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INTRODUCTION

L’épidémiologie des tumeurs cranioencéphaliques est variable, repose sur le
recueil de données hétérogenes (origine géographique, données neurochirurgicales,
radiologiques, anatomopathologiques). L’estimation de leur incidence est ardue du
fait de [1] :

- L’absence de confirmation histologique pour certaines tumeurs,

- Recueil incomplet et non exhaustif des données

- Manque de reproductibilité des classifications qui reposent sur des criteres

subjectifs.

Aux Etats-Unis, le recueil centralisé des données par un registre spécialisé
CBTRUS [2] a permis d’estimer I'incidence annuelle des tumeurs cérébrales
primitives a 18.28/100000 habitants entre 2002-2006, devenue de 20.59/100000
habitants/an entre 2005-2009 [3].

Chez I'enfant, les tumeurs cranio-encéphaliques représentent les tumeurs
solides les plus fréquentes (20% des tumeurs solides), avec une incidence annuelle
de 4.67/100000 habitants aux états-unis entre 2002-2006 [2], devenue de
5.13/100000 habitants entre 2005-20009 [3].

Une augmentation de [Iincidence est notée, vraisemblablement due au
vieillissement de la population d’une part, et a [I’amélioration des outils
diagnostiques grace a I’avenement de nouvelles techniques d’imagerie.

L’imagerie est devenue de nos jours un outil important a leur prise en charge
diagnostique, voire thérapeutique.

L’imagerie des tumeurs cérébrales a de nombreux objectifs :

§ Détecter la tumeur précocement devant les premiers symptoémes

cliniques.



§ Préciser la topographie de la lésion et établir la corrélation entre le
tableau clinique et les données de I'imagerie.

§ Définir la nature de la lésion.

8§ Apporter des informations topographiques, morphologiques,
métaboliques et fonctionnelles utiles a la décision thérapeutique, puis a
la surveillance du processus tumoral.

Le scanner reste le plus souvent la premiére étape du diagnostic, notamment
en raison de sa disponibilité par rapport a I'IRM. Le scanner sans injection reste
indispensable pour rechercher la présence de calcifications ou d’hémorragie.
Cependant, son apport reste limité dans I’exploration de certaines topographies
(FCP, lobes temporaux), et de certains types tumoraux.

L’imagerie par résonance magnétique est I’examen de référence pour le
diagnostic, le bilan pré-thérapeutique et le suivi des tumeurs cérébrales. Les
nouvelles techniques d’imagerie permettent d’orienter de facon plus précise le
diagnostic, d’évaluer I’agressivité tumorale et d’analyser la réponse thérapeutique.

L’apport de [I'imagerie est ainsi indispensable permettant [I’émission
d’hypothéses diagnostiques. En revanche, I’examen anatomopathologique reste la

référence absolue.



INTERET DU TRAVAIL

Nous proposons d’étudier, sur une série rétrospective de 109 cas de tumeurs
intracraniennes colligés au service d’anatomopathologie du CHU Hassan I :
§ le profil épidémiologique des ces tumeurs
8 leurs aspects radiologiques descriptifs
§ établir les corrélations entre les hypotheses diagnostiques émises par les
radiologues et les diagnostics anatomopathologiques.

Dans les 6 cas d’adénomes hypophysaires dont le dossier radiologique est
disponible, la concordance anatomo-radiologique est parfaite et cela risquerait de
donner une corrélation plus élevée pour I’ensemble de la série alors que les tumeurs
gliales sont celles qui posent le plus de probleme de diagnostic radiologique et
anatomopathologique et également le plus de discordance. De ce fait, nous avons

choisi d’exclure cette entité pathologique de notre série.



CLASSIFICATIONS DES TUMEURS CEREBRALES

I. CLASSIFICATIONS OMS 2007 DES TUMEURS DU SYSTEME

NERVEUX CENTRAL [4]

La classification initiale date de 1977 et repose sur les études de Bailey et
Cuching et celle de Kernohan.

Cette classification a été modifiee en 2000 [5; 6], puis en 2007 [7] par
Ilinclusion de nouvelles entités histologiques, des données récentes de la biologie
moléculaire et de la cytogénétique.

La classification OMS est reconnue universellement et constitue un langage
commun entre neuroradiologues, neurologues, neurochirurgiens, anatomopathologi
stes et neuro-oncologues.

Il s’agit d’une classification neuropathologique basée sur les caractéristiques
morphologiques du tissu tumoral, a savoir :

§ La nature des cellules tumorales,

§ La différenciation et la densité cellulaires,

§ La présence d’atypies cytonucléaires,

§ L’activité mitotique,

§ La nécrose,

§ La prolifération endothéliale.

On distingue ainsi :



Tableau : Classification OMS 2007 des tumeurs du SNC [7]

Tumeurs Neuroépithéliales

1. Tumeurs astrocytaires
Astrocytome pilocytique
Astrocytome pilomyxoide
Astrocytome subépendymaire a cellules géantes
Xanthoastrocytome pléomorphe
Astrocytome diffus
Astrocytome fibrillaire
Astrocytome gémistocytique
Astrocytome protoplasmique
Astrocytome anaplasique
Glioblastome
Glioblastome a cellules géantes
Gliosarcome
Gliomatosis cerebri

2. Tumeurs oligodendrogliales
Oligodendrogliome
Oligodendrogliome anaplasique

3. Tumeurs mixtes oligoastrocytaires
Oligoastrocytome
Oligoastrocytome anaplasique

4. Tumeurs épendymaires
Subépendymome
Ependymome

Ependymome myxopapillaire
Ependymome anaplasique

5. Tumeurs des plexus choroides
Papillome des plexus choroides
Papillome atypique des plexus choroides
Carcinome des plexus choroides

6. Tumeurs neuronales et mixtes glio-neuronales

Gangliocytome dysplasique du cervelet (Lhermitte-Duclos)

Astrocytome/gangliogliome desmoplasique infantile
Tumeur neuroépitheliale dysembryoplasique (DNET)
Gangliocytome

Gangliogliome/ Gangliogliome anaplasique
Neurocytome central

Neurocytome extraventriculaire

Liponeurocytome cérébelleux

Tumeur glioneuronale papillaire

Tumeur glioneuronale & des rosettes du 4e ventricule
Paragangliome

7. Tumeurs de la région pinéale
Pinéalocytome

Pinéaloblastome

Tumeur papillaire de la région pinéale

8. Tumeurs embryonnaires

Médulloblastome

Tumeurs neuroectodermiques primitives du SNC (PNET)
Tumeur tératoide/rhabdoide atypique

Tumeurs des nerfs craniens
Schwannome
Neurofibrome
Périneurinome

Tumeurs des méninges
Méningiomes
Tumeurs mésenchymateuses
Lésions mélanocytaires primaires

Tumeurs de nature inconnue : Hémangioblastomes
Lymphomes et néoplasies hématopoiétiques
Tumeurs des cellules germinales

Tumeurs de la région sellaire

Tumeurs métastatiques
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La classification de I''OMS pose différents types de problemes. Elle n’est pas
reproductible car elle repose sur des criteres morphologiques qualitatifs qui laissent
une grande part a I'interprétation et a la subjectivité. Ceci expligue notamment un
taux élevé de discordance selon I’'observateur en terme de grade et de « lignage ».
Elle ne tient pas compte de I’hétérogénéité tumorale et n’intégre pas les données de
la clinique et de I'imagerie [8].

Outre la classification de I’OMS reconnue comme standard, il existe d’autres

classifications notamment celle de Sainte-Anne.

II. CLASSIFICATION DE SAINTE-ANNE DES GLIOMES

La neuropathologiste Catherine Daumas-Duport [5 ; 9] critique le manque de
reproductibilité de la classification OMS da a I'utilisation de critéres subjectifs
(densité cellulaire, anaplasie, degré de différenciation). Par ailleurs, la prise en
compte exclusive du type cellulaire prédominant sur le préléevement alors que la
proportion relative des types cellulaires dans une tumeur est variable d’un secteur a
Ilautre dans la méme tumeur entraine bien souvent des erreurs d’interprétation,
avec notamment la prise en compte de la composante astrocytaire réactionnelle
comme composante tumorale prédominante.

Ces arguments ont conduit Daumas-Duport a présenter une classification des
gliomes basée sur une intégration des données de la clinique (en particulier I’age du
patient, la chronologie des symptémes, la présence ou l’absence de signes

neurologiques) et surtout des données radiologiques (principalement celles de I'IRM)

dans I’étude histologique des tumeurs [10].
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Deux criteres qui sont I’hyperplasie endothélio-capillaire et la prise de

contraste permettent de distinguer 2 grades de malignité :

§

Grade A (bas grade ou bénin) : absence d’hyperplasie endothéliale et de
prise de contraste.
Grade B (haut grade ou malin): présence d’une hyperplasie endothéliale

et /ou d’une prise de contraste.

La classification de Saint- Anne ne distingue parmi les formes communes des

gliomes que trois catégories : oligodendrogliomes ou oligo-astrocytomes de grade

A ou de grade B et glioblastomes.

Gliome ne prenant pas le contraste : oligodendrogliomes (ou oligo-
astrocytomes) de grade A (confirmé par la présence de cellules
tumorales isolées aux noyaux caractéristiques en « bouton »).

Gliome prenant le contraste : glioblastome ou oligodendrogliome (ou

oligo-astrocytome) de grade B.

Cette classification a I'inconvénient de s’appliquer uniquement aux tumeurs

gliales astrocytaires et oligodendrogliales. Par ailleurs, elle n’est pas reconnue par

les praticiens dans les pays anglosaxons.
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TECHNIQUES D’IMAGERIE UTILISEES DANS

L'EXPLORATION DES TUMEURS INTRACRANIENNES

Les objectifs de I'imagerie sont :

§ de porter le diagnostic de tumeur cérébrale et d’éliminer les lésions
non tumorales ;

§ de préciser la localisation de cette tumeur par rapport au parenchyme
cérébral (intra- ou extraparenchymateuse, ou encore
intraventriculaire);

§ de décrire les caractéristiques morphologiques et de rehaussement
(structure, limites, volume, extension) de cette Ilésion et son
retentissement sur les structures cérébrales (effet de masse,
engagements, hydrocéphalie) ;

§ d’évoquer la nature et de tenter d’évaluer le degré de malignité de la
Iésion;

8 de guider I'indication et la planification du geste chirurgical ou de la
biopsie stéréotaxique

§ d’assurer le suivi post-thérapeutique

La TDM : elle est encore tres utilisée du fait de son moindre codt et de sa plus
grande disponibilité. C’est un bon moyen de débrouillage en attendant de réaliser
une IRM dans la plupart des cas. Elle a pour avantages de caractériser les
calcifications de petite taille non visibles en IRM et de mieux analyser les structures
osseuses. Cependant, elle est moins performante que I'IRM pour les tumeurs
isodenses, les tumeurs de la fosse postérieure, les tumeurs de la ligne médiane et

I’analyse de I’extension tumorale.
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L’IRM morphologique : Elle comporte les séquences suivantes :

§ T1,

§ T2 en spin d’écho,

§ T2 en écho de gradient,

8 T2 FLAIR,

§ T1 avec injection de gadolinium,

L’IRM muldimodalités [11] :

A coté de L'IRM multimodalités est une technique d’imagerie en plein essor
qui offre la possibilité d’examiner en totale innocuité les fonctions cérébrales.
Utilisée en routine clinique dans le bilan pré-thérapeutique des tumeurs cérébrales,
elle permet d’affiner le diagnostic fourni par I'IRM morphologique et d’évaluer le

pronostic évolutif des patients. Elle comporte :

Imagerie de diffusion [12 ; 13].

L’imagerie de diffusion permet d’évaluer la mobilité des mouvements d’eau
dans un milieu qui est corrélée au coefficient de diffusion apparent (ADC) : Quand il
s'agit d'un milieu cellulaire dense, les molécules d'eau dans le tissu interstitiel
(intercellulaire) diffusent mal: c'est donc une diffusion restreinte et pour une tumeur
gliale par exemple c'est un indice de haut grade. Quand c'est un milieu cellulaire
lache (tumeur gliale de bas grade) la diffusion des molécules d'eau dans le milieu
interstitiel est facilitée et la diffusion est augmentée.

Ainsi, I'imagerie de diffusion permet d’approcher la composition
macroscopique des tumeurs et de participer ainsi a la discrimination des
composantes tissulaires, kystiques, nécrotiques et cedémateuses et de guider les

biopsies stéréotaxiques.
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Les séquences de diffusion permettent également d’évaluer le grade tumoral.
En effet, les tumeurs de haut grade se caractérisent par une densité cellulaire élevée
responsable d’une restriction de la diffusion avec baisse de I’ADC.

Enfin, la séquence de diffusion permet le diagnostic différentiel entre abces et

tumeurs cérébrales nécrosées.

Figurel:

L ésion tumor ale infiltrante développée au pourtour des
ventricules et au niveau du cor ps calleux. La tumeur appar ait
globalement hyperintense en Flair (a), présenteun
rehaussement partiel aprésinjection de Gadolinium (b), et un
hypersignal global en pondération diffusion (c). Lacarte
d’ADC montretroiszonesdistinctes (d) : I'uneaun ADC
diminué (périventriculaire droite), la seconde a un ADC
identique a celui du parenchyme sain (cor ps calleux), et enfin
en périventriculaire gauche, I'ADC est modér ément
augmenté. Cet exempleillustrela variabilité del’ADC au sein
destumeurs solides en fonction dela cellularité tumorale.

a |b|c

d
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Tractographie [12 ; 13] :

La tractographie ou imagerie de tenseur de diffusion permet d’apprécier le
degré d’organisation et la direction des faisceaux de fibres myélinisées grace a une
cartographie des principaux faisceaux de substance blanche. Elle permet alors de
préciser les limites anatomiques de la tumeur par rapport aux faisceaux, élément
important dans la prise en charge chirurgicale afin de réduire la morbidité post-
opératoire. Elle permet également de différencier les tumeurs cérébrales primitives
des tumeurs secondaires, en distinguant cedeme et infiltration périlésionnelle.

Spectroscopie par résonance magnétique (SRM) [11 ;14 ;15 ;:16]:

La SRM permet de faire une étude métabolique du parenchyme cérébral
normal et pathologique
La SRM permet de :
§ faire la part entre tumeur et une Iésion non tumorale
8§ permet d’approcher le nature histologique, de grader les tumeurs gliales
§ aider a la planification thérapeutique quand une radiothérapie est
envisagée, en précisant les limites de I’extension tumorale.

§ Evaluer la réponse post-radiothérapeutique.

Ativatlon
= \ i s
Al Syuthise
s miernbramaire —y | ecroses
¥ NAA, Cr, (Cho)

[mvgston du
¥ A parenchvine safn
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Les métabolites mesurés en spectroscopie du proton sur une IRM cérébrale
sont des éléments importants de son métabolisme cellulaire. Les principales raies
détectées en 1H SRM du cerveau sont :

- Le N-acétylaspartate (NAA), détecté a 2.2 ppm, est un marqueur de la
viabilité et de la densité axonale des neurones normaux. La diminution de
sa résonance traduit une souffrance ou un remplacement neuroaxonal par
du tissu pathologique en I’occurrence tumoral.

- La Choline (Cho), détectée a 3.22ppm, présente un intérét capital dans
I’exploration des tumeurs cérébrales. Elle reflete le renouvellement
cellulaire membranaire et par conséquent est augmentée dans tous les
processus conduisant & une hypercellularité.

- La Créatine (Cr) : Elle est détectable a 3,03 ppm. C’est un marqueur du pool
énergétique des cellules cérébrales caractérisant I’état physiologique global
du tissu cérébral. Le pic de créatine est souvent utilisé comme pic de
référence car il est stable dans le temps.

- Le Myo-Inositol (ml) résonne a 3,56 ppm. C’est un sucre marqueur de la
prolifération gliale. Il est particulierement retrouvé dans les tumeurs gliales

de bas grade et dans la gliose.

17



Do

Figure 2 : Les différents métabolites retrouvés en spectroscopie protonique du parenchyme cérébral.

Et dans les cas pathologiques :

Les lipides libres sont caractérisés par deux pics distincts assez larges a TE
court. L'un a 1,3 ppm et l'autre a 0,9 ppm. IlIs sont présents en cas de
nécrose.

Les lactates (Lac) résonnent a 1,36 ppm. Marqueurs de I’anaérobiose,
témoins de [I’altération fonctionnelle mitochondriale. lls ne sont pas
détectables dans le cerveau normal, sauf dans le LCR. lls augmentent dans

la plupart des processus pathologiques, qu’il s’agisse de tumeurs ou

d’autres lésions.
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Figure 3 : Métabolites retouvés en spectroscopie protonique d’un glioblastome.

Imagerie de perfusion [17 ;18 ;19 : 20]:

Par les informations physiologiques qu’elle apporte, I'imagerie de perfusion
permet de mieux caractériser I’extension, le type et le grade des tumeurs, de facon
trées complémentaire avec les données de I'IRM conventionnelle. Elle fournit des
cartographies in vivo du volume sanguin cérébral (CBV) qui représente la vascularité
tumorale permettant une évaluation directe de son angiogénése.

La variable la plus communément mesurée est le volume cérébral sanguin
relatif (a la substance blanche controlatérale), ou rCBV. La plupart des auteurs
s’accordent pour définir un seuil du rCBV (rapport CBVmax / CBV normal ) qui se
situe entre 1,5 et 2 pour parler de néo-angiogenése significative.

L’imagerie de perfusion procure alors une information sur la perfusion
tissulaire et intervient dans la caractérisation préopératoire des tumeurs cérébrales,
notamment le grading des gliomes. En effet, la prise de contraste en séquence T1 a

distance de I'injection ne suffit pas a la distinction entre bas grade et haut grade, et
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il est acquis que la prise de contraste est liee a I'importance de l'atteinte de la
barriere hémato-encéphalique et non pas a celle de la néo-vascularisation. Le rCBV
est également significativement plus élevé pour les lésions a récidive post-
radiothérapeutique précoce.

Enfin, I'utilisation conjointe de la spectroscopie détermine une augmentation

importante de la spécificité de I’'examen RM.

Figure 4 : Glioblastome hémisphérique droit, se rehaussant de facon bifocale en T1 post-gadolinium
(A) ; présentant une hyperperfusion importante avec un rCBV MAX O 7.2 (B). L’analyse de la
cartographie d’anistropie confirme la présence d’une seule et méme lésion en montrant une plage
d’isovaleur (vert) entre les deux zones de rehaussement (C). La tractographie montre un refoulement

du faisceau corticospinal homolatéral et un envahissement du corps calleux (D).
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Imagerie fonctionnelle d’activation corticale [13; 21]:

Elle repose sur I'augmentation régionale de I'apport de sang oxygéné au
niveau des zones neuronales activées, évaluée par le contraste ‘BOLD’ (Blood
Oxygen Level Dependent contrast).

La cartographie d’activation corticale est actuellement de pratique courante
dans le bilan pré-thérapeutique des tumeurs cérébrales. Elle est d’intérét majeur
dans la planification de I’étendue de I’exérése chirurgicale, dans le but d’épargner

les zones corticales fonctionnelles impliquées dans la motricité, le langage et la

mémoire.

Figure 5: Cartographie d’activation de la motricité de la main gauche réalisée chez un patient atteint
d’une tumeur pariétale droite, envahissant I’aire motrice primaire droite. Peu de voxels sont activés
en zone sensorimotrice controlatérale au mouvement, alors qu’une vaste plage d’activation est
présente du coté homolatéral (téte de fleche). L’aire motrice supplémentaire médiale apparait
également activée (fleche). Ce patient qui n’avait pas de déficit moteur a basculé du c6té homolatéral
au mouvement des fonctions cérébrales d’activation motrice de la main gauche. C’est une
démonstration de la plasticité cérébrale : en réponse a un stress chronique, le cerveau s’adapte et
peut basculer certaines de ses fonctions dans d’autres zones fonctionnelles [D. Ducreux et al. /
Cancer/Radiothérapie 10 (2006) 330-333]
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MATERIELS ET METHODES

|. TYPE ET PERIODE D’ETUDE

Notre étude est basée sur une revue rétrospective descriptive et analytique de
109 cas de tumeurs cérébrales colligés au service de neurochirurgie au sein du
centre hospitalo-universitaire Hassan Il de Fes, et dont le diagnostic
anatomopathologique a été établi au laboratoire d’anatomo-cyto-pathologie sur une

période de 2 ans, s’étalant dule Janvier 2010 au 31 décembre 2011.

II. COLLECTE DES CAS

Les principales sources d’informations sont :

§ Le laboratoire d’anatomo-cyto-pathologie,

8 Le service de neurochirurgie,

§ Le service de radiologie du CHU Hassan Il de Feés,

§ Certains centres privés de radiologie.

[Il. TECHNIQUES D’'IMAGERIE UTILISEES

Tous les patients inclus dans notre série ont bénéficié d’une imagerie
cérébrale comportant :
§ Une TDM cérébrale avant et apreés injection de produit de contraste,
Et/ou
§ Une IRM cérébrale (Tesla 1.5)
§ sans injection de produit de contraste comportant des séquences en
pondération T1, T2, FLAIR et éventuellement T2 en écho de gradient

(T2%).
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§ Apres injection de produit de contraste avec des séquences pondérées en
T1.
§ Certains patients ont bénéficiés d’imagerie de diffusion, de

spectroscopie, et plus rarement de perfusion.

IV. METHODES D’ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE

A. Examen extemporaneé :

C’est un examen macroscopique et microscopique qui se déroule dans des
conditions particulieres en raison de la nécessité d’un diagnostic immédiat. Cette
réponse rapide est destinée a guider le geste chirurgical en cours d’intervention.

L’examen extemporané nécessite un durcissement des tissus qui ne peut étre

obtenu rapidement que par une technique de congélation.

B. Histologie :

Le diagnostic de tumeurs cérébrales est porté sur des prélevements
biopsiques ou des pieces d’exérése provenant du service de neurochirurgie du
CHUHassan II.

Tous ces prélevements ont été examinés apres fixation au formol a 10% et
inclusion en paraffine, coupés a 4u et colorés par les colorations standards
Hématoxyline Eosine Safran (HES).

Les types histologiques des tumeurs cérébrales sont déterminés selon la

classification de I’Organisation Mondiale de la Santé (OMS 2007).
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C. Immunohistochimie :

Dans certains cas, le typage des tumeurs cérébrales est difficile sur coloration
standard (HES) et le recours a I’étude immunohistochimique s’avére parfois
indispensable pour établir le diagnostic et le grading des tumeurs.

Pour cela, on dispose d’'un panel de plusieurs anticorps utilisés selon
I’orientation diagnostique (GFAP, synaptophysine, chromogranine A, NCAM, EMA,

PS100, NF, p53, Ki67,...)

V. CRITERES DINCLUSION ET D’EXCLUSION

Dans un premier temps, nous avons inclus tous les cas de tumeurs
intracraniennes confirmés histologiquement. Nous avons ainsi recensé initialement
152 cas.

Les adénomes hypophysaires ont été exclus de cette étude (10 cas).

Les cas retenus sont ceux dont I'imagerie pré-thérapeutique (TDM et/ou IRM)
était exploitable (compte-rendu radiologique, Vision Pacs, CD, plaques).

109 cas ont alors été retenus.

Une réinterprétation radiologique par un médecin spécialiste a été réalisée

pour I’ensemble des cas.

VI. SAISIE DES DONNEES :

Le recueil des données a été réalisé sur un fichier Excel comportant comme
variables :
§ Le nom et le prénom du malade,
§ L’age lors du diagnostic de la maladie,

§ Le sexe.
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Les caractéristiques radiologiques :

TDM : nombre, siege, densité spontanée, matrice tumorale, prise
de contraste, limites, hypodensité périlésionnelle, effet de masse.
IRM : nombre, siége, signal T1, signal T2, signal FLAIR, signal en
écho de gradient T2*, composante tumorale, prise de contraste,
signal en diffusion, limites, cedéme périlésionnel, effet de masse,
spectroscopie et perfusion.

Le diagnostic et le grade radiologiques et histologiques.

VII. LANALYSE STATISTIQUE

L’analyse statistique correspondait a une description de notre échantillon, par
le calcul de moyennes pour les variables quantitatives, et de fréquences et
pourcentages pour les variables qualitatives. Ensuite, différentes corrélations ont été
réalisées entre les variables étudiées.

Les tests statistiques de comparaison utilisés sont le test Chi-2 ou test T de
Student.

Pour établir les corrélations anatomo-radiologiques, nous avons utilisé le test
de Cohen permettant le calcul de I'indice de concordance Kappa, qui lorsqu’il
s’approche de 1, témoigne d’une concordance excellente. Un indice kappa=0 est
significatif d’une concordance nulle (annexel).

Pour chaque test statistique utilisé, le test était considéré comme significatif
lorsque p (degré de signification) était inférieur a 0,05.

Le traitement statistique des données a été réalisé en utilisant les logiciels

EPI-INFO version 3.5.4 et SPSS.
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RESULTATS ET DISCUSSION

|. ETUDE DESCRIPTIVE GLOBALE

A. Examens radiologiques réalisés :

Au cours de ce travail, nous avons exploités :
§ 72 TDM
§ 96 IRM morphologiques
§ 90 IRM de diffusion
§ 32 spectrolRM dont 25 sont interprétables

§ et 3 IRM de perfusion.

TDM (72)

N

57 15 81

~

IRM (96)

Figure 6: Examens radiologiques expolités
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B. Répartition selon I’age

109 patients ont été inclus dans I'étude. L’age moyen est de 35.5 ans + 20.61
(écart type). La médiane d’age est de 38 ans, avec des limites d’age de 10 mois et
90 ans.

Nous avons pris la 15éme année comme la limite entre I'enfance et I'dge
adulte.

77% (84 cas) des patients inclus dans notre série sont des adultes ; 23% (25
cas) sont des enfants.

Ces taux sont comparables a ceux rapportés dans les séries nationales. Dans
une étude retrospective réalisée a I’hdpital des spécialités a Rabat, ’age moyen est
de 36 ans. Dans un travail antérieur réalisé au laboratoire d’anatomie pathologique
du CHU Hassan Il de Fes, incluant les tumeurs du systéme nerveux cental, I’age
moyen des patients est de 37.6 ans et I’age médian est de 38 ans.

Par contre, ces résultats sont discordants avec les taux retrouvés dans les
registres américains et francais [3 ; 22], ou I’age moyen est de 59 ans ; il varie de 8

a 71 en fonction du type histologique.

Tableau 1 : Ages moyens et médians des tumeurs intracraniennes selon les séries.

Série Fés 2010

Notre série HSNOS [24] CBTRUS [2] RNTPSN[29]
[23]
Age moyen
35.5 37.6 36 - 52.3
(an)
Age
38 38 - 59 56

médian (an)
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1. Répartition des patients entre enfants et adultes

Tableau 2: Répartition des patients entre enfants et adultes.

Enfants Adultes Total
Nombre 25 84 109
Pourcentage 23 77 100

Cette répartition des cas entre I’enfant et I'adulte reproduit la répartition

rapportée dans la littérature.

Tableau 3: Répartition des cas entre enfants et adultes selon les séries.

Série
Notre HSNOS* CBTRUS RNTPSNC
Fes
série [24] [2] [29]
[23]
Enfants 23% 18% 23% 13.5% 51%
Adultes T7% 82% T7% 86.5% 94.9%

* Hopital des spécialités Oto-Neuro-Ophtalmologiques de Rabat.



2. Répartition des patients par tranches d’age

Tableau 4 : Répartition des patients par tranches d’age.

30

Tranche d'age Nombre de cas Pourcentage
0-10 18 16.5
11—20 16 14.7
21-30 12 11
31-40 14 12,8
41-50 26 23.9
51-60 9 8.3
61-70 11 10
71-80 2 1.9
81-90 1 0,9
Total 109 100
g
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Figure 7: Répartition des patients par tranches d'age.

B Nombrede cas
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La répartition par tranche d’age a montré que les tumeurs intracraniennes
survenaient a tous les ages avec un pic de fréquence au cours de la 4e décade
(23.9%), suivi d’un deuxieme pic de fréquence au cours de la 1e décade (16.5%).

Le taux le plus faible intéresse la 8e décade ou un seul cas a été noté.

Parmi les 25 enfants,

§ 7 avaient entre 10 mois et 5 ans (28%),
§ 1lavaient entre 6 et 10 ans (44%),

§ 7 avaient entre 11 et 15 ans (28%).

C. Répartition selon le sexe

Tableau 5: Répartition des patients selon le sexe.

Sexe Femme Homme Sexe ratio
Fréquence 59 50
Pourcentage 54% 46% 0.85

Les patients sont répartis entre 59 femmes (54%) et 50 hommes (46%), avec un
sexe ratio de 0.85H/1F.

Les enfants se répartissent entre 8 garcons (32%) et 17 filles (68%), avec un
sexe ratio de 0.47.

Chez I'adulte, les tumeurs cérébrales se répartissent de facon égale entre le

sexe féminin et le sexe masculin (sexe ratio=1).
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Tableau 6: Répartition des patients en fonction du sexe selon les séries.

Notre Série Fés HSNOS GIRONDE 2011 RNTPSNC 2012 CBTRUS

série 2010 [23] 2001 [24] [28] [29] 2012 [25]
Homme 46% 52% 49.8% 44 .3% 46.7% 45.8%
Femme 54% 48% 50.2% 55.7% 53.3% 54.2%
Sexe ratio 0.85 1.08 0.99 0.79 0.87 0.84

Tableau 7: Répartition des patients selon le sexe et I'age.

Adultes Enfants Total
Femme 42 17 59
Homme 42 8 49
Total 84 25 109

D. Répartition selon le siege

Reéepartition des cas selon le siege

H Sous-tentoriel

H Sus-tentoriel

Figure 8 : Répartition des tumeurs selon le siege sus-tentoriel et sous-tentoriel.
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Les tumeurs se localisent a I’étage sus-tentoriel dans 62% des cas et a I’étage
sous-tentoriel dans 38% des cas.

i. Répartition selon le siége intraaxial ou extraaxial

Les tumeurs intraaxiales sont au nombre de 79, soit 72.5% des cas. Elles
prédominent chez I’homme de facon statistiguement significative (p=0.02).

Les tumeurs extraaxiales représentent 27.5% des cas; elles prédominent
quant a elles chez la femme (p=0.02).

Cette répartition des tumeurs intra- et extra-axiales selon le sexe suit celle
rapportée dans la littérature, notamment dans le registre américain et girondain [3 ;
28].

ii. Répartition des tumeurs au niveau sus-tentoriel

Repartition des tumeurs sus—tentorielles selan

la topographie

W Hemispherique

@ Ligne mediane

i Extra—axial

Figure 9: Répartition des tumeurs sus-tentorielles selon la topographie.
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Au niveau sus-tentoriel, 76% des tumeurs sont intraaxiales, se répartissa
comme suit :
- Hémisphériques : 57%
- Ligne médiane : 16%
- Ventricules : 3%

Les tumeurs extra-axiales représentent 24% des cas.

iii. Répartition des tumeurs au niveau sous-tentoriel

Répartition des tumeurs sous-tentorielles selon
la topographie

M vermis

¥ hemispherique
u Extra-axial
V4

Figure 10:Répartition des tumeurs sous-tentorielles en fonction de la topographie.

nt

A I'étage sous-tentoriel, 73% des tumeurs sont intra-axiales, siégeant au

niveau des hémisphéres cérebelleux (27%), du vermis (24%), du 4e ventricule (20%).

Les tumeurs extra-axiales représentent 29% des tumeurs sous-tentorielles.
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E. Répartition selon le type histologique

Tableau 8: Répartition des patients selon le type histologique

Type histologique Fréquence Pourcentage (%)
Tumeurs gliales 50 45.8
Tumeurs neuronales et glioneuronales 2 1.8
Tumeurs embryonnaires 9 8.3
Tumeurs nerveuses 7 6.5
Tumeurs méningées 19 17.4
Hémangioblastomes 4 3.7
Lymphomes 2 1.8
Tumeurs germinales 1 0.9
Craniopharyngiomes 4 3.7
Métastases 7 6.5
Kystes arachnoidiens 2 1.8
Chordomes 2 1.8

Total 109 100




Tableau 9: Répartition des différents types histologiques en fonction de I'age et du sexe.

. . Adultes Enfants
Types histologiques ) FREQUENCE
Femme | Homme | Total Fille | Garcon | Total
astrocytome
. yt 0 1 1 5 3 8 9 (8.25%)
pilocytique
ASECG
0 1 1 0 0 0 1 (0.9%)
astrocytome diffus 3 1 a 5 0 5 6 (5.5%)
TUMEURS GLIALES Oligodendrogliome 1 1 2 1 0 1 3 (2.7%)
Oligo-astrocytome
0 1 1 0 0 0 1 (0.9%)
grade Il
astrocytome
yt_ 2 2 4 0 0 0 4 (3.7%)
anaplasique
oligodendrogliome
. 0 4 4 0 0 0 4 (3.7%)
anaplasique
Glioblastome 6 13 1 0 1 14 (12.8%)
Subependymome 0 1 0 0 0 1 (0.9%)
Ependymome 1 3 2 5 6 (5.5%)
Ependymome
P y_ 0 0 0 0 1 1 1 (0.9%)
anaplasique
TUMEURS Gangliogliome 0 0 0 1 0 1 1(0.9%)
NEURONALES ET Liponeurocytome
0 1 1 0 0 0 1(0.9%)
GLIO-NERONALES cerebelleux
HEMANGIOBLASTOMES | Hemangioblastome 2 0 0 0 4 (3.7%)
TUMEURS GERMINALES | Dysgerminome 0 1 1 0 0 0 1(0.9%)
KYSTES kyste arachnoidien 0 1 1 1 0 1 2 (1.8%)
ARACHNOIDIENS
lymphome B diffus
. 0 2 2 0 0 0 2 (1.8%)
LYMPHOMES a grandes cellules
Medulloblastome 2 2 4 3 1 4 8 (7.3%)
TUMEURS
PNET CEREBALE 1 0 1 0 0 0 1(0.9%)
EMBRYONNAIRES
MENINGIOMES Meningiome 13 6 19 0 0 0 19 (17.4%)
METASTASES Metastase 3 4 7 0 0 0 7 (6.5%)
NEURINOMES Neurinome 6 1 7 0 0 0 7 (6.5%)
TUMEURS DE LA
REGION Craniopharyngiome 1 2 3 0 1 1 4 (3.7%)
SELLAIRE
CHORDOME Chordome 1 1 2 0 0 2 (1.8%)
Tous les types histologiques 42 42 84 17 25 109
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Les tumeurs gliales occupent 45.8% de [I’ensemble des tumeurs
cranioencéphaliques et 49% des tumeurs cérébrales primitives, tous ages et sexes
confondus.

La distribution des types histologiques est différente selon I’age.

Chez [I'adulte, les gliomes de haut grade et les méningiomes sont
préedominants. Les glioblastomes représentent 16.6% de I’ensemble des tumeurs
intracraniennes et 18% des tumeurs primitives. Les méningiomes représentent les
tumeurs bénignes les plus répandues dans notre série (24.6% de I’ensemble des

tumeurs primitives ; 41% des tumeurs bénignes).

Tableau 10 : Pourcentage des tumeurs gliales selon les séries. (* : Tumeurs hypophysaires exclues)

Notre série* CBTRUS * [25] Suéde [30] RNTPSNC [29]
Tumeurs
) 49% 29% 30.5% 42.4%
gliales
Méningiomes 18.6% 35.5% 29.4% 32.3%

Dans la littérature, les glioblastomes et les méningiomes constituent
également les tumeurs les plus fréguemment rencontrées chez [I’adulte,
représentant 28.5 a 33.6% des tumeurs cérébrales primitives pour le méningiome,

et 17 a 30.7% pour le glioblastome. [1; 3; 28; 29; 30]
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Figure 11: Répartition des tumeurs du SNC selon leur type histologique d’apreés le registre de la Gironde (histogramme a

gauche) et le registre américain (CBTRUS) [1 ; 3 ; 28]
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Repartition des cas chez I'adulte selon le
type histologique
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Figure 12: Répartition des différents types histologiques retrouvés chez I'adulte en fonction du sexe.

Chez I'enfant, les tumeurs bénignes sont prédominantes. L’astrocytome
pilocytique représente le type histologique le plus fréquent (32%), suivi de
I’épendymome (20%), puis du médulloblastome qui est la tumeur maligne la plus
fréquente (16%).

Ces résultats rejoignent ceux de la littérature. Les tumeurs intracraniennes de
I’enfant sont dominées par I’astrocytome pilocytique (31.7% en Suéde, 19.7% aux

Etats-Unis), le médulloblastome (23.5% en Suede, 12.5%) [3 ; 30].
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Figure 13:Répartition des différents types histologiques retrouvés chez I'enfant en fonction du sexe

Tableau 11 : Répartition des principaux types histologiques chez I’enfant.

Astrocytome de bas grade

40% 31.7% 19.7% 26.4%
Médulloblastome 16% 23.5% 12.5% 10.6%
Ependymome 20% - 5.7% 7%
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II.ETUDE DESCRIPTIVE PAR TYPE ET PAR GRADE

HISTOLOGIQUES

A. Tumeurs neuro-épithéliales

i. Tumeurs neuro-épithéliales de bas grade

a. Tumeurs gliales

a.l. Astrocytome pilocytique

a.l.1. Résultats

a.1.1.1. Epidémiologie

Dans notre série, nous avons recensé 9 cas d’astrocytomes pilocytiques, soit
8.3 % des tumeurs intracraniennes, 18% des tumeurs gliales et 26.5 % des tumeurs
astrocytaires.

L’age de nos patients varie entre 2 ans et 28 ans, avec une moyenne d’age de
11.6 ans et une médiane de 10 ans.

8 cas d’astrocytomes pilocytiques ont été diagnostiqués chez [I’enfant,
représentant 32% des tumeurs cérébrales.

Chez I’adulte, un seul cas a été trouvé, soit 1.2 % des tumeurs cérébrales.

Astrocytomes pilocytiques

m Enfants

m Adulte

Figure 14: Répartition des astrocytomes pilocytiques selon I'age



Une discréte prédominance féminine est notée avec un sexe ratio de 0.8
(4H/5F), tous ages confondus.

La tumeur est de siege sous-tentoriel dans 5 cas (56%).

Dans les 4 autres cas, elle est sus-tentorielle se développant au dépens des
structures de la ligne médiane (région sellaire et suprasellaire, chiasma optique,

tronc cérébral).

Astrocytomes pilocytiques

E Supra-tentoriel

H Sous-tentoriel

Figure 15: Répartition des astrocytomes pilocytiques selon la topographie

a.1l.1. 2. Aspects scannographiques

La TDM était exploitable chez 6 patients.

La tumeur apparait spontanément hypodense dans 4 cas (67%), isodense
dans 2 cas (33%). Elle est homogene dans 2 cas (33%), hétérogene dans 4 cas (67%).
Les limites sont nettes et régulieres dans 3 cas (50%), nettes irrégulieres dans 2 cas
(33%), et floues dans un seul cas (17%).

Des calcifications et des remaniements nécrotiques sont été notés dans un

seul cas.

L’hémorragie est absente.
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Apres injection de produit de contraste iodé, la Iésion se rehausse dans 5 cas
sur 6 (83%) de facon hétérogene dans 4 cas (66%), homogene dans un seul cas
(17%).

La prise de contraste est intense dans 60% des cas, modérée ou faible dans
40% des cas.

La tumeur s’entoure d’une discréte hypodensité périlésionnelle dans un seul
cas (17 %), absente ailleurs.

L’hydrocéphalie a été observée dans I’ensemble des cas.

Un effet de masse sur le 4e ventricule est noté dans deux cas (33%), et un
engagement dans un seul cas (17%).

a.1.1. 3. Aspects IRM

L’IRM a été réalisée chez I’ensemble des patients.

La tumeur est solido-kystique dans 67% des cas, tissulaire dans 22% des cas,
et kystique avec présence d’un nodule mural dans 11% des cas.

En pondération T1, elle apparait en hyposignal dans 6 cas (67 % des cas), en
isosignal dans deux cas (22 % des cas) et en hypersignal dans un autre cas (11%).

En T2 et FLAIR, la tumeur apparait en hypersignal.

Apreés injection de gadolinium, la tumeur se rehausse de facon modérée (33%)
a intense (67%).

Des remaniements nécrotiques sont notés dans un seul cas (11%).

En écho de gradient, des hyposignaux en rapport avec la présence de
calcifications ont été notés dans un seul cas (11%).

Les limites tumorales sont nettes dans 89% des cas, floues dans 11% des cas.

La tumeur s’entoure d’un cedéme périlésionnel discret a modéré (44%).

L’hydrocéphalie est constante.
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Figure 16: Processus tumoral hémisphérique cérébelleux droit, a limites nettes réguliéres, a double
composante charnue et Kkystique. La composante charnue est iso-hypointense en T1 (a),
hyperintense en T2 (b) et Flair (c), prend le contraste de facon intense et homogéne. La composante
kystique est hypointense en T1 et FLAIR, hyperintense en T2. L’'imagerie a évoqué le diagnostic
d’astrocytome pilocytique. Le diagnostic est confirmé histologiquement. [Service de radiologie-

CHU Hassan Il de Fés].
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La diffusion a été réalisée chez 8 patients. La tumeur est isointense dans 75%
des cas, hypointense dans 25% des cas, ne présentant pas de restriction de la
diffusion.

La spectroscopie est faite chez 5 patients mais n’est interprétable que dans 3
cas. Elle montre une élévation modérée a importante du pic de choline, avec une
baisse du NAA, sans résonance de lactates et de lipides.

L’imagerie a permis d’évoquer le diagnostic d’astrocytome pilocytique dans 4
cas, d’ou une sensibilté de 44.5% et une spécificité de 98% avec une VPP de 67% et
une VPN de 95% (p<0.001).

a.1.2. Discussion

Dans notre série, lI'astrocytome pilocytique représente 8.3% des tumeurs
intracraniennes et 18% des gliomes. Dans la littérature, I’astrocytome pilocytique
représente globalement 0.6 a 5 % de I’ensemble des tumeurs intracraniennes et 1.7
a 7% des tumeurs gliales [7 ; 31]. Cette différence serait due a :

§ un biais d’inclusion des patients ; les patients dont I'imagerie n’est pas
exploitable étant exclus.

§ La fréquence basse des tumeurs chez les sujets dgés dans notre série, plus
largement répandues dans les séries occidentales.

Dans notre étude, 89% des astrocytomes pilocytiques surviennent chez
I’enfant avec un age moyen de 11.6 ans, ce qui concorde avec les données de la
littérature ou ils prédominent nettement chez I’enfant et I’adulte jeune (75% avant
20 ans) avec une moyenne d’age de 22 ans. L’astrocytome pilocytique reste rare
apres 50 ans [7].

Le sexe ratio dans notre série est de 0.8. Dans la littérature, il est de 1.

89% des tumeurs se localisent au niveau de la ligne médiane (vermis

cérébelleux, tronc cérébral, chiasma optique, région sellaire et supra-sellaire). Un
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seul cas siege en extra-axial a I’étage sous-tentoriel. Dans la littérature, le siege
est ubiquitaire, mais la tumeur prédomine sur ou prés de la ligne médiane (nerf
optique, chiasma, hypothalamus, cervelet, tronc cérébral); plus rarement
hémisphériques et intraventriculaires [7 ; 31 ; 32].

L’astrocytome pilocytique est typiquement décrit comme une masse bien
limitée, souvent volumineuse et d’évolution lente, associant une portion solide et
une portion kystique.

En TDM, la composante solide est hypo-isodense (77%). Les calcifications
sont assez rares (10-20%) et les remaniements hémorragiques peu fréquents [33].

Un rehaussement aprés contraste est visible dans 95% des cas, d’aspect
variable : nodule mural rehaussé avec kyste rehaussé ou non (2/3 des cas), forme
solide avec rehaussement hétérogéne ou plus rarement homogene (1/3 des cas)
[31; 34 ; 35].

En IRM, la tumeur est bien limitée, apparait en hyposignal T1 (76%), en
hypersignal T2 (81%) [7 ; 31 ; 33 ;34 ; 35; 36 ; 37].

De petits remaniements nécrotiques sont aussi possibles [33 ; 34].

L’cedeme périlésionnel est en régle modéré. Une hydrocéphalie est fréquente.
Un envahissement du systeme ventriculaire est possible, posant des problemes
diagnostiques sur le site d’origine tumorale [7]. Des remaniements hémorragiques
spontanés sont rares mais possibles.

La prise de contraste est d’aspect et d’intensité variables, classiqguement
intense, mais peut étre modérée voire absente [38]. Une prise de contraste
périkystique est possible [7 ; 35].

En diffusion, la faible cellularité de I'astrocytome pilocytique se traduit par

des valeurs élevées de I’ADC [39 ; 40 ; 41].
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Les courbes de spectroscopie montrent une élévation variable du pic de
choline, avec une baisse modérée du NAA et de la créatine, et parfois une
résonance des lactates. Il n’existe pas de résonance de lipides [31; 35; 42 ; 43;
44).

Dans notre série, aucune séquence de perfusion n’a été réalisée dans le cadre
d’astrocytomes pilocytiques. Dans la littérature, le rCBV est proche de 1 avec un
retour au-dessus de la ligne de base traduisant un trouble de la perméabilité
capillaire ; cet aspect permet de le différencier de I’lhémangioblastome ayant un
rCBV tres élevé [45 ; 46].

De point de vue anatomo-pathologique, les formes typiques se caractérisent
histologiquement par une architecture biphasique : des foyers tumoraux compacts
alternent avec des foyers microkystiques.

Au sein des foyers compacts, les cellules tumorales sont allongées et dotées
de longs prolongements ondulés. Elles s’organisent en structures fasciculées et
sont parsemeées de fibres de Rosenthal [47].

La composante microkystique est constituée de cellules astrocytaires
protoplasmiques associées a des cellules oligo-like surtout présentes dans les
localisations cérébelleuses [4]. L’anisocaryose est modérée et les mitoses rares. La
vascularisation est riche, faite de vaisseaux a paroi hyalinisée et d’autres
glomérulés. Une nécrose de type ischémique peut s’observer. Des infiltrats
inflammatoires de type lymphocytaires sont habituels, associés a des éléments
sidérophagiques. Les calcifications intéressent surtout les formes hémisphériques,
opto-chiasmatiques et thalamiques [4. 48].

En IHC, I'immunomarquage anti-GFAP permet de mettre en évidence le
caractére piloide des cellules tumorales. Les cellules protoplasmiques et oligo-like

expriment Olig-2 [49. 50. 51]. Les cellules tumorales n’expriment pas la p53, p16,
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CDK4 et I'EGFR, contrairement aux astrocytomes diffus [52; 53]. L’index de
prolifération cellulaire Ki67 varie de 0 a 3.9 % avec une valeur moyenne de 1.1%

[54].
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Figure 17: Coupes HES mettant en évidence une prolifération tumorale a faible densité cellulaire,
faite de cellules monomorphes de petite taille reposant sur un fond fibrillaire. Des fibres de
Rosental sont visualisées. Les cellules tumorales expriment la GFAP [Laboratoire d’anatomie

pathologique- CHU Hassan Il de Fés].

Il est important de différencier [I’astrocytome pilocytique des autres
astrocytomes car il s’agit d’une tumeur de grade |, bénigne, d’évolution lente, avec

un excellent pronostic (taux de survie de 94% a 10 ans, 79% a 20 ans) [32 ; 33].
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Les anomalies moléculaires habituellement observées dans les gliomes diffus,
en particulier la mutation du géne TP53, IDH1/IDH2 font défaut dans I’astrocytome
pilocytique; par ailleurs, des anomalies des génes BRAF et HIPK2 ont été récemment
décrites dans I’astrocytome pilocytique, corrélées a un bon pronstic [55 ; 56].

Les principaux facteurs péjoratifs sont I’age du patient lors du diagnostic (40
ans), le siege opto-chiasmatique, une exérese chirurgicale incompléte, un éventuel
aspect infiltrant tumoral [33]. Le traitement est chirurgical avec si possible, une
exérere complete. En cas d’exérése incompléte, la radio et/ou chimiothérapie sont
discutées.

a.2. Astrocytome sous-épendymaire a cellules géantes

a.2.1. Résultats

a.2.1.1. Epidémiologie

Un seul cas d’astrocytome sous-épendymaire a cellules géantes a été recensé
dans notre étude, survenu chez un jeune homme de 20 ans. Il représente 2.9% des
tumeurs astrocytaires, 2% des tumeurs gliales, et 0.9% de I’ensemble des tumeurs
de notre série.

a.2. 1. 2. Aspects scannographiques

Il est de siege intra-axial sus-tentoriel intra-parenchymateux avec extension
au niveau du ventricule latéral et du 3e ventricule. Il constitue 9% des tumeurs a
développement intraventriculaire.

En TDM, il apparait spontanément hyperdense et homogene, a limites nettes
irréguliéres, comportant des calcifications, et responsable d’une hydrocéphalie.

La prise de contraste n’a pas pu étre évaluée.
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a.2.1. 3. Aspects IRM

En IRM, il s’agit d’une lésion tissulaire isointense en pondération T1,
hyperintense en pondération T2 et FLAIR. En écho de gradient, on note la présence
d’hyposignaux en rapport avec les calcifications.

La tumeur se rehausse de facon modérée et hétérogéne aprés injection de
gadolinium.

Une hydrocéphalie est notée. L’oedéme périlésionnel est absent.

En diffusion, la lésion apparait en isosignal, sans restriction de la diffusion.
La spectroscopie et la perfusion n’ont pas été réalisées.

L’imagerie a permis d’évoquer le diagnostic avec une sensibilité, une
spécificité, une VPP et une VPN de 100%. (p<0.001)

a.2.2. Discussion

L’ASECG est une tumeur bénigne de grade | étroitement liée a la sclérose
tubéreuse de Bourneville (STB), phacomatose neurocutanée a transmission
autosomique dominante liée a une mutation du gene TSC1 sur le chromosome 9q
et du gene TSC2 sur le chromosome 16p associant des hamartomes et des lésions
tumorales bénignes intra et extraneurales [4]. L’ASECG est probablement issu des
nodules sous-épendymaires décrits dans la STB, mais I’évolution entre ces deux
entités est mal connue [57].

L’ASECG est trés rare. Dans notre série, il représente 0.9% de I’ensemble des
tumeurs cérébrales.

Il constitue 9% des tumeurs a développement intraventriculaire, ce qui
concorde avec les données de la littérature [58 ; 59 ; 60].

L’age de survenue est variable, de la naissance a la 5éme décennie avec une

moyenne d’age de 11 ans [61]. Le sexe ratio est de 1 [62].
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Les résultats de I'imagerie retrouvés dans notre étude rejoignent ceux de la
littérature. En TDM [57 ; 61], I’ASECG se traduit par une masse bien limitée
intraventriculaire, d’évolution lente, de taille variable, iso- ou hypodense, située
pres du foramen de Monro. Des calcifications sont trés fréquentes. Une
hydrocéphalie est habituelle. Des remaniements hémorragiques peuvent étre notés.
Le rehaussement aprés contraste est intense et hétérogéne, permettant de la
différencier du subépendymome (rehaussement faible ou absent) et des nodules
sous-épendymaires. Les lésions peuvent étre multiples, bilatérales.

En IRM, I’ASECG est hypo-isointense en T1, iso-hyperintense en T2,
hétérogene, sans cedeme associé. Des zones vides de signal (T2*) correspondent
souvent aux calcifications. Des hémorragies intratumorales peuvent survenir. La
tumeur se rehausse de facon variable [61 ; 63 ; 64 ; 65].

En diffusion, les ASECG ne montrent pas de modifications significatives de
L’ADC [41; 66; 67].

Sur les séquences de perfusion, I’ASECG se rehausse nettement apres
gadolinium. Dans les rares cas décrits en perfusion, le rCBV est proche de 1 avec
des phénomeénes d’extravasation du produit de contraste [16].

Les courbes de spectroscopie retrouvent une élévation modérée de la choline
avec une baisse du pic de NAA [42 ; 68].

Sur le plan histologique, I’ASECG est une tumeur bien circonscrite, composée
de cellules de grande taille, assez polymorphes, dont I’'aspect général oriente vers
une nature astrocytaire et neuronale. Certaines sont de grande taille, & cytoplasme
éosinophile globuleux refoulant le noyau rappelant les gémistocytes. Des cellules
d’apparence ganglionnaire, a noyau vésiculeux et nucléolé sont aussi notées. Les
différentes cellules tumorales s’organisent en pseudo-rosettes périvasculaires. Les

mitoses ne sont pas rares. Les parois vasculaires sont hyalinisées, sans signe de
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prolifération. La nécrose est habituellement absente [69]. Des infiltrats

inflammatoires lymphocytaires semblent constants [70].

P Ty

Figure 18 : Prolifération tumorale gliale faite de cellules polymorphes de taille variable. Des cellules

présentant une différentiation ganglionnaire, de grande taille a cytoplasme éosinophile et a noyaux
excentrés sont notées. Les parois vasculaires sont hyalisées. Il s’agit d’un astrocytome sous-

épendymaire a cellules géantes.
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En IHC, la tumeur est caractérisée par un phénotype glioneuronal constant

[63]. Les cellules tumorales expriment de fagcon variable la GFAP, et de facon plus

constante la PS100, le neurofilament, la tubuline- béta de classe Il et I'alpha-béta-

cristalline [71 ; 72]. L’index de prolifération cellulaire Ki67 est bas variant de 1.5 a

7.4% [7].
a.3. Astrocytome diffus (gradell)
a.3.1. Résultats

a.3.1. 1.Epidémiologie

Notre série comporte 6 cas d’astrocytomes diffus, correspondant a 17.6 %

des tumeurs astrocytaires, 12 % des tumeurs gliales, et a 5.5 % de I’ensemble des

tumeurs intracraniennes.

L’age au diagnostic varie entre 3 et 48 ans, avec un age moyen de 27 ans et

age médian de 26.5 ans.

Répartition des cas d'astrocytomes diffus par
tranche d'age
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Figure 19 : Répartiton des astrocytomes diffus par tranches d’age.

Une nette prédominance féminine est notée avec un sexe ratio de 5F/1H.

3 cas (50%) siegent a I’étage supra-tentoriel au niveau des hémisphéres

cérébraux. Les 3 autres cas sont sous-tentoriels, se répartissant entre un cas au
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niveau du cervelet, un cas au niveau du tronc cérébral et un autre cas en

intraventriculaire (V4).

Répartition des astrocytomes diffus
selon le siege

B Hémispheres cérébraux
H Cervelet
E Tronc cérébral

H de Ventricule

Figure 20 : Répartition des astrocytomes diffus selon le siege tumoral.

a.3.1. 2. Aspects scannographiques

La TDM est exploitable chez 3 patients.

La tumeur prend [I'aspect d’une Iésion spontanément hypodense et
homogene, a limites floues, non modifiée par le contraste (67%) ou rehaussée de
facon modérée hétérogéne (33%).

Des remaniements nécrotiques sont notés dans un seul cas.

Les calcifications et I’hémorragie sont absentes.

La tumeur s’entoure d’une hypodensité périlésionnelle dans un seul cas
(33%), absente ailleurs. Elle exerce un effet de masse a type d’hydrocéphalie (33%)
et d’engagement (67%). La tumeur est unique sauf chez un patient présentant deux

lésions tumorales.
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Figure 21 : Coupes TDM objectivant un processus pariétal gauche a limites nettes, spontanément hypodense homogeéne (a),
non rehaussée par le produit de contraste iodé (b). [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fés]. L’'imagerie est évocatrice
d’une tumeur gliale de bas grade. L’examen anatomopathologique a conclu & un astrocytome diffus. [Service de

radiologie- CHU Hassan Il de Fés]

a.3. 1. 3. Aspects IRM

L’IRM a été faite chez les 6 patients.

La tumeur apparait comme une masse solido-kystique (50%), tissulaire (33%)
ou kystique (17%). Elle est hypointense en pondération T1, hyperintense en
pondération T2. En FLAIR, la Iésion est hyperintense (67%) ou hypointense (33%).

L’écho de gradient a été fait chez 3 patients ; des hyposignaux ont été
détectés dans 33% des cas.

Apreés injection de gadolinium, la prise de contraste est absente (50%), faible
(17%), ou modérée (33%). Chez le patient présentant deux lésions cérébrales, la
prise de contraste prend la forme d’un anneau épais irrégulier autour d’une
nécrose centrale au niveau de la lésion principale. La nécrose est absente dans les

autres cas.



L’hémorragie est observée dans 17% des cas. Les calcifications n’ont pas été
vues.

Les limites sont nettes, régulieres (33%) ou irrégulieres (67%).

Un cedéme périlésionnel est noté dans 83% des cas. Un effet de masse est
présent a type d’hydrocéphalie (33%), d’engagement (67%), ou d’effet de masse sur

les structures de la ligne médiane (17%).

En diffusion, la tumeur apparait en hyposignal dans 83% des cas, en isosignal
dans 17% des cas, sans restriction de la diffusion.

La spectroscopie a été réalisée chez 4 patients ; elle montre hausse du pic de
choline, une baisse du pic de NAA, un pic de myo-inositol dans I’ensemble des cas.
Un pic de lipides/ lactates est détecté dans 2 cas (50%).

Le rapport moyen de Choline/Créatine est de 1.35 [0.88-1.59]. Le rapport
moyen de Choline/NAA est de 1.41 [1.35-1.48].

Parmi les 6 cas d’astrocyomes diffus, I'imagerie a permis d’évoquer le
diagnostic dans 3 cas, d’ou une sensibilité de 50%, une spécificité de 99%, une VPP

de 75% et une VPN de 97% (p<0.001)
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Figure 22 : Coupes IRM mettant en évidence une tumeur cérébrale hémisphérique
pariétale droitesolido-kystique, bien limitée, hypointense en pondération T1 (a) et
FLAIR (c), hyperontense en pondération T2 (b), non modifiée par I’injction de
produit de contraste (d). En diffusion (e), elle est hypointense, avec un ADC élevé
(). Les calcifications, I’hémorragie et la nécrose n’ont pas été notées. En
spectroscopie (g-h), on note une hausse discréte du pic de choline, une baisse
discréte du pic de NAA, un pic d’inositol, sans pic de lipides et de lactates. Le taux
de Choline/Cr est de 0.88; le taux de Cho/NAA est de 1.48. L’imagerie est
évocatrice d’un gliome de bas grade. L’examen anatomopathologique aconclu a un
astrocytome diffus [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fés].
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a.3.2. Discussion

Dans notre série, I'astrocytome diffus représente 17.6% des tumeurs
astrocytaires, avec un pic de fréquence au cours de la 4e décade. L’age moyen est
de 27 ans. Ces données se rapprochent de celles rapportées dans la littérature ou
I’astrocytome diffus représente 10 a 15 % des tumeurs astrocytaires avec un pic de
fréquence au cours de la 3e décade et une moyenne d’age de 34 ans [44].

Le sexe ration est de 1.2 avec une discrete prédominance masculine,
contrastant avec les résultats de notre étude ou une nette prédominance féminine
est notée (sexe ratio= 0.2).

Le siége est le plus souvent sus-tentoriel, suivi par le tronc cérébral, et
beaucoup plus rarement le cervelet [44].

En TDM, l'astrocytome diffus apparait globalement le plus souvent sous
forme d’une masse mal limitée hypodense, sans prise de contraste ou avec de
discrets rehaussements. Une composante kystique peut étre observée [4].

Les hémorragies sont trés rares [73]. Ces données concordent avec les
résultats de notre étude.

Des calcifications peuvent étre notées [4]; elles sont absentes dans notre
série.

En IRM, l'astrocytome diffus apparait comme une lésion cortico-sous-
corticale en hyposignal T1, en hypersignal T2 et FLAIR; il est homogene dans 60%
des cas [10; 74 ; 75; 76; 77; 78].

Ses limites sont nettes dans 2/3 des cas, ailleurs floues et indistinctes. Sous-
cortical a I’origine, il infiltre la substance blanche en se développant en profondeur
jusqu’aux ventricules, puis le cortex avec élargissement des structures

anatomiques atteintes [4, 79].
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L’effet de masse reste longtemps trées modéré [79]. L’cedéme péritumoral est
rare et en regle limité. Les hémorragies sont tres rares [73 ; 80].

En diffusion, les gliomes de bas grade montrent peu de modification de I’ADC
(normal ou modéré) [41 ; 81 ; 82 ; 83].

Les courbes de spectroscopie montrent globalement une élévation modérée
du pic de choline (3.21ppm), un aspect variable (diminué a augmenté) de la
créatine et une baisse du pic de NAA moins marquée que celle observée dans les
Iésions de haut grade, avec une augmentation correspondante des rapports
Cho/NAA et Cho/ Cr [84; 85 ; 86 ; 87]. Cependant, une résonance élevée de
choline est possible [80 ; 88]. A TE court, une augmentation du pic du myoinositol
(3.56ppm) peut étre observée dans les astrocytomes de bas grade qui diminue
voire disparait dans les lésions de haut grade [89]. Il n’y a classiquement pas de
résonance de lipides ou de lactates [85]. Dans les zones péritumorales, I'analyse
spectroscopique met en évidence un aspect similaire mais moins marqué des
métabolites, témoignant du caractere infiltrant [85].

En perfusion, les astrocytomes de bas grade typiques ne montrent pas
d’anomalie significative du rCBV. Ce dernier garde des valeurs inférieures a celles
observées dans les autres gliomes diffus de bas grade (oligodendrogliomes et
oligoastrocytomes de grade I1l) [90 ; 91 ; 92].

Les principaux diagnostics différentiels sont I’oligodendrogliome de bas
grade, le gangliogliome et la tumeur neuro-épithéliale dysembryoplasique (DNET).

Sur le plan histologique, I'astrocytome diffus résulte d’une prolifération de
cellules astrocytaires comportant des atypies cyto-nucléaires modérées. Les noyaux
sont allongés et démunis de nucléoles [93]. La présence d’une mitose unique est
tolérée dans la cadre d’un grade Il [54]. Selon le type cellulaire prédominant, on

distingue 3 sous-types :
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- Astrocytome fibrillaire, le plus fréquent. Les cellules tumorales ont tendance
a former de microkystes a contenu faiblement éosinophile

- Astrocytome gémistocytique, défini par des gémistocytes dépassant 20% et
des manchons lymphocytaires périvasculaires

- Astrocytome protoplasmique, fait de cellules a cytoplasme réduit et noyau
arrondi assez régulier. Il est exceptionnel.
La distinction entre ces 3 sous-types ne présente pas d’intérét pronostique.
Les cellules néoplasiques infiltrent le parenchyme cérébral en respectant

plus ou moins la trame de celui-ci, et il est classique de voir des neurones

résiduels au sein de la prolifération tumorale.

Figure 23 : Astrocytome diffus. Coupe histlogique HES vue au grossissement 200 objectivant une prolifération
tumorale de faible densité ccellulaire disposée en nappes diffuses, faite de cellules dotées de cytoplasmes
abondant éosinophliles et de noyaux allongés, reposant sur un fond fibrillaire. Pas vu de nécrose ou de

prolifération endothélio-capillaire. [Laboratoire d’anatomie pathologique- CHU Hassan Il-Fés]
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En IHC, 'immunomarquage a la GFAP objective un maillage GFAP-positif
assez caractéristique. Les noyaux tumoraux expriment Olig2 de facon constante
avec néanmoins une intensité de signal moins marquée que celle des
oligodendrogliomes [94]. L’index de prolifération cellulaire est inférieur a 4%. La
majoration de I'index Ki67 est corrélée a un pronostic moins favorable [54 ; 95].

Les cellules tumorales expriment fréquemment la p53.

Les mutations des genes IDH 1/ IDH2 sont fréquentes dans les gliomes diffus
de grade Il (90%) et de grade lll (73%) et dans les glioblastomes secondaires (85%).
Elles constituent un biomarqueur diagnostique et pronostique favorable
indépendant. En revanche, elles sont rares dans les glioblastomes primaires ou de

novo (5%) et absentes dans les astrocytomes pilocytiques [96].
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Figure 24 : Altérations génétiques somatiques (acquises) et gliomes [96]
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a.4. Oligodendrogliome (gradell)

a.4.1. Résultats

a.4.1.1. Epidémiologie

Avec 3 cas, I'oligodendrogliome représente 6% des tumeurs gliales et 2.8% de
I’ensemble des tumeurs intracraniennes de notre série.

L’age des patients varie de 3 a 47 ans, avec un age moyen de 28 ans (+/-
22.6) et un &ge médian de 34 ans.

2 cas ont été trouvés chez la femme contre un seul cas chez I’lhomme. Le
sexe ratio est de 0.5 (1H/2F).

Il siege exclusivement a I’étage sus-tentoriel au niveau des hémisphéres
cérébraux.

a.4.1.2. Aspects scannographiques

Le scanner cérébral a été réalisé chez deux patients.

L’oligodendrogliome revét la forme d’une masse solido-kystique mal limitée,
spontanément  hypo-isodense, d’homogénéité variable, comportant des
calcifications (50%) et des remaniements nécrotiques.

L’hémorragie est absente.

La tumeur s’entoure d’une hypodensité périlésionnelle et exerce un effet de
masse sur le ventricule latéral (50%) associé a un engagement (100%).
L’hydrocéphalie n’a pas été notée.

La prise de contraste n’a pu étre évaluée chez ces patients.

a.4.1.3. Aspects IRM

L’IRM, réalisée chez I’ensemble des patients, objective la présence d’une
masse a double composante, solido-kystique, a limites floues (67%), ou nettes

irregulieres (33%).
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Dans 67% des cas, la tumeur est hypointense en T1 ; hyperintense enT2 et
FLAIR. Des zones hyperintenses en T1, hypointenses en T2 et T2* sont notées, en
rapport avec la présence de calcifications et d’hémorragie.

Dans 33% des cas, la portion charnue est en isosignal T1, hyposignal T2 et
FLAIR; la portion kystique est en hyposignal T1 et FLAIR, et hypersignal T2.

La prise de contraste est annulaire et intense autour d’une nécrose centrale
dans un seul cas. Ailleurs, elle est faible nodulaire et homogéne.

Un cedéme périlésionnel modéré est observé dans I’ensemble des cas,

L’effet de masse est variable, a type d’engagement (100%), d’hydrocéphalie
(33%), et d’effet de masse sur le ventricule latéral (33%).

En diffusion, la tumeur apparait en hypo-isosignal, sans restriction de la
diffusion.

La spectroscopie a été réalisée chez un seul patient, objectivant une hausse
modérée du pic de choline, une baisse modérée du pic de NAA, un pic de lactates,
sans résonance de myoinositol.

La perfusion n’a pas été faite.
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Figure 25 : Processus hémisphérique intraparenchymateux solido-kystique gauche, présentant des
limites floues. En TDM, il est spontanément hypodense avec présence de zones hyperdenses
correspondant a des calcifications (a). La tumeur ne se rehausse pas apres injection du produit de
contraste iodé (b). En IRM, la composante tissulaire apparait isointense en T1 (c), hyperintense en
T2 (d) et FLAIR (e). La composante kystique est hypointense en T1, hyperintense en T2 et FLAIR.
Apres injection de gadolinium, la tumeur se rehausse de fagon modérée hétérogéne au niveau de sa
portion charnue (f). En echo de gradient, on note la présence d’hyposignaux correspondant aux
calcifications (g). En spectroscopie, une hausse modérée du pic de choline et une baisse modérée du
pic de NAA sont observées, sans résonance d’inositol. Les taux de Cho/NAA et Cho/Cr sont de 0.89

et 0.9 respectivement. [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fés].
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Le diagnostic d’oligodendrogliome de bas grade est évoqué dans 2 des 3 cas,
soit une sensibilité et une VPP de 67%, une spécificité et une VPN de 99%.

a.4.2. Discussion

Dans la littérature, I’'oligodendrogliome est le troisieme gliome en fréquence
(2-5% des tumeurs cérébrales primitives et 5-20% de toutes les tumeurs gliales)
[97 ; 98].

Il prédomine chez I’adulte avec un pic de fréquence dans les 4-5e décennies.
Les enfants sont rarement touchés (6%) (Pic de fréquence 6-12 ans). Une discréte
prédominance masculine est rapportée avec un sexe ratio de 2 [4 ;97 ; 99 ; 100].

L’oligodendrogliome prédomine nettement en sus-tentoriel (85%). Plus
rarement, il touche le cervelet puis le tronc cérébral.

En TDM, l'oligodendrogliome est souvent hypodense (60%), plus rarement
isodense (23%) voire hyperdense (6%). Parfois, il est non détectable en TDM. Des
calcifications, volontiers massives, sont fréquentes et évocatrices du diagnostic
(20a 90% des cas selon les séries). Des zones de dégénérescence kystique et plus
rarement des hémorragies intratumorales sont possibles [97].

En IRM, la tumeur est en hyposignal en T1, hypersignal en T2/ FLAIR [75 ;
77 ;78 ; 101 ; 102]

Les contours sont réguliers dans les deux tiers des cas ; ils deviennent flous
en cas de lésion tres étendue [101] .Elle est parfois hétérogéne en rapport avec les
remaniements kystiques et hémorragiques. Cette hétérogénéité tumorale pose des
problémes de grading entre les grades Il et Ill.

L’cedéme périlésionnel, s’il est présent, reste limité [4 ; 97].

L’oligodendrogliome est la tumeur cérébrale qui a le plus tendance a se
calcifier (58 % des cas de la série de Lee, 40 % dans celle de Tice). De siége central

ou périphérique, les calcifications en hyposignal franc sur la séquence en écho de
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gradient pondérée en T2, sont nodulaires ou en masse dans 70 a 90 % des cas, ou
peuvent présenter un aspect en ruban [103].

Un élément intéressant est la variabilité des aspects IRM en fonction des
données génétiques [97 ; 104 ; 105]:

- les lésions associées a des délétions 1p-19q ou 1p isolée présentent
volontiers des limites floues en T1, une hétérogénéité plus marquée en

T1 et en T2 avec présence plus fréquente de calcifications.

- les lésions sans délétion chromosomiques (ou 19q isolée) présentent

des limites nettes dans 93% des cas, avec un aspect homogene en T1 et

T2.

Une étude est actuellement menée dans le service de biologie moléculaire au
sein du laboratoire du CHU, visant a rechercher ces délétions dans
I’oligodendrogliome.

En diffusion, I’ADC est peu modifié dans le cadre d’oligodendrogliome, mais
reste inférieur a celui observé dans I’astrocytome de bas grade [106 ; 107].

Les courbes de spectroscopie montrent une augmentation du pic de choline
avec une baisse de celui du NAA [108 ; 109]. A TE court, une élévation du
myoinositol peut étre observée, superposable a celle des astrocytomes de grade II.
Une résonance de glutamine-glutamate a TE court est plus évocatrice d’un
oligodendrogliome que d’un astrocytome [108].

En perfusion, les oligodendrogliomes de grade Il peuvent montrer un rCBV
augmenté, supérieur a celui observé dans les astrocytomes diffus de grade Il, et
pouvant atteindre celui des tumeurs malignes [82 ; 91; 92 ; 110; 111 112]. Cette
hyperperfusion est probablement liée a la vascularisation sous forme d’un réseau
dense de capillaires branchés [91 ; 113 ; 114]. Elle peut guider la biopsie vers un

site optimum dans les lésions hétérogénes [92].
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A la différence des astrocytomes, un rCBV élevé ne traduit pas
nécessairement une agressivité Iésionnelle sous-jacente dans les
oligodendrogliomes délétés 1p-19q [104].

Sur le plan histologique, la prolifération tumorale est classiquement faite de
cellules assez monomorphes dotées d’un halo clair périnucléaire a I'origine de
I’aspect « en nid d’abeilles ». Les noyaux sont sphériques, assez réguliers, dotés
d’une chromatine fine et d’un petit nucléole. Quelques rares figures de mitoses
sont notées. La vascularisation est assez marquée, composée de vaisseaux
arciformes et branchés, réalisant des aspects « en bréchet de poulet ».

L’endothélium est aplati, parfois turgescent.
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Figure 26 : Oligodendrogliome de grade Il. Prolifération tumorale faite de cellules monomorphes
grossierement arrondies dotées d’halo clairs périnucléaires (b-c). Des calcifications sont notées (a). La
vascularisation est branchée réalisant un aspect en brechet de poulet (b). [Laboratoire d’anatomie

pathologique- CHU Hassan II-Fes]

Dans I’'oligodendrogliome non classique, l’aspect en nid-d’abeilles fait
défaut, mais la prolifération tumorale conserve son monomorphisme cellulaire, ses

caractéristiques nucléaires et une vascularisation branchée. Cette forme
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d’oligodendrogliome souléve des problemes majeurs de diagnostic différentiel avec
un oligoastrocytome et un astrocytome diffus.

En IHC, les cellules tumorales oligodendrogliales expriment fortement et
constamment le facteur de transcription Olig 2 [64; 115; 116]. La GFAP est
exprimée de fagon inconstante. Cet immunomarquage a la GFAP met en évidence
une gliose réactionnelle. La vimentine peut étre discretement positive au sein
d’oligodendrocytes tumoraux.

Les oligodendrogliomes peuvent avoir un immuno-phénotype neuronal en
exprimant la synaptophysine, la MAP2 (microtubule-associated protein2) [117].

Les cellules tumorales oligodendrogliales expriment I'internexine alpha, un
filament intermédiaire de la méme famille que les neurofilaments. Cette expression
se fait en I'absence de tout signe morphologique de différenciation neurocytaire
[117].

La p53 est peu exprimée. L’index de prolifération cellulaire Ki67 est
généralement inférieur a 5% [118]. Lorsgu’il est plus élevé, et en I'absence de
signes d’anaplasie, il s’agit de formes proliférantes d’oligodendrogliomes de grade
Il nécessitant une surveillance rapprochée.

a.5. Oligo-astrocytome (gradell)

a.5.1. Résultats

a.5.1. 1. Epidémiologie

Un seul cas d’oligo-astrocytome de grade Il a été trouvé dans notre série,
diagnostiqué chez un jeune homme de 17 ans. Il représente 2% de I’ensemble des
tumeurs gliales. Il siege au niveau hémisphérique cérébral.

a.5.1.2. Aspects scannographiques et IRM

En TDM, la tumeur est spontanément hypodense homogéne, a contours nets

réguliers, ne comportant pas de nécrose, de calcifications ou d’hémorragie.
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La lésion n’est pas modifiée aprés injection de produit de contraste iodé.

En IRM, il s’agit d’une Ilésion tissulaire bien limitée, hypointense en
pondération T1, hyperintense en pondération T2 et FLAIR, ne se rehaussant pas par
le gadolinium.

L’cedéme périlésionnel est discret. L’effet de masse est absent.

En diffusion, la tumeur est isointense, ne présentant pas de restriction de
diffusion.

Les courbes de spectroscopie montrent une hausse du pic de choline, du
baisse du pic de NAA, sans résonances de lactates, de lipides ou de myo-inisitol.

Le taux de Cho/NAA est de 1.06 ; celui de Cho/Cr est de 1.

La séquence de perfusion n’a pas été réalisée.

a.5.2. Discussion

La fréquence de I'oligoastrocytome de grade Il est variable, de 1.8 a 19% [4].
L’age de survenue est de 35 a 45 ans [97]. Une discréte prédominance masculine
est observée [4 ; 119].

Le siege frontal est le plus fréquent (57% des cas), suivi de la localisation
temporale (30%) ; plus rarement, I'oligoastrocytome peut siéger au niveau pariétal
ou occipital. Les atteintes du tronc cérébral et du cervelet sont exceptionnelles [4 ;
119].

En TDM et IRM, l'oligoastrocytome semble avoir des aspects radiologiques
proches de ceux de I’'oligodendrogliome : hypodense en TDM ; hypointense en T1
et hyperintense en T2 en IRM. L’cedeme périlésionnel est modéré ou absent [119].
Les calcifications sont rares (14%), et la prise de contraste est plus fréquente [97].

En diffusion, les valeurs de I’ADC sont intermédiaires entre celles de

I’astrocytome et celles de I’oligodendrogliome [106].
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De méme, en perfusion, les valeurs du rCBV sont variables, souvent
intermédiaires entre celles des astrocytomes et celles des oligodendrogliomes de
grade I, reflet de la composition cellulaire mixte de ces tumeurs [120].

De point de vue anatomopathologique, deux formes sont décrites :

- L’oligoastrocytome biphasique a contingents juxtaposés mais séparés,
assez rare, comporte une composante oligodendrogliale souvent
typigue et une composante astrocytaire préférentiellement de type
gémistocytique riche en manchons lymphocytaires périvasculaires.

- L’oligoastrocytome mélangé, résulte de cellules oligodendrogliales

mélangées a des cellules astrocytaires et surtout a des éléments

tumoraux intermédiaires.

Figure 27: Oligo-astrocytome de grade II. Prolifération tumorale disposée en nappe diffuse, a double composante cellaire;
une composante astrocytaire (a gauche), et une composante oligodendrogliale (a droite). [Laboratoire d’anatomie

pathologique- CHU Hassan I|I-Fés]
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Il n’existe pas de consensus sur la proportion de cellules astrocytaires et
oligodendrogliales nécessaire pour porter un diagnostic de gliome mixte. L’activité
mitotique est nulle ou faible [4]. La vascularisation est souvent abondante, faite de
vaisseaux branchés ou a paroi hyalinisée. Il n’existe ni prolifération microvasculaire
ni nécrose.

En IHC, I'oligoastrocytome a le méme profil que I’astrocytome diffus et
I’oligodendrogliome. L’index de prolifération cellulaire Ki67 est généralement
faible, inférieur a 6%, pouvant avoisiner 10% dans certains cas [4].

D'une maniere générale, certains oligodendrogliomes (ou oligoastrocytomes),
sont interprétés comme astrocytomes par la classification de I'OMS, en raison
notamment de la gliose astrocytaire associée a l'infiltration tumorale. La gliose étant
parfois prédominante, en particulier au niveau de la substance blanche, et
volontiers formée d'astrocytes réactionnels dystrophiques, celle-ci pourrait masquer
une infiltration oligodendrogliale a cellules isolées et faire porter ainsi le diagnostic
d'astrocytome. Le probleme d'identification de I'oligodendrocyte tumoral dans les
formes infiltrantes pures est entretenu par I'absence de marqueur spécifique et par
I'utilisation en routine diagnostique du seul marqueur astrocytaire GFAP [121].

a.6. Subépendymome (grade 1)

a.6.1. Résultats

a.6.1.1. Epidémiologie

Un seul cas de subépendymome a été trouvé dans notre série, survenant
chez un homme de 30 ans. Il représente 12% des tumeurs épendymaires, 2% des
tumeurs gliales et 0.9% de I’ensemble des tumeurs intracraniennes.

Il siege au niveau du ventricule latéral.
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a.6.1.2. Aspects scannographiques

En TDM, il correspond a une masse intraventriculaire spontanément isodense
homogene, a contours nets irréguliers, non modifiée par le produit de contraste.
Elle est responsable d’'une hydrocéphalie. Il n’a pas été noté de calcifications ni
d’hémorragie.

a.6.1.3. Aspects IRM

La tumeur revét la forme d’une masse tissulaire a limites nettes régulieres, se
développant au niveau du ventricule latéral, hypointense en pondération T1,
hyperintense hétérogene en pondération T2 et FLAIR. Elle ne se rehausse pas apres
injection de gadolinium. Une hydrocéphalie est notée. Il n’existe pas d’cedeme
périlésionnel.

En diffusion, la tumeur est en isosignal, sans restriction de diffusion.

La spectroscopie est ininterprétable.

La perfusion n’a pas été réalisée.

L’imagerie a permis d’évoquer le diagnostic avec une sensibilité, une

spécificité, une VPP de 100% et une VPN de 100% (p<0.001).
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Figure 28 : Subépendymome ; aspects IRM d’une lésion intraventriculaire hypointense en pondération T1 (a),
hyperintense hétérogene en pondération T2 (b) et FLAIR (c), isointense en diffusion (e).. [Service de radiologie.

CHU Hassan II- Fes]

a.6.2. Discussion

Le subépendymome est une tumeur rare représentant environ 0.5% de
I’ensemble des tumeurs du SNC et 8% des tumeurs épendymaires [4; 122]. Il
survient a tout age avec une prédominance entre 40 et 70 ans. Le sexe ratio est de
2.3 H/1F[4;123].

En TDM, le subépendymome se traduit typiguement par une masse bien
limitée, lobulée, intraventriculaire, iso ou hypodense, de taille habituellement

inférieure a 2 cm [122 ; 124 ; 125 ; 126 ; 127].
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Une hydrocéphalie est présente dans 90% des cas [123].

Des calcifications sont visibles dans 1/3 des cas, plus fréquentes dans les
Iésions siégeant dans le V4 ; des kystes sont présents dans 18% [125 ; 126 ; 128 ;
129].

Des hémorragies peuvent survenir. Un cedéme périlésionnel est rare. Des
prises de contraste sont retrouvées dans 84% des cas, en regle modérées, focales

[125 ; 129].

En IRM, le subépendymome est iso- hypointense en T1, hyperintense en T2,
lobulé, hétérogene dans 2/3 des cas avec de petites zones d’aspect kystique
disséminées dans la Iésion. L’extension au-dela des limites ventriculaires est rare
permettant la distinction avec I’épendymome [122 ; 125 ; 130].

L’cedéme périlésionnel, l'effet de masse et I’hémorragie tumorale sont
présents dans 12 a 25% des cas [122 ; 123].

Le rehaussement aprés contraste est variable : absent dans 20% des cas,
minime dans 1/3 des cas, modéré dans 21% des cas, parfois intense et hétérogéne
(14%) [122; 123; 125; 126; 129; 130; 131].

Dans les rares localisations parenchymateuses, les aspects sont moins
évocateurs présentant un hypersignal spontané T1, un cedeme périlésionnel et un
rehaussement trés net aprés contraste [122].

En diffusion, ’ADC est augmenté, un peu supérieur a celui de I’épendymome,
nettement supérieur a celui du neurocytome central, mais reste un peu inférieur a
celui de I’astrocytome pilocytique [41 ; 132].

En spectroscopie, le pic de choline est normal ou peu augmenté ; le pic de
NAA est nettement bas. Une résonance de lipides/lactates peut étre associée [42 ;

122 ; 129].
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Sur le plan histologique, la prolifération tumorale est paucicellulaire,
constituée d’éléments monomorphes regroupés en nids et dotés parfois de
prolongements fibrillaires. Les noyaux sont sphériques ou ovoides avec une
chromatine assez fine ; plus rarement polymorphes, sans figures de mitoses. Le
stroma est de type glio-fibrillaire parsemé de microkystes. Des associations ou
transitions avec une composante épendymaire peuvent se voir surtout sous la

forme de pseudorosettes périvasculaires [4 ; 133].
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Figure 29: Coupe HES objectivant une prolifération tumorale paucicellulaire faite de cellules monomorphes

regroupées en nids et reposant sur un fond fibrillaire. Les noyaux sont ovoides a chromatine fine. Pas vu de mitoses.
Des microkystes sont observés. Il s’agit d’un subépendymome. [Laboratoire d’anatomie pathologique- CHU Hassan
I1-Fes]
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En IHC, les cellules tumorales et le stroma glio-fibrillaire expriment la GFAP
et la vimentine. L’index de prolifération cellulaire est faible [133].

D’un point de vue histopathologique, le subépendymome peut étre confondu
avec un astrocytome diffus [93]. La topographie et I’aspect en imagerie permettent
de redresser le diagnostic.

a.7. Ependymomes (grade II)

a.7.1. Résultats

a.7.1.1. Epidémiologie

6 cas d’épendymomes de grade |l sont présents dans notre série, soit 75 %
des tumeurs épendymaires, 10 % des tumeurs neuro-épithéliales, 12% des tumeurs
gliales et 5.5% de I’ensemble des tumeurs intracraniennes.

L’age des patients varie entre 10 mois et 17 ans, avec une moyenne d’age de
8 ans et une médiane de 8.5 ans.

L’épendymome constitue 20 % des tumeurs cérébrales de I’enfant, occupant
le 2e rang de fréguence, faisant suite a I’astrocytome pilocytique.

Deux cas ont été diagnostiqués chez I’lhomme contre 4 cas chez la femme,
soit un sexe ratio de 0.5.

a.7.1.2. Aspects scannographiques

Aucun scanner cérébral n’est exploitable.

a.7.1.3. Aspects IRM

83% des épendymomes siégent a I’étage sous-tentoriel au niveau du 4e
ventricule, avec extension vermienne dans un seul cas.

La localisation sus-tentorielle intra-axiale hémisphérique a été observée dans
un seul cas (17%).

Les 5 cas d’épendymomes du 4e ventricule apparaissent sous forme d’une

masse tissulaire hypointense ou isointense en T1, hyperintense en T2 et FLAIR,
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comportant des remaniements hémorragiques (20%) hyperintenses en T1,
hypointenses en T2 et T2*. Des microkystes sont également notés (20%). Les
calcifications sont absentes.

Apres injection de produit de contraste, la tumeur se rehausse de fagon
hétérogene, intense (60%), modérée (20%) ou faible (20%). La tumeur est
responsable d’une hydrocéphalie dans I’ensemble des cas. Il n’existe pas d’cedéme
périlésionnel.

Le 6e cas localisé au niveau de I’hémisphére cérébral prend I'aspect d’une
masse a contours nets irréguliers, hypointense en T1, hyperintense en T2, rehaussé
de maniére intense par le gadolinium. Elle s’entoure d’un discret cedéme
périlésionnel et exerce un effet de masse sur le ventricule latéral

En diffusion, la tumeur est iso-hyperintense, sans baisse de I’ADC.

La spectroscopie est réalisée chez un seul patient. Les courbes montrent une
hausse du pic de choline, une baisse du pic de NAA, un pic d’inositol, sans
résonance de lipides et de lactates. Le taux de Cho/Cr est de 1.21 ; celui de
Cho/NAA est de 1.22.

Le diagnostic a été évoqué sur les données de I'imagerie dans 4 cas des 6,
soit une sensibilité de 66.7%, une spécificité de 97%, une VPP de 57% et une VPN de

98% (p<0.001).
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Figure 30: Coupes IRM objectivant une tumeur bien limitée se developpant au sein du V4, apparaissant en isosignal T1 (a),

hypersignal T2 (b) et FLAIR (c). Elle se rehausse de fagon faible et hétérogéne (e). En diffusion (d), elle est isointense sans
restriction du signal. En spectroscopie, on note une augmentation du pic de choline, une baisse du pic de NAA, une
résonance d’inositol, sans résonance de lactates/lipides. L’'imagerie est évocatrice d’épendymome. Le diagnostic est confirmé

par I’examen anatomopathologique [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fes].




a.7.2. Discussion

Les épendymomes sont des tumeurs développées a partir des parois
ventriculaires. llIs représentent 3 & 9% de I’ensemble des tumeurs neuroépithéliales.

Chez I’adulte, ils représentent 2 a 5 % des tumeurs cérébrales et prédominent
en sus-tentoriel. Chez I’enfant, ils constituent 6 & 12 % et touchent surtout la fosse
cérébrale postérieure [4; 125 ; 134]. Il n’existe pas de prédominance de sexe
[125; 134 ; 135].

1/3 des épendymomes sont sus-tentoriel, 2/3 sous-tentoriels [134].

En TDM, les épendymomes intraventriculaires apparaissent comme des
masses relativement bien limitées, hypo ou isodenses. Des hémorragies sont
possibles. Les calcifications sont trés fréquentes (40-80%). La prise de contraste est
variable, souvent intense, en dehors d’éventuelles zones Kkystiques.
Dans les localisations parenchymateuses, une composante kystique est beaucoup
plus fréquente [125].

En IRM, les lésions intraventriculaires sont hypo-isointenses en T1,
hyperintenses en T2/FLAIR [124; 125; 131; 135]. Une hétérogénéité est
habituelle, reflet des calcifications, des remaniements hémorragiques et des zones
kystiques (70%), dont I'importance et la fréquence aident a leur différenciation avec
les subépendymomes [124 ; 135]. Une extension périventriculaire n’est pas rare
[124 ; 136; 137]. Une prise de contraste d’intensité variable est habituelle,
hétérogene (95% des cas) [135].

Les lésions parenchymateuses sont hypointenses en T1, hyperintenses en T2
[125]. De larges formations kystiques sont typiquement associées [135 ; 124]. Les
hémorragies intratumorales sont fréquentes (50%) [135]. L’cedéme péritumoral est

modéré. La prise de contraste est souvent hétérogene (70%).
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En diffusion, I'’épendymome a un ADC discretement augmenté avec des
valeurs nettement supérieures a celles observées dans les médulloblastomes, mais
inférieures a celles des astrocytomes pilocytiques et a moindre degré des gliomes
diffus de bas grade [40 ; 41].

En spectroscopie, les courbes montrent une augmentation du pic de choline
avec une baisse du NAA et surtout une élévation du pic de myoinositol

superposable a celle observée dans les gliomes diffus de bas grade [43].

Les caractéristiques histopathologiques de I’épendymome sont de nature :

- Architecturale : les cellules épendymaires émettent des prolongements
cytoplasmiques convergeant vers les parois vasculaires en formant des
pseudo-rosettes périvasculaires. Des zones fibrillaires acellulaires sont
fréquentes.

Les cellules sont dotées de corpuscules basaux mis en évidence par une

coloration a I’hématoxyline phospho-tungstique de Mallory ou par un

immunomarquage par 'EMA.

- Cytologique : les noyaux sont monomorphes de forme ovoide. La chromatine
est fine d’aspect caractéristique en ‘poivre et sel’ [4; 71. Un petit nucléole peut
étre noté. Les mitoses sont rares. Les vaisseaux ont des parois hyalinisées et
sont dépourvus de prolifération endothéliale. Des phénomeénes de métaplasie
ostéo-chondroide ou adipeuse sont possibles [13s].

Certains épendymomes dits ‘cellulaires’ se distinguent par une cellularité
accrue sans majoration de [I'activité mitotique. Plus rarement, la prolifération
épendymaire revét un aspect papillaire marqué caractérisant ‘I’épendymome
papillaire’ [48]. L”’épendymome a cellules claires’ se caractérise par un aspect

pseudo-oligodendroglial de la prolifération tumorale.
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En immunohistochimie, les cellules tumorales expriment la GFAP et la
vimentine en particulier au niveau des prolongements cellulaires périvasculaires.
L’EMA est exprimée de facon inconstante en particulier au niveau des rosettes
épendymaires.

La PS100 est également exprimée par les cellules tumorales épendymaires. La
cytokératine est classiquement négative. L’index de prolifération cellulaire peut étre

variable [4; 133].

Figure 31: Prolifération tumorale disposée en nappes, faites de cellules monmorphes ovoides,
munies de noyaux réguliers a chromatine fine. Les cellules tumorales s’agencent autour des

vaisseaux formant des pseudorosettes. Il s’agit d’un épendymome de grade II.
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b. Tumeurs neuronales et glioneuronales

b.1. Liponeurocytome cérébelleux

b.1.1. Résultats

b.1.1.1. Epidémiologie

Notre série inclus un seul cas de liponeurocytome cérébelleux, diagnostiqué
chez un homme de 52 ans.

b.1.1.2. Aspects scannographiques

La TDM n’est pas exploitable.

b.1.3. Aspects IRM

L’IRM objective une tumeur tissulaire bien limitée intra-axiale localisée au
niveau de I’hémisphere cérébelleux. Elle apparait en hyposignal hétérogéne en T1,
hypersignal en T2 et FLAIR.

Des zones hyperintenses en T1, hypointenses en T2 et T2*sont observées.

Le rehaussement est faible et hétérogene aprés injection de gadolinium.

La tumeur est responsable d’un effet de masse sur le V4 associé a une
hydrocéphalie et d’'un engagement. L’cedéme péri-lésionnel est absent.

En diffusion, la tumeur est hyperintense, sans restriction de la diffusion.

La spectroscopie et la perfusion n’ont pas été réalisées.

L’hypothése diagnostique était celle d’une tumeur gliale de bas grade.

La sensibilité de I'imagerie est alors nulle ; la spécificité de 100% avec une

VPN de 99% (p non significatif).
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Figure 32: IRM cérébrale objectivant un processus tumoral se développant au niveau de
I’hémisphere cérébelleux gauche, présentant des limites nettes régulieres. |l apparait hypointense
en T1 (a), hyperintense en T2 (b). Des zones hyperintenses en T1 et hypointenses en T2 sont
visualisées (hémorragie, graisse ?). La tumeur se rehausse de facon faible et hétérogéene (c). Elle
exerce u n effet de masse sur le 4¢ ventricule avec hydrocéphalie d’amont. L’imagerie a évoqué un

gliome de bas grade [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fés].

b.1.2. Discussion

Le liponeurocytome cérébelleux est une entité d’individualisation récente
(WHO classification 2000) [139]. Plusieurs appellations lui ont été accordées
(médulloblastome lipomateux, neurolipocytome,...) soulignant sa ressemblance
histologique avec le neurocytome central et sa discordance de présentation et de
pronostic avec le médulloblastome [4; 140 ; 141 ; 142]. La distinction est
importante puisque le pronostic beaucoup plus favorable que celui du
médulloblastome oriente vers des thérapeutiques moins agressives.

Le liponeurocytome est une tumeur exceptionnelle (60 cas rapportés dans la
littérature) [4].

Elle touche I’adulte avec une moyenne d’age de 50 ans (23-77 ans), sans
prédominance de sexe [142].
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Il siege essentiellement au niveau des hémisphéres cérébelleux [142].

Des extensions ventriculaires ainsi que des formes exophytiques ont été
décrites [4 ; 140 ; 143; 144]. Des localisations sus-tentorielles intra-ventriculaires
ont aussi été rapportées [144; 145].

La TDM montre une lésion d’intensité variable, allant d’'une hypodensité
hétérogene a un aspect hyperdense d’aspect hémorragique. Des zones
intratumorales hypodenses évocatrices de structures graisseuses ont été décrites,
avec parfois visibilité de structures kystiques peéri-lésionnelles [143].

En IRM [4; 140 ; 143 ; 146], la tumeur est sous-tentorielle, relativement bien
limitée, apparait en iso-hyposignal T1, avec parfois présence de zones en
hypersignal spontané T1, hétérogenes, en motte, qui semblent liées a la
composante graisseuse de la lésion. En T2, elle est en iso-hypersignal, également
hétérogéene. La prise de contraste est habituelle, variable, modérée, hétérogeéne.

L’cedeme est généralement absent.

En anatomo-pathologie, la prolifération tumorale est composée de cellules
neurocytaires assez monomorphes associées a des foyers de cellules rappelant les
adipocytes matures. Les mitoses sont plutdt rares. La vascularisation est gréle
parfois de type endocrinoide et ne comporte pas de prolifération microvasculaire.
Une différenciation astrocytaire est fréquemment observée contrairement a la
différenciation musculaire qui demeure peu fréquente [147 ; 148].

Les deux composantes tumorales expriment la synaptophysine, la NSE ou
d’autres marqueurs neuronaux. L’'index de prolifération cellulaire Ki67 est inférieur

a 3% [149].
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Figure 33: Liponeurocytome cérébelleux. [Laboratoire d’anatomopathologie du CHU Hassan Il de Fés]

(a) et (b) : Coupes HES vues au grossissement 50 et 100, objectivant une prolifération tumorale disposée en nappes diffuses,
a double composante, neuronale et adipeuse.

(c) Coupe HES vue au grossissement 400. Présence de cellules a différenciation musculaire (étoile).

(d) Coupe IHC montrant le marquage cytoplasmique des cellules neuronales par I’anticorps anti-synaptophysine

(e) Coupe IHC montrant le marquage cytoplasmique des cellules gliales par I’anticorps anti-GFAP

(f) Coupe IHC montrant le marquage nucléaire des cellules a différenciation musculaire par I’anticorps anti-desmine.
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b.2. Gangliogliome

b.2.1. Résultats

b.2.1.1. Epidémiologie

Un seul cas de gangliogliome a été inclus dans notre série, diagnostiqué chez
une jeune fille de 15 ans. Il représente 0.9 % de I’ensemble des tumeurs
intracraniennes incluses dans notre série.

b.2.1.2. Aspects scannographiques

En TDM, il s’agit d’une tumeur intraaxiale sus-tentorielle hémisphérique,
solido-kystique, spontanément hypodense hétérogéne, prenant le contraste de
facon faible et hétérogene au niveau de la composante charnue.

La tumeur présente des limites nettes irrégulieres. Une importante
hypodensité périlésionnelle est notée.

Il n’existe pas d’effet de masse.

b.2.1.3. Aspects IRM

En IRM, il s’agit d’une masse sus-tentorielle hémisphérique bien limitée, a
double composante tissulaire et kystique, apparaissant en hyposignal en
pondération T1, en hypersignal en pondération T2 et T2*.

Des calcifications ont été notées.

Le rehaussement est modéré et homogene.

La tumeur est entourée par un important cedéeme péri-lésionnel. L’effet de
masse est absent.

L’hypothése diagnostique était celle d’une tumeur gliale de bas grade.

La sensibilité de I'imagerie est nulle; la spécificité de 100% avec une VPN de

99% (p non significatif).
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b.2.2. Discussion

Le gangliogliome est une tumeur tres rare, représentant 0.4 a 0.9% des
tumeurs intracraniennes, mais reste la plus fréquente des tumeurs glioneuronales
du SNC [150; 151 ; 152 ; 153]. Il touche habituellement les sujets jeunes avec un
pic de fréquence entre 10 et 20 ans.

En TDM, le gangliogliome peut se présenter sous-forme solide (43%) ou
mixte solido-kystique (52%), ou beaucoup plus rarement kystique pure (5%).

Avant injection de produit de contraste, la portion solide peut étre hypodense
ou mixte (70%), isodense (15%), ou hyperdense (15%). Des calcifications sont
présentes dans 30% des cas, plus rares dans les formes solides [150 ; 154 ; 155].

En IRM, la Iésion est de taille variable. Elle revét classiquement I’aspect d’une
masse Kystique cortico-sous-corticale bien limitée avec un nodule mural. La Iésion
peut étre moins évocatrice, d’aspect tissulaire solide apparait hypo-iso intense en
T1 et hyperintense en T2 et FLAIR, rarement mal limitée et infiltrante [147 ; 150 ;
152 : 156 ; 157 ; 158; 159; 160]. Le contenu kystique est homogéne en
hyposignal T1, hypersignal T2 et hyposignal FLAIR. Les calcifications apparaissent
en hypersignal T1, hyposignal T2. La prise de contraste de la portion solide est
variable.

L’cedéme et I’effet de masse sont en regle limités [150; 160].

En perfusion, le rCBV semble étre supérieur a celui observé dans les gliomes
de bas grade [161].

En diffusion, I’ADC est élevé, supérieur aux gliomes de bas grade [162].

Histologiquement, le gangliogliome de grade | de I'OMS est fait de deux
composantes :

- Une composante gliale habituellement de nature astrocytaire. Les mitoses

sont rares. Des fibres de Rosenthal et des corps granuleux éosinophiles sont
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présents. Plus rarement, des cellules de type oligodendroglial ou

oligoastrocytaire sont notées [163 ; 164].

- La seconde composante est faite de cellules ganglionnaires organisées en
petits ilots.

La vascularisation est abondante faite de vaisseaux sanguins béants
pseudoangiomateux [165]. Des infiltrats lymphocytaires périvasculaires sont
constants. Des calcifications sont souvent associées. La nécrose est habituellement
absente.

Des signes histologiques d’agressivité (augmentation de la densité cellulaire,
atypies cytonucléaires, prolifération microvasculaire) peuvent s’observer surtout au
sein de la composante gliale définissant le gangliogliome atypique ou de grade Il.

La présence de nécrose caractérise le grade Il voire IV.

L’étude immunohistochimique confirme la nature double de la prolifération
tumorale. La composante gliale exprime la GFAP et dans certains cas olig2. La
composante neuronale tumorale exprime les marqueurs neuronaux classiques
(synaptophysine, chromogranine A, NF, MAP2) et le CD34 [166 ; 167]. L’index de
prolifération cellulaire Ki67 est inférieur a 3%.

2- Tumeurs neuro-épithéliales de haut grade

a. Tumeurs gliales

a.l. Astrocytome anaplasique (grade lIll)

a.l.1. Résultats

a.1.1.1. Epidémiologie

Notre série comporte 4 cas d’astrocytomes anaplasiques correspondant a 8%
des tumeurs gliales, 11.8 % des tumeurs astrocytaires, 17.4 % des gliomes malins

et 3.7% de I’ensemble des tumeurs cérébrales.
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Tous les patients sont des adultes, ayant entre 17 et 43 ans. L’age moyen est
de 25 ans (DS= +/- 11.9) ; I’&ge médian est de 20 ans.

Le sexe ratio est de 1.

La tumeur siége a I’étage sus-tentoriel au niveau hémisphérique (100%).

a.1.1.2. Aspects scannographiques

La TDM est exploitable chez deux patients.

Elle objective une tumeur intra-axiale hémisphérique unique mal limitée,
spontanément hypodense hétérogéne comportant des zones hyperdenses. Des
calcifications et des remaniements hémorragiques sont notés dans 50% des cas.

Le rehaussement est absent (50%) ou faible hétérogéne (50%).

a.1.1.3. Aspects IRM

L’IRM est faite chez 3 patients.

Elle met en évidence une masse unique solido-kystique, a contours nets
réguliers (66%) ou flous (33%), apparaissant en hypo-isosignal T1, en hypersignal
T2 et FLAIR. Des calcifications sont notées dans 33% des cas.

La tumeur se rehausse de facon modérée et hétérogéne au niveau de la
composante charnue.

La tumeur est entourée par un cedeme périlésionnel et exerce un effet de
masse a type d’hydrocéphalie, d’engagement et d’effet de masse sur la ligne
médiane (67%).

En diffusion, la lésion apparait en hypersignal (67%) ou en hyposignal (33%),
mais sans restriction de la diffusion.

En spectroscopie, on note une hausse du pic de choline, une baisse du pic de
NAA et une résonance de lipides/ lactates. Il n’y a pas de pic de myo-inositol.

Le taux de Cho/Cr est de 1.5 (varie entre 0.9-1.8). Le taux de Cho/NAA est

2.5 (varie entre 0.89-3.4).
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Parmi les 4 cas d’astrocytomes anaplasiques, I'imagerie a suspecté le
diagnostic dans 3 cas, soit une sensibilité de 75%, une spécificité de 97%, une VPP
de 50% et une VPN de 99% (p<0.001).

a.1.2. Discussion

Les astrocytomes anaplasiques peuvent soit survenir au cours de I’évolution
des astrocytomes diffus de bas grade soit de novo. Dans les séries internationales,
ils représentent 10 a 15% des gliomes malins [168]

L’age moyen de survenue est de 45 a 51 ans, avec une discréete
prédominance masculine (sexe ratio de 1.3) [4]. Le siége est superposable a celui
des astrocytomes diffus de bas grade avec une prédominance sus-tentorielle [4].

En TDM, il apparait sous forme d’une masse hypodense, infiltrante, de taille
variable, prédominante dans la substance blanche hémisphérique, bien ou mal
limitée. Les calcifications et les hémorragies sont rares. La prise de contraste est
variable, parfois absente, ailleurs souvent focale, grossiére, hétérogéene ; une prise
de contraste annulaire traduit souvent I’évolution vers un glioblastome [35].

EN IRM, la masse infiltre le cortex sus-jacent et s’étend dans la substance
blanche profonde vers les ventricules. Elle est volontiers hétérogéne, iso ou
hypointense en pondération T1, hyperintense en pondération T2 et Flair.
L’infiltration cellulaire microscopique dépasse cependant les limites des anomalies
IRM visibles en imagerie conventionnelle. Les hémorragies et les formations
kystiques sont rares [35].

Parfois, les aspects sont trompeurs comme une évolution rapide qui n’est pas
exceptionnelle.

En diffusion, I’élévation de la cellularité lésionnelle tend a réduire I’ADC avec

apparition d’un hypersignal qui demeure volontiers hétérogene. La diffusion n’a
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pas d’apport notable dans I’évaluation de I'infiltration cellulaire au-dela des limites
Iésionnelles visibles en imagerie conventionnelle [82].

La prise de contraste est variable, souvent absente ; ailleurs focale, nodulaire,
ou grossiere, irréguliére [35].

Les courbes de spectroscopie refletent 'augmentation du métabolisme et de
la prolifération cellulaire. On observe ainsi une élévation marquée du pic de choline
— corrélée a I’élévation du Ki67- avec une baisse de celui de la créatine et surtout
du NAA, s’accompagnant d’une élévation simultanée des rapports Cho/ Cr et Cho/
NAA [169]. Une résonance de lipides et/ou de lactates apparait. La résonance du
myoinositol s’effondre [84; 87 ; 89]. Le caractére infiltrant de ces tumeurs
malignes se traduit dans I’'atmosphére péritumorale par une modification
superposable bien que moins marquée des différents métabolites ; cet aspect est
utile dans la différenciation avec d’autres processus expansifs bien limités, en
particulier les métastases [84 ; 170].

Les séquences de perfusion montrent une nette élévation du rCBV, en
corrélation avec le grade tumoral [88]. Une valeur supérieure a 1.75 apparait
comme un indice de passage a la malignité [18], tandis que le stade anaplasique
averé se situe dans des valeurs plus élevées proches de 5 (varie entre 1.75 et 7).
Des valeurs supérieures a 2.3 étant considérées comme de mauvais pronostic [87 ;
88;92;120;171;172;173].

Sur le plan histologique, I'astrocytome anaplasique se caractérise par une
densité cellulaire marquée, des atypies cyto-nucléaires franches et la présence de
plus d’une figure de mitose. La présence d’une figure de mitose unique associée a
une forte activité proliférative Ki67 (>5%) permet de poser le diagnostic
d’astrocytome anaplasique lorsqu’elle est associée aux autres stigmates nucléaires

d’anaplasie [4, 174]. La population tumorale comporte des cellules de type
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gémistocytique. La nécrose et la prolifération microvasculaire sont absentes.
L’endothélium vasculaire est souvent turgescent.
En IHC, l'activité proliférative est marquée (Ki67>5%) et I’expression de la

p53 est importante en comparaison avec lI’astrocytome diffus [175]. Les noyaux

tumoraux expriment Olig 2.

(o0
"

Figure 34: Prolifération astrocytaire a densité cellulaire élevée, faite de cellules tumorales allongées,
modérément atypiques, reposant sur un fond fibrillaire. On note la présence d’une figure de mitose.
La nécrose est absence. Il s’agit d’un astrocytome anaplasique [Laboratoire d’anatomie
pathologique- CHU Hassan Il de Fés].
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a.2. Oligodendrogliome anaplasique (grade lll)

a.2.1. Résultats

a.2.1. 1. Epidémiologie

L’oligodendrogliome anaplasique représente 8% des tumeurs gliales et 3.7%
de I’ensemble des tumeurs intracraniennes de notre série.

L’age de survenue est variable, allant de 25 a 90 ans, avec un 4ge moyen de
47.5 ans et un age médian de 37.5 ans.

Il touche exclusivement les hommes.

a.2.1.2. Aspects scannographiques

En TDM, faite chez 3 patients, la tumeur est sus-tentorielle hémisphérique,
hétérogene, spontanément hypodense (33%), isodense (33%) ou hyperdense (33%).
Les limites sont nettes irrégulieres (67%), plus rarement floues (33%).

La nécrose, I’hémorragie et les calcifications sont notées respectivement
dans 100, 67, et 33% des cas.

La lésion se rehausse de facon hétérogéne et modérée, parfois annulaire.

Elle est responsable d’un effet de masse a type d’hydrocéphalie ou
d’engagement présents dans 67% des cas.

L’hypodensité périlésionnelle est constante.
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Figure 35: Oligodendrogliome anaplasique. Coupes scannographiques cérébrales objectivant la
présence d’une lésion intraaxiale, hémisphérique sus-tentorielle spontanément hypodense
hétérogéene (a), prenant le contraste de facon modérée annulaire autour d’une composante kystique
et nécrotique(b). Une hypodensité périlésionnelle est notée. La tumeur est responsable d’un effet de

masse avec engagement.

a.2.1.3. Aspects IRM

En IRM, réalisée chez 3 patients, il s’agit d’une masse a double composante
solido-kystique dans 67%, ou tissulaire dans 33% des cas, présentant des limites
nettes irréguliéres (67%) ou floues (33%). Elle est hétérogéne, apparaissant en
hyposignal (67%), ou hypersignal (33%) en pondérationTl ; hypersignal en
pondération T2 et FLAIR.

La nécrose et I’hémorragie ont été notées dans tous les cas
d’oligodendrogliomes anaplasiques. Les calcifications sont absentes.

La prise de contraste est modérée hétérogéne.

On note la présence d’un cedeme périlésionnel modéré dans I’ensemble des
cas.

La tumeur exerce un effet de masse a type d’engagement (100%) et
d’hydrocéphalie (67%).
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En diffusion, le signal est variable : hyposignal dans 67% des cas, isosignal
avec présence de quelques zones en hypersignal dans 33% des cas. L’ADC reste

normal a élevé.

Figure 36:0ligodendrogliome anaplasique. Coupes IRM mettant en évidence une masse solido-
kystique, a limites nettes irréguliéres, hétérogene, hypointense en T1 (a), hyperintense en T2 (b) et
FLAIR (c), se rehaussant de facon modérée hétérogéene annulaire (d). En diffusion, la lésion est
hypointense (e). En spectroscopie (f-g), on note une hausse du pic de choline, une baisse du pic de
NAA, un pic de lipides/ lactates, sans pic d’inositol. Les taux de Cho/NAA et Cho/Cr sont
respectivement de 1.62 et 1.63.
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La séquence de perfusion a été réalisée chez un seul patient. Elle objective la
présence de zones hyperperfusée au niveau de la portion charnue.

En spectroscopie, les courbes montrent une hausse importante de choline,
une baisse de NAA, une résonance de lipides / lactates. Il n’y a pas de résonance
d’inositol.

Le taux de Cho/NAA est de 1.62 ; celui de Cho/Cr est de 1.63.

Le diagnostic d’oligodendrogliome anaplasique a été suspecté
radiologiquement dans 3 cas des 4 confirmés par I’histologie. La sensibilité est de
75%. La spécificité et la VPP sont de 100%. La VPN est de 99% (p<0.01).

a.2.2. Discussion

L’oligodendrogliome anaplasique est une tumeur rare, représentant 8% des
gliomes et 20 a 35% des tumeurs oligodendrogliales [4 ; 62]. Il survient un peu plus
tardivement que les oligodendrogliomes avec un pic de fréqguence entre les 4-6e
décennies [97]. Le siege est superposable a celui des oligodendrogliomes [4 ; 97].

En TDM, I'oligodendrogliome anaplasique prend I'aspect d’une masse
infiltrante, expansive, préférentiellement sus-tentorielle, cortico-sous-corticale.
Des calcifications sont fréquentes.

En IRM, la tumeur est globalement hypointense en T1, hyperintense en T2,
souvent hétérogéne, siege de zones de dégénérescence kystique, d’hémorragie ou
de nécrose. L’cedeme périlésionnel reste limité [35 ; 176]

En fonction des données génétiques, une variabilité de présentation
radiologique est rapportée [177].

La prise de contraste est variable. Une prise de contraste nodulaire est
évocatrice de malignité, mais peut s’observer dans I’'oligodendrogliome de grade Il.
Inversement, I’absence de prise de contraste n’exclue pas la malignité [97 ; 102 ;

176].
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Les séquences de perfusion montrent une élévation marquée du rCBV en
rapport avec la néoangiogenése tumorale [111 ; 112 ; 114].

Les courbes de spectroscopie objectivent une élévation importante du pic de
choline, une baisse de la créatine et surtout du NAA, avec une apparition de
résonance de lactates/ lipides [85 ; 108 ; 111].

Sur le plan microscopique, la densité cellulaire est marquée. Les cytoplasmes
sont souvent éosinophiles conférant un aspect plasmocytoide ou pseudo-épithélial
a la prolifération tumorale. Les noyaux sont volumineux, hyperchromatiques, de
taille variable, nucléolés [178]. L’'index mitotique est supérieur ou égal a 6 a
mitoses /10 champs au fort grossissement. Les noyaux sont parfois allongés,
d’aspect sarcomatoide [4]. Il existe une prolifération microvasculaire définie par la
présence de deux couches de cellules endothéliales tapissant les vaisseaux.
Néanmoins, la vascularisation conserve un aspect branché et endocrinoide. La
présence de nécrose ischémique ou pseudo-palissadique est décrite, prenant
I’aspect de zones fibrillaires acellulaires fortement éosinophiles. L’anaplasie peut
étre focale dans I’oligodendrogliome se présentant sous la forme d’un nodule
tumoral densément cellulaire, riche en mitoses et en vaisseaux proliférants. Une
gliose réactionnelle est associée a la prolifération tumorale.

En IHC, [I'oligodendrogliome anaplasique a les mémes caractéres que
I’'oligodendrogliome de bas grade avec une abondance de « minigémistocytes » et
« d’oligodendrocytes gliofilamentaires » et une forte expression de la vimentine.

L’index de prolifération cellulaire Ki67 est élevé, variant de 5 a 30%.

L’expression de la p53 et I'internexine alpha est plus prononcée [179].
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Figure 37 : Prolifération gliale maligne disposée en nappes faite de cellules de grande taille
franchement atypiques, dotées de noyaux hyperchromatiques entourés de halo clairs. La densité
cellulaire est élevée. On note par ailleurs la présence de calcifications. Il s’agit d’un

oligodendrogliome anaplasique. [Laboratoire d’anatomie pathologique- CHU Hassan Il de Fes].

a.3. Glioblastomes (grade V)
a.3.1. Résultats
a.3.1.1. Epidémiologie
Notre série compte 14 cas de glioblastomes, soit 41.2 % des tumeurs
astrocytaires, 33.4% des tumeurs gliales, et 12.8% de I’ensemble des tumeurs
cérébrales.
Il représente la tumeur cérébrale maligne la plus fréquente chez I’adulte
(37%).
93% des glioblatomes ont été diagnostiqués chez I'adulte contre 7% des cas

chez I’'enfant.
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Le sexe ratio est de 1.

Tous les cas siegent a I’étage sus-tentoriel, au niveau hémisphérique.

a.3.1.2. Aspects scannographiques

La TDM a été réalisée chez tous les patients. Elle met en évidence une tumeur
unique, hétérogene, hypodense dans 65%, hyperdense dans 21%, isodense dans
14% des cas.

La nécrose est notée dans 93% des cas. L’hémorragie est présente dans 7%
des cas.

On n’a pas noté de calcifications.

Les limites sont floues (43%), nettes irrégulieres (50%) ou plus rarement
nettes régulieres (7%).

Apres injection injection de produit de contraste iodé, le rehaussement est
hétérogene, variable tant pour la forme que pour I'intensité : modéreé a intense sous
forme d’un anneau épais irrégulier délimitant une nécrose centrale dans 50% des
cas, faible a modéré au niveau de la composante charnue dans les autre cas.

Une hypodensité périlésionnelle plus ou moins importante est observée dans
I’ensemble des cas.

L’engagement est fréquent (71%) ; I’hydrocéphalie est plus rare (14%).
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Figure 38 : Glioblastome. Coupes scannographiques objectivant une tumeur intraaxiale hémisphérique bien limitée discétement

hyperdense a contenu nécrotique. Elle prend le contraste de facon modérée et hétérogene et s’entoure d’une hypodensité

périlésionnelle.

a.3.1.3. Aspects IRM

L’IRM a été faite chez 10 patients. Elle objective une masse de nature
tissulaire (80%), plus rarement mixte solido-kystique (10%), ou kystique (10%). En
pondération T1, elle est hypointense 80% des cas, hyperintense dans 20%. En
pondération T2 et en FLAIR, elle apparait en hypersignal dans 90% des cas,
hyposignal dans 10% des cas.

Des hyposignaux en écho de gradient pondéré T2 sont visibles dans 20% des
cas.

La nécrose est observée dans 90% des cas ; I’"hémorragie dans 50% des cas.

Les calcifications sont absentes.

Les contours sont nets irréguliers (80%), plus rarement réguliers (20%).
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L’cedeme périlésionnel est constamment noté.

En diffusion, la tumeur apparait en hypo-isosignal (55%), en hypersignal
(45%). Une restriction de la diffusion avec baisse de I’ADC est notée dans 22% des
cas.

La spectroscopie a été réalisée dans 5 cas, objectivant une hausse importante
du pic de choline, une baisse modérée a importante du pic de NAA. Le pic de myo-
inositol n’est présent que dans 20% des cas.

Une résonance de lipides et de lactates est également notée.

Le taux de Cho/NAA varie entre 0.96 et 1.29. Celui de Cho/Cr varie entre
0.96 et 1.32.

La sensibilité de I'imagerie est de 78.6%, la spécificité est de 95.8%, la VPP de

73.5% et la VPN de 96.8 (p<0.001).
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Figure 39 : Glioblastome. Coupes IRM objectivant une tumeur tissulaire intraaxiale hémisphérique
temporo-pariétale gauche, a contours irréguliers, hypointense en T1 (a), hyperintense en T2 (b) et
FLAIR, s’entourant d’un cedéme périlésionnel (c). Elle se rehausse de facon intense sous forme d’un
anneau épais irrégulier autour d’une nécrose centrale (d). Des hyposignaux sont observés en écho
de gradient (T2*), correspondant a des remaniements hémorragiques (e). La tumeur est hypointense
en diffusion (f). En spectroscopie, on note une hausse du pic de choline, un effondremant du pic de

NAA, un pic de lipides/lactates, sans pic d’inositol.
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La séquence de perfusion a été faite dans un seul cas, montrant une

hyperperfusion périphérique.

ponf.
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Figure 40 : Processus tumoral occipital prenant le contrate de facon intense (a), ne présentant pas
de restriction de diffusion (b). La tumeur est hyperperfusée en périphérie (signal roude (c). [Service

de radiologie- CHU Hassan Il de Fes].
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a.3.2. Discussion

Le glioblastome représente 40% des tumeurs cérébrales primitives et 78% des
tumeurs malignes cérébrales [180]. Il touche préférentiellement les adultes avec un
pic de fréquence entre 45-75 ans, avec discrete prédominance masculine [4 ; 181 ;
182].

Le glioblastome prédomine au niveau sus-tentoriel touchant par ordre de
fréquence décroissante les lobes temporaux, pariétaux, frontaux et occipitaux.
L’atteinte des noyaux gris centraux est décrite essentiellement chez I’enfant. Le
siege intraventriculaire est exceptionnel [183]. Tres rarement, le glioblastome peut
siéger au niveau cérébelleux ou au niveau du tronc cérébral surtout chez I’enfant
[4].

En TDM et IRM, I'aspect le plus évocateur du glioblastome est celui d’une
large masse sus-tentorielle touchant préférentiellement la substance blanche. Il est
typiguement hétérogene avec une zone de nécrose centrale, en hyposignal T1,
hypersignal T2, entourée par des parois tissulaires d’épaisseur variable, irréguliéres
et le plus souvent rehaussées de facon hétérogene. Un ocedéme périlésionnel
important est habituel, responsable d’un effet de masse significatif [181 ;182].

L’aspect peut étre moins évocateur correspondant a une lésion arrondie, aux
parois fines et réguliéres cernant une zone centrale d’aspect nécrotique, avec un
cedeme moins important [181 ; 182].

Plus rarement, la lésion peut étre superficielle, simulant une Iésion méningée
[4; 182].

Exceptionnellement, il revét la forme d’une masse pseudo-kystique a nodule

mural.
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Les remaniements hémorragiques sont fréquents, rarement aigus, plus
souvent chroniques avec aspect tumoral hétérogéne, mieux détectés sur les
séquences T2*.

Les calcifications sont rares, essentiellement observées dans les cas de
dégénérescence secondaire de gliomes de bas grade.

En diffusion, les zones solides sont en hypersignal, en rapport avec un ADC
bas, inférieur a celui des astrocytomes et oligodendrogliomes anaplasiques, mais
reste supérieur a celui des lymphomes [184 ; 185; 186]. Les zones centrales
nécrotiques paraissent en hyposignal, avec un ADC plus élevé.

En perfusion, la zone solide est hyperperfusée avec une élévation trés
importante du rCBV, supérieure a celle observée dans les gliomes anaplasiques
mais qui inférieure a celle observée dans certaines tumeurs telles les méningiomes
et hémangioblastomes.

Les valeurs du rCBV restent élevées au niveau de la partie solide de la tumeur
[113], reflet de I'infiltration cellulaire et de la néoangiogenése au-dela des limites
tumorales apparentes et de la prise de contraste. Ces valeurs s’abaissent dans la
zone cedémateuse et s’effondrent dans la partie nécrotique [170].

La prise de contraste est habituelle dans le glioblastome ; elle est rarement
minime, et plus exceptionnellement absente [187].

Les courbes de spectroscopie refletent 'augmentation du métabolisme et de
la prolifération cellulaire. Ainsi, les courbes montrent une trés nette élévation de la
choline avec effondrement de NAA et une augmentation des ratios Cho/Cr et
Cho/NAA [85 ; 86]. Le pic de myoinositol diminue voire disparait avec apparition
d’une résonance de lactates/ lipides, témoins respectifs de I’anabolisme tumoral et
de la nécrose [89 ; 188]. Cette élévation des métabolites se retrouve en périphérie

de la tumeur avec une diminution progressive de ceux-ci au fur et a mesure que
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I'infiltration diminue et que I',edéme vasogénique persiste [85]. Ceci permet la
distinction entre glioblastome et des lésions d’aspects similaires en imagerie
conventionnelle, essentiellement les abcés et les métastases [189 ; 190].

Sur le plan histologique, la densité cellulaire est trés élevée. La prolifération
tumorale est diffuse et envahit les structures environnantes. Les cellules sont tres
polymorphes ou au contraire monomorphes et peu différenciées. Elles peuvent
comporter des prolongements fibrillaires et s’organiser en structures
microkystiques. Une composante gémistocytique peut prédominer et s’associer a
des infiltrats lymphocytaires périvasculaires. Parfois, les cellules tumorales sont
globuleuses ou fusiformes avec des limites cytoplasmiques nettes simulant une
prolifération d’allure métastatique. Cet aspect épithéloide est d’autant plus
trompeur que les cellules de ce type expriment peu ou pas la GFAP [191]. Des
cellules tumorales géantes multinucléées peuvent également s’observer dans les
formes communes de glioblastome. La prolifération tumorale peut également
renfermer des cellules peu différenciées a noyaux hyperchromatiques et
monomorphes comparables aux cellules de carcinome neuroendocrine ou de PNET.

Des cellules a noyau nu sont quasi-constants quel que soit le type cellulaire
préedominant. Il est également décrit d’observer des cellules oligodendrocytaires
éparses au sein d’autres types cellulaires (en dehors du glioblastome a composante
oligodendrogliale) [192]. L’organisation microkystique est trés fréquente. Les
cellules tumorales peuvent s’organiser en pseudo-rosettes ou en structures
fasciculées.

Les atypies cellulaires sont classiques, avec un rapport cyto-nucléaire élevé,
des noyaux hyperchromatiques de taille et de forme variables, souvent nucléolés.

Les mitoses sont en nombre variable souvent de morphologie anormale.
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Le glioblastome se caractérise par un grand pouvoir angiogénique qui se
traduit a [I’échelle microscopique par I’existence d’une prolifération
endothéliocapillaire. A un stade plus avancé, cette prolifération microvasculaire
devient plus marquée réalisant des aspects dits pseudo-glomérulés. Ces derniers
s’organisent en cocarde ou en front vasculaire autour d’une zone nécrotique ce qui
correspond en imagerie a la zone de prise de contraste annulaire. La nécrose
pseudo-palissadique est plus fréquente et plus spécifique. La mise en évidence au
sein d’un glioblastome de foyers néoplasiques de bas grade est assez fréquente
[174]. La détermination du grade histopronostique se fera alors en prenant en
considération les aspects les plus anaplasiques [193 ; 194].

En IHC, dans les formes classiques de glioblastome, le diagnostic repose sur
des critéres cytologiques et architecturaux et I'immunomarquage a la GFAP est peu
utile. Elle est néanmoins inconstamment positive et souvent en patchwork. Elle
n’est pas exprimée dans les formes a petites cellules ou épithéloides, et I'est
faiblement en cas de surcharge graisseuse. L’expression de la p53 est assez
habituelle. La détermination de I'index de prolifération cellulaire n’a pas d’intérét
dans le glioblastome [195]. L’évaluation du statut EGFR par immunohistochimie ou
par FISH peut étre utile pour distinguer un gliome de grade lll (EGFR négatif) d’un

glioblastome [196].
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Figure 41 : Prolifération tumorale hautement c ellulaire, d’architecture fusocellulaire. Elle est faite de
cellules polymorphes. Les vaisseux sont abondants. Des foyers de nécrose pallissadique sont
observés. Cet aspect est caractéristique du glioblastome. [Laboratoire d’anatomie pathologique-

CHU Hassan Il de Fes].

a.4. Ependymome anaplasique (grade llI)

a.4.1. Résultats

a.4.1.1 Epidémiologie

Un seul cas d’épendymome anaplasique a été inclus dans notre série,
diagnostiqué chez un enfant de 2 ans. Il siége au niveau du 4e ventricule et s’étend

au niveau du vermis et de I’hémisphere cérébelleux gauche.
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a.4.1.2. Aspects scannographiques

La tumeur est spontanément hyperdense hétérogene, rehaussée de facon
faible et hétérogéne. Les limites sont nettes irréguliéres. Elle exerce un effet de
masse sur le V4 et engendre une hydrocéphalie d’amont.

Nécrose, hémorragie et calcifications n’ont pas été notées.

a.4.1.3. Aspects IRM

La tumeur est tissulaire avec présence d’une petite zone liquidienne,
présentant des limites nettes irréguliéres. Elle apparait isointense en T1,
hyperintense en T2, isointense en FLAIR, prend le contraste de fagon faible et
hétérogene. Elle exerce un effet de masse sur le V4 s’accompagnant d’une
hydrocéphalie d’amont.

En diffusion, la lésion est isointense, ne présente pas de restriction de
diffusion.

La spectroscopie et la perfusion n’ont pas été réalisées.

Dans ce cas, I'imagerie n’a pas permis d’évoquer le diagnostic. La sensibilité

et la VPP sont de de 0. La spécificité et la VPN sont de 99% (p non significatif).
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Figure 42: Ependymome anaplasique. Coupes IRM objectivant une tumeur tissulaire se développant au niveau du V4 et
étendue au vermis cérébelleux, apparaissant en isosignal T1(a) et FLAIR (c), hypersignal T2 (b), se rehaussant de fagon faible

hétérogeéne(d). En diffusion, elle est isodense, sans restriction de diffusion. [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fés].
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a.4.2. Discussion
L’épendymome anaplasique prédomine chez le sujet adulte. Il est volontiers
spontanément hyperdense au scanner et tres hétérogene en IRM. L’'oedeme est
plus important par rapport aux épendymomes de bas grade [197.]
En anatomie pathologique, il n’existe pas de définition claire de I’anaplasie.
Une étude rétrospective francaise menée par I’équipe du professeur FIGARELLA
[134] ayant porté sur 121 épendymomes intracraniens de l’adulte a permis de
définir des criteres de grading plus précis :
- Un index mitotique supérieur ou égal a 5 mitoses par 10 champs vus au fort
grossissement
- Une nécrose
- Une prolifération microvasculaire.
La présence de 2 ou 3 des criteres énumérés défini le grade 11l [198 ; 199]
Le profil immunohistochimique est superposable a celui de I’épendymome de
grade Il. Le Ki67 est plus élevé.
b. Tumeurs embryonnaires
b.1. Médulloblastomes
b.1.1. Résultats
b.1.1.1. Epidémiologie
8 cas de médulloblastomes ont été inclus dans notre série, soit 7.4% des
tumeurs cérébrales.
Chez l’enfant, le médulloblastome représente 67% (4 cas/6) des tumeurs
malignes et 50% de I’ensemble des tumeurs cérébrales.
Chez I’adulte, il représente 4.7% des tumeurs cérébrales.
L’age moyen est de 16.5 ans ; I’age médian est de 16 ans avec des limites

d’age de 5 et 33 ans.
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75% des cas ont été diagnostiqué avant I’age de 20 ans.

Le sexe ratio est de 0.6F/1H.

Le médulloblastome siege exclusivement au niveau sous-tentoriel. Il est le
plus souvent vermien (62.5%), plus rarement hémisphérique (12.5%),
intraventriculaire (12.5%). La localisation sous-arachnoidienne a été retrouvée dans
un seul cas.

b.1.1.2. Aspects scannographiques

En TDM, réalisée chez 7 patients, montre une tumeur spontanément
hyperdense (86%) ou isodense (14%), homogéne (43%) ou hétérogene (57%). Des
zones kystiqgues hypodenses sont observées dans 14 % des cas.

La prise de contraste est variable, souvent modérée (67%), plus rarement
faible (16.5% ) ou intense (16.5%).

La nécrose est notée dans un seul cas (14%). L’hémorragie et les calcifications
n’ont pas été observées.

Les contours sont flous (43%) ou plus nets (57%).

On note par ailleurs la présence d’une hypodensité péri-lésionnelle dans 71%
des cas.

La tumeur exerce un effet de masse sur le V4 responsable d’une

hydrocéphalie.
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Figure 43: Coupes scannographiques cérébrales objectivant un processus tumoral solido-kystique
intraaxial vermien cérébélleux a limites floues, spontanément hyperdense (a), prenant le contraste
de facon modérée et hétérogene (b). Il exerce un effet de masse sur le V4 avec hydrocéphalie

d’amont. Le médulloblastome est évoqué radiologiquement, confirmé histologiquement.

b.1.1.3. Aspects IRM

L’IRM a été réalisée chez les 8 patients, objectivant une masse unique de
composante tissulaire (62.5%), mixte solido-kystique (25%), ou tissulaire
prédominante renfermant quelques microkystes (12.5%). Les limites sont nettes
irrégulieres dans 75% des cas, nettes réguliéres dans 12,5% des cas, et floues dans
12.5% des cas.

La tumeur apparait en hyposignal en pondération T1. En pondération T2, elle
est hyperintense dans 87.5% des cas, isointense dans 12.5% des cas.

En FLAIR, la lésion est en hypersignal dans 71% des cas, en isosignal dans

29% des cas avec hypersignal au niveau des zones kystiques.
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On note la présence d’hyposignaux en écho de gradient pondéré en T2 (T2%),
en rapport avec la présence d’hémorragie (37.5% des cas), et de calcifications
(12.5% des cas). Des remaniements nécrotiques n’ont été notés que dans un seul
cas.

Le rehaussement aprés contraste est hétérogéne et d’intensité variable :
modéré (42%), faible (29%) ou intense (29%).

La tumeur s’entoure d’un cedéme périlésionnel dans 62.5% des cas et exerce
un effet de masse sur le V4 (75%) engendrant une hydrocéphalie et/ou un
engagement.

En diffusion, la lIésion apparait hyperintense (75%), plus rarement hypointense
(25%). Une restriction de la diffusion est observée dans 37.5% des cas, avec baisse
de I’ADC.

En perfusion, réalisée chez un seul patient, la tumeur est hypoperfusée.

En spectroscopie, on note une hausse du pic de choline, une baisse du pic de
NAA, un pic de lactates/ lipides, sans résonance de myo-inositol. Le taux de Cho/
NAA varie entre 2.38 et 3, avec une moyenne de 2.69 ; Celui de Cho/Cr varie entre

2.38 et 4 avec une moyenne de 3.19.
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Figure 44 : IRM cérébrale mettant en évidence un processus hémisphérique cérébelleux, hypointense en
T1 (a), hyperintense en T2 (b), prenant le contraste de faon hétérogene et modérée (c). Des hyposignaux
sont visibles en écho de gradient corraspondant a des remaniements hémorragiques (d). La tumeur est

hyperintense en diffusion (e) avec baisse de I’ADC (f). [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fes].
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Le diagnostic de médulloblastome a été évoqué radiologiquement dans la
moitié des cas confirmés histologiquement, soit une sensibilité de 50%, avec une
spécificité de 96%.

La VPP est de 50% ; la VPN est de 96% (p<<0.001).

b.1.2. Discussion

Dans la littérature, le médulloblastome est la plus fréquente des tumeurs
maligne du SNC (12-25%) et la plus fréquente tumeur primitive de la fosse
postérieure de I’enfant (38%), mais ne représente que 0.4 a 1 % de celles de I’adulte
[200].

Chez I’enfant, il survient le plus souvent avant I’age de 10 ans (75% des cas).

Chez I’adulte, il survient au cours des 3e-4e décennies (70% entre 20 et 40
ans).

70% des cas sont diagnostiqués avant I’age de 16 ans.

Une prédominance masculine est notée (65%) [4 ; 201 ; 202].

Le médulloblastome siege exclusivement au niveau du cervelet [4].

Chez I’enfant, le médulloblastome se développe dans 75 % des cas au niveau
vermien; chez I’adulte, I'atteinte est hémisphérique dans 62 a 72% des cas [4;
200 ; 201 ; 202 ; 203].

En TDM, le médulloblastome apparait le plus souvent sous forme d’une
masse hétérogene spontanément hyperdense, avec fréquentes zones hypodenses
d’aspect kystique. Des calcifications sont retrouvées dans 20 % des cas [35 ; 200 ;
202].

Des hémorragies sont possibles. Un oedéme périlésionnel et une
hydrocéphalie sont habituels. Le rehaussement aprés contraste est inconstant

[201].
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En IRM, le médulloblastome est de siége vermien chez I’enfant alors que chez
I’adulte, il prédomine nettement dans I’hémisphére cérébelleux [4 ; 200 ; 203;
204 ; 205].

Globalement, il revét la forme d’une volumineuse masse tumorale solide et
hétérogene, en iso- ou hyposignal en T1. Des zones en hypersignal en rapport avec
des remaniements hémorragiques sont possibles [206 ; 207]. En T2 et FLAIR, le
signal est variable, iso a parfois discretement hyperintense.

Un aspect multinodulaire bien limité en grappes est trés évocateur dans les
formes a nodularité extensive qui ne s’observerait que chez les enfants de moins
de 3ans [4; 38 ;200 ; 204 ; 208 ; 209].

Des zones kystiques et nécrotiques en hypersignal sont plus fréquentes chez
I’adulte (82%). Les limites sont variables, généralement floues chez I’adulte, nettes
chez I’enfant et dans les localisations vermiennes [200]. Une extension en plaque a
la surface hémisphérique cérébelleuse est classique [201].

Dans les localisations superficielles décrites essentiellement dans les formes
desmoplasiques, la masse peut s’étendre aux méninges avec prise de contraste
lepto-méningée pouvant simuler un méningiome [200 ; 201 ; 203 ; 210].

Ailleurs, une tendance a la protrusion exophytique en particulier au niveau
des angles ponto-cérébelleux peut poser des problémes de diagnostic différentiel
avec des masses extra-axiales (neurinome, méningiome,..) [200; 201; 203].

Des formes multifocales sont possibles en particulier sous forme de masses
bi-hémisphériques [200].

En diffusion, la Iésion apparait en hypersignal marqué avec un ADC diminué,
inférieur a celui de I’épendymome et de I’astrocytome pilocytique [40 ; 41 ; 43 ;

211 ;212 ; 213].
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En perfusion, le rehaussement aprés contraste est habituel, d’intensité
variable, décrit comme linéaire a la surface tumorale prenant un aspect glacé ; il est
modéré et hétérogene chez I’adulte, plus marqué chez I'enfant [35 ; 38 ; 41 ; 200 ;
202 ; 203].

En spectroscopie, l’aspect peut étre évocateur en montrant une tres
importante élévation du pic de choline avec présence d’un pic de myoinositol,
associé a une baisse de la créatine et un effondrement du pic du NAA. Une
résonance de lactates est habituelle mais reste modérée, parfois associée a une
discréte résonnance des lipides [35; 200; 213; 214; 215].

L’examen histopathologique permet de porter le diagnostic de
médulloblastome classique sur la mise en évidence de petites cellules arrondies ou
parfois fusiformes, trés basophiles, au rapport nucléo cytoplasmique élevé, a
activité mitotique intense, parfois arrangées en rosettes et pseudo rosettes de
Homer-Wright, caractérisant lI’origine neuroectodermique [216 ; 217]. Différents
degrés de différentiation gliale ou neuronale peuvent étre observés suggérant que
la cellule d’origine a une double capacité de différentiation [217 ; 218]. La
classification OMS 2007 classe le meédulloblastome dans les tumeurs
neuroectodermiques embryonnaires et isole deux entités nouvelles : le
médulloblastome a nodularité extensive et le médulloblastome anaplasique [4 ;
217]. Plusieurs autres formes sont également distinguées.

D’un point de vue immunohistochimique, les médulloblastomes peuvent
exprimer des marqueurs gliaux astrocytaires comme la GFAP, ou neuronaux
(synaptophysine, NSE, neurofilaments). Les autres marqueurs exprimés sont la
vimentine, la nestine ou le CD56 [219 ; 220 ; 221 ; 222]

L’activité proliférative Ki67 est marquée, variant de 25 a 50% [223 ; 224].
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Figure 45: Médulloblastome. Coupe histologique HES vue au grossissement 200 objectivant une prolifération tumorale a
petites cellules rondes, disposée en nappes diffuses. La vascularisation est branchée. (Laboratoire d’anatomie

patologique- CHU Hassan Il - Fes).

Figure 46: Médulloblastome. (Laboratoire d’anatomie patologique- CHU Hassan Il — Fes)

a- Coupe histologique HES (vue au grossissement 400 objectivant le caractére cytonucléaire des cellules
tumorales, a noter l'augmentation du rapport nucléo-cytoplasmique avec présence de noyaux
irréguliers et hyperchromatiques. Des figures de mitoses sont notées.

b- Coupe immunohistochimique objectivant un marquage cytoplasmique (marquage marron) des cellules

tumorales par I'anticorps anti-synaptophysine.
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b.2. PNET

b.2.1. Résultats

b.2.1.1.Epidémiologie

Un seul cas de tumeurs cérébrales a été diagnostiqué comme PNET, survenant
chez une femme de 50 ans. Il constitue ainsi 0.9% des tumeurs intracraniennes de
notre série, 2.6% des tumeurs malignes de I’adulte.

b.2.1.2. Aspects scannographiques

En TDM, la tumeur est intra-axiale hémisphérique sus-tentorielle. Elle revét la
forme d’une masse a double composante, apparaissant spontanément isodense
hétérogéne.

Le rehaussement apreés injection de produit de contraste iodé est intense et
hétérogéne.

Des remaniements nécrotiques et calciques sont notés. Les contours sont
flous.

Une hypodensité péri-tumorale en rapport avec I’o,edéme péri-lésionnel est
observée.

La tumeur est responsable d’'un effet de masse a type d’engagement et
d’hydrocéphalie.

b.2.1.3. Aspects IRM

La patiente n’a pas bénéficié d’IRM.

La TDM a elle seule n’a pas permis d’évoquer le diagnostic. La sensibilité est
nulle.

b.2.2. Discussion

Les PNET sont trés rares surtout chez I'adulte (60 cas décrits dans la
littérature chez I’adulte) [225]. Elles siegent au niveau des hémisphéres cérébraux,

région supra-sellaire, pinéale, tronc cérébral [4].
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En TDM, les PNET centrales se traduisent par une masse solide iso- ou
hyperdense, homogéne ou non, qui se rehausse aprés injection de produit de
contraste. Des zones Kkystiques, nécrotiques ou hémorragiques sont habituelles.
Des calcifications sont visibles dans 50-70% des cas. L’cedéme périlésionnel est en
régle limité [4 ; 35 ; 226 ; 227].

En IRM, la lésion est en hypo-isosignal en T1, T2 et FLAIR, reflet de
I’hypercellularité. Les zones kystiques et nécrotiques apparaissent en hypersignal,
souvent hétérogénes. Les limites sont variables. Des calcifications et des
hémorragies intratumorales sont possibles, révélées par des hyposignaux en T1 et
T2*[4 ;35 ; 201 ; 227 ; 228 ; 229].

En diffusion, les portions tumorales solides sont en hypersignal marqué avec
un ADC diminué ; les portions kystiques et nécrotiques ont un signal plus faible
[41 ; 225 ; 228].

En perfusion, la prise de contraste au gadolinium est intense et hétérogéne.
Une nette élévation du rCBV est observée [227].

En spectroscopie, les données sont superposables a celles du
médulloblastome [35 ; 214 ; 229].

De point de vue anatomo-pathologique, la morphologie est assez voisine de
celle du médulloblastome classique. Les cellules ont un noyau hyperchromatique,
un rapport nucléocytoplasmique majoré et s’agencent parfois en rosettes de Homer
Wright ou en palissades.

Le phénotype immuno-histochimique est superposable a celui du

médulloblastome.
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B. Tumeurs nerveuses: Schwannomes

i. Résultats

a. Epidémiologie

Nous avons recensé 7 cas de schwannomes, survenant tous chez I’adulte.

La moyenne d’age est de 45 ans; la médiane est de 49 ans avec des limites
d’age de 25 et de 63 ans.

Une prédominance féminine est notée avec un sexe ratio de 1H/6F.

L’angle ponto-cérébelleux constitue dans notre série la localisation exclusive;
le schwannome représente 77% des tumeurs de I’APC (7 cas /9).

6 cas de schwannomes (85%) touchent le nerf vestibulaire; un seul cas (15%)
touche le nerf trijumeau.

b. Aspects scannographiques

La TDM est exploitable chez 2 patients.

La tumeur est bien Ilimitée, hypodense ou isodense, homogéne ou
hétérogéne.

La nécrose, I’lhémorragie et les calcifications sont absentes.

La prise de contraste est homogene et modérée.

La tumeur est responsable d’un effet de masse sur le V4 associé a une
hydrocéphalie.

c. Aspects IRM

Tous les patients ont bénéficié d’une IRM cérébrale.

Elle montre une tumeur bien limitée, tissulaire (70%) ou solido-kystique
(30%), apparaissant spontanément hypointense (85%) ou isointense (15%) en
pondération T1, hyperintense (85%) ou isointense (15%) en pondération T2 et FLAIR.

La composante kystique est en hyposignal T1, hypersignal T2, et de signal
variable en FLAIR.

122



En écho de gradient, des hyposignaux sont retrouvés dans un seul cas en
rapport avec des remaniements hémorragiques. La nécrose est présente dans 43%
des cas.

La prise de contraste est intense, hétérogene (85%) ou homogeéne (15%).

L’oedéme péri-lésionnel est absent ou discret.

La tumeur exerce un effet de masse sur le tronc cérébral et le V4 (dans 85%
des cas), s’accompagnant d’hydrocéphalie (57%).

En diffusion, la tumeur apparait isointense (70%), plus rarement hypo ou

hyperintense (30%).

La spectroscopie et la perfusion n’ont pas été réalisées.

Figure 47: Coupes IRM montront une Iésion tissulaire extra-axiale bien limitée se développant au
niveau de I’APC droit. Elle est hypointense en T1 (a), hyperintense en T2(b), isointense en FLAIR(c),
prenant le contraste de facon intense et homogene (d). Elle exerce un effet de masse sur le V4 avec
hydrocéphalie d’amont. Le diagnostic évoqué par I'imagerie est un schwannome, confirmé par
I’histologie [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fes].
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Le diagnostic a été évoqué radiologiqguement dans I’ensemble des cas, d’ou

une sensibilité et une spécificité de I'imagerie de 100% (p<0.001)
ii. Discussion

lls représentent 7 a 8% de I’ensemble des tumeurs intracraniennes. lls
surviennent au cours des 4e- 5e décennies. Le sexe ratio est de 1.

Tous les nerfs craniens peuvent étre le siege de schwannomes, a I’exception
des nerfs optiques et olfactifs.

98% des schwannomes touchent les nerfs craniens qui siégent au niveau de la
portion vestibulaire du VIII dans 90% des cas et au niveau des autres nerfs dans 10%
des cas. lls constituent 70 a 80% des tumeurs de I’APC.

1 a 2% sont intracérébraux, le plus souvent hémisphériques [35 ; 230 ; 231 ;
232 ; 233].

En TDM, ils sont généralement isodenses, homogénes ou non, élargissent le
méat auditif interne, se rehaussent aprés injection de produit de contraste. Les
calcifications sont exceptionnelles [234].

En IRM, Ils sont globalement isointenses en T1, iso-hyperintenses en T2,
homogenes ou non. Le rehaussement par le gadolinium est intense. La Iéson est
homogene dans 50 a 60% des cas, hétérogene dans 30 a 40% des cas, ou kystique
dans 5 a 15%. Il existe une corrélation entre la taille de Iésion, son signal, I’aspect
de la prise de contraste et le type histologique : les petits schwannomes sont plutot
homogenes et de type Antoni A, tandis que les Iésions hétérogénes et kystiques
sont plus volumineuses et de type B ou mixtes A et B. De petits neurinomes
purement intra-canalaires sont décrits, pouvant avoir une extension évocatrice en
sablier. Les schwannomes volumineux sont d’aspect hétérogéne avec présence de
remaniements nécrotico-kystiques. lls peuvent se compliquer d’hydrocéphalie. Les

neurinomes au contact des surfaces durales peuvent s’accompagner d’un
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épaississement localisé rehaussé par le contraste (dural tail sign), qui reste limité
par rapport a celui observé dans les méningiomes [235 ; 236].

En diffusion, les schwannomes sont isointenses dans leur portion solide avec
un ADC augmenté [41 ; 237 ; 238].

En perfusion, le rCBV est élevé (multiplié par 3 en moyenne), mais les valeurs
sont nettement inférieures a celles observées dans les méningiomes [239 ; 240 ;
241 ; 242].

En spectroscopie, les courbes montrent essentiellement un pic marqué de
myoinositol sans résonance d’alanine évocatrice du méningiome et une absence du
pic de NAA [35 ; 243].

Les autres schwannomes présentent les mémes caractéristiques en imagerie
que le schwannome vestibulaire en dehors de leur localisation et extension.

Sur le plan microscopique, le schwannome correspond a une tumeur bénigne
faite de cellules schwanniennes limitée en périphérie par une capsule fibreuse. Les
cellules tumorales sont allongées dotées de noyaux ovoides plus ou moins effilés,
reposant sur un réseau réticulinique bien développé sans interposition de fibres
nerveuses. Les limites cytoplasmiques sont mal visibles. Ces cellules s’organisent
en palissades assez caractéristiques. Les mitoses sont exceptionnelles. Les
vaisseaux sanguins ont une paroi fortement hyalinisée. Des hémorragies sont assez
fréquentes. Ceci définit le schwannome de type A d’Antoni.

Dans le schwannome de type B d’Antoni, I’agencement palissadique peut
faire défaut et la prolifération prend un aspect plus lache voire microkystique.

Des variantes histologiques sont décrites: le schwannome cellulaire, le

schwannome mélanotique [244].
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En immunohistochimie, les cellules tumorales expriment la PS100 et le
vimentine de facon diffuse. L’index de prolifération cellulaire est en principe

inférieur a 2%. Dans la variante cellulaire, il est de 6 a 8% [245 ; 24s].
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Figure 48: Prolifération tumorale bénigne paucicellulaire disposée sur un fond lache. Elle est faite

de cellules allongées fusiformes munies de noyaux arrondis ou ovoides réguliers et de cytoplasmes

abondants éosinophiles. Les cellules tumorales expriment la PS100.

C. Tumeurs des méninges: Méningiomes

i. Résultats
a. Epidemiologie

Avec 19 cas, le méningiome représente 17.4% des tumeurs intracraniennes

de notre série.
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Tous les cas ont été diagnostiqués chez I’adulte. L’Age des patients varie
entre 29 et 80 ans, avec une moyenne d’age de 50.42 (+/-11.37) et une médiane
de 48 ans.

Une prédominance féminine est notée avec un sexe ratio de 2.1F/1H.

Le siege est extra-axial sous-arachnoidien dans 95% des cas : 16 cas (85%)
siegent en supra-tentoriel, 2 cas (10.5%) siegent au niveau de I’APC.

Une localisation intra-axiale a été notée dans un seul cas, soit 5% des
méningiomes.

b. Aspects scannographiques

12 patients ont bénéficié d’une TDM cérébrale.

Elle objective une tumeur spontanément isodense (58%) ou hyperdense (42%),
homogene (42%) ou hétérogene (58%).

Une composante nécrotique est observée dans deux cas (17%). Des
remaniements calciques et hémorragiques sont notés dans 25 et 8%
respectivement.

La prise de contraste est variable, homogene (54%) ou hétérogéene (55%),
intense (73%) ou modérée (27%).

Les limites sont nettes (92%), plus rarement floues (8%).

La tumeur s’entoure d’une hypodensité péri-lésionnelle d’importance
variable et exerce un effet de masse a type d’engagement (83%) et/ou

d’hydrocéphalie (17%).
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Figure 49: Coupes scannographiques cérébrales objectivant une masse extra-axiale sous-

arachnoidienne bien limitée, spontanément isodense homogeéne, se rehaussant de facon intense et

homogene. L’imagerie est évocatrice de m éningiome. Le diagnostic est confirmé histologiquement.

c. Aspects IRM

16 patients ont bénéficié d’une IRM cérébrale.

La tumeur revét la forme d’'une masse tissulaire (83%) ou solido-kystique
(17%), présentant des limites nettes, régulieres (75%) ou irrégulieres (25%). En
pondération T1, la tumeur apparait isointense (62.5%) ou hypointense (37.5%). En
pondération T2, elle est en hypersignal (63%), isosignal (31%) ou hyposignal(6%).

En FLAIR, la Iésion est isointense (50%) ou hyperintense (50%).

Une composante hémorragique et/ou calcique est visible dans 33% des cas,
apparaissant en hypersignal T1, hyposignal T2 et T2*. La nécrose a été notée chez

2 patients.
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Aprés injection de gadolinium, la prise de contraste est d’aspect et
d’intensité variables : homogene (50%) ou hétérogene (50%), intense (56%),
modérée (38%) ou plus rarement discrete (6%).

L’cedéme péri-lésionnel a été noté dans I'’ensemble des cas et est
d’importance variable. La tumeur engendre un effet de masse a type d’engagement
(60%), d’hydrocéphalie (20%) ou d’effet de masse sur les structures de la ligne
médiane (50%).

En diffusion, la tumeur est hyperintense (61.5%) ou isointense (38.5%).

La spectroscopie, réalisée chez un seul patient, met en évidence une hausse
du pic de choline, un effondrement du pic de NAA, sans résonance de myo-inositol,
de lipides ou de lactates.

La sensibilité de I'imagerie dans le diagnostic de méningiome est de 89.5% ;

la spécificité est de 96.7%, avec une VPP de 85% et une VPN de 97.8% (p<0.001).
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Figure 50 : IRM cérébrale mettant en évidence un processus tumoral tissulaire extra-axial sous-
arachnoidien se développant au niveau de la base du crane. Il est isointense en T1 (a), T2 (b), et FLAIR (c),
se rehausse de facon intense (d). Il est entouré d’un important cedéme périlésionnel. L’aspect radiologique

est évocateur d’un méningiome. [Service d’anatomie pathologique- CHU Hassan Il de Feés].

ii. Discussion
Les méningiomes sont des tumeurs formées de cellules arachnoidiennes,
typiguement attachées a la face interne de la dure-mere. lls sont bénins dans 90%
des cas et correspondent a un grade | de I'OMS. Certains méningiomes se
comportent comme des tumeurs de malignité intermédiaire ; ils sont représentés
par le méningiome a cellules claires, le méningiome chordoide et le méningiome
atypique, tous de grade Il de I’'OMS. Les formes malignes sont de grade Ill de ’'OMS
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et correspondent aux meéningiomes anaplasique, papillaire et rhabdoide [4]. La
préedominance féminine, I’aggravation clinique en cas de grossesse et I’association
au cancer du sein ont suggéré une éthiopathogénie hormonale.

Les méningiomes sont souvent multiples chez les patients porteurs de
neurofibromatose de type 2 (NF2), ou dans des familles non-NF2 présentant une
prédisposition génétique aux méningiomes.

Les méningiomes peuvent étre radio-induits, survenant avec des doses
basses, moyennes ou élevées, a des intervalles respectifs moyens de 35, 26 et 19-
24 ans. lIs sont le plus souvent atypiques ou agressifs, multifocaux et de survenue
plus jeune gque les autres méningiomes [4].

Les meéningiomes représentent 24 a 30% de I’ensemble des tumeurs
intracraniennes. Les méningiomes typiques représentent 90% des I’ensemble des
méningiomes, les formes atypiques 4.7 a 7.2%, les anaplasiques entre 1 et 2.8% [4 ;
237 ; 247].

lls surviennent a tout age, mais ils prédominent dans les ages moyens ou
élevés. Dans les dges moyens, une prédominance féminine est notée avec un sexe
ratio de 1.7F/1H et pouvant arriver a 3.5 F/1H.

Les méningiomes intracraniens sont dans 90% sus-tentoriels, prédominants
au niveau de la convexité.

En TDM, les méningiomes apparaissent typiquement comme une masse
d’implantation durale, extra-axiale, bien limitée. Spontanément iso ou
hyperdenses, avec présence de calcifications dans pres de 20 % des cas, ils se
rehaussent intensément aprés contraste. Une composante Kystique ou
hémorragique est rare, mais possible. La TDM permet surtout d’apprécier la
présence d’une éventuelle hyperostose (5%) qui traduit la réaction osseuse au site

d’insertion du méningiome, sans liaison apparente avec le type histopathologique
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[248 ; 249]. Rarement peuvent s’y associer des zones d’érosion osseuse, plus
fréquentes dans les formes agressives [250].

En IRM, les méningiomes de la convexité sont le type de description vu leur
fréquence de survenue.

Le méningiome est volontiers en hypo-isosignal T1, iso-hypersignal

T2/FLAIR, rendant son individualisation difficile lorsqu’il est de petite taille. La
distinction des différents sous-types de méningiome sur des variations de signal
reste aléatoire [250 ; 251 ; 252]. Plus rarement, une composante kystique intra ou
extra tumorale peut exister, apparaissant en hypersignal T2. De rares formes a
composante nécrotique sont décrites, rendant le diagnostic difficile [253 ; 254].
Une composante hémorragique ou graisseuse (hyperintense en T1, hypointense en
T2) est également possible [249 ; 252 ; 253]. En augmentant de volume, les
méningiomes peuvent entrainer un effet de masse sur les structures cérébrales
sous-jacentes.
Un cedeme cérébral variable, mais parfois notable (hypersignal T2) n’est pas rare
[251; 113]. Par ailleurs, les méningiomes sont des tumeurs trés vascularisées sans
corrélation établie entre I'importance de cette vascularisation et la taille de la
tumeur, son siege ou le type histopathologique [113 ;241 ; 252].

En perfusion, la plupart des méningiomes présentent un rCBV tres élevé (>5)
avec une courbe évocatrice associant un élargissement de celle-ci et un retour en
dessous de la ligne de base, aspect différent de celui observé dans les
glioblastomes ou les métastases [255]. Les valeurs du rCBV sont nettement
supérieures a celles des schwannomes, des lymphomes, des métastases et des
gliomes de haut grade; mais sont inférieures a celles observées dans

I’hémangioblastome [240 ; 242 ; 255 ; 256].
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Apres injection de produit de contraste, une intense prise de contraste est
habituelle en rapport avec I'absence de barriere hémato-encéphalique. De facon
évocatrice, la prise de contraste tumorale s’accompagne d’une prise de contraste
de la dure-meére adjacente épaissie (‘dural tail sign’) [4 ; 249].

Tres rarement, des aspects évocateurs d’envahissement parenchymateux
peuvent se voir, et seraient corrélés a une probabilité supérieure de récidive (grade
II) [4 ; 251 ; 258 ; 259].

En diffusion, les valeurs de ’ADC des méningiomes typiques apparaissent
discretement supérieures a celles du parenchyme cérébral normal [251/// 237].

Les formes atypiques et malignes ont quant a elles des valeurs d’ADC un peu
plus basses, mais sans différence significative utilisable en pratique [41; 188;
237 ; 251 ; 252 ; 254]. Les valeurs sont globalement inférieures a celles de
schwannomes, exception faite, les méningiomes microkystiques et angiomateux
[41 ; 237 ; 260].

En spectroscopie, on note typiquement la présence d’un important pic de
choline isolé (sans résonance de NAA), associé a un pic d’alanine. L’association a
une résonance élevée de glutamate/glutamine est trés évocatrice [188 ; 229 ; 254 ;
261 ; 262 ; 263]. Dans les formes atypiques et malignes, des élévations plus nettes
sont rapportées des résonances de choline et de lactates, mais leur apport
diagnostique dans la différenciation entre les trois sous-types histologiques reste
controversé [263 ; 264 ; 265]. Par ailleurs, une résonance de glutamate élevée est
observée au niveau de I’c,edéme péritumoral dans les méningiomes.

Au niveau de I'angle ponto-cérébelleux, le méningiome est la seconde
tumeur en fréquence apres le schwannome. A ce niveau, leur base durale plate leur

confére I’aspect d’une demi-spheére. IlIs respectent le méat acoustique interne, mais
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certains méningiomes peuvent s’y développer rendant le diagnostic différentiel
avec le schwannome plus difficile. Les calcifications sont plus fréquentes.

Les méningiomes intraventriculaires sont rares. lls prédominent au niveau
des ventricules latéraux. Ills s’accompagnent d’hydrocéphalie. Des formations
kystiques et des hémorragies sous-arachnoidiennes ou intraventriculaires sont
possibles.

Sur le plan histologique, le méningiome est une prolifération tumorale
composée de cellules arachnoidiennes tendant & décrire des enroulements
cellulaires ou « whorls » autour de vaisseaux sanguins ou d’une concrétion
calcifiée. Les limites cytoplasmiques ne sont pas nettes. Les cellules s’agencent en
lobules ou en faisceaux séparés par des tractus conjonctivo-vasculaires. Le
cytoplasme est abondant. Les noyaux son arrondis ou ovoides, réguliers, a nucléole
clarifié, parfois dotés de pseudo-inclusions intranucléaires d’ou [I’'aspect
caractéristique dit « optiquement vide ». La chromatine est fine et les nucléoles a
peine visibles. Les parois vasculaires sont assez épaisses. Dans les formes
histologiquement agressives, des images de prolifération vasculaire comparables a
celles observées dans les gliomes sont notées.

La forme des cellules tumorales et leur agencement architectural déterminent
les trois principaux types histologiques :

- Le méningiome méningothéliomateux: ou prédominent des cellules
polygonales pseudo-épithéliales a limites imprécises, agenceées en lobules.
- Le méningiome fibroblastique : fait de cellules allongées agencées en

faisceaux entrecroisés, reposant sur un fond fibreux.
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Figure 51 : Méningiome fibreux. Prolifération tumorale bien limitée (a), d’architrecture fusocellulaire, faite de

faisceaux entrecroisés (b). Les cellules tumorales sont dotées de cytoplasmes éosinophiles et de noyaux troués

(c-d). (Laboratoire d’anatomie patologique- CHU Hassan Il — Fés).

- Le méningiome transitionnel : forme intermédiaire entre les deux formes
précédentes.

La présence de formations calcifiées concentriques définie le « méningiome
psammomateux ».

Le méningiome est une tumeur qui refoule les structures nerveuses
adjacentes ; néanmoins, dans certaines formes agressives, des expansions
tumorales vont envahir le cortex avoisinant.

Les criteres histopronostiques évalués devant tout méningiome sont :

1- L’activité mitotique avec un seuil significatif a 4 mitoses par 10 champs
vus au fort grossissement

2- L’envahissement cortical
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3- L’hypercellularité

4- L’augmentation du rapport nucléocytoplasmique

5- La présence de nucléoles proéminents

6- La perte d’architecture ou ‘sheeting’

7- La nécrose en carte géographique (en dehors d’embolisation
antérieure).

La présence isolée de I'un des deux premiers criteres ou I’association d’au
moins trois des cing derniers criteres conduit au diagnostic de méningiome
atypique de grade Il de ’'OMS qui représente 5 a 10% des méningiomes.

Le méningiome anaplasique ou malin (<5%), de grade lll de I’'OMS, est défini
par un index mitotique supérieur a 20 mitoses par 10 champs vus au fort
grossissement ou par la présence de foyers tumoraux dédifférenciés simulant un
sarcome, un carcinome ou un mélanome [4 ; 258 ; 266].

De point de vue immunohistochimique, 'EMA est le marqueur le plus
discriminant des méningiomes, caractérisé par un marquage cytoplasmique et
parfois un renforcement membranaire. Les méningiomes expriment également la
vimentine et a moindre degré la PS100. L’index de prolifération cellulaire Ki67 varie
avec le grade histologique avec une valeur moyenne de 1.3% dans les méningiomes
de grade |, 9% dans les grades Il et 15 % dans les grades Ill [267]. Les récepteurs a

la progestérone sont surtout exprimés par les méningiomes de grade |.
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Tableau 12 : Types et grades hitologiques des méningiomes

Variété histopathologique

Grading OMS

Méningothéliomateux

Fibroblastique

Transitionnel

Psammomateux

Microkystique

Angiomateux

Sécrétant

Riche en lymphocytes et plasmocytes

Meétaplasique

Atypique

Chordoide

A cellules claires

Anaplasique ou malin

Papillaire

Rhabdoide

D. Hémangioblastomes

i.Résultats

a. Epidémiologie

Notre série comporte 4 cas d’hémangiolastomes, soit 3.6% des tumeurs

intracraniennes.

L’age des patients varie entre 30 et 70 ans, avec un age moyen de 46 ans

(+/-18), et un 4ge médian de 42 ans.

Le sexe ratio est de 1.

La tumeur est unique dans 3 cas (75%), multiple dans un seul cas (25%).
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Dans le cas a lésion unique, la tumeur siége au niveau cérébelleux. Dans le
cas a lésions multiples, le siége est cérébelleux et thalamique. Au niveau du
cervellet, I'atteinte est hémisphérique dans 75%, vermienne dans 25% des cas.

b. Aspects scannographiques

En TDM, exploitable chez un seul patient, la tumeur est hypodense
homogene, présentant des limites nettes irréguliéres. Elle ne se rehausse pas apres
injection de produit de contraste iodé. Elle est responsable d’un effet de masse sur
le V4 associé a une hydrocéphalie.

Les calcifications et I’hémorragie sont absentes.

c. Aspects IRM

En IRM, la tumeur revét l'aspect d’une masse biphasique (kystique avec
nodule mura) dans 50%, kystique pure dans 25%, ou tissulaire prédominante avec
quelques zones kystiques dans 25%.

Les contours sont nets et réguliers.

Dans les formes biphasiques, le nodule mural est isointense en T1,
hyperintense en T2 et FLAIR ; la composante kystique est hypointense en T1 et
FLAIR et hyperintense en T2.

Dans la forme kystique pure, la tumeur est hypointense en T1l et FLAIR,
hyperintense en T2.

Dans la forme a composante charnue prédominante, la lesion est en
hyposignal T1, hypersignal T2 et FLAIR.

Le rehaussement est intense au niveau du nodule mural, des parois kystiques

et de la composante charnue.
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Figure 52: Hémangioblastome biphasique typique. Coupes IRM mettant en évidence une tumeur
cérébelleuse hémisphérique droite bien limitée, a composante kystique prédominante avec présence
d'un nodule mural. La composante kystique est hypointense en T1 (a) et FLAIR (c), hyperintense en
T2 (b), non modifiée par le contraste (e). Le nodule mural est isointense T1 (a), hypeintense T2 (b)

et FLAIR (c), rehaussé de facon intense apres injection de gadolinium (e).
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Les calcifications et I’hémorragie n’ont pas été notées.

Un cedéme péri-lésionnel discret a modéré circonscrit la tumeur qui exerce
un effet de masse sur le V4 (50%), associé a un engagement (50%) et une
hydrocéphalie (100%).

En diffusion, la tumeur est hypointense présentant un ADC normal a élevé.

La spectroscopie et la perfusion n’ont pas été réalisées.

L’imagerie a évoqué le diagnostic dans 2 cas des 4 confirmés
histologiquement. La sensibilité est de 50%. La spécificité et la VPP sont de 100%.

La VPN est de 98%.

ii.Discussion

L’hémangioblastome est une tumeur bénigne lentement évolutive, trés
vascularisée, de grade | selon la classification de IOMS. Souvent sporadique, il
s’intégre dans 30% des cas dans le cadre de la phacomatose de Von Hippel-Lindau
(VHL) [268 ; 269 ; 270].

Dans les cas sporadiques, la localisation cérébelleuse prédomine
essentiellement au niveau hémisphérique. Dans les VHL, les Iésions peuvent étre
multiples et toucher le tronc cérébral, la moelle et les racines nerveuses. Les
localisations sus-tentorielles restent exceptionnelles.

L’hémangioblastome se traduit souvent par une masse bien limitée de taille
et d’aspect variables, entiéerement solide dans 40 % des cas, ou biphasique
(kystique avec nodule mural périphérique) dans 60 %. L’cedéme périlésionnel est
souvent modéré ou absent.

En TDM, la composante kystique est hypodense et le nodule mural est

isodense.
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En IRM, la composante kystique est hypointense en T1, hyperintense en T2 et
FLAIR. Le nodule périphérique est isointense en T1 et T2. Les calcifications sont en
régle absentes. Des hémorragies sont rares [4 ; 271].

En diffusion, I’hémangioblastome présente au niveau de la zone solide un
hyposignal avec une augmentation de I’ADC, en rapport avec la richesse de I’espace
vasculaire [41 ; 268 ; 272].

En perfusion, aprés injection de gadolinium, le nodule mural se rehausse de
facon intense et homogéne, avec absence de rehaussement au niveau de la zone
kystique.

Les séquences de perfusion montrent une hyperperfusion tumorale avec un
rCBV multiplié par 8 a 11, nettement supérieur a celui observé dans les métastases
et d’autres tumeurs cérébelleuses (gliomes, lymphomes,..) [4; 113 ; 239 ; 273;
274 ; 275 ; 276]. Ceci permet de le distinguer d’autres tumeurs, notamment
I’astrocytome pilocytique dont le rCBV est proche de 1.

Histologiquement, deux composantes lésionnelles sont présentes au niveau
de I’lhémangioblastome:

- Une composante tumorale faite de cellules stromales groupées en amas [277],
de grande taille, polygonales, dotées de cytoplasmes spumeux vacuolaires et
de noyaux irréguliers ou atypiques. Quelques figures de mitoses sont
possibles.

- Une deuxiéeme composante faite de capillaires sanguins et de vaisseaux de
plus gros calibre, anastomosés.

On distingue deux variétés histologiques selon la prédominance de I'une des
composantes [278] :

- L’hémangioblastome capillaire, forme la plus fréquente
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Figure 53 : HéEmangioblastome capillaire. Coupe HES vue au grossissement 400, objectivant une prolifération

tumorale faite de vaisseaux capillaires anastomosés souvent congestifs associés a une composante cellulaire.

(Laboratoire d’anatomie patologique- CHU Hassan Il — Fés).

- L’hémangioblastome cellulaire, plus rare, pouvant s’associer a des atypies
nucléaires marquées.

La tumeur est bien Ilimitée en périphérie et s’associe a une gliose
réactionnelle riche en astrocytes et en fibres de Rosenthal. Des infiltrats
lymphocytaires périvasculaires sont habituels. Des amas de sidérophages peuvent
étre notés en cas de saignement.

En immunohistochimie, les cellules stromales expriment la vimentine, la NSE,
la GFAP, la PS100 et NCAM [279 ; 280 ; 281]. Certains facteurs angiogéniques sont
produits notamment le VEGF et 'EGFR [4]. Les marqueurs épithéliaux (CK et EMA) et

le CD 10 ne sont pas exprimés. L’anticorps anti-CD 34 permet de visualiser
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I’arborisation vasculaire. L’index de prolifération cellulaire Ki67 est habituellement

faible (<1%), et peut atteindre 4% dans les formes cellulaires [282].

E. Lymphomes cérébraux primitifs

i.Résultats

a. Epidémiologie

Notre série comporte deux cas de lymphomes cérébraux primitifs soit 1.8%
de I’ensemble des tumeurs intracraniennes. Les deux cas ont été diagnostiqués
chez des patients de sexe masculin, ayant 46 et 57 ans. L’age moyen est 51.5 ans.

L’état immunitaire des patients et la notion d’immunodépression n’ont pas
été mentionnés sur les dossiers médicaux.

b. Aspects scannographiques

Les lésions sont intraparenchymateuses chez les deux patients.

Chez le 1e patient, les Ilésions sont multiples, a la fois intra-
parenchymateuses hémisphériques et extra-axiales sous-arachnoidiennes. Elles
sont bien limitées, spontanément hyperdenses homogénes, prenant le contraste de
facon modérée et homogéne.Elles sont entourées d’une discréte hypodensité
périlésionnelle. La nécrose, les calcifications et I’hémorragie sont absentes.

Chez le 2e patient, le siége est intra-parenchymateux hémisphérique sus-
tentoriel. La tumeur apparait spontanément isodense, hétérogeéne. Elle se rehausse
de facon faible et hétérogene. Une nécrose est observée. Les Iésions présentent des
contours nets irréguliers et s’entourent d’une importante hypodensité
périlésionnelle. Elles exercent un effet de masse sur les structures de la ligne

médiane.

143



c. Aspects IRM

Le 1le patient présente des Iésions tissulaires bien limitées, hyperintenses en
pondération T1, T2 et FLAIR.Elles se rehaussent de facon homogéne, modérée a
intense. Un cedeme périlésionnel est noté.

Chez le 2e patient, la tumeur est tissulaire et nécrotique, hypointense
hétérogéne en T1, hyperintense en T2 et FLAIR. Le rehaussement est intense et
hétérogene. Un important cedéme périlésionnel est noté. En diffusion, elle apparait
en hypersignal, sans restriction de la diffusion.

La spectroscopie et la perfusion n’ont pas été réalisées.

L’hypothése d’un lymphome a été évoquée dans les deux cas.

La sensibilité et la VPN sont de 100%. La spécificité est de 99%.

La VPP est de 67% (p<<0.001).
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Figure 54: Processus parenchymateux hémisphérique droit, paraventriculaire, , mal limité, tissulaire,
hypointense hétérogéneen T (a), hyperintense en T (b) et FLAIR (c). Aprés injection de gadolinium, le
rehaussement est intense et hétérogene délimitant une nécrose centrale (d). La tumeurr est

hyperintense en diffusion (e).

ii.Discussion

Les LCP représentent 1 % des lymphomes, moins de 5% de I’ensemble des
LMNH et 3 a 5 % des tumeurs cérébrales [283; 284]. L’existence d’une
immunodépression est un facteur favorisant clairement établi, qu’elle soit d’origine
congénitale ou acquise (sida, patients transplantés sous immunosuppresseurs,
maladies de systeme). Leur incidence a considérablement augmenté ces deux
derniéres décennies. L’incidence est estimée a 3-5 cas par million d’habitants aux
Etats-Unis. La propagation de I'épidémie de sida n’explique qu’en partie cette
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recrudescence des LCP. En effet, une augmentation de I'incidence dans des
proportions similaires a également été signalée dans la population
immunocompétente. L’origine de ce phénomene dans la population
immunocompétente demeure mystérieuse.

Le lymphome malin cérébral peut survenir a tout age, avec une prédilection
au cours des 6e-7e décennies. Une prédominance masculine est notée (1.5H/F) [4].

La topographie est le plus souvent sus-tentorielle (plus de 85%), plus
rarement ceérébelleuse (13%). Des localisations intraventriculaires ont été
exceptionnellement rapportées. L’atteinte est multiple dans 25 a 50% des cas [4 ;
283 ; 284 ; 285 ; 286].

Les caractéristiques radiologiques des LCP au scanner et a I'IRM, bien que
non spécifiques, permettent souvent d’évoquer le diagnostic a I'imagerie.

Typiquement, a la TDM, le LCP se manifeste par une ou plusieurs lésions
spontanément hyperdenses, parfois isodenses. Aprés injection du produit de
contraste iodé, les Iésions prennent le contraste classiquement de maniére intense
et homogéne [283 ; 287 ; 288].

A I'IRM sans injection, les lésions apparaissent classiquement sous I’aspect
d’un isosignal en séquence T1 ; iso- ou hyposignal en T2.

Chez I'immunocompétent, la prise de contraste est classiquement intense et
homogene (en « boule de neige » ou « aspect cotonneux »). Chez les
immunodéprimés, les prises de contraste sont le plus souvent hétérogéene, souvent
périphérique annulaire [288 ; 289].

En IRM, certains éléments orientent vers un lymphome :

- La lésion est le plus souvent multifocale, avec des localisations profondes au
contact des ventricules et au sein du corps calleux,

- Elle se présente en isosignal T1 et T2, voire hyposignal T2,
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- Elle ne présente pas de nécrose tumorale, en dehors d’un contexte
d’immunodepression.
- Elle prend le contraste de facon homogéne,

- L’cedéme et I'effet de masse sont limités

Elle régresse sous corticothérapie
Chez I'immunodéprimé, les lésions sont plus fréquemment multiples et
nécrosées ou encore non rehaussées ou présentant un rehaussement annulaire
aprés injection de produit de contraste.

Certains aspects plus inhabituels des LCP illustrent le polymorphisme
radiologique de ces tumeurs. Les LCP peuvent mimer un méningiome quand ils
sont superficiels et présentent une extension sur la dure-mere. Ces formes «
pseudo-méningiomateuses » qui constituent un vrai piege diagnostique sont loin
d’étre rares et représentent 5-10 % des cas.

Les LCP peuvent aussi apparaitre sous la forme d’une infiltration diffuse avec
a I'IRM, une (ou plusieurs) plage(s) d’hypersignal en T2, sans effet de masse, ni
prise de contraste. Ces formes représenteraient 10 % des cas. Le diagnostic
constitue alors un vrai défi et les pathologies les plus fréequemment discutées sont
les gliomatoses cérébrales, les pathologies inflammatoires du systéme nerveux, en
particulier la sclérose en plaques et la neurosarcoidose, les vascularites cérébrales,
et les leuco-encéphalopathies infectieuses (LEMP) ou post-infectieuses.

En diffusion, le LCP apparait dans 90% des cas comme une Iésion
hyperintense avec une nette réduction de I’ADC dont les valeurs sont apparaissent
plus basses dans les lésions de haut grade.

En perfusion, une élévation trés modérée du rCBV est notée. Le retour au-
dessus de la ligne de base volontiers horizontal est trés évocateur, probablement

en rapport avec une fuite importante du produit de contraste dans le tissu
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interstitiel. Ces anomalies sont limitées a la tumeur et ne sont pas observées dans
I’espace péritumoral [239 ; 283 ; 285 ; 290 ; 291].

En spectroscopie, I’aspect des courbes n’est pas spécifique. Habituellement,
une élévation marquée de la choline, une baisse des pics de NAA et de la créatine
avec une augmentation correspondante des ratios Cho/NAA et Cho/Cr sont notées.
Il s’y associe une résonance souvent trés nette de lactates et de lipides libres. Ces

anomalies sont absentes dans I’espace péritumoral [283 ; 286 ; 292 ; 293 ; 294].
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Figure 55: IRM cérébrale objectivant un processus expansif intraaxial droit, profond, périventriculaire, en hyposignal T1 (a),
et FLAIR (c), se rehaussant de fagon intense et homogéne aprés injection de gadolinium « aspect de boule de neige » (b),
entouré d’un cedéme important. A la spectroscopie, on note une baisse du NAA, une élevation de la choline et résonance
massive de lipides (d). En perfusion, on note un retour au-dessous de la ligne de base (courbe verte), sans hyperperfusion
significative. [HOUILLIER C, GONZALEZ-AGUILAR A et al. Lymphome cérébral primitif chez un sujet immunocompétent.

Pratique Neurologique — FMC 2012;3:40-44].
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En anatomie pathologique, le diagnostic est le plus souvent fait par la biopsie
stéréotaxique, plus rarement la biopsie chirurgicale. Les LCP sont en fait
relativement homogenes, la tres grande majorité (80-95%) des LCP correspond a
des lymphomes diffus a grandes cellules B qui constituent la forme de description.

Au cours de l'intervention, la réalisation d’un examen extemporané (par
coupe au cryostat et/ou étalement cytologique) permet souvent de suspecter le
diagnostic de lymphome par la présence de nombreuses cellules « rondes »,
monomorphes ayant des caractéristiques cytologiques de centroblastes ou
d’immunoblastes. Cependant, il est parfois difficile de le distinguer d’autres
tumeurs cérébrales a cellules rondes (oligodendrogliome ou de type PNET).

Seule I'’étude histologique aprés fixation et inclusion en paraffine permet le
diagnostic définitif et la classification du lymphome.

L’atteinte cérébrale se caractérise par la présence de cellules
lymphomateuses de taille moyenne a grande, enserrées par un maillage de fibres
de réticuline. Tous les types cellulaires peuvent s’observer: centroblastes,
immunoblastes,... . L’activité mitotique est marquée. Il s’y associe des
macrophages a corps tangibles et une gliose astrocytaire et une population
lymphoide réactionnelle périvasculaire.

Les cellules lymphomateuses forment des manchons périvasculaires, des
nappes tumorales confluentes, ou diffusent dans le neuropile.

Les cellules tumorales expriment les marqueurs B (CD20), BCL-2 et BCL-6.

L’index de prolifération est proche de 80% [295].

Les autres types histologiques du LCP sont :

- Le lymphome de Burkitt
- Le lymphome a cellules B de bas grade

- Le lymphome a cellules T
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- Le lymphome anaplasique a grandes cellules
- Le lymphome a cellules T

- La granulomatose lymphomatoide

F. Tumeurs de la region pinéale: Germinome

i.Epidemiologie

Dans notre série, le diagnostic de germinome est établi dans un seul cas, soit
2.2% des tumeurs cérébrales malignes et 0.9% de I’ensemble des tumeurs
intracraniennes. Le patient est un jeune adulte de sexe masculin 4gé de 17 ans.

La tumeur est intra-axiale sus-tentorielle se développant au niveau de la loge
pinéale.

ii.Aspects scannographiques

En TDM, la Iésion est bien limitée, spontanément isodense et homogene. Elle
renferme des calcifications. Le rehaussement est intense et homogéne apres
injection du produit de contraste iodé. Une hydrocéphalie est observée.

iii. Aspects IRM

En IRM, la tumeur est de composition tissulaire, hypointense en pondération
T1, isointense en T2 et FLAIR. Elle se rehausse de fagcon modérée et hétérogene. Les
calcifications observées en TDM n’ont pas été visualisées en IRM. Une
hydrocéphalie est notée. L’cedéme péri-lésionnel est absent.

En diffusion, la lIésion est hyperintense sans baisse de I’ADC.

Les courbes de spectroscopie montrent une hausse du pic de choline, une
baisse discréte du pic de NAA, sans résonance de lactates, de lipides ou de myo-
inositol. Les taux de Cho/Cr et Cho/NAA sont de 3.

L’imagerie est évocatrice de germinome avec une sensibilité et une spécificité
de 100% (p<0.001).
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Figure 56 : Coupes IRM objectivant une Iésion tumorale tissulaire a limites nettes irrégulieres, se

développant au niveau de la loge pinéale (ligne médiane), hypointense en pondération T1 (a),

isointense en pondération T2 (b), prenant le contraste de facon modérée et hétérogene (c). En
diffusion, elle apparait hyperintense (d). En spectroscopie (e-f), on note une hausse du pic de
choline, une discrete baisse du pic de NAA, sans résonance de lipides/ lactates et de myo-inositol.
Les taux de Cho/Cr et NAA/Cr est de 3. Les diagnostics évoqués en imagerie sont le germinome et

le pinéaloblastome. L’examen anatomopathologique a conclu a un dysgerminome.




iv. Discussion

La fréquence des tumeurs germinales est trés variable selon la distribution
géographique. Elles sont particulierement fréquentes en Asie de I'Est ou elles
représentent 2-3% des tumeurs primitives intracraniennes et 8-15% dans les séries
pédiatriques. En Europe et en Amérique, les tumeurs germinales sont beaucoup
plus rares, occupant 0.3-0.6% des tumeurs primitives intracraniennes [4 ; 35 ; 295 ;
297].

Les germinomes représentent par ailleurs environ 50% des tumeurs de la
région pinéale et 2/3 des tumeurs germinales [35].

80 a 90% des tumeurs germinales surviennent avant 25 ans.

Une nette prédominance masculine est notée dans les germinomes, en
particulier au niveau de la région pinéale ou le sexe ratio peut atteindre 10H/1F [4 ;
297 ; 298 ; 299].

En TDM, le germinome se traduit globalement par une masse bien limitée,
spontanément iso- ou surtout hyperdense. La présence de calcifications tumorales
est classique [249]

En IRM, la composante tissulaire prend I'aspect d’'une masse globalement
isointense en T1 et iso- ou discretement hyperintense en T2/FLAIR. La prise de
contraste est intense et hétérogene du fait de la présence de structures
kystiques/nécrotiques (50% des cas) qui apparaissent en hypersignal spontané T1
[35; 249 ; 297 ; 300 ; 301 ; 302 ; 303 ; 304 ; 305]. Les hémorragies ne sont pas
rares [4 ; 35 ; 299].

Au niveau de la région pinéale, la Iésion tend a s’étendre soit vers I'avant le
long des parois du V3, soit vers le bas vers la partie antéro-supérieure du vermis,

et peut se compliquer ainsi d’une hydrocéphalie obstructive.
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En diffusion, I’ADC semble supérieur a celui observé dans les
médulloblastomes, PNET, et pinéaloblastomes, mais les données de la littérature
restent insuffisantes pour décrire les caractéristiques du germinome [41].

En spectroscopie, une importante élévation de la choline et une résonance de
lipides peuvent étre retrouvées.

Sur le plan histologique, il s’agit d’une prolifération tumorale maligne
composée typiquement de cellules assez proches morphologiquement des
gonocytes primordiaux, de grande taille, agencées en nappes confluentes ou en
lobules délimités par des septas fibreux. Le cytoplasme est abondant, riche en
glycogene et parfois vacuolisé. Les noyaux sont volumineux, arrondis et nucléolés.
L’activité mitotique et apoptotique est marquée. Des cellules tumorales isolées de
type syncithiotrophoblastique peuvent se méler la population germinomateuse
.Des remaniements nécrotiques sont possibles. Une réaction inflammatoire

lymphocytaire est constamment associée.
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Figure 57: Dysgerminome. Prolifération tumorale faite de cellules volumineuse, munies de
cytoplasmes éosinophiles et de noyaux hyperchromatiques, avec un RNC élevé. Des figures de
mitoses sont notées. En IHC, on note un marquage par l'anticorps anti-CD117. [Laboratoire

d’anatomie pathologique- CHU Hassan II- Fes].

Au niveau de la région pinéale, le germinome peut étre pur ou associé a une
composante non germinomateuse de type tératome, carcinome embryonnaire,
choriocarcinome ou une tumeur du sac vitellin (tumeur germinale mixte).

En immunohistochimie, les cellules tumorales expriment inconstamment la
phosphatase alcaline placentaire (PLAP). Le facteur de transcription OCT4 et le
proto-oncogene CD117 sont également exprimés. Accessoirement, les cellules
tumorales peuvent exprimer la cytokératine. Les cellules syncytiotrophoblastiques
expriment la béta-HCG. En cas de tumeur germinale mixte, une expression de

I’AFP ou de la béta-HCG.
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G. Tumeurs de la réqgion sellaire : Craniopharyngiomes

i. Résultats

2.1. Epidémiologie

La série comporte 4 cas de craniopharyngiomes. lls occupent 3.6% des
tumeurs intracraniennes.

L’age au diagnostic varie entre 8 et 65 ans avec une moyenne d’age de 35
ans (DS= 24.12) et une médiane de 33.5 ans.

Le sexe ratio est de 3H/1F.

Le siége est supratentoriel dans I’ensemble des cas, au niveau de la région
sellaire et supra-sellaire dans 75% des cas, et au niveau du V3 dans 25% des cas.

2.2. Aspects scannographiques

La TDM pré-thérapeutique est réalisée chez 3 patients. Elle met en évidence
une masse tissulaire (67%) ou solido-kystique (33%), hétérogéne, isodense (67%) ou
hypodense (33%), prenant le contraste de facon hétérogéne, faible (33%) a modérée
(67%).

Les limites sont d’aspect variable : nettes (67%) ou floues (33%).

Des calcifications sont notées dans un seul cas (33%).

La tumeur s’entoure d’une hypodensité périlésionnelle dans un seul cas
(33%), absente ailleurs (67%).

Une hydrocéphalie est notée dans 100% des cas.
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Figure 58 : Coupe scannographique objectivant une tumeur solido-kystique bien limitée se
développant au niveau de la région sellaire étendue a I’hémisphére cérébral droit. Elle est
spontanément hypodense hétérogene. D’importantes calcifications sont notées essentiellement au

niveau des parois kystiques. Elle est responsable d’une hydrocéphalie.

2.3. Aspects IRM

L’IRM est réalisée chez 3 patients.

Elle objective une tumeur tissulaire (1/3 des cas), solido-kystique (1/3%), ou
kystique pure (1/3%), a contours nets réguliers (67%) ou irréguliers (33%). Elle
apparait en hyposignal en pondération T1, hypersignal en pondération T2, iso-
hypersignal en FLAIR. Apres injection de gadolinium, le rehaussement est intense

En diffusion, la tumeur apparait hypointense.

Dans les 4 cas de craniopharyngiomes confirmés histologiquement,
I'imagerie a permis d’évoquer le diagnostic dans un seul cas. La sensibilité est
faible, de I'ordre de 24%. La spécificité est de 98%. La VPP est de 33% ; la VPN est de

97% (p<0.01).
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Figure 59 :. Coupes IRM objectivant une tumeur de la région sellaire étendue a I’hémisphére
cérébral droit, hypointense en T1l (a), hyperintense en T2 (b) et FLAIR (c). Le rehaussement est
intense au niveau des parois kystiques (d). Elle est hypointense en diffusion (e). Le
craniopharyngiome est évoqué radiologiquement, confirmé histologiquement. [Service de

radiologie- CHU Hassan Il de Fes].

ii. Discussion
Le craniopharyngiome est une lésion qui se développe aux dépens des
reliquats épithéliaux de la poche de Rathke.
Il occupe 1.2 a 3% de I’ensemble des tumeurs intracraniennes [306]
Dans 60% des cas, il siege au niveau de la région intra et suprasellaire. Des

localisations ectopiques sont possibles [307 ; 308 ; 309].
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Le craniopharyngiome squamopapillaire se traduit par une masse arrondie,
solide ou mixte, prédominante en suprasellaire. En IRM, la portion solide est en
hypo-isosignal T1, hypersignal T2, intensément rehaussée de fagon hétérogéne par
le contraste. La partie kystique est le plus souvent en hyposignal T1, hypersignal
T2.

Le craniopharyngiome adamantineux apparait comme une masse lobulée,
volontiers suprasellaire, avec classiquement trois composantes: kystique
prédominante, calcique et solide. Le contenu des kystes est de signal variable en
T2, en hypersignal T1, mais un hyposignal est possible. Aprés injection, la portion
charnue et les parois kystiques se rehaussent intensément.

En diffusion, la composition kystique du craniopharyngiome apparait en iso-
hypersignal [41; 310].

En spectroscopie, les courbes montrent une diminution de tous les
métabolites [311].

De point de vue histologique, la partie solide de la Iésion se compose de
cellules épithéliales agencées en boyaux anastomosés. En périphérie, les cellules
ont tendance a décrire des palissades et sont limitées par une membrane basale.
Elles subissent une maturation kératosique. Les boyaux épithéliaux sont séparés
par un tissu mésenchymateux avec parfois des zones de métaplasie ostéoide. Des
calcifications et des xantogranulomes sont classiques. Les kystes sont tapissés par
un épithélium uni- ou pluristratifié et renferment un matériel amorphe éosinophile

enserrant des cristaux de cholestérol ou des débris cellulaires. [93; 312; 313].
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Figure 60 : Craniopharyngiome. Coupes HES objectivant une prolifération épithéliale faite de massifs
et de boyaux anastomosés. lls sont limités par une membrane basale et délimitent une palissade.

[Laboratoire d’anatomie pathologique- CHU Hassan II- Fes].

H. Métastases

I. Résultats
A. Epidémiologie
Notre série comporte 7 cas de métastases cérébrales, soit 6.4% des tumeurs
intracraniennes. L’age au diagnostic varie entre 38 et 73 ans, avec un age moyen de
57 ans (DS: +/-13.4) et un 4ge médian de 60 ans. Une discréete prédominance
masculine est notée avec un sexe ratio de 1.3H/1F.
Les Iésions sont uniques dans 71% des cas (5 cas/7), multiples dans 29% des

cas (2 cas/7).
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Toutes les tumeurs sont parenchymateuses, siegeant au niveau de la FCP
dans 57% des cas (soit 4 cas), et au niveau supra-tentoriel dans 43% des cas (soit 3
cas).

B. Aspects scannographiques

La TDM a été réalisée chez 6 patients.

Elle met en évidence une lésion bien limitée (83% des cas), spontanément
hypodense (50%), isodense (17%) ou hyperdense (33%). Aprés injection du produit
de contraste iodé, elle se rehausse de facon hétérogene, modérée (33%) a intense
(67%), sous forme d’un anneau épais irréglier renfermant une nécrose centrale
constante.

Une composante hémorragique est notée dans un seul cas (17%).

La tumeur s’entoure d’une hypodensité périlésionnelle (100%) et est
responsable d’un effet de masse sur le systeme ventriculaire (67%), d’une

hydrocéphalie (50%), et d’un engagement (50%).
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Figure 61 : Métastases cérébrales. Coupes scannographique C- (a) et C+ (b), objectivant la présence
de multiples lésions intra-parenchymateuses bien limitées, a centre nécrotique hypodense,
rehaussées de fagon annulaire. Elles exercent un effet de masse sur les structures avoisinantes.

[Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fes].

C. Aspects IRM

L’IRM pré-thérapeutique est exploitable chez 5 patients.

Elle objective une tumeur tissulaire (60%), kystique (20%) ou solido-kystique
(20%), a contours nets, réguliers (80%) ou irréguliers (20%). En pondération T1, elle
apparait hypointense (80%) ou isointense (20%). En pondération T2 et en FLAIR, elle
est hypointense (20%), isointense (20%) ou hyperintense (60%). Des zones
hémorragiques hyperintenses en T1, hypointenses en T2 et T2* (echo de gradient)
sont observées dans 40% des cas.

La prise de contraste est annulaire, intense (80%) ou modérée (20%).

L’cedéme périlésionnel est constant.
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L’hydrocéphalie est présente dans 80% des cas ; I’engagement dans 60% des

cas.

En diffusion, la tumeur est hypointense sans restriction de diffusion.

La séquence de perfusion a été réalisée chez un seul patient. La lésion est
hypoperfusée.

En spectroscopie, faite chez deux patients, les courbes montrent une
élevation du pic de choline, une baisse modérée a importante du pic de NAA, une
résonance d’inositol, sans résonance de lipides/lactates.

L’imagerie a suspecté le diagnostic de métastases cérébrales dans 6 cas sur
7, soit une sensibilité de 85% avec une spécificité et une VPP de 100%. La VPN est

de 99%.
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Figure 62: Meétastase cérébrale. Coupes IRM d'une tumeur intra-parenchymateuse solido-kystique se
développant au niveau de la FCP. Elle est hypointense en pondération T1 (a) et FLAIR (c), hyperintense en
pondération T2. Elle se rehausse de fagcon annulaire épaisse irréguliere autour d’une nécrose centrale (d). Elle
est en hyposignal en diffusion (f). On note la présence de zones hémorragiques apparaissant hyperintenses en

T1 (a) et hypointenses en écho de gradient T2* (e). [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fés].
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ii. Discussion

Les métastases du SNC correspondent a une dissémination de tumeurs
situées en dehors de celui-ci et qui s’y étendent secondairement par voie
hématogéne ; néanmoins, I’OMS reconnait également comme métastase les
envahissements directs a partir des tissus adjacents [4].

Elles constituent 15 a 25% des tumeurs intracraniennes de I’adulte, avec un
pic de fréquence entre les 4 ¢ et 6 ¢ décennies.

Plus de 80% des métastases cérébrales siegent au niveau des hémisphéres
cérébraux;15% au niveau du cervelet. Les autres sont leptoméningées ou durales.
Tres rarement, des métastases peuvent toucher les parois ventriculaires,
I’lhypophyse, les plexus choroides, la glande pinéale ou encore une tumeur
préexistante comme un méningiome [4. 125. 249].

La majorité des métastases par dissémination hématogéne sont
hémisphériques, prédominantes a la limite des territoires artériels [314]. Elles sont
uniques dans pres de 50% des cas (seule métastase cérébrale), doubles dans 20 %
et multiples dans 30% des cas. Quelques-unes sont solitaires (mélanome, poumon,
sein). Elles sont le plus souvent associées a un cedeme vasogénique important et un
effet de masse.

En TDM, elles apparaissent iso- ou hypodenses.

En IRM, elles sont un peu hypointenses en T1, iso/hyperintenses en T2 et
FLAIR.

Une hyperdensité ou hyperintensité T1 est possible en particulier dans les lésions
de nature mucoide.

Les métastases hémorragiques, hyperdenses en TDM et hyperintenses en T1,
sont essentiellement dues aux mélanomes, cancers thyroidiens, rénaux,

mammaires, pulmonaires et choriocarcinome.
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Les aspects de dissémination miliaire sont rares, touchant principalement le
cortex, les noyaux gris, le tronc cérébral et le cervelet plus souvent que la
substance blanche. lls semblent plus fréquemment observés dans les métastases
d’adénocarcinome [315].

En diffusion, ’ADC est diminué. Dans les formes nécrotiques, il peut étre
augmenté, permettant une différenciation avec la restriction de diffusion observée
dans les abceés ; mais ces aspects ne sont pas formels, des diminutions de I’ADC
pouvant s’observer dans d’authentiques métastases nécrotiques [314 ; 316 ; 317 ;
318].

Les métastases cérébrales se rehaussent le plus souvent aprés injection de
contraste. Selon leur taille, elles peuvent étre homogeénes ou plus nécrotiques avec
des prises de contraste annulaires simulant des lésions infectieuses. Parfois tres
volumineuses, elles peuvent simuler des Iésions gliales de haut grade.

L’atteinte métastatique des plexus choroides touche essentiellement le
ventricule latéral, plus rarement le V3 ; iso- ou hyperdenses en TDM, elles sont
hypointenses en T1, hyperintenses en T2, rehaussées de facon aspécifiques apres
contraste [314 ; 319].

En perfusion, le rCBV est le plus souvent élevé pouvant avoisiner celui des
gliomes de haut grade. Cependant, la perfusion au niveau de la région péritumorale
métastatique en hypersignal T2 montre de fagon brutale une baisse du rCBV, liée a
I’cedéme vasogénique, contrairement au gliome ou linfiltration tumorale avec
néoangiogenéese s’étend au-dela de la prise de contraste [82; 189 ; 292 ; 314 ;
316 ; 318 ; 320].

Souvent, I'aspect tardif de la courbe reste un peu au-dessous ou au-dessus
de la ligne de base, ce qui permet dans certaines Iésions superficielles la distinction

avec le méningiome [255].
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Les courbes de spectroscopie retrouvent au niveau de la tumeur une
élévation de la choline associée a une baisse voire absence du pic de NAA. Une
résonance de lipides/lactates est habituelle dans les métastases nécrotiques, tandis
que les métabolites (choline en particulier) s’effondrent dans les Iésions
hémorragiques ou Kkystiques. Cet effondrement des métabolites est également
observé au niveau de la zone péritumorale, en rapport avec I’ccdéme périlésionnel
et I’absence d’infiltration cellulaire [ 189 ; 292 ; 318].

Sur le plan microscopique, dans la majorité des cas, les métastases
parenchymateuses sont bien circonscrites. Le tissu nerveux environnant est
gliotique et vascularisé. Cependant, certaines métastases peuvent infiltrer les
structures nerveuses. La métastase reproduit les caractéres cyto-architecturaux et
immuno-phénotypiques de la tumeur primitive, avec néanmoins un degré de
différenciation tumorale variable.

Les cancers primitifs les plus fréqguemment impliqués sont par ordre de
fréquence décroissante le poumon, le sein, la peau (mélanome), le rein et le célon
[4; 249 ; 314 ; 318]. En dehors des métastases de carcinome épidermoide mature
et kératinisant qui sont a priori d’origine broncho-pulmonaire de facon quasi-
constante, la recherche étiologique d’une métastase cérébrale peut s’avérer
complexe. Elle fait appel a un examen histopathologique minutieux avec
identification de signes de différenciation sur les coupes de routine ainsi que le

recours a des techniques histochimiques et immunohistochimiques.
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Figure 63: Coupe HE objectivant une prolifération tumorale carcinomateuse en nappes et en massifs
avec présence d’ébauches glandulaires. On note la présence de foyers de nécrose. A plus fort
grossissement, les cellules tumorales sont franchement atypiques, augmentées de taille avec un
RNC élevé. Plusieurs figures de mitoses sont notées. Il s’agit d’une métastase cérébrales d’un

processus carcinomateux
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. Kystes arachnoidiens

i. Résultats

1.1. Epidémiologie

2 cas de kystes arachnoidiens ont été inclus dans notre travail, représentant
1.8% des tumeurs intracraniennes. L’age des patients est de 8 et 50 ans, avec une
moyenne et une médiane d’age de 29 ans.

Le sexe ratio est de 1.

1.2. Aspects scannographiques

La TDM a été réalisée chez un seul patient.

Elle objective une hydrocéphalie isolée, sans autres anomalie identifiable.

1.3. Aspects IRM

L’IRM a été effectuée chez les deux patients.

Chez le patient présentant une hydrocéphalie isolée en TDM, I'IRM met en
évidence une lésion tumorale kystique extraaxiale sous-tentorielle, a limites nettes
régulieres, homogéne, franchement hypointense en T1, hyperintense en T2,
hypointense en FLAIR, non modifiée aprés injection de produit de contraste. En
diffusion, elle apparait en hyposignal.

Dans le 2e cas, il s’agit d’une Iésion tissulaire intraaxiale mésencéphalique
mal limitée, isointense en T1, hyperintense en T2 et FLAIR, non rehaussée par le
produit de contraste. L’effet de masse est absent. On n’a pas noté d’cedeme péri-
Iésionnel.

Le diagnostic de kyste arachnoidien est suspecté par I'imagerie dans un seul

cas sur 2 (1e cas), soit une sensibilité de 50%, avec une VPP de 100%.
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ii. Discussion

Le kyste arachnoidien représente 1% de [I’ensemble des masses
intracraniennes [321].

Il survient & tout age, mais prédomine chez I’enfant. Le sexe ratio est de 3-
5H/1 F.

En TDM, le kyste arachnoidien se traduit par une masse extra-axiale, bien
limitée, de méme densité par rapport au LCR. Les calcifications sont absentes. Sa
taille est trés variable, mais sans effet de masse significatif [35].

En IRM, la Iésion est trés bien limitée, présente un signal liquidien homogéne
en hyposignal en T1 et hypersignal en T2 avec hyposignal homogéne FLAIR, ce qui
le différencie du kyste épidermoide [35; 322 ; 323 ; 324 ; 325]. Rarement, une
hémorragie ou un contenu hautement protéique peut en modifier le signal [321].

Extra-axial, il déplace le cortex et déforme [linterface substance grise-
substance blanche.

Au niveau de la fosse temporale, ces kystes sont généralement évalués
suivant la classification de Galassi qui repose sur la taille, I’effet de masse du kyste
et son caractere communiquant avec les citernes de la base [35 ; 326]. Cependant,
malgré cette classification reconnue, le caractere communiquant ou non ne peut
étre prédit avec certitude sur le seul aspect de la Iésion. Les kystes ne se
rehaussent pas apres injection de Gadolinium.

En diffusion, le signal est superposable a celui du LCR, hypointense avec ADC
élevé, a I'inverse du kyste épidermoide [321 ; 322 ; 323 ; 324].

En spectroscopie, Les courbes de spectroscopie montrent la présence

modérée de lactates sans autres métabolites [327 ; 328]
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En anatomopathologie, le kyste arachnoidien est limité par un tissu fibreux
hyalinisé bordé par une couche de cellules arachnoidiennes démunies d’atypies

cytonucléaires [329].

J. Chordomes

i.Résultats

a. Epidémiologie

Notre série comporte 2 cas de chordomes. lls représentent 1.8% des tumeurs
intracraniennes.

Les deux patients sont agés de 40 ans.

Le sexe ratio est de 1.

b. Aspects scannographiques

La TDM pré-thérapeutique est exploitable chez un seul patient.

Elle met en évidence une tumeur mal limitée, se développant au niveavu du
clivus. Elle est spontanément isodense hétérogéne, non modifiée par I'injection du
produit de contraste.

Des calcifications sont notées.

L’effet de masse n’a pas été observeé.

c. Aspects IRM

Les deux patients ont bénéficié d’une IRM cérébrale pré-thérapeutique.

La tumeur est de siege extra-axial, siegeant au niveau du clivus. Elle est de
composition tissulaire (50%) ou mixte solido-kystique (50%). Elle est hypointense en
pondération T1, hyperintense en pondération T2 et FLAIR. Elle se rehausse de fagon
hétérogene, modérée.

Les contours sont variables, nets réguliers (50%) ou flous (50%).
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Des calcifications sont observées dans 50% des cas, apparaissant en
hyposignal en écho de gradient (T2%*).

L’cedéme périlésionnel est discret.

En diffusion, le signal est variable, sans restriction de diffusion.

Le diagnostic de chordome a été évoqué chez le deux patients, d’ou une

sensibilité et VPP de100%.

Figure 64: Processus tissulaire récidivant extra-axial, ostéolytique, se développant au dépend du
clivus avec extension dans la FCP. Il est hypointense en T1 (a), hyperintense en T2 (b) et FLAIR (c). Il

se rehausse de fagcon modérée et hétérogene (d). Il s’agit d’une récidive d’'un chordome
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ii.Discussion

Le chordome est une tumeur osseuse se développant a partir des vestiges de
la notochorde intéressant le squelette axial avec une nette prédominance au niveau
de ses extrémités (clivus et sacrum).

L’age moyen de découverte des chordomes de la base du crane est de 40 ans
[330 ; 331].

Le sexe ratio varie de 1 a 2 avec prédominance masculine [332].

38% des chordomes se développent au niveau de la base du crane [333].

Au scanner cérébral, le chordome se traduit par une lésion expansive souvent
mal limitée ostéolytique developpée au dépens de clivus et associée a quelques
calcifications intralésionnelles. Aprés injection du produit de contraste, le
chordome présente un rehaussement modéré ou marqué [334 ; 335 ; 336 ; 337].

L’IRM permet d’aprrécier I’exploration de la FCP et d’évaluer I’extension
tumorale a ce niveau. En pondération T1, le chordome est en hypo-isosignal,
contrastant avec I’hypersignal marqué de la graisse du clivus. En pondération T2, il
est en hypersignal. Aprés injection de gadolinium, le rehaussement est modéré ou
intense. Une nécrose intralésionnelle est parfois visible [331].

De point de vue anatomopathologique, le chordome est fait de multiples
lobules tumoraux composés de larges plages de mucine au sein desquelles sont
agencées les cellules tumorales disposées en cordons, travées ou massifs. On
distingue deux types de cellules tumorales :

- Les cellules phylasiphores, de grande taille, dotées de cytoplasmes
abondants contenant des vacuoles de mucine conférant un aspect
multivacuoliséou en toile d’araignéé ;

- Les cellules d’allure épithéliale, ovalaires, fusiformes ou stellaires,

munies de cytoplasme éosinophile et de noyaux nucléolés. Les mitoses
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sont peu nombreuses ; les atypies cytonucléaires peuvent étre observées

[331;338].

L’IHC permet de confirmer le diagnostic. Le chordome se caractérise par une
co-expression des cytokératines (CK7/8/18/19/20), de 'EMA, et de la protéine

PS100 [331 ; 339].

[ll. CORRELATIONS ANATOMO-RADIOLOGIQUES ET REVUE

DES CAS DISCORDANTS

A travers une étude analytique et comparative entre les hypothéses
diagnostiques radiologiques et les diagnostics anatomo-pathologiques, nous avons
établi les corrélations anatomo-radiologiques en matiere de tumeurs cérébrales.
Nous avons ainsi pu préciser le taux de concordance et discordance entre
I’hypothese diagnostique émise par les radiologues et le diagnostic anatomo-
pathologique, tout en précisant le type de discordance (type tumoral, grade, et le
caractére tumoral ou non).

Les cas discordants ont bénéficié d’une réinterprétation radiologique et une
relecture anatomopathologique qui a permis d’augmenter les taux de concordance
globale, en fonction du type (tous types histologiques confondus), et en fonction
du grade qui sont respectivement passés de 70.6, 75.2 et 86.2% a 83.5, 87 et

91.8%.

173



Tableau 13 : Corrélations anatomoradiologiques globales, selon le type et selon le grade tumoral,

avant et apres revue des cas discordants.

CONCORDANCE DISCORDANCE

Corrélations globales 70.6% (77 cas) 29.4% (32 cas)

83.5% (91 cas) 16.5% (18 cas)

Corrélations selon le type 75.2%.(82 cas) 24.8% (27 cas)
histologique 87% (95 cas) 13% (14 cas)

Corrélations selon le grade 86.2% (94 cas) 13.8% (15 cas)
91.8% (100 cas) 8.2% (9 cas)

Dans les 32 cas discordants, il s’agit de :
- Discordance de grade tumoral dans 15 cas (46.9 cas).
- Discordance de type tumoral dans 27 cas (84.3%)
- Caractére tumoral dans un seul cas (3%).
A noter qu’au cours de la relecture anatomo-pathologique, on a eu recours a
la réalisation d’une étude immunohistochimique dans 8 cas, ayant conduit a une

modification du diagnostic histologique dans 2 cas.

Type de discordance

Wl catactere
tumaoral

 grade tumoral

i type et grade

E type tumoral

Figure 65 : Types de discordance anatomo-radiologiques.
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Le taux de concordance anatomo-radiologique est variable selon les séries :

- 81.92% de concordance dans la série de Sertzer [340].
90% de concordance anatomo-radiologique dans la série de Schumacher
et al [341; 342]. A noter qu’il s’agit pédiatrique n’incluant que les tumeurs

du tronc cérébral
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Tableau 14 : Tableau résumant les cas de discordance anatomo-radiologique.

Caractéere tumoral

Abceés ou tuberculome

Oligodendrogliome
anaplasique

Type et grade tumoraux

Astrocytome anaplasique

Hémangioblastome

Lymphome

Méningiome

Glioblastome

Méningiome

Tumeur gliale de haut grade

Ependymome

Médulloblastome

Ependymome

Médulloblastome

Astrocytome pilocytique

Médulloblastome

Astrocytome anaplasique

Oligodendrogliome

Astrocytome anaplasique

Papillome

Glioblastome

Méningiome

Glioblastome

Méningiome

Médulloblastome

Type tumoral

Papillome

Craniopharyngiome

Papillome

Craniopharyngiome

Astrocytome pilocytique

Craniopharyngiome

Astrocytome pilocytique

Hémangioblastome

Craniopharyngiome

Astrocytome pilocytique

Craniopharyngiome

Astrocytome pilocytique

Méningiome

Astrocytome pilocytique

Astrocytome anaplasique

Médulloblastome

Ependymome

Médulloblastome

Ependymome

Médulloblastome

Glioblastome

Métastase

Médulloblastome

Ependymome anaplasique

Tumeur gliale de bas grade

Kyste arachnoidien

Tumeur gliale de haut grade

LMNH

Tumeur gliale de haut grade

PNET

Kyste épidermoide

Astrocytome diffus

Grade tumoral

Astrocytome anaplasique

Glioblastome

Tumeur gliale de haut grade

Astrocytome pilocytique

Tumeur gliale de haut grade

Astrocytome diffus

Tumeur gliale de haut grade

Oligodendrogliome
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A. Corrélations selon le grade histologique

L’imagerie a permis de prédire le grade tumoral chez 86.2% des patients

(puis dans 91.8% des cas aprés la revue des cas discordants). La correlation est

alors excellente (kappa=0.82).

Tableau 15 : Corrélations anatomo-radiologiques globales selon le grade

Tumeurs Tumeurs
histologiquement histologiquement Total
bénignes malignes
Bas grade
: : 54 2 56
radiologique
Haut grade
_ _ 11 42 53
radiologique
Total 65 44 109

Callovini [343] a évalué l'apport de I'IRM dans la détermination du grade

tumoral. Le taux de corrélation anatomo-radiologique est modérée avec un indice

kappa de 0.55. La concordance est de 87% pour les tumeurs de haut grade, et de

63% pour celles de bas grade.

Dans la série de Rachinger et al [344], la sensibilit¢é de I'imagerie (IRM

conventionnelle seule) dans le classement des gliomes en bas grade était faible de

I’'ordre de 46 6%; et sa sensibilité dans le classement des gliomes en haut grade

était de 61.7%
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1. Tumeurs bénignes

Elles représentent 59.6% des cas de notre série (65 cas).

Sur les 65 tumeurs bénignes, le grade radiologique était initialement
concordant avec le grade histologique dans 54 cas, soit 83%. Aprés la revue des
cas discordants, ce taux est passé a 89.4%.

Les tumeurs bénignes dont I'imagerie a évoqué une tumeur de haut grade
sont les suivants:

- 2 astrocytomes pilocytiques,
- 2 astrocytomes diffus,

- 2 épendymomes,

- 2 méningiomes,

- 1 craniopharyngiome,

- 1 hémangioblastome,

- 1 oligodendrogliome.

Le grade histologique «bénin» a été maintenu, sauf dans le dernier cas, ou la
réalisation de nouvelles coupes des blocs de paraffine a permis d’objectiver des
zones tumorales de densité cellulaire plus élevée avec importante prolifération
endothélio-capillaire. Le diagnostic est ainsi redressé en faveur de
I’oligodendrogliome anaplasique avec passage du grade Il au grade lll.

La variabilité interobservateur entre anatomopathologistes dans le diagnostic
des tumeurs cérébrales, est variable, notamment dans le grading des tumeurs
gliales. Dans une étude américaine menée par Gilles [345], 6 items utlisés dans le
grading des tumeurs cérébrales (mitoses, nécrose, prolifération endothélio-
capillaire, la présence de cellules géantes, ont été analysés par 5 binomes de

neuropathologistes. La concordance interobservateur a été évaluée. Le taux
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d’accord est faible (kappa=0.35) pour la présence ou non de prolifération
endothélio-capillaire, modéré (kappa=0.5) pour les autres items.

Dans une autre étude portant sur les oligodendrogliomes et les
oligoastrocytomes anaplasiques, et visant a detecter la co-déletion 1p19q, une
relecture des lames a été réalisée par 9 neuropathologistes. La concordance
diagnostique était de 63% pour les oligodendrogliomes et seulement 8% pour les
oligoastrocytomes [346].

Selon [I'équipe de [I’hopital Sainte Anne [347], cette variabilité
interobservateur dans le grading des oligodendrogliomes serait due
essentiellement au manque de précision des critéres analysés, laissant une large
part a la subjectivité des pathologistes dans le classement des oligodendrogliomes
en grade Il versus lll.

2. Tumeurs malignes

Elles représentent 40.4% des cas de notre série (44 cas).
Sur les 44 cas de tumeurs malignes, le grade radiologique était concordant
avec le grade histologique dans 42 cas, soit 95.5%.
Dans les 2 cas discordants quant au grade (4.5%), les types histologiques
sont les suivants:
Les 2 cas discordants quant au grade (4.5% des tumeurs malignes) sont :
- Une tumeur sous-tentorielle survenant chez un patient de 33 ans, chez
qui I'imagerie a évoqué le diagnostic de meéningiome de bas grade.
L’examen anatomopathologique est en faveur d’un médulloblastome
desmoplastique, diagnostic retenu méme aprés relecture des lames
histologiques et immunohistochimiques.
Dans la littérature, le médulloblastome a localisation hémisphérique ou au

niveau de I’APC peut parfois simuler une Iésion extra-axiale.
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Dans une série indienne [348] ayant inclus 20 cas de tumeurs extraaxiales a
base d’insertion durale, fortement rehaussées par le produit de contraste avec
parfois un ‘dural tail’ évoquant radiologiquement un méningiome, et dont le
diagnostic anatomopathologique était discordant, le médulloblastome était
retrouvé dans 2 cas (10%).

D’autres cas ont été rapportés [349 ; 350 ; 351 ; 352]

Figure 66 : Processus extra-axial au niveau de la FCP, isointense en T2 (a) et FLAIR (b), avec présence d’un discret cedéme

périlésionnel. Apres injection de produit de contraste (c), le rehaussement est hétérogene avec prise de contraste tentorielle
mimant un « dural tail ». Les coupes histologiques en coloration HES (d) objectivent une prolifération tumorale a haute

densité cellulaire avec présence de mitoses et de rosettes de Homer Wright. [GHOSAL N et al].
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- Une tumeur sus-tentorielle hémisphérique survenant chez un patient de 21
ans, chez qui I'imagerie est évocatrice d’oligodendrogliome de bas grade.
L’examen anatomopathologique a conclu initialement a un astrocytome
anaplasique. Aprés la relecture des lames et des blocs et la réalisation d’une
étude immunohistochimique (Ki67), le diagnostic anatomopathologique a été
redressé en faveur d’un oligo-astrocytome de grade II.

Cette discordance de grade au sein des gliomes est également rapportée
dans la littérature.

En plus de la subjectivité d’interprétation des criteres anatomopathologiques
comme précédement expliqué, la variabilité interobservateur peut étre attribuée a
I’lhétérogénéité des gliomes. Selon la représentativité des prélevements, une méme
peut étre diagnostiquée comme oligodendrogliome de grade Il ou lll, ou en
astrocytome de grade Il ou Il si les prélevements ont portés exlusivement sur la
composante de cellules isolées, ou en oligo-astrocytome de grade Il ou Ill s’ils ont

intéressé la composante solide et infiltrante de la tumeur.

B. Corrélations selon le type histologigue

Le taux de concordance entre les résultats de I'imagerie et le diagnostic
anatomopathologique quant au type histologique est de 75.2% (82 cas/109), passé

a 85% (95/109) apres la revue des cas discordants.
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1. Tumeurs neuro-épithéliales de bas grade

a.1l. Tumeurs gliales de bas grade

a.1l.1. Astrocytomes pilocytiques

Parmi les 9 cas d’astrocytomes pilocytiques retrouvés dans notre série,
Ilimagerie a évoqué le diagnostic dans 4 cas. 5 cas de discordance anatomo-
radiologique ont été notés.
Par ailleurs, I'astrocytome pilocytique a été également évoqué dans deux autres cas
correspondant  histologiquement a un hémangioblastome et a un

craniopharyngiome.

Tableau 16: Corrélations anatomo-radiologiques des astrocytomes pilocytiques avant la revue des

cas.

Diagnostic anatomo-pathologique

Astrocytomes pilocytiques

Oui Non Total
Oui 4 2 6
Diagnostic
Non 5 98 103
radiologique
Total 9 100 109

Les hypotheses diagnostiques radiologiques étaient:

- Cas n°1: Une tumeur gliale de haut grade, évoquée devant un processus de
I’langle ponto-cérébelleux infiltrant le chiasma,

- Cas n°2 et 3 : craniophayngiomes,

- Cas n°4 : un méningiome de la FCP,

- Cas n°5 : un médulloblastome ou épendymome.

182



Figure 67 : Coupes scannographiques objectivant la présence d’une énorme tumeur solido-
kystique a limites irrégulieres, se développant au niveau de la ligne médiane en intra et
syprasellaire. Elle est spontanément hypodense hétérogéne (a), rehaussée de facon intense et
hétérogéne au niveau de la portion charnue. Elle est responsable d’une hydrocéphalie. Le diagnostic
évoqué en imagerie est un craniopharyngiome. En anatomopathologie, il s’agit d’un astrocytome

pilocytique. [Service de radiologie- CHU Hassan Il de Fes].

Une réinterprétation radiologique et une relecture anatomo-pathologique des
cas discordants ont été effectuées.

Le diagnostic radiologique a été maintenu dans I’ensemble des cas.

Le diagnostic anatomopathologique a été maintenu dans les 3 premiers cas,
redressé dans les 2 autres aprés réalisation d’'une étude immunohistochimique.
Les diagnostics retenus sont le méningiome dans le 4e cas, et I’épendymome de
grade Il dans le 5e cas.

La revue des cas discordants a permis d’améliorer la sensibilité et la VPP qui
sont passées de 25 a 50% et 35 a 50% respectivement (p<0.001). La spécificité et la

VPN sont de 98%.
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Tableau 17: Corrélations anatomo-radiologiques des astrocytomes pilocytiques apres la revue des

cas.

Diagnostic anatomo-pathologique

Astrocytomes pilocytiques

Oui Non Total
Oui 4 2 6
Diagnostic
. . Non 3 100 103
radiologique
Total 7 102 109

L’index Kappa de concordance est de 0.5 avant la revue des cas, et de 0.59
apres réinterprétation radiologique et la relecture anatomopathologique corrélée a
une bonne concordance.

Dans une étude retrospective [353] analysant les aspects en IRM de 50 cas de
tumeurs de la FCP chez JI'enfant (15 astrocytomes pilocytiques, 18
médulloblastomes, 9 épendymomes, 8 autres tumeurs gliales), et évaluant le
diagnostic les corrélations entre I’hypothése radiologique et le diagnostic
anatomopathologique. La sensibilité, la spécificité, la VPP et la VPN de I'imagerie
(IRM+diffusion) dans le diagnostic de I’astrocytome pilocytique sont respectivement
de 93, 86, 74 et 97% ; avec une bonne corrélation avec I’histologie (kappa=0.73).

Khan et al [354] ont comparé les résultats scannographiques et
anatomopathologiques de 120 cas de tumeurs cérébrales de I'enfant (68
astrocytomes, 23 médulloblastomes, 8 craniopharyngiomes, 6 épendymomes, 2
hémangioblastomes, ...). La concordance globale (tous types histologiques) est de
93.33%. Le diagnostic d’astrocytome été évoqué avec une sensibilité, spécificité,

VPP et VPN de 100, 91, 92.6 et 100% respectivement.
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Modérée (kappa:0.5-

Notre série 25-50% 98% 35-50% 98%
0.59
Forbes 2011
93% 86% 74% 97% Bonne (kappa=0.73)
(IRM)
Khan 2009 Excellente
100% 91% 92.6% 100%
(TDM) (kappa=0.86)

Au niveau de la région sellaire, le craniopharyngiome représente le principal
diagnostic différentiel. Skipworth [355] a rapporté 3 cas de tumeurs sellaire et/ou
supra-sellaire dont I'imagerie était fortement évocatrice de craniopharyngiome, et
dont le diagnostic anatomopathologique a conclu a un astrocytome pilocytique.

Au niveau de la FCP, la présence d’une tumeur kystique avec un nodule mural
pose le probleme de diagnostic différentiel entre astrocytome pilocytique et
hémangioblastome. L’IRM de perfusion a prouvé son intérét dans la distinction
entre ces deux entités.

Le rCBV est nettement plus élevé dans I’hémangioblastome par rapport a
I’astrocytome pilocytique avec, selon les séries, des valeurs de rCBV variant de 7 a

11.74 pour le premier, et 0.48 a 1.9 pour le second [273 ; 356].
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a.1l.2. Astrocytome sous-épendymaire a cellules géantes

Le diagnotic d’astrocytome sous-épendymaire a été évoqué dans un seul cas,
confirmé par I’histologie.

L’épendymome du ventricule latéral a été évoqué comme 2e hypothése
diagnostique.

La sensibilité et la spécificité de I'imagerie sont de 100% avec une excellente
concordance (kappa=1).

Dans la littérature, I'astrocytome sous-épendymaire a cellules géantes peut
étre confondu radiologiquement avec le neurocytome central, le sub-épendymome
ou plus rarement I’épendymome [57].L’association a des tubers et des nodules
sous-épendymaires (90-100 % des cas) est un argument fort en faveur de ce
diagnostic [357].

a.1.3. Astrocytome diffus

Parmi les 6 cas d’astrocytomes diffus retrouvés dans notre série, le
diagnostic a été évoqué par I'imagerie dans 3 cas.

L’astrocytome diffus a été également évoqué dans un autre cas dont

I’examen histologique était en faveur d’un kyste arachnoidien.

Tableau 18: Corrélations anatomo-radiologiques des astrocytomes diffus avant la revue des cas.

Diagnostic anatomo-pathologique
Astrocytome diffus

Oui Non Total
Oui 3 1 4
Diagnostic
Non 3 102 105
radiologique
Total 6 103 109
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M Diagnostic évoqué radiologiquement B Diagnostic non évoqué radiologiguement

Figure 68 : Corrélations anatomo-radiologiques des astrocytomes diffus avant la revue des cas.

Une discordance anatomo-radiologique a été retrouvée dans 3 cas. Les

hypothéses diagnostiques radiologiques étaient:

Un glioblastome, évoqué dans un cas devant la présence d’une 2¢ lésion
nodulaire satellite.

un kyste épidermoide: 1 cas,

un médulloblastome : 1 cas.

Une réinterprétation radiologique et une relecture anatomo-pathologique des
cas discordants ont été réalisées.

Le diagnostic radiologique a été maintenu dans les 2 premiers cas. Dans le 3¢

cas, I'astrocytome diffus est évoqué comme 2¢ hypothese diagnostique apres le
médulloblastome.
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Le diagnostic anatomopathologique a été maintenu dans I’ensemble des cas.

Figure 69 : Processus kystique mal limité se développant au niveau du 4e ventricule. En TDM, il est
hypodense homogéne, non modifié par le produit de contraste iodé. En IRM, il est hypointense en
T1 et FLAIR, hyperintense en T2, hypointense en diffusion. Il est responsable d’une hydrocéphalie
et d’un engagement. L’imagerie a évoqué un kyste épidermoide. En anatomopathologie, il s’agit

d’un astrocytome diffus. [Service de radiologie- CHU Hassan |l de Fés].

Tableau 19:Corrélations anatomo-radiologiques des astrocytomes diffus apres revue des cas.

Astrocytome diffus

Oui
Diagnostic
Non
radiologique
Total

Diagnostic anatomo-pathologique

Oui

4

Non Total
1 5
102 104
103 109
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La revue des cas a permis d’améliorer la sensibilité et la VPP qui sont
respectivement passées de 50 a 67% et de 75 a 80% (p<0.01). La spécificité et la
VPN sont de 98 et 97%.

La concordance s’est également améliorée avec un indice kappa passant de
0.58 (concordance modérée) a 0.72 (bonne concordane).

Dans le cas discordant « glioblastome vs astrocytome diffus », le diagnostic
de glioblastome a été suspecté radiologiquement devant le caractére multicentrique
des lésions (tumeur principale prenant le contraste sous forme d’anneau épais
irrégulier associée a une deuxieme lésion nodulaire satellite). L’histologie a quant a
elle conclu a un astrocytome diffus (grade IlI) vu I'absence de critéres suffisants
pour classer la tumeur en grade IV ; a noter que le matériel examiné correspond a
des prélévements biopsiques.

Il est bien établi que les tumeurs gliales sont des tumeurs hétérogenes,
pouvant comporter au sein de la méme lésion des secteurs de différents grades. La
réalisation de préléevements au niveau de zones de bas grade implique une sous-
estimation du grade tumoral.

a.1l.4. Oligodendrogliome

L’oligodendrogliome est représenté dans notre série par 3 cas, dont deux
sont concordants avec I'imagerie. Dans le 3®me cas, le diagnostic évoqué est celui
d’une tumeur gliale de haut grade.

Par ailleurs, I'oligodendrogliome a été suspecté radiologiquement dans un autre
cas, dont I’examen anatomo-pathologique était en faveur d’un astrocytome

anaplasique.
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Tableau 20 : Corrélations anatomo-radiologiques des oligodendrogliomes avant la revue des cas.

Diagnostic histologique
Oligodendrogliomes

Oui Non Total
Oui 2 1 3
Diagnostic
Non 1 105 106
radiologique
Total 3 106 109

Ces deux derniers cas ont bénéficié d’une réinterprétation radiologique et
d’une relecture anatomopathologique. Le diagnostic histologique a été modifié
dans les deux cas, en faveur d’oligodendrogliome anaplasique dans le le cas, et
d’oligoastrocytome de grade Il dans le second.

Aprés revue des cas discordants, I'indice kappa est passé de 0.65 a 0.79,
témoignant d’une bonne corrélation anatomo-radiologique.

Une amélioration de la sensibilité et de la VVP a été notée avec des valeurs
passant de 67% a 100 % pour les deux.

La spécificité de I'imagerie dans le diagnostic de I’oligodendrogliome est de
99%.

Cette variabilité interobservateur en matiere d’oligodendrogliomes est
rapportée et ses causes sont éclaircies dans la littérature. En effet, certains
oligodendrogliomes ou oligoastrocytomes peuvent é&tre interprétés comme
astrocytomes, et ce en raison de la gliose astrocytaire réactionnelle parfois
prédominante, faite d’astrocytes dystrophiques, pouvant masquer une infiltration
oligodendrogliale a cellules isolées et faire porter a tord le diagnostic
d’astrocytome. L’immunomarquage par I’anticorps anti-GFAP n’est pas d’une aide

diagnostique vu que la GFAP est exprimée par les astrocytes aussi bien tumoraux
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que réactionnels. Par contre, un immunomarquage par I’anticorps anti-Olig2 ou
anti-internexine permet de faire la part entre les deux entités en mettant en
évidence les cellules oligodendrogliales [121.]

Ces deux anticorps ne sont pas disponibles dans notre formation.

Tableau 21: Corrélations anatomo-radiologiques des oligodendrogliomes apres revue des cas.

Diagnostic anatomo-pathologique
Oligodendrogliomes

Oui Non Total
Oui 2 1 3
Diagnostic
. . Non 0 106 106
radiologique
Total 2 107 109

De point de vue radiologique, la distinction au sein des gliomes, en
particulier entre astrocytomes et oligodendrogliomes (et oligoastrocytomes) reste
parfois difficile [97.]. En dehors des données conventionnelles comme la fréquence
des calcifications, les courbes de spectroscopie et les données de la diffusion sont
globalement similaires [32 ; 97 ; 104]

a.1.5. Oligo-astrocytome de grade Il

Le diagnostic d’oligo-astrocytome bénin a été retrouvé chez un seul patient.

Le diagnostic radiologique était concordant avec I'imagerie qui était en faveur
d’une tumeur gliale de bas grade.

a.1.6. Subépendymome

Le diagnostic de subépendymome a été évoqué dans un seul cas, confirmé

par I’histologie.
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La sensibilité et la spécificité de I'imagerie sont de 100%. La concordance
anatomo-radiologique est excellente (kappa=1).
Dans la littérature, le diagnostic différentiel se fait radiologiquement avec le
neurocytome central et I'astrocytome sous-épendymaire a cellules géantes [3s9].
a.1.7. Ependymomes
Parmi les 6 cas d’épendymomes inclus dans notre série, I'imagerie avait
évoqué ce diagnostic dans 4 cas.
L’épendymome a été évoqué également dans trois autres cas dont I’examen
anatomopathologique était en faveur de:
- Médulloblastomes (2 cas),
- astrocytome pilocytique (1 cas).
Une discordance anatomo-radiologique a été retrouvée dans 2 cas. Les
hypothéses diagnostiques radiologiques étaient:
Une tumeur gliale de haut grade (1 cas),

un médulloblastome (1 cas).

Tableau 22: Corrélations anatomo-radiologiques des épendymomes avant revue des cas.

Diagnostic anatomo-pathologique

Ependymomes
Oui Non Total
Oui 4 3 7
Diagnostic
Non 2 100 102
Radiologique
Total 6 103 109
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Figure 70: Corrélations anatomo-radiologiques des épendymomes avant la revue des cas

Une réinterprétation radiologique et une relecture anatomo-pathologique des
cas discordants ont été réalisées :

- En imagerie :

I’hypothese d’une tumeur gliale de haut grade a été maintenue. La

discordance a persistée.

L’hypothése du médulloblastome a été redréssée en faveur de

I’épendymome.

- Le diagnostic anatomopathologique a été maintenu dans I’ensemble des

cas. Un 7¢ cas d’épendymome a par ailleurs été retenu, diagnostiqué

initialement comme astrocytome pilocytique.
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Figure 71: Coupes IRM mettant en évidence la présence d'une tumeur intraaxiale sus-tentorielle a limites
nettes irrégulieres, hypointense en pondération T1 (a), hyperintense en pondération T2 (b) et FLAIR (c). Elle
prend le contraste de fagon intense et hétérogene (d). L’imagerie est évocatrice d’'une tumeur gliale de haut
grade. L’examen anatomopathologique est en faveur d’un épendymome de grade Il. [Service de radiologie-

CHU Hassan Il de Fes].

Tableau 23: Corrélations anatomo-radiologiques des épendymomes apres revue des cas.

Diagnostic anatomo-pathologique

Ependymomes
Oui Non Total
Oui 6 1 7
Diagnostic
Non 1 101 102
radiologique
Total 7 102 109
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Apres la réinterprétation radiologique et la relecture anatomopathologique,
I'indice de concordance est passé de 0.59 a 0.85 et la corrélation, modérée
initialement, est devenue excellente.

Une amélioration de la sensibilité, de la spécificité et de la VPP est objectivée.
Les valeurs sont passées de 67, 97, 57et 98% a 85, 99, 86 et 99% respectivement.

Nous avons évalué les corrélations anatomo-radiologiques entre les 3 types
histologiques primitifs les plus fréguemment rencontrés au niveau de la FCP, a

savoir le médulloblastome, I’épendymome et [I'astrocytome pilocytique. Les

résultats sont détaillés dans le tableau suivant :

Tableau 24: Corrélations anatomo-radiologiques des tumeurs les plus fréquentes de la FCP dans

notre série.
Ependymome Médulloblastome Astrocytome pilocytique
Tumeurs de la FCP R S
Avant Apres Avant Apres Avant
Apreés revue

revue revue revue revue revue
Sensibilité 67% 85.7% 67% 85.7% 75% 100%
Spécificité 80% 90% 70% 80% 100% 100%
VPP 67% 85.7% 57% 75% 100% 100%
VPN 80% 90% 78% 89% 92% 100%
Corrélation Modérée Bonne Médiocre Bonne Excellente Excellente
(avec kappa) (0.46) (0.64) (0.35) (0.64) (0.81) 1)
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Ces résultats ont été comparés avec ceux de la littérature, notamment ceux
rapportés par Forbes [353] et par Bull [360], évaluant essentiellement I'intérét des
séquences de diffusion dans le diagnostic des tumeurs de la FCP chez I’enfant et
I’adulte jeune.

Les épendymomes se caractérisent par des valeurs d’ADC supérieures a celles
retouvées dans [I'astrocytome pilocytique, et inférieures a celles du

médulloblastome [353 ; 360 ; 361].

Tableau 25: Corrélations anatomoradiologiques en matiere d'épendymomes de la FCP dans notre

série et dans la littérature.

Bull J et al. 2012 [360] Forbes et al. 2011

Ependymomes Notre série

(ADC=1.18+/-0.028) [353]

Sensibilité 85.7% 80% 89%
Spécificité 90% 96.3% 87.9%

VPP 85.7% 80% 67%

VPN 90% 96.3% 97%
Corrélation (avec Bonne Bonne Bonne
kappa) (0.75) (0.76) (0.7)

Notre série comporte par ailleurs un cas d’épendymome sus-tentoriel intra-
parenchymateux. Cette localisation extraventriculaire a conduit radiologiquement a

I’lhypotheése d’une tumeur gliale astrocytaire.
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Une vingtaine de cas d’épendymomes sus-tentoriels purement
parenchymateux sans extension ventriculaire ont été rapportés dans la littérature
[362 ; 363 ; 364 ; 365].

Les principaux diagnostics différentiels sont les tumeurs astrocytaires de bas
grade et de haut grade, les PNETs, les gangliogliomes, et les oligodendrogliomes
[366 ; 367 ; 368].

b. Tumeurs neuronales et glio-neuronales

Les tumeurs glioneuronales sont représentées par deux cas:

- Un cas de liponeurocytome cérébelleux
- Un cas de gangliogliome de grade Il
Dans ces deux cas, le diagnostic radiologique émis est celui d’une tumeur

gliale de bas grade, sans autre précision.

2. Tumeurs neuro-épithéliales de haut grade

a. Tumeurs gliales de haut grade
a.1l.1. Astrocytomes anaplasiques
4 cas d’astrocytomes anaplasiques sont inclus dans notre série.
Le diagnostic a été évoqué radiologiquement chez 3 patients. Chez le 4e
patient, I’'imagerie était en faveur d’un oligodendrogliome.
L’astrocytome anaplasique a été également évoqué dans 3 autres cas dont
I’examen histologique était en faveur de:
- Médulloblastome (1 cas),
- Hémangioblastome (1cas),

- Glioblastome (1cas).
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Tableau 26: Corrélations anatomo-radiologiques des astrocytomes anaplasiques avant la revue des

cas.

Astrocytomes Diagnostic anatomo-pathologique
Anaplasiques Oui Non Total
Oui 3 3 6
Diagnostic
Non 1 102 103

radiologique
Total 4 105 109

Une réinterprétation radiologique et une relecture anatomo-pathologique des
cas discordants ont été réalisées.

L’hypothése diagnostique radiologique a été redressée en faveur du
médulloblastome dans le 1e cas, concordant avec le résultat anatomo-
pathologique. Dans les deux derniers cas, la discordance a persisté avec maintien
des hypothéses diagnostiques antérieurement émises (hémangioblastome et
glioblastome).

Le diagnostic anatomopathologique a été redressé dans le cas ou I'imagerie
était évocatrice d’oligodendrogliome. La relecture des lames et des blocs avec
réalisation d’une étude immunohistochimique (Ki67) ont permis de retenir le
diagnostic d’oligo-astrocytome de grade II.

Ainsi, I'indice de concordance kappa est passé de 0.58 a 0.74. La sensibilité

et spécificité sont passées respectivement de 75 a 100% et de 97 a 98%.
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Tableau 27: Corrélations anatomo-radiologiques des astrocytomes anaplasiques apres revue des

cas.

Diagnostic anatomo-pathologique
Astrocytomes anaplasiques

Oui Non Total
Oui 3 2 5
Diagnostic
Non 0 104 104
radiologique
Total 3 106 109

Pour le cas discordant « oligodendrogliome vs astrocytome anaplasique », la
variabilité interobservateur en matiére de diagnostic d’oligodendrogliomes ou
oligoastrocytomes, comme antérieurement argumenté (chapitre corrélations des
oligodendrogliomes), est vraisemblablement due a la présence d’une gliose
astrocytaire réactionnelle parfois importante pouvant masquer une infiltration
oligodendrogliale a cellules isolées et faire porter a tord le diagnostic
d’astrocytome [121].

Par ailleurs, et comme décrit dans plusieurs études [347 ; 348 ; 370], la
variabilité inter- et intraobservateur peut également étre expliquée par le manque
de reproductibilité et de précision des criteres histologiques utilisés dans le
grading des gliomes, laissant une large part a la subjectivité des pathologistes.

Dans une étude ameéricaine visant a évaluer la variabilité inter-observateur en
matiére de tumeurs astrocytaires, deux groupes pathologistes (5
neuropathologistes et 5 pathologistes généraux) ont été formés. Une relecture des

lames a été effectuée [371]. Les résultats sont les suivants :
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Tableau 28 : Résultats de I'’étude américaine évaluant la variabilité interobservateur dans le diagnostic

des tumeurs astrocytaires. (*: 3 lecteurs dans le groupe des neuropathologistes; 3 lecteurs au

maximum dans le groupe des pathologistes généraux) [371].

Prayson et al. Neuropathologistes Pahologistes généraux
Concordance de 5 lecteurs 40% (12/30) 20% (6/30)
Concordance de 4 lecteurs 46.7% (14/30) 23.3% (7/30)
Concordance de 3 lecteurs ou moins* 13.3% (4/30) 56.7% (17/30)
Corrélations entre les lecteurs Bonne (kappa=0.63) Médiocre (kappa=0.36)

a.1l.2. Oligodendrogliomes anaplasiques

4 cas d’oligodendrogliomes anaplasiques sont inclus dans notre série.
L’imagerie était évocatrice du diagnostic dans 3 cas.

La discordance anatomo-radiologique a été retrouvée dans un seul cas. Le

diagnostic radiologique était en faveur d’un abces ou d’un tuberculome.

Tableau 29: Corrélations anatomo-radiologiques des oligodendrogliomes anaplasiques avant revue

des cas.
Diagnostic histologique
Oligodendrogliomes anaplasique
Oui Non Total
Oui 3 0 3
Diagnostic
Non 1 105 106
radiologique
Total 4 105 109
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Aprés réinterprétation radiologique et relecture des lames histologiques du
cas discordant, le diagnostic d’oligodendrogliome anaplasique est retenu par les
radiologues, maintenu par les pathologistes.

L’indice de concordance kappa a varié de 0.85 a 1, témoignant d’une
excellente concordance.

La spécificité de [I'imagerie dans le diagnostic d’oligodendrogliome
anaplasique ainsi que valeur prédictive positive sont de 100%.

La sensibilité est passée de 75 a 100% apreés la revue du cas discordant.

Tableau 30: Corrélations anatomo-radiologiques des oligodendrogliomes anaplasiques aprés revue

des cas.

Oligodendrogliomes Diagnostic histologique

anaplasiques Oui Non Total
Oui 4 0 4
Diagnostic
) ) Non 0] 105 105
radiologique

Total 4 105 109

a.1.3. Glioblastomes
Notre série comporte 14 cas de glioblastomes dont 11 concordent avec le

diagnostic évoqué par I'imagerie.

Tableau 31:Corrélations anatomo-radiologiques des glioblastomes avant la revue des cas.

) Diagnostic histologique
Glioblastomes

Oui Non Total
Oui 11 4 15
Diagnostic
. . Non 3 91 94
radiologique
Total 14 95 109
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Dans les 3 autres cas, les hypothéses diagnostiques radiologiques sont:
- 1e cas : I’astrocytome anaplasique,
- 2¢ cas : Le méningiome,
- 3¢ cas : le papillome.

La relecture anatomopathologique n’a pas modifiée les diagnostics
antérieurement établis.

La réinterprétation radiologique a retenu le diagnostic d’astrocytome
anaplasique dans le le cas. Dans les 2 autres cas, le diagnostic radiologique a été
redressé en faveur du glioblastome.

Par ailleurs, le diagnostic de glioblastome ou de tumeur gliale de haut grade
a été évoqué radiologiquement dans 4 autres cas. L’examen anatomo-pathologique

a retenu le diagnostic de:

Métastase (1 cas),

Lymphome (1 cas),

PNET (1 cas),

Et méningiome (1 cas).
Le diagnostic anatomo-pathologique a été maintenu dans I’ensemble des

cas.

Ainsi, le taux de concordance anatomo-radiologique Kappa est passé de 0.72
a 0.81 apres revue des cas discordants. La concordance anatomo-radiologique est
bonne a excellente en matiére de diagnostic du glioblastome.

La revue des cas a permis d’augmenter la sensibilité qui est passée de 78.6 a
92.8%. La spécificité, la VPP et la VPN dans le diagnostic de glioblastomes sont

respectivement de 95.8, 76.5, et 98.9%.
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Tableau 32: Corrélations anatomo-radiologiques des glioblastomes apreés la revue des cas.

Diagnostic histologique
Glioblastomes
Oui Non Total
Oui 13 4 17
Diagnostic
Non 1 91 92
Radiologique
Total 14 95 109
Glioblastomes

(14 cas)
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Figure 72: Corrélations anatomo-radiologiques des glioblastomes.

Les discordances ont porté alors sur :

#« glioblastome versus astrocytome anaplasique »

Dans la littérature, le diagnostic différentiel

radiologique entre le
glioblastome et I’'astrocytome anaplasique est essentiellement fondé sur I’extension
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Iésionnelle, le caractere hétérogéne de I’ensemble de la Iésion ou d’une zone
parcellaire, I’existence de vastes nappes tumorales ne prenant pas le contraste ou
au contraire leur absence [372]. La distinction radiologique entre ces deux entités
de gliomes malins n’est toutefois pas possible.

Par contre, la distiction entre les gliomes de bas grade et ceux de haut grade
est quant a elle importante, vu les implications thérapeutiques et pronostiques
différentes engendrées [373].

Plusieurs études ont été réalisées dans ce sens, visant d’évaluer I'apport de
I'imagerie conventionnelle, et surtout des nouvelles techniques d’imagerie, dans le
grading des tumeurs gliales [80 ;373 ; 374 ; 375].

L’analyse des résultats de la littérature rameéne a conclure que les techniques
de perfusion et de spectroscopie permettent d’augmenter de facon souvent
significative la sensibilité et la spécificité de I'imagerie dans la discrimination entre

les gliomes de bas grade et de haut grade.
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Tableau 33: Revue de la littératue évaluant et comparant I’'apport de I'IRM conventionnelle et/ou

multimodalités dans la discrimination entre gliomes de bas grade et gliomes de haut grade.

(*rTPmax : taux maximal du signal de perfusion).

Séries

Notre série

KIM MJ
2011

LAW 2003

SERVER
2011

KIM HS
2007

ARVINDA
2009

Techniques d’imagerie

TDM et / ou IRM conventionnelle

+/- IRM multimodalité

IRM conventionnelle

IRM conventionnelle

IRM conventionnelle + Perfusion
(rCBV max=1.75)

Perfusion+ Spectro

IRM conventionnelle + Diffusion
(ADCmax= 1.07)

Spectroscopie (Cho/Cr=1.35et

Cho/NAA=1.78 respectivement)

Diffusion+ Spectro

Perfusion par marquage de spins
(rTPmax=1.24)

Diffusion
(ADCmin= 98 x10mm2/s)

Perfusion + Diffusion

IRM conventionnelle

Diffusion (ADC= 98mmz2/s)

Perfusion (rCBV max=2.91)

Sensibilité

96%

77.1%

72.5%

95%

93.3%

79.7%

83.3 et
100%

91.5%

91.5%

90.9%

90.9%

42.1%

90%

94.7%

Spécificité

74%

73.1%

65%

57.5%,

60%

60%

85.1 et
57.4%

100%

81.8%

81.8%

90.9%

75%

87.1%

93.75%

VPP

75.8%

79.4%

86.1%

87%

87.5%

88.7%

41.7
et 23%

100%

91.3%

90.9%

95.2%

72.72
%

81.8%

90%

VPN

95.2%

70.4%

44.1%

79.3%

75%

42.9%

97.6 et
100%

60%

90.1%

81.8%

83.3%

45.1%

93.1%

96.8%
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+ « glioblastome versus métastase»

Le glioblastome et la métastase cérébrale présentent des aspects
pratiquement similaires en imagerie conventionnelle. Plusieurs travaux ont été
réalisés, s’interessant surtout a I’apport de la spectroscopie et de la perfusion dans
la discrimination entre glioblastomes et métastases.

A travers une revue de 23 cas de glioblastomes et 24 cas de métastases
cérébrales, le taux de lipides retouvé dans le glioblastome est de 2.6 +/- 0.6,
inférieur a celui retrouvé dans les métastases (3.8+/-1.4) (P < 0.0001).Le taux de
lipides a permis la distinction entre les deux entités avec une sensibilité et une
spécificité de 80% [376].

L’apport de la spectroscopie dans le diagnostic différentiel entre métastases
et glioblastomes a été également évalué par Server [377], et ce a travers une revue
de 73 IRM morphologiques combinées a la spectroscopie. Les diagnostics
histologiques étaient 20 métastases, 34 glioblastomes, et 19 astrocytomes
anaplasiques. Les taux analysés sont Cho/Cr, Cho/NAA, NAA/Cr au niveau de la
tumeur, de I'cedeme péritumoral et de la substance blanche controlatérale
d’apparence saine. Des différences significatives ont été notées entre les
métastases et les gliomes de haut grade, intéressant essentiellement les taux de

Cho/Cr et Cho/NAA au niveau de I’cedéeme périlésionnel.
Tableau 34 : Evaluation de I’'apport de la spectroscopie dans la discrimination entre gliomes de haut

grade et métastases. [377].

Server 2010 Sensibilité Spécificité VPP VPN

Cho/Cr
(cutoff=1.24)

100% 88.9% 80% 100%

Cho/NAA
(cutoff=1.11)

100% 91.1% 83.3% 100%
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Dans un but de

limiter

I’'indication de

la biopsie stéréotaxique qui

s’accompagne d’une morbidité et mortalité non négligeable, Setzer a établi les

corrélations « spectroscopie versus biopsie stéreotaxique » en matiere de gliomes

de haut et de bas grade, métastases et lymphomes. La spectroscopie permet la

distinction entre ces différents types tumoraux avec une bonne sensibilité et

spécificité. Cependant, la spectroscopie présente des limitations ne lui permettant

pas de remplacer la biopsie stéréotaxique [340].

Tableau 35: Corrélations entre les résultats de la spectroscopie protonique et la biopsie

SETZER M et al.

2007

Gliomes de

bas grade

Gliomes de

haut grade

Métastases

Lymphomes

Sensibilité

91.6%

87.7%

92.3%

90.9%

stéréotaxique.

Spécificité

100%

93.3%

95.4%

97.0%

VPP

100%

95.5%

80.0%.

83.3%

VPN

98.5%

82.3%

98.4%

98.5%

Corrélation

Bonne a
excellente, avec
kappa variant de
0.68 (gliomes de

haut grade) a
0.84

(lymphomes)

L’imagerie peut également distinguer I'infiltration péritumorale, observée

dans les gliomes de haut grade et dans les lymphomes, de I’'cedéme vasogénique

qui accompagne habituellement les métastases et les méningiomes. En séquences

de diffusion, Server a évalué les valeurs et les taux d’ADC au niveau de la tumeur et

de la zone péritumorale dans 93 cas de tumeurs cérébrales (59 gliomes de haut

grade, 23 métastases, 5 lymphomes, 6 méningiomes). Les valeurs obtenues ont
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permis de différencier radiologiquement les gliomes de haut grade des métastases
avec une sensibilité, spécificité, VPP et VPN de 72.9, 82.6, 91.5, et 54.3%
respectivement. Cependant la distinction entre lymphomes et gliomes de haut
grade ou encore lymphomes et métastases n’était pas satisfaisante [378].

+ « glioblastome versus méningiome» :

Certains gliomes superficiels s’accompagnent de réactions méningées a type
d’épaississements méningés et bien qu’en localisation intraparenchymateuse,
simulent des lésions extra-axiales et, en particulier, des méningiomes. Les
séquences de perfusion permettent de faire la part entre gliomes de haut grade et
méningiomes [4 ;182 ; 379 ; 380].

Linsenmann a rapporté un cas de tumeur de la FCP ayant un développement
exophytique, survenant chez un patient de 55 ans, dont I'aspect radiologique a
orienté en premier vers un méningiome et dont I’examen anatomopathologique a
conclu a un glioblastome [381].

La spectroscopie, comme rapporté dans la littérature, joue un rble dans la
discrimination entre glioblastome, méningiome et métastase. Pour Wijnen,
I’évaluation des métabolites au niveau de I’cedéme périlésionnel autour du
glioblastome et du méningiome, le taux de choline et le taux de (myo-
inositol+glycine)/(NAA+ créatine) sont nettement supérieurs a ceux retrouvés dans
le méningiome et la métastase cérébrale [382].

a.1l.4. épendymomes anaplasiques

Le diagnostic d’épendymome anaplasique a été posé dans un seul cas, chez

qui I'imagerie était évocatrice d’un médulloblastome.
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Tableau 36 : Corrélations anatomo-radiologiques des épendymomes anaplasiques avant la revue

des cas.
Diagnostic histologique
Ependymome anaplasique
Oui Non Total
Oui 0 1 1
Diagnostic
: : Non 1 107 108
Radiologique
Total 1 108 109

Inversement, I’épendymome anaplasique a été évoqué sur les données de
I'imagerie chez un autre patient; I’examen anatomo-pathologique a retenu le
diagnostic de meédulloblastome.

Une réinterprétation radiologique et une relecture anatomo-pathologique ont
été effectuées.

Le diagnostic radiologique retenu est celui d’épendymome anaplasique,
permettant de lever la discordance initialement retrouvée.

L’épendymome anaplasique pose alors un probléme de diagnostic différentiel
avec le médulloblastome.

L’index de concordance Kappa apres la revue des cas est de 0.66.

b. Tumeurs embryonnaires

b.1. Médulloblastomes

Parmi les 8 cas de médulloblastomes de notre série, I'imagerie était
évocatrice du diagnostic dans 4 cas.

Dans les 4 autres cas, les hypothéses diagnostiques radiologiques étaient:

- I’épendymome (2 cas),

- I’astrocytome anaplasique (1 cas),

- le méningiome (1 cas).
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Tableau 37 : Corrélations anatomo-radiologiques des médulloblastomes avant la revue des cas.

Diagnostic histologique
Médulloblastomes

Oui Non Total
Oui 4 4 8
Diagnostic
. . Non 4 97 101
radiologique
Total 8 101 109

Ces hypothéses ont été maintenues dans 2 cas (épendymome et
méningiome), redressées dans les deux autres (épendymome et astrocytome
anaplasique) en faveur du médulloblastome.

Le médulloblastome a été suspecté également dans 4 autres cas dont

I’examen anatompo-pathologique était en faveur de:

1e cas: épendymome,

2¢ cas: épendymome anaplasique,
- 3¢ cas: astrocytome diffus,

- 4 cas:astrocytome pilocytique.
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M édulloblastome: Coupes IRM objectivant une tumews cérébelleuse hémisphérique tissulaire 3 limites
neftes iméquiiéres | hypointense T1 (a), hyperintense hétérogéne en T2 (b), isointense en FLAIR,
prenant le contraste de fagon intense hétérogene (d). En diffusion (e}, la tumeur est hyperintense avec
restriction du signal. En spectroscopie (1, g, on note une hausse du pic de choline, une baisse du pic
de NAA, une résonance de lipides, sans résanance d'e myoinositol; le rapport Chaline Cr est de 4.6,
le rapport Choline NAA est de 3.

L'imagerie 2 initialement Evogqué un astrocytome anaplasique, hypothése redressée en faveur d'un
médulloblastome aprés réimerprétation radiologique.

L' examen anatomopathologique a conchy & un médullablastome

Apres réinterprétation radiologique de ces cas évoquant le médulloblastome,
les hypothéses diagnostiques radiologiques étaient toujours en faveur de ce dernier
dans le 3e et le 4e cas. Par contre, dans les deux premiers cas, les hypothéses
radiologiques orientent vers I’épendymome conformément aux résultats anatomo-
pathologiques.

Le diagnostic anatomo-pathologique a été maintenu dans I’ensemble des

cas.
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Tableau 38 : Corrélations anatomo-radiologiques des médulloblastomes apreés la revue des cas.

Diagnostic histologique
Médulloblastomes

Oui Non Total
Oui 6 2 8
Diagnostic
Non 2 99 101
radiologique
Total 8 101 109

La corrélation anatomoradiologique était modérée (kappa= 0.46), devenue
bonne aprés la revue des cas (kappa=0.73).

La sensibilité de I'imagerie dans le diagnostic du médulloblastome ainsi que
la VPP ont varié de 50 a 75% ; la spécificité et la VPN sont de 98%.

Dans la littérature, le diagnostic différentiel radiologique repose sur les
épendymomes, les astrocytomes pilocytiques, les méningiomes, les rares gliomes
malins de fosse postérieure, les métastases (adultes beaucoup plus souvent
qu’enfants), les hémangioblastomes voire le gangliocytome dysplasique [ 200 ;
201 ; 203 ; 210 ; 383 ; 384].

Plusieurs auteurs ont analysé I'apport des sequences de diffusion dans le
diagnostic du meédulloblastome. En effet, le médulloblastome est une tumeur
maligne caractérisée par une haute densité cellulaire, se traduisant par une
restriction du signal en diffusion avec baisse de I’ADC.

Nous avons établis les corrélations entre ‘I'imagerie conventionnelle
combinée aux séquence de diffusion’ et ‘le diagnostic anatomopathologique de
médulloblastomes, puis nous les avons comparé avec ceux de la littérature. Les

résultats sont illustrés dans le tableau suivant :
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Tableau 39 : Corrélations entre anapath et imagerie de diffusion en matiere de médulloblastomes.

; Notre Bull J et al.
Médulloblastome o Forbes (2011)
série (2012)
Sensibilité 85.7% 93.7% 94.4%
Spécificité 80% 93.7% 91.7%
VPP 75% 93.7% 89.5%
VPN 89% 93.7% 95.6%
o Bonne Excellente
Corrélation (avec kappa) Excellente (0.85)
(0.64) (0.87)
Medulloblastomes
4
80%
g0 +2 -2
50 Histo: |
+Ependymome
40% | (Tcas)
-Ependymome
Are anaplasique (1czs)
20% ~ Astrocytome
| pilocytique i1 cs3)
- Astrocytome
s diffus i1 cas
Médulloblastome Autres tumeurs i
m Diagnostic évoqué radiol ogiquement m Diagnostic non évoqué radiologiqguement

Figure 73 : Corrélations anatomoradiologiques des médulloblastomes.
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b.2. PNET

Notre série comporte un seul cas de PNET. L’hypothése diagnostique évoquée
radiologiquement était une tumeur gliale de haut grade.

Malgré la réalisation d’une réinterprétation radiologique et d’une relecture
des lames histologiques, la discordance a persisté.

Dans la littérature, I'imagerie est souvent évocatrice du diagnostic chez
I’enfant. Chez I’adulte, le diagnostic différentiel repose sue les tumeurs gliales
malignes

3. Tumeurs nerveuses : Schwannomes

Le diagnostic de schwannome a été évoqué par I'imagerie dans 7 cas, tous
confirmés histologiquement.

Aucun cas de discordance n’a été retrouvé. L’'index de concordance kappa est
de 1.

La sensibilité et la spécificité de I'imagerie dans le diagnostic des
schwannomes ainsi que les valeurs prédictives positive et négative sont alors de
100%.

Dans la littérature, les schwannomes peuvent poser un proléme de diagnostic
différentiel avec les méningiomes, les métastases lepto-méningées, et les tumeurs
du rocher & extension méatique [386].

4. Tumeurs des méninges : Méningiomes

Notre série comporte 19 cas de méningiomes dont 17 cas concordent avec
les données de I'imagerie.
Dans les 2 autres cas, les hypothéses diagnostiques radiologiques sont:
- Cas n’l: un glioblastome,

- Casn’2:un lymphome,
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Par ailleurs, le diagnostic de méningiome a été suspecté radiologiquement
dans 3 autres cas dont I’examen anatomo-pathologique était en faveur de:
- Cas n°3 : un médulloblastome,
- Cas n’4 : un astrocytome pilocytique,

- Cas n’5: un glioblastome.

Tableau 40 : Corrélations anato-radiologiques des méningiomes avant la revue des cas.

Diagnostic histologique
Méningiomes

Oui Non Total
Oui 17 3 20
Diagnostic
Non 2 87 89
radiologique
Total 19 90 109

La réinterprétation radiologique a permis de :

- Maintenir les hypothéses diagnostiques radiologiques émises précédement
dans les cas n°1, n°3 et n°4.

- Rederesser le diagnostic dans les cas n° 2 et n°5 vers respectivement un
méningiome de haut grade et un méningiome de grade |
La relecture des lames anatomo-pathologiques a, quant a elle, permis de :

- Rederesser le diagnostic dans le cas n°4, retenant le diagnostic de
méningiome.

- Maintenir les diagnostics dans les autres cas.
Ainsi, aprés revue des cas, le hombre de méningiomes dans notre série est

passé de 19 a 20, parmi lequels 2 présentent une discordance anatomo-

radiologique :
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- Une discordance de grade et de type histologique (cas n°l): I'imagerie a
retenu I’hypothese d’un glioblastome. Les prélevements

anatomopathomogiques ont porté sur la prolifération sous décrite (figure ci-

dessous).

Figure 74: Coupe histologique HES vue au grossissement 200, objectivant une prolifération
méningothéliale disposée en faisceaux et en lobules, réalisant des enroulements par endroit. Il

s’agit d’un méningiome

- Une discordance de grade (cas n°2) : Un méningiome de haut grade était
suspecté radiologiquement vu I'infiltration osseuse. En anatomopathologie, le
diagnostic de méningiome méningothélial était maintenu vu I’aspect

morphologique et la négativité de I'index de prolifération Ki67.
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Figure 75 : Méningiome. Coupe histologique HES vue au grossissement 200 mettant en évidence

une prolifération tumorale méningothéliale disposée en faisceaux, infiltrant les travées osseuses.

L’infiltration osseuse par un processus méningé ne modifie pas le grade
histologique de la tumeur. En effet, I'infiltration osseuse peut s’observer dans le
cadre de méningiome quelque soit son grade, mais elle est plus fréquente dans le
méningiome en plaque

Certains cas de méningiomes bénins s’accompagnant d’hyperostose avec
extension extradurale voire extracranienne ont été rapportés, par El Kharras [zs7] ;

Yilmaz (3ss]; Bouiguila [389].

Tableau 41: Corrélations anato-radiologiques des méningiomes apres la revue des cas.

o Diagnostic histologique
Méningiomes

Oui Non Total
Oui 18 1 19
Diagnostic
: : Non 2 88 90
radiologique
Total 20 89 109
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Le taux de concordance Kappa entre I'imagerie et I’'anatomo-pathologie est
passé de 0.84 a 0.91 apres la revue des cas discordants, témoignant d’une
excellente corrélation anatomo-radiologique.

La revue des cas discordants a permis une augmentation de la VPP de facon
statistiquement significatve (p<0.001), passant de 85 a 94.8%.

La sensibilité, la spécificité ont discretement augmenté, mais de facon
statistiquement significative, passant de 895 et 96.7% a 90 a 98.9%
respectivement.

5. Hémangioblastomes

Parmi les 4 cas d’hémangioblastomes de notre série, le diagnostic a été
évoqué radiologiquement dans 2 cas.
Dans les 2 autres cas, les hypothéses diagnostiques évoquées par les
radiologues sont:
- l'astrocytome anaplasique (1 cas), avec persistance de la discordance
anatomo-radiologique apreés la revue du cas.
- I'astrocytome pilocytique (1 cas), hypothése redressée apres réinterprétation

radiologique du cas.

Tableau 42: Corrélations anatomo-radiologiques des hémangioblastomes avant la revue des cas.

Diagnostic histologique
Hémangioblastomes

Oui Non Total
Oui 2 0 2
Diagnostic
Non 2 105 107
radiologique
Total 4 105 109
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Figure 76: Coupes IRM objectivant un processus Kystique intraaxial bien limité se développant au
niveau du vermis cérébelleux, apparaissant en hyposignal en pondération T1 (a), FLAIR (c) et en
diffusion (e), en hypersignal en T2 (b). Les parois kystiques se rehaussent de facon intense.
L’imagerie est évocatrice d’un astrocytome anaplasique. Le diagnostic anatomopathologique a

retenu le diagnostic d’hémangioblasstome.
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Tableau 43: Corrélations anatomo-radiologiques des hémangioblastomes aprés la revue des cas.

Diagnostic histologique
Hémangioblastomes

Oui Non Total
Oui 3 0 3
Diagnostic
Non 1 105 106
radiologique
Total 4 105 109

La revue des cas a permis ainsi de modifier le taux de concordance Kappa qui
est passé de 0.66 a 0.86, témoignant d’une concordance bonne a excellente.

La sensibilité de I'imagerie dans le diagnostic de I’hémangioblastome est
passée de 50 a 75%.

La spécificité, la VPP et la VPN sont de 100, 100 et 99%.

Hemangioblastome
105
120
100
a0
Astrocytome
60 _,—--"’K pilocytique
.-";f
Astrocyto
2 2 0
- A L
0
Hémangioblastome Autres tumeurs

M Diagnostic évogué radiologiguement B Diagnostic non évoqué radiologiguement

Figure 77: Corrélations anatomo-radiologiques des hémangioblastomes.
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Dans la littérature, et comme précédemment détaillé (chapitre astrocytome
pilocytique), le diagnostic différentiel se pose essentiellement avec I’astrocytome
pilocytique [ 273 ; 390].

6. Lymphomes

Le diagnostic de lymphome (lymphome B diffus a grandes cellules) a été posé
dans 2 cas.

En radiologie, le lymphome a été évoqué comme le hypothése diagnostique
dans un cas, et comme 2e hypothése dans le 2e cas apreés le glioblastome.

Par ailleurs, le diagnostic de lymphome a été évoqué dans un autre cas dont
le diagnostic anatomo-radiologique est en faveur d’un méningiome transitionnel,
retenu méme aprés relecture des lames. Ce cas a bénéficié également d’une
réinterprétation radiologique ; I’hypothése de lymphome initialement émise a été
redressée en faveur d’'un méningiome de haut grade. On est ainsi passé
discordance de type et de grade histologique (entre lymphome et méningiome
transitionnel) a une discordance de grade (entre méningiome de grade | et
méningiome de grade lII).

La corrélation anatomoradiologique est bonne a excellente.

La sensibilité de I'imagerie dans le diagnostic des lymphomes est de 100%,
avec une VPP qui a augmenté de 67 a 100% de facon statistiquement significative
(p<0.01).

7. Tumeurs germinales

L’imagerie était évocatrice de germinome chez un seul patient, confirmé
histologiquement (dysgerminome) d’ou une excellente concordance anatomo-
radiologique.

Le pinéalocytome /pinéaloblastome a été évoqué comme diagnostic

différentiel.
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8. Tumeurs de la région sellaire : Craniopharyngiomes

L’imagerie a évoqué le diagnostic de craniopharyngiome chez un seul patient
parmi les 4 inclus dans notre série. Chez les 3 autres, le diagnostic suspecté
radiologiquement était:

- Cas n°1 et n°2 : Un papillome, hypotheses maintenues apres réinterprétation
radiologique.

- Cas n° 3: un astrocytome pilocytique, hypothese redressée en faveur du
craniopharyngiome apreés réinterprétation radiologique.

Par ailleurs, le craniopharyngiome était évoqué chez 2 patients chez qui

I’examen anatomopathologique a conclu a un astrocytome pilocytique.

Tableau 44: Corrélations anatomo-radiologiques des craniopharyngiomes avant la revue des cas.

Diagnostic histologique
Craniopharyngiomes

Oui Non Total
Oui 1 2 3
Diagnostic
Non 3 103 106
radiologique
Total 4 105 109
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Figure 78 : Coupes scannographiques cérébrales objectivant une lésion tumorale médiane a limites
floues, se développant au niveau des parois du 3¢ ventricule, isodense hétérogene, prenant le
contraste de facon modérée et hétérogene. Elle est responsable d’une hydrocéphalie d’amont. Les
calcifications, I’hémorragie et la nécrose sont absentes. L’imagerie est évocatrice de papillome.
L’examen anatomopathologique a conclu a un craniopharyngiome.[ Service de radiologie- CHU

Hassan Il de Fes].

Tableau 45: Corrélations anatomo-radiologiques des craniopharyngiomes apres la revue des cas.

Diagnostic histologique
Craniopharyngiomes

Oui Non Total
Oui 2 2 4
Diagnostic
Non 2 103 105
radiologique
Total 4 105 109
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Figure 79 : Corrélations anatomo-radiologiques des craniopharyngiomes.

Aprés la revue des cas discordants, la concordance anatomoradiologique
médiocre initialement (kappa=0.26), est devenue modérée (kappa=0.48).

Une amélioration de la sensibilité a été notée, passant de 25 a 50%, avec une
valeur prédictive positive de 50%. La spécificité et la VPN sont de 98%.

9. Métastases

Parmi les 7 cas de métastases cérébrales, le diagnostic a été évoqué par
I'imagerie comme ler diagnostic dans 6 cas.

Dans le 7e cas, la métastase cérébrale est évoquée en 2e plan comme

diagnostic différentiel avec le glioblastome.
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Tableau 46 : Corrélations anatomo-radiologiques des métastases cérébrales.

Diagnostic histologique

Métastases
Oui Non Total
Oui 6 0 6
Diagnostic Non 1 102 103
radiologique Total 7 102 109

La concordance anatomo-radiologique est excellente .
La sensibilité est de 85% ; la spécificité est de 100%. (p<0.001).

10. Kystes arachnoidiens

Le diagnostic de kyste arachnoidien a été évoqué par I'imagerie dans un seul
cas des deux inclus dans notre série.

Dans le 2e cas, le diagnostic suspecté avant et apres réinterprétation
radiologique est celui d’'une tumeur gliale de bas grade. La relecture
anatomopathologique a objectivé la présence d’une formation Kystique entourée
d’un tissu glial dont le caractére tumoral (tumeur gliale de bas grade) ou réctionnel
(gliose) ne peut étre formellement précisé.

L’indice Kappa est de 0.66, corrélé a une bonne concordance anatomo-
radiologique.

Apres la revue du cas discordant, cet indice est passé a 1, avec amélioration
de la concordance devenue excellente.

11.Chordomes

Le diagnostic de chordome a été évoqué radiologiquement dans deux cas,
confirmeés par I’histologie.

L’index Kappa est de 1, corrélé a une excellente concordance anatomo-
radiologique.

Le chondrosarcome a été évoqué comme diagnostic différentiel chez I’'un des

2 patients. Dans la littérature,
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CONCLUSIONS ET PERSPECTIVES

En établissant les corrélations anatomo-radiologiques en matiere de tumeurs
cérébrales, nous avons noté une bonne corrélation globale (70.4%), surtout en
terme de grading.

Pour le type histologique, les meilleurs résultats ont été obtenus dans les
tumeurs oligodendrogliales (grades Il et Ill), les glioblastomes, les méningiomes, les
schwannomes, les hémangioblastomes et les métastases ou la concordance est
bonne a excellente. Par contre, elle est faible a modérée dans les astrocytomes
pilocytiques, diffus et anaplasiques, les médulloblastomes et les épendymomes.

La réintérprétation radiologique et la relecture anatomopathologique,
réalisées respectivement par un radiologue ayant recu une formation spécialisée en
neuroradiologie, et par un neuropathologiste, ont permis de réduire la discordance
initialement retrouvée qui est passée de 29.4 a 16.5%. En effet, la rareté des
tumeurs cérébrales par rapport a I’ensemble des tumeurs de I’organisme ainsi que
leur polymorphisme histologique (24 types retouvés dans notre série) font que
I’acquisition d’expérience anatomopathologique soit difficile dans ce domaine, et
malgré toute I’expérience possible, il persiste des discordances et des variabilités
telles qu’en témoigne les séries de la littérature. Dans la série de Prayson, la
variabilité inter-observateur entre pathologistes expérimentés en neuropathologie
peut étre importante avec un taux d’accord entre de 3 lecteurs ne dépassant pas
13% [371].

Les résultats des corrélations établies sont illustrés dans le tableau suivant :

226



Tableau récapitulatif des corrélations anatomo-radiologiques.

Corrélationsinitiales Corrélations aprésrevue des cas
valeur k;a:z?l?fication sensibilite specificite| VPP | VPN valeur kngr:fication sengbilite | specificite | VPP | VPN
Astroc pilocytique 0,5 Modérée 44% 98% 67% | 95% | 0,59 Modérée 57% 98% 67% | 97%
ASECG 1 Excellente 100% 100% | 100% | 100% 1 Excellente 100% 100% 100% | 100%
Astrocytome diffus 0,58 Modérée 50% 99% 75% | 97% | 0,72 Bonne 67% 99% 80% | 98%
Oligodendr ogliome 0,65 Bonne 67% 99% 67% | 99% | 0,79 Bonne 100% 99% 99% | 100%
Oligoastrocytome | — — - - — — — — - - _ _
Subependymome 1 Excellente 100% 100% | 100% | 100%| 1 Excellente 100% 100% 100% | 100%
Ependymome 0,59 Modérée 67% 97% 97% | 98% | 0,85 Excellente 86% 99% 86% | 99%
Gangliogliome* — — — — — _ _ _ _ _ _ _
L iponeur ocytome* = = — — _ _ _ - - - — —
Astro anaplasique 0,58 Modérée 75% 97% 50% | 99% | 0,74 Bonne 100% 98% 60% | 100%
Oligo anaplasique 0,85 | Excellente 75% 100% | 100% | 99% 1 Excellente 100% 100% 100% | 100%
Glioblastome 0,72 Bonne 78% %% | 74% | 97% | 0,81 Excellente 93% 96% 7% | 99%
Epend anaplasique 0 Nulle _ _ 0 | 50% | 0,66 Bonne 100% 99% 99% | 100%
M edulloblastome 0,46 Modérée 50% 96% 50% | 96% | 0,73 Bonne 75% 98% 75% | 98%
PNET 0 Nulle 0 0 0 99 0 Nulle 0 0 0 99%
Schwannome 1 | Excellenete 100% 100% | 100%]100% | 1 Excellente 100% 100% 100% | 100%
M eningiome 0,84 | Excellenete 89% 96% 85% | 98% | 091 Excellente 90% 99% 95% | 98%
Craniopharyngiome 0,26 Faible 25% 98% 33% | 97% | 0,48 Modérée 50% 98% 50% | 98%
Hemangioblastome 0,66 Bonne 50% 100% |100% | 98% | 0,86 Excellente 75% 100% 100% | 99%
Dysger minome 1 | Excellenete 100% 100% [100%[100%| 1 Excellente 100% 100% 100% | 100%
Lymphomes 0,79 Bonne 100% 9% | 67% [100%| 1 Excellente 100% 99% 100 | 100%
M etastases 1 Excellenete 85% 100% | 100% | 100% 1 Excellente 85% 100% 99% | 99%
Chordomes 1 | Excellenete 100% 100% [100%[100%| 1 Excellente 100% 100% 100% | 100%
K yste arachnoidien 0,66 Bonne 50% 100% | 100% | 99% 1 Excellente 100% 100% 100% | 100%
<0,2: Nulle 0,21-0,4: Faible 0,41-0,6 : Modérée 0,61-0,8 Bonne 0,81-1 Excellente
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Il faut noter que méme si notre série comporte 109 cas, le nombre de cas

pour chaque type histologique est réduit. Les concordances estimées ne refletent

peut étre pas la réalité. Une meilleure analyse nécessite un ressencement exhaustif

de I’ensemble des malades hospitaliers ; ceci n’étant possible qu’a travers un bon

archivage des dossiers médicaux et radiologiques ou par la réalisation d’une étude

prospective.

A travers ce travail, nous soulevons que :

- Il existe une variabilité inter- et intraobservateur dans la
détermination du type et du grade histologique vraisemblablement due au
manque de précision des criteres diagnostiques (mitoses, prolifération
endothélio-capillaire, atypies, nécrose) et donc au manque de reproductibilité
de la classification OMS.

- Le manque de confrontations anatomo-radiologiques est une
cause non negligeable des discordances retrouvées. En effet, I'intégration des
données clinico-radiologiques est primordiale dans le diagnostic des
tumeurs cérébrales. Dans ce travail, la confrontation anatomo-radiologique a
permis de réduire la discordance de I’ordre de 12.9%.

- La présence d’une gliose réactionnelle parfois importante peut
conduire a tord au diagnostic d’une tumeur astrocytaire.

- L’hétérogénéité tumorale avec possibilité de présence, au sein
d’'une méme tumeur, de secteurs de différents grades et composition
tissulaire variable est une cause de discordance retouvée essentiellement
dans les gliomes.

- La réalisation de prélevements biopsiques a I'aveugle peut

induire a la sous-estimation du grade tumoral.
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- L’imagerie conventionnelle reste peu sensible et/ou spécifique

quant a I’'approche du type tumoral.

Pour pallier a ces problemes, nous proposons de :

- Discuter la prise en charge diagnostique et thérapeutique des patients au
cours des réunions de concertation pluridisciplinaire incluant neurologues,
neurochirurgiens, radiologues, pathologistes, et radiothérapeutes.

- Augmenter le recours aux techniques d’imagerie multimodalités, a savoir la
diffusion, la perfusion et la spectroscopie qui, combinées a I'imagerie
conventionnelle, permettent d’approcher le diagnostic histologique avec une
sensibilité et une spécificité considérable.

- Multiplier les préléevements en cas de biopsies stéréotaxiques

- Adresser un maximum de préléevemenst représentatifs de I’ensemble de la
Iésion tumorale.

- Eviter de répartir les prélevements entre deux anatomopathologistes car les
risques de discordance sont tres élevés vu I’hétérogénéité tumorale.

- Introduire les techniques nouvelles d’immunohistochimie (nouveaux
anticorps) et de biologie moléculaire dans le diagnostic des tumeurs
cérébrales, mais de facon orientée par les discussions de concértation

pluridisciplinaire pour optimiser la prise en charge des patients.
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RESUME

Les tumeurs intracraniennes constituent un groupe hétérogene de lésions
dominées par les tumeurs gliales.

Les moyens d’imagerie, en particulier I'IRM conventionnelle combinée a I’’IRM
multimodalités, permettent d’approcher le diagnostic étiologique des Iésions
intracraniennes. Cependant, I’examen anatomo-pathologique reste la référence
diagnostique.

Le but de notre travail a été de décrire les aspects épidémiologiques et
radiologiques des tumeurs intracraniennes et d’établir les corrélations entre les
diagnostics radiologiques et anatomopathologiques de celles-ci.

Il s’agit d’une étude rétrospective de 109 cas de tumeurs intracraniennes
colligés au laboratoire d’anatomie pathologique sur une période de 2 ans, allant du
1e janvier 2010 au 31 décembre 2011.

Au cours de ce travail, nous avons explorés les résultats de 72 TDM et de 96
IRM cérébrales.

Les résultats radiologiques ont été confrontés aux résultats
anatomopathologiques.

Une réinterprétation radiologique et une relecture anatomopathologique ont
été effectuées dans les cas discordants.

L’analyse statistique a été réalisée a I'aide du logiciel Epi Info version 5.3.4.
L’évaluation de la concordance anatomo-radiologique s’est faite par le calcul de
I’'indice Kappa.

L’age des patients a varié entre 10 mois et 90 ans, avec un age moyen de
35.5 ans (DS=20.61), et un age médian de 38 ans.

23% des patients sont des enfants ; 77% sont des adultes.

Le sexe ratio est de 0.85 avec une discrete prédominance féminine.
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24 types histologiques ont été retrouvés dont les plus fréquents sont : les
tumeurs gliales (45.8%), les méningiomes (17.4%), les tumeurs embryonnaires
(8.3%)

Le taux de concordance anatomo-radiologique est de 70.6%. Il est passé a
83.48% apres la revue des cas discordants.

La corrélation diagnostique est bonne a excellente pour les glioblastomes, les
oligodendrogliomes de grade Il et de grade lll, les méningiomes, les schwannomes,
les hémangioblastomes et les métastases. Par contre elle est faible a modérée dans
les astrocytomes de grade Il et Il, les épendymomes, les médulloblastomes et
lescraniopharyngiomes.

Nous avons pu mettre le point sur I'intérét de I'intégration des données de
Ilimagerie dans le diagnostic des tumeurs cérébrales, surtout devant
I’hétérogénéité tumorale, le manque de reproductibilité de la classification OMS et

la variabilité inter et intra-observateur.
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SUMMARY

Intracranial tumors are a heterogeneous group of lesions dominated by glial
tumors.

The imaging techniques, especially MRI, can approach the etiological
diagnosis of intracranial lesions. However, pathological examination remains the
gold standard.

The aim of our study was to describe the radiological features of intracranial
tumors and to establish correlations between radiological and pathological
diagnosis.

This is a retrospective study of 109 brain tumors diagnosed during a period
of two years from 1st January 2010 to 31 December 2011.

In this work, we studied the results of 72 CT and 96 RMI.

The radiological findings were compared with pathological diagnosis.

A radiological reinterpretation and pathological review were performed in
discordant cases.

Statistical analysis was performed using Epi Info version 5.3.4. The evaluation
of the radio-pathological agreement is done by calculating the Kappa index.

The age of patients ranged from 10 months to 90 years, with a mean age
35.5 years (SD = 20.61).

23% of patients are children, 77% are adults.

The sex ratio is 1.18W/1M.

24 histological types were found; the most common are: glial tumors (45.8%);
meningiomas (17.4%); embryonal tumors (8.3%).

The radio-pathological agreement rate increased to 83.4 from 70.6% after
the review of discordant cases.
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Diagnostic correlation was:
Almost perfect or substantial for glioblastomas,oligodendrogliomas,
anaplastic oligodendrogliomas, meningiomas, schwannomas, brain
metastases,
Fair or moderate for pilocytic, diffuse, and anaplastic astrocytomas,

craniopharyngiomas ;
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ANNEXE

Kappa Corréation
3081 Excellente
0,80-0,61 Bonne
0,60-0,41 Modérée
0,40-0,21 Mediocre
0,20-0 Mauvaise
<0 Trés mauvaise

ESTIMATION DU TEST DE CONCORDANCE KAPPA
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