé chez 08 

patients de notre série. 

                d-Hypotonie : 

           L’ataxie cérébelleuse survient sur un fond d’hypotonie. Cette hypotonie peut 

apparaître dans   le tonus postural, mais elle se traduit surtout par une moindre résistance 

aux mouvements passifs.  D’autres  signes  peuvent  être  rapprochés  de  l’hypotonie  

posturale  :  le  caractère pendulaire des réflexes, et le signe de Stewart-Holmes [23]. 

               Dans notre série, l’hypotonie a été notée chez 05 patients. 

 

           2-3 syndromes vestibulaires : 

     Il apparaît suite à l’atteinte des noyaux vestibulaires situés sous le plancher du  V4, et se 
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manifeste par : 

 Un  vertige (principal  symptôme): une  sensation  erronée  de déplacement  des  

objets autour du patient par rapport au corps ou l’inverse. 

 Un nystagmus : une oscillation rythmique et conjuguée des globes oculaires. Il peut 

être horizontal, vertical, rotatoire ou multiple. 

 Un signe de Romberg : le patient étant debout, yeux fermés, talons joints, on 

observe de façon retardée une déviation latéralisée du corps. 

       Dans la littérature, le syndrome vestibulaire a été objectivé dans 23% des cas dans la 

série d’Abacioglu [60]. 

Dans notre série, il est noté dans 27% des cas. 

                2-4- Atteinte des voies longues : 

          Elle traduit une compression du TC et réalise généralement un syndrome 

pyramidal des quatre membres, surtout dans les tumeurs évoluées. 

          Dans notre série, 01 patient a présenté un syndrome pyramidal à son admission. 

               2-5- Atteinte des paires crâniennes : 

       Elle  est  rare,  en  dehors  de  la  paralysie  du  nerf  oculomoteur  externe  (6ème   

paire crânienne), qui provoque un strabisme convergent et qui est due essentiellement à l’HIC, 

elle n’a aucune valeur localisatrice. De même pour l’atteinte du nerf optique (2ème  paire 

crânienne). L’atteinte du nerf facial et du trijumeaux (7ème et 5ème paires crâniennes) doit 

faire craindre une infiltration de leurs noyaux situés sous le plancher du V4. 

       Dans la série de Riffaud [64], 03 cas (soit 11,11%) de paralysie de nerfs crâniens ont 

été notés sans précision du type. 

       Dans notre série, 03 patients (soit 27% des cas) ont présenté une paralysie d’un nerf 

crânien ; il s’agit du nerf facial, trijumeaux ,et du cochléovestibulaire  (7ème  ,5ème ,et 8ème  

paire crânienne). 
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              2-6- Autres manifestations : 

                           a- Atteinte des méninges : 

     L’infiltration des méninges régionales constitue probablement le point de départ de 

l’extension métastatique du médulloblastome à tout le névraxe par la voie du LCR. Cette 

dissémination peut entraîner un syndrome méningé fébrile. 

                            b- Altération de l’état de conscience : 

      Elle traduit une HIC sévère et peut aller de la simple somnolence au coma, ce dernier 

est souvent précédé d’une phase d’obnubilation. 

      Dans notre série, 03 patients ont été admis dans un état de somnolence avec un score 

de Glasgow (annexe III) compris entre 13/15 et 14/15, parmi aux, 02 patients ont présentés 

des signes d’engagement à leurs admissions. 

                          c- Altération de l’état général : 

          Le médulloblastome est la tumeur de la FCP qui s’accompagne le plus d’une 

altération  

de l’état général, témoignant de la malignité de la tumeur. 

           Dans notre série, tous nos patients avaient un état altéré à l’admission, l’indice    

de Karnofsky (annexe II), noté chez 06 patients, était entre 70 et 80% (extrêmes 60 et 90%). 

III- Examens paracliniques : 
            L’imagerie représente actuellement la plaque tournante du diagnostic des tumeurs 

intracrâniennes en général et du médulloblastome en particulier. 

            Ces dernières années, l’apparition de nouvelles techniques d’imagerie par résonance 

magnétique (IRM) a permis d’en affiner encore l’exploration et de parvenir à approcher le 

diagnostic de nature dans un nombre croissant de cas[19]. 
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            La tomodensitométrie (TDM) et notamment l’imagerie par résonance magnétique  

(IRM) représentent actuellement les modalités incontournables pour le diagnostic et  le bilan 

d’extension du médulloblastome  [26]. 

III.1- Tomodensitométrie cérébrale : 

1. spect scanographique : 

            En raison de son innocuité et la richesse des informations qu’elle apporte, la TDM a 

pris une place fondamentale dans le diagnostic des différentes tumeurs intracrâniennes. Bien 

qu’elle soit actuellement dépassée par l’IRM, notamment dans l’exploration des tumeurs de la 

FCP, elle reste d’un grand intérêt ; elle permet de visualiser la tumeur, préciser sa 

topographie, son volume, sa densité et les conséquences qu’elle entraîne. 

            Le médulloblastome est décrit comme une masse hyperdense, homogène, bien 

limitée, avec rehaussement important et homogène après injection du produit de contraste 

[15/29]. 

        Toutes  les  études  concernant  le  médulloblastome  chez  l’adulte  ont  conclu  

que hyperdensité est une caractéristique commune [70/69/78/81] (tableau n° IX). 

 

Tableau IX : Hyperdensité scanographique spontanée selon quelques études. 

Auteurs Hyperdensité spontanée 

Hubbard [81] 66% 

Bourgouin [78] 100% 

Maleci [69] 89% 

de Carvalho Neto [70] 83% 

Notre série 64% 

           

 Des aspects atypiques ont été soulignés par Bourgouin [78] : Des zones de faible densité, 

compatibles avec des kystes et une nécrose intratumorale ont été observés dans 82% des 

cas, des calcifications ont été observées dans 7% des cas et un œdème périlésionnel était 
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présent dans 75% des cas. Une hydrocéphalie a été observée dans 93% des cas. 

           Dans  la  série  de    Carvalho  Neto  [70] :  75%  des  patients  présentaient  des 

zones d’hypodensité intratumorale, 50% des patients présentaient des calcifications et 63% 

des patients présentaient une hydrocéphalie. 

           Dans notre série, des zones d’hypodensité intratumorale étaient notées dans 27% 

des cas, un œdème périlésionnel dans 73% des cas, et une hydrocéphalie dans 82% des cas. 

           L’injection du PDC iodé entraîne un rehaussement homogène et intense [15/29]. 

           Le rehaussement après injection du PDC était noté chez tous nos patients avec un 

caractère homogène chez 08 patients et hétérogène chez 03 autres. L’aspect hétérogène est 

secondaire à la présence de zones d’hypodensité intratumorale 

1.  Topographie tumorale : 

            La localisation de la tumeur a une importance non négligeable, car des lésions de 

même nature histologique peuvent avoir une évolution tout à fait différente suivant leurs 

sièges. Elle conditionne également les chances de résection chirurgicale totale qui sont en 

fonction de l’accessibilité à la lésion, et de la proximité ou non à des zones vitales. 

             Tous les auteurs s’accordent sur la prédominance du médulloblastome 

hémisphérique chez l’adulte et vermien chez l’enfant. Approximativement, 50% des 

médulloblastomes chez l’adulte ont une localisation latérale contre < 10% chez l’enfant 

[28/30] (Tableau n° X). 

Tableau X : Pourcentage de la localisation latérale. 

Auteurs Localisation latérale 

Padovani [56] 44% 

Riffaud [64] 40% 

Bourgouin [78] 50% 

Maleci [69] 50% 

de Carvalho Neto [70] 63% 

Notre série 36% 
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                   3- Taille : 

             La tumeur est souvent volumineuse dépassant volontiers 3cm de diamètre, 

cependant la tumeur peut être très étendue notamment vers le TC, l’étage sus tentoriel, le 

trou occipital et la voûte occipitale. 

            Dans notre série, la taille tumorale variait entre 8mm et 65mm (la moyenne : 

36,5mm). 

III.2- Imagerie par résonnance magnétique cérébrale : 

          C’est l’examen clé qui doit être demandé devant toute symptomatologie amenant à 

suspecter une pathologie de la FCP. Elle doit comprendre au moins une étude dans un plan 

axial transverse et dans un plan sagittal. Le plan de coupe sagittal est indispensable à la 

recherche l’éventuel engagement des amygdales cérébelleuses. Elle comportera des 

séquences pondéréesT1, T2 et/ou FLAIR [28/31]. 

             Le médulloblastome se présente souvent sous forme d’une masse de la FCP bien 

limitée, en hyposignal T1 et en hypersignal T2 [28/31]. L'œdème péritumoral est constant 

mais de degré variable. 

         Après injection du gadolinium, il existe un rehaussement souvent modéré et 

hétérogène des portions solides de la tumeur. L’étude de l’ensemble du névraxe est 

systématique à la recherche des métastases méningées (suspectées devant  des zones  

corticales nodulaire en hypersignal T2) et spinales. 

         Dans notre série, l’IRM a été réalisée chez 04 patients et elle a montré une masse 

hypointense en T1, hyperintense en T2 avec rehaussement hétérogène après injection du 

gadolinium dans tous les cas. Des métastases frontales ont été notées chez un patient (cas n° 

7). 
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Figure 13 : TDM cérébrale en coupe axiale montrant un volumineux processus tumoral de la 

FCP  médian avec une prise de contraste modérée et hétérogène. 

 

                            

 

Figure 14 : IRM en coupe sagittale séquence T1 avec injection du gadolinium 
montrant un processus occupant de la FCP, hétérogène, responsable d’une 

compression du V4 et d’un refoulement du TC vers l’avant, ainsi qu’une 
hydrocéphalie d’amant. 
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III.3- Autres examens : 
 Electroencéphalogramme : 

         Dans  les tumeurs de la FCP, L’EEG est normal ou met en évidence des anomalies 

discrètes sous forme d’ondes lentes postérieures non spécifiques ou bilatéraux symétriques à 

projection frontale ou temporale témoin d’une souffrance du TC. 

         Il peut, néanmoins, comporter des anomalies en relation avec des manifestations 

de l’HIC, notamment un ralentissement global du tracé. 

        Dans notre série, cet examen n’a pas été réalisé chez aucun de nos patients. 

IV. Bilan d’extension 

         La malignité du médulloblastome se traduit par sa tendance à envahir les structures 

locorégionales (cervelet, tronc cérébral, espaces sous arachnoïdiens)  et à se disséminer dans le 

névraxe (LCR, moelle épinière, hémisphères cérébraux). 

IV.1-Extension locorégionale dans le névraxe 

    En per opératoire, le chirurgien fait son propre bilan d’extension local, il constate le Siège 

de la tumeur et ses rapports avec les structures de voisinage.  

                a. IRM cérébro-spinale : 

      Elle reste le meilleur moyen pour détecter une éventuelle infiltration du plancher du V4 

et par là du TC, la tente du cervelet et la voûte crânienne. 

      Elle  permet  aussi  de  détecter  les  métastases  intracrâniennes  sustentorielles  et  

les métastases développées le long de la moelle jusqu’au niveau du cul de sac dural. 

                 b. Analyse cytologique du LCR : 

          Elle Consiste à rechercher des cellules néoplasiques dans le LCR et devrait être faite au 

mieux avant l’exérèse tumorale (examen du liquide cérébro-spinal prélevé lors d’une dérivation 

du LCR) pour éviter les possibles faux positifs postopératoires précoces. 

En postopératoire, une ponction lombaire est à faire entre le 7ème et le 15ème jour après 

l’intervention chirurgicale avec cytocentrifugation du LCR et mesure de la rotéinorachie pour 

rechercher une éventuelle dissémination méningée. 
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IV.2- Extension générale (métastases à distance)  

          Les métastases extranévraxiques sont exceptionnelles dans le médulloblastome selon 

une vingtaine de séries, le % de patients avec des métastases extranévraxiques est compris 

entre 1% et 27,3% [17 /33]. 

         L’os est le site métastatique le plus fréquent chez l’adulte (77%) suivi des ganglions 

(33%) puis du poumon (17%). Les métastases hépatiques sont plus fréquentes chez l’enfant 

[17]. 

         Par conséquent, les examens complémentaires à la recherche de métastases 

extranévraxiques ne sont pas demandés systématiquement. Selon symptomatologie du patient 

ou suites aux résultats de l’examen clinique du praticien, une radiographie du thorax, un 

myélogramme (si signes d’atteinte de la moelle osseuse) ou échographie abdominale à la 

recherche des métastases abdominales peuvent être demandés. 

V. Traitement  

          Les progrès réalisés dans la prise en charge du médulloblastome sont considérables. 

  Actuellement, le traitement du médulloblastome associe la chirurgie, la radiothérapie et la 

chimiothérapie permettant d’obtenir un taux de guérison de l’ordre de 70 % [78  ]. 

 Le but de ces différentes stratégies thérapeutiques est d’augmenter la survie grâce à un bon 

contrôle local tout en diminuant le risque de séquelles. 

V.1.-Neurochirurgie 

       La prise en charge neurochirurgicale des médulloblastomes a deux objectifs. Le premier 

est de traiter l'hydrocéphalie obstructive, et le deuxième est de parvenir à une résection 

chirurgicale complète. 

                1-Traitement de l’hydrocéphalie 

      Le but de traiter l’hydrocéphalie est d’éviter les complications de l’HTIC, de diminuer le 

taux de mortalité opératoire et de pouvoir compléter le bilan préopératoire dans les meilleures 

conditions de sécurité [79/80]. 
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      La dérivation préopératoire n’est pas systématique. Les indications du drainage 

liquidien sont une hydrocéphalie très marquée et d’évolution aigue ou une hydrocéphalie 

symptomatique. La dérivation peut prendre plusieurs aspects : 

             •  Dérivation par voie interne : valve ventriculo-péritonéale ou valve ventriculo-cardiaque. 

             •  Dérivation par voie externe temporaire préopératoire, laissée en place 3 ou 4 jours 

après la chirurgie d’exérèse. 

             •  Dérivation par ventriculo-cisternostomie est également possible en préopératoire [80]. 

Dans notre série, une dérivation liquidienne a été réalisée chez 08 patients, 05 patients ont 

bénéficié d’une dérivation ventriculo-péritonéale (DVP) et 03 patients d’une ventriculo- 

cisternostomie (VCS). 

               2-chirurgie d’exérèse tumorale 

         L'exérèse chirurgicale est la première étape incontournable du traitement du 

médulloblastome. Son but est double : diagnostique et thérapeutique. 

        Les progrès des techniques chirurgicales (notamment l’utilisation du microscope 

opératoire, du laser et de l’aspiration ultrasonique), de la neuroanesthésie et de la réanimation 

postopératoire ont profondément modifié les conditions et les possibilités d’exérèse tumorale. 

               2 .1- Pr incipes fondamentaux : 

L’exérèse tumorale obéit à trois principes fondamentaux : 

             •    Porter le diagnostic de médulloblastome en obtenant des prélèvements 

tumoraux en quantité suffisante. 

 

 

             •   Tenter d’enlever la tumeur dans sa totalité, sachant que le pronostic  

ultérieur sera notablement moins bon si l’on se contente d’une seule biopsie ou même 

d’une exérèse partielle. 

             •    Etre la moins invalidante possible en évitant l’aggravation du tableau 

cérébelleux et une atteinte du TC. 
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                  2.2- Pr incipales voies d’abord chirurgicales [15/83/85] 

   Les principaux abords chirurgicaux de la FCP sont au nombre de deux : 

        •   Craniectomie sous-occipitale médiane ; 

        •   Craniectomie sous-occipitale latérale. 

 Craniectomie sous-occipitale médiane  

Spécialement indiquée pour les lésions de la région médiane : le vermis et la région 

paramédiane des hémisphères cérébelleux, le V4, et les lésions postérieures du TC. Elle peut 

être réalisée : 

En position assise (figure n°15), dont les avantages sont : une facilitation à la fois du 

drainage du LCR et du sang veineux, entraînant une réduction de la pression intracrânienne, 

une meilleure ventilation du fait de la liberté thoracique, une bonne orientation anatomique. 

Inversement, elle peut être à l’origine de complications dont la principale est l’embolie 

gazeuse, mais aussi l’hypotension qui peut survenir lors du passage à la position assise. 

L’existence d’antécédents cardio-vasculaires ou d’ischémie cérébrale sont autant des contre 

indications. 

En décubitus ventral avec la tête légèrement fléchie, surélevée par rapport au cœur, pour 

faciliter le drainage veineux. Il est important d’éviter toute compression abdominale lors de 

l’installation. 

 

 

 



Le médulloblastome de la fosse cérébrale postérieure de l’adulte. Expérience du service de 
Neurochirurgie et Revue systématique de la littérature 
 

 

 

- 55 - 

 

 

 

Figures n°15+figure n°16 :Position demi assise +position ventrale 
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 Craniectomie sous-occipitale latérale : 

          C’est l’approche utilisée dans les lésions de l’APC, et d’une manière générale, dans 

les lésions de la région latérale. 

          Le patient peut être placé en position assise ou demi-assise, ou en décubitus dorsal, 

avec une surélévation de l’épaule et un plan sagittal céphalique presque horizontal ou latéral 

oblique (figure n17°). 

         Ces deux positions présentent l’avantage, outre que l’excellente visualisation des 

structures anatomiques de l’APC, d’une position plus physiologique des bras du chirurgien 

en cas d’intervention longue ; les risques d’hypotension ou d’embolie gazeuse sont très 

faibles. 

 

Figure n°17 position latérale oblique 

      Dans notre série, la voie d’abord a été sous-occipitale médiane dans 55% des cas 

et sous-occipitale latérale dans 36% des cas.  

2.3  Pr incipe de l’exérèse chirurgicale 

       L’exérèse chirurgicale du médulloblastome doit [15 ] : 

          -   conduire à porter le diagnostic de certitude de médulloblastome obtenant des 

prélèvements tumoraux en quantité suffisante. 
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          -   tendre à enlever la tumeur dans sa totalité, sachant que le pronostic ultérieur sera 

notablement moins bon si l'on se contente d'une simple biopsie ou même d'une exérèse très 

partielle [15]. 

 

 Une exérèse totale est possible dans plus de 90 % des cas. L'exérèse complète de la tumeur 

permet aussi de décomprimer/libérer le quatrième ventricule et l’aqueduc de Sylvius, en 

rétablissant de ce fait une bonne circulation du LCR [15, 82]. 

          -   être la moins traumatisante possible en évitant l'aggravation du syndrome 

cérébelleux et la survenue de signes d’atteinte du tronc cérébral. Les limites d'une exérèse 

tumorale complète et la prévention d'une aggravation clinique sont liées à la présence ou non 

d'une infiltration du plancher du quatrième ventricule [15, 83-85]. 

          Dans  notre  série,  36%  des  patients  ont  subi  une  exérèse  totale,  28%  une  

exérèse subtotale, 18% une exérèse partielle et 18% une simple biopsie. Les principales 

limites étaient le caractère tumoral hémorragique et l’infiltration du plancher du V4 (tableau 

n° XI). 

Tableau XI : Qualité d’exérèse selon quelques séries. 

Auteurs Nombre de cas Qualité d’exérèse (%) 

Complète Incomplète * 

Abacioglu [60] 30 67% 33% 

Padovani [56] 253 58% 42% 

Malheiros [65] 15 53% 47% 

Notre série 10 36% 64% 

Incomplète = subtotale, partielle ou biopsie. 

                     3- Complications post opératoires [92] 

         Chronologiquement, ces complications peuvent être classées en trois catégories : 

                      3.1- Complications immédiates : 

     Elles sont liées à des difficultés opératoires dues à l’adhérence de la tumeur au plancher 

du V4. On cite parmi les complications immédiates : 
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                     •   Absence de réveil. 

                     •   Troubles neurovégétatifs. 

                     •   Hématome dans le foyer opératoire dans les premières heures. 

                     •     Hémorragies digestives : liées à des ulcères duodénaux.  

Leur importance met, parfois, en jeu le pronostic vital, imposant une intervention 

d’hémostase. 

                   3.2- Complications secondaires : 

              Elle se manifeste entre le 2ème  et le 4ème

- La recherche d’un résidu tumoral de la FCP.  

  jour du postopératoire. Elles peuvent être :   

                     •   Troubles de la conscience. 

                     •   Anomalies neurovégétatives. 

                     •   Hyperthermie, expliquée par une hémorragie méningée. 

                     •   Tremblement parkinsonien lentement régressif. 

                     •   Méningite. 

                   3.3- Complications tardives : 

                     •   Escarres occipitales qu’il faut éviter en changeant les positions 

d’appui. 

                             •  Epanchement sous cutané du LCR lié à des fistules du LCR à 

travers les points de suture de la dure mère  dans les cas non dérivés; son évolution est le 

plus souvent favorable grâce à des ponctions lombaires évacuatrices et des pansements 

légèrement compressifs. 

                    Dans notre série, la mortalité opératoire (per et post opératoire) était 

nulle, et deux patients ont présenté des complications postopératoires: 

                            Cas n°3 : une infection nosocomiale. 

                            Cas n°8 : des troubles respiratoires 

                      4-Bilan postopératoire : 
                Le bilan post opératoire doit être réalisé en période post opératoire immédiate 

au plus tard dans les 48 heures suivant l’intervention chirurgicale .Il a pour objectif : 



Le médulloblastome de la fosse cérébrale postérieure de l’adulte. Expérience du service de 
Neurochirurgie et Revue systématique de la littérature 
 

 

 

- 59 - 

- La recherche d’une dissémination au niveau de l’axe spinal si cette recherche n’est pas 

réalisée en pré opératoire. 

- La recherche d’une dissémination méningée. 

Il doit comprendre [92]: 

•   Une IRM encéphalo-spinale sans puis avec gadolinium (examen de choix).  

            A défaut une TDM sans puis avec injection du produit de contraste associée à une 

myélographie. 

•   Une PL est à réaliser entre le 7ème  et le 10ème  jour après l’intervention chirurgicale 

avec une cyto-centrifugation du LCR et mesure de la protéinorachie. En cas de positivité de ce 

test, un contrôle peut être proposé trois semaines plus tard. 

V.2. Radiothérapie 

   La radiothérapie est la deuxième étape obligatoire du traitement, bien conduit ,elle 

représente la pierre angulaire du traitement curatif du médulloblastome. 

Bien que le médulloblastome soit une tumeur hautement radiosensible, les études nous 

montrent de nombreux échecs de la radiothérapie focalisée sur la fosse cérébrale postérieure, 

cela étant secondaire au grand pouvoir de la tumeur à disséminer dans l’ensemble du système 

nerveux central (plus de 75% d’atteintes leptoméninges sur les séries autopsiques conduisant 

à réaliser une radiothérapie de l’ensemble du névraxe [93, 94]. Elle comporte donc, tant chez 

le grand enfant que chez l’adulte, l’irradiation du site primitif au niveau de la fosse cérébrale 

postérieure, dont la dose de rayonnement devrait être d'au moins 54 Gy [95], ainsi qu’une 

irradiation de l’axe spinal par une dose qui dépend de la présence ou absence de métastases 

microscopiques ou macroscopiques [15, 96].Cette irradiation est réalisée le plus souvent selon 

la technique « de jonctions mobiles » qui permet de limiter les risques de surdosage de l’axe 

médullaire et le sous-dosage des espaces sous-arachnoïdiens.Les nouvelles technologies telles 

que la radiothérapie conformationnelle avec modulation d’intensité (RCMI ou IMRT Intensity-

modulated radiotherapy), par accélérateur linéaire ou tomothérapie hélicoïdale permettent de 

délivrer une dose homogène au volume cible et d’épargner les organes à risques [15, 97]. 
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           1.Rationnel 

            Le médulloblastome est une tumeur très radiosensible. 

- La survie à 5 ans après chirurgie seule est de 0%. 

- La survie à 5 ans après irradiation de la FCP est de < 20%, 

- La survie à 5 ans après irradiation craniospinale et la FCP est de 50%. 

Dans les années 70-80, la survie à 5ans était de 60% (après perfection de la 

technique et l’irradiation par les photons de haute énergie), actuellement, la survie à 5 

ans est d’environ 70% (Suite à l’amélioration de la qualité de la radiothérapie et de la 

chimiothérapie) [19, 60, 98]. 

Deux grandes séries de patients adultes atteints de médulloblastome pris en charge 

au Royal Marsden Hospital, à Londres, au Royaume-Uni [64], et à l'Hôpital Princess 

Margaret, à Toronto, au Canada [99], incluant environ 50 patients traités par 

radiothérapie sur une période de 30 ans à partir des années 1950 aux années 1980, 

nous montrent le bénéfice de la radiothérapie dans le médulloblastome chez l’adulte 

dont les résultats révèlent une survie à 5 ans d'environ 50-60% et à 10 ans d'environ 

40%. 

            2. Délai 

           La radiothérapie est réalisée dés que possible après la chirurgie. Dans les meilleures 

conditions, le délai du début de la radiothérapie doit être compris entre 4 à 6 semaines après la 

chirurgie d’exérèse [100, 101]. 

Herrlinger et al. Ont fait état d'une influence sur la survie du délai entre la chirurgie 

et le début de radiothérapie [93]. Une autre étude à démontrée un taux de survie 

significativement meilleur si le délai entre la chirurgie et la radiothérapie est de moins 

de 25 jours [95]. 

         Dans notre série, ce délai était de 03 mois après la chirurgie. 
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             3.Technique d’ir radiation 

            La plupart des établissements de radiothérapie ont leur propre technique 

d'irradiation craniospinale ainsi que leur propre protocole. La solution classique est de 

placer le patient dans une position de procubitus et d’irradier l’encéphale et la moelle 

cervicale par deux faisceaux latéraux opposés de photons d’énergie de 4-6 MV, l’axe 

spinal est irradié par un ou deux faisceaux d'irradiation en fonction de la longueur de la 

moelle épinière généralement par des photons,  mais certains vont utiliser des 

électrons et par la suite ont réalise une surimpression sur la fosse postérieure et sur les 

métastases. 

 Appareils de traitement 

L’appareil de cobalt (CO60) était utilisé pour irradier le médulloblastome délivrant 

des photons gamma de 1,25 Mev d’énergie. 

Actuellement, la radiothérapie conformationnelle utilise les photons X de 

l’accélérateur linéaire d’énergie 4 - 6 MV pour l’irradiation cranio-cervicale et dorso-

lombaire et les photons X de l’accélérateur linéaire > 10 MV pour le complément sur la 

FCP. 

 Position du patient et moyens de contentions 

         Le patient est placé en procubitus, bras allongés le long du corps. L’alignement 

est guidé par la palpation des épineuses et les lasers, vérifié en scopie. 

           Il faut disposer horizontalement dans un même plan les différents segments 

vertébraux (soulever la face antérieure du thorax et tête fléchie afin d’horizontaliser le 

rachis cervical). 

      La contention se fait par un système d’appui tête avec masque thermoformé 

pour la tête et par un moule personnalisé pour le rachis, cela permet de délivrer une 

dose précise, une bonne reproductibilité, une réduction du temps de simulation ainsi 

qu’un certain confort pour le patient. 
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 Simulation [80] 

      Le scanner de simulation est réalisé en position de traitement, avec injection de 

produit de contraste, depuis la calotte crânienne jusqu’au pelvis  avec des coupes de 3 

mm au niveau de la zone de jonction (C6- C7), plus espacées ailleurs (5 mm). Ce 

dernier sera recalé avec l'IRM cérébrale qui est effectué dans les 72 heures du post 

opératoire (si non faite, le recalage se fait avec l’IRM cérébrale pré opératoire). 

 

 

 

 

          Figure n° 18 ; Position de traitement d’un patient atteint de médulloblastome 
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 Les volumes cibles [80, 103] 

                  Irradiation crâniospinale : 

 CTV1 (Clinical Target Volume) : 

• Encéphale en totalité. 

• Méninges (Il faut inclure la lame criblée et la base de la selle turcique). 

• Canal rachidien: jusqu’à la terminaison du sac thécal et les 

extensions des méninges le long des trajets nerveux visibles sur 

l’IRM (S1-S2 chez la femme et S2-S3 chez l’homme) 

 PTV 1 (Planning Target Volume) Correspond au CTV 1 + 0,5 - 2 cm de marge. 

          Irradiation de la FCP : CTV2: Correspond à la FCP 

 Les organes à r isque [80] 

             Les plus importants OAR étant la moelle, les gonades, la thyroïde, la 

mandibule, le rachis, l’encéphale, l’œil, les oreilles et l’hypophyse. 

Et les autres OAR étant la parotide, le larynx, les poumons, le cœur, les reins, le 

foie, les intestins, la rate, l’œsophage et l’estomac. 

 Descr iption des faisceaux [80, 104] 

L’encéphale et la moelle cervicale sont irradiés par deux faisceaux latéraux (droit et 

gauche), symétriques, parallèles et opposés. La limite supérieure du champ est au-

dessus du cuir chevelu, les limites antérieure et postérieure du champ correspondent à 

la fuite dans l’air et la limite inférieure du champ correspond au niveau le plus bas dans 

la nuque en excluant les épaules (ou C₂-C₃ pour certains patients). 

L’axe spinal : Est irradié par un ou deux faisceaux postérieurs verticaux jointifs (en 

fonction de la longueur du rachis. La limite inférieure du champ est située à 1cm au-

dessous de la terminaison du sac thécal sur IRM, la largeur des faisceaux correspond au 

sommet des apophyses transverses (pour englober les pédicules vertébraux).  

 

Le champ d’irradiation est plus large au niveau lombosacré afin irradier 
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l’épanouissement des racines sacrées. 

Les techniques de jonction des champs crâniens avec le champ spinal : Réalisées à 

l’aide de séparation à la surface de la peau (skin gap), la rotation du collimateur et de la 

table ainsi que les hémi champs et modificateurs de la pénombre. La FCP : Est traitée 

par deux faisceaux latéraux (droit et gauche), symétriques, parallèles et opposés, les 

limites supérieure et postérieure incluent la tente du cervelet et le cervelet (en s'aidant 

des coupes sagittales de l'IRM post opératoire), la limite antérieure incluse les clinoïdes 

postérieurs et le clivus et la limite inférieure se termine à 1cm sous le trou occipital. 

 Dose [105, 106] 

La prescription de la dose est faite selon les directives de l’ICRU-50/63. 

- CTV1: 36 Gy. 

- CTV2: 54 Gy. 

- Métastase cérébrale : de 45 - 54 Gy (variable selon le volume cible). 

- Métastase spinale au-dessus de L2 : 39,6 - 45 Gy (variable selon le volume 

cible). 

- Métastase spinale au-dessous de L2: 50,4 à 54 Gy (variable selon le volume 
cible). 

Prescription de la dose: 
- Pour les 2 champs crânio-cervicaux : à mi épaisseur. 

- Pour le champ ou les 2 champs post dorsolombaires : au niveau du mur post 

du corps. 

Un contrôle hebdomadaire des neutrophiles et des plaquettes doit être fait au cours 

la radiothérapie. 
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L’interruption des séances de radiothérapie et l’administration de facteurs de 

croissances ainsi que la transfusion de culots plaquettaire peuvent être envisagées 

dans certains cas. 

Le taux d'hémoglobine doit être maintenu à un niveau minimum au-dessus de 9g/dl, 

au-dessous de ce chiffre, la transfusion de culots globulaires est indiquée. Dans notre 

série, la dose délivrée au niveau du névraxe est de 36 Gy au total pour 06 patients 

suivie d’une surimpression sur la FCP jusqu’à 56 Gy. 

 Fractionnement  [80, 104] 

       Environ 31 fractions sont prévues pour l’irradiation du médulloblastome, le 

fractionnement classique étant utilisé (1,8 Gy ou 2 Gy par séance, 5 séances par 

semaine) et tous les volumes cibles encéphaliques et spinaux sont irradiés à chaque 

séance par tous les faisceaux. 

Dans notre série, Le fractionnement classique a été utilisé. 

 Complications : 

Elles sont vues, souvent, chez les patients ayant reçu une dose élevée d’irradiation. Elles 

sont fréquentes, mais moins gravissimes chez l’adulte par rapport à ceux observés chez 

l’enfant. Il s’agit essentiellement de [122/123/124]: 

 Une atteintes du SNC : des troubles psycho-intellectuelles (l’intelligence, la 

mémoire, l’attention), une radionécrose, une myélite ou des tumeurs radio induites (tumeurs 

sarcomateuses, méningiomes, gliomes). 

 Une atteinte des phanères : une radiodermite sèche, une alopécie. 

 Une atteinte hématologique : leucopénie, thrombopénie, une leucose. 

 Rarement : u n e   atteinte  oculaire  (cataracte)     ou     vestibulaire  notamment  en  

cas d’association radio-chimiothérapie. 
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Dans notre série, deux types d’effets secondaires ont été notés ; une otite gauche chez le 

cas n° 1 et une radiodermite chronique chez le cas n° 4. 

V.3. Chimiothérapie 

         Chez les enfants atteints de médulloblastome, la chimiothérapie a été utilisée 

pendant des années, non seulement pour les tumeurs classées de mauvais pronostic, 

mais également pour les tumeurs de pronostic standard afin de diminuer la dose de 

radiothérapie. 

         Chez l’adulte, jusqu'à présent, le traitement post opératoire du 

médulloblastome non métastatique repose sur l’irradiation craniospinale. Pour ces 

patients, la survie sans progression à 5 ans (PFS) rapportée est comprise entre 40% et 

80% [125]. 

 Les agents cytotoxiques les plus utilisées [15] 

        Les agents cytotoxiques les plus souvent utilisés sont les dérivés du platine, le 

méthotrexate, le cyclofophamide, la vincristine, l’étoposide, la procarbazine, les 

nitroso-urées et l’ifosfamide. 

        Diverses polychimiothérapies ont été proposées (Lomustine + vincristine + 

cisplatine–protocole huit drogues en un jour–cyclophosphamide + vicristine + 

cisplatine–cisplatine + étoposide–carboplatine + étoposide). Le temozolomide semble 

aussi permettre d’obtenir des réponses en situation de récidive. 

        Les meilleurs taux de réponse (80 à 90 %) ont été obtenus avec des 

polychimiothérapies comportant un dérivé du platine (Greenberg et al (2001) et Poelen 

et al (2007)). 

         Afin de diminuer la toxicité et permettre une meilleure tolérance de la 

chimiothérapie, la substitution du cisplatine par du carboplatine est proposé : 

l'efficacité du carboplatine associé à l'étoposide est bien établi dans le 

médulloblastome, à la fois dans le néo adjuvante et dans l’adjuvant [131, 132]. 
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 Protocoles 

 Protocole de chimiothérapie néo adjuvante [80] 

- Carboplatine-Etoposide 

- Vincristine-lomustine-procarbazine-cisplatine 

- Cyclophosphamide-cytarabine-prednisone puis carboplatine-etoposide 

- Vincristine-procarbazine-méthotrexate 

- Vincristine-etoposide-carboplatine-cyclophosphamide 

-  

 Protocole de chimiothérapie adjuvante [133] 

Radio chimiothérapie concomitante (RCC) avec la vincristine hebdomadaire suivie par 

un des schémas thérapeutiques suivant : cisplatine- cyclophosphamide-vincristine ou 

cisplatine-lomustine-vincristine. 

 Protocoles de chimiothérapie en cas de récidive [133] 

 En cas d’absence de chimiothérapie première : 

- Cyclophosphamide haute dose +/- etoposide 

- Carboplatine-etoposide-cyclophosphamide 

- Cisplatine-etoposide-cyclophosphamide 

 En cas de chimiothérapie première : 

- Cyclophosphamide haute dose +/- etoposide 

- Etoposide par voie orale 

- Temozolomide 

- Doses 

               Les principales doses de chimiothérapie sont les suivantes : 

- Vincristine 1,5 mg / m2 au maximum 2 mg hebdomadaire. 

- Cisplatine 60 mg / m2 jour 1 et jour 2 toutes les 3 semaines 
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- Carboplatine AUC 6 mg / ml, jour 1 en IV toutes les 3 semaines 

-   Étoposide 150 mg / m2 jour 1 et 2 en IV toutes les 3 semaines 

- Cyclophosphamide 750 mg / m2 toutes les 3 semaines 

- Prémédication 

 Les Antiémétiques 

 Les antagoniste 5HT3 (par exemple 8 mg d'ondansétron PO ou IV ou granisétron 1 

mg PO ou IV) le jour 1 et 2 avant la perfusion de médicaments cytostatiques, être répété 

dans la soirée et sur 3 jours en cas de nausées. 

La dexaméthasone 10 mg IV avant la perfusion de médicaments cytostatiques le jour 

1 et le jour 2. 

Le métoclopramide 20 mg à administrer jusqu'à 3 jours en cas de nausées et / ou 

vomissements. 

 L’hydratation 

Pas de calendrier d'hydratation spécifique. 

Pour le cyclophosphamide, les patients seront préhydraté avec 1000 ml de NaCl 

0,45% / 2,5% de glucose pendant 2 heures. Après chaque dose de cyclophosphamide 

2000-2500 ml d'hydratation sera poursuivie pendant 24 heures. 

 Les facteurs de croissance 

         Sont administrés en cas de neutropénie fébrile au cours de la première cure ou 

en cas de chimiothérapie haute dose. 

- Toxicités 
 
 La toxicité hématologique (anémie, neutropénie et / ou thrombopénie). 

 La toxicité digestive (nausées et vomissements, constipation (vincristine)). 

 La toxicité cutanée (mucite et alopécie). 

 La neurotoxicité (vincristine). 
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         Dans notre série, 3 cas ont bénéficié d’une chimiothérapie : 

 Cas n° 1 : il a bénéficié, pour une récidive tumorale, de 3 cures de  

chimiothérapie à base de : « Vincristine + CDDP + Cyclophosphamide + Etoposide + 

Méthylprednisolone ». Il a présenté comme effets secondaires des douleurs abdominales 

associées à des vomissements. 

 Cas n° 4 : un patient à haut risque (T4 M0 avec une simple biopsie 

chirurgicale) qui a bénéficié,   après   l’irradiation   crâniospinale,   d’une   seule   cure   de   

chimiothérapie « Vincristine + CDDP », puis il a été perdu de vue. 

 Cas n° 7 : il a bénéficié, pour une récidive tumorale, de 4 cures de 

chimiothérapie à base de « Vincristine + Prednisolone » 

VI. Résumé des indications thérapeutiques [6] 

VI.1. Médulloblastome de risque standard 

         Chez l’adulte de plus de 18 ans, le seul traitement validé à ce jour est une 

radiothérapie postopératoire, crâniospinale de 36 Gy et de la fosse cérébrale 

postérieure de 54 Gy. En France, la rédaction d’un protocole thérapeutique est en cours 

pour proposer une réduction de dose et de volume telle qu’elle existe chez l’enfant 

suivie ou encadrée par une chimiothérapie. 

VI.2. Médulloblastome de haut risque 

            Le traitement actuel repose sur une radiothérapie postopératoire encadrée par une 

chimiothérapie. Celle-ci ne doit pas retarder au-delà de 90 jours après l’opération le début de 

l’irradiation. Celle-ci délivre une dose totale standard de 36 Gy dans l’ensemble du névraxe et 

de 54 Gy dans la fosse cérébrale postérieure avec une tolérance hématologique souvent 

médiocre. 
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VII. Surveillance 

VII.1. Surveillance tumorale 

          L'intérêt d'une surveillance neuroradiologique par IRM après traitement pour 

médulloblastome est controversé [15, 141]. 

         Les récidives, dont le pronostic reste en général sombre [15, 142], peuvent 

survenir entre deux examens planifiés de surveillance et sont rarement diagnostiquées 

au stade infra clinique. Néanmoins, cette surveillance neuroradiologique paraît 

nécessaire d’une part afin de mieux préciser l’histoire naturelle de ces tumeurs et 

d’autre part afin de tenter d'améliorer le pronostic des rechutes par des traitements 

plus précoces dont l'efficacité doit être évaluée. 

        En pratique, elle repose au minimum sur un examen clinique et la réalisation 

d’IRM cranio spinales tous les quatre mois les deux premières années, tous les six mois 

les deux années suivantes, puis une fois par an jusqu’à cinq ans. Ultérieurement, une 

surveillance purement clinique peut être préconisée en égard au risque de récidive 

tardive [142]. 

VI.2. Surveillance des séquelles 

          Un suivi multidisciplinaire est nécessaire pour le diagnostic et la prise en 

charge des séquelles liées à la maladie elle-même et à son traitement. 

                  Cette surveillance inclut: 

- un suivi neuropsychologique, 

- une évaluation et optimisation de l’insertion professionnelle et sociale, 

- une surveillance endocrinienne, 

- une surveillance des fonctions auditives et rénales, 

- un suivi ophtalmologique. 
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- VIII. Séquelles 
- VIII.1. Séquelles neurocognitives [143] 
-          Les séquelles intellectuelles sont plus importantes chez l’enfant que chez 

l’adulte. Avant même le diagnostic positif peuvent survenir des lésions cérébrales à 

l’origine de séquelles dues notamment à l’hydrocéphalie (d’autant plus importantes 

que le diagnostic a été plus tardif).Elles sont également le résultat des lésions qui 

peuvent être dues à l’extension de la maladie, au  

- traumatisme lié à la pose d’une valve de dérivation du LCR, à la chirurgie notamment 

par l’atteinte du noyau dentelé [144], à la présence de complications postopératoires 

de type méningite ou infection de la valve de dérivation du LCR [145-148], à la 

chimiothérapie par l’intermédiaire de troubles sensoriels (surdité due en partie à 

l’utilisation de dérivés du platine), à la radiothérapie qui demeure sans ambigüité la 

première cause de séquelles intellectuelles chez le jeune enfant et qui semble  être  

moins  incriminée ou sans  doute  sous  estimé  pour  l’adulte [149] chez qui peu 

d’études ont été réalisées à ce sujet (Sur de petites séries rétrospectives, la qualité de 

vie post thérapeutique immédiate apparait au moins partiellement préservée [64]) et 

enfin à la qualité de la prise en charge des séquelles. 

- L’incidence du syndrome de la fosse postérieure est d’environ29 % [143] ; les facteurs de 

risque sont un envahissement du tronc cérébral, la localisation médiane, mais aussi 

l’agressivité du geste chirurgical pour obtenir une exérèse complète. Le fonctionnement 

physique des patients est également impacté, en termes d’équilibre, de coordination, de 

force, d’agilité et pour la course [143]. 

- Dans  notre  série,  3  patients  (cas  n°  4,  5,  7)  ont  gardé  un  syndrome  cérébelleux 

séquellaire après la fin du traitement associé à un syndrome vestibulaire dans un cas (cas 

n° 4) et à un syndrome pyramidal avec une cécité dans un autre cas (cas n° 7). 
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VIII.2.Séquelles endocriniennes [143] 

       Les séquelles endocriniennes sont plus fréquemment observées chez l’enfant. 

Le déficit le plus souvent diagnostiqué est celui en hormone de croissance, suivi du 

déficit thyroïdien [150, 151]. 

        Les autres atteintes hypophysaires sont plus rares 

VIII.3. Tumeurs secondaires 

      La survenue de tumeurs secondaires est observée essentiellement chez l’enfant. 

      Malgré certaines études (rétrospectives et prospectives sur de plus courtes 

périodes) qui ont clairement montré le haut risque de survenue de cancers secondaires 

après traitement d’un médulloblastome qui est 5 fois plus élevé que dans la population  

générale, la survenue de tumeurs secondaires est rare avec une incidence cumulée 

estimée à 10 ans à 4,2 % [143]. Le risque augmente avec le temps et diminue quand 

l’âge au moment de l’irradiation diminue [152, 153]. 

         Les diagnostics les plus fréquents sont des méningiomes, des gliomes de haut 

grade, des tumeurs solides hors système nerveux central. 

          Les facteurs de risque identifiés sont la radiothérapie et la chimiothérapie 

(alkylants, nitrosourée, étoposide). Les tumeurs radio induites surviennent 

fréquemment dans le champ d’irradiation (méningiome, tumeurs gliales). 
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IX. Pronostic 

IX.1. Survie 
                Le pronostic vital à long terme des médulloblastomes traités Chez 

l’adulte, est généralement bon s’il n’y a pas de rechute dans les 24 mois qui suivent le 

traitement chirurgical et la radiothérapie. 

                  1. Survie à 5 ans 

       Le taux de survie des malades souffrant du médulloblastome est amélioré grâce 

au développement et l’amélioration des protocoles thérapeutiques permettant 

actuellement d’obtenir un taux de survie à cinq ans de 70 à 80 % pour les patients 

atteints de médulloblastome de risque standard et de 55 à 76 % pour ceux atteints de 

médulloblastome de haut risque [19, 60]. 

2.Survie à 10 ans 

 
       Le taux de survie à 10 ans varie entre 38 et 46 % chez l’adulte et 30 à 50 % chez l’enfant 

[98].                  

Tableau XII : Survie globale selon certaines études. 

 

 

Nombre de cas Survie à 5 ans Survie à 10 ans 
Carrie [86] 156 61% 48% 
Chan [95] 32 83% - 
Abacioglu [60] 30 65% - 
Brandes [62] 36 75% - 
Riffaud [64] 27 81% 62% 

                3. Survie et chimiothérapie  

Cependant, le pronostic et la survie sont de plus en plus en amélioration grâce aux 

progrès récents dans le traitement du médulloblastome et au développement de nouvelles 

thérapies ciblées qui sont plus efficaces et moins toxiques comprenant les inhibiteurs de 

MiARN et de petites molécules [ les inhibiteurs Hh/Wnt /les tyrosines kinases et leurs effecteurs 



Le médulloblastome de la fosse cérébrale postérieure de l’adulte. Expérience du service de 
Neurochirurgie et Revue systématique de la littérature 
 

 

 

- 74 - 

en aval tels que PI3k/AKT, Gli1, MYC et STAT3]  qui peuvent être ciblés pharmacologiquement  

pour régresser la croissance du médulloblastome. [186 ]. 

La classification moléculaire du médulloblastome a ouvert une nouvelle porte thérapeutique 

avec des différents progrès et futurs défis. [186] 

IX.2. Métastases 

         Le médulloblastome est une tumeur maligne caractérisée par sa forte tendance 

à envahir les structures locorégionales (cervelet, tronc cérébral,  espaces sous 

arachnoïdiens) et à métastaser dans le névraxe. 

         Les métastases extranévraxiques sont exceptionnelles dans le 

médulloblastome [33]. Selon une vingtaine de séries, le pourcentage de patients avec 

des métastases extranévraxiques est compris entre 1% et 27,3%  [17]. 

                     1. Métastases névraxiques 

        Le médulloblastome possède la propriété d’essaimer par voie liquidienne (LCR) 

[21] aux espaces sous arachnoïdiens péri médullaires surtout, mais également 

encéphaliques et aux ventricules par voie rétrograde [29]. 

       Au moment diagnostic, environ 35% des patients atteints de médulloblastome 

sont métastatiques au niveau des leptoméninges [157]. 

      Les métastases spinales apparaissent dans les deux premières années mais 

surviennent parfois jusqu’à 8 à 10 ans après. Elles sont intra durales et extra 

médullaires constituées de nodules tumoraux plus ou moins accolés les uns aux autres 

[29]. 

         L'approche thérapeutique standard pour ces patients est l’administration d’une 

chimiothérapie après que la chirurgie et radiothérapie craniospinale ont  été faites [132, 

158-160]. 
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                 2. Métastases systémiques 

    La découverte de métastases extracrâniennes de médulloblastome est considérée de 

mauvais pronostic pour tous les groupes d'âge, la réponse au traitement est au mieux limitée. 

 

   L’os est le site métastatique le plus fréquent chez l’adulte (77%) suivi des ganglions (33%) 

puis du poumon (17%). Les métastases hépatiques sont plus fréquentes chez l’enfant [17]. 

  Le traitement des métastases extracrâniennes de médulloblastome peut être réalisé selon 
quatre façons [161]: radiothérapie seule [162-164], radiothérapie chimiothérapie concomitante 
[165-167], chimiothérapie seule [168-170] et un traitement symptomatique sans radiothérapie 
ni chimiothérapie [163]. 

   La survie moyenne après la découverte de métastases extra-crâniennes et traitement 
supplémentaire est d’environ 10 mois. 

   Dans notre série, un seul  patient (cas n° 7) a présenté, au moment du diagnostic, une 
métastase frontale droite associée à une atteinte osseuse par contiguïté. 

 

IX.3. Récidives [15] 
 

          La latence médiane avant récidive est de 30 à 36 mois. Cette récidive est le plus 

souvent locale [149].La survie médiane après cette récidive est de l’ordre de un an ou moins. 

          Des récidives tardives sont possibles (30% après cinq ans) et imposent une 

surveillance au moins clinique prolongée. Ces dernières se font le plus souvent au niveau de la 

fosse cérébrale postérieure (75 % des cas). Un essaimage systémique est noté dans un quart 

des cas. Il est peut-être plus fréquent depuis que le contrôle local a été amélioré par la 

radiothérapie [180] et concerne alors plus souvent l’os [181] mais aussi les ganglions, les 

poumons ou le foie [182]. Il justifierait, selon certains auteurs [1], la mise en place d’essais 

thérapeutiques visant à évaluer l’intérêt de la chimiothérapie dans les formes à risque considéré 

comme standard. 
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     Lorsque cette récidive est locale (cas le plus fréquent), une ré-intervention doit toujours 

être discutée. L’alternative, en cas de récidive de petit volume (diamètre < 3 cm) peut reposer 

sur la radiothérapie stéréotaxique. 

      Après la chirurgie ou la radiothérapie stéréotaxique ou en cas de non opérabilité 

(extension locale, métastases) une chimiothérapie sera le plus souvent mise en place et 

permettra, dans de rares cas, l’obtention d’une rémission prolongée. 

Ses modalités restent discutées. 

Dans notre série, la récidive tumorale au niveau de la FCP a eu lieu chez 2 patients avec un 

délai moyen de 13,5 mois. Ce taux bas peut être expliqué par le nombre élevé des patients 

perdus de vue. 

            Cas n° 1 : une récidive tumorale est survenue après 21 mois d’une exérèse 
chirurgicale incomplète associée à une radiothérapie seule, le patient a bénéficié d’une 
reprise chirurgicale avec une CTH. 

            Cas  n°  7 :  une  récidive  tumorale  a  été  objectivée  après  7  mois  d’une  
exérèse chirurgicale incomplète et en absence d’un traitement adjuvant, le patient a bénéficié 
d’une reprise chirurgicale suivie d’une CTH + R 
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Le médulloblastome est une tumeur maligne primitive du cervelet. D’important progrès ont 

été constatés ces dernières années tant d’un point de vue conceptuel que thérapeutique. 

     Le traitement standard du médulloblastome non métastatique après une exérèse totale 

ou subtotale (groupe à « risque standard ») comprend, chez l’adulte, la radiothérapie exclusive 

qui demeure la recommandation première. Les doses sur l’axe spinal et l’encéphale reste 

classiquement à 36 Gy et celle sur la fosse cérébrale postérieure à 54 Gy. Dans tous les autres 

cas (groupes dit à « haut risque »), une chimiothérapie sera systématiquement proposée en 

association à une radiothérapie. 

La recommandation essentielle est de réaliser les traitements en milieu hyper spécialisé 

selon une approche multidisciplinaire par des équipes neurochirurgicales, neuroradiologiques, 

de radiothérapie et de neuro-oncologie. 

Le suivi d’un patient atteint de médulloblastome ne s’arrête pas à la fin du traitement et du 

suivi oncologique. Il faut prendre en compte l’ensemble des effets à long terme dus à la 

maladie et à ses traitements afin d’instaurer un suivi médical prolongé, seul moyen de tendre 

vers une adaptation optimale à l’environnement social et ainsi vers une préservation de la « 

qualité de vie ». 

La prévention des différentes séquelles doit rester une priorité dans l’évaluation des 

nouvelles stratégies thérapeutiques. Cela mène au développement de traitements de plus en 

plus ciblés, grâce à des études clinico- biologiques prospectives multicentriques, au mieux 

internationales. 

Malgré des avancées significatives dans la chirurgie, la radiothérapie et la pharmacothérapie, 

le traitement efficace du médulloblastome reste un défit. 
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         Annexe I               

 
 

(Fiche d’exploitation) 
 

 
I.    EPIDEMIOLOGIE: 

 
. Nom et Prénom :…………… ………… ………   . Origine : ………………… 

  . Age:……...ans    . Profession :………   . Sexe      M   F 

- Date d’Entrée: ……………..              - Date de sortie: ……………… Durée 
d’hospitalisation:…………………………. 

II.    ANTECEDENTS: 
1) Personnels 

 Tabagisme :                             Non                 Oui   
 Alcoolisme et Médicaments :   Non                 Oui   
 Radiothérapie :                        Non                 Oui   
 Autres :                                   Non                  Oui   

     Si Oui    préciser : …………………………………              

2) Familiaux 
                                                        Non                    Oui   

                                                  Si Oui    préciser : ……………………………………              

III.    CLINIQUE : 
         Début des signes : ……………………………………………………………… 

1) Signes neurologiques 
• Sd d’HTIC   

 Céphalées :                                        Non            Oui          
 Vomissements :                                 Non            Oui          
 Trouble de la conscience (SG) :       Non             Oui          
 Troubles visuels :  
 Signes oculaires : 

         BAV                          Non                   Oui          
          Cécité                  Non                        Oui       
          Strabisme            Non                        Oui       

 FO : 
                                           Non                         Oui       
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• Sd  cérébelleux   
 Statique:                                      Non                 Oui       
 Cinétique:                                    Non                Oui          
 Stato‐kinetique:                           Non                Oui 

 
          

 Troubles du tonus:                       Non                  Oui          
• Syndrome vestibulaire                            Non                   Oui          
• Atteinte des paires crâniennes :              Non                    Oui          
• Atteinte des voies longues :                    Non                    Oui         
• Raideur méningée :                                 Non                    Oui       
• Autres atteintes :                                      Non                   Oui       

                Si Oui    préciser : …………………………………………..  
2) Signes extra-neurologiques 

• Signes osseux                                           Non                   Oui           
• Signes respiratoires                                  Non                   Oui           
• Signes hépatiques                                     Non                   Oui           
• Adénopathies                                            Non                   Oui           

 
          IV.    EXAMENS PARACLINIQUE: 
 

1)  TDM Cérébrale :                                     Faite               Non faite                                      
2)   IRM :                                                     Faite                Non faite                                      
3)   Autres examens :  

                   Préciser ………………………………………………………..  
Résultats 

 Localisation 
 Vermis               Hémisphère              Autres   
 Taille : ……………….en cm 

 Densité 
 Hypo                            Hyper                    Iso                      Mixte   

 Prise de contraste               Oui                   Non   

Si Oui       Intensité :   Homogène                 Hétérogène  
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 Effet de masse                     Oui                  Non   

         V4         Structures médianes                 Engagement  

 

 Calcification                         Oui                  Non   
 Œdème périlésionnel            Oui                  Non 

 Hydrocéphalie ;          Oui                  Non  
 Comportements en IRM 

 Signal en T1 ………………  
 Signal en T2 ……………… 

          V.   PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE: 
1) TRAITEMENT MEDICAL : 

 
Corticoïde         Antalgique         Antioedémateux       Autres  
 
 

2) TRAITEMENT CHIRUGICAL :  
 Déviation du LCR :    Non Faite  

Si faite               Préciser :   DVP             VCS                DVE 
 Chirurgie d’exérèse tumorale : 

 Voie d’abord :…………………………. 
 Qualité d’exérèse :………………………. 
 Biopsie 
 Partielle 
 Subtotale 
 Total 

          VI.   BILAN POST-OPERATOIRE: 
 
                                Extemporané                      Sur chirurgie définitive 

1) Anatomie pathologique 

 

Type histologique : 
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 Classique 
 Desmoplastique 
 Avec modularités extensive 
 A grandes cellules 

2) Imagerie Postopératoire : 
Délai après chirurgical :…………………… 
Type :     TDM                           IRM 

            Résultat :……………………………… 

3) Etude du LCR: 
 Recherche des cellules tumorales dans le LCR : 
 Classique 
 Desmoplastique 
 Avec modularités extensive 
 A grandes cellules 

4) Imagerie Postopératoire : 
Délai après chirurgical :…………………… 
Type :     TDM                           IRM 

            Résultat :……………………………… 

5) Etude du LCR: 
 Recherche des cellules tumorales dans le LCR : 

                                                 Faite                   Non faite 
6) Stade clinique : 

                      T                                     M                              
7) Classe thérapeutique : 

                  Risque Standard                              Haut risque 

8) Traitement complémentaires : 
 RADIOTHERAPIE :     Faite                   Non  Faite 

Délai par rapport à la chirurgie :……………………… 

Dose :…………………… 

 CHIMIOTHERAPIE :     Faite                   Non Faite    
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 Les drogues : 
 Protocole :…………………………… 

             VII.   COMPLICATIONS: 
 

 Coma prolongé  ………………………….    
 Fuite du LCR …………………………….. 
 Méningocèle  ……………………………..       
 Méningite………………………………….. 
 Epilepsie…………………………………… 
 Pneumopathies…………………………… 
 Aggravation d’ataxie…………………… 
 Embolie pulmonaire……………………. 
 Obstruction de la circulation du LCR.. 
 Infection…………………………………… 
 Hématome du foyer opératoire……….. 
 Thrombose veineuse profonde………. 

 
 Atteinte des nerfs crâniens :           Non 
                          Si Oui                    préciser ……………………. 
 Syndrome de la fosse postérieure : Non  

                                             Si Oui                     préciser …………………….. 
 

                 VIII.   EVOLUTION: 
 

 Stabilité………… 
 Séquelles………             préciser………………………….. 
 Récidive      Non          Oui 

 
Le délai après la chirurgie : 
Réopéré : Non         Si Oui       préciser le geste……………….. 

Evolution……………………………………………………………………. 
 
 Métastase     Non   
                   Si  Oui            localisation………………………… 
 
 Décès         le délai après la chirurgie :…………………….. 
      

                     IX.   SUIVI: 
 

 Recul (date de dernière nouvelle)……………………………… 
 Qualité de la vie :………………………………………………….. 
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Annexe II Indice de Karnofsky 
 
 
 

Description simple 
 

% 
 

Critères 

 
 
 
 
Peut mener une activité normale 
Pas de prise en charge 
particulière 

 
100 

 
Etat général normal – Pas de plaintes, ni de signes 
de maladie 

 
90 

Activité normale – Symptômes mineurs – Signes 
mineurs 
de maladie 

 
80 

Activité normale avec difficultés – Symptômes de la 
maladie 

 
 
Incapable de travailler 
Séjour possible à la maison 
Soins personnels possibles 

 
70 

 
Capable de s’occuper de lui-même – Incapable 
de travailler normalement 

 
60 

Nécessite une aide occasionnelle, mais peut prendre en 
charge la plupart de ses soins personnels 

 
50 

Besoin constant d’une assistance avec des soins 
médicaux fréquents 

 
 
Incapable de s’occuper de lui- 
même 

 
Soins institutionnels 
souhaitables 

 
40 

 
Handicapé, nécessite une aide et des soins particuliers 

 
30 

Sévèrement handicapé, l’hospitalisation est indiquée – 
Pas 
de risque imminent de mort 

 
20 

Très invalide – Hospitalisation nécessaire –Nécessite 
un 
traitement de soutien actif 

 
 
 
Etats terminaux 

 
10 

 
Moribond, processus fatal évoluant rapidement 

0 Décédé 
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Annexe III. Score de Glasgow 
 
 
 
Ouverture des yeux 

 
Spontanée 

 
4 

 
à la demande 

 
3 

 
à la douleur 

 
2 

 
Nulle 

 
1 

 
Réponse verbale 

 
Normale 

 
5 

 
Confuse 

 
4 

 
Inappropriée 

 
3 

 
Incompréhensible 

 
2 

 
Nulle 

 
1 

 
Réponse motrice 

 
aux ordres 

 
6 

 
Orientée 

 
5 

 
Evitement 

 
4 

 
Décortication 

 
3 

 
Décérébration 

 
2 

 
Nulle 

 
1 

  
2 
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RÉSUMÉ : 

     Notre étude est une analyse rétrospective a trouvé un seul  cas sur une période de 03 
ans entre octobre 2016et Décembre 2018 complémentaire d’une série de 10 cas rapportés par 
une thèse similaire réalisée en 2011 de médulloblastome chez l’adulte, diagnostiqués et traités 
au service de Neurochirurgie CHU Mohamed VI de Marrakech, ce qui montre la rareté du 
médulloblastome chez l’adulte . 

Le médulloblastome représente, selon les données de la littérature, moins de 1% des 
tumeurs cérébrales chez l’adulte. 

L’âge de nos patients est compris entre 17 et 29 ans chez 11 patients .09 patients 
(82%des cas) sont de sexe masculin. 

La symptomatologie clinique est dominée par le syndrome d’hypertension intracrânienne 
(100% des cas), associée à un syndrome cérébelleux noté chez 09 patients (82% des cas). 

La localisation la plus fréquente siège au niveau vermio hémisphérique dans 45% des cas. 

Le diagnostic de certitude du médulloblastome repose sur l’examen histologique de la      
pièce opératoire. Le sous type histologique classique est prédominant (82 % des cas). 

L’exérèse tumorale associée à la dérivation ventriculaire est la première étape 
indispensable au traitement du médulloblastome. 

Le traitement adjuvant par radiothérapie+/-chimiothérapie est indispensable. 

Les séquelles neurologiques restent les plus fréquentes retrouvées chez 03 patients. 

Le pronostic du médulloblastome est relativement bon avec un taux de survie à 5ans de 
70%. 

Les progrès visent à améliorer l’efficacité du traitement dans le but d’augmenter la survie 
tout en cherchant à diminuer les séquelles. 
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ABSTRACT : 

         Our study is a retrospective analysis found a single case over a period of 03 years 
between October 2016 and December 2018 complementary to a series of 10 cases reported by 
a similar thesis performed in 2011 of adult medulloblastoma, diagnosed and treated in the 
service of Mohammed VI University Hospital of Marrakech, which shows the rarity of adult 
medulloblastoma . 

        According to literature, medulloblastoma represents less than 1% of brain tumors in 
adults. 

The age of our patients is between 17 and 29 years of 11 patients .09 patients (82% of 
cases) are male. 

     The clinical symptomatology is dominated by   intracranial hypertension syndrome 
(100% of cases), associated with a cerebellar syndrome noted in 09 patients (82% of cases). 

      The most frequent location is vermio hemispheric in 45% of cases. 

       The diagnosis of certainty of medulloblastoma is based on the histological 
examination of the operative specimen. The classic histological subtype is predominant (82% of 
cases). 

Tumor excision associated with ventricular bypass is the first essential step in the 
treatment of medulloblastoma. 

        Adjuvant therapy with radiotherapy +/- chemotherapy is essential. 

        The neurological squelae remain the most frequent found in 03 patients. 

        The prognosis of medulloblastoma is relatively good with a 5-year survival rate of 
70%. 

        Progress is being made to improve the effectiveness of treatment in order to 
increase the survival while seeking to reduce the squelae  
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 ملخص

 أكتوبر بين سنوات 03 فترة مدى على واحدة حالة اكتشاف إلى خلص رجعي بأثر تحليلية دراسة عن عبارة أطروحتنا
 2011 عام في أجريت مماثلة أطروحة بواسطة عنها الإبلاغ تم حالات 10 من لسلسلة مكملة 2018 وديسمبر 2016

 محمد الجامعي بالمستشفى والأعصاب الدماغ جراحة مصلحة في وعلاجها تشخيصها تم ، لكبارا عند النخاعي الأرموم من
 .البالغ عند النخاعية رامالأو ندرة يوضح الذي ،هذا مراكش في السادس

 
 المرضى أعمار تتراوح البالغين عند أورام الدماغ من ٪ 1 من أقل  النخاعي الأرموم يمثل ، النظرية البيانات وفق     

 .)الحالات من ٪ 82(الذكور من حالات 09 هناك حالة 11 في عامًا 29 و 17 بين
 

 المخيخ بمتلازمة مرتبطة ،) الحالات من ٪ 100 (الجمجمة داخل الدم ضغط ارتفاع السريرية الأعراض على يهيمن     
 من ٪ 45 في   المخيخ رةك نصف هو شيوعًا الأكثر الموقع أما).الحالات من ٪ 82 (حالات 09 في لوحظت
 .الحالات

 
 النسيجي الفرعي النوع أن ولوحظ. الجراحية للعينة النسيجي الفحص إلى النخاعي  رمومللأ اليقين تشخيص ويستند     

 في الأولى الأساسية الخطوة وهو البطين بتجاوز الأرموم مرتبط استئصال إن). الحالات من ٪ 82 (السائد هو الكلاسيكي
 و ضروري الكيميائي العلاج +/- الإشعاعي العلاج  معالتكميلي العلاج وهو.النخاعية البدائية الخلايا علاج أرموم

. حالات 03 في شيوعًا الأكثر العصبية عقاب الأ  تبقى
 التقدم ويهدف 70�٪ حوالي سنوات 5 لمدة الحياة قيد على البقاء معدل مع نسبيا جيد فيبقى النخاعي الأرموم تشخيص أما  
 . عقاب الأ من للحد السعي مع الحياة قيد على البقاء  نسب زيادة أجل من العلاج فعالية تحسين إلى الابحات في
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 العَظِيم اہلل أقْسِم
 . مِهْنَتِي في الله أراقبَ  أن

 الظروف كل في أطوَارهَا كآفّةِ  في الإنسان حياة أصُونَ  وأن
 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن قاذهانا في وسْعِيلا ابذ والأحَوال 

 .والقَلَق والألَم

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِنَاسِ  أحفَظَ  وأن  . سِرَّ

 والبعيد، للقريب الطبية رِعَايَتي لاالله، ابذ رحمة وسائِل من الدوَام عَلى أكونَ  وأن

 . والعدو والصديق ،طالحوال للصالح

رَه العلم، طلب على أثبار وأن  .لأذَاه لا الإنِْسَان لنَِفْعِ  وأسَخِّ

يَة المِهنَةِ  في زَميلٍ  لكُِلِّ  أخاً  وأكون يَصْغرَني، مَن وأعَُلّمَ  عَلَّمَني، مَن أوَُقّرَ  وأن بِّ  الطِّ

 .والتقوى البرِّ  عَلى مُتعَاونِينَ 

  تجَاهَ  يُشينهَا مِمّا نَقِيَّة وَعَلانيَتي، سِرّي في إيمَاني مِصْدَاق حياتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولهِِ  الله

 شهيدا أقول ما على والله
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