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NEURINOME RACHIDIEN ABREVIATIONS
-ATCDs : Antécédents

-CIM : claudication intermittente médullaire
-CHU : Centre Hospitalier Universitaire

-DL : Douleur

-F : Femme

-HD : Hernie discale

-H : Homme

-IRM : Imagerie par Résonance Magnétique
-HIC : Hypertension intracranienne

-HPN : Hydrocéphalie a pression normale
-IF : Impotence fonctionnelle

-Imp. Sexuelle
-1U

-KH
-LCR
-Mi
-MID

-N

-NCB
-NL
-NSE
-PDC
-PL
-Post op
-Pulm

: impuissance sexuelle

: incontinence urinaire

: Kyste hydatique

: Liquide Céphalo-rachidien
: membre inferieur

: Membre inferieur droit

' niveau
: Névralgies cervico-brachiales
: Normal
: Niveau socio-économique
: Produit de contraste

: Ponction lombaire

: postopératoire
: pulmonaire

: rien a signaler
: réflexes ostéotendineux
: Radiographie
: Syndrome

: Systéme nerveux central
: tuberculose
: troubles

: trou de conjugaison
: Traitement



NEURINOME RACHIDIEN ABREVIATIONS

-TDM : Tomodensitométrie
-VS : vitesse de sédimentation
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NEURINOME RACHIDIEN INTRODUCTION

Les schwannomes ou neurinomes rachidiens, sont des tumeurs bénignes qui se

développent a partir des cellules de Schwann des racines rachidiennes, expliquant le fait qu’ils
puissent se développer depuis la naissance jusqu’a I’extrémité de celle-ci (31, 38, 76, 92 ,166).

Le terme de neurinome a été proposé en 1910 par VEROCAY (110) pour désigner une
tumeur encapsulée développée sur une racine ou un nerf périphérique aux dépens de la gaine de
Schwann (6, 15, 17, 88, 110).

lls représentent prés d’un tiers des tumeurs intra durales extramédullaires (26, 31, 38, 40,
66, 118), se répartissant pour 80% d’entre elles tout au long de la moelle et pour 20%au niveau de
la queue de cheval (26, 31).

Deux types de neurinomes s’opposent anatomiquement :
_ Les uns, plus fréquents, a I'origine d’une racine sensitive ou motrice, a développement
intra -dural.
_ Les autres extraduraux, nés aux dépends d’un nerf rachidien (31, 40, 92).

La racine porteuse est souvent une racine sensitive, expliquant ainsi la fréquence des
douleurs radiculaires insomniantes révélatrices (38, 66, 76).

Les neurinomes sont le plus souvent sporadique, mais peuvent entrer dans le cadre d’une
neurofibromatose de type Il (15, 38, 88).

Certains auteurs américains utilisent le terme de neurofibroma pour désigner a la fois les
neurinomes et les neurofibromes.

Cependant le neurofibrome est une tumeur non encapsulée englobant le nerf dans sa
totalité(6) il se distingue du neurinome par sa structure histologique homogeéne (6, 48).

Les neurofibromes seront exclus de notre étude.
Cette pathologie propre au systéeme nerveux périphérique est de diagnostique souvent
méconnu ou tardif. Elle devrait étre évoquée devant tout syndrome de souffrance médullaire

et /ou radiculaire, pour étre opérée a un stade précoce, et guérir sans séquelles(81).

La symptomatologie clinique des neurinomes est variable et resté en rapport avec le siege
anatomique(71).

Cette tumeur a vu son exploration se modifier en fonction des nombreux progres
techniques réalisés par la neuroradiologie, essentiellement I'IRM(71).
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NEURINOME RACHIDIEN INTRODUCTION

L'approche neuroradiologique des neurinomes a considérablement évolué grace a
I'imagerie par résonance magnétique. Cette technique permet de faire le diagnostic de cette
tumeur, de facon plus précoce, plus précise et moins agressive.

La chirurgie est le traitement de premiére intention du neurinome rachidien. Son but est
I'ablation totale de la tumeur permettant ainsi la levée de la compression. L'évolution
postopératoire est généralement favorable

Le but de ce travail est de décrire les aspects épidémiologiques, cliniques,
anatomopathologiques, radiologiques et la prise en charge thérapeutique surtout chirurgicale
correcte et établir un pronostic. Ceci a partir de I'analyse rétrospective des données cliniques
radiologiques et chirurgicales de 3 patients porteur de neurinomes ,opérés et suivis dans le
service de neurochirurgie du centre hospitalier universitaire Med VI de Marrakech ,et ceci en
comparaison avec les données de la littérature.

11
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NEURINOME RACHIDIEN PATIENTS ET METHODES

I-PATIENTS :

Notre travail est une étude rétrospective étalée sur 5 ans , s’étendant du 1erjanvier 2001 au

31 décembre 2005 concernant 3 cas de neurinomes rachidiens chez des patients agés de 17 ans a

52 ans ,traités et suivis au service de neurochirurgie de CHU MOHAMMED VI de MARRAKECH.

Ce travail est basé sur I'exploitation des dossiers clinques, l'interprétation du bilan

radiologique, I'analyse des méthodes thérapeutiques, ainsi que I’évolution a court terme.

La plupart des malades ont été perdus de vue a leur sortie de I’hopital ce qui nous a

empéché d’évaluer I’évolution a long terme.

[I-METHODES D’ETUDE :

Pour exploiter ces données, nous avons établi une fiche d’exploitation des dossiers

cliniques comprenant des données :

v

v

Epidémiologiques : fréquence, age, sexe et antécédents.

Cliniques : un examen clinique minutieux a été mené a la recherche de troubles
sensitivo-moteurs, génito-sphinctériens, troubles des réflexes, douleur rachidienne
ou radiculaire.

Paracliniques : les différentes modalités explorant le rachis ont été utilisées et ont
permis de localiser le siége de la lésion : radiographie standard, myélographie,
tomodensitométrie et imagerie par résonance magnétique.

Thérapeutiques : un traitement médical initial a base d’antalgiques et de corticoides
a été administré a tous les patients, suivi d’un traitement chirurgical radical.
Evolutives : seule I’évolution a court terme a été étudiée chez nos patients, a la
recherche surtout, de signes d’amélioration, de régression ou d’aggravation des

troubles neurologiques.
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Nous n’avons inclus dans cette étude que les cas qui ont été confirmés sur le plan
histologique et dont les dossiers étaient exploitables, en excluant les neurinomes intracraniens et

les neurofibromes.
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Annexe ] . fiche d’exploitation :

CHU MOHAMMED VI Service de Neurochirurgie

Fiche d’exploitation

These : Neurinome rachidien
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NEURINOME RACHIDIEN OBSERVATIONS MEDICALES

OBSERAVATION N°I :

Mme E. F dgée de 25 ans, marié et mére de 2 enfants, résidente a Marrakech, de bas niveau
socio-économique, sans ATCDs pathologiques personnels ou familiaux particulier, hospitalisée le
26 /06/200]1 au service de neurochirurgie pour des troubles de la marche.

La symptomatologie semble remonter a 6 ans ,par [linstallation brutale aprés
l'accouchement d’une impotence fonctionnelles des 2 membres inférieurs, ayant régresser apres
1 an .la patiente présente depuis des douleurs rachidiennes lombo-sacré Jlocalisé, des
claudications intermittentes non douloureuses, avec paresthésie du membre inférieur droit a type
de fréquente sensation de froideur, associé a des troubles sphinctériens (incapacité de retenir les
selles et les urines pendant une longue durée) avec une anesthésie en selle.

Le tout évoluant dans un contexte de conservation de I'état général et d’apyrexie.

L’examen général : de /a patiente été normal a son admission.

L’examen neurologique :
> Examen de la marche . marche avec fauchage du cété gauche.
> Examen de la position debout :
-yeux ouvert : présente des mouvements anormaux.
-yeux fermés : Romberg +.
» Examen de la force musculaire .
-globale .
e Patiente tient le Barré.
o Manceuvre de Mangazini . chute des 2 membres inférieurs.
-segmentaire .
e [éger déficit a la flexion du pied gauche.
o [éger déficit d I'extension du membre inferieur gauche.
o Testing musculaire des 2 M/ : entre 3/5 et 4/5.

Etude du tonus musculaire . normal.

Y

> Examen de la sensibilité :
- Sensibilité tactile : hypoesthésie en regard de la face antérieure (1 / 3 inf)
des 2 membres inferieurs.
- Sensibilité algique : hypoesthésie en regard de la face antérieure (1/3 inf)
des 2 jambes.
- Sensibilité proprioceptive : normale.
> Examen des réflexes :
-Abolition des reflexes rotuliens et achilien au niveau des 2 membres
inférieurs.
- Reflexes cutanéo-abdominaux : normaux.
- Babinski : indifférent.
Examen des paires craniennes : normal.

Y

> Reste d’examen neurologique est sans particularités.
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Le reste de I’examen clinique . sans particularités.

Conclusion clinique : il s’agit de Mme E.F, dgée de 25ans sans antécédents
pathologiques particulier qui présente un syndrome rachidien, des claudications intermittentes
non douloureuses, une paresthésie du membre inférieur droit, une anesthésie en selle et des
troubles sphinctériens.

L’examen retrouve une abolition des réflexes rotuliens et achilléen au niveau des 2 membres
inférieurs avec une hypoesthésie tactile et algique au niveau du dermatome L2, avec un léger
déficit des extenseurs et des fléchisseurs du membre inférieur gauche.

Donc en bref il s’agit d’un syndrome de compression médullaire avec un niveau sensitif L2
évoluant depuis 6 ans

Bilan paraclinique :

> Rx standards du rachis : normaux.

> IRM (faite le 29 /04/03) : montre un processus lésionnel tumoral intra dural et
extra médullaire situé entre D12 et L2, présentant un signal spontanément iso-
intense en T1, hyper-intense hétérogéne en T2, mesure environ 5,5 cm de hauteur
,2 cm de diametre antéro- postérieur, et 4 cm selon I'axe transversal, traversant et
élargissant le trou de conjugaison correspondant droit, réalisant un syndrome de
compression médullaire .
Cet aspect est en faveur d’un neurinome rachidien.

> Bilan biologique : normal.

La patiente a bénéficier d’un traitement médical a but antalgique a base d’antalgique et de
corticoides.

La patiente a été opérée le 30/05/2001, selon une voie d’abord postérieur, l'acte
chirurgical a consisté a une laminectomie D12, L1, L2 et partielle de D11, ayant permis la
découverte d’un processus d’aspect jaune grisatre, friable, naissant au dépend de la racine droite
de D12 ayant rompue la capsule grisatre postérieure et refoulant la moelle vers la gauche et vers
le bas, I’exérese chirurgicale a été totale.

La rééducation fonctionnelle a été préconisée chez la patiente en post opératoire qu’a
montrée une amélioration clinique a la suite de la rééducation pratiquée au service.

Résultats d’anatomopathologique : aspect morphologique d’un schwannome de type A et
de type B d’ANTONI.

Les suites postopératoire ont été simple, et I’évolution a court terme a été marquée par
une récupération totale et une nette amélioration clinique.

L’évolution lointaine était difficile a apprécier, car la patiente a été perdu de vue a la sortie de
I’hopital.
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OBSERVATION N2 :

M A.H dgée de 17 ans , gauchiére de latéralité ,i1er d’une fratrie de 5 ayant une
consanguinité de 1¢ degré, originaire de AZILAL et résidente a Marrakech, non scolarisée ,sans
profession ,de bas niveau socio-économique, non mutualiste. Sans ATCDs pathologiques
personnels ou familials particulier, hospitalisée le 8 /11/2004 au service de neurochirurgie pour
des troubles de la marche.

La symptomatologie semble remonter a 2 ans, par l’installation progressive de douleurs
paroxystiques de moyenne intensité du rachis dorsolombaire irradiant vers les membres
inferieurs, compliqué par la suite par des troubles de la marche

Et une impotence fonctionnelle, le tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation
de ’état général.

Ce qui a poussé la patiente a consultée a AZILAL ou elle a été hospitalisée et a recu un
traitement médical (pas de documents), aprés la patiente a fait le tour des traitements
traditionnels et vu la non amélioration de son état, elle a consulté dans notre formation.

L’examen général : de /a patiente été normal a son admission.

L’examen neurologique :
> Examen de la marche : marche impossible sans double appul.
> Examen de la position debout. Romberg impossible a évaluer vu l'impotence
fonctionnelle du 2 M.
> Examen de la force musculaire :

-globale .

e Patiente tient le Barré.

o Manceuvre de Mangazini . chute des 2 membres inférieurs.
-segmentaire .

e  Normale aux membres sup.

o Para parésie des 2 membres inferieurs.

o Testing musculaire des 2 M/ : entre 3/5 et 4/5.
o Trophicité normale.

> Etude du tonus musculaire :
e Normal aux membres supérieurs.
e  Hypertonie spastique aux 2 M.
> Examen de la sensibilité :
- Sensibilité superficielle : NL.
- Sensibilité profonde . NL.
» Examen des réflexes :
- reflexes rotuliens : vifs et polycinétiques au niveau des 2 membres
inférieurs.
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- Reflexes achiliens : vifs au niveau des 2 membres inférieurs.

- Babinski : en extension.
- Clonus rotulien présent a l'admission.
- Trépidation épileptoide : présente dans les 2 M.
> Examen des paires crdniennes . normal.
> Reste d’examen neurologique est sans particularités.
Le reste de I'examen clinique est sans particularité en dehors d’une douleur a la palpation
des épineuses du rachis dorsal, avec une contracture para vertébrale associée a une raideur
rachidienne dorsale.

Conclusion clinique: i/ s’agit de M'™

pathologiques particulier qui présente depuis 2 ans un syndrome de compression médullaire
lente fait de paraparésie, ROT vifs et polycinétiques, trépidation épileptoides ,clonus rotulien et
présence de Babinski.

A.H, dgée de 17ans sans antécédents

Bilan paraclinique :
» Rx standards du rachis : NL.
> IRM (faite lell] /11/04). Présence au niveau de D8, D9 et D10 d’un processus
tumoral en double composante intracanalaire sous ligamentaire et extracanalaire, ce

processus est iso-intense en T1, T2 et prend le produit de contraste de facon
intense, mesurant 30/60 /60mm responsable d’importante compression sur le
cordon médullaire qu’est laminé entre les murs vertébraux.
Cet aspect est en faveur d’un neurinome rachidien.

> Bilan biologigue : normal.

La patiente a bénéficier d’un traitement médical a but antalgique a base d’antalgique et de
corticoide.

Le patient a été opéré le 24/11/2004, I'acte chirurgical a été fait par voie postérieure et
une thoracotomie, I'exéreése a été totale.

La rééducation fonctionnelle a été préconisée chez la patiente en post opératoire qu’a
montrée une amélioration clinique a la suite de la rééducation pratiquée au service.

Résultats d’anatomopathologique : aspect morphologique en faveur de schwannome de
type ANTONI A.

Les suites postopératoire ont été simple, et I’évolution a court terme a été marquée par
une récupération totale et une nette amélioration clinique.
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L’évolution lointaine était difficile a apprécier, car la patiente a été perdu de vue a la sortie de
I’hopital.

OBSERVATION N° 3 :

MrS.S dgé de 51ans, gauchier de latéralité, gardien de profession, originaire et résidant a
Agadir, de bas niveau socio-économique, non mutualiste. Ayant comme ATCDs pathologiques un
geste chirurgical en 1995 pour une pathologie du rachis lombaire (pas de documents),
hospitalisée le 10 /12/2005 au service de neurochirurgie pour des lombalgies associées a une
parésie du M/ droit.

La symptomatologie semble remonter a 10 ans (1995) par 'apparition brutale d’une parésie du
membre inférieur droit altérant la qualité de marche, avec hypoesthésie distale du méme membre,
accompagnée de fuite urinaire et d’impuissance sexuelle.

La symptomatologie s’est aggravée durant les 2 derniers mois, le tout évoluant dans un contexte
d’apyrexie et de conservation de I'état général.

L’examen général du patient été normal a son admission.

L’examen neurologique :
» Examen de la marche et de la station debout :
e Patient incapable de se tenir debout.
e marche impossible sans double appui : boitement.
> Examen de la force musculaire :
-globale :
e Patient tient le Barré el le Mangazini.
-segmentaire :

e  Normale aux membres sup.

o Déficit de la flexion dorsale et plantaire du pied droit
e Testing musculaire du M/ droit : entre 3/5 et 4/5

o Testing musculaire du Ml gauche : NL.

> Ftude du tonus musculaire :
e Normal aux membres supérieurs.
e Hypotonie du membre inferieur droit.
> Examen de la sensibilité :
- Sensibilité superficielle : hypoesthésie distale droite.
- Sensibilité profonde . NL.
» Examen des réflexes :
- ROT : abolition des reflexes rotuliens et achiliens droits.
- RCP : en flexion a gauche, indifférent a droit.
- Le reste des reflexes . normaux.
> Examen des paires crdniennes . normal.
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> Reste d’examen neurologique est sans particularités.
Examen génitaux-sphinctérien : Aypotonie anale.

Examen de I’appareil locomoteur :
» Cicatrice d’un acte chirurgical au niveau du rachis lombaire.
> Hypotrophie muscles paravértébraux.
» Le reste de 'examen : normal.

Le reste de I’examen clinique est sans particularité.

Conclusion clinique : i/ s’agit de M" 5.5, 4gé de 51ans, opéré en 1995 pour une pathologie au
niveau du rachis lombaire (pas de documents) et qui présente un syndrome de la queue de cheval
évoluant depuis 10 ans et qui s’est aggravée durant les 2 derniers mois.

Bilan paraclinique :
> Rx standards du rachis - normaux.
> IRM (faite 1e30 /11/05) . présence d’'une masse polylobée de 55 mm a cheval entre
L4 et L5 réalisant un aspect en sablier se présentant en hyposignal en T1 et en
hypersignal en T2 avec érosion des vertebres et refoulement du sac dural.

Cet aspect est en faveur d’un neurinome rachidien.
> Bilan biologique :(NFS, VS, TP, INR, GROUPAGE, GLYCEMIE,
UREE, CREATININE, ...) : normal.

Le patient a bénéficier d’un traitement médical a but antalgique a base d’antalgique et de
corticoides.

Le patient a été opéré le 5/12/2005, I'acte chirurgical a été fait par voie postérieure, le
geste a consister a une laminectomie L4 et L5, I'exérese a été totale.

La rééducation fonctionnelle a été préconisée chez le patient en post opératoire qu’a
montré une amélioration clinique a la suite de la rééducation pratiquée au service.

Résultats d’anatomopathologique : aspect morphologique en faveur de schwannome de
type ANTONI A.

Les suites postopératoire ont été simple, et I’évolution a court terme a été marquée par
une petite récupération et une légére amélioration clinique.

L’évolution lointaine était difficile a apprécier, car le malade a été perdu de vue a la sortie de
I’hopital.
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|I-EPIDEMIOLOCGIE :
1-REPARTITION EN FONCTION DE L’AGE ET LE SEXE :

Les 3 patients se répartissent en Thomme (33,33%) et 2 femmes (66,66%) avec un age
moyen de 31,33 ans et des extrémes allant de 17 a 52 ans.

Tableau I : répartition selon I’'dge :

Tranche d’age Nombre de cas Pourcentage(%)
inf. a 20 ans 1 33,33
21-30 ans 1 33,33
31-40 ans 0 0
41-50 ans 0 0
Sup a 50ans 1 33,33
total 3 100

m femmes

B hommes

Fig. 1 : Répartition selon le sexe :

2-ANTECEDENTS :

On avait noté 1 antécédent pathologique chez 1patient soit 33,33% des cas :

- le patient a été opéré en 1995 pour une pathologie lombaire (pas de documents).
- les 2 patientes n’avaient aucun antécédent pathologique, soit 66,66% des cas.
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[I- DONNEES CLINIQUES :

1- Circonstance du diagnostic :

1-1. Douleurs rachidiennes :
2 de nos patients (66,66%) présentaient des douleurs rachidiennes dont le siege était

dorsolombaire dans 1 cas, lombosacré dans 1 cas. (figure2).

B lombosacré
B dorsolombaire

Figure 2 : Répartition des douleurs rachidiennes selon le siege

1-2. Douleurs radiculaires :
Un malade de cette série a consulté pour des douleurs radiculaires, il s’agit de
lombosciatalgies bilatérales mal systématisées.
1-3. Troubles moteurs :
Présents chez tous nos patients (100%), ils étaient sous forme de claudication médullaire
intermittente dans un seul cas, sous forme de lourdeur des 2 membres inférieurs dans 2 cas, de

lourdeur d’un seul membre dans 1 cas. (Figure 3).
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Figure 3 : Les troubles moteurs

1-4. Troubles sensitifs :
Rapportés dans 2 cas (66,66%), sous forme d’hypoesthésie dans 1 cas, et sous forme de

paresthésie associée a une anesthésie en selle dans 1 cas, (Figure 4).

i hypoesthésie M paresthésie i anesthésie

Figure 4 : Les troubles sensitifs
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1-5. Troubles sphinctériens :
2 patients (66,66%) avaient rapporté une notion de troubles sphinctériens a type
d’incontinence urinaire et d’incapacité de retenir les selles.
1-6. Troubles sexuels :
Un seul patient avait rapporté la notion d'impuissance sexuelle soit 33,33% des cas.

Tableau Il : Principaux symptoémes révélateurs

Signes Cliniques Nombre de cas Pourcentage %
Douleurs rachidiennes 2 66,66
Douleurs radiculaires 1 33,33

Troubles moteurs 3 100

Troubles sensitifs 2 66.66
Troubles sphinctériens 2 66,66

Troubles sexuels 1 33,33%

2-Durée d’évolution :

La durée d’évolution avant I’hospitalisation était comprise entre 2 ans et 10 ans avec une
moyenne de 6 ans.

3-Examen clinique :

3-1. Syndrome rachidien :

Ce syndrome était présent chez 2 patients, soit 66,66% des cas.
Il était a type de :
¢ Douleur a la palpation des épineuses dans 2 cas.
¢ Contracture para vertébrale associée a une raideur rachidienne dans
1 cas.

3-2. Syndrome lésionnel :

Dans ce syndrome, les douleurs radiculaires étaient présentes chez 1 patient, soit
33,33% des cas : Il était a type de Lombosciatalgies.
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3-2. syndrome sous lésionnel :

» Troubles moteurs :

Aprés un examen neurologique minutieux, les troubles ont été retrouvés chez 3 patients,
soit 100% des cas :

e 1 cas de monoparésie, soit 33,33% des cas.

e 2 cas de paraparésie, soit 66,66%des cas.

» Troubles sensitifs :

Les troubles sensitifs objectifs sous jacents au syndrome lésionnel étaient discrets au
début et souvent retardés par rapport aux troubles moteurs.

L’atteinte sensitive a été objectivée chez 2 patients, soit 66,66% a des degrés variables
(Voir tableau si dessous).

Tableau lll : Répartition des troubles sensitifs

Types de troubles sensitives Nombre de cas Pourcentage (%)
Anesthésie 1 33, 33
Niveau sensitif :L 2 1 33,33
Sensibilité profonde 0 0

» Troubles des réflexes :

Les réflexes ostéotendineux étaient abolis chez 2 patients, soit 66,66% des cas, et vifs chez
1 patient, soit 33,33% des cas.

» Signes d’irritation pyramidale :
e Un signe de Babinski bilatérale chez 1 patient, soit 33,33% des cas.
¢ 1 cas de trépidations épileptoides, soit 33 ,33% des cas.
e 1 cas de clonus rotuliens, soit 33,33% des cas.

» Troubles sphinctériens :

Dans notre série, on a retrouvé un cas d’hypotonie sphinctérienne a I’examen clinique, soit
33,33% des cas et un cas d’incontinence urinaire soit 33 ,33%.
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Tableau IV : résultats de I’examen clinique

Signe de I’examen
c Nombre de cas Pourcentage (%)
Syndrome lésionnel 1 33,33
Syndrome sous lésionnel
o Troubles moteurs 3 100
o Troubles sensitifs 2 66,66
o Troubles sphinctériens 2 66,66
o Syndrome pyramidale 1 33,33
Synd hidi
yndrome rachi |enne.: . 5 66.66
o Douleurs rachidiennes
: - 33,33
o Raideur rachidienne
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[Il. DONNEES PARACLINIQUES :

1-IMAGERIE :

1.1- Radiographie standard :

La radiographie conventionnelle a été faite chez tous les patients et avait montré :
e Un aspect normal dans les 3 cas, soit 100 % des cas.

1.2- Tomodensitométrie rachidienne :
Non faite chez aucuns malades de notre série.
1.3- Imagerie par résonance magnétique :
Elle a été réalisée chez les 3 patients, soit 100% des cas et avait montré :

v" Un processus lésionnel tumoral intradural et extramédullaire situé entre D12
et L2, présentant un signal spontanément iso-intense en T1, hyper-intense
hétérogene en T2.

v' Présence au niveau de D8, D9 et D10 d’un processus tumoral en double

composante intracanalaire sous ligamentaire et extracanalaire, ce processus
est iso-intense en T1, T2 et prend le produit de contraste de facon intense.

v' Présence d’une masse polylobée a cheval entre L4 et L5 réalisant un aspect en
sablier se présentant en hypo-signal en T1 et en hyper-signal en T2 avec
érosion des vertébres et refoulement du sac dural.
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RESULTATS

Photos 1 et 2 : IRM en coupe sagittale en T1 sans (1) et avec injection de gadolinium(2) montrant

un neurinome dorsal étalé de D8 a D10.
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Photo 3, 4,5 et 6 : IRM en coupe sagittales (3,4) et en coupe axiales (5,6) ; avec (4,6) et sans (3,5)
injection de gadolinium en séquences pondérées T1 montrant un neurinome rachidien situé entre
D12 et L2 avec une extension latérale.

1.4- Myélographie :

Non faite chez aucun malade de notre série.

2-REPARTITION SELON LE SIEGE :

Plusieurs segments du rachis ont été atteints selon le graphique suivant :

: ® lombaire
: L m dorsal
,— W dorsolombaire

Fig. 5 : répartition selon le siege

3. BILAN BIOLOGIQUE :

Le bilan biologique n’a pas objectivé d’anomalie pour tous les patients.

4. EXAMENS ELECTRIQUE :

Malheureusement aucun malades de notre petites série n’a bénéficier de ce genre
d’examen paraclinique vue le retard diagnostic.

IV.ATTITUDE THERAPEUTIQUE :

1-TRAITEMENT MEDICAL :

Il avait un réle surtout antalgique, tous nos patients ont bénéficié d’un traitement
antalgique, associé a une corticothérapie a raison de 120 mg/j de méthylprédnisone.
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2-TRAITEMENT CHIRURGICAL :

2-1 voie d’abord :
La voie d’abord postérieure est la plus utilisée (2 patients) soit 66,6%.(voir tableau si
dessous).

Tableau V : Répartition selon la voie d’abord

Voie d’abord Antérieure postérieure Combinée
Nombre de cas 0 2 1
Abord Dorsal Lombaire
Exérése compléte 2 1
Exérése partielle 0 0

2-2 Qualité d’exérese :

v' L’exérése était totale chez les 3 patients, soit 100% des cas. (voir tableau VI).

Tableau VI : Répartition selon le siege et la qualité d’exérése

V.EVOLUTION :

Seule I’évolution a court terme a été étudiée chez nos 3 malades.

1. A COURT TERME :

L’évolution a été marquée par la régression totale de la symptomatologie chez 2 de nos
patients, soit 66,66 % des cas.

La rééducation fonctionnelle a été préconisée chez tous nos patients qu’a montrés une
amélioration clinique a la suite de la rééducation pratiquée au service.

2. A LONG TERME :

L’évolution lointaine était difficile a apprécier, la plupart des malades ont été perdus de vue a
leur sortie de I’hopital.
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|. GENERALITES :

1- Rappel anatomique :

1.1 la moelle épiniére :

La moelle épiniére est un cordon blanc de 1 cm de diametre et de 50 cm de longueur logé
dans le canal rachidien, elle s’étend du trou occipital (jonction bulbo médullaire) jusqu’au niveau
L1-L2 (7).

Elle présente deux renflements correspondant a I’émergence des racines nerveuses
destinés aux quatre membres : le renflement cervical et le renflement lombaire, elle se termine en
pointe au niveau de L2, c’est le cone terminal (31,76).

La croissance en longueur de la moelle est moins importante que celle du canal vertébrale
au point qu’a la naissance, le cone médullaire (moelle sacrée) se termine au niveau du deuxiéme
disque lombaire, cette ascension apparente de la moelle explique le décalage entre segments
médullaires et vertebres a partir de la sixieme vertebre dorsale et la formation de la queue de
cheval (31,76). (Figure 7)

L’enveloppe durale contenant la moelle se prolonge jusqu’au sacrum et contrairement a la
dure mere rachidienne n’adhére pas a l'os, il existe donc un espace péridural, réduit vers I’avant
mais plus large vers I'arriere et qui est occupé par la graisse épidurale et les plexus veineux (31,
76,166). (Figure 8)

Sur une coupe transversale de la moelle, on distingue la substance grise formée par les
corps cellulaires et la substance blanche formée par les fibres de passage. (Figure 9)

1.2 Les racines :

Les racines sont formées, de chaque coté, par 'union de deux racines, antérieure motrice

et postérieure sensitive. Elles prennent naissance sur les sillons corticaux de la moelle sous forme

condensée pour la racine antérieure, et plus étalée en hauteur pour la racine postérieure, grace a
une série de radicelles (20). (Figure 10)

Il existe 31 paire de racines rachidiennes droites et gauches ( 8paires de racines cervicales

,12 paires de racines thoraciques ,5 paires de racines lombaires ,5paires de racines sacrées et une
paire de racine coccygiennes.) (31,76) .(fig. 11)
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Au niveau lombaire, le cul de sac ne contient plus que des racines lombaires et sacrées,
I’ensemble de ces racines est dénommé queue de cheval (31,76). (fig. 11)

Situé sur la racine postérieure, le ganglion spinal est toujours situé sous les pédicules, se
qui permet de le localiser facilement au scanner et a I'IRM .la racine antérieur chemine en avant du
ganglion et s’y accole avant de méler ses fibres aux éléments sensitifs pour former le nerf
rachidien mixte. A la sortie du trou de conjugaison celui-ci se divise classiquement en deux
branches, antérieure et postérieure gréle (20).

Les racines rachidiennes ont sous leur dépendance un territoire nerveux périphérique, elles
déterminent une segmentation de la moelle en hauteur, chaque racine droite et gauche
correspondant a un métamere précis (31,76).

La métamérisation de la moelle épiniere permet de définir des territoires cutanés sensitifs
(dermatomes), (fig.12) et des territoires musculaires moteurs (myotomes).ainsi I’existence de haut
en bas de 31 paires de racines rachidiennes déterminent une segmentation médullaire de 31
métameres (76).

1.3 Organisation tissulaire :

Une fibre nerveuse est un prolongement cytoplasmique d’une cellule nerveuse appelé
cylindraxe, enveloppé ou non de diverses gaines. Le cylindraxe est soit une dendrite, soit un
axone. Les gaines sont : la gaine de Schwann, et la gaine de myéline, cette derniere est élaborée
par la cellule de Schwann qui s’enroule en spires concentriques autour du cylindraxe (93).

La cellule de Schwann originaire des crétes neurales, présente deux compartiments (93) :

o Compartiment externe qui est la gaine de Schwann et contient le noyau, les
mitochondries, I'appareil de golgi, et la plus grande partie du cytoplasme.
o Compartiment interne qu’est la gaine de myéline.

Plusieurs fibres nerveuses maintenues par du tissu conjonctif, constituent un nerf
périphérique. La proportion de fibres amyéliniques et myéliniques est variable. Aucun caractére
morphologique en microscopie optique ne distingue un nerf moteur d’un nerf sensitif (93).

Chaque fibre nerveuse accompagnée ou non d’une ou de plusieurs gaines, est entourée par
I’endonevre constitué de travées de fibres conjonctives accompagnée de capillaires sanguines
.plusieurs fibres forment le faisceau, limité par le périnevre : tissu conjonctif lamellaire, dense et
résistant. Chaque lamelle n’est qu’une seule couche cellulaire séparée de la suivante par une lame
basale discontinue et par des fibres collagénes. Les fibres nerveuses peuvent quitter un faisceau
pour en rejoindre un autre (93).

Plusieurs faisceaux nerveux forment un nerf qui est limité par un tissu conjonctif dense
appelé épinévre. Celui ci est suffisamment solide pour permettre des sutures chirurgicales. Il
contient un réseau vasculaire qui pénétre le périnévre et deviendra capillaire dans I’endonévre
(93).
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1.4 Le trou de conjugaison ou foramen intervertébral :

C’est un orifice dont la partie antéro supérieure est formée par le pédicule et le corps
vertébral, et la partie postéro inférieure par le massif articulaire et le disque intervertébral (110).

Il contient les racines, le ganglion spinal, de la graisse et des veines (71,110).
Au niveau cervical, le foramen (de situation postéro-interne) se continue en dehors par la

gouttiére transversaire (de situation antéro-externe) perforée en son fond par I'orifice de passage
de I'artere vertébrale (110).
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Renflement cervical ——

Renflament lombaire

Miveau mférieur de la moelle = L2 ——
Cil-de-sac dural

Figure 7 : schéma représentatif de la disposition général dans le canal vertébral de la moelle

épiniére.
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Substance grise

Sillon médian postérieur
canal central

Sillon médian antérieur
Ple mére

Z AN Espace sous-arachnoidien
Racines antérieures ¢ 4 Arachnoide

Figure 8 : schéma représentatif des enveloppes médullaires.
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Figure 9 : photographie d’une coupe transversale de la moelle épiniére.

Coupe au mveau d'une vertébre cervicale

Racine |

posterieure

Dure-mére

'ip!i nal achnoide

Pie-mere

Nerf rachudien
Racine

antérieure

Figure 10 : schéma d’une coupe transversale du rachis cervical montrant les méninges et I’origine

des nerfs rachidiens.
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8 nerfs cervicaux, mais
seulement 7 vertébres
cervicales)
S1
L = 52
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le nerf spinal L4. Une protrusion au niveau clu disque de
L5-$1 affecte le nerf spinal S1, et non le nerf spinal L5.
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Figure 11 : schéma du rachis montrant les segments médullaires, leurs rapports avec

les vertébres et 'origine des plexus.
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Schéma de la topographie des

dermatomes présentés en segments

distincts. Il y a en fait un chevauchement
. considérable entre deux dermatomes
\"“\‘adjacents. ——

o
P
4 g’ W
a2

© Novartis

Niveaux des principaux dermatomes

T10 Niveau de I'ombilic
C5 Clavicules T12 Régians inguinales (aine)
C5,6,7 Parties latérales des membres supérieurs  L1,2,3,4 Faces antérieure ot médiale des membres inférieurs
C8, T1 Parties médiales des membres supérieurs L4, 5, S1 Pied
Cé Pouce L4 Face meédiale du gros orteil
C6,7,8 Main -8§1, 2, L5 Faces postéro-externes des membres inférieurs
Cc8 Annulaire et auriculaire S1 Bord latéral du pied et du petit orteil
T4 Niveau du mamelon S2,3,4 Périnée

Figure 12 : schéma montrant la systématisation des niveaux sensitifs

46



NEURINOME RACHIDIEN DISCUSSION

2. physiopathologie :

Le syndrome lésionnel, traduit la souffrance du métameére directement comprimé par la
lésion en cause (31,76).

Il 2 une grande valeur localisatrice et permet de préciser le niveau de la compression en
hauteur. Parfois le syndrome lésionnel peut dépasser en hauteur les limites de la compression
segmentaire : soit vers le bas du fait d’'une ischémie chronique en aval de la lésion, soit vers le
haut du fait de la compression d’'une artere radiculo-médullaire de trajet ascendant qui rend
possible un décalage de la symptomatologie vers le haut (20,31).

Le syndrome sous lésionnel traduit la souffrance des vois ascendantes et descendantes
encore appelées voies longues. Du fait de la répartition topographique des voies motrices et
sensitives, on comprend que les troubles intéressent d’abord les derniers métameres sacrés, qui,
peu a peu, s’étendent, remontant progressivement jusqu’au traitement de la compression
médullaire (31).

Le canal vertébral, aux limites osseuses, est un espace inextensible, tout processus
expansif s’y développant peut donc provoquer une compression de la moelle, des racines
rachidiennes ou des vaisseaux a destinée médullaire (81).

Les lésions observées peuvent donc étre la conséquence d’une compression directe ou
d’une ischémie des structures nerveuses (81).

L'importance des lésions artérielles dépend de la localisation de la compression en
largeur : les lésions intra durales ont un faible retentissement vasculaire car elles ne compriment
que les artéres médullaires ou juxta médullaires dont le territoire d’irrigation est limité, les lésions
extradurales notamment les coulées épidurales peuvent avoir un retentissement plus important en
oblitérant une artére radiculo-médullaire a destinée plurisegmentaire (71).

A I'étage dorsal ou les réseaux de suppléance sont moins développés, les lésions
vasculaires sont plus importantes, leurs sémiologies rendent compte de la répartition de
I’irrigation médullaire entre les axes spinaux antérieur et postérieure (20).

Il .Rappels anatomo-pathologiques :

Les neurinomes, aussi appelés schwannomes, shwannogliomes, neurilemmomes, sont
des tumeurs bénignes, faites de cellules de Schwann, sans cylindraxe ni myéline, et sans
participation de ’endonevre (31, 43, 48, 51, 118,157).
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Ils peuvent se développer partout ou se trouvent des cellules de Schwann, c’est-a-dire :
nerfs craniens, racines rachidiennes, tronc nerveux périphériques, terminaisons nerveuses (15, 17,
33,81).
1 .Aspect macroscopigue :

Les tumeurs sont de formes variées, fusiforme, arrondie ou ovoide, en bissac a surface
lisse ou trés légerement bosselée ou lobulée, de consistance ferme, bien encapsulée, de taille
variable (48, 72,75).

Le neurinome est bien limité et sa capsule est bien vascularisée. Il refoule le nerf sans
I’envahir (75). (fig.13)

Blanchatre a la section, il peut étre de couleur jaunatre ou bigarré par la nécrose,
I'infiltration graisseuse ou les hémorragies (71).

Les neurinomes est tantot dense, tantot kystique (72 ,4% des cas rapportés par
MATSUZAKI) (72).

En regle, il est solitaire. On peut cependant observer des neurinomes multiples, parfois
associés a des neurofibromes dans le cadre d’une neurofibromatose de typel ou 2 (15, 31, 38, 48,
92).

La taille des neurinomes varie entre 4-20mm dans 22%,20 et 50 mm dans 28%, et
supérieure a 50mm dans 50%des cas (17).

Les neurinomes intramédullaires apparaissent sur le plan anatomopathologique comme
des tumeurs fermes, bien limitées, de couleur blanchatre. L’existence d’une capsule n’est pas trés
fréqguemment rapportée (29, 52). Il peut exister quelquefois un kyste intramédullaire ou des traces

d’hémorragie, une pigmentation noiratre du neurinome de I'acoustique.

L’évolution des neurinomes est lente, et il reste en principe histologiguement bénin.
Toutefois, ils peuvent récidiver en cas d’exérése incomplete (52).

Chez I’enfant, ces tumeurs sont plus volumineuses et évoluent rapidement (48).

2. Aspect microscopique :

2.1  Architecture générale :

Il faut distinguer les neurinomes (ou le tissu peut revétir 2 aspects : fibrillaire dense ou de
réticulaire lache) des neurofibromes (hyperplasie des éléments de soutien schwanniens et
fibroblastiques du nerf, dissociant les fibres nerveuses) (31).
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Dans les neurinomes, les cellules de Schwann sont entourées d’une substance de collagéne
constituée de fibres qui ont un aspect fusiforme, a noyau allongé avec une disposition
palissadique en rosettes ou en nodules tourbillonnants (31, 75, 81).

ANTONY et HEUER (45, 81) distinguent deux variétés :

v Le type A d’ANTONY d’aspect fibrillaire dense ou les cellules vacuolaires et
spumeuses sont allongées, avec peu de cytoplasme, et un noyau en batonnet
ou ovoide. les cellules se disposent en faisceaux entrecroisés, séparées par
des fibres de collagéne et de réticuline (Fig. 14). par place, ces cellules se
groupent de facon telle que leurs noyaux s’alignent en palissades. la
juxtaposition de plusieurs palissades en anneaux, peut réaliser des nodules
de VEROCAY (Fig. 16).

v Le type B d’ANTONY d’aspect réticulaire et myxoide lache ou la densité
cellulaire est moindre, comportant des cellules anastomotiques étoilées et
vacuolisées. (Fig.15)

Le type B d’ ANTONY serait plus fréquent au niveau intracranien (110).

Dans la série de HU (45), 47,8% des neurinomes étaient soit de type ANTONI A ou ANTONI
B. seules les 52 % restants comportaient des zones de micronécroses et/ou des microkystes, et
des malformations vasculaires associées ou non aux types histologiques d’Antoni.

L’individualisation de ces formes histologiques semble n’avoir cependant aucune incidence
sur I’évolution et le pronostic (71).

Il faut noter I’épaississement hyalin des parois des vaisseaux tumoraux, I'absence de
mitoses et de fibres nerveuses dans le tissu tumoral. Celles-ci sont refoulées et incorporées dans
la capsule (9, 83).

En microscopie électronique, il s’agit d’une prolifération exclusive de cellules de
Schwann, avec production plus ou moins marquée de collagene.

C’est une lésion histologiquement bénigne ou la transformation maligne n’a été objectivée
que dans les formes périphériques (6,48).

Dans les neurinomes intra médullaires, sur le plan microscopique, on retrouve les deux
types histologique décrits, c’est-a-dire le type A d’Antoni et le type B dans la méme tumeur (20,
52,128).
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La dégénérescence maligne de la tumeur peut étre évoquée sur I'absence de clivage,
I'infiltration de la moelle péri-tumorale et I’existence sur le plan histologique de foyers de nécrose
et de cellules multi-nuclées (52,128).

2.2 Ultra structure de la capsule :
La premiére description de la capsule a été faite par MITSUHIRO (73) qui a démontré qu’il
n’'existait pas de séparation nette entre la tumeur proprement dite et sa capsule, ce qui justifie

I'intérét de I'exérése compléte au lieu d’une simple énucléation pour éviter les récidives.

La capsule est constituée de trois couches (73) :

. Une couche de tissu nerveux
. Une couche fibrillaire
. Et une couche transitionnelle, ou on retrouve a la fois les

cellules nerveuses et les fibres.

La couche de tissu nerveux est constituée de cellules nerveuses sans atypies d’aspect
fusiforme et allongé.

Les tumeurs de grande taille se développent préférentiellement aux dépens de cette
couche.

La couche fibreuse comprend des fibrocytes et une trame de tissu collagéne abondante,
son épaisseur varie entre 10 - 100 p. Les cellules au contact de la capsule s’aplatissent et se
superposent a la surface de la tumeur.

L’épaisseur de la capsule des neurinomes rachidiens varie entre 15-800y, contrairement a
celles des neurinomes intracraniens notamment le neurinome de I'acoustique dont I’épaisseur ne
dépasse pas 5 p.cette épaisseur varie également en fonction du siege intrarachidien de la tumeur,
elle est plus importante dans les neurinomes extraduraux (73).

3 .aspect particulier :

Quelque soit I'aspect primitif, des variations ou des transformations histologiques diverses

peuvent survenir, notamment une hémorragie interne ou une transformation kystique(71).

Des dépots de calcosphérites et de mélanine peuvent coexister rapportés sous une
terminologie variable telle que: schwannome mélanotique, schwannome pigmenté,

neurilemmome pigmenté(19).
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Le premier neurinome pigmenté a été décrit en 1934 par BJORNBOE(37) chez une patiente
souffrant d’une maladie de VON Recklinghausen. On retrouve la premiere description de
schwannome pigmenté spinal par MANDYBUR (37) en 1974. 40 cas ont été colligés dans la

littérature jusqu’a 1993(37).

L’aspect macroscopique de ces tumeurs est presque toujours le méme bien limité,

encapsulé, et parfois kystique, a contenu noiratre avec présence de calculs(110).

L’examen histologique retrouve les caractéres d’un schwannome commun avec un
abondant pigment brunatre intra cytoplasmique de nature mélanique donnant une réaction
FONTANA+ (coloration qui persiste aprés oxydation par ’eau oxygénée) et la négativité de la
coloration de PERLS, les cellules se disposent en faisceaux entrecroisés parfois en palissades

caractéristiques .il n’y a ni anisocytose, ni anisocaryose et aucune mitose n’est visible(37).

Une étude immunhistochimique a permis la recherche de la protéine S 100 dans les cellules
tumorales dont la mise en évidence par anti-sérum polyclonal était considérée comme spécifique
des cellules gliales ou des cellules de Schwann et en pathologie des schwannomes et des
mélanocytes tumoraux. La présence de microcalcifications ou de calcosphérites semblent étre un

élément du diagnostic positif (19, 37).

La microscopie électronique confirme le caractére ultrastructural commun avec la cellule de
Schwann : longs prolongements cellulaires, membranes basales entourant complétement les
cellules, pauvreté en complexes jonctionnels, abondance particuliére du collagéne a longue

périodicité.

On retrouve également les caractéristiques de synthése de la mélanine, avec des pré-
mélanosomes et des mélanosomes a différents stades de leur développement. On peut donc

retenir I'unicité de la structure de base.

Le schwannome mélanotique est une tumeur tres rare, qui a souvent une localisation

paravertébrale et en particulier thoracique. Il s’agit d’'un nodule de couleur noiratre qui n’est que
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Partiellement encapsulé. La lésion est cellulaire avec des cellules fusiformes ou épithélioides ayant
un cytoplasme Chargé de mélanine. Lorsqu’il existe des calcosphérites, on parle de schwannome
mélanotique psammomateux. La lésion, en particulier dans la forme psammomateuse, peut étre
associée au complexe de Carney. Ce complexe autosomique dominant, associe, outre ces
schwannomes, une pigmentation lentigineuse, des myxomes, des troubles endocriniens et des
naevus bleus. Environ 10 % des schwannomes mélanotiques ont parfois une évolution maligne,
mais il n’y a pas de critere histologique de malignité bien défini. Le diagnostic différentiel
comporte les schwannomes contenant du pigment non mélanique :(hémosidérine ou lipofushine)
et le mélanome métastatique. Ce schwannome est protéine S100 positif mais également HMB45

positif (27, 28, 53, 75, 127).

Le schwannome malin est une tumeur rare est aussi parfois appelée tumeur maligne des
gaines nerveuses, sarcome neurogene ou neurofibrosarcome. Elle peut survenir de facon isolée,
mais est souvent associée a la maladie de Von Recklinghausen. Il s’agit parfois d’un sarcome post

radique. L’origine a partir d’un tronc nerveux peut étre évocatrice du diagnostic (75).

L’aspect histologique est habituellement celui d’un sarcome indifférencié a cellules
fusiformes ressemblant a un fibrosarcome. Le caractere ondulé des noyaux peut étre évocateur de
la différenciation schwannienne. Des formes épithélioides, mélanotiques, glandulaires ou avec des

différenciations rhabdomyoblastiques ou chondroides sont décrites (75) (Fig. 17).

L’immunohistochimie est souvent peu contributive. Les cellules tumorales n’expriment la
protéine S100 que dans la moitié environ des cas et il existe des marquages aberrants, en

particulier avec les anticorps anti-cytokératine(75).

Le schwannome cellulaire est caractérisé par I’absence de zone type Antoni B, I’absence de
nodule de verocay et par des remaniements dégénératifs rares. Les criteres morphologiques
permettant de le différencier d’'un schwannome malin, sont : le caractéere encapsulé, I’absence ou

la discrétion de la nécrose, ainsi que des mitoses généralement peu nombreuses(75).
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Le premier cas de schwannome cellulaire a été décrit par Woodruff (67) en 1981. Il

représente a peu prés 5% des tumeurs bénignes des nerfs périphériques (67).

Le schwannome peut présenter des remaniements dégénératifs : surcharge lipidique
donnant une couleur jaune, kystisation, hémorragie, calcification. On parle alors de schwannome
ancien ou vieilli (17, 29, 75) Ces remaniements dégénératifs peuvent poser des problémes
diagnostiques. Des atypies cytonucléaires, parfois impressionnantes et d’origine dystrophique

ainsi que des foyers de nécrose ne doivent pas faire évoquer une malignité(71).

Dans certaines formes kystiques, les foyers tumoraux résiduels permettant le diagnostic

peuvent étre difficiles a mettre en évidence(75).

Toutes les formes de schwannome expriment de facon constante, intense et diffuse la
protéine S100. Ceci permet pratiquement d’éliminer toutes les autres tumeurs fusocellulaires
conjonctives. (fig.18) La moitie des schwannomes expriment aussi la GFAP (protéine gliale

fibrillaire acide) (75).
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Figure 13 : aspect macroscopique du schwannome avec sa capsule trés vascularisée
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Fig. 14 : Photo montrant la disposition fibrillaire des cellules et la forme en batonnet de leurs
noyaux réalisant un aspect typique d’un schwannome de type A d’Antoni.
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Fig. 15 : Ceci est un exemple d'un schwannome : (fléche noire) des zones denses appelé Antoni A et (fléches
bleues) de zones plus souple appelé Antoni B
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Fig. 16 : palissades : caractérisée par des rangées de noyaux entre lesquelles se situent les cytoplasmes allongés,
mélangés avec les membranes basales (corps de verocay).
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Fig. 17 : aspect histologique en faveur d’un schwannome malin
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Fig. 18 : expression immunhistochimique de la protéine S-100 montrant une forte immunréactivité
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[II.EPIDEMIOLOGIE :

1. FREQUENCE :

L’incidence des tumeurs intrarachidiennes primitives est de 0,94 a 2,5 pour 100 000
habitants(131).

Dans la série de Western (26), l'incidence annuelle du neurinome rachidien varié entre 0,3
et 0,5 / 100.000 habitants.

Dans la série de MATASUZAKI (72), les neurinomes constituent 63.1% des tumeurs
intradurales extramédullaires, contrairement aux méningiomes qui ne constitue que 36,9 %.

Dans les importantes séries de la littérature, les neurinomes tiennent une place
importante dans les causes de compression médullaire puisqu'ils représentent prés d'un tiers de
I'ensemble des tumeurs intrarachidiennes, soit 16 a 30 %. (15, 23, 26, 30, 38, 40, 43, 48,52)
(Voir tableau VII).

IIs se répartissent pour 80 % d'entre eux tout au long de la moelle et pour 20 % au niveau
de la queue de cheval (31).

Tableau VII : Répartition des 2 principaux types de tumeurs dans 4 importantes séries
d'aprés Alter (71) :

SLOOFF LIEBOWITZ RAND ODDSSON
Neurinome 29% 25.6 % 25.6% 25.7 %
Méningiome 25.5% 27.8% 46.5% 33.3%

2. REPARTITION SELON L’AGE :

Pour la plupart des auteurs I'age de prédilection se situe entre 30 et 50 ans, le plus
souvent lors de la quatrieme décade. Il est plus jeune pour les hommes (41 ans) que pour les
femmes (48 ans). (19, 23, 31, 37, 43, 45, 48,73)

Pour le neurinome intramédullaire, il existe un maximum de fréquence entre 20 et 30
ans. (35, 43,52).

Les neurinomes de l'enfant sont rares avant 10 ans, par contre, les neurofibromes
représentent 12,2 % de I'ensemble des tumeurs intrarachidiennes, ils s'observent essentiellement
au cours de la deuxieme enfance et de I'adolescence surtout aprés I'dge de 12 ans et s'intégrent
en regle dans le cadre d'une maladie de VON RECKLINGHAUSEN (31,438).
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Le schwannome présente une légére prépondérance masculine entre 20 et 40 ans, et une
légere prépondérance féminine entre 40-50 ans, ce qui explique la différence d'age moyen au
moment du diagnostic (38).

Dans notre série, 33.33% des malades sont agés de plus de 30 ans, mais contrairement
aux données de la littérature, 66.66 % de nos malades sont dgés de moins de 30ans.

On retrouve également 1 sujet agé de moins de 20 ans (33.33%).

3. REPARTITION EN FONCTION DU SEXE :

Les données de la littérature montrent, pour la plupart d'entre elles une nette
prédominance masculine (26, 43, 45, 48, 52, 114), alors que dans notre série, une nette
prédominance féminine est notée avec 66,66 %. Cette prédominance de sexe féminin est
également retrouvée dans les études de SUBACIUTE (67 %). (Voir tableau VIII)

Cette répartition contraste avec la prédominance féminine nette des méningiomes
(3F/1H). (18,48 ,114)

Dans la série de SEPPALA (26) aucune prédominance de sexe n'a été objectivée.

Tableau VIII : Répartition selon le sexe

Auteur Nombre de cas Féminin % Masculin %
H.P.HU (45) 23 39,14 60.86
CERVONI (23) 40 25 75
MISTSUHIRO (73) 18 33.34 66.66
HERREGODTS (43) 36 33.34 66.66
JACQUET (52) 37 37.83 62.16
CONTI (26) 179 39 61
SUBACIUTE (118) 76 67 33

Notre Série 3 66.66 33.33

IV.SYMPTOMATOLOGIE CLINIQUE :

Les neurinomes rachidiens sont des tumeurs bénignes évoluant progressivement ; leur
expression clinique est variable selon leur localisation et leur volume (20,166).

Néanmoins leur développement sur un nerf rachidien va étre responsable d'une
symptomatologie radiculaire, parfois associée a des manifestations rachidiennes (20)
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En grossissant, ils vont entrainer, s'ils sont juxtamédullaires, un tableau de compression
médullaire lente associant : un syndrome rachidien, un syndrome lésionnel et un syndrome sous
lésionnel. Et s'ils sont lombo-sacrés, un tableau de compression pluri radiculaire ou un
syndrome de la queue de cheval (20).

L'idéal est de faire le diagnostic au stade précoce ou existe seulement une

symptomatologie radiculaire, sans atteinte des voies longues et sans syndrome de la queue de
cheval, source de séquelles invalidantes (110).

1. DELAI D’PADMISSION :

Entre le début de la symptomatologie et le moment du diagnostic, s'écoule un temps
variable, souvent important, ou le tableau s'enrichit et devient plus typique.

Le délai d'admission varie entre 3 mois et 12 ans avec une moyenne de 3 ans (19, 23, 26,
33, 36, 37,43, 44,52, 73,166).

Le schwannome rachidien se caractérise par une latence clinique, en mesure de s'étendre
sur plus d'une décennie, cet aspect semble illustré dans notre série, par le délai de 10 ans entre
le début de la symptomatologie fait essentiellement de phénoménes algiques non spécifiques et
I'apparition de déficit moteur progressif (71).

La lenteur du développement tumoral rend compte de la discordance étonnante entre la
modestie des signes neurologiques et I'importance du volume tumoral (20, 26, 81).

Toutefois, certains gros neurinomes sont totalement asymptomatiques, alors que de
petits neurinomes présentent parfois de longues histoires précédant le diagnostic (71).

Ainsi la durée de cette phase symptomatique dépend de nombreux facteurs (110) :

Du caractere compressif plus ou moins rapide de ces
tumeurs en fonction de leur localisation.

e De la croissance plus ou moins rapide de la tumeur avec
phénomene d'évolution ou de poussée évolutive
(hémorragie, kystisation).

e De la qualité de I'examen clinique.

e Aussi de la rapidité de mise en (Euvre des examens
complémentaires, de leur sensibilité, et de leur spécificité.
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Dans notre série, le délai d'admission variait entre 2 ans et 10 ans, les patients ont été
admis qu'au bout de 2 ans, 6 ans et 10 ans d’évolution, ce qui est probablement du a des
difficultés d'acces aux soins et a I'éloignement de I'hopital.

2. SYNDROME RACHIDIEN :

Il traduit la souffrance du canal rachidien ostéodiscoligamentaire, lorsqu'il est présent, ce
syndrome est résumé par une douleur rachidienne localisée, spontanée ou provoquée. Ces
douleurs peuvent irradier soit le long du rachis, soit selon une topographie radiculaire (31)

Plus rarement, le syndrome rachidien comporte une raideur d'un segment vertébral
limitant les mouvements, plus facile a mettre en évidence dans les zones cervicale et lombaire
(36).

Cette raideur peut étre le seul symptome révélateur surtout chez le jeune enfant (48,92)

Ce syndrome peut aussi comporter une déformation de la colonne vertébrale telle une
scoliose ou une cyphose qui s'observe plus volontiers chez I'enfant (31,76)

2-1 Douleurs rachidiennes :

Assez fréquentes, elles peuvent exister isolément en début d'évolution (104). Elles sont
localisées au niveau de la tumeur, d'intensité variable au début, ayant tendance a s'accroitre avec
le temps, classiguement nocturnes, mais en réalité de rythme mixte le plus souvent. Parfois, elles
peuvent avoir un rythme mécanique, accentuées par l'effort physique, la marche, I'éternuement,
la défécation, et ainsi mises sur le compte d'une affection dégénérative. La douleur majorée a la
palpation d'une épineuse, l'existence d'une contracture paravertébrale, d'une tuméfaction
douloureuse ou de l'apparition récente d'une déformation rachidienne doivent orienter le
diagnostic (76).

L'incidence de notre échantillon est identique a celle retrouvée dans la série de
DOMINGUES (33), mais nettement supérieure a celle de CERVONI (23) et surtout de SUBACIUTE

(118). (Voir tableau si dessous)

Tableaux IX : Fréquence des douleurs rachidiennes

Auteur Nombre de cas Pourcentage (%)
CERVONI (23) 12 30

DOMINGUEZ (33) 4 66,6
SUBACIUTE (118) 9 11,8

Notre Série 3 66,6
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3. SYNDROME LESIONNEL :

Traduit I'atteinte de la racine ou siége le neurinome il peut révéler la compression
médullaire a la phase de début et indiquer son niveau.

La compression de cette racine provoque des troubles sensitifs précoces, hypoesthésie
non dissociée, des troubles moteurs inconstants, élément parétique vite accompagné
d’amyotrophie, et des troubles des réflexes si cette racine fait partie d'un arc réflexe explorable,
a type de diminution ou d'abolition des réflexes ostéotendineux (114).

Sa netteté sémiologique varie évidemment en fonction du niveau, peu convaincante dans
les régions cervicales supérieures ou thoraciques, significatives au niveau de renflement cervical,
volontiers intriquée aux signes centraux dans les compressions de la moelle terminale (71).

Si la tumeur porte sur une racine motrice, le déficit musculaire risque de rester inapercu.
Mais le plus souvent le neurinome se développe sur une racine postérieure, ceci expliquant, la
fréquence des douleurs avec leur caractere classique, trajet net, unilatéral, invariable avec des
recrudescences lors des efforts, et en décubitus (31).

On doit chercher a faire le diagnostic dés la phase douloureuse du neurinome avant
I'apparition de signe d'atteinte médullaire et y penser essentiellement sur l'existence d'une

douleur métamérique de topographie invariable (71).

>Douleurs radiculaires : (voir tableau X)

Elles sont habituellement unilatérales, du moins au début. Elles ont une topographie
systématisée correspondant au trajet et au territoire périphérique de la ou des racines
concernées (76).

Classiquement, elles prédominent la nuit, et sont peu ou pas calmées par le repos, a
I'opposé des douleurs radiculaires d'origine discale (76). Elles sont vives, fixes, survenant en
crises, déclenchées par toute cause d'hyperpression du liquide céphalo-rachidien. Trés
évocatrices, lorsqu'il s'agit de douleurs, augmentant lors du décubitus, avec recrudescence
hocturne, obligeant au lever qui les calme temporairement (31, 104, 114).

Leur aggravation progressive, leur ténacité, I'efficacité transitoire des antalgiques usuels,

font qu'elles deviennent vite préoccupantes, d'autant qu'unilatérales, elles peuvent se
bilatéraliser (31).
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Ces douleurs s'associent a des paresthésies ou a des dysesthésies qui conservent
toujours une distribution radiculaire (76,104).

Cette douleur radiculaire peut étre la seule manifestation pendant des mois ou des
années, sans signes neurologiques objectifs (71).

Cette douleur peut aussi disparaitre ou diminuer, témoignant de la "mort" de la racine
porteuse. Elle sera donc a rechercher a l'interrogatoire pour orienter le niveau de la compression
médullaire (71).

La fréquence de ces douleurs radiculaires parait moins importante dans les neurinomes
intramédullaire (35, 43, 52).

Malheureusement, l'origine neurologique de ces douleurs peut étre méconnue, surtout
lorsque la douleur reste cantonnée a une partie du territoire radiculaire, et est interprétée comme
une algie viscérale, notamment au niveau des membres (112).

Chez l'enfant ces douleurs sont souvent confondues avec d'autres algies, notamment
"douleurs de croissance' et surtout lorsqu'elles sont précédées d'un traumatisme (92).

Nous pouvons dire qu'a la différence des résultats avancés par SUBACIUTE (118) et
CERVONI (23), qui montrent une grande fréquence des douleurs radiculaires, nos résultats

s'accordent parfaitement avec ceux de SCHULTHESISS (103). (Voir le tableau si dessous).

Tableaux X : Fréquence des douleurs radiculaires

Auteur Nombre de cas Pourcentage (%)
CERVONI (23) 28 70
SCHULTHEISS (103) 3 30

SUBACIUTE (118) 62 82

Notre Série 1 33,3

4. SYNDROME SOUS LESIONNEL :

Traduit la souffrance des voies ascendantes et descendantes encore appelées voies
longues. Il se rencontre toujours, quelque soit I'évolution, a un moment ou a l'autre de I'évolution
(31, 76).
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Il associe a des degrés variables :
4-1 Des troubles moteurs :

Souvent discrets au début, marqués soit par une fatigabilité d'un ou des deux membres
inférieurs pouvant réaliser un tableau de claudication médullaire intermittente non douloureuse
qui va s’aggraver réduisant progressivement le périmétre de marche (31, 76); soit par un
dérobement intermittent du membre inférieur, soit sous forme d'une maladresse a effectuer ou

répéter un mouvement au membre supérieur (31).

Tous ces signes traduisent |'atteinte pyramidale avec des déficits plus ou moins nets, et
peuvent a I'extréme réaliser une para ou tétraplégie spastique, flasco-spastique ou flasque (31).

A la phase initiale, I'examen retrouve (31) :

Un déficit patent de la force musculaire qui, lorsqu'il existe prédomine sur les
raccourcisseurs aux membres inférieurs aux parties distales.

L'étude des réflexes réclame une attention soutenue et une répétition patiente pour
obtenir un relachement satisfaisant et déceler ainsi une vivacité anormale souvent unilatérale des
réflexes ostéotendineux, une diminution des réflexes cutanés abdominaux et un signe de
Babinski.

A un stade plus tardif, I'examen retrouve (31) :

Un trouble moteur plus franc, réalisant une paraplégie ou tétraplégie spastique.

Les réflexes ostéotendineux sont vifs, diffusés et polycinétiques, s'accompagnant parfois
d'un clonus inépuisable du pied et de la rotule.

Les réflexes cutanés abdominaux sons abolis si la [ésion se situe au dessus de D6.

Il existe un signe de Babinski souvent bilatéral, un signe d' Hoffman aux membres
supérieurs, une libération des réflexes de défense médullaire, pouvant donner lieu a des
phénomenes d'automatisme médullaire.

Cette vivacité des réflexes dans le segment sous lésionnel contraste avec l'absence des

réflexes au niveau lésionnel et leur normalité au niveau sous lésionnel. Ces trois caracteres
sémiologiques ont une trés grande valeur diagnostic.
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Dans notre série, la fréquence du déficit moteur est proche de celle de CERVONI (23),
mais tres supérieure a celle retrouvée dans les autres données de la littérature (43, 52, 103,
118). (Voir tableau XI).

Tableaux Xl : Fréquence du déficit moteur

Auteur Déficit moteur (%)
CERVONI (23) 75

HERREGODTS (43) 50

SCHULTHEISS (103) 26,16

JACQUET (52) 50

SUBACIUTE (118) 36,8

Notre Série 100

Dans la série de CERVONI (23), le déficit moteur était sous forme de monoplégie dans 30
% des cas, et de paraplégie des 70 % des cas. Alors que les troubles moteurs étaient dominés
dans notre série par une paraparésie dans 66 ,6 % des cas, du moment ou la monoparésie n’a
pas été retrouvée que dans 33,3 % des cas.

4-2 Des troubles sensitifs :

Sous jacents au niveau lésionnel, ils doivent permettre de situer celui-ci avec une assez
grande précision (31).

Les premiers troubles a apparaitre intéressent préférentiellement la sensibilité thermo
algique et sont en régle décalés par rapport au niveau lésionnel, sans limite supérieure bien nette
(31).

La recherche des troubles du sens de position segmentaire, de la sensibilité vibratoire, de
la stéréognosie dans les atteintes cervicales, de la sensibilité tactile, sera de méme minutieuse
(114).

Des paresthésies a type de brilure ou de ruissellement, une sensation de jambes molles
ou de marche sur le coton peuvent étre signalées (71).

Des troubles de la kinesthésie, de la sensibilité tactile peuvent également étre présents au
dessous du niveau de la compression. Dans tous les cas, le niveau supérieur du déficit sensitif a
une importante valeur localisatrice (110).

A un stade tardif, les troubles sensitifs objectifs sont plus marqués, ils réalisent une hypo
ou une anesthésie thermo algique prédominant souvent d'un coté, dont la limite supérieure est
généralement nette (110).
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Dans notre série, les troubles sensitifs ont été objectivés chez 2 patients, soit 66,6 %, ces
résultats s'accordent parfaitement avec les données de CERVONI (23), mais restent nettement
supérieurs a ceux rapportés par HERREGODTS (43) et JAQUET (52). (Voir tableau XII)

Les troubles sensitifs notés dans notre série, sont a des degrés variables, a type
d'anesthésie chez un patient, soit 33,3 % des cas et un niveau sensitif chez un patient, soit 33,33
% des cas.

Tableaux XIlI : Répartition des troubles sensitifs

Auteur Pourcentage (%)
JACQUET (52) 25

CERVONI (23) 62
HERREGODTS (43) 30

Notre Série 66,6

4-3 Des troubles génito-sphinctériens :

Généralement discrets et tardifs, sauf dans les compressions de la moelle lombo-sacrée
ou ils sont francs et précoces. lls peuvent étre a type d'incontinence ou de rétention urinaire,
d'impuissance ou de constipation (115).

Selon HERREGODTZ (43), 16 % des malades en présentaient au début de la maladie sous
forme d'incontinence urinaire et anale.

Dans la série de DOMINGUEZ (33), 20% des patients ont présenté des troubles urinaires
apres une longue évolution de la maladie.

Dans notre série, les troubles sphinctériens sont retrouvés chez 66 ,6 % des cas, a type
d'incontinence urinaire, d’hypotonie anale. Les troubles sexuels étaient a type d'impuissance
sexuelle chez 1 patient, ce pourcentage est expliqué par le retard diagnostic et le délai de
consultation de nos malades qui sont tardifs.

S. EVOLUTION DU SYNDROME EN FONCTION DU SIEGE DE LA
TUMEUR :

Une atteinte au niveau de la moelle cervicale, se traduira rapidement par un syndrome
[ésionnel prédominant avec troubles sensitifs et moteurs du membre supérieur (31).

Au niveau de la moelle dorsale, le syndrome lésionnel se cantonne a une radiculalgie
intercostale souvent peu spécifique, et c'est le syndrome sous lésionnel qui révélera la Iésion
(31).
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Au niveau du cone terminal, c'est le syndrome lésionnel qui prédomine, avec compression de
plusieurs racines, se traduisant par un syndrome pluriradiculaire. Le syndrome sous lésionnel
peut étre complétement masqué, seul le signe de Babinski permet de l'affirmer (31, 36, 44). (Voir
tableau XIII).

Tableau Xl : Evolution du syndrome en fonction du siége de la tumeur (31)

Syndrome lésionnel

Syndrome sous lésionnel

Moelle cervicale +++ +4
Moelle dorsale +/- +4+
Moelle terminale +++ +/-

Néanmoins, I'évolution des symptomes de compression médullaire est imprévisible. Ces
troubles peuvent étre lentement progressifs ou se dégrader rapidement en quelques heures. (71)

Dans les formes trés rapides, un processus ischémique est souvent évoqué et vient
assombrir le pronostic (128).

Le caractére imprévu de I'évolution, souligne une fois encore, l'urgence d'établir un
diagnostic.

V-EXAMENS PARACLINIQUES :

1- IMAGERIE :

L'exploration du rachis et de la moelle repose sur une panoplie d'examens
complémentaires, qui sont la radiographie standard, la scintigraphie, la myélographie aux
hydrosolubles plus au moins associée au scanner, le scanner en haute résolution et I'imagerie
par résonance magnétique, avec et sans GADOLINIUM (31).

1-1 Imagerie par résonance magnétique (IRM) :

C'est I'examen clé en pathologie vertébro-médullaire en raison de sa haute résolution
spatiale, de son caractére non invasif, et de son meilleur rendement dans détection et l'analyse
structurale des tumeurs de petite taille (7, 20, 25, 31).

Les modalités d'exploration restent dépendantes des possibilités techniques différentes
des appareillages, et en particulier des antennes disponibles (antennes de surface) (31).
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II faut obtenir la meilleure résolution spatiale possible, et donc un bilan lésionnel
optimal, ainsi qu'un bilan global de la lIésion et un repérage topographique préopératoire précis
(31, 76).

Ainsi, il est possible d'obtenir rapidement des coupes dans les plans de I'espace et de
réaliser une analyse extrémement précise de la morphologie et de la structure des différents
éléments contenus dans le canal vertébral. (76)

Cette examen comporte cependant des imites (31, 76).

e Nécessité d'une immobilité absolue pouvant rendre I'examen
difficile en situation aigue.

e Mauvaise étude des racines.

e Mauvaise évaluation des calcifications.

Les coupes sagittales fines, complétées systématiquement par des coupes dans une
incidence perpendiculaire, permettent une analyse précise du contenant et du contenu (76).

L'approche tridimensionnelle est possible et permet d'obtenir des images dans tous les
plans en une seule acquisition et des coupes trés fines avec un signal suffisant (76).

Le radiologue dispose de plusieurs séquences d'acquisition (31,76) :

> Les séquences pondérées en T1 définies par un temps d'échos (TE) et un
temps de répétition (TR) courts, fournissent une bonne analyse
morphologique, c'est cette séquence qui sera faite aprés injection de
Gadolinium.

> Les séquences pondérées en T2 définies par un TE et TR longs,
fournissent un important contraste tissulaire.

< Résultats :

L'utilisation des séquences sagittales fines de 5 ou 3 mm, de coupes axiales qui
dissocient la moelle des lésions expansives. L'injection du Gadolinium, aboutit en général
facilement au diagnostic de tumeur intradurale et extramédullaire (31, 76).

Cet examen permet dans la majorité des cas de poser le diagnostic de neurinome, de

préciser sa taille et ses rapports avec les structures nerveuses et méme de différencier le tissu
tumoral des zones kystiques ou des saignements associés (7).
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L'aspect IRM du neurinome est celui d'une formation ovalaire a grand axe vertical,
habituellement intradurale et extramédullaire (7).

Sur les séquences pondérées en TI1, le neurinome apparait comme une masse
intracanalaire, en isosignal au parenchyme médullaire dans 73,9 % des cas, entourée de
I'hyposignal du liquide céphalo-rachidien, et entrainant une compression plus ou moins marquée
de la moelle (7, 20, 30, 31, 40, 45, 48), ceci est expliqué par la structure histologique de la
tumeur riche en cellules de Schwann.

Seulement 26,1 % des neurinomes apparaissent hypointenses en T1 (7, 30, 45).

Contrairement aux neurinomes, les épendymomes se caractérisent par un hyposignal en
T1, variable en fonction de I'abondance des zones kystiques (25).

L'association des neurinomes et des épendymomes est fréquente, d'ou l'intérét de
rechercher avec attention une tumeur charnue en présence d'une formation kystique (25).

Sur les séquences pondérées en T2, un hypersignal intense proche de celui du liquide
céphalorachidien est n6té dans environ 92 % des cas, comme I'épendymome et, contrairement au
méningiome qui demeure en isosignal par rapport a la moelle (20, 25, 30, 31, 40, 48).

Il existe une importante corrélation entre les variations histologiques des neurinomes et
la prolongation du caractere hyperintense en T2, notamment la présence de kystes
intratumoraux, la pauvreté en cellules de Schwann caractérisant le type Antony B et les zones de
nécroses (30, 33, 45).

Dans une série de DEVERDELHAN (32) incluant 28 schwannomes et 24 méningiomes,
I'intensité et I'hétérogénéité du signal IRM n'étaient pas statistiquement différentes entre ces
deux types de tumeurs sur les séquences pondérées en T1. Par contre sur les séquences
pondérées en T2, les schwannomes avaient de facon significative, un aspect hyperintense et
hétérogene. Apres Gadolinium, il existait une différence significative entre les deux types de
tumeurs ; le rehaussement étant intense et hétérogéne pour les schwannomes, alors que les
méningiomes se rehaussaient de facon modérée et homogene. Un test diagnostic a été réalisé
pour ces tumeurs a l'aide d'une analyse multivariée prenant en compte les 6 critéres statistiques
significatifs : la localisation craniocaudale, l'intensité du signal en T2, I'hétérogénéité du signal
en T2, l'intensité et I'hétérogénéité de la prise de contraste, et le "dural tail sign", ce dernier qui
correspond au rehaussement linéaire dural au contact de la tumeur. Ce test a permis le
diagnostic de neurinome avec une sensibilité de 96,4 %, une spécificité de 83,8 %, une valeur
prédicative positive de 87,1 % et une valeur prédictive négative de 95,7 %. lls ont conclus que le
diagnostic de schwannome peut étre suggéré quand une tumeur rachidienne de localisation
intradurale extramédullaire, présente un hypersignal sur les séquences pondérées en T2 ou une
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prise de contraste intense en l'absence du «dural tail sign». Sinon, il s'agit le plus probablement
d'un méningiome.

L'injection de Gadolinium est essentielle pour faire le diagnostic positif de tumeur
intradurale extramédullaire (31).

L'injection en intraveineuse d'un produit de contraste, rehausse le neurinome de facon
hétérogene, contrairement au méningiome qui prend le contraste de facon homogéne et intense
(7, 48).

Les contours du rehaussement sont plus nets en cas de neurinomes, permettant de le
distinguer du neurofibrome (38).

Le rehaussement du signal est proportionnel a la vascularisation tumorale, notamment
l'existence de malformations vasculaires intratumorales (30,4 %) (30, 45). Toutefois,

l'augmentation du contraste est beaucoup plus importante a I'lRM qu'au scanner, ceci va
permettre :

* De localiser avec plus de précision la tumeur extramédullaire.

* De faire la distinction entre une formation tumorale et kystique (25)

* De différencier de facon certaine, neurinome et méningocele. Le méningoceéle
ne voit pas son signal changer sur les séquences pondérées en T1 apres Gadolinium
(25).

» Surtout d'avoir une sensibilité bien plus élevée pour détecter les petits
neurinomes. Aprés Gadolinium, les petits nodules de 3 mm de diameétre, deviennent
visibles car rehaussés par le produit de contraste (20, 36).

v Les neurinomes extraduraux :

IIs peuvent avoir un développement strictement extradural ou intra et extradural. En IRM,
les tumeurs extradurales apparaissent séparées de la moelle par une bande en hyposignal visible
aussi bien sur les séquences pondérées en T1 que sur celles pondérées en T2 (71).

v Les neurinomes et syringomyélie :

Certains auteurs (5) pensent que l'association neurinome et syringomyélie peut étre due a
plusieurs mécanismes : l'obstruction des espaces périvasculaires, I'augmentation de la viscosité
du liquide extracellulaire due a la tumeur elle-méme, la rampe de la pression intra médullaire
entre différents niveaux de la moelle, et entre la moelle et I'espace sous arachnoidien.
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La cavité syringomyélique va se traduire par un hypersignal en T2, généralement
d'intensité moindre qu'un kyste tumoral. L'injection de Gadolinium est indispensable pour
rechercher la tumeur responsable et mieux différencier la syringomyélie d'éventuels kystes
tumoraux (54).

+ Place de I'IRM :

L'IRM est devenue l'examen de premiére intention et souvent suffisant pour toute
compression médullaire (7, 40,59).

C'est I'examen le plus sensible pour rechercher les neurinomes (détection des Iésions
intradurales de 3 mm) et cela de facon non invasive, il permet donc un contrble postopératoire
fiable pour détecter les tumeurs résiduelles (48).

Il fournit un tres bon bilan d'extension.

Dans notre série, 3 examens d'IRM ont été réalisés, les résultats confirment les données
de la littérature.

1-2 Tomodensitométrie :

C'est un examen essentiel qui permet grace a la réalisation de coupes millimétriques, les
possibilités de reconstruction sagittale, frontale et tridimensionnelle, une analyse fine des
structures osseuses mais aussi des parties molles adjacentes (31, 76).

En revanche, les possibilités d'analyse des structures neuroméningées sont réduites en
particulier pour le segment thoracique (31, 76).

L'injection intraveineuse de produit de contraste iodé doit étre réalisée systématiquement
en l|'absence de contre-indications pour mieux visualiser les espaces épiduraux et la
vascularisation tumorale. Il est ainsi plus aisé de différencier une tumeur intradurale d'une
tumeur extradurale (31, 76).

Les neurinomes se présentent le plus souvent comme des tumeurs (20) :

e Aux limites nettes régulieres.

e Sans (Edeme périphérique.

» Refoulant les muscles et les espaces graisseux sans infiltration.
* De densité variable de celle du contenu dural.
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> Spontanément :

* IIs sont isodenses dans 72,4 %, alors que les méningiomes sont hyperdenses
par rapport a la moelle dans 80 a 90 % des cas, et présentent des calcifications, les
neurinomes de la queue de cheval sont un peu plus denses que le cul de sac dural.
Toutefois, cette différence est peu perceptible, quand le cul de sac est entierement
occupé par le neurinome et les racines comprimées. (48)

 Par ailleurs, outre son caractere segmentaire, le scanner ne permet pas une
étude fiable du contenu du canal rachidien, et donc des limites intrarachidiennes des
neurinomes juxtamédullaires (31, 41).

* Les calcifications sont exceptionnellement présentées par les neurinomes
(33,57).

» Ces neurinomes paraissent le plus souvent homogeénes. Quelquefois, surtout
pour les gros neurinomes, ils paraissent hétérogenes avec un centre plus dense (71).

* Enfin, ces tumeurs, en fonctions de leur taille, peuvent produire un syndrome
de masse intradurale avec augmentation de la taille du fourreau dural et disparition de

la graisse épidurale (33).

> Aprés contraste :

Les neurinomes se rehaussent de facon nette, caractéristique, jusqu'a 80 a 120 UH, dans
17,2 % des cas, comme les méningiomes (23).

Le rehaussement du produit de contraste serait d'autant plus intense qu'un délai de 15 a
30 mn suivrait l'injection. Mais les petites tumeurs peuvent ne pas étre rehaussées (23, 48).

L'augmentation des densités tumorale conduit a une meilleure délimitation lésionnelle
(23).

Elle précise I'extension extraspinale, en permettant une bonne analyse des espaces péri
rachidiens (23, 48).

Cependant, la tumeur n'est pas bien individualisable de la moelle. Cette derniere, sauf en
C1-C2, est difficile a visualiser sans l'utilisation de produit de contraste intrathécal (23).
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La prise de contraste peut se faire de facon homogeéne. Souvent elle est hétérogene, en
anneau. Cette hétérogénéité est due a (23) :

* Des remaniements hémorragiques.

* Une dégénérescence kystique.

* Des tissues hypercellulaires (type A) et hypocellulaire (type B).
* Une transformation xanthomateuse.

La TDM n'a pas une meilleure spécificité que la myélographie, elle ne peut trancher entre
méningiome et neurinome (71).

> Aprés contraste intrathécal ; le myélo-scanner :

Le myélo-scanner constitue l'alternative a I'IRM quand cette derniére est inaccessible ou
contre indiquée (40).

Il permet de délimiter avec plus de précision la taille et I'aspect du cordon médullaire (76).
Il précise exactement le siege du neurinome par rapport a la dure-mere. Il permet de
différencier une tumeur intramédullaire avec une composante exophytique, d'une tumeur

intradurale extramédullaire, alors que la myélographie est équivoque (40).

Cependant, il ne faut pas omettre qu'il s'agit d'un examen invasif pouvant étre a I'origine
d'une aggravation de la symptomatologie (40).

Il montre une lésion isodense dans 85 % des cas hyperdense dans 15 % des cas (40).
En myélographie computérisée, un arrét total du produit de contraste est rare : I'examen
peut ainsi indiquer les deux poles lésionnels alors que la myélographie n'en montre qu'un seul

(40).

La TDM a un intérét en postopératoire immédiat, pour rechercher un hématome, s'il
existe une aggravation brutale et précoce de la symptomatologie (110).

A long terme, et surtout pour rechercher une récidive (110) :

Elle pourra montrer trois types d’images :

> La récidive tumorale, celle-ci se traduit par un syndrome de
masse prenant le contraste, qu'il est souvent difficile de
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différencier des remaniements postopératoires. L'IRM est
supérieure a la TDM pour rechercher cette récidive.

> La fibrose, densification des espaces graisseux épiduraux,
attirant le fourreau dural, prenant le contraste de facon

variable.

> Les méningoceles, cavités liquidiennes finement cerclées,
dont la paroi se rehausse apres contraste. (76).

Dans notre série la TDM n’a pas été réalisé chez aucun malade.

1-3 Radiographie standard :

Les examens radiologiques standard du rachis conservent tout leur intérét lorsque l'on
suspecte une atteinte rachidienne et restent indispensables dans l'exploration de l'intégrité du
rachis en localisant le niveau exact de I'anomalie (31, 76).

Les clichés de face et de profil, accompagnés de trois quarts a I'étage cervical ou lombaire
doivent étudier la totalité du segment considéré. Les clichés localisés sont nécessaires, soit au
niveau d'une région difficile a analyser (charniére cranio rachidienne ou lombosacrée), soit sur la
région cliniquement suspecte. (76)

Cependant, si le syndrome lésionnel ou rachidien, lorsqu'il existe, est relativement
localisateur, il existe volontiers dans les syndromes médullaires isolés, un décalage entre le
niveau neurologique et le niveau de la lIésion plus haute situé (31, 76).

L'analyse des clichés doit étre rigoureuse, étudiant a chaque niveau et sur toutes les
incidences les contours et la structure des corps vertébraux, des pédicules des lames des
processus transverses, articulaires et épineux. Il faut vérifier la hauteur et la régularité des
espaces intersomatiques et les foramens intervertébraux (76).

Le neurinome est la tumeur intrarachidienne qui entraine le plus de modifications
osseuses visibles sur les radiographies standards dans environ 35 a 50 % des cas, contrairement
aux méningiomes dans les signes a la radiographie standard n'apparaissent que dans 10 a 20 %
des cas (18).

L'aspect radiologique est variable selon le volume et le siege du développement du
neurinome. En effet, si aucun aspect normal ne sera noté dans le cas d'un petit neurinome
exclusivement développé dans le canal rachidien, il n'en est pas de méme lorsque la tumeur
occupe I'ensemble de ce canal (20).
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Une lecture attentive des clichés standards du rachis peut révéler des anomalies, et ce
dans 10 a 30 % des cas (20).

Il peut s'agir sur les incidences de face (7, 20, 23, 31, 40, 43, 48) :

> D'un agrandissement du trou de conjugaison : il est définit comme une
érosion du bord supérieur du pédicule inférieur et du bord inférieur du pédicule
supérieur. C'est le signe le plus fréquent et le plus caractéristique des neurinomes qui
traduit l'existence d'une tumeur en sablier.

» D'un amincissement pédiculaire dans 13 % des cas.
» D'une augmentation de la distance interpédiculaire dans 18 % des cas.
> D'une augmentation du diameétre sagittal.

Sur les incidences de profil, une image de « scaloping » peut étre observée,
correspondant a une érosion de la face postérieure et postéro latérale des corps vertébraux sous
la forme d'une ligne arciforme large, peu profonde, a contours nets réguliers, cernée d'un liseré
de condensation. Cet aspect, en faveur d'un processus bénin, est responsable d'un accroissement
du diamétre sagittal (20, 31, 40, 48).

L'érosion du corps vertébral peut étre profonde réalisant une véritable lacune a bord net,
par développement intra corporéal du neurinome, avec présence de logettes (110).

Dans tous les cas et a I'encontre des tumeurs malignes, le tissu spongieux osseux offre
peu de résistance a l'expansion de la tumeur adjacente. L'os se fait donc éroder sans lyse ni
envahissement, la corticale est respectée, refoulée par la capsule tumorale, ce qui parait déja
rassurant vis-a-vis de la nature tumorale évoquée (110).

Sur les incidences obliques, on note parfois un élargissement régulier d'un trou de
conjugaison (ou foramen intervertébral) témoignant du développement en sablier de la tumeur
de part et d'autre de ce foramen (71).

A cet égard, il faut noter que ce type de neurinome est en fait habituellement intra et
extradural (20).

JAQUET (52) a noté que I'élargissement d'un canal de conjugaison, I'augmentation de la
distance inter pédiculaire ou la réduction de la taille d'un pédicule, sont le plus souvent le fait de
tumeurs extra médullaires.
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Des anomalies de courbures telle qu'une scoliose ou cyphoscoliose ont été également
signalées dans la littérature (43, 48, 92).

Parfois, certaines anomalies osseuses sont découvertes fortuitement, telle une arthrose
souvent associée chez les sujets agés (110).

1-4 Myélographie :

Elle est de moins en moins utilisée et est remplacée le plus souvent par Il'imagerie par
résonance magnétique (IRM) (18, 31,76).

Cependant, dans certaines situations d'urgences et en I'absence de disponibilité de I'IRM,
elle permet de montrer I'existence d'une compression médullaire ou radiculaire. Elle implique
systématiquement la réalisation d'une ponction sous arachnoidienne et un prélevement de LCR
(18, 31, 76,114).

Trois voies de ponction sont possible (31,76) :

> La voie lombaire, la plus utilisée.
> Les voies latérocervicale C1-C2 et sous occipitale, devenues
exceptionnelles.
Le produit de contraste utilisé doit étre un produit iodé hydrosoluble, exclusivement non
ionique. Aprés opacification, de multiples incidences sont réalisées avec, le cas échéant, des
clichés centrés sur la région pathologique. Un tatouage cutané labile, en regard de la Iésion peut

étre réalisé pour guider le geste thérapeutique (18, 31,76).

Cet examen, permet d'apprécier le siege du processus expansif par rapport a la dure-
mere et par la oriente le diagnostic.

Ainsi, un processus extradural provoque (31,76) :
> Un processus global de la colonne opaque.

> Un amincissement plus ou moins important de I'espace sous
arachnoidien périmédullaire homolatéral a la lésion.

> Un refoulement médullaire avec amincissement de I'espace sous
arachnoidien controlatéral.

Ceci peut aller jusqu'a I'arrét complet de la progression du produit de contraste (31,76).
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Le neurinome de la queue de cheval se traduit par une image d'encoche a grand rayon de
courbure, I'angle de raccordement de I'encoche avec le sac dural apparait obtus (71).

Par contre, si le neurinome est intradural extramédullaire (110) :

> La tumeur, généralement ovalaire, est moulée par le produit de
contraste.

> 1l y a un refoulement de la moelle avec effilement de I'espace
périmédullaire controlatéral et élargissement de I'espace
périmédullaire homolatéral a la Iésion.

> Au maximum, il existe un blocage : arrét complet, cupuliforme
régulier avec élargissement de l'espace périmédullaire
homolatéral sus ou sous jacent.

> Au niveau de la queue de cheval, I'aspect peut étre une lacune se
raccordant a angle aigu avec la paroi, ou plus souvent celui
d'une volumineuse tumeur occupant le fourreau dural, pouvant
entrainer un arrét complet cupuliforme dans 65 %, et arrét
partiel dans 35 % des cas. Si les neurinomes intraduraux ne
s'accompagnent pas d'altération osseuse, ces gros neurinomes
de la queue de cheval peuvent entrainer d'importantes
destructions osseuses (23).

Les neurinomes intramédullaires se traduisent par un aspect de grosse moelle sur tous
les clichés. Néanmoins, cet élargissement médullaire ne peut en aucun cas préjuger de la
malignité ou de la bénignité de la lésion, ni de sa nature solide ou kystique ou encore de son
extension intramédullaire (52).

L'aspect myélographique du neurinome en sablier intra et extradural, varie en fonction de
I'importance relative des composantes intra ou extradurale. En régle, I'aspect est celui d'une
compression d'allure extradurale, avec parfois une lacune ou une encoche plus localisée (81,
31,76).

Certains auteurs soulignent les caracteres différentiels entre neurinomes et
méningiomes : l'arrét serait plus irrégulier dans les méningiomes car le produit moule une
tumeur polylobée a base d'implantation durale, I'arrét en déme typique serait plus fréquent dans
les neurinomes. En fait, seul semble possible le diagnostic de tumeur intradurale extramédullaire
(18, 114).
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La myélographie ne fournit pas toujours un bilan complet de la tumeur. Notamment, plus
d'une fois sur deux, elle ne peut apprécier le pole supérieur de la Iésion lors d'arrét complet du
produit de contraste (31, 76).

Enfin, la myélographie a été longtemps le meilleur examen pour diagnostiquer une
compression médullaire lente mais actuellement, son intérét tend a décroitre avec I'essor de I'IRM

(31, 76).

2. AUTRES EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

2-1 Artériographie :

L'intérét de cette exploration n'est pas tant la visualisation de la tumeur, ni I'appréciation
de I'extension intra ou extrarachidienne mieux étudiée par les examens d'imagerie. Elle permet
(110) :

* Le repérage des artéres radiculo-médullaires et leur situation par
rapport au neurinome.
* L'étude du retentissement sur l'artére vertébrale.

Ces deux éléments conditionnent le risque opératoire et la voie d'abord chirurgicale
(110).

L'artériographie médullaire est réservée aux lésions basses situées au-dela de D8, de
maniere a bien repérer avant l'intervention, I'artére d'ADAMKIEWICZ (71).

Ce repérage préalable ne dispense pas, cependant le chirurgien de précautions
draconiennes a I'égard des éléments vasculaires quelque soit I'étage envisagé et en fin de
compte, l'indication de cet examen obéit en grande part a un souci d'ordre médico-légale (110).

Dans notre série, aucun patient n'a bénéficié d'une exploration artériographique.

2-2 Examens électriques :

Ces examens sont surtout utiles pour éliminer une atteinte diffuse des nerfs
périphériques telle une multinévrite ou une polyradiculonévrite. Il s'agit de I'électrodiagnostic de
stimulation, de I'électromyogramme de détection et de I'étude des vitesses de conduction. lls ont
aussi un intérét pronostic : en effet les patients n'ayant aucun signe de dénervation a I'EMG
préopératoire, ont toutes les chances de conserver un examen neurologique normal en
postopératoire. Dans le cas contraire, 40 % d'entre eux développement un déficit. (31).
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VI.FORMES CLINIQUES :

1. FORMES TOPOGRAPHIQUES :

Le tableau clinique du neurinome rachidien, peut revétir plusieurs aspects selon le siege
de la compression par rapport a la moelle, aussi bien en hauteur qu'en largeur.

Le diagnostic topographique repose sur l'individualisation du syndrome lésionnel ou sur
la mise en évidence d'un niveau sensitif précis (71).

1-1 Formes topographiques en hauteur :

> Neurinomes cervicaux :

Localisation fréquente (22 a 30 %) des neurinomes rachidiens, les neurinomes cervicaux
présentent des particularités anatomiques, cliniques, Paracliniques et thérapeutiques (118).

Ils sont trés souvent en sablier avec une portion intracanalaire et une portion
intraforminale. Le rapport essentiel est I'artere vertébrale (118).

= Compressions cervicales hautes (Cl a C4) :

La compression de la moelle peut entrainer une tétraplégie (31).

L'atteinte de la deuxieme racine cervicale (grand nerf occipital d'Arnold) va entrainer des
douleurs occipitales pouvant irradier au pavillon de l'oreille et a I'angle de la machoire, appelées
névralgies d'ARNOLD (31, 76).

Il peut exister une atteinte (71) :

» De la racine descendante spinale du trijumeau, qui se prolonge
souvent jusquau deuxieme segment de /la moelle cervicale,
expliguant une hypoesthésie cornéenne.

» De la racine principale du nerf phrénique (C4) ou du centre
médullaire correspondant, expliquant les troubles respiratoires, un
hoquet, une paralysie de I'hémidiaphragme correspondant.

> Des racines médullaires du nerf spinal, avec amyotrophie du sterno-
cléido-mastoidien et du trapéze.
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A ce niveau, le syndrome rachidien est habituellement franc, marqué par une raideur
douloureuse du cou (74).

Le syndrome sous lésionnel est possible et trompeur, par atteinte des derniers nerfs
craniens (trijumeau) due a une compression de la région bulbomédullaire. Le tableau pouvant
associer : trouble de I'équilibre, nystagmus, paralysie des derniers nerfs craniens, peut orienter

vers une tumeur de I'étage cérébelleux (31, 151).

Une hypertension intracranienne par blocage de I'écoulement du LCR, dans les Iésions se
développant au niveau du trou occipital, peut égarer le diagnostic (31).

Dans notre série nous n'avons pas de cas de neurinomes cervicaux. (Voir tableau XIV)

= Compressions cervicales basses (C5 a DI):

Sont marquées par une richesse sémiologique au niveau du syndrome lésionnel, les
racines, issues du renflement cervical, entrent dans la constitution du plexus brachial (31).

L'atteinte mono ou biradiculaire se traduisant dans ces territoires par un déficit moteur,
une amyotrophie, une disparition des réflexes concernés, une hypoesthésie, des douleurs
radiculaires de type névralgie cervico-brachiale (31).

On distingue aussi (31, 76) :
* Un syndrome radiculaire supérieur (C5-C6).
* Un syndrome radiculaire moyen (C7).
* Un syndrome radiculaire inférieur (C8-D1).

> Neurinomes dorsaux :

A cet étage, les neurinomes sont nettement moins fréquents que les méningiomes (18).
L'étroitesse du canal rachidien y rend l'apparition du syndrome sous lésionnel plus précoce, avec
paraparésie spastique (31).

Le syndrome Iésionnel est marqué par des douleurs radiculaires de topographie
métamérique, en ceinture ou en hémiceinture, parfois mal interprétées, cardiaque, digestive ou
rénale (31, 76).

Des troubles sensitifs sous—jacents a limite supérieure assez précise, a type
d'hypoesthésie en bande, sont a rechercher soigneusement et sont d'une grande valeur, de
méme que, l'abolition élective d'un réflexe cutané abdominal (31).
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Dans notre série, la localisation dorsale représente 33,33 % des cas. Ce qui rejoint les
résultats de Conti (33%) (Voir tableau XIV).

> Neurinomes du cone terminal et de la queue de cheval :

L'atteinte du cone terminale associe les signes témoignant d'une atteinte de la premiere
racine lombaire et les signes pyramidaux, ce qui se traduit par (71) :

= Atteinte des psoas, des adducteurs.

* Trouble de la sensibilité de la région du pli de I'aine.

= Syndrome pyramidal le plus souvent discret : signe de Babinski.

= Abolition d'un réflexe crémastérien, voire cutané abdominal inférieur,
pouvant en imposer pour un trouble neurologique périphérique d'autant que le
signe de Babinski peut manquer.

= Précocité des troubles génito-sphinctériens.

La découverte des tumeurs de la queue de cheval est volontiers tardive du fait de leur
caractere longtemps asymptomatique et les signes d'appel cliniques trompeurs, et ce malgré les
progres de l'imagerie. En effet elles se révelent initialement par des lombalgies ou des
lomboradiculalgies unilatérales pouvant faire évoquer une pathologie rachidienne commune (57).

Une impulsivité aux efforts physiologiques est souvent retrouvée, orientant a tort vers
une origine disco-radiculaire, la classique douleur de décubitus étant loin d'étre constante. Plus
tardivement, I'atteinte de la queue de cheval associe une paraplégie flasque, une anesthésie en
selle, des douleurs lombo-fessiéres irradiant aux membres inférieurs et au périnée et des
troubles sphinctériens (36, 57, 116).

Les neurinomes sacrés représentent 1 a 50 % de toutes les tumeurs rachidiennes a cet
étage (33).

Le neurinome se localise dans la queue de cheval dans 20 a 25 % des cas, constituant 40
a 45 % des tumeurs rachidiennes de cette région (23).

Tableau XIV : Répartition des formes topographique en hauteur.

Auteur Nombre de cas Cervical % Dorsal % Lombaire % | Dorsolombaire%
Conti (26) 179 18 33 49 0

Subaciuté (118) 76 25 60,5 14,5 0

Notre série 3 0 33,3 33,3 33,3
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1-2 Répartition par rapport a la dure-meére :
> Rappel anatomique :

Bull (71) distingue 5 parties dans le trajet de la racine rachidienne, depuis la moelle
épiniére jusqu'a sa sortie du trou de conjugaison :

= ]ére partie, sous—arachnoidienne - Partie intradurale.
= 2@me partie, sous durale courte - Partie intradurale.

= 3 eme partie, extradurale intrarachidienne.

= 4 &éme partie dans le trou de conjugaison.

= 5 &me partie paravertébrale, a I'extérieur du foramen.

Il existe deux types de neurinomes qui s'opposent anatomiquement (Voir tableau XV) :

o Les uns, plus fréquents, dans 50 a 80 % des cas (37, 45, 48), a
I'origine d'une racine sensitive ou motrice a développement
intradural, de forme allongée verticalement sur plusieurs métameres
et se distribuent eux méme en tumeurs intramédullaire et
extramédullaires.

o0 Les autres, extraduraux sont plus rares, 13 % a 28,5 % (37, 45), nés
aux dépens d'un nerf rachidien, leur développement se fait
transversalement selon I'axe du nerf rachidien, ceux qui compriment
la moelle comportent obligatoirement une portion dans le canal
rachidien.

0 Les neurinomes mixtes, intra et extraduraux représentent 7 a 31 %
(45).

Chez I'enfant le neurinome est de siege intradural dans 90 % des cas (92).

Par extension, on parle de neurinome en sablier quand la tumeur présente une extension
intra ou extra rachidienne, avec une partie intermédiaire plus rétrécie (45).

Pour la plupart des auteurs, le neurinome rachidien est souvent de siege intradural. Tres
rarement il est de siege mixte intra extradural (71).

Dans notre série, les résultats ne concordent pas avec les données de la littérature. (Voir
tableau XV)
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Tableau XV : Répartition par rapport a la dure-mere

Auteur Nombre Intradural % | Extradural % | Intra/extradural % | En
de cas sablier
%
Conti (26) 179 84 8 2 6
Seppala (26) 187 66 13 19 2
Samii (26) 141 50 27 0 23
Notre série 3 33,3 0 33,3 33,3

1-3 Formes topographiques en largeur :

» Compressions antérieures :

Les compressions antérieures se représentent sous une forme motrice pure (31, 104).

Un syndrome pyramidal précoce peut étre associé contrastant avec l'absence ou la
discrétion des signes sensitifs et des douleurs (31, 104).

> Compressions postérieures :

Les compressions postérieures entrainent des troubles sensitifs profonds inauguraux
associés a des douleurs de type « cordonales postérieures » pouvant évoquer un tabés ou une
sclérose combinée d'autant qu'un syndrome pyramidal est souvent retrouvé (31, 104).

> Compressions latérales :

Ces compressions peuvent étre responsables d'un syndrome de Brown Séquard associant
du coté de la lésion, un syndrome pyramidal et cordonal postérieur, et du coté opposé une
hypoesthésie thermo algique (31, 104)

Selon les données de la littérature, la situation postérieure dans 70 % des cas du
schwannome, dans la moelle, expliquerait volontiers l'inégalité des troubles sensitifs et la
prédominance quelquefois décrite des troubles de la sensibilité profonde.

De rares patients avaient des fasciculations musculaires pouvant indiquer une irritation de
la corne antérieure par un neurinome situé plus en avant (52).
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2- FORMES TROMPEUSES :

2-1 Localisation antérieure du neurinome :

En comprimant le faisceau pyramidal, une sclérose latérale amyotrophique peut étre
simulée (114). Le syndrome Iésionnel se traduit par une paralysie avec amyotrophie et
fasciculations, associé a un syndrome sous lésionnel sous la forme d'une paraparésie spastique
(31, 114).

Parfois, c'est le diagnostic d'une myélopathie cervicarthrosique qui est discuté. Ces deux
affections doivent en tout cas bénéficier d'explorations rachidiennes pour éliminer une
compression tumorale (31).

2-2 Localisation postérieure du neurinome :

L'existence des troubles précoces de la sensibilité profonde ou superficielle, avec parfois
des douleurs fulgurantes projetées peut simuler une sclérose en plaque (114).

La forme médullaire pure de la sclérose en plaque est de diagnostic difficile. Si le terrain
et le mode évolutif sont évocateurs, les troubles moteurs avec paraplégie spastique ataxique, les
troubles sensitifs subjectifs et les troubles génito-sphinctériens, doivent faire éliminer une
compression (114).

2-3. Formes indolores :

Il est rare qu'un neurinome ne soit pas révélé par des douleurs ou qu'elles ne soient pas
présentes au moment du diagnostic. Dans la série de CERVONI (23), 25 % des malades sont
asymptomatiques.

Dans notre série tous nos cas sont révélés par des douleurs.

Rappelant l'importance d'une éventuelle douleur radiculaire antérieure, a rechercher a
I'interrogatoire, ayant disparu (phénomeéne de la mort radiculaire).

Ces douleurs sont souvent remplacées par des paresthésies (23).
2-4. Formes simulant une hernie discale :

Les neurinomes intrarachidiens développés en regard du céne terminal se manifestent
souvent initialement par une sciatalgie ou une cruralgie d'allure discale, sensibles au traitement,
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ce n'est qu'au cours de I'évolution que ces douleurs vont devenir évocatrices de tumeurs
intrarachidiennes (17, 33). (Voir tableau XVI)

Tableau XVI: Schéma du caractére des douleurs des neurinomes lombaires par rapport aux
hernies discales (23, 36,115)

Neurinome Hernie discale

Mode de début Insidieux  Augmentation | Début brutal lors d'un
progressive sans | effort d'un faux
rémission mouvement

Activité physique Peu d'influence sur la | Augmente la douleur
douleur

Repos au lit Augmente la douleur Diminue la douleur

Recrudescence nocturne ++ 0

Traitement médical Efficacité transitoire puis | Efficacité
inefficacité

Syndrome rachidien Intense Modéré

Signe de Laségue Modéré ou absent Intense

2-5. Formes peu suggestives de compression médullaire lente :

Elles marquent le début de la compression et peuvent rester isolées plusieurs mois avant
que le tableau ne se complete (33).

Elles regroupent des signes tels que (33) :

* Faiblesse a la marche.

* Raideur des membres inférieurs exagérée par la fatigue.
» Déficit distal discret.

* Paresthésie des membres inférieurs.

» Syndrome douloureux rachidien isolé persistant.

3. FORMES SYMPTOMATIQUES :

3-1. Formes révélées par une hydrocéphalie a pression normale :

L'hydrocéphalie a pression normale peut étre secondaire a de multiples affections :
hémorragie méningée, méningite, traumatisme cranien (122).

Elle est rarement d'origine tumorale, les tumeurs intrarachidiennes peuvent entrainer une
hypertension intracranienne mais exceptionnellement une HPN (122).
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C'est la dissociation albuminocytologique qui attire l'attention sur la moelle comme dans
I'hypertension intracranienne. Le mécanisme de I'HPN secondaire a une tumeur rachidienne tout
comme celui des hypertensions intracraniennes est discuté. Une hémorragie méningée spinale en
est parfois responsable (122).

3-2. Formes révélées par des signes d'hypertension intracranienne :

Les neurinomes rachidiens se révelent rarement par des signes d'hypertension
intracranienne : céphalées, cedéme papillaire bilatéral, troubles confusionnels, tableau
pseudodémentiel (72).

Ces signes d'hypertension intracranienne peuvent masquer les signes déficitaires et étre
source de retard diagnostic (71).

La ponction lombaire montre une hyperalbuminorachie et parfois un liquide
xanthochromique. La TDM montre une dilation ventriculaire (72).

Plusieurs hypothéses ont été proposées dont celle d'un défaut de résorption du liquide
céphalo-rachidien secondaire a I'élévation de la protéinorachie, par élévation de la viscosité, ou

par blocage de la filtration au niveau des granulations de Pacchioni (72).

Role également possible de la compression des plexus veineux, des phénomenes
hémorragiques et du blocage des voies de résorption au niveau de la queue de cheval (72).

3-3. Formes a début aigu par une complication hémorragique :

L'némorragie intratumorale est secondaire a un traumatisme (effort important,
traumatisme direct), a l'augmentation rapide d'un kyste tumoral, a une thrombose ou a une
malformation vasculaire intratumorale (128).

Elle peut entrainer une compression médullaire ou radiculaire aigue due a une
augmentation rapide du volume provoqué par I'hématome (128).

Elle se retrouve plus souvent dans les neurinomes intracraniens ou elle survient
spontanément (128).

Quoi qu'il en soit, le probléme étiologique reste le méme, a résoudre en urgence, d'autant
que si une tumeur bénigne est rarement en cause, la récupération neurologique aprés
décompression est souvent possible (128).
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3-4. Formes a début aigu par une hémorragie méningée spinale :

L'hémorragie méningée due a un neurinome rachidien est trés rare. Elle survient dans 1,5
% des cas surtout chez les sujets jeunes entre 20-40 ans (89).

Le tableau réalisé est celui d'une douleur rachidienne en coup de poignard associée a un
syndrome méningé. Il existe souvent des signes locaux : antécédents de lombalgie, de
radiculalgie, une aréflexie ou des troubles sphinctériens (89).

Elle présente une urgence chirurgicale (89).

La ponction lombaire atteste I'hnémorragie (89).

Les neurinomes en cause sont pratiquement tous situés en regard du cone terminal ou de
la queue de cheval (25, 48).

Deux théories ont été proposées dans la littérature pour expliquer le mécanisme de ce
phénomene (89) :

% Théorie mécanique :

L'hémorragie de l'espace sous arachnoidien survient lors d'un traumatisme au niveau de
I'interface entre la tumeur et le tissu nerveux normal particulierement au niveau du cone
médullaire et de la queue de cheval.

% Théorie vasculaire :

La constitution de thromboses spontanées au niveau des vaisseaux dilatés a paroi
hyalinisée suivie de la nécrose tumorale, compliquée d'hémorragie ou alternativement, les
vaisseaux tumoraux peuvent étre oblitérés par la prolifération endothéliale.

Il faut savoir, devant une exploration angiographique cérébrale normale, pratiquer une

étude de la moelle et de la queue de cheval pour rechercher une malformation vasculaire ou une
tumeur.
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3-5. FORMES INCOMPLETES :

- Radiculalgies isolées :
Au niveau cervical, il y aura constitution d'un tableau de névralgie cervico brachiale (110).

Au niveau dorsal, il s'agira d'une névralgie intercostale. Une sciatalgie bilatérale évoquera
une compression médullaire lente de siege lombaire (71).

Dans notre série, aucun cas de radiculalgies isolées n'a été noté, et ceci parce que les
patients viennent souvent consulter a un stade avancé.

—-Claudication médullaire intermittente :

Il s'agit d'une fatigabilité des membres inférieurs a la marche avec apparition de douleurs
nécessitant l'arrét. Les douleurs disparaissent avec le repos, ce qui permet une reprise de la
marche. (71)

La récidive survient pour la méme distance parcourue ou le méme effort. Cette
claudication est souvent confondue avec celle de [l'artériopathie oblitérante des membres
inférieurs. (71)

Dans notre série, la claudication médullaire intermittente a été retrouvée dans 33, 3 % des
cas

-Troubles génito-sphinctériens :

Ils sont trop vite étiquetés psychogénes, alors qu'ils annoncent un syndrome de
compression du cone terminal (110)

Dans notre série, ces troubles ont été retrouvés dans 66,6 % des cas.

4. FORMES ANATOMIQUES :

4-1 Aspect habituel :

Classiquement, le neurinome est dans sa forme la plus fréquente, une tumeur intradurale
de siége dorsal, et en position postéro latérale par rapport a la moelle (71).

4-2 Les tumeurs géantes de la queue de cheval :
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Les tumeurs intradurales sont longtemps bien tolérées, et peuvent atteindre une taille
considérable du fait des dispositions anatomiques du canal lombaire (absence de moelle, racines
mobiles, canal large) (57).

Elles vont éroder l'os, pouvant présenter plusieurs prolongements extra rachidiens et
prendre le nom de tumeurs rameuses. L'adaptation au volume tumoral tient a différents facteurs,
notamment a la configuration de cet espace intradural et de la mobilité des racines nerveuses a
ce niveau (57). Ces dernieres ont tendance a se laisser passivement refouler au contact des
néoformations extensives (23).

4-3 Les tumeurs géantes du sacrum :

Ce sont des tumeurs extrémement rares (seulement 27 cas sont rapportés dans la
littérature jusqu'a 1998) (1, 9).

Abernathey et Turk (1) ont trouvé dans leur série un sex-ratio de 1, et un pic d'incidence
a 40 ans.

Il s'agit probablement de tumeurs extra-osseuses qui se développent a partir d'une racine
sacrée et qui érodent I'os de proche en proche. L'érosion osseuse est due a l'augmentation des
pressions par croissance tumorale plus qu'a des propriétés invasives de ces tumeurs bénignes

aux limites nettes (1, 124).

La symptomatologie clinique est tres pauvre contrastant avec l'importance de la lyse
osseuse et évolue sur plusieurs années (5 ans en moyenne) (1, 9, 33, 91).

La TDM et I'IRM sont les examens de choix pour le bilan préopératoire et surveillance.

4-4 Les tumeurs en sablier :

Elles sont définies comme étant une formation bilobée, reliée par une partie plus rétrécie
qui est située (110) :

< Soit a travers le trou de conjugaison, c'est le cas le plus classique
et le plus fréquent. La plupart des neurinomes en sablier naissent
au niveau du foramen.

< Soit a travers l'espace interlamaire.

« Soit au niveau de la dure-mere.
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Ces neurinomes en sablier sont plus fréquents au niveau cervical (45 %) (71).
Ont peut les classer en différents types : (110)
v Type | : Intrarachidien, intra et extradural sans extension foraminale.
v Type Il : Intra et extra rachidien, mais sans composante intradurale.
v Type lll : Intra et extra rachidien avec une composante intradurale.
v Type IV : Extra rachidien avec extension intraforminale seule.
v Type V : Tumeurs en sablier multiples.
v Type VI : Tumeur intra et extramédullaires.
La nouvelle classification tridimensionnelle de Toyama comporte 9 types (10) (fig. 19) :

v Type | : Tumeur intra et extradurale limitée au canal médullaire et
comprime uniguement la dure-meére.

v  Type Il : Tumeur épidurale avec extension foraminale. Englobe 3 sous

type a, b et c.
% Typell a: Tumeur ne dé passant pas le trou de conjugaison.
% Typellbetllc:S'étendent au-dela du trou de conjugaison.

Ainsi, Il a est extradural et foraminal, Il b est extradural et paravertébrale, et |l c
est foraminal et paravertébral.

v Type lll : Tumeur avec a la fois extension durale et foraminale.

< Type lll a: Intradural et extradural foraminal.
< Type lll b : Intradural et extradural paravertébral.

v Type IV :Tumeur extradurale et intravertébrale envahissant uniquement
le corps vertébral.

v Type V : Tumeur extradurale avec envahissement de la lame vertébrale.

v Type VI : Tumeur avec érosion multidirectionnelle de I'os.
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Fig.719: Schéma montrant la classification anatomique des tumeurs en sablier selon TOYAMA
(10).

Une classification a été ajoutée indiquant le degré de l'extension tumorale en hauteur
selon le nombre de foramens intervertébraux et transversaire envahis (F1 et FT) (10) :

v Fl stade 1 : Désigne les tumeurs limitées a un seul foramen intervertébral.
v Fl stade 2 : Envahissement de 2 foramens.
v Fl stade 3 : Envahissement de 3 foramens ou plus.

v FT stade 1 : Tumeur sans envahissement du foramen transversaire.
v FT stade 2 : Envahissement d'un foramen.

v FT stade 3 : Envahissement de 2 foramens ou plus.

4-5 Aspects plus rares :

< Les neurinomes intramédullaires :

IIs représentent environ 0,3 a 1,5 % des tumeurs primitives intrarachidiennes (29, 34, 58,
106).

IIs se localisent préférentiellement a I'étage cervical dans 62 % des cas, thoracique dans
20 % des cas, et lombaire dans 18 % des cas (58, 81). lIs siégent le plus souvent dans les portions
postérieures et postérolatérales de la moelle (52, 43).

En regle, le neurinome intramédullaire est solitaire, mais peut étre multiple (15, 106).

Les hommes sont plus touchés que les femmes avec un sexe ratio de 2/1. L'dge des
patients varie entre 9 et 75 ans avec une moyenne de 40 ans (106).

Prés de 60 ans ont été rapporté dans la littérature (29, 34, 58). Le premier cas a été
publié en 1931 par KERNOHAN (52, 106), étant exclut les tumeurs survenant chez les malades

porteurs de neurofibromatose.

La myélographie, si elle montre le blocage, localise souvent mal le processus et c'est I'lRM
qui est la plus précise. La tumeur allongée est en hyper signal en T1 (71).

L'évolution est souvent sévere avec autant d'amélioration que de stabilisation ou
d'aggravation clinique aprés chirurgie.
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Rappelant que les cellules de Schwann ne sont pas normalement présentes dans le
systeme nerveux central, donc la présence d'un neurinome intramédullaire est difficile a
expliquer (43, 52).

Néanmoins, plusieurs explications ont été proposées. Leur situation dans la partie
postérieure de la moelle, leur rareté, laissent supposer une origine inflammatoire de ces
tumeurs. Il pourrait s'agir en fait du résultat de la migration normale a l'intérieur de la moelle des
cellules destinées primitivement a la formation de cellules de Schwann et des leptoméninges. Ces
cellules ectopiques pourraient subir une transformation néoplasique plus facilement (26).

La localisation postérieure des neurinomes intrarachidiens peut laisser supposer qu'il
s’agit de tumeurs développées a partir des cellules de Schwann, de la racine postérieure (26, 29).

Enfin, la présence de cellule de Schwann au niveau du plexus nerveux périvasculaire du
réseau pial, ce plexus s'étend tout au long des branches de l'artére spinale antérieure et pourrait

étre a l'origine du développement d'un neurinome intramédullaire.

+ Les neurinomes intra osseux :

IIs représentent moins de 0,2 % de I'ensemble des tumeurs osseuses primitives (3). Leur
développement peut se faire préférentiellement vers le corps vertébral ou il creuse une logette
parfois trés étendue (jusqu'a intéresser la moitié de la vertébre), et réaliser un aspect pseudo
kystique. Il pourrait naitre, exceptionnellement a l'intérieur du corps vertébral, a partir des filets
nerveux périvasculaires intraosseux (26, 110).

« Les neurinomes du trou occipital :

IIs sont rares (environ 1%). Leur symptomatologie peut comporter des manifestations de
compression bulbomédullaire trompeuses. lls contre-indiquent la réalisation de ponction sous
occipitale ou latéro cervicale. (71)

< Les neurinomes foraminaux et extra foraminaux :

Ils sont rares, révélés par un syndrome radiculaire (71).

5-Forme de ’enfant :

Les neurinomes de l'enfant sont rares avant 10 ans, par contre, les neurofibromes
représentent 12,2 % de I'ensemble des tumeurs intrarachidiennes, ils s'observent essentiellement
au cours de la deuxiéme enfance et de I'adolescence surtout aprés I'dge de 12 ans et s'intégrent
en regle dans le cadre d'une maladie de VON RECKLINGHAUSEN (31,48). La douleur reste le signe
révélateur le plus fréquent chez I’enfant. Chez le nourrisson, le siege exact de cette douleur est
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difficile a préciser. D’autres signes rachidiens (raideur, contracture douloureuse, déformation
rachidienne) peuvent étre les premiers signes de I’affection.

Chez I’enfant, ces tumeurs sont plus volumineuses et évoluent rapidement (48).

Chez I'enfant le neurinome est de siége intradural dans 90 % des cas (92).

VII-THERAPEUTIQUE :

1- TRAITEMENT MEDICAL :

Son réle est essentiellement antalgique. A visée préventive, de fortes doses de corticoides
sont administrées 24 heures avant l'intervention chirurgicale. Ce traitement sera poursuivi
qguelques jours apres l'intervention (110).

Il permet de limiter les complications immédiates (71).

Chez les patients ayant un déficit moteur complet dans les suites opératoires, un
traitement anticoagulant est systématiquement institué apres la 48¢me heure (71).

Dans notre série, le traitement était aussi a base d'antalgiques et de corticoides.

2- TRAITEMENT CHIRURGICAL :

Son but, est l'exérése totale du neurinome (5, 26, 31, 38, 76, 81, 83), et un nombre
d'auteurs recommandent a cet égard, l'exérése systématique pour 3 raisons essentielles : la
grande accessibilité de la tumeur a la chirurgie thoraco-médiastinale, les résultats globalement
excellents avec plus de 80 % de guérison et le caractére trés exceptionnel des récidives malignes
postopératoires, contrairement au neurofibrome. Enfin la gravité toute particuliere des
complications évolutives notamment spinales, tend a légitimer cette option (81).

L'age des malades et un terrain vasculaire souvent précaire incitent a la réalisation d'un
bilan préopératoire complet (71).

Les objectifs sont d'une part, de lever la compression médullaire en minimisant tout
traumatisme de la moelle et sa vascularisation, et d'autre part, de préserver dans la mesure du
possible, la continuité anatomique et fonctionnelle du nerf porteur. Or, cette derniére condition
est rarement possible en raison des rapports trés étroits existants entre la tumeur et son nerf, et
de la possibilité de masses tumorales volumineuses englobant ou dissociant la racine.
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Cependant, il semblerait que les racines a l'origine des neurinomes sont fréquemment non
fonctionnelles au moment de la chirurgie, et que les risques d'entrainer un déficit neurologique
aprés résection totale du nerf et sa tumeur est faible (23 % ont un déficit postopératoire (31).

Pour poser la meilleure indication opératoire, certains chirurgiens s'aident de stimulations
préopératoires de la racine nerveuse afin de juger de la fonctionnalité des fibres nerveuses et de
décider du caractére complet de la résection (38).

Les patients n'ayant aucun signe de dénervation a I'EMG préopératoire ont toutes les
chances de conserver un examen neurologique normal en postopératoire. Dans le cas contraire,
40 % d'entre eux développeront un déficit (31). Ainsi, la résection des neurinomes nés de racines
postérieures sensitives cause moins de déficit que les neurinomes nés de racines antérieures (74,
110).

La dissection justifie I'emploi de la microscopie opératoire et I'évidement tumoral est
facilité par l'utilisation du bistouri a ultrasons, de la coagulation bipolaire, ou de la vaporisation
au laser CO2. Le monitorage préopératoire des potentiels évoqués somésthésiques peut
également étre utile au déroulement de l'intervention (31, 38).

Quand au schwannome géant du sacrum, son traitement doit tenir compte de 3
probléemes : mécanique (di a I'ostéolyse extensive du sacrum), neurologique et tumoral avec un
risque de récidive. L'indication chirurgicale doit aussi tenir compte du fait qu'il s'agit d'une
tumeur bénigne qui a cependant un pourcentage élevé de récidive en cas de résection intra-
tumorale (9).

Le risque de récidive est de 'ordre de 50% d'aprés ABERNATHEY (1) qui a di réopérer 4
patients pour récidive locale. Ces récidives sont survenues aprés une résection tumorale
incomplete (9).

2-1 Voie d’abord :

Le choix de la voie d'abord, postérieur ou antérieur, dépend de plusieurs éléments ; le
hiveau exact de la Iésion, sa position par rapport aux éléments nerveux, son extension extra-
rachidienne éventuelle, et ses rapports vasculaires. Ces éléments s'averent aussi utiles pour
décider d'une opération en un temps ou en deux temps, ou pour décider d'une intervention a
plusieurs équipes (110).

Pour les neurinomes cervicaux en sablier, le choix de la stratégie chirurgicale dépend de

la taille, du siége et I'extension de la tumeur (10). L'artériographie peut préciser I'état de I'axe
vertébrobasilaire (71).
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> La voie postérieure :

C'est la voie la plus fréquemment utilisée. Elle permet I'exérése des tumeurs par voie
médiane centrée sur la zone tumorale, et permet la laminectomie et donc la décompression
médullaire (10, 66).

Elle présente des avantages qui reposent sur des bases solides (18) :

< Etendue de la libération.
< Rapidité de remise en charge.
La difficulté de I'ablation compléte d'une tumeur a localisation antérieure ainsi qu'une
reconstruction hermétique des enveloppes méningées constitue l'inconvénient majeur de cette
voie (18).

Pour les neurinomes cervicaux en sablier, la tumeur peut étre abordée par voie
postérieure, uniquement si type |, Il a et lll a et méme quelques types IV et V (10).

Dans les neurinomes étendus, et pour éviter l'instabilité rachidienne postopératoire, une
laminotomie peut remplacer la laminectomie conventionnelle (11).

Dans notre série, la voie postérieure est la plus utilisée (66,6 %), ce qui s'accorde
parfaitement avec les données de la littérature (33, 37, 100). (Voir tableau XVIII).

Tableau XVII : Répartition de la voie d'abord postérieure

Auteurs Pourcentage %
DOMINGUEZ (33) 83,3
GRAZIANI (37) 78,5
ASAZUMA (10) 87,5
Notre série(3) 66,6

> La voie antérieure :

Couramment pratiqué a I'étage cervical, elle reste rare aux étages dorsal et lombaire (16,6
%) (33).

Cependant, cette voie présente 3 inconvénients majeurs (14) :
La lourdeur du geste chirurgical, sauf cervical bas.

o
< La difficulté de pratiquer une libération médullaire compléte.
< La nécessité d'une reconstruction et d'une stabilisation du rachis.
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> La combinaison des deux voies d’abord :

Pour une meilleure accessibilité de la tumeur, certaines localisations nécessitent le
recours aux deux voies d'abord. (Voir tableau XIX).

Dans la série de GRAZIANI (37), I'association des deux voies d'abord a été pratiquée dans
21,5 % des cas, a deux reprises a |'étage cervical, et dans un cas a I'étage dorsal.

Dans la série de DOMINGUEZ (33), l'ablation chirurgicale des neurinomes géant du
sacrum a nécessité la combinaison des deux voies d'abord : antérieure et transpéritoniale et une
laminectomie postérieure dans 33,3 % des cas.

Dans la série de ASAZUMA (10), lI'association des deux voies d'abord, a été pratiquée dans
16,3 % des neurinomes cervicaux en sablier et ceci pour les tumeurs s'étendant largement a
travers le foramen intervertébral au-dela de I'artére vertébral tels que les types Il b, Il ¢, lll b et VI

Dans notre série, un abord double et en deux temps a été réalisé dans 33,3 % des cas.

Tableau XIX : Répartition de la double voie d'abord

Auteurs Pourcentage %
DOMINGUEZ (33) 33,3
GRAZIANI (37) 21,3
ASAZUMA (10) 16,3
Notre série(3) 33,3

2-2 INDICATION :

Elle varie en fonction de la situation de la tumeur par rapport a la dure-mére et par
rapport a I'étage rachidienne (71).

> Par rapport a la dure-mere :

En cas de neurinome intradural, les tumeurs de petite taille posent peu de problémes
opératoires, surtout si elles sont postérieures (11).

Pour les tumeurs intradurales volumineuses en situation ventrale, I'exérése totale de la
tumeur nécessite le sacrifice de la racine nerveuse antérieure, dont le neurinome prenait son
origine, et de son artére nourriciére. L'évidement intrcapsulaire est nécessaire pour pouvoir
récliner la capsule et séparer progressivement le neurinome de la moelle (11).
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Pour les neurinomes intramédullaire, une myélotomie postérieure permet l'exérése, celle-
ci ne sera que partielle en I'absence de plan de clivage, mais pour la plupart des cas publiés, il
existe une limite nette entre le neurinome et le tissu médullaire normal. L'intervention si elle
n'est que partielle peut étre complétée par une plastie d'élargissement de la dure mere (43,52).

En cas de neurinome extradural, les difficultés viennent de la taille et de la topographie
des prolongements tumoraux (71).

Le neurinome en sablier nécessite parfois une intervention en deux temps : l'une par voie
postérieure intrarachidienne, l'autre par voie antérieure ou antérolatérale pour compléter
I'exérése (31,66). Ceci est illustré dans notre série par un double abord pratiqué dans un cas de
récidive d'un neurinome dorsal en sablier (D5), en deux temps et a 15 jours d'intervalle, le
premier temps a permis l'exérese partielle de la tumeur dans sa partie intracanalaire a partir du
trou de conjugaison, aprés la reprise de la méme incision, le deuxieme temps a permis l'abord
transpleural de la tumeur aprés une incision thoracique droite, I'ablation par morcellement, a
complété I'exérése tumorale.

» Par rapport a I'étage rachidien :

L'étage cervical, les difficultés opératoires des neurinomes en sablier, et la peur de léser
I'artere vertébrale entrainent une exérése partielle de ces tumeurs avec un résidu tumoral au
controble radiologique postopératoire, source de reprises évolutives (71).

A [l'étage dorsal, la dissection devra étre particulierement attentive car la partie
intrarachidienne de la tumeur peut entrainer une lésion d'une artere radiculaire (31).

En cas de tumeur géante de la queue de cheval, l'intervention est difficile, et longue.
L'exérese est souvent incomplete car I'ablation totale nécessite le sacrifice de plusieurs racines
herveuses et le risque de récidive est faible (44). La laminectomie peut porter sur 3 étages et une
ostéosynthése postérolatérale est nécessaire. La voie d'abord antérieure a un double intérét ;
I'exérése de la tumeur qui adhere aux corps vertébraux, et la fixation intersomatique des
vertebres en utilisant un matériel en céramique bioactive (44).

Pour les neurinomes sacrés géants, le choix de la technique chirurgicale dépend de deux
facteurs (71) :

< L'extension intra pelvienne des neurinomes.
< L'importance de la destruction du sacrum.

Ces deux critéres sont eux méme conditionnés par le volume tumoral qui peut atteindre
10 cm.
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Certains auteurs (101,124) et devant la fréquence des récidives ont recommandés une
approche radicale avec une pelvectomie. Ce type de chirurgie responsable de séquelles
neurologiques lourdes parait pour |'équipe de ANRACT (9) excessif et préferent de traiter
initialement ces patients par un curetage qui n'impose pas de sacrifice radiculaire. En cas de
récidive une chirurgie plus large est toujours possible. S’il existe une instabilité sacro-iliaque, il
est nécessaire de faire une arthrodése lombo iliaque. L'ostéosynthése peut étre réalisée a l'aide
d'un matériel de fixation pour le rachis qui permet un ancrage pédiculaire et iliaque de bonne
qualité (9).

D'autres ont suggéré une approche plus conservatrice avec un évidement intrcapsulaire
comportant un risque de récidive selon ABERNATHEY (1) de 54 % aprés 9 ans d'évolution.

Dans la série de DOMINGUEZ (33), 66,66 % des patients porteurs de neurinomes sacrés ont
bénéficié d'une exérese microchirurgicale par morcellement aprés une laminectomie lombosacrée
ou sacrée, 33,33 % ont bénéficié d'un évidement intrcapsulaire avec conservation de la capsule
grace a un double abord antérieur abdominal et une laminectomie sacrée.

» Qualité d'exérese :

L'exérése totale est le but du traitement chirurgical du neurinome (31, 38, 76, 81,83).

Dans notre série, I'exérese été totale chez 100 % des patients, ce qui rejoint les données de
ALBANESE (4), (Voir tableau XX).

Tableau XX : Répartition selon la qualité d'exérése

Qualité d'exérese CONTI (26) % KRISHMAN (95) % | ALBANESE(4) % Notre série %
Totale 85,7 66,5 94 100
Partielle 14,3 33,5 6 0

> Difficultés de I'exérése tumorale :

La préservation des éléments radiculaires est difficile, car I'ablation du neurinome
comprend généralement aussi celle de la racine qui le porte (21).

Dans la série de SCHULTHEISS (103), la résection des racines nerveuses n'a été nécessaire
que dans 42,85 % des malades, ou a été seulement partielle, méme si ces racines étaient
enveloppées par la tumeur dans 6 ans.
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Une section compléte des racines nerveuses porteuses était nécessaire dans 57,14 % des
cas pour une ablation totale de la tumeur. Ces racines étaient fonctionnelles pour les membres
supérieurs et inférieurs dans 41,66 %.

Au niveau cervical, ATASQY (38) a présenté en 1997 le cas d'une patiente de 30 ans
atteinte d'un neurinome développé au dépens de la 7éme racine cervicale, chez qui l'exérese
exclusive de la tumeur a été possible sans toucher au tissu nerveux sain, elle n'a présenté aucune
séquelle postopératoire.

Par ailleurs certains chirurgiens s'aident, si la tumeur ne peut étre séparée de la racine
nerveuse, d'une stimulation électrique préopératoire de cette racine pour discuter de la conduite a
tenir. Si la racine est fonctionnelle, ils réalisent une résection partielle de la tumeur pour préserver
la fonction, en particulier au niveau cervical. Malgré le caractére incomplet de la résection
tumorale, le taux de récidive serait faible (38, 74).

Pour STEIN(162) la préservation des racines nerveuses porteuses aux étages lombaire et
cervicale est essentielle, car les séquelles provoquées par la perte de ces racines sont
irrémédiables.

Certaines équipes préconisent la réalisation d'une exploration électro-physiologique
préopératoire afin de rechercher des signes de dénervation, qui conditionneraient le pronostic
fonctionnel postopératoire. En cas d'examen électrique normal, les patients conserveraient toutes
leurs chances de conserver un examen neurologique normal en postopératoire. Dans le cas
contraire, 40 % d'entre eux développent un déficit sensitive ou moteur (30, 38).

Chez I'enfant I'abord chirurgical, nécessite une laminotomie qui doit étre aussi limitée que
possible en monobloc (permettant une repousse osseuse). Lorsqu'une laminectomie étendue est
nécessaire, une fixation postopératoire peut étre réalisée dans le méme temps opératoire, car le
sacrifice parfois d'un ou de plusieurs massifs articulaires, peut conduire a une déstabilisation du
rachis, ce risque est d'autant plus élevé que la résection est plus étendue, que I'enfant est plus
jeune et a fortiori que préexistait une scoliose (92).

C- RADIOTHERAPIE :

Il n'est pas prouvé que la radiothérapie postopératoire diminue en cas d'exérése
incompléte les risques de récidives (62).

Elle n'a pas été préconisée dans les cas de neurinome de la queue cheval rapportés par
KAGAYA (57), malgré I'ablation incompléete de ces tumeurs du fait de leur taille.
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Dans la revue de littérature de GRAZIANI (37) sur les schwannomes mélanotiques, trois
patients (22 %), chez qui I'exérése n'a pu étre totale, ont eu une radiothérapie (55grays en 5 ou 8
semaines), et elle a été pratiquée chez un patient méme si la tumorectomie était satisfaisante.
Néanmoins, une seule récidive symptomatique a été notée apres 4 ans et demi de surveillance.

Pour DOMINGUEZ (33), la radiothérapie a été proposée aux malades qui présentaient des
contre-indications opératoires, soit 33,33 %. L'évolution a été marquée par l'arrét du
développement tumoral durant les 5 années qui ont suivi le traitement dans 16,6 % des cas, et une
résistance a la radiothérapie dans 16,6 %.

Chez I'enfant, la radiothérapie est discutée dans certains cas ou l'exérése a été incompléte
ou impossible. Elle est distribuée a la dose de 35 grays. Les doses administrées sont limitées par
le risque de complications radiques au niveau de la moelle et par le risque de compromettre la
croissance staturale (92).

Dans notre série aucun paient n'a bénéficié de la radiothérapie.

D- REEDUCATION :

La kinésithérapie est un volet important dans le traitement des déficits neurologiques. Elle
permet d'améliorer les résultats du traitement chirurgical et d'augmenter les chances de
récupération neurologique en reposant sur (8,98,133) :

La rééducation fonctionnelle du déficit moteur : permet de lutter contre la
rétraction musculo-tendineuse et de prévenir la survenue des ossifications péri-
articulaires. L'enraidissement des structures péri-articulaires étant inévitable en cas de
paralysie prolongée, la mobilisation des articulations situées en territoire sous lésionnel
doit étre précoce, lente et pluriquotidienne.

La rééducation sphinctérienne : I'existence de troubles sphinctériens justifie une
prise en charge particuliere, qui repose sur une collaboration active du patient. Elle
permet d'assurer aux patients un certain confort et une indépendance sphinctérienne.

La prévention des complications du décubitus obtenue par des frictions et une
mobilisation fréquente des patients grabataires. Ainsi, le positionnement au lit doit
contribuer a la fois a la prévention des escarres et des attitudes vicieuses, ce qui justifie

un décubitus alterné toutes les trois heures.

Dans notre série, la rééducation a été pratiquée chez tous les patients.
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VIII.LEVOLUTION ET RESULTATS :

Les résultats rapportés par tous les auteurs sont globalement excellents, avec
habituellement, régression immédiate de la douleur et du déficit neurologique induit par la
compression médullaire, sans risque de récidive que l'on peut cependant observer en cas de
résection incompléte de la tumeur (7, 26, 81).

Pour tous les auteurs, le neurinome ne récidive pas si I'exérése est compléete. La réalisation
d'une ablation subtotale est le facteur le plus important dans la récidive tumorale. L'artere
vertébrale - rapport étroit a respecter- vient géner l'exérése de ces tumeurs a I'étage cervical, ce
qui explique la plus grande fréquence des récidives au niveau cervical. (71)

L'évolutivité de ces tumeurs chez I'enfant, méme en I'absence de criteres de malignité, leur
multiplicité, conduisent a des interventions itératives et rendent le pronostic souvent trés facheux

(92).

Résultats fonctionnels :

Ils dépendent bien siir des conditions techniques de I'opération et de I'état préopératoire.

Pour ABERNATHEY (1), deux complications peuvent étre provoquées par I'exérése
chirurgicale qui doit étre la plus compléte possible :

Le déficit neurologique postopératoire provoqué par l'ablation subtotale de la
tumeur.

L'instabilité rachidienne, qui nécessite une ostéosynthése soit immédiate, soit
reportée temporairement.

Les récidives selon cet auteur tiennent une place minime dans les complications
postopératoires des neurinomes.

Dans la série de CERVONI (23), apres 18 ans d'évolution, 67,5 % des patients étaient encore
en vie, 20 % sont décédés pour des raisons autres que le neurinome, et 12,5 % ont été perdus de
vue. Les patients qui étaient indemnes de tout déficit neurologique soit 25 %, sont restés
asymptomatiques en postopératoire, ceux qui présentaient un déficit neurologique minime soit
37,5 %, ont complétement récupéré, les patients dans le déficit neurologique en préopératoire
était sévere (7,5 %) n'ont pas montré d'aggravation de leur état. L'évolution de 10 % des cas dont la
racine porteuse a été réséquée, a été marquée par la persistance du déficit neurologique
préexistant en préopératoire.
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Dans la série de KAGAYA (57), les suites postopératoires étaient simples et au bout de 3
ans et 4 mois, une récupération totale a été notée mis a part la nécessité d'un autosonodage
urinaire intermittent. Les radiographies de contrdle ont montré une bonne consolidation osseuse
autour du matériel d'ostéosynthése.

Dans la série de GLEMAREC (36), |'évolution a été favorable, mais sans récupération du
déficit moteur dans 75 % des cas.

La surveillance selon ASHOUR (11), a été étendue sur 2 ans, I'examen clinique a montré une
récupération complete, avec disparition du déficit neurologique. L'IRM de contrdle pratiquée a 6
mois, a 1 an et a 2 ans n'a pas montré de tumeur résiduelle ni de récidive vraies.

Dans la série des neurinomes cervicaux en sablier d’ASAZUMA (10), 85,7 % des patients ont
été nettement améliorés, 11,9 % ont été stabilisés et 2,4 % ont été aggravés par le geste
chirurgical.

Dans la série de CONTI (26), 76,59 % des patients ont été guéris, 17,02 % ont été
améliorés, 4,25 % ont été stabilisés, 0,7 % ont été aggravés, alors que 1,41 % sont décédés, mais
par des complications non liées directement a l'intervention. Les récidives ont été observées dans
tous les cas ou la résection était partielle (4,46 %).

L'analyse publiée par JAQUET (52) en 1992, de I'évolution des différents cas publiés de
neurinomes intramédullaires, montre qu'il y a en fait relativement peu de guérison (8 %), que 11 %
des malades ont été nettement améliorés, que 38 % ont été stabilisés, que 8 % des malades ayant
été aggravés par le geste chirurgical et que 11 % sont décédés dans les suites de leur intervention
chirurgicale. 1l s'agit des premiers cas publiés, opérés sans l'aide des moyens techniques actuels.

Dans la série d’ALBANESE et PLATANIA (4), I'évolution a été marquée par la récupération du
déficit neurologique chez 66 % des malades et une mortalité chez 6 %.

Dans la série des neurinomes sacrés de DOMINGUEZ (33), aucun patient n'a présenté
d'aggravation neurologique en postopératoire, au contraire, méme les troubles
génitosphinctériens ont disparus. Tous les patients ont bénéficiés d'une IRM de contrble, une
tumeur résiduelle a été observée chez une patiente (16,66 %), celle-ci est restée asymptomatique
au cours de la surveillance a long terme (4 ans), et aucune modification de la taille de la tumeur
n'a été notée. Une des deux patientes opérées par double voie d'abord (16,66 %) a développé une
massive récidive tumorale, 17 ans aprés la premiere opération, cette récupérence s'est manifestée
cliniquement par des douleurs lombo sacrées et par une incontinence urinaire, la reprise
chirurgicale par voie postérieure n'a pas abouti a l'exérése tumorale du fait de l'instabilité
hémodynamique et le caractére tres hémorragique de la tumeur.
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SANTI (101), a traité un patient par sacrectomie totale, les séquelles fonctionnelles sont
lourdes puisqu'il avait sacrifié toutes les racines sacrées, et le patient avait eu une colostomie
définitive ainsi qu'une déviation urinaire. Au recul de 33 mois, il marchait avec une orthese
bilatérale du fait d'une pseudarthrose lombo-iliaque.

TURK (124) a rapporté un cas de neurinome sacré traité par sacrectomie partielle, le patient
gardait des séquelles de dysfonctionnement sphinctérien, une impuissance et une parésie de
flexion plantaire au recul de dix-huit mois.

Dans la série de HERREGODTS (43), 30 % des patients ont présentés une récupération
neurologique compléte, 52 % ont présenté une récupération partielle ou une stabilisation de leur
état. Les meilleurs résultats sont obtenus pour les patients dont la résection tumorale a été
compléte. Dans 18 % des cas restants, une détérioration de I'état neurologique a été notée, ou les
patients sont décédés suite aux complications postopératoires.

Pour SHULTHEISS (103), 5 % des patients dont la tumeur a été clivée du nerf ont présenté
un déficit sensitif en postopératoire. La surveillance du sous groupe dont les racines porteuses ont
été sectionnées, a montré que dans 40 % des cas, les patients ont développé une légere
diminution de la motricité, avec récupération totale. Donc si la conservation des racines nerveuses
intactes est impossible, ou si le risque de récurrence est jugé important, la résection radicale des
racines est justifiable sans déficit neurologique notable.

L'explication de ce phénomene est physiologique, I'innervation de certains muscles dépend
d'une racine nerveuse unique, alors que les fibres innervant la majorité des muscles proviennent
de plusieurs racines nerveuses qui assurent par un mécanisme compensatoire la suppléance de
I'innervation tout au long de I'évolution des neurinomes (71).

Dans notre série, I'évolution a été marquée par une récupération neurologique dans 66,6 %
des cas, une persistance de la symptomatologie clinique dans 33,3 % des cas.

IX.PRONOSTIC :

Les neurinomes jouissent d’une réputation bien établie, mais certains facteurs peuvent étre
de mauvais pronostic (5, 26) :

> Le retard au diagnostic : peut donner des résultats irréversibles
apres l'intervention.

> L'exérése incomplete de la tumeur est de mauvais pronostic car le
risque de récidive est présent.
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> Le déficit neurologique engendré par la tumeur.
La plupart des études (5, 23, 26, 44) font état d'une mortalité opératoire quasi nulle et les
complications postopératoires sont rares, essentiellement l'instabilité vertébrale et les problémes

méningés : fistule du LCR et méningite.

Ces complications n'ont pas été observées dans l'importante série de CONTI (26).
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NEURINOME RACHIDIEN CONCLUSION

Les neurinomes sont des tumeurs bénignes développées a partir des cellules de Schwann.
C'est la plus fréquente tumeur durale et extramédullaire (30%), ils se développent
préférentiellement sur les racines sensitives, et sont habituellement localisés dans l'espace sous
dural.

Plus fréquent chez I'homme vers I'dge de 50 ans, il s'observe chez I'enfant souvent apres
12 ans, dans le cadre de la maladie de : VON RECKLINGHAUSEN.

lls se caractérisent par une latence clinique, ce qui en témoigne, c'est le délai d'admission
pouvant s'étendre sur 12 ans.

Ce retard diagnostic est lié a la modestie des signes neurologiques inauguraux peu
spécifiques et trompeurs.

C'est pourtant a ce moment que doit étre fait le diagnostic, pour que l'intervention
chirurgicale puisse entrainer une guérison sans séquelles.

Le role du clinicien est essentiel, car il doit par un examen minutieux rechercher les
éléments faisant suspecter une pathologie tumorale intrarachidienne.

L'approche neuroradiologique des neurinomes a considérablement évolué grace a
I'imagerie par résonance magnétique. Cette technique permet de faire le diagnostic de cette
tumeur, de facon plus précoce, plus précise et moins agressive.

Elle reste actuellement I'examen clé, puisqu'elle affirme d'avantage le diagnostic
préopératoire, et permet non seulement un bilan exhaustif de I'extension de la tumeur, mais une
approche histologique.

La chirurgie est le traitement de premiere intention du neurinome rachidien. Son but est

I'ablation totale de la tumeur permettant ainsi la levée de la compression et la guérison définitive.
L'évolution postopératoire est généralement favorab
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RESUME

Notre étude rétrospective porte sur 3 cas de neurinomes rachidiens colligés au service de
Neurochirurgie de CHU Med VI de Marrakech, sur une période de 5 ans (2001-2005).

L’age moyen est de 31,33 ans avec des extrémes de 17 et 52 ans. La prédominance est
féminine (66,6%), avec une localisation dorsale dans 33,33%, une localisation lombaire dans
33,33% et une localisation dorsolombaire dans 33,33% des cas.

Le tableau clinique est longtemps silencieux, et le délai diagnostique est variable selon la
localisation et le volume des neurinomes. lls sont responsables d’'un syndrome de compression
médullaire fait d’'un syndrome rachidien dans 66,6% des cas, d’un syndrome lésionnel dans 33,3%
des cas et d’un syndrome sous lésionnel dans 100% des cas.

L’imagerie par résonance magnétique est I’examen le plus performant pour localiser la
tumeur et préconiser le traitement. Elle a été réalisée dans 100 % des cas.

L’exérése chirurgicale de la tumeur a été le traitement de premiére intention dans 100 %
des cas. La voie d’abord postérieure est la plus utilisée dans 66 ,6% des cas.

L’évolution clinique a court terme était favorable dans 66,6% des cas .I’évolution lointaine
était difficile a apprécier, tous les malades ont été perdus de vue a leur sortie de I’hopital.

La réalisation d’une exérése incompléte est le facteur le plus important dans la récidive
dont le risque est de 6 2 12,5 %, 8 ans a 11 ans apres la chirurgie.
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ABSTRACT

Our retrospective study reports 3 cases of spinal neurinomas diagnosed and treated
at the Neurosurgery department of Mohammed VI university hospital complex in Marrakech,
during 5 years (2001-2005).

The average age is 31.33 years with extremes of 17 and 52 years. The female
gender is predominant (66.6 %); with a dorsal localization in 33.33%, a lumbar localization in 33.33
% and dorso-lumbar localization in 33.33 % of cases.

The clinical picture is for long time silent, and the diagnostic delay is variable
depending on the location and volume of neurinomas. They cause syndrome of spinal cord
compression made spinal syndrome (2 cases), lesional syndrome (one case) and sublesional
syndrome in (3 cases).

Magnetic resonance imaging is the most efficient examination to localize the tumor
and to choose the treatment; it was realized in 100% of the cases.

The total surgical excision of the tumor was the treatment of first line. The
posterior abord is the most used (2 cases).

The clinical evolution at short-term was good in 2 cases but the long-term evolution
was difficult to appreciate. The risk of recurrence which represents 6 to 12, 5 %, 8 years to 11 years
after the surgery, is mainly due to the realization of incomplete execion.
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