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Abréviations

AEG Altération de I’état général
APC Angle ponto cérébelleux

BAA Baisse de I'acuité auditive
CMO Cécité monoculaire

CRO Compte rendu opératoire
DEA Durée d’évolution antérieure
DSC Débit sanguin cérébral

DVP Dérivation ventriculo—péritonéale
HC Hémisphere cérébelleux

HCD Hémisphere cérébelleux droit
HCG Hémisphere cérébelleux gauche
HIC Hypertension intracranienne
K Kinétique

NF Non fait

NP Non précisée

Obs. Observation

PAM Pression artérielle moyenne
S Statique

Sd Syndrome

Sd. C Syndrome cérébelleux

Sd. Vv Syndrome vestibulaire

SK Statokinétique

TC Tronc cérébral
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La prise en charge des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure au CHU Mohammed VI

Les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure sont des processus expansifs intra ou extra

parenchymateux se développant dans I’étage postérieur du crane.

L’histoire de la pathologie tumorale de la fosse postérieure semble remonter a Cushing
qui a été le premier a rapporter une large série de ces tumeurs. Les connaissances ont été

attribuées ensuite aux progres de la neurochirurgie, et de I'anesthésie.

Les tumeurs de la fosse postérieure sont considérées comme des lésions cérébrales les
plus critiques avec un double risque vital et fonctionnel du fait de I'aspect inextensible de la

fosse et de la présence de noyaux vitaux dans la région.

Il s’agit d’une pathologie qui intéresse surtout ’enfant. Entre 54% et 70% des tumeurs
cérébrales de I'enfant naissent dans la fosse postérieure et constituent la seconde cause de
pathologie maligne en pédiatrie apres les leucémies, elles sont dominées par le médulloblastome

et l'astrocytome.

Chez l'adulte, prés de 15 a 20% des tumeurs cérébrales sont produites dans la fosse

postérieure.

La révolution de I'imagerie du systéme nerveux central a contribué a I’amélioration de la

prise en charge des patients.

Le pronostic reste le plus souvent réservé malgré les progrés réalisés sur le plan

diagnostic et thérapeutique et les séquelles demeurent lourdes pour certains types de tumeurs.

A travers une série de 75 cas, nous proposons de rapporter I’expérience du service de
neurochirurgie CHU Mohamed VI de Marrakech, en matiére de prise en charge des tumeurs de la

fosse cérébrale postérieure.

-10 -
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PATIENTS
ET
METHODES
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La prise en charge des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure au CHU Mohammed VI

I. PATIENTS :

Il s' agit d’une étude rétrospective de 75 cas de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure
prises en charge au service de neurochirurgie CHU Mohamed VI de Marrakech durant 5 ans entre

septembre 2001 et septembre 2006.

Il. METHODES :

Nous avons recueilli les données épidémiologiques, cliniques, paracliniques,
thérapeutiques, anatomopathologiques et évolutives sur des fiches d’exploitation préétablies

(Annexe 1) :

-Numéro d'entrée

-Date d’admission

-Identité du malade

-Age

-Sexe

-Origine géographique
-Durée d'évolution antérieure
-Symptémes révélateurs
-Données de I'examen clinique
-Examens complémentaires
-Traitement

-Type histologique

-Suites opératoires
-Evolution

-Recul.

-12 -
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Obs. n° 1 2 3 4
m
©
S
g‘ Age 2 ans 2 ans et demi 6 ans 4 ans
>
S Sexe M M F F
2.
Origine Marrakech Elkelaa Kelaa seraghna Marrakech
DEA 1mois 6mois 1mois 3mois
HTIC + + + +
Sd C S K - S
Sd Vv - - - -
a)
= F.O NF NF NF NF
é' Tétraplégie, paralysie
(0] .
faciale gauche,
Autres trouble du trouble de
comportement la déglutition et
phonation
Atteinte du nerf Il et
VI
Densité Hyperdense Hypodense Hypodense Hypodense
Siege Vermis 4emeVentricule Tronc cérébral Vermis
_|
E Type en Médulloblastome Kyste Gliome Astrocytome
Faveur Epidermoide
Taille NP NP NP NP
+/- IRM - - - -
CRO Exérése DVP DVP DVP
totale Exérese totale Exérese totale
Ana-path Médulloblastome Kyste Dermoide Gliome du tronc Astrocytome
cérébral Kystique
Suites post P . . . .
, . Méningite traitée Simples Pneumopathie Simples
opératoires
Radiothérapie + - + -
Chimiothérapie + - + -
récupération motrice
mais
Evolution Décédé Favorable garde paralysie faciale Favorable
et trouble de
déglutition
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Obs. n° 5 6 7 8
'E Age 3 ans 6 ans 8 ans 10 ans
o
g* Sexe F F M F
5
o
% Origine Marrakech Benguerir Marrakech Kalaa seraghna
DEA 3mois 3mois 2mois 1 an
HTIC + + + +
A Sd C S SK SK SK
5 Sd Vv - + + +
Qo
= F.O NF NF NF NF
Strabisme divergent
Autres - diplopie, hypotonie strabisme AEG
Globale
Densité Hyperdense Mixte Isodense Hypodense
siége Vermis+4emeV Vermien 4emeVentricule Vermis
S Type en |Médulloblastome?
=) P Médulloblastome | Médulloblastome |Médulloblastome
= faveur Ependymome?
taille NP 5,5/4,5/3,5 NP 47/43 mm
+/- IRM - - - -
CRO DVP DVP DVP DVP
Exérese large Exérese totale Exérese subtotale| Exérese totale
Ana-path Médulloblastome | Médulloblastome Ependymome [Médulloblastome
Suites post . . , .
i ; Simples Simples Simples Simples
opératoires
Radiothérapie - + + +
Chimiothérapie - + - +
Evolution Perdu de vue Favorable Perdu de vue Perdu de vue
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Obs. n° 9 10 11 12
'rgn_- Age 9 ans 14 ans 8 ans 7 ans
) Sexe M M M F
o
Q
= Origine Marrakech Kelaa seraghna Fetouaka Marrakech
DEA 4mois 3mois 2mois 1mois
HTIC + + + +
Sd C S S SK S
SdV + - - +
@) F.O NF NF NF NF
g: Strabisme Hyper sialorrhée
5 convergent Ataxie
bilatéral trouble de
Autres Diplopie Opisthotonos Hémiparésie dte déglutition
puis
gche, paralysie du V
gche, VIl gche
Densité Isodense Hyperdense Mixte Isodense
o Siege Vermis Vermis Tronc cérébral Tronc cérébral
g Type en | Médulloblastome | Médulloblastome Gliome Gliome
faveur
taille 32/27 mm 44/40 mm NP 60/70 mm
+/- IRM - - + +
CRO Exérese totale i ‘DVP DVP DVP
Exérese totale
Ana-path Médulloblastome ' Astr.ocytome Gliome du TC Gliome du TC
pilocytique grade |
suites post per5||s"|c_zlilréce de Méningite traitée Simples Simples
opératoires Bup
Radiothérapie + - + +
Chimiothérapie + - + +
Evolution Perdu de vue Favorable perdu de vue Décédé
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La prise en charge des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure au CHU Mohammed VI
Obs. n° 13 14 15 16
m
'g_- Age 7 ans 6 ans 4 ans 4 ans
3 Sexe F M F M
o
Q
B Origine Taroudant Marrakech Marrakech Marrakech
DEA 3mois 1mois 3mois 2mois
HTIC + + + +
a Sd C SK S S S
= Sd Vv + + - -
o]
= F.O NF NF NF NF
Strabisme
Autres - convergent - -
gauche
Densité Hypodense Hyperdense Hyperdense Mixte
Siege Vermis + HC Vermis Vermis Vermis
5| Type en |Astrocytome | Médulloblastome Ependymome? Médulloblastome
< faveur Médulloblastome?
taille NP 66/45 mm NP NP
+/- IRM - - + +
Exérése DVP
CRO Exérese totale L. Exérése subtotale
totale Exérese totale
Astrocytome Astrocvtome
Ana-path cérébelleux | Médulloblastome ) y Médulloblastome
de faible grade
Grade I
Suites post . . . .
i . Simples Simples Simples Simples
opératoires
Radiothérapie - + - +
Chimiothérapie - + - +
Evolution Favorable Perdu de vue Favorable Perdu de vue
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m Obs. n° 17 18 19 20
§ Age 5 ans 12 ans 15 ans 14 ans
o Sexe M F F M
o
% Origine Benslimane Marrakech Sidi bouaatman Marrakech
DEA 1 an 2mois 3mois 3mois
HIC + + - +
Sd C SK S SK SK
% SdV - + + -
) F.O OPB Normal NF NF
® Hémiparésie .
Hypotonie
BAV gauche )
Autres o ] ) dysarthrie globale
Torticolis paralysie faciale
- AEG
trouble de vision
Densité Mixte Hypodense Mixte Hyperdense
Siege HCG Tronc cérébral | vermioventriculaire Vermis
o | TYpeen | Astrocytome Gliome Médulloblastome |Médulloblastome
< faveur
Taille 62/58 mm 50/46/45 mm NP NP
+ /- IRM - + - -
Exérese totale |Exérese subtotale , . ..
CRO Exérese subtotale Exérese totale
DVP DVP
Astrocytome
Ana-path Médulloblastome| Gliome du TC Médulloblastome pilocytique
grade |
Suites post . . . .
i . Simples Simples Simples Simples
opératoires
Radiothérapie + + + -
Chimiothérapie + - + -
arde le Sd C SK
Evolution favorable Décédée g. ) favorable
radiodermite stade Il
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Ly Obs. n° 21 22 23 24
= Age 17 ans 32 ans 17 ans 36 ans
3
g Sexe M M M M
o
% Origine Ourika Marrakech Marrakech Marrakech
DEA 1 an 1 an 15j 6mois
HTIC + + +
Sd C K SK S S
Sd Vv - - - -
@) Flou des bords
5 F.O NF - OPB stade Ill OPB stade I
B papillaires
5
Sd pyramidal
Strabisme Sd pyramidal trouble de la
Autres convergent Diplopie cécité a droite conscience
hémiplégie BAV a gauche cécité gauche
droite
Densité Hypodense Hypodense Isodense Hypodense
Siege Tronc cérébral HCD 4émeVentricule H CG
_|
) Type en Gliome Astrocytome?
< o _ Y Ependymome NP
faveur Glioblastome?
Taille NP NP NP NP
+/- IRM - - - -
N . DVP
CRO DVP Exérese totale Exérese totale , .
Exérese totale
. métastase d'un Astrocytome
Gliome du tronc i ] i ) i )
Ana-path cérébral adénocarcinome pilocytique Hémangioblastome
pulmonaire grade |
suites post . . . .
; : simples Simples Simples Simples
opératoires
Radiothérapie + + - -
Chimiothérapie + - - -
persistance du
: Sd
Evolution . perdu de vue favorable Favorable
pyramidal et du
strabisme
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Obs. n° 25 26 27 28
m
'g_. Age 65 ans 34 ans 63 ans 56 ans
) Sexe M M M F
=
Q
o Origine Marrakech Marrakech Ouarzazate Elaaounat
DEA 45j 3mois 2mois 8mois
HTIC + + + +
Sd C SK SK SK S
SdV - + + -
) Flou des bords
=}
a F.O NF NF NF papillaires
<
® Parésie faciale
Hémiparésie droite, dysarthrie
Autres - spastique - réflexe nauséeux
droite abolis, strabisme
interne
Densité Hyperdense Hypodense Hyperdense Isodense
. ) Protubérance
Siege Vermis APC HCG .
annulaire
_|
9 Astrocytome? |Hémangioblastome
< Type en | Médulloblastome y g Gliome
kyste
faveur L. .
épidermoide?
taille NP NP 55/44 mm 18/14/17 mm
+/- IRM - - - +
CRO Exérése totale | Exérése Large Exérese totale DVP
Métastase d'un
) kyste , . .
Ana-path carcinome .. . Hémangioblastome gliome TC
. . épidermoide
épidermoide
Suites post Simples Simples Simples Simples
opératoires
Radiothérapie + - - +
Chimiothérapie - - - +
persistance de la
dysarthrie, de la
Evolution Perdu de vue favorable récidive réopérée y o ]
Parésie faciale
droite
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&= Obs. n° 29 30 31 32
T
= Age 56 ans 50 ans 35 ans 44 ans
3
o Sexe F F M M
3
) Origine Marrakech Marrakech Fetouaka Kelaa seraghna
DEA 1an 4mois 4mois 6mois
HTIC + + + +
Sd C SK S SK SK
SdV - + + -
S F.O NF NF NF NF
_g.
® Paralysie bilatérale Hypoacousie dte
du VI . aralysie du VI
. . discrete paralysie P ¥ )
Autres incontinence X strabisme -
o faciale
urinaire convergent
sd pyramidal droit, dysarthrie
Densité Hyperdense Isodense Isodense Mixte
Siege Tronc cérébral APC APC droit Hémisphérique
_|
g Type en Gliome du tronc Neurinome Neurinome
i . . Metastases
faveur cérébral vestibulaire
Taille NP NP NP NP
+/- IRM - - + -
CRO DVP Exérése totale Exérése subtotale Exérése totale
Ana-path gliome du tronc Schwannome Schwannome Métastase d’un
cérébral vestibulaire vestibulaire adénocarcinome
pulmonaire
Suites post Simples Simples Décédé Simples
opératoires
Radiothérapie + - - +
Chimiothérapie + - - -
Evolution ersistance de la
Décédée P Décédé perdu de vue

paralysie faciale
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parésie faciale

5 Obs. n° 33 34 35 36
§ Age 40 ans 20 ans 32 ans 39 ans
<3 Sexe F M F F
(@}
%- Origine Marrakech kelaa seraghna Amzmiz Marrakech
DEA S5mois 3mois 2 ans 4mois
HTIC + + + +
Sd C - SK - -
& Sd vV + + + -
>
ey F.O NF NF NF NF
c
® paresthésie surdité bilatérale L,
o , Hémiparésie
territoire V de perception ]
Autres ) - L. . spastique
droit parésie faciale .
. . droite
Hypoacousie droite gauche
Densité Isodense Hypodense Isodense Hyperdense
. . ) Tente du
Siege APC droit HCD APC droit
cervelet
= Type en Neurinome du Non orécisé Neurinome Méningiome
< | faveur vill P Stade Ill I
Taille NP 45/55 mm NP NP
+ /- IRM - + + -
CRO R DVP . s
Exérese totale , . Exérese subtotale | Exérese totale
Exérese totale
Ana-path 3 Méningiome
P Schwannome hémangioblastome| Schwannome g
Transitionnel
Suites post . . . .
i ; Simples Simples Simples Simples
opératoires
Radiothérapie - - - -
Chimiothérapie - - - -
; ) ) surdité bilatérale +
Evolution paralysie faciale favorable Favorable
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E Obs. n° 37 38 39 40
§ Age 16 ans 24 ans 20 ans 52 ans
o Sexe F M M F
o
% Origine Marrakech Chichaoua Essaouira Marrakech
DEA 4mois 3mois 3mois 1 an
HTIC + + + -
Sd C - SK K K
) SdV - + - -
gﬁ F.O OPB NF NF NF
o Diplopie horizontale
Sd pyramidal
Autres BAV il gauche Diplopie - Hypoesthésie
cornéenne
atteinte du VIII:BAA
Densité Hyperdense Hyperdense Mixte Hyperdense
Siege Vermis HCG HCG APC
S |7
e en
< v Médulloblastome| Méningiome Ependymome Méningiome
Faveur
Taille 8/4/4 cm NP 48/53 mm NP
+/- IRM - - - -
Exérese DVP
CRO subtotale Exérése large Exérése Exérese totale
DVP subtotale
Astrocytome i i Méningiome
Ana-path y Médulloblastome|Médulloblastome| , . g
grade | Méningothéliomateux
suites post Hématomes . . méningite compliquée
i : Simples Simples s o
opératoires sous duraux d'abces traitée
Radiothérapie - + + -
Chimiothérapie - + + -
) récidive de la
; persistance de la
Evolution BAV tumeur favorable Favorable
non opérée
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La prise en charge des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure au CHU Mohammed VI

m Obs. n° 41 42 43
=2
o Age 10ans 8ans 22ans
3
=
5> Sexe F M M
Q
® Origine Kelaa seraghna kelaa seraghna Marrakech
DEA 1 an 5 semaines 6 mois
HTIC + + +
Sd C SK SK S
0 Sd Vv - - -
3.
Q F.O NF NF OPB
3
Autres - - -
Densité Hypodense NP NP
Siege Vermis vermioventriculaire | Vermioventriculaire
o
type en
=< vt Médulloblastome Médulloblastome Médulloblastome
faveur
Taille 47/43/4 NP NP
+/- IRM - - +
CRO Exérese DVP DVP
large Exérese totale Exérese totale
Astrocytome Astrocytome
Ana-path fibrillaire pilocytique Médulloblastome
De garde | remanié
Suites post , , .
; : Simples Simples Pneumopathie
opératoires
Radiothérapie - - +
Chimiothérapie - - +
. strabisme
Evolution favorable Favorable
convergent
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mois

Obs. n° 44 45 46
m
i=3
- Age 5ans 9ans 60ans
3.
= S
2 exe M M M
Q
2.
Origine Marrakech Marrakech Marrakech
DEA lan 6mois 4mois
HTIC + + +
o Sd C SK SK S
=]
é' Sd Vv - + -
™ F.O NF NF NF
Autres - B B
Densité NP Mixte NP
Siege HCG HCG Vermis
_|
g type en faveur Médulloblastome Médulloblastome Métastases
Taille NP NP NP
+/- IRM - - -
DvP DVP
CRO s L s
Exérese totale Exérese large Exérese large
Métastase d’un
Carcinome
Ana-path Médulloblastome Médulloblastome d’origine
pulmonaire tres
probable
Suites post opératoires Simples Simples Simples
Radiothérapie + + +
Chimiothérapie - + -
Récidive apres 4
Evolution NP P Perdu de vue
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m Obs. n° 47 48 49
©
2 Age 47ans 45ans 10 ans
3
o Sexe F F M
o
Q
® Origine Safi Marrakech Marrakech
DEA 5ans 1 an 4mois
HTIC + + +
Sd C SK K S
o Sd Vv - + -
=,
':ED F.O NF Atrophie optique NF
Sd pyramidal dt
Hémiparésie dte CMO droite
Autres Parésie faciale gche Parésie faciale droite
hypcesthésie du V2 | Anesthésie cornéenne dte
diplopie horizontale
Densité Hyperdense Isodense NP
foramen de Pacchioni APC
Siege Face post du rocher | dt région sellaire canal Vermis
5' optique
= type en , i .
Médulloblastome Médulloblastome Médulloblastome
faveur
taille NP NP NP
+/- IRM - - -
CRO Exérése totale Exérése large Exérese large
Ana-path Méningiome méningiome Médulloblastome
; Méningite traitée
suites post ) . . .
; ) Paralysie faciale Simples Simples
opératoires
gche
Radiothérapie - - +
Chimiothérapie - - -
Cécité droite
Evolution Favorable parésie faciale droite Favorable
récidive aprés 1 an
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Obs. n° 50 51 52
m
=2
§ Age 7 ans 5 ans 30ans
=
5 Sexe M M F
Q
2.
Origine Safi Kelaa seraghna Zagoura
DEA 22jours 1 mois 2mois
HTIC + + +
Sd C SK SK S
o sd v - - _
>
o F.O NF NF NF
c
i aralysie faciale droite
Sd pyramidal dt paraly )
) . paralysie des nerfs oo
Autres Diplopie Gche ) Obnubilation
mixtes
Densité hétérogéne hypodense Hyperdense
artie gche du
Siege Vermis P ,g i Vermis
pont+mésencéphale
_|
@)
type en Ependymome?
< U Médulloblastome Gliome ,p y
faveur Médulloblastome?
Taille 45/38 25/35 mm NP
+/- IRM - - +
DVP
CRO DVP - Ly
Exérese large
Ependymome
Ana-path Médulloblastome Gliome du TC pendy )
anaplasique
Suites post
, p Simples - Simples
opératoires
Radiothérapie - + +
Chimiothérapie - + +
Aggravation du Paralysie faciale
Evolution Perdu de vue Sd cérébelleux gche
tétraparésie Sd cérébelleux SK
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Obs. n° 53 54 55 56
m
i3
o Age 16ans 14 ans 12 ans 14 ans
3
o
o Sexe M M M M
«Q
=
Origine Benguerir Marrakech Zagoura Marrakech
DEA 3 ans 45 jours 4mois 3mois
HIC + + + +
Sd C SK SK SK +SK
a sd Vv - + B B
=]
o F.O NF OPB stade Il NF NF
c
()
Sd pyramidal Drt Hypotonie
Autres - paralysie des nerfs globale
mixtes AEG
Densité Mixte Mixte Hypodense Hyperdense
Siege Vermioventriculaire Vermis TC (protubérance) Vermis
d type en Médulloblastome
g i Astrocytome Gliome Médulloblastome
faveur astrocytome
Taille
62/58 mm 50mm 46/33mm NP
+/- IRM - + - -
DVP PR JR
CRO R Exérese totale DVP Exérése totale
Exérese totale
Médulloblastome Astrocytome
Ana-path Astrocytome de type Gliome du TC pilocytique
de grade Il desmoplastique grade |
Suites post
, p Simples Simples Simples Simples
opératoires
Radiothérapie + + + -
Chimiothérapie - + + -
Sd cérébelleux
gche hémianopsie .
paralysie des nerfs
. nasale gche .
Evolution . Favorable mixtes Favorable
paralysie du nerf
oculomoteur
commun gche
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cécité binoculaire

Obs. n° 57 58 59
m
'% Age 17 ans 6 ans 9 ans
g‘ Sexe M M M
5
o
%- Origine Marrakech Marrakech Kalaa seraghna
DEA 6mois 1 mois 1 mois
HTIC + - -
Sd C SK - -
Sd Vv - - -
g F.O Atrophie optique NF NF
.g' tétra parésie a
(2 Tétra parésie prédominance
Lo ) Dysphonie droite
Autres Cécité binoculaire )
Troubles de la paralysie des nerfs
déglutition mixtes
Densité NP NP Hypodense
TC+Citerne ponto
Siege Vermis TC cérébelleuse dte
_|
g
< type en faveur Astrocytome Gliome Gliome du TC
taille NP NP NP
Processus du TC
+/-IRM - nécrosé -
volumineux
CRO Exérése large - -
Astrocytome
Ana-path i y. Gliome du TC Gliome du TC
pilocytique
suites post opératoires simples - -
Radiothérapie - +
Chimiothérapie - -
. Persistance de la Lo Garde la méme
Evolution décédé

symptomatologie
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Obs. n° 60 61 62
E Age 65 ans 5 ans 10 ans
= Sexe M M M
3.
o
o
%- Origine Marrakech kelaa seraghna Marrakech
DEA 45j 1mois 2mois
HTIC + - +
Sd C SK SK S
a Sd Vv - - -
= F.O NF NF NF
Qo
c
(1)
Atteinte du V, VI, VI
Autres - Paralysie des nerfs mixtes -
Densité Hyperdense Hypodense Hyperdense
- Siege Vermis Protubérance+mésencéphale TC
g Type en Médulloblastome Gliome du TC Gliome du TC
Faveur
Taille NP 25/35mm 24/26 mm
+ /- IRM - -

CRO Exérése totale - DVP
Ana-path Médulloblastome Gliome du TC Gliome du TC
Suites post ) ,

, ; Simples - Simples
opératoires

Radiothérapie + + +
Chimiothérapie - - +

Evolution

Perdu de vue

Garde la méme
symptomatologie

Radiodermite
grade Il douleurs
rachidiennes,
Sd cérébelleux
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Obs. n° 63 64 65
'rgn; Age 7 ans 9ans 22 ans
‘3"‘ Sexe M M M
=
o
%- Origine Marrakech Beni mellal Marrakech
DEA 1 mois 6mois 1 an
HTIC + + -
Sd C S S SK
0
§ Sd V - - -
2 F.O NF NF NF
D
torticolis NvStagmus
Autres Sd pyramidal a y. g
horizontal dt
gche
Densité Hypodense Hypodense NP
Siege Vermis Vermis Vermis
— Type en
) o Médulloblastome Astrocytome Médulloblastome
< faveur
taille 36/36mm NP NP
+/- IRM - - -
CRO DVP+Exérése large Exérése totale Exérése totale
Astrocytome
Astrocytome . . .
Ana-path . ) pilocytique Médulloblastome
pilocytique grade | o, )
remanié kystique
Grade |
Suites post opératoires Simples Simples Simples
Radiothérapie - - -
Chimiothérapie - - -
Diplopie I
. . nystagmus bilatéral
Evolution strabisme Favorable ) i
Diplopie
convergent
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e Obs. n° 66 67 68
S
g‘; Age 43 ans 19 ans 19 ans
=) Sexe M M M
Q
o Origine Marrakech Marrakech Essaouira
DEA 6mois 2mois 3 mois
HTIC + + +
Sd C S S SK
a Sd Vv + - -
>
o F.O NF OPB NF
5
- Oedéme papillaire
Autres ) p P Paralysie du lll
bilatéral
Hypodensité
Densité hétérogéne Isodense NP
- Siege APC droit Vermis Vermis
g Astrocytome
Type en . . . ,
faveur kystique Hémangioblastome Médulloblastome
Hémangioblastome
Taille 54/44/50mm 49/54 mm NP
+ /- IRM - - -
PN . DVP
CRO Exérése totale Exérese totale .
Exérese totale
Kyste arachnoidien i i
Ana-path Y Hémangioblastome Médulloblastome
Suites post . . .
i ; Simples Simples Simples
opératoires
Radiothérapie - - +
Chimiothérapie - - +
_ Radiodermite
Evolution Favorable Favorable

paralysie du lll
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Obs. n° 69 70 71
m
=3
= Age 40 ans 18 mois 3 ans
3
=
5 Sexe M F M
Q
® Origine Safi Kelaa seraghna Marrakech
DEA 1 an 3mois 2mois
HTIC - + +
Sd C - S SK
0 Sd Vv + - -
= F.O NF NF NF
Qo
= Régression
psychomotrice )
- . strabisme
Autres Absence de perception
) convergent
lumineuse
hypertonie spastique
Densité Hypodense Hypodense Mixte
. Siege Tente du cervelet Vermis Vermis
g
Type en , ,
=< A2 Kyste arachnoidien Médulloblastome médulloblastome
Faveur
Taille 85/40 mm 43/40 mm NP
+/- IRM - - -
Exérese subtotale DVP DVP
CRO DVP Exérese totale Exérese subtotale
Ana-path Kyste arachnoidien Ependymome Ependymome
Suites ) . .
: : Simples Simples Simples
postopératoires
Radiothérapie - - -
Chimiothérapie - + -
HTIC+rigidité - .
i Récidive aprés 1 an
: spastique .
Evolution Favorable et demi
troubles de la L
. Réopeérée
conscience
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obs. n° 72 73 74 75
o)
gl Age 10 ans 55 ans 12 ans 35 ans
3.
o
= Sexe M F M F
«Q
2.
Origine Marrakech Azilal Zagoura Casablanca
DEA 5mois 40jours 3 mois 1 an
HIC + + - -
Sd C S - - -
SdV - - - -
) F.O NF NF NF NF
= Hémiparésie
o)
= Gche Acouphénes
Abolition du Sd tétra gches
Autres réflexe pyramidal Hypoacousie
nauséeux Parésie du VI gche
Déviation de la
luette
Densité NP Isodense NP Isodense
Siege Vermis APC dt TC APC gche
= type en
< faveur | Médulloblastome neurinome Gliome Méningiome
25/20mm
Taille 21/27mm /
NP NP
+/- IRM - - - -

CRO Exérese large Exérese large - Exérese large
Ana-path Médulloblastome Neurinome Gliome du TC| Méningiome
Suites post ) i )

, . Simples Simples - Simples
opératoires

Radiothérapie + - + -
Chimiothérapie - - - -
Evolution Perdu de vue NP NP Favorable
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RESULATS
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|. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

1- FREQUENCE :

Nous avons colligé 75 cas de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure parmi les 340 cas
de tumeurs cérébrales hospitalisées dans le service de neurochirurgie du CHU Mohammed VI de
Marrakech sur une période de 5 ans entre septembre 2001 et septembre 2006, ce qui représente

une fréquence de 22,06% des tumeurs cérébrales.

2- L’AGE :

La moyenne d’age était de 21,21 ans, avec des extrémes de 18 mois et 65 ans. La
tranche d’age 18 mois - 15 ans a été la plus touchée, ce qui représente 53,3% de nos patients.

(Figure n°1)

30 —
27,5 1 [
25 —
22,5 —
20 —
17,5 —
15 — [ Masculin
12,5 — B Féminin

Ml na

1,5-15 15 - 30 30 - 50 50 - 65

N ombres de cas

Tranches d'age (an)

Figure 1 : Classification selon I’age et le sexe
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3-_LE SEXE

Nous avons constaté une nette prédominance masculine : 50 patients de notre série
étaient de sexe masculin, soit 66,67% des cas et 25 malades de sexe féminin ce qui représente

33,33% des cas, soit un sexe-ratio de 2. (Figure n°2)

O Mesculin
H Féminin

67%

Figure 2 : Répartition selon le sexe

4- L’ORIGINE GEOGRAPHIQUE

La majorité des malades recrutés sont originaires du sud du Maroc; 40 patients soit

53,33% sont venus de la ville de Marrakech. (Tableau 1)
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Tableau | : Répartition géographigue des patients

Origine Nombre de cas
Marrakech 40
El kelaa 12
Safi 3
Zagoura 3
Ben guerir 2
Essaouira 2
Fetouaka 2
Amezmiz 1
Azilal 1
Benimellal 1
Benslimane 1
Casablanca 1
Chichaoua 1
El aaounat 1
Ouarzazate 1
Ourika 1
Sidi bouaatmane 1
Taroudant 1
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II. DONNEES CLINIQUES

1. DELAI D’ADMISSION

C’est le temps écoulé entre le début de la symptomatologie clinique et le diagnostic. La

plupart de nos malades ont consulté dans un délai compris entre 3 mois et 6 mois. (Tableau Il et

figure 3).
Tableau Il : Le délai d’admission des patients
Délai de consultation Nombres de cas Pourcentage (%)
< 3 mois 24 32
3-6 mois 27 36
6 -12mois 9 12
>12 mois 15 20

30+
25
20
O < 3 mois
Nombre de cas 15 H 3-6 mois
10. [6-12 mois
O0>12 mois
5-
0

Délai d'admission

Figure3 : Répartition selon le délai d’admission
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2. SYMPTOMATOLOGIE CLINIQUE

La symptomatologie révélatrice des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure peut étre

envisagée sous deux rubriques :

-Les signes habituels liées a I’hypertension intracranienne et a I'envahissement des
structures de la fosse cérébrale postérieure attirant rapidement I’attention vers une lésion infra-

tentorielle.

-Les signes particuliers permettant rarement de penser a une lésion maligne primitive de

la fosse postérieure.

Ainsi d’aprés notre série, les principaux syndromes retrouvés aprés l'interrogatoire et

I’examen clinique sont résumés dans les tableau lll, IV et la figure n°4.

2-1 Signes fonctionnels (Tableau I1I)

Les signes qui ont amené nos malades a consulter sont polymorphes et dépendent de la
topographie et de la nature de la tumeur. Ils sont dominés dans notre série par les
vomissements et les céphalées constatés respectivement dans 67 cas (89,33%) et 64 cas
(85,33%), suivis de I'ataxie constatée chez 49 patients (65,33%). Les autres signes révélateurs

des tumeurs sous tentorielles sont représentés dans le tableau lll.

Tableau lll : Signes clinigues fonctionnels révélateurs de la tumeur

Signes fonctionnels révélateurs | Nombre de cas Pourcentage (%)
Vomissements 67 89,33
Céphalées 64 85,33

Troubles de la marche 49 65,33

Vertige 26 34,67

Baisse de I'acuité visuelle 20 26,67

Diplopie 14 18,67

Baisse de I'acuité auditive 6 8

Dysphonie 2 2,67
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Nombre de cas

Signes révélateurs

Figure 4 : Signes cliniques révélateurs

2-1 Signes physiques

2-1-1. syndrome d’hypertension intracrdnienne :

IL représente le motif majeur de consultation de nos malades puisqu’il était retrouvé chez

66 patients, ce qui correspond a 88% des cas, il est fait de :
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-Céphalées : subaigués d’aggravation progressive matinales résistantes aux traitements

antalgiques habituels retrouvées chez 64 patients soit 85,35% des cas.

-Vomissements : constituant le 2¢me signe fondamental de I’HIC, c’est un signe trompeur
car ils sont souvent rattachés a une affection digestive. lls étaient retrouvés chez tous les

patients ayant une hypertension intracranienne.

-Signes ophtalmiques et oculomoteurs :

-Diminution de I'acuité visuelle : uni ou bilatérale, était retrouvée chez 20 patients, soit

26,7%.

-La cécité était retrouvée chez 4 patients, soit 5,33%.

-L’examen du fond de I’ceil était réalisé chez 12 patients, soit 16%. Il a montré un cedéme
papillaire chez sept patients, une atrophie optique chez deux patients, une irrégularité des

papillaires chez deux patients, alors qu’il était normal chez un seul patient. (Tableau IV)

-L’atteinte du 6¢me nerf cranien a été notée chez 17 patients, soit 22,66% sous forme de

diplopie chez 14 patients, soit 18,67 % et de strabisme chez 8 patients, soit 10,66%.

Tableau IV : Données du fond de I'oeil

Signes du fond de I’ceil Nombre de cas
Normal 1
Irrégularité des bords papillaires 2
(Edéme papillaire 7
Atrophie optigue 2
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2-1-2 Signes neurologiques déficitaires :

> Syndrome cérébelleux :

Il a été retrouvé chez 63 patients, soit 84% des cas a type de :

-Sd cérébelleux statique noté chez 25 patients, soit 33,3%. Ces malades avaient consulté
pour trouble de I’équilibre, latéropulsion, démarche ébrieuse, et parfois pour des épisodes de

dérobements subits des membres inférieurs par hypotonie occasionnant des chutes fréquentes.

-Sd cérébelleux cinétique avec maladresse gestuelle et trouble de la coordination des

mouvements dans le temps et dans I’espace. Nous I’avons noté chez 5 patients, soit 6,7%.

-Sd cérébelleux stato-kinétique : Il a été noté chez 33 patients, soit 44% des cas.

» Syndrome vestibulaire :

Vertige, nystagmus et signe de Romberg ont été notés chez 22 patients, soit 29,3% des

cas.

> Atteinte des nerfs craniens :

-L’atteinte de la 7¢me paire a été notée chez 11 patients, soit 14,7% des cas.

-L’atteinte de la 8¢me paire sous forme d’hypoacousie ou de surdité dans 5 cas, soit 6,7%.

-L’atteinte du 5éme nerf cranien dans 5 cas, soit 6,7% des cas sous forme de paralysie et

de paresthésie du territoire du V.

> Atteinte des voies longues (pyramidale) :

Les signes d’irritation pyramidale uni ou bilatéraux ont été observés chez 18 patients,

soit 24% des cas.
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> Autres manifestations :

-Troubles de la conscience retrouvés chez 2 patients, soit 2.7%.

-Trouble du comportement objectivé chez 1 patients, soit 1,3 %.

- 2 patients ont été admis dans un tableau d’engagement cérébrale, soit 2,7%.

I1l. DONNEES DES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

1- TOMODENSITOMETRIE CEREBRALE

Tous les patients ont bénéficié d’une TDM cérébrale. Cet examen a soulevé le diagnostic
de processus expansif de la FCP dans 100% des cas. L'étude scannographique a permis une
orientation diagnostique de la nature histologique probable dans 72 cas des tumeurs de la FCP

soit 96 % des cas.

La localisation médiane de la Iésion a été la plus fréquente, retrouvée chez 52 patients
(69,33 %), suivie par les Iésions de I’angle ponto cérébelleux notées chez 11 patients (14,67%).
Sur 52 cas de lésions médianes, 38 ont intéressé le vermis et le V4, alors que 14 patients

présentaient une atteinte du tronc cérébral. (Figure n°5, tableau V)
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40-

351

254 OVermis et V4
aTc
OApPC
OHC

@ Tente du cervelet

20+

154 DO Face potérieure du rocher

104

Figure 5 : Répartition topographique des Iésions

Tableau V : Répartition topographigue en fonction de I’age

Topographie Enfant Adulte
Vermis 20 9
V4
Vermioventriculaire

Vermiohémisphérique 1

w O [N |~

Tronc cérébral

—
p—

Angle ponto cérébelleux

f—
J—

Hémisphere cérébelleux

Tente du cervelet

— |O |W |O

Face postérieure du rocher

Par ailleurs, I’examen tomodensitométrique a objectivé une hydrocéphalie associée a la
lésion tumorale chez 43 patients soit 57,3%. Les autres lésions constatées au scanner sont

représentées dans le tableau VI.
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Tableau VI : Répartition des Iésions tomodensitométriques associées

Lésions associées Nombre de cas Pourcentage (%)
Hydrocéphalie 43 57,3
(Edeme péri lésionnel 5 6,7
Effet de masse 26 34,7
Calcification intra tumorale 6 8

2- IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE

Elle permet de bien situer la tumeur, de mesurer sa taille et ses extensions dans les trois

plans de I'’espace et d’apprécier son retentissement sur les structures de voisinage.

Cet examen n’a été réalisé que chez 14 patients, soit 18,66% des cas en raison des

conditions socio-économiques précaires de la plupart des patients de notre série.

Tableau VII : Données de I’imagerie par résonance magnétique

Histologie Localisation T1 T2
Gliome Tronc cérébral Hypo intense Hyper intense
Gliome Tronc cérébral Hypo intense Hyper intense
Astrocytome Vermis Hypo intense Hyper intense
Médulloblastome Vermis Iso intense Hyper intense

Gliome Tronc cérébral Hypo intense Hyper intense

Gliome Protubérance Hypo intense Hyper intense
annulaire

Neurinome du VIII APC droit Iso intense Hyper intense

Hémangioblastome HC droit

Neurinome vestibulaire | APC droit Iso intense Hyper intense

Médulloblastome HCG Iso intense Hyper intense

Ependymome ou | Vermis Hypo intense Hyper intense

médulloblastome

Médulloblastome Vermis Iso intense Hyper intense

Gliome Tronc cérébral Hypo intense Hyper intense
Gliome Protubérance Hypo intense Hyper intense
annulaire
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IV. TRAITEMENT

1- TRAITEMENT MEDICAL

Tous les patients ont bénéficié d’un traitement médical a base d’antalgique en procédant
par paliers et de corticoide. Nous citons aussi que deux patients présentant des troubles de la

conscience ont bénéficié d’'une mise en condition avant I'intervention chirurgicale.

2- TRAITEMENT CHIRURGICAL

2-1 Traitement de 1'hydrocéphalie :

Une dérivation ventriculo-péritonéale a été décidée chez 34 patients.

Elle a été premiere dans 32 cas. Il s’agissait de malades présentant des tumeurs de la
fosse cérébrale postérieure associées a des hydrocéphalies. Elle était le seul moyen

thérapeutique chirurgicale chez 9 malades présentant des tumeurs du tronc cérébral.

Une dérivation ventriculo-péritonéale a été pratiquée secondairement chez 2 malades

devant la persistance de I'hydrocéphalie aprés un geste d’exérese tumorale.

2-2 Exérése tumorale :

2-2-1 position du malade:

Le décubitus ventral était préféré chez la plupart des malades, sauf pour 10 d’entre eux

ayant des tumeurs de I’APC chez qui le décubitus latéral était préconisé.
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2-2-2 Les voies d' abord utilisées :

Elle est variable selon le siége et I’extension de la tumeur, dans notre série les voies

d’abord utilisées sont :

La voie occipito-cervicale médiane chez 40 patients.

La voie occipito-cervicale latérale pratiquée chez 4 patients.

La voie rétro sigmoidienne chez 17 patients.

2-2-3 Qualité de Pexérese :

Les apports techniques que présentent le microscope chirurgical, et la coagulation
bipolaire ont permis de minimiser le risque chirurgical et de réaliser dans la majorité des cas des

exéréses tumorales quasi totales.

L’ablation de la tumeur était macroscopiquement totale chez 37 patients, soit 60,65 %,

alors qu’elle était partielle chez 24 patients, soit 39,34 %.(Tableau VIII)

Tableau VIII : Qualité de I’exérese tumorale en fonction du siége de la Iésion

Topographie Exérése | Exérese | Biopsie Abstention
totale partielle chirurgicale
Vermis (n=28) 17 10 0 1
V4 (h=4) 3 1 0 0
Vermio-ventriculaire (n=5) 3 2 0 0
Vermio-hémisphérique (n =1) 1 0 0 0
Tronc cérébral (n =14) 0 1 0 13
Angle ponto cérébelleux (n =10) 4 6 0 0
Hémisphere cérébelleux (n=10) 7 3 0 0
Tente du cervelet (n =2) 1 1 0 0
Face postérieure du rocher (n=1) 1 0 0 0
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3. SUITES POST OPERATOIRES

Tous ces malades opérés ont bénéficié d’'une antibioprophylaxie, d’un traitement anti-
cedémateux et d’un séjour post-opératoire dans une unité de soins intensifs pendant au moins

24 heures.

Sur les 70 patients opérés les suites post-opératoires étaient simples chez 61 patients
soit 87,14%, cependant chez les 9 autres patients soit 12,86% des cas, elles étaient marquées

par des complications en particulier :

-Un déces a J5 du post-opératoire,

-Une méningite chez 4 patients mis sous antibiothérapie, compliquée d’abces cérébral

chez un malade,

-Une pneumopathie nosocomiale chez 2 patients,

-Un hématome sous dural sur hyperdrainage chez 1 patient,

-Une aggravation du syndrome d'hypertension intracranienne ayant nécessité une

dérivation ventriculo-péritonéale.

La reprise chirurgicale a été réalisée chez les malades présentant I’lhématome sous dural

et I’abces par abord direct.

4- REEDUCATION

Dans notre étude, tous les malades présentant un déficit neurologique pré ou

postopératoire ont bénéficié d’une rééducation qui a commencé au sein du service.
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V. RESULTATS ANATOMOPATHOLOGIQUES

1-_CHEZ LES ENFANTS

Le médulloblastome a été le type histologique le plus fréquent, retrouvé chez 15 enfants,
soit 37,5 % des cas, suivi de I'astrocytome et du gliome du tronc cérébral retrouvés

respectivement dans 11 et 10 cas (Tableau IX).

Tableau IX : Répartition des types histologiques chez I’enfant

Type histologique Nombre de cas Pourcentage (%)
Médulloblastome 15 37,5
Gliome du tronc cérébral 11 27,5
Astrocytome 10 25
Ependymome 3 7,5
Kyste dermoide 1 2,5

La présomption histologique basée sur les critéres tomodensitométriques ne s’est avérée
exacte que dans 28 cas, soit 70% des lésions tumorales de la fosse cérébrale postérieure

vérifiées histologiquement chez I’enfant (Tableau X).

Tableau X : Concordance entre les données histologigues
et tomodensitométrigues chez I’enfant

Type histologique Nombre de cas Nombre et pourcentage de cas
concordants
Médulloblastome 15 14/15 (93,33%)
Gliome du tronc cérébral 11 11/11 (100%)
Astrocytome 10 3/10 (30%)
Ependymome 3 0/3 (0%)
Kyste dermoide 1 0/1 (0%)
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2- CHEZ L’ADULTE :

Le médulloblastome a été le type histologique le plus fréquent, retrouvé chez 6 patients,
soit 17,14% des cas, suivi du neurinome de l'acoustique, constaté chez 5 malades, du
méningiome, de I’hémangioblastome, diagnostiqués respectivement dans 5 et 4 cas. Les
métastases représentent le 4 ¢me type histologique rencontré chez les patients adultes de notre
série, elles étaient retrouvées chez 4 patients soit 11,43% des cas. La répartition des autres types

histologiques est représentée dans le tableau XI.

Tableau XI : Répartition des types histologiques chez I’adulte

Type histologique Nombre de cas Pourcentage (%)
Médulloblastome 6 17,14
Neurinome de l'acoustique 5 14,28
Méningiome 5 14,28
Hémangioblastome 4 11,43
Métastase 4 11,43
Astrocytome 4 11,43
Gliome du TC 3 8,57
Kyste arachnoidien 2 5,72
Ependymome 1 2,86
Kyste épidermoide 1 2,86

VIl. TRAITEMENT COMPLEMENTAIRE :

1- RADIOTHERAPIE

Dans notre série 40 patients (53,33%) ont été adressés au service d’oncologie pour
bénéficier d’'un complément thérapeutique a base de radiothérapie seule ou associée a une

chimiothérapie, ou de chimiothérapie seule.
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La radiothérapie a été réalisée chez 39 patients, soit 52%. 25 patients d’entre eux ont
bénéficié d’une association radiothérapie avec chimiothérapie, alors que 14 patients ont eu une
radiothérapie seule. Il s’agit dans la majorité des cas d’une radiothérapie intéressant tout

I’encéphale avec une surimpression sur le foyer tumoral (tableau XIlI).

Tableau XII : Répartition des cas irradiés selon le type histologique.

Type histologique Nombre de cas Pourcentage (%)
Médulloblastome 18 46,15
Gliome du tronc cérébral 14 35,9
Métastase 4 10,25
Ependymome 2 513
Astrocytome du cervelet 1 2,56

Sur les 14 malades présentant une tumeur du tronc cérébral, la radiothérapie a constitué
le seul moyen thérapeutique a visée anti-tumorale chez 4 patients, celle ci est associée a la

chimiothérapie chez les 10 autres patients.

2- CHIMIOTHERAPIE

Réalisée chez 26 patients (34,67%), la chimiothérapie seule n’a été administrée que dans
un seul cas. Parmis ces patients, 14 avaient un médulloblastome, 10 patients avaient un gliome

du tronc cérébral et 2 avaient un épendymome. (Tableau XIlII).

Tableau XIII : Répartition des cas de chimiothérapie selon le type histologique

Type histologique Nombre de cas Pourcentage (%)
Médulloblastome 14 53,84
Gliome du tronc cérébral 10 38,46
Ependymome 2 7,7
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VIIl. EVOLUTION

Rares sont les patients suivis régulierement en consultation de neurochirurgie. lls sont au

nombre de 29. L’absence d’adresse précise sur les dossiers des malades a rendu le suivi difficile.

Pour avoir une idée du devenir de nos patients, nous avons consulté les registres du
service d’oncologie ou nous avons révélé le devenir de 28 patients suivis réguliéerement dans ce

service.

Pour un nombre important de nos malades, I’évolution a moyen et a long terme est non
précisée, 17 malades étaient perdus de vue apres leur sortie de I’hopital soit 22,67% des cas de

tumeurs de la fosse cérébrale postérieure. (Tableau XIV)

Tableau XIV : Evolution a moyen et a long terme

Evolution Nombre de cas Pourcentage (%)
Favorable 26 34,67
Défavorable (déces, récidives, ou
32 42,67
séquelles neurologiques)
Non précisée 17 22,66

Tableau XV : Malades perdus de vue

Nombre de cas

Pourcentage (%)

Malades perdus de vue dés leur
sortie de I’hopital

3

17,64

Malades perdus de vue en cours de
radiothérapie

14

82,35
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1- EVOLUTION FAVORABLE

L’amélioration de la symptomatologie a été notée chez 26 patients, soit 34,67%. Les
types histologiques constatés chez ces patients sont par ordre de fréquence: I'astrocytome
(9cas), le médulloblastome (6cas), le méningiome (4cas), I’hémangioblastome (3cas), le kyste

arachnoidien (2cas), le kyste dermoide (1cas) et le kyste épidermoide (1cas).

2- RECIDIVE

Parmi nos patients suivis, nous avons noté 5 cas de récidives tumorales. Le type
histologique le plus retrouvé chez nos malades était le médulloblastome dans 2 cas soit 40% des
récidives. Le délai de récidive varie entre 4 mois et 18 mois. En dehors d’un médulloblastome qui
a nécessité une surveillance vu la nette amélioration sous traitement adjuvant, les autres cas de
récidives tumorales ont nécessité la reprise chirurgicale. Le tableau XVI résume les principales

caractéristiques des récidives tumorales.

Tableau XVI : Principales caractéristiques des récidives

Type histologique | Age (an) | Délai de récidive Qualité de Traitement
I'’exérése ultérieur
Hémangioblastome 63 11 mois Totale Chirurgie
Médulloblastome 24 09 mois Large Chimiothérapie
Médulloblastome 09 04 mois Large Chirurgie
Méningiome 45 12 mois Large Chirurgie
Ependymome 03 18 mois Large Chirurgie

3- SEQUELLES NEUROLOGIQUES

Parmi nos patients suivis, 22 ont présenté des séquelles neurologiques. Il s’agit surtout
d’une atteinte des nerfs craniens, d’'un syndrome cérébelleux et d’'un syndrome pyramidal
résiduels (tableau XVII). A noter l'association possible de plusieurs séquelles chez le méme
patient. Les tableaux XVII et XVIII résument les principales caractéristiques des séquelles

neurologiques.
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Tableau XVII : Séguelles neurologiques chez les patients suivis

Séquelles neurologiques

Nombre de patients

Paralysie faciale 7
Paralysie des nerfs mixtes 5
Syndrome cérébelleux 5
Syndrome pyramidal 4
Baisse de I’acuité visuelle 4
Strabisme 4
Diplopie 2
Paralysie du llI 2
Nystagmus 2
Surdité 1

Tableau XVIII : Séquelles neurologiques en fonction du type histologiques

Gliome | Médulloblastome | Neurinome | Astrocytome | Méningiome | Ependymome
du TC (n=3) vestibulaire (n=5) (n=1) (n=2)
(n=8) (n=3)
Paralysie faciale 2 0 3 0 1 1
Syndrome 3 0 0 0 0 1
pyramidal
Syndrome 2 1 0 1 0 1
cérébelleux
Baisse de I'acuité 0 0 0 3 1 0
visuelle
Paralysie des 5 0 0 0 0 0
nerfs mixtes
Strabisme 2 0 0 2 0 0
Diplopie 0 1 0 1 0 0
Paralysie du lll 0 1 0 1 0 0
Nystagmus 0 1 0 1 0 0
Surdité 0 0 1 0 0 0
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4- MORTALITE

On a compté six cas de déces dont un est décédé a J5 du postopératoire. Les autres cas

de mortalité ont été constatés chez les patients suivis a moyen et a long terme. (Tableau XIX).

Tableau XIX : récidives et déces en fonction du type histologique

Type histologique Nombre de récidive Nombre de déces

Médulloblastome 2

Gliome du tronc cérébral

Schwannome vestibulaire

Ependymome

Hémangioblastome

- |= = o |o
O |0 |10 (= b~ |-

Méningiome

Tableau XX : Recul chez les patients suivis en post-opératoire a moyen et a long terme

Recul Nombre de patients
36 mois 5
30 mois 5
24 mois

N

20 mois

18 mois

16 mois

14 mois

12 mois

10 mois

08 mois

07 mois

06 mois

04 mois

03 mois

W |— [— [N W NN [0 [— [W U1 N

01 mois

IX. ICONOGRAPHIE :
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6a 6b

Figure 6a et 6b : Image IRM en coupe axiale en séquence T1 avec injection de Gadolinium
montrant une lésion de ’hémisphere cérébelleux droit a double composante kystique et charnue

prenant fortement le contraste (hémangioblastome) avec effet de masse sur le V4 qui est laminé

(fleche).
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Figure 7a- TDM cérébrale coupe axiale apres injection du produit de contraste montrant un

aspect une lésion hypodense de la fosse cérébrale postérieure. Il s’agit d’un kyste épidermoide a

I’examen anatomopathologique.

7b

Figure 7b- TDM cérébrale de controle en coupe axiale apres exérése de la tumeur.
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8a

Figure 8a: TDM cérébrale en coupe axiale en préopératoire d’'un malade présentant un
neurinome de 'acoustigue droit.

8b

Figure 8b : TDM cérébrale en coupe axiale du méme patient montrant I’exéréese tumorale totale.
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9b

Figure 9a et 9b : Image IRM en coupe axiale en séquence T2 montrant une image hyperintense

de I’hémisphére cérébelleux droit entourée d’'un cedéme péri lésionnel important avec un petit

bourgeon tumoral en périphérie.

9c

/
Figure 9c : Image scanographigue de contrdle en coupe axiale montrant I’exérése totale de la

tumeur avec libération de V4. |l s’agit d’un médulloblastome a I’examen anatomopathologique.
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10a 10b

Figure 10a : TDM cérébrale en coupe axiale montrant une image évocatrice d’un
médulloblastome associé a une hydrocéphalie.

Figure 10b : IRM cérébrale en coupe sagittale apres injection de Gadolinium montrant une image

évocatrice d’un médulloblastome associé a une hydrocéphalie.

Toc .

Figure 10c : TDM cérébrale de controle en coupe axial apres exérese de la tumeur. Il s’agit d’un

médulloblastome a I’examen anatomopathologigue.
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11b

Figure 11a: Image IRM en coupe axiale en séguence T1 sans injection de Gadolinium montrant
une lésion hypointense de I’angle pontocérebelleux droit étendue a la fosse temporale
homolatérale « en bissac » avec effet de masse sur le tronc cérébral et ’aqueduc de sylvius.

Figure 11b : Image IRM en coupe axiale en séquence T1 avec injection de Gadolinium montrant
une lésion « en bissac » de I’angle ponto-cérébelleux droit étendue a la fosse temporale prenant

de contraste de facon hétérogene.

cérébelleux droit hyperintense étendue a la fosse temporale homolatérale « en bissac » avec

effet de masse sur la protubérance annulaire évoquant un neurinome du V. I'exérése chirurgicale

était large. Il s’agit d’'un neurinome du V a I’examen anatomopathologigue
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L)

- Ny

Figure 12a : Image TDM en coupe axiale avec injection de produit de contraste montrant une

lésion de la fosse cérébrale postérieure prenant fortement le produit de contraste avec cedeme

périlésionnel écrasant le V4.

12b

Figure 12b : Image TDM de contrble en coupe wxiale montrant le nettoyage de la [ésion
avec 'apparition de V4 et des remaniements postopératoires. C’est un médulloblastome a
|’examen anatomopathologigue.
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13a

CRANE.
DR BOUZBOUNE.

Figure 13a - IRM cérébrale en coupe coronale en séquence pondérée T1 apres injection de

Gadolinium montrant un aspect d’un épendymome de V4 associé a une hydrocéphalie.

13b

Figure 13b - TDM cérébrale de contrdle postopératoire en coupe axiale aprés exérese de la

tumeur.
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14a 14b

Figure 14a et 14b : IRM cérébrale montrant une Iésion de I’angle pontocérébelleux gauche
hypointense en T1 prenant le contraste.

'l . : = A " . ' 3 . . g J0ERL: %
Figure 14c et 14d : IRM cérébrale de contrb6le postopératoire en séqguence T1 apres exérése de la

tumeur. C’'est un neurinome des nerfs mixtes a I’examen anatomopathologigue
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F\ K on. . -
Figure 15a : TDM cérébrale en coupe axiale apres injection du PDC montrant la portion
sus tentorielle d’'un méningiome sus et sous tentoriel.

Figure 15b : IRM cérébrale en coupe sagittale en séquence T1 pondérée avec injection du
Gadolinium montrant un méningiome en iceberg sus et sous tentoriel comprimant fortement le

cervelet et entrainant un engagement des amygdales cérébelleuses dans le trou occipital.

'
&SN
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Figure 15c : TDM cérébrale en coupe axiale de controle aprés exérése tumorale totale de la
portion sous tentorielle

Figure 15d: TDM cérébrale en coupe axiale aprés exérese totale de la portion sus tentorielle de
la tumeur.
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DISCUSSION
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|. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

1- FREQUENCE SELON L’AGE

Dans I'ensemble des tumeurs cérébrales, la fréquence des tumeurs de la fosse cérébrale
postérieure est variable d’une série a I'autre, elles occupent chez I’enfant le premier rang avec

68,18% dans la série de Rais (1), tandis qu’elles représentent 42,2% chez I'adulte. (2).

Dans la série de Zhang (3), 30,5% de I’ensemble des tumeurs du systéme nerveux central

de I’enfant siégent dans la région infra-tentorielle.

Dans la série de Laabourri (4), on constate une prédominance de la pathologie tumorale
de la fosse cérébrale postérieure chez les enfants qui représentent 65,72% de ’ensemble des

malades de la série.

Dans notre série, les enfants représentent 53,33% des patients.

2- FREQUENCE SELON LE SEXE

D’une facon globale la prédominance du sexe masculin est nette dans la plupart des

séries (Tableau XXI).

Tableau XXI : fréguence des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure selon le sexe

Séries Nombre de cas Pourcentage (%)
Laabourri (4) 60 40
Ameziane (4) 66 34

Notre série 66,7 33,3
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Dans notre série, la prédominance masculine est nette aussi bien chez I’enfant (70% des
garcons et 30% des filles sont touchées) que chez I'adulte (62,86% des hommes contre 37,14%

des femmes), ce qui concorde avec les données de la littérature.

3-_CORRELATION ENTRE L'AGE ET LA VARIETE HISTOLOGIQUE

3-1 Chez I'enfant

a- Astrocytome

< Fréquence:

Ils représentent pres de 34% de la totalité des tumeurs de la fosse postérieure de I’enfant

(5), et 21,5% de toutes les tumeurs cérébrales pédiatriques. (1)

Dans notre série, les astrocytomes occupent le second rang aprés le médulloblastome et

représentent 25% des tumeurs de la FCP de I’enfant.

S Age:

L’astrocytome est la tumeur cérébrale primitive la plus fréquente chez I’enfant avec un

pic de fréquence vers 10 a 12 ans. (6)

Dans notre série, ils s’observent entre 4 et 14 ans avec une moyenne d’age de 9,1 ans.

*»Sexe:

Selon Carrie (7), il n'existe pas de prédominance sexuelle. Dans notre série on note une

légere prédominance masculine avec un sex-ratio de 1,5.

«»Topographie:

Les astrocytomes siégent le plus souvent au niveau cérébelleux mais la localisation au

niveau du tronc cérébral est possible. (8)
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Dans notre série, le siége électif de I'astrocytome est le vermis avec 8 cas, 1 cas a une

topographie vermioventricullaire, et 1 cas a un siége vermio-hémisphérique.

b- Médulloblastome

“Fréquence:

Il représente 30 a 33% de I’ensemble des tumeurs cérébrales chez I’enfant et 30 a 35%

des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure (1, 5, 9).

Dans notre série, le diagnostic de médulloblastome a été posé chez 37,5% des enfants.

S Age:

Le médulloblastome est découvert chez I’enfant dans 75 % des cas avant I’age de 10 ans

avec un pic de fréquence entre 3 et 8 ans. (7, 10)

Dans notre série, il s’observe entre 2 et 15 ans avec une moyenne d’age de 7,7 ans.

+»Sexe:

Une prédominance masculine avec un sex-ratio de 2 (7). Dans notre série, il est de 3

garcons pour 2 filles.

«»Topographie:

Le médulloblastome est une tumeur primitive neurectodermique dérivée du tissu
embryonnaire. Il nait des cellules de la zone germinative du toit du 4 éme ventricule et du vermis

et s’étend caudalement vers le plancher du 4éme ventricule. (10)

Dans notre série, le médulloblastome de I’enfant siége au niveau vermioventriculaire dans

80% des cas, suivie de la localisation hémisphérique dont la fréquence est de I'ordre de 20%.
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c- Ependymomes :

< Fréquence:

Les épendymomes intracraniens représentent le troisieme type histologique de tumeur
cérébrale rencontré chez I’enfant apreés les astrocytomes et les médulloblastomes. lls constituent

6 a 12 %de I'’ensemble des tumeurs cérébrales pédiatriques. (10, 11).

Dans la série de Ben Ammar, 80% des épendymomes intracraniens primitifs de I’enfant
ont un siége sous tentoriel. Cette prévalence a été rapportée par Perilongo et al. (65% contre

35%) (12) et également par Agaoglu 50%.(13)

Dans la série de Dorner (5) les épendymomes de la FCP constitue 12% de I’ensemble des

tumeurs de cette région chez I’enfant.

Dans la série de Raji (14). lls représentent 6 % des tumeurs de la fosse cérébrale

postérieure a I’age pédiatrique.

Pour notre série, les épendymomes représentent 7,5% de I’ensemble des tumeurs de la

fosse cérébrale postérieure chez I’enfant.

< Age:

Dans la série d' Agaoglu. (13) I’'age moyen de diagnostic d’'un épendymome intracranien

chez I’enfant est de 5,5 ans.

75% des patients de notre série présentant un épendymome de la FCP sont des enfants

avec une moyenne d’age de 4,16 ans.
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% Sexe:

Il y a une légére prédominance pour le sexe masculin, ainsi dans la série de Ben Ammar le
sex-ratio était de 1.06 avec 16 patients de sexe masculin et 15 de sexe féminin (12). Dans notre

série, le sex-ratio est de 2 garcons pour une fille.
<Topographie:

Le siege le plus fréquent des épendymomes est le IV éme ventricule. Ils naissent alors
volontiers au niveau du plancher du IV éme ventricule, dans le triangle bulbaire. Plus rarement, ils
ont leur origine au niveau du plafond du ventricule. lls peuvent s’étendre vers la citerne de
I’angle ponto cérébelleux par le foramen de Luschka et/ou vers la grande citerne par le foramen
de Magendie. Il peut exister des épendymomes dont la majeure partie siege dans la citerne de
’angle ponto cérébelleux. A coté de ce siége caractéristique et de ces extensions, certains
épendymomes peuvent naitre dans des localisations ectopiques, telle la partie postérieure de la

citerne de I’angle ponto cérébelleux. (15)

Dans notre série, 2 cas siégent au niveau du vermis cérébelleux et 1 cas au niveau du

4éme yentricule.

d- Gliome du tronc cérébral :

Chez I'enfant, ils représentent 20% a 35% de toutes les tumeurs de la FCP. Il semble que
les tumeurs bénignes soient plus fréquentes chez I'adulte que chez I’enfant. lls prédominent
dans les localisations au bulbe, a la jonction cervico-médullaire, dans les Iésions exophytiques

dans le 4¢me ventricule et dans le mésencéphale. (16)

Dans notre série, 27,5% des enfants ont un gliome du tronc cérébral.
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3-2 chez ’adulte :

a- schwannome vestibullaire :

*» Fréquence:

C’est la plus fréquente des tumeurs de la citerne ponto cérébelleuse (80%) et de la fosse

cérébrale postérieure chez I'adulte. (15)

Dans notre série, elle représente 14,28% des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure

chez I’adulte.

< Age:

Leur age moyen de découverte est de 50 ans avec des limites extrémes allant de 16 - 85
ans selon les séries (15, 17). Dans notre série, I'age moyen de découverte du schwannome

vestibulaire est de 42,4 ans.

% Sexe:

Il existe une petite prédominance féminine avec, selon les séries, trois femmes sont
atteintes pour deux hommes. Dans notre série la prédominance féminine est nette avec 4

femmes pour 1 homme. (15, 17)

b- Méningiome :

«» Fréquence:

Les méningiomes de la fosse cranienne postérieure représentent environ 7 a 12% de
I’ensemble des méningiomes intracraniens, et les méningiomes de I’angle ponto cérébelleux 10%

des tumeurs de cette région. (15, 17)

Dans notre série, ils représentent 14,28% des tumeurs de la FCP et 44,44% des tumeurs

de I’'angle ponto cérébelleux de I'adulte.
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S Age:

L’age moyen du diagnostic d’'un méningiome de la fosse cérébrale postérieure est

d’environ 50 ans (15, 17). Dans notre série, I’dge moyen de survenue est de 43,6 ans.

< Sexe:

Les femmes sont nettement plus touchées que les hommes avec un sex- ratio de quatre
femmes pour un homme (15, 17). Dans notre série, les cing cas rapportés de méningiomes de la

FCP sont des femmes.

«»Topographie: (17)

Par ordre de fréquence, les méningiomes de la fosse postérieure siégent :

- Au niveau de la citerne de I'APC dans 50 a 84% des cas selon les séries.

-Au contact du bord libre de la tente du cervelet dans 7,3 a 21% des cas.

- Au niveau du clivus dans 5,2 a 7,3% des cas.

-Au niveau de la convexité dans 1,2 a 18,5% des cas.

-Dans le foramen magnum dans 4 a 9% des cas.

Dans notre série, la répartition selon la topographie des méningiomes de la FCP chez

I’adulte est la suivante :

-3 cas au niveau de I'angle ponto cérébelleux,

-1 cas au nhiveau de la face postérieure du rocher,

-1 cas au niveau de la tente du cervelet.
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c- Tumeur épidermoide :

¢ Fréquence:

Elle représente entre 0,2 et 1,5% des tumeurs intracraniennes primitives, et 3 a 5% des
tumeurs de I'angle ponto cérébelleux, occupant ainsi la troisieme place loin derriere le

neurinome de I’acoustique et le méningiome. (15, 17,18, 19)

Dans la série de Lakhdar. (18) elle représente 1,6% de I'ensemble des processus expansifs

intracraniens et 12,5% des tumeurs de l'angle ponto cérébelleux.

Dans notre série, cette tumeur représente 2,86% des tumeurs de la FCP de I’adulte et

11,11% des tumeurs de I’'APC.

< Age:

Ces tumeurs congénitales sont d’évolution lente, et bien qu’il s’agisse de lésions
congénitales, elles sont rarement découvertes dans I’enfance. L’age moyen du diagnostic se
situe entre la quatrieme et la cinquiéme décennie (15, 17, 18, 19). Dans notre série on a compté

un seul patient agé de 34 ans.

< Sexe:

Le sexe masculin est le plus touché dans la plupart des séries. (18)

Dans la série de Lakhdar le sex-ratio est de 1,5 avec une prédominance masculine,

cependant dans I'étude de Samii, une légére prédominance féminine a été constatée. (18)

Dans notre série, la tumeur épidermoide a été constatée chez un sujet de sexe masculin.
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< Topographie:

Dans la fosse postérieure, les tumeurs épidermoides siegent d'abord et avant tout, dans
I'angle ponto cérébelleux. Elles s'étendent volontiers dans les citernes prépontiques et dans les
cavum trijéminés. Elles peuvent également naitre plus rarement dans le rocher lui-méme
(cholestéatome primitif). Les autres siéges de tumeurs épidermoides sont beaucoup moins

fréquents et sont de siége médian, dans le IVéme ventricule ou dans le vermis cérébelleux. (15).

d- Métastases :

Elles ont des origines variables, le cancer broncho-pulmonaire et le cancer du sein en

sont les plus fréquents. (20)

Elles représentent 30% des tumeurs de la FCP de I'adulte dans la série de Houteville (20),

et 13% dans la série de Philippon (21).

Dans notre série, elles représentent 11,43% des tumeurs de la FCP de I'adulte, elles ont

pour origine :

- 2 carcinomes épidermoides pulmonaires.

- 2 adénocarcinomes pulmonaires.

e- Hémangioblastome :

< Fréquence:

Cette tumeur d’origine vasculaire composée d'un stroma cellulaire et de capillaires
abondants et d'histogenese inconnue est rare, représente 1 a 2 % de I'’ensemble des tumeurs
intracraniennes et 7 a 10% des tumeurs infratentorielles chez | 'adulte (15), alors que dans notre

série sa fréquence est de 11,43%.
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< Age:

L' hémangioblastome est une tumeur de I'adulte jeune le plus souvent découverte entre
20ans et 40ans (15). La moyenne d'age de nos patients est de 34,5 ans avec des extrémes d'age

de 19 ans et de 63 ans.

< Sexe:

Il existe une prédominance masculine avec deux hommes pour une femme (15) .Tous les

patients de notre série présentant un hémangioblastome sont des hommes.

«»Topographie:

Le siége de cette tumeur est cérébelleux dans la grande majorité des cas, dans cette
localisation elle est hémisphérique dans environ deux tiers des cas et vermienne dans l'autre

tiers. Plus rarement, ils peuvent étre bulbaires siégeant a la face postérieure du bulbe. (15)

Dans notre série, toutes les tumeurs ont une topographie cérébelleuse, hémisphérique

dans les 3/4 des cas et vermienne dans l'autre 1/4.

f- Astrocytome :

Ce sont des tumeurs charnues ou kystiques, de sieége vermien ou lobaire.

L’astrocytome représente 9% des tumeurs de la FCP dans la série de Philippon (21), et

10% dans la série de Paquis (8).

Dans notre série les astrocytomes représentent 11,43% des cas de tumeurs de la FCP de

I’adulte.
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g- Médulloblastome :

Il représente moins de 1% des tumeurs intracraniennes chez I’adulte. (15)

80% des cas surviennent chez I'adulte jeune entre 20 et 35 ans. Il existe une
prédominance masculine avec sex-ratio de deux hommes pour une femme. lls siégent plus

volontiers dans les hémisphéres cérébelleux. (15)

Dans I'étude de Noel (22), I'age moyen du diagnostic du médulloblastome est de 27 ans,
la prédominance masculine est nette (13 hommes et 1 femme), et le siége hémisphérique est le

plus fréquent (50% des cas).

Dans la série de Philippon (21), cette tumeur représente 10% des tumeurs de la FCP.

Dans notre série, elle représente 17,14% des tumeurs de la FCP de I'adulte avec une

moyenne d’age de 28,7 ans.

h- Ependymome :

Tumeur de I’enfant, rare chez I'adulte. Elle représente 5,26% des tumeurs de la FCP de

|'adulte dans la série de Laabourri. (4)

Dans notre série, sa fréquence chez I’adulte est de 2,86%.

i- Gliome du tronc cérébral :

Il représente 14% des tumeurs de la FCP dans la série de Philippon. (21)

Dans notre série, il représente 8,57% des tumeurs de la fosse cérébrales postérieures de

’adulte.
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II. LA SYMPTOMATOLOGIE CLINIQUE DES TUMEURS DE LA FOSSE CEREBRALE
POSTERIEURE :

1- DELAI DE DIAGNOSTIC :

C’est le temps écoulé entre le début de la symptomatologie et la date d’hospitalisation.
Cette durée est variable allant de quelques jours a quelques années, elle dépend avant tout de la

nature histologique de la tumeur et de la localisation. (23, 14).

Dans notre série, le délai d’évolution était entre 15 jours et 2 ans. 36% de nos malades

ont consulté dans un délai compris entre 3mois et 6mois.

2- MANIFESTETIONS CLINIQUES :

La clinique des tumeurs de la fosse postérieure est variable, elle dépend du site de la
tumeur, de l'age et du degré de sa croissance. L'hypertension intracranienne et les signes

déficitaires représentent les signes fréquemment rencontrés.

2-1 Chez ’enfant :

Les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure sont découvertes devant des signes
d’hypertension intracranienne, le plus souvent en rapport avec I’hydrocéphalie, un syndrome

cérébelleux, une atteinte des nerfs craniens ou une atteinte des voies longues.

Chez I’enfant, une altération de I’état général en préopératoire en rapport avec les
vomissements est d’autant plus marquée si I’enfant est trop jeune. Le refus alimentaire est

fréqguemment rencontré (24).

a- Signes liés a I’hypertension intracrianienne:

L’HIC est en rapport avec le développement de la tumeur, de I’oedéme péri tumoral, et de

I’hydrocéphalie.

-78 -



La prise en charge des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure au CHU Mohammed VI

Les différents facteurs s’associent et aboutissent a un refoulement des structures voisines
(ceci n’est pas le cas des tumeurs infiltrantes) pour aboutir a un engagement avec mort subite

et/ou un risque imprévisible d’installation d’une cécité par atrophie optique (25,26, 27).

Tableau XXII : La fréquence de I’HIC selon les différents auteurs

Séries Nombre de cas Pourcentage (%)
Kouki (23) 36 97,3
Raji (14) 82 97,5
Notre série 66 88

L’hypertension intracranienne peut étre responsable des signes suivants : céphalées,

vomissements, troubles visuels.
*»Les céphalées :

Elles sont particulieres par leur rythme, apparaissant volontiers en fin de nuit, d’évolution
récente sur quelques semaines, souvent intermittente mais tendant a s’aggraver avec |’évolution
de l'affection. La localisation est plus volontiers fronto-orbitaire ou occipitale, sans que cela
traduise une localisation lésionnelle. Ces céphalées peuvent avoir un caractére positionnel, qui
déclenche ou intensifie I'accés douloureux; ce caractére positionnel est évocateur d’une lésion
intra ventriculaire partiellement mobile, pouvant exercer un mécanisme de clapet sur les voies
d’écoulement du liquide céphalorachidien (syndrome de Bruns). Dans les formes évoluées, elles
sont rebelles aux antalgiques, y compris les morphiniques. A leur acmé, elles peuvent &tre

soulagées par les vomissements qui les accompagnent souvent. (25)

Pour MERGHNI, ce symptome est retrouvé dans 75% des cas, alors que dans notre série,

les céphalées étaient retrouvées chez 64 patients, soit 85,33 %. (28).
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**Les vomissements :

Ils accompagnent fréquemment les céphalées; ils sont classiquement décrits comme
survenant en jet, sans nausées. lls peuvent étre au premier plan de la symptomatologie, ou
s'accompagner de douleurs abdominales pouvant orienter a tort vers une pathologie digestive.

Dans notre série, les vomissements étaient retrouvés chez 89,30% de nos patients. (25)

+* Les troubles visuels

Les plus fréquents sont en rapport avec une diplopie horizontale due a une paralysie uni
ou bilatérale du VI éme nerf cranien qui n’a aucune valeur localisatrice. Plus rare est |'atteinte d’un
Il eme nerf cranien, en dehors de toute Iésion compressive due a un engagement. Une baisse
d’acuité visuelle est exceptionnelle, mais I'apparition d’éclipses visuelles intermittentes peut
traduire une menace d’ischémie du nerf optique dans les cas d’HIC évoluant depuis plusieurs
semaines ou mois (a I'opposé, certaines papillites avec cedeme papillaire s’expriment par une
baisse rapide de I’acuité visuelle). Ces phénomenes intermittents précédent une baisse rapide, et
souvent définitive de la vision. L'examen ophtalmoscopique révele, assez souvent, un cedéme
papillaire lorsqu’une HIC a évolué sur plusieurs jours; celui-ci associe un flou des bords de la
papille a une surélévation de sa surface périphérique. Dans les formes séveéres s’associent des
exsudats blanchatres le long des vaisseaux péripapillaires et des hémorragies en flammeéches
d’origine veineuse. L'cedeme papillaire, dont la longue évolution conduit a [Iinstallation
progressive d’une atrophie optique, est rarement observé chez le nourrisson dont le crane est

expansible.(25)

Dans notre série, la baisse de 'acuité visuelle a été constatée chez 20 patients, soit 26,7%

des cas, la cécité chez 4 patients soit 5,33% des cas, et la diplopie chez 14 patients soit 18,7%.

< D’autres signes :

Moins évocateurs cependant, peuvent étre observés dans I’évolution d’une HIC. Des

acouphenes, a type de grésillements ou de bourdonnements, ainsi que des phases de vertiges
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paroxystiques, surviennent en dehors de toute atteinte spécifique des voies cochléovestibulaires.
Des troubles psychiques comportant irritabilité, modification du caractere, difficultés
d’adaptation scolaire ont été observés dans les cas ou I’HIC évolue sur une période prolongée,

quelquefois de facon fluctuante;(25, 27)

«»Engagement des amygdales cérébelleuses dans le trou occipital :

Il peut se manifester par des crises toniques postérieures, ce sont des acces de
contracture axiale avec attitude en opisthotonos, spontanés ou déclenchés par des stimuli
nociceptifs chez des patients dont la conscience est quelquefois peu altérée; ces accés sont de
durée breve, avec une symptomatologie réversible. Un nystagmus peut étre observé, mais il n’y a
pas d’anomalie des réflexes pupillaires (25). Dans notre série, nous avons noté 2 cas de pré-

engagement.

b- Syndrome cérébelleux :

«*Syndrome cérébelleux statique

Constitue le syndrome vermien, caractérisé par des troubles de la marche avec
élargissement du polygone de sustentation, une danse des tendons, une hypotonie, des réflexes

pendulaires. Une marche d’allure ébrieuse est évocatrice d’ataxie cérébelleuse. (29, 30)

Dans la série de Merghni (28), concernant 100 patients, ce syndrome a été noté dans 14%

des cas.

Dans notre série, nous avons constaté ce syndrome chez 25 patients, soit 33,3% des cas.

+«» Syndrome cérébelleux kinétique

Il est la résultante de I'association a des degrés divers de plusieurs composantes : la

dysmétrie, la dyschronométrie, I’adiadococinésie, I’asynergie et le tremblement. (29, 30)
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Dans la série de Merghni (28), ce syndrome a été noté dans 7% des cas.

Dans notre série, hous avons constaté 5 cas, soit 6,7% des cas.

«»Syndrome cérébelleux stato-kinétique

En pathologie tumorale, il est fréquemment retrouvé. C’est un syndrome ou s’intrique
selon des proportions variables des éléments statiques et kinétiques, et il se voit surtout dans

les tumeurs vermio-lobaires. (29, 30)

Dans la série de Merghni (28), ce syndrome a été constaté chez 75 patients, soit 75% des

cas.

Dans notre série, nous avons noté ce syndrome chez 33 patients, soit 44% des cas.

c- Syndrome vestibulaire :

L’atteinte vestibulaire se traduit par : une déviation des index, une tendance a la chute
dans la position debout et pied joints aggravée par I’occlusion des yeux (signe de Romberg), une
déviation due a la marche aveugle et surtout un nystagmus qui est un signe presque constant :

c’est un nystagmus de type horizontal bilatéral, ou de type multiple (horizontal et vertical). (31)

Dans la série de Désaulty (32), il y a plus de 90% de signes vestibulaires : sensations

d’instabilité pour 53% des cas et vertiges rotatoires pour 38%.

Pour Darrouzet (33), 43% des patients ont des vertiges vrais et 40% une instabilité (sur

309 cas).

Dans notre série, ce syndrome a été constaté chez 22 patients, soit 29,3% des cas.
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d- Atteinte des nerfs craniens :

L'atteinte des nerfs craniens peut étre au premier plan de la symptomatologie des
tumeurs infiltrantes du tronc cérébral. Le tableau clinique peut étre déroutant du fait du
caractere serpigineux et parfois peu systématisé de linfiltration tumorale, avec une évolution
insidieuse, voire fluctuante, et des signes d'hypertension intracranienne ou d'atteinte des voies
longues qui font souvent défaut au début. Les tumeurs primitives comprennent les astrocytomes
de grade Il ou lll (anaplasiques), a point de départ protubérantiel. Les métastases peuvent

également atteindre le tronc cérébral. (34)

L'atteinte de la VIII ¢éme paire est rare chez I'enfant du faite du fait de la rareté des tumeurs
de I'angle ponto cérébelleux. Elle se caractérise au début par une surdité de perception et des
acouphenes, puis plus tardivement si le diagnostic n'est pas fait, par des signes d’atteinte
progressive des autres nerfs ayant un trajet prés ou dans I’angle ponto cérébelleux (IV éme V| eme

et nerfs mixtes).(28)

Dans notre série, la paralysie faciale a été constatée chez 11 patients, soit 14,7% des cas.
L’atteinte de la 6°me paire chez 6 patients se manifestant cliniquement par un strabisme
convergent et/ou une diplopie a été objectivée chez 17 patients, soit 22,7% des cas. La 8éme et
La 5éme paires craniennes ont été respectivement touchées chez 5 patients, soit respectivement

6,7% des cas.

e- Atteinte des voies longues :

Elle réalise habituellement un syndrome pyramidal des 4 membres. Parfois, elle se voit
dans les tumeurs trés évoluées qui compriment le tronc cérébral, ou dans les tumeurs de la

jonction bulbo médullaire. (28)

Dans notre série, nous avons constaté une irritation pyramidale chez 18 patients,

soit 24% des cas.
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2-2 Chez ’adulte :

Les manifestations cliniques seront abordées en fonction de la localisation tumorale.

a- Tumeurs intra axiales :

+* Tumeurs du Tronc cérébral

Elles sont rares chez I'adulte. Ces tumeurs représentent 3.5% a 5% des tumeurs de la FCP
de I’adulte avec une évolution le plus souvent beaucoup plus lente et un pronostic moins sévere

que celui de I’enfant. (35, 36)

Il ne semble pas exister de différence significative dans la répartition de ces tumeurs

selon le sexe.

A la phase initiale, la symptomatologie clinique est souvent fruste et par essence méme

variable en fonction de la localisation.

Pour les tumeurs bulbaires, il existe trés souvent un syndrome pyramidal associé a une

atteinte cérébelleuse concourant a perturber la marche.

L’atteinte des dernieres paires craniennes est plus souvent évocatrice des tumeurs
bulbaires associant une paralysie de I’hémi voile, de I’hémi pharynx, une atteinte des muscles

céphalogyres ou encore une hémi atrophie linguale.(35,36)

Pour les tumeurs pontiques, compte tenu de la proximité anatomique du noyau du VI et
des fibres radiculaires du VII, I'atteinte associée du VI et du VIl prend toute son importance pour
localiser a la protubérance une lésion responsable d’un syndrome pyramidal, ou d’un déficit

sensitif des membres.

Les troubles oculomoteurs sont principalement représentés par des troubles de la
latéralité par atteinte du noyau du VI. Les tumeurs pontiques exophitiques dans le 4¢me ventricule

sont responsables d’une symptomatologie d’HIC par hydrocéphalie.
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Pour les tumeurs mésencéphaliques, ces lésions souvent de petite taille, peuvent obstruer
I'aqueduc du mésencéphale et étre a I'origine d’'une symptomatologie d’HIC pure, isolée, par

hydrocéphalie obstructive.(36)

+«» Tumeurs du quatriéme ventricule et du vermis :

Elles sont rares chez I'adulte.

La durée d’évolution avant I’hospitalisation est courte, elle dépasse rarement 2 ou 3 mois.

Le tableau clinique associe un syndrome d’HIC franc et un syndrome cérébelleux vermien
statique, l'’ensemble réalisant le classique syndrome de la ligne médiane des lésions

vermioventriculaires. (11)

Dans notre série, la plupart de nos patients présentant une tumeur vermienne,
ventriculaire, ou vermioventriculaire se distinguent sur le plan clinique par I'association d’un

syndrome d’HIC et d’un syndrome cérébelleux stato-kinétique.

+ Tumeurs des hémisphéres cérébelleux :

Elles évoluent rapidement, réalisant dans 25% des cas une symptomatologie dont le début

remonte a moins de 2 mois lors de la premiére consultation. (37)

Les signes de début sont les céphalées et les troubles de I'équilibre chez 90% des cas

dans la série de Goulo-Goeau. (37)

Le tableau clinique associe a la phase d’état :

-Le syndrome d’HIC qui constitue le signe le plus constant des tumeurs du cervelet dans la série
de Houteville (20). Dans la série de Janny (38), I'HIC n’est pas au premier plan, elle est moins

précoce et moins intense.
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-Le syndrome cérébelleux lobaire kinétique trouvé dans des proportions non négligeables,

toutefois il est fréquent d’observer un syndrome cérébelleux stato-kinétique. (20)

-L’atteinte des nerfs craniens :

-L’atteinte du nerf cochléo-vestibulaires surgit dans 50% des cas. (20)

- du pneumogastrique est fréquente, et I’atteinte des autres nerfs craniens est rare. (20)

-L’atteinte des voies longues : Le syndrome pyramidal s’observe en cas d’HIC manifeste, le

déficit sensitif, rarement rencontré, témoigne d’une infiltration du tronc cérébral. (20)

Dans notre série, le tableau clinique chez la plupart de nos patients ayant des tumeurs
hémisphériques associe un syndrome cérébelleux stato-kinétique, un syndrome vestibulaire et

une atteinte des nerfs craniens touchant surtout le V.

b- Tumeurs extra axiales :

% Les tumeurs de I’angle ponto-cérébelleux :

= Le neurinome de ’acoustique

Tumeur bénigne, survenant électivement entre 40 et 60 ans avec une grande fréquence

chez la femme (65%). Elle représente 80 a 90% des tumeurs de I’APC. (15, 17, 39).

La symptomatologie peut présenter certaines variantes :

-Signes en rapport avec la compression du nerf cochléo-vestibulaire : une hypoacousie de
perception unilatérale lentement évolutive est de loin le Ter symptéme chronologique et par
ordre de fréquence (95%), elle s’installe sur plusieurs années avec une moyenne de 3.7 ans. Les
acouphenes subjectifs non pulsatiles, deuxiéeme symptdme amenant a la découverte de cette
tumeur, sont retrouvés dans prés de 50a60% des cas, par ailleurs les troubles de I'équilibre et

les vertiges sont moins fréquemment rencontrés. (15, 39)
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-L’atteinte trigéminale est retrouvée dans 22% des cas, elle est plus prépondérante dans les
tumeurs volumineuses (15% pour le stade Il et 58% pour le stade V). Elle se traduit

essentiellement par des paresthésies ou une hypoesthésie. (39)

-L’atteinte du nerf facial, situé directement au contact de la tumeur, est paradoxalement
beaucoup moins fréquente (17%). Elle peut se traduire par un simple ralentissement du

clignement, des modifications du go(t (6%), plus rarement une paralysie faciale modérée. (39)

-Ce n’est qu’en cas de tumeur volumineuse (10%) qu’apparaissent des atteintes des autres nerfs
craniens (diplopie par atteinte du VI), un syndrome cérébelleux avec ataxie, voire un syndrome

d’hypertension intracranienne. (39)

= Les méningiomes de ’APC:

Ils représentent moins de 10% des tumeurs de I’APC. Dans la série de Roberti et al. (40),

les méningiomes de I'APC représentent 5,6 % de I'ensemble des méningiomes sous tentoriels.

La majorité des méningiomes est diagnostiquée entre 20 et 60 ans, avec un pic de
fréguence entre 45 et 50 ans. Les femmes sont nettement plus touchées que les hommes avec

un sex-ratio de 4 femmes pour 1 homme. (15, 17, 41)

Le mode de révélation clinique des méningiomes de I'angle ponto cérébelleux est
variable. Lorsqu’ils sont petits et sans contact avec les nerfs craniens, ils sont le plus souvent
asymptomatiques, découverts fortuitement ou s'accompagnent de céphalées sans caractére
spécifique. Lorsqu’ils sont plus gros et/ou lorsqu'ils naissent au contact des nerfs craniens, ils
peuvent alors se manifester par une symptomatologie d'emprunt en particulier par une atteinte
du V, avec hypoesthésie faciale, ou du VIII avec des vertiges. La croissance habituellement lente
de ces tumeurs rend compte du caractére souvent peu intense et peu évolutif de la

symptomatologie, ce qui peut entrainer des diagnostics tardifs. (15, 17)
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Voss et al. (40) rapportent a travers une étude rétrospective de 40 cas de méningiomes

de ’APC que:

-L’atteinte des nerfs craniens était le mode de révélation le plus fréquent avec perte de I'audition

dans 73% des cas, atteinte faciale dans 16% et trigéminale dans 16% des cas.
-Des signes cérébelleux étaient présents dans 32% des cas (41).

Dans la série de Lange et al. (42), les symptomes cérébelleux sont les plus fréquents,
constatés dans 84,61% des cas, les signes d’atteinte des nerfs (V, VI, VIl) et d’hypertension
intracranienne étaient trouvés respectivement dans 46,15% et 26,92%.

= Les cholestéatomes:

Ces tumeurs congénitales kystiques, représentent 0,2 a 1% de l'ensemble des tumeurs
intracraniennes. Il faut, pour que ces tumeurs s'expriment qu'elles soient suffisamment
volumineuses, c'est pourquoi, I'age moyen du diagnostic se situe entre le quatrieme et la
cinquieme décennie. Elles peuvent siéger soit sur la ligne médiane, soit latéralement en

particulier dans l'angle ponto cérébelleux ou le rocher. (15)

La symptomatologie des tumeurs épidermoides est une symptomatologie d'emprunt, il
peut s'agir soit d'une symptomatologie auditive ou vestibulaire par irritation du paquet
acoustico-facial, soit, et plus fréquemment, de troubles sensitifs d’une hémiface traduisant une
compression du nerf trijumeau, ailleurs, ce seront de banales céphalées qui améneront au

diagnostic de la Iésion, qui peut également étre découverte de facon tout a fait fortuite. (15)

= Pour les autres tumeurs de ’APC (autres neurinomes),

La clinique est peu significative. Les signes cochléo-vestibulaires sont constants et

analogues dans tous les cas. (15, 17)
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En général, devant une symptomatologie qui évoque un processus occupant de I’'APC, le
diagnostic porté est en régle générale celui du neurinome de I'acoustique qui représente plus de

80% des cas .(15, 17, 39, 41)

«»* Les autres localisations tumorales de la FCP

= Les tumeurs de la tente du cervelet :

Elles constituent approximativement 9% des méningiomes intracraniens. (43)

Dans la série de Roberti (40), les méningiomes de la tente du cervelet constitue 8,8% de

I'ensemble de méningiomes de la FCP.

L’age moyen de découverte est de 55 ans avec des limites extrémes allant de 18 a 72 ans.

(44)

La durée d’évolution avant I’hospitalisation est en moyenne 10 mois (44).

Le tableau clinique est fait de signes cérébelleux dans 51,9% des cas plus un syndrome

d’hypertension intracranienne dans 75,3% des cas. (44).

L’atteinte des paires craniennes est relativement fréquente, 28.4% des cas, et la Vllléme
paire semble étre la plus touchée. En effet Bret (44), dans une série de 27 cas, a rapporté une

atteinte vestibulocochléaire dans 30% des cas.

= Les tumeurs du clivus :

Elles se traduisent par une atteinte des nerfs craniens. Cette atteinte souvent bilatérale,
rarement symétrique, frappant par ordre de fréquence le V (constant), le VIII, le VI et le VII, le IX
et le lll, doit faire évoquer un méningiome ou un chordome du clivus. Les chordomes du clivus se
réveélent dans 94% des cas par une atteinte des nerfs craniens. Le nerf le plus souvent atteint est
le VI (60% des cas) suivi des IX et X (40% chacun). Les paralysies s'accompagnent de céphalées et

peuvent avoir une évolution fluctuante avec des périodes de rémission spontanée. Les sighes de
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souffrance des voies longues et simulant parfois un syndrome de l'angle ponto cérébelleux

peuvent se voir également. (34, 45)

= Les tumeurs du trou occipital :

Le tableau clinque associe une atteinte des voies longues, un syndrome cérébelleux et
une combinaison variable de paralysie des derniers nerfs craniens; les céphalées sont
fréquentes. Il s'agit essentiellement de méningiomes du bord antérieur du trou occipital qui
exercent leur compression sur les premier et deuxieme segments médullaires cervicaux et
s'accompagnent tardivement de signes d'atteinte des derniéres paires craniennes (X, XI, XIl) (34).

A noter que 13% des méningiomes de la FCP siégent au niveau du foramen magnum (40).

3- CONCLUSION CLINIQUE

La précocité et I'intensité des manifestations cliniques dépendent avant tout du sieége de
la tumeur par rapport aux voies d’écoulement du LCR, de la rapidité de son développement et de

I'importance de la réaction oedémateuse qu’elle détermine.

Nous pouvons déduire de ces différents signes retrouvés au premier examen du malade,
gue la majorité de nos patients ne sont vus qu’apres I'installation de I'HIC qui n’est nullement
I’'accompagnant obligatoire des tumeurs de la FCP, mais leur conséquence. Et méme, dans
certains cas le diagnostic n’a été posé qu’apres l'installation de complications de cette HIC, tel

I’engagement et la cécité.

[1l. DONNEES DES EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

1- TOMODENSITOMETRIE CEREBRALE :

Les performances du scanner sont limitées dans I'étude de la fosse postérieure a cause

des artéfacts de durcissement des rayons, il peut étre en complément de I'IRM pour I’étude des
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structures osseuses, et des calcifications et particulierement dans le méningiome qui
s’accompagne d’ hyperostose et calcifications fréquentes (15). Cependant la détection des

tumeurs de la FCP est excellente, elle est évaluée a 98,6%. (46)

1-1 Intérét diagnostique :

a- Aspect tomodensitométrique selon la nature histologique :

<*Tumeurs intra-axiales:

= Astrocytomes :(8, 47)

-Sans produit de contraste, I'image la plus typique est celle d’une lésion hypodense, homogeéne.

-Ses limites avec le parenchyme normal sont mal définies et I'’effet de masse est minime sans

cedéme péri-lésionnel.

-Une composante kystique peut étre retrouvée qui est plus hypodense.

—-Aprés injection iodée, I'aspect est souvent comparable mais on peut observer un rehaussement

modéré de distribution irréguliere.

-Dans les formes kystiques, I'injection iodée peut rehausser un nodule mural ou méme la paroi

du kyste, a noter que certains aspects sont particulierement évocateurs d’un type histologique.

sMédulloblastome :

-Lésion médiane, arrondie, bien limitée, de densité homogéne, spontanément hyperdense dans

80% des cas ;(10, 11).

-1l n’est pas toujours facile de dire si elle respecte le plancher du Ivéme ventricule (inconstant

croissant clair péritumoral correspondant a un IVéme ventricule comprimé).
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-Un aspect hypodense intralésionnel peut s’observer en cas de nécrose centrotumorale. Ces
lésions peuvent apparaitre spontanément fortement hyperdense lors d’hémorragies

intratumorales (5% des cas). (11)

-Des calcifications sont rarement observées mais peuvent exister (10% des cas), ce qui rend le

diagnostic différentiel avec I’épendymome difficile. (11)

-L’injection du produit de contraste entraine un rehaussement uniforme et franc.

-Ces criteres tomodensitométriques permettent une présomption histologique qui s’avere exacte
dans 81% des lésions vérifiées chirurgicalement (11), alors que dans notre série, elle est

de 76,2%.

=»Ependymome :

-Masse spontanément isodense et assez souvent calcifiée (40 a 80% des cas, multiples
calcifications de petite taille). Ces calcifications constituent un bon argument diagnostique. (10,

11).

-Prise de contraste modérée et hétérogene. (10)

-Ces caracteres la différencient du médulloblastome qui est spontanément hyperdense,

rarement calcifié (10% des cas) et qui rehausse de facon homogene. (11)

Dans notre série il y avait 4 cas d’épendymome de densité variable : hypodense (n=1), isodense

(n=1), hyperdense (n=1) et mixte (n=1).

"Tumeurs du tronc cérébral :(36)

Deux aspects bien différents de la |ésion ont été décrits :

-Aspect d’infiltration diffuse (la moitié a deux tiers des cas) déformant et élargissant le tronc

cérébral, qui devient gonflé, soufflé, plus particulierement la protubérance annulaire.
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-Aspect de masse limitée (un tiers des cas) sur le plan morphologique est celui d'une masse bien

circonscrite.

-Lésions spontanément hypodenses ou isodenses, se rehaussant modérément aprés injection du

produit de contraste.

Dans la série de M. Jan (36), le diagnostic positif était posé par la TDM dans 90% des tumeurs du

tronc cérébral.

Dans notre série la corrélation histo-radiologique était excellente évaluée a 100%.

«*Tumeurs de ’angle ponto cérébellaux :

sSchwannome vestibulaire :

-Lésion bien limitée, centrée sur le conduit auditif interne, habituellement sphérique,

-lsodense par rapport au parenchyme cérébral et qui prend le contraste de maniere plus ou

moins homogéne.

-L’élargissement du porus est bien visible en fenétre osseuse par contre un neurinome

intracanalaire pur ne peut pas étre visualisé. (39)

Dans la série de Desaulty (32), le diagnostic positif était posé dans 86% des cas.

Dans notre série la présomption histologique s'avére exacte dans 100% des lésions vérifiées

chirurgicalement.

s Méningiome de I’APC :

-Réalise une image discretement hypodense,

-Rehaussement par le produit de contraste, de contours habituellement épais, avec une

implantation tumorale plus ou moins large sur la face endocranienne postérieure du rocher.
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-Absence d’élargissement du conduit.

-La plage tumorale est homogene dans la moitié des cas, et peut étre nécrotique, kystique ou

contenir des calcifications pour les autres cas. (15)

Le diagnostic positif était posé par la TDM dans 75% des cas dans la série Philipon (21).

Trois patients de notre série avaient un méningiome de I’APC, soit 30% des tumeurs de I’APC.

=Kyste épidermoide de ’APC :

-Typiquement c'est une hypodensité, a limites nettes, irréguliéres, sans cedéme périlésionnel, et

ne se modifiant pas aprés injection de produit de contraste.

-Rare prise de contraste méningée probablement réactionnelle. (18, 19, 48, 49, 50)

-Une hyperdensité spontanée globale, sans prise de contraste est possible. (51)

-Absence de calcifications tumorales.

Dans la série de Lakhdar (18), 90% des malades avaient une image hypodense a la TDM.

Un seul patient de notre série avait un kyste épidermoide de I’APC, soit 10% des tumeurs de

I’APC, réalisant a la TDM une image hypodense.

= Meétastases :

-L'aspect scannographique est assez univoque.

-Lésions hypo ou légerement hyperdense rehaussées en périphérie par le contraste (aspect en

cocarde ou en anneau). (52)

-Le rapport cedéme réactionnel/taille de la tumeur est élevé, cette particularité permet souvent

de faire le diagnostic différentiel avec une tumeur gliale de haut grade.
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=»Hémangioblastome :

-Tumeur kystique avec un nodule mural, dans sa forme habituelle, de volume tres variable,

allant d'un petit nodule millimétrique jusqu'a une tumeurs de plusieurs centimeétres,(10, 15)

-L'importance du volume étant alors due a la composante kystique de I'hémangioblastome.

-Ses contours sont nets et bien limités sans infiltration du tissu cérébral adjacent.

-Le composant nodulaire est trés fortement rehaussé apreés injection du produit de contraste.

-La portion kystique ne s’accompagne pas de prise de contraste.

-L’cedéme périlésionnel est absent ou modéré. (15)

Les données histopathologiques et scanographiques étaient concordantes chez 75% des patients

de notre série qui avaient un hémangioblastome.

1-2 Intérét dans la surveillance post opératoire :

La tomodensitométrie permet d’apprécier les résultats d’exérése chirurgicale, d’évaluer
une fonte tumorale aprés la radiothérapie ou la chimiothérapie et enfin de dépister les

éventuelles complications et les récidives. (36)

2. IMAGERIE PAR RAISONNANCE MAGNETIQUE :

C’est I’examen clef dans I'étude de la fosse cérébrale postérieure elle permet grace aux
séquences morphologiques classiques, une orientation diagnostique et un bilan
prétherapeutique précis. L’utilisation de séquences fonctionnelles (diffusion, tenseur de
diffusion, spectroscopie, imagerie de perfusion et d’activation) permet d’apporter des

renseignements sur l'infiltration des régions péritumorales, la topographie des zones
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éloquentes, la composition biochimique. Ces progrés ont permis une meilleure prise en charge

thérapeutique réduisant notamment la morbidité. (53)

Nous allons énumérer brievement les différents aspects des principales tumeurs de la

fosse cérébrale postérieure :

2-1 L’astrocytome cérébelleux :

-Masse intra axiale, hémisphérique ou médiane.

-Composante kystique hypointense en T1et |égérement hyperintense en T2.

-Nodule mural souvent rehaussé en Ta.

-Déplacement ou effacement du quatrieme ventricule.

-Hydrocéphalie due a I’obstruction d’écoulement du LCR.

-Les calcifications sont rarement trouvées.

2-2 Le médulloblastome :

-Masse médiane ou paramédiane, arrondie, bien limitée, intraventriculaire, isointense en T1,
hyperintense en pondération T2, son rehaussement est intense et hétérogene apres I'injection de

produit de contraste.(54)

-Les calcifications présentes dans 20% des cas et la recherche des localisations métastatiques est

indispensable sur une imagerie de la totalité du névraxe. (10, 15)

2-3 Les épendymomes :

-Hétérogenes, ils sont plutdét hypo-intenses en pondération T1, nettement hyperintense en

pondération T2.

-96 -



La prise en charge des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure au CHU Mohammed VI

-Souvent intra ventriculaires de signal hétérogéne en raison da la présence de calcifications (40-

80%), d'hémorragies intra tumorales et de kystes.

—-Peuvent s’étendre a I’angle ponto cérébelleux.

-Prise de contraste constante modérée et hétérogeéne. (10, 15)

2-4 L’hémangioblastome :

-Se présente soit sous forme de masse kystique avec nodule mural légerement hyperintense et
se rehaussant apres injection de produit de contraste (70%), soit comme un nodule tissulaire tres

vasculaire (30%).

-Au contact du nodule, il est souvent mis en évidence des vaisseaux sous forme de structures
serpigineuses vides de signal en séquences pondérées T1 et T2 acquises en écho de spin. (10,

15)

2-5 Le papillome du plexus choroide :

-Le quatrieme ventricule est la seconde localisation en fréquence des papillomes avec une

prédilection pour les foramens de Luschka et Magendie.

- Contours nets et irréguliers, en hyposignal en T1, et en hypersignal en T2.

-Se rehausse de facon intense et homogene apreés injection de produit de contraste.

-Peut contenir des calcifications.

-Fréquemment associés a une Hydrocéphalie. (10, 15, 55, 56)

2-6 Le méningiome :

-C'est une plage tumorale de contours réguliers avec large base d’implantation dure-mérienne.
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-A I'IRM, il est isosintense en T1 iso ou hyperintense en T2 avec rehaussement massif et

homogeéne apres injection de produit de contraste. (15,17)

-L'hyperostose et les calcifications (50%) sont mieux vues au scanner.

2-7 Le schwannome vestibulaire :

-Processus rond ou ovale contenant parfois une portion kystique (57) occupant le méat

acoustique interne et I'angle ponto cérébelleux dans la majorité des cas.

-En pondération T1, il apparait en signal intermédiaire plus élevé que celui du liquide

céphalorachidien et T2 en hypersignal par rapport au tronc cérébral. (15, 17)

2-8 Le kyste épidermoide :

-Lésion a contours irréguliers se moulant sur les structures cérébrales.

-Signal proche du liquide céphalorachidien en hyposignal T1 et hypersignal T2.

-Pas de rehaussement apres injection de produit de contraste. (15,17, 18, 19)

2-9 Les métastases : (58)

-Sur les séquences pondérées en T1, le signal des métastases est en général identique ou
légerement inférieur a celui de la substance grise. Un hyposignal s’observe en cas de nécrose
intratumorale ou d’cedéme péri lésionnel; un hypersignal traduit la présence d’hémorragie ou de

mélanine.

-Sur les séquences en écho de spin T2 et FLAIR, les métastases sont typiquement hyperintenses

par rapport a la substance grise.
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3- ANGIOGRAPHIE :(46, 47)

L’intérét de I'angiographie cérébrale a été, jusqu’a I'avénement de la scannographie,
décisif pour le diagnostic de tumeurs cérébrales : diagnostic topographique, éventuel apport au
diagnostic étiologique, précisions sur les rapports vasculaires dont la connaissance était

indispensable avant I’acte chirurgical.

Depuis 1972, et progressivement, la place de I'angiographie cérébrale s’est précisée et
stabilisée, et actuellement I'indication d’angiographie cérébrale n’est plus retenue que dans un
quart des cas environ. Dans ce cadre relativement restreint I'intérét de I’'angiographie demeure

toutefois réel et parfois majeur, essentiellement pré chirurgical.

La situation est toutefois redevenue instable dans la mesure ou, d’une part, I'imagerie par
résonance magnétique fournit une imagerie par flux artériel et veineux d’une qualité suffisante
pour I'acte chirurgical et, d’autre part, le développement des techniques endovasculaires a visée
thérapeutique est évident : embolisation préchirurgicale dans le territoire carotidien externe
mais aussi carotidien interne, éventuelle chimiothérapie intra artérielle, extension des techniques
de biopsie en condition stéréotaxique justifiant, selon la topographie lésionnelle, une

angiographie préalable.

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié de cet examen.

4- AUDIOMETRIE :(59)

L’audiométrie tonale est le prolongement de I’examen clinique. Elle montre en cas du

schwannome vestibulaire une surdité unilatérale de perception d’origine rétro cochléaire.

Les potentiels évoqués auditifs ont une bonne fiabilité avec un opérateur expérimenté,

montrant 'augmentation des latences de I'onde V et des latences | - lll et | - IV.
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5-_ CONCLUSION :

Les objectifs de I'imagerie sont de détecter la lésion intracranienne, de porter le
diagnostic de la tumeur et enfin d’approcher le diagnostic histologique par la synthese des

données cliniques et neuroradiologiques.

L’IRM est devenue le principal outil du diagnostic et du bilan d’extension du

neuroradiologue surtout pour les tumeurs de la FCP.

Les autres techniques et surtout la TDM, restent d’un apport majeur, non seulement en
raison de leur disponibilité mais par leur apport diagnostique spécifique et plus particulierement

pour I’étude de I'os.

IV. TRAITEMENT :

La convergence des données cliniques et paracliniques suffit a porter un diagnostic

positif, avec une forte présomption de la nature histologique de la tumeur en cause.

C’est a partir de la confrontation de leurs résultats que découlera la décision

thérapeutique.

1- ANESTHTHESIE ET PRISE EN CHARGE MEDICALE PERIOPERATOIRE :

L’anesthésie pour exérése d’une tumeur de la fosse cérébrale postérieure comporte

guatre objectifs prioritaires :

- préserver pendant I’intervention les territoires cérébraux indemnes en phase préopératoire en

appliquant les mesures de protection cérébrale et en veillant a la stabilité cardiovasculaire ;

- préserver I'autorégulation du DSC vis-a-vis de la PAM ainsi que la vasoréactivité cérébrale au

Cco2 ;
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- obtenir une détente cérébrale optimale ;

- assurer un réveil précoce.

1-1 Anesthésie :

a- Evaluation préanesthésique : (60)

Dans la plupart des situations, I'anesthésiste a suffisamment de temps pour évaluer le
patient et programmer les explorations complémentaires éventuelles. Parfois, certaines tumeurs
se révelent par des signes d’HTIC, alors que leur volume est déja important. Les traitements
anticedémateux (principalement la corticothérapie) permettent d’améliorer I’état clinique mais la
chirurgie est alors nécessaire dans des délais relativement courts, ce qui n’autorise pas une

préparation ou des explorations de longue durée.

% Etat neurologique du patient : (60)

Un des buts principaux de I’évaluation neurologique préopératoire est I’estimation du
risque de décompensation d’une HTIC pour les tumeurs de volume important. Il faut donc
examiner minutieusement les données de I'imagerie (scanner et IRM notamment), pour estimer
la taille et la localisation de la tumeur et rechercher des signes radiologiques d’augmentation de
la PIC, tels q'un effacement des ventricules latéraux, une augmentation d’un ventricule latéral
liée a une hydrocéphalie obstructive et/ou un déplacement de la ligne médiane (midline shift).
Un déplacement supérieur a 10 mm ou un cedéme doit attirer I'attention. L’examen clinique
permet d’évaluer I'importance des dommages neurologiques et sert de référence pour
I’évaluation postopératoire. Au minimum, il faut effectuer un examen neurologique incluant la
réponse aux ordres simples, le degré d’orientation, la présence ou I'absence de déficit du

langage et score de Glasgow. Il est important de rechercher les antécédents thérapeutiques
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(traitements en cours et leur ancienneté) car ils peuvent affecter la compliance intracranienne, la

perfusion cérébrale et, par ailleurs, modifier la pharmacodynamique des anesthésiques.

% Etat général du patient : (60)

Il faut évaluer les fonctions cardiovasculaires et respiratoires dont dépendent
’oxygénation et la perfusion cérébrales; ces fonctions doivent étre optimalisées en
préopératoire. La chirurgie sous-tentorielle (méningiomes et métastases surtout) peut étre
hémorragique et provoquer une hypovolémie et donc une hypotension particulierement
préjudiciable dans le contexte neurochirurgical. Pour les métastases, la tumeur primaire ou son
traitement (chimiothérapie ou radiothérapie) peuvent en eux-mémes diminuer la fonction
cardiorespiratoire (40 % des métastases cérébrales sont d’origine pulmonaire). Le risque
thromboembolique est élevé en neurochirurgie tumorale. La prise en charge anesthésique et péri
opératoire des patients agés pose un défi particulier, du fait d’'une part de la diminution des
fonctions cardiaque et pulmonaire et d’autre part de la lenteur de récupération des fonctions

cognitives amplifiée par le geste neurochirurgical.

“Type d’intervention : (60)

Pour ce qui concerne I'intervention proprement dite, les points importants a préciser sont
la taille et la localisation de la tumeur, le diagnostic histologique (si possible), 'abord chirurgical,
le risque hémorragique, les structures anatomiques avoisinant la tumeur et la probabilité de leur
implication lors de I’acte chirurgical et, finalement, I'objectif de I’intervention (excision radicale
ou non). La nature de la masse a réséquer (méningiome, gliome, métastase, etc.) est également
un facteur important. Dans les tumeurs de grande taille, de localisation difficile et pour
lesquelles I'objectif est un traitement radical tels les méningiomes, les interventions sont
longues et techniquement difficiles. Elles sont fréquemment hémorragiques. L’administration de

fer reste possible chez les patients anémiques. L’autotransfusion peropératoire est parfois
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nécessaire. L'embolisation préopératoire peut réduire le saignement peropératoire. La relaxation

cérébrale doit étre maximale pour faciliter I’acces chirurgical.

b-Induction : (60)

«»Monitorage : (60)

Le monitorage comporte :
—-Monitorage anesthésiologique pour chirurgie intracranienne ;
~Electrocardioscope ;
-Analyseur de la FiO2 ;
-Capnographe ;
-Oxymetre de pouls ;
-Moniteur de curarisation (train de quatre) ;
-Analyseur d’agents volatils et de N20 inspirés et expirés ;
-Pression invasive ou non invasive, pression veineuse centrale ;
-Température ;
-Diurese horaire ;

~Eventuellement PIC (épidurale, parenchymateuse, ventriculaire ou lombaire.
«»Agents d’induction : (60)

Il s’agit du thiopental et du propofol. L'étomidate est utilisé lorsque le risque
d’hypotension est important. Une curarisation profonde est nécessaire pour éviter les efforts de
toux lors de l'intubation. Un curare de durée d’action intermédiaire comme le vécuronium,

I’atracurium, le cisatracurium ou le rocuronium est indiqué.
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«»Agents adjuvants de I’anesthésie : (60)

La lidocaine est largement utilisée. Par voie intraveineuse, a la dose de 1,5 mg kg-1, deux
minutes avant I'intubation et I’extubation, elle participe a la stabilité de ’hémodynamique et de
la PIC. Par pulvérisation trachéale et laryngée, a la concentration de 5 %, elle diminue les
stimulations par les mouvements de la sonde d’intubation pendant la mobilisation de la téte
(rasage et installation de la tétiere). Enfin, a la concentration de 2 %, elle permet l'infiltration

locale du scalp et du périoste au niveau des trois points de fixation de la téte dans la tétiere.

Le mannitol participe activement a la diminution du volume cérébral et ainsi améliore sa
compliance. Lors de certains abords chirurgicaux, la détente cérébrale obtenue avec le mannitol
est insuffisante (abord rétromastoidien des neurinomes du VIl par exemple). Ceci peut justifier
aprés I'induction la mise en place d’un cathéter intrathécal. Le drainage du LCR apres I'ouverture
de la dure-mére contribue a la détente cérébrale par la vidange, en particulier, des citernes de la

base.

«» Antibioprophylaxie : (60)

La fréquence des infections du site opératoire aprés craniotomie est de 4 % dont 60 %
sont des infections profondes (abcés cérébral ou méningite). Les facteurs de risque d’infection
les plus importants sont la fuite postopératoire de LCR, une réintervention, une chirurgie en
urgence ou de durée longue. Plusieurs études montrent un bénéfice de I'antibioprophylaxie. Les
agents recommandés sont l'oxacilline et les céphalosporines de premiére ou de deuxieme

génération.

c-Entretien : (60)

Il faut, pour I’entretien et le réveil, considérer le schéma de Horsley. L'intensité de la
stimulation, et par conséquent les doses d’agents anesthésiques a administrer, y sont en
ordonnée, et les différentes phases de la craniotomie y sont en abscisse. La mise en place de la

tétiere, I'incision cutanée, la craniotomie, I'incision de la dure-meére ainsi que la fermeture sont
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les moments douloureux de Il'intervention nécessitant des doses suffisantes d’agent
anesthésique. En revanche, le temps de la dissection cérébrale est une période (presque) sans
stimulation nociceptive ; I’anesthésie doit alors étre légére, cherchant a obtenir chez un patient
normotendu une valeur de PAM de 70 a 110 mmHg. Il faut éviter tout état d’éveil. L’hypocapnie
doit étre modérée (PaCO2 30 a 35 mmHg) afin de garder une certaine réserve si I’état de tension
du cerveau le demande, mais aussi parce qu’elle diminue le DSC. Sur le plan liquidien,
I'utilisation des cristalloides exclut les solutés glucosés au profit du sérum salé a 0,9 % et a un
moindre degré du Ringer lactate. Enfin la transfusion de concentrés globulaires est justifiée si

I’hématocrite s’abaisse au-dessous de 28 %.
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Douleur

Peau, os, Exploration du cerveau ~ Suture  Pansement
pendant [incision et fraitement de la peau

Chloroforme
2%..
15%..
1%..
05%..

J 6 9 1215 18 21 24 27 30 33 36 39 42 45 48 51 54 57 60
Minutes

Figure 16 : Graphique et commentaires de la main de Horsley qui déja indiquent, la profondeur

de ’anesthésie a atteindre selon les phases de la chirurgie intracranienne. (60)
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d-Réveil :(60)

Aprés chirurgie intracranienne, un réveil rapide permet d’évaluer précocement le résultat
de la chirurgie et fournir ainsi une base pour le suivi neurologique postopératoire. Ceci permet
de détecter plus rapidement une complication neurologique et donc d’éviter les séquelles liées a
une prise en charge retardée. Méme si un réveil précoce apres neurochirurgie est la régle,
certaines circonstances font encore préférer un réveil différé. Les indications a un réveil différé

sont :

-Altération préopératoire de I’état de conscience ;

-Chirurgie étendue, ayant touché des centres importants ;

—-Chirurgie de la fosse postérieure ayant touché les IXe, Xe, Xle, Xlle paires craniennes ou le tronc

cérébral ;

-Perturbation importante des systémes respiratoire et/ou cardiovasculaire ;

-Temps opératoire > 6 heures.

Le réveil n’est donc plus simplement la fin de I'anesthésie et I’extubation mais une
période anesthésique a part entiére. Une prise en charge adéquate nécessite la connaissance des
modifications physiologiques d’un réveil normal en neurochirurgie, des complications les plus
fréquentes, des traitements adaptés pour limiter les risques de complications et des conditions

permettant un réveil précoce ou différé en réanimation.

1-2 Prise en charge médicale périopératoire: (60, 61)

Pendant I'anesthésie, I'objectif est de créer les conditions optimales, pour la craniotomie

et la résection tumorale avec un minimum de risque, en agissant sur deux facteurs :

-La réduction du volume intracranien pour faire baisser la pression intracranienne.
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-Une protection cérébrale pour assurer la tolérance du cerveau a I’ischémie.

a- Les diurétiques osmotiques :

Le mannitol améliore la compliance cérébrale essentiellement par le biais d’une réduction
de la teneur en eau du parenchyme cérébrale par création d’un gradient osmotique

transcapillaire.

b- Les corticoides :

Particulierement efficaces sur I'oedéme tumoral, les corticoides entrainent une

amélioration neurologique spectaculaire.

Leur mécanisme d’action repose essentiellement sur le rétablissement de l'intégrité

fonctionnelle de la barriere hémato-encéphalique [ésée.

c- L’hyperventilation :

La réactivité au CO2 peut étre utilisée pour réduire le volume intracranien.

L’hyperventilation entraine une vasoconstriction a I’origine d’une baisse de débit sanguin

cérébral et du volume sanguin cérébral.

d- Maintien de I’hémodynamique :

Le maintien d’une pression artérielle normale assure le maintien d’'une hémodynamique

cérébrale correcte.

Le recours a I’hypertension artérielle modérée permet, lorsque |'autorégulation est
conservée, d’améliorer la pression de perfusion cérébrale et de réduire la PIC par une diminution
du volume sanguin cérébral. Cette augmentation doit cependant étre contr6lée car une
hypertension artérielle sévere est un facteur d’aggravation de I'o,edeme vasogénique avec risque

d’engagement peropératoire qui doit étre évitée.
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e- Remplissage vasculaire :

La normo volémie fait partie des objectifs de la neuroanesthésie réanimation.

Elle est assurée par des solutés iso-osmolaires voire légérement hyperosmolaires
dépourvus de glucose. Les solutés hypoosmolaires sont proscrits car majorent I’cedeme cérébral

par baisse de I'osmolarité sanguine. De méme, les solutés contenant du glucose sont contre

indiqués en raison des effets déléteres sur le cerveau de ce dernier en situation d’ischémie.

f- Controle de la température :

L’hyperthermie est responsable d’une augmentation du métabolisme cérébral, du débit
sanguin cérébral et du volume sanguin cérébral. Elle contribue a majorer I’cedéme et I'ischémie

cérébrale. Son contréle est donc impératif.

2. TRAITEMENT CHIRURGICAL:

La chirurgie est souvent le premier temps thérapeutique qu’elle soit a visée d’exérese ou

simplement de biopsie. Elle est indiquée pour les raisons suivantes :

* La décompression de la fosse postérieure pour soulager le tronc cérébral et diminuer

la pression intracranienne.

= Rétablir la circulation du liquide céphalorachidien en cas d’hydrocéphalie associée.

= Poser le diagnostic histologique de la tumeur et établir une stratégie thérapeutique.

2-1 Traitement de I’hvdrocéphalie : (62, 63)

Le traitement de I’hydrocéphalie est essentiellement neurochirurgical. Le traitement
symptomatique des hydrocéphalies est la dérivation du liquide céphalorachidien vers un
réservoir externe (dérivation ventriculaire externe) ou vers une cavité interne, péritoine ou

oreillette droite (dérivation ventriculaire interne) par I'intermédiaire d’un systeme régulateur de
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pression ou de débit appelé «valve » ou enfin par ventriculocisternostomie. Le choix de la

technique dépend des caractéristiques de I’hydrocéphalie (62) :

- La dérivation ventriculaire externe : est réalisée souvent en urgence. Un cathéter en
silicone est introduit dans la corne frontale d'un ventricule latéral et tunnelisé sous le scalp
raccordé par une tubulure externe a un sac de drainage. Le site du systéme ou s’exerce la
pression atmosphérique (niveau « zéro ») est positionné dans I’espace par rapport au plan de

référence (plan horizontal au niveau du trou de Monro). (62)

- Les dérivations ventriculaires internes : La mise en place des dérivations ventriculaires
internes est en général une intervention réglée. Le patient est installé en proclive, téte tournée
du cOté opposé a la ponction ventriculaire, mastoide au zénith, région cervicale dégagée. Le LCR
ventriculaire est drainé vers une cavité naturelle : le péritoine (dérivation ventriculopéritonéale)
ou l'oreillette droite (dérivation ventriculocardiaque). Le drainage s’effectue par une valve
unidirectionnelle reliée aux cathéters proximal et distal. Le cathéter proximal est introduit par un
trou de trépan dans la corne ventriculaire frontale. Le cathéter distal est inséré dans le péritoine
par une incision sous-costale en cas de DVP, dans I'oreillette droite via la veine jugulaire externe
en cas de DVC. L’ensemble du systéme est placé sous la peau par tunnelisation, la valve étant en

position rétro-auriculaire et accessible a la palpation. (62)

- La dérivation endocranienne ou ventriculocisternostomie: L’'intervention proposée par
Arne Torkildsen en 1937 est le traitement de choix des sténoses de I'aqueduc du Sylvius. Elle a
pour but de mettre en communication le V3 et la citerne interpédonculaire par perforation du
plancher ventriculaire. L’orifice est créé a I'aide d’un trocart en condition stéréotaxique ou sous
contréle endoscopique. Cette intervention requiert des aires de résorption du LCR fonctionnelles
et une distension du plancher du V3 (62). Elle a I’avantage de rétablir une circulation du LCR
proche de la normale tout en minimisant le risque d’hyperdrainage et évitant la pose d’une valve.
Elle est utilisée pour le drainage urgent des hydrocéphalies sévéres, permettant ainsi une

résolution rapide des symptomes et une protection contre I’hydrocéphalie aigué post opératoire
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secondaire a I'enflure du cervelet. Elle protege contre le risque infectieux causé par le drainage

externe. (63)

N.B: Le traitement médical d’attente ou de complément validé en pédiatrie, vise a
controler I’hydrocéphalie en réduisant la production du LCR par association d’acétazolamide
(100 mg/kg/j) et de furosémide (Img/kg/j) sous couverture de la compensation des pertes

hydroélectrolytiques. C’est un recours dans I'attente soit d’une mise en place de dérivation. (62)

2-2 Traitement de la tumeur :

a- Position du malade : (64, 65)

L’abord chirurgical de la fosse postérieure commence par le choix de la bonne position

du malade afin d’accéder le plus facilement a la pathologie.

= La position semi assise est la position de choix car elle offre de nombreux avantages :

-Une meilleure exposition chirurgicale et donc une meilleure résection du tissu tumoral avec

moins de lésions de tissu cérébral.

-Moins de saignement préopératoire et d’hémorragie postopératoire. (66)

-Moins d’cedeme facial et la capacité de monitoriser le nerf facial.

Mais elle présente aussi certains dangers :

-L’hypotension par orthostatisme.

-La compression des vaisseaux du cou et I'ischémie du tronc cérébral par flexion exagérée de la

téte sur le thorax.

-Et 'embolie gazeuse qui peut survenir dés l'incision cutanée jusqu’a I'ouverture de la dure-

mere.
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= La position latérale est utilisée par certains opérateurs pour I’abord de I'angle ponto

cérébelleux. (67, 68)

= La position ventrale subsiste des préférences propres a chaque neurochirurgien et des

contre-indications de la position semi assise (Essentiellement I’hypotension systémique).

b- Les voies d’abord utilisées :

+«» La voie rétrosigmoidienne : (67, 68, 69)

C’est la voie d’abord la plus communément choisie pour les lésions de [I’angle

pontocérébelleux, et spécialement en cas d’indemnité de la fonction auditive en préopératoire.

= Description : (figures 18, 19)

Le monitoring préopératoire comprenant les potentiels évoqués somatosensoriels, les

potentiels évoqués du tronc cérébral, et le monitoring du nerf facial doivent étre réalisés.

Plusieurs positions peuvent étre utilisées dans cette voie d’abord, comme la position

assise ou le décubitus dorsal avec téte tournée et épaule légérement surélevée.

Certains préferent le décubitus latéral : la téte est tenue par trois fixateurs et orientée
latéralement avec le vertex dirigé légérement vers le bas et la face légerement tournée
ventralement afin que le méat acoustique interne et la mastoide soient les plus hauts situés. Le
patient est maintenu a la table opératoire par des bandes adhésives pour permettre une rotation

de la table en toute sécurité.

Une incision curviligne de la peau rétromastoidienne est effectuée 1 a 2 cm
approximativement derriére le corps de la mastoide. L’ouverture musculaire descend jusqu’au
dessous de la jonction du trou occipital avec C;, en faisant attention a I’artére vertébrale dans

son trajet extradural au dessus de I'arc de C;.
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Une craniectomie est effectuée en dedans du sinus sigmoidien. Si la lésion est de
localisation supérieure prés de la tente du cervelet, la partie inférieure du sinus transverse et la
partie interne du sinus sigmoide sont exposées. Les Iésions a localisation inférieure peuvent ne
pas demander I’exposition du sinus transverse. La cire osseuse est appliquée dans les cellules

mastoidiennes exposées dans la partie latérale de la craniectomie.

La dure-meére est habituellement ouverte et renvoyée médialement. Le poignet dure-

mérien bordant les sinus transverse et sigmoide est cloué en haut pour optimiser I’exposition.

L’ouverture de I'arachnoide de la grande citerne ou la partie supra-latérale du cervelet
permet la fuite du liquide céphalo-rachidien et donne un relichement cérébelleux. Le cervelet
est alors prudemment rétracté en dedans pour exposer les éléments de l'angle ponto-

cérébelleux.

= Avantages :

—Cette voie d’abord permet la conservation de I'audition. (67, 70)

-Drainage précoce de liquide céphalorachidien offrant une relaxation cérébelleuse et une facilité

d’écartement. (67, 71)

-Une visualisation précoce des nerfs craniens inférieurs. (72)

-Préserve le nerf facial du fait de sa situation profonde dans cette exposition. (73)

-Demande moins de rétraction du cervelet pour atteindre I’angle ponto cérébelleux et offre un
bon apercu du tronc cérébral avec possibilité de préserver les structures neurovasculaires. (67,

74)

-James K et coll. (67) apportent les résultats de la chirurgie des méningiomes de la face
postérieure du rocher chez 21 patients. Les patients ont été opérés en position latérale avec la

voie rétro sigmoidienne dans 17 cas : la résection totale est achevée dans 18 cas, et la résection
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subtotale dans 3 cas. Il n’y avait pas de mortalité postopératoire, il y avait 5 cas de paralysie
faciale transitoire qui ont régressé 1 an aprés chez 3 patients, et dans 3 cas il y avait une parésie
transitoire des cordes vocales. Les auteurs ont conclu a la possibilité de résection compléte et

saine de la tumeur par voie rétro sigmoide dans la majorité des cas.

= Inconvénients :

-L’accés a la partie ventrale du tronc cérébral peut étre entravé par la présence des nerfs

craniens passant entre la |ésion et le chirurgien. (68)

-Seulement les deux tiers internes du conduit auditif interne sont accessibles par cette voie et la
tentative d’atteindre le tiers externe expose au risque d’atteinte du vestibule ou canal semi-

circulaire postérieur. (74)

-La couverture totale du nerf facial par la tumeur lorsque celle-ci est large évoluant dans tout

I’angle, ce qui demande d’enlever la tumeur avant I'identification du nerf. (75)

-Les patients avec un sinus sigmoide placé plus postérieurement que d’habitude peuvent

nécessiter plus de rétraction cérébelleuse. (71, 74)

-L’acces a la jonction vertébro basilaire est géné par les nerfs craniens inférieurs et le tubercule

jugulaire.
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Figure 17 : Position latérale (68)

Figure 18 : Incision rétro mastoidienne.
Les sinus transverse et sigmoide sont schématisés
pour montrer leur rapport avec |’incision. (68)
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Figure 19 : La voie rétro-sigmoidienne (79)
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+«» La voie sous occipitale médiane: (65, 76, figure 21)

Cette voie autorise I'exploration du vermis, du quatriéme ventricule, de la jonction

bulbomédullaire, et de la partie interne des hémisphéres cérébelleux.

La position semi assise est la plus choisie. Pour avoir une bonne vue de I’endocrane, on
devrait fléchir au maximum la téte du patient afin de compenser I'obliquité de la tente du
cervelet qui masque la partie supérieure et antérieure de la fosse postérieure, mais alors le
danger est grand d’une géne circulatoire dans les veines jugulaires. On se limite donc a une
demiflexion de la téte puis on bascule la table vers I’avant, ce qui place la tente du cervelet dans

un plan horizontal. (66)

Certains opérateurs discutent le choix de position semi-assise surtout en cas de
pathologie supratentorielle associée pour prévenir I’hnémorragie supratentorielle plus constatée

dans la position semi-assise.

D aprés J .Guarneri et coll, (77) la position ventrolatérale (figure 20) peut remplacer
avantageusement la position assise .Le patient est installé comme pour la position assise, | "axe
médian de la fosse postérieure prolonge |“axe rachidien, la téte maintenue par une tétiére a trois
pointes est fléchie sans excés. Le patient repose latéralement sur le tablier, le thorax et les
membres inférieurs reposants sur des coussins. Les membres supérieures quant a eux,
reposants sur des gouttieres solides de la table permettant I’abord chirurgical et les
mouvements des roulis per-opératoires. Dans leurs expériences, aucune embolie gazeuse n”est

survenue, et aucune anomalie capnographique n’a été enregistrée.

La ligne d’incision cutanée est strictement sagittale, elle est relativement longue afin de
permettre un écartement suffisant des lévres de la plaie, débutant au dessus de la protubérance

occipitale externe et dépassant I'atlas et I'axis pour permettre la laminectomie.
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Les tissus sous-cutanés sont séparés du fascia sous—jacent aupres de I'inion I’incision
du muscle est effectuée en Y. les membres supérieurs de I'Y commencent au niveau de ligne
supérieure de la nuque et se joignent plusieurs centimétres au dessous de l'inion, le membre

inférieur de I'Y s’étend vers le bas de la ligne médiane.

L’incident majeur dans ce temps chirurgical est le traumatisme de I'artere vertébrale qui
chemine le long de la partie latérale de I'arc postérieur de I’'atlas. Cette artere n’est pas
rencontrée si l'incision est strictement médiane. Les veines émissaires et le plexus veineux

vertébral doivent étre ligaturés immeédiatement s’ils sont atteints.

L’arc postérieur de I'atlas est repéré au doigt, son périoste est incisé puis I’os est ruginé
de dedans en dehors jusqu’a I'insertion des petits muscles droits. Ce faisant, on évitera une
échappée de la rugine vers le gite de I'artére vertébrale. La rugine courbe est glissée entre la
dure-mere et I'arc postérieur de I'atlas, elle sectionne le ligament atlo-occipital, I’arc postérieur

est enfin enlevé.

La craniectomie occipitale commence par le forage de quatre trous de fraise qui seront
ensuite réunis avec une pince gouge , la résection se poursuit de facon a découvrir le sinus

latéral, le segment postérieur du trou occipital est enlevé en progressant de haut en bas.

La dure-meére s’offre alors a ’examen, elle est ouverte en lyre, et le vermis, le quatrieme

ventricule et les hémispheres cérébelleux sont exposés.

La grande citerne apparait entre les amygdales : elle est ouverte, le liquide s’écoule,

assurant une bonne déplétion endocranienne.
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Figure 20 : La position ventro-latérale. (77)
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Figure 21 : Abord médian par incision sagittale. (76)

A : incision du muscle.

B : craniectomie et laminectomie.
C : incision de la dure mére.

D : exposition intra-durale.

Dura : Dure mére.

Tonsil : Amygdale.

P.I.C.A : Artere cérébelleuse postéro intérieure.
Ver A : Artére vertébrale.

Dentate Igt : Ligament du dent.

- 120 -



La prise en charge des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure au CHU Mohammed VI

+«» La voie trans-labyrinthique :(74, 78)

Décrite par House en 1964 pour enlever les neurinomes de I'acoustique, elle permet un
excellent accés aux lésions de la fosse postérieure pour les patients qui ont une fonction
auditive absente ou trés pauvre. Elle demande la collaboration d’un neurochirurgien et d’un

spécialiste ORL.

= Description : (65, 74, 79, figures 22, 23):

Le malade est opéré en position couchée, la téte reposant sur le coté sain.

Incision verticale a 2 ¢cm en arriere du sillon rétro-auriculaire, I’extrémité supérieure
dépassant le pavillon, I'extrémité inférieure s’incurvant en S derriére la pointe de la mastoide de
facon a permettre I’exploration combinée sous-occipitale si celle-ci s’avere nécessaire au cours

d’intervention.

On rugine la mastoide, on place un écarteur autostatique. La mastoidectomie est faite
jusqu’a l'attique, I’enclume est enlevée, le canal de Fallope est repéré apres son deuxiéme
coude, le facial restant protégé par une mince paroi osseuse. La résection osseuse est poursuivie
en haut jusqu’a la dure-mere, le sinus latéral est exposé et suivi en bas jusqu’au golfe de la

jugulaire.

On fraise le bord supérieur du porus acoustique exposant la jonction de la dure-mere
cérébelleuse avec la dure-mere du conduit auditif interne, la dure-mere est alors ouverte en
avant du sinus sigmoide jusqu’au porus. Le facial est aisément repéré en avant dans I’angle

ponto-cérébelleux.

La dissection des lésions est facilitée, mais reste dangereuse aux approches du tronc

cérébral.

L’élargissement de cette voie, la voie trans-labyrinthique élargie (74, 78) donne acces a la

partie ventrale et rostrale du tronc cérébral. Elle consiste a enlever de I’os pétreux en haut et en
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bas du conduit auditif interne, avec possibilité de ligature du sinus pétreux supérieur et division
de la tente du cervelet. La fente de la tente expose au risque du traumatisme du nerf pathétique

et la veine de Labbée.

= Avantages :

-Cette voie demande moins de rétraction cérébrale, expose la totalité du conduit auditif interne

et permet I'identification du nerf facial avant de commencer la résection tumorale. (74, 79)

-La face latérale de la protubérance, la partie inférieure de I'origine du nerf trijumeau, et le nerf

facial et cochléo-vestibulaire sont bien visualisés. (80)

-D’aprés Devez et Roche (78), selon une série de 95 schwannomes vestibulaires (SV) opérés par
voie trans-labyrinthique élargie entre 1991 et 2001 : I’exérése tumorale macroscopiquement
complete a été réalisée dans 84% des cas. Le nerf facial a été anatomiquement préservé dans
85% des cas avec 62% de patients qui ont présenté une fonction faciale normale évaluée aprés 2
ans de suivi postopératoire. Une fuite du liquide céphalo-rachidien a été rapportée dans 8,4%
dont 4,2% de rhinorrhées et aucun décés n’est survenu des conséquences de I’exérese. lls ont
estimé que la voie trans-labyrinthique élargie est une voie d’abord de choix dans la prise en

charge des schwannomes vestibulaires volumineux ou sans audition utile.

= Inconvénients :

-Le sacrifice de la fonction auditive dans la majorité des cas, (70, 74, 78)

-Malgré I'avantage de I’exposition et de repérage, les adhérences tumorales et les déformations
nerveuses peuvent compliquer la dissection et exigent parfois de réaliser des exéreses

incompletes d’indication fonctionnelles, voire vitales.

-Les fuites de liquide céphalo-rachidien qui demandent une réparation chirurgicale plus que Les

fuites apres voie rétro-sigmoidienne qui peuvent étre résolues médicalement.
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Figure 22 : Exposition chirurgicale dans la voie trans-labyrinthigue : Acces direct a I’angle ponto

cérébelleux sans nécessité de rétraction du cervelet. (74)
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Figure 23 : La voie trans-labyrinthique (Incision cutanée et identification du nerf facial).(79)
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«»La voie trans-cochléaire :

Elle est considérée comme une extension de la voie trans-labyrinthique, I’exposition est
agrandie par le déplacement du nerf facial et I’enléevement de la cochlée pour atteindre les

lésions de la pyramide pétreuse et le clivus.

»Description : (74, 79, figure 24)

L’incision, I’exposition des tissus mous, la mastoidectomie, la labyrinthéctomie et la

décompression de la dure-mére sont similaires a la voie trans-labyrinthique.

Le nerf facial est décomprimé du trou stylomastoidien au ganglion géniculé. Apres la
section du nerf de la chorde du tympan et le nerf grand pétreux superficiel, le nerf facial peut-
étre transposé postérieurement. La transposition du nerf facial léve I'obstacle pour étendre

I’exposition antérieurement.

La voie trans-cochléaire a été modifiée en sectionnant le conduit auditif externe et en
fermant le méat. Cette modification permet I’enlevement du mur postérieur du conduit auditif
externe ce qui permet une large exposition de I'aire du bulbe jugulaire et de I'artére carotide
interne. Ensuite, I'incus est enlevé avec la cochlée pour exposer I'artere carotide en avant, le
bulbe jugulaire et le sinus pétreux inférieur en bas, et le sinus pétreux supérieur en haut.
L’exposition osseuse donne une fenétre s’étendant du sinus pétreux supérieur au sinus pétreux

inférieur avec le clivus en dedans.

La situation du nerf facial en relation avec la lésion, et a proximité de I'artére basilaire
demandent une dissection libre du nerf et sa protection. La position du systéme artériel
vertébobasilaire doit étre considérée. Pour la tumeur se produisant en dedans, 'artere basilaire

serait antéro-supérieure et I'artére vertébrale postéro-inférieure.

Les tumeurs dépassant le sillon médian sont enlevées en écartant les vaisseaux en arriere

de la capsule tumorale.
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= Avantages :

- Large exposition de la base du crane avec acceés au clivus, et aux arteres basilaire et

vertébrale. (74, 79)

- Exérese complete de la base et de vascularisation des méningiomes de cette région.

(79)

- Moins de probabilité des fuites de liquide céphalo-rachidien, du fait de

I’abouchement du tube d’eustache. (73, 79)

= Inconvénients :

- La surdité et le déficit vestibulaire. (74)

- La paralysie faciale permanente ou transitaire qui constitue le principal inconvénient

de cette voie d’abord est due a la dévascularisation du ganglion géniculé. (74, 79)
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Figure 24 : La voie trans-cochléaire. (Extension de la voie trans-labyrinthique) (74)
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< Autres voies d'abords utilisées: (81)

»La craniectomie a minima :
Centrée unilatéralement sur une fosse cérébelleuse pour une lésion intra hémisphérique.
»La craniectomie étendue latéralement (latérale extréme):

Pour la visualisation de la face antérolatérale du tronc cérébral.

=La voie sous temporale transtentorielle:

Elle permet d’accéder a la partie supérieure du clivus, I'artere basilaire, ’APC et les
pédoncules cérébelleux. Les lobes temporaux sont soulevés et la tente est séparée parallelement
a 'apex pétreux. Cette voie est de plus en plus abondonnée du fait du risque de blessure du nerf
IV qui passe par le bord libre de la tente et aussi de la vulnérabilité du drainage veineux du lobe

temporal qui peut mener a un infarcissement post opératoire.

c- Différents types d’exérése :

La décision du traitement chirurgical d’une tumeur cérébrale se fonde sur des éléments

multiples prenant en compte I’histoire clinique, les données de I’examen neurologique et des

explorations radiologiques (81).

“*Exérése chirurgicale compléte : (81)

Elle est le plus souvent possible dans les tumeurs bénignes extracérébrales : la nécessité
du caracteére radical de la résection doit cependant dans certains cas étre évaluée en fonction du
risque fonctionnel. C’est dire parfois I'intérét d’'une étude extemporanée pour savoir ou il faut

s’arréter.
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Dans notre série, 'exérése complete a été pratiquée chez 37 patients, soit 60,65% des

cas.

«» Exérése subtotale ou partielle : (81)

Elle sera pratiquement toujours le cas dans les tumeurs gliales. En effet, en dehors de
certaines variétés (astrocytome pilocytique), ou existe une interface nette avec le tissu cérébrale
avoisinant, l'organisation spatiale des gliomes fait que méme dans les tumeurs
macroscopiquement délimitées, on retrouve une infiltration périphérique s’étendant plus au
moins dans le parenchyme cérébral (astrocytome fibrillaire, anaplasique). L’infiltration est méme

la regle dans les tumeurs diffuses (oligodendrogliomes, astrocytomes diffus).

Dans notre série, elle a été pratiquée chez 24 patients, soit 39,34% des cas.

“*Biopsie stéréotaxique : (36, 82)

Elle doit étre réservée a des équipes entrainées a cette technique qui nécessite un
repérage anatomique stricte (scanner cérébral, angiographie et IRM cérébrale préalable le plus

souvent).

La biopsie stéréotaxique est réalisée sous anesthésie générale chez I’enfant, sous
anesthésie locale chez I’adulte. Les cadres stéréotaxiques récents, couplés a I'imagerie moderne,

autorisent une méthodologie plus légére.

Ainsi, pour les tumeurs du tronc cérébral, deux voies d’abord sont possibles. La voie
sous-occipitale transcérébelleuse permet de biopsier les lésions pontiques, alors que la voie
transfrontale rétrocoronale est utilisée pour biopsier les tumeurs mésencéphaliques. La mortalité

est inférieure a 1%, le risque principal est I’hémorragie intratumorale.
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La biopsie en conditions stéréotaxiques doit étre réalisée chaque fois qu’un geste
chirurgical radical ou subtotal n’est pas envisagé, en tout cas chaque fois avant qu’'un traitement
complémentaire par radiothérapie ou chimiothérapie ne soit entrepris. Une exception a cette
régle est le gliome diffus du tronc cérébral, qui est toujours a épicentre pontique; il a une
évolution clinique et radiologique si caractéristique chez I’enfant que certaines équipes ne font
pas de biopsie avant de débuter les traitements complémentaires, arguant le fait que chez
’enfant, toutes les tumeurs diffuses sont de haut grade, inaccessibles aux traitements

complémentaires actuels.

d- Neuroendoscopie : (83, 84, 85)

L’endoscopie intracranienne permet d’éviter le traumatisme du tissu cérébral et de
diminuer les risques du déficit mental et neurologique. C’est un nouvel outil pour le
neurochirurgien dont le réle majeur est de mettre en évidence I’anatomie initiale sans avoir
besoin de disséquer ou de rétracter. Elle a trouvé un regain d’intérét ces dernieres années du fait

des progrés importants des systemes optiques et de la miniaturisation instrumentale.

Cette méthode peut étre utilisée pour la visualisation de certaines tumeurs profondes,
éventuellement combinée a une méthode stéréotaxique. Cependant, la possibilité de résection
tumorale reste limitée et particulierement difficile en cas de tumeur vasculaire. Elle offre par
contre une solution simple et efficace pour le traitement de certaines hydrocéphalies

obstructives.

L’angle ponto-cérébelleux est une région d’élection pour les applications de I’endoscope.

L’endoscope utilisé pour visualiser la région de I'angle ponto-cérébelleux est de type O.
Hopkins 4 mm. L’angle du champ souvent utilisé est O degré, et occasionnellement des

endoscopes de 30 ; 70 ; 110 degrés. (83)
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L’introduction de I’endoscope se fait par une craniotomie rétro-sigmoide de 2cm ; quand

le diametre est inférieur a 10mm, I’endoscope est manipulé avec difficulté.

Une incision curviligne est effectuée au niveau de la dure-mére suivie par un drainage
immédiat du liquide céphalo-rachidien, ce qui permet au cervelet de chuter sans avoir besoin de
le rétracter. (84)

L’insertion de I’endoscope est contr6lée par un systéme de vidéo-caméra et un
monitoring.

La connaissance de I'anatomie endoscopique initiale facilite la chirurgie du neurinome de
I’acoustique en montrant les rapports exacts entre la tumeur et les structures vasculaires

voisines, ce qui rend I’acte chirurgical moins invasif et plus s(r. (85)

V. SURVEILLANCE ET COMPLICATIONS POSTOPERATOIRES:

1- SURVEILLANCE :(4, 79, 86, 87)

1-1 Surveillance per-opératoire :

Les accidents inhérents a la chirurgie des tumeurs de la FCP sont de plusieurs ordres :

-troubles de la fréquence cardiaque : bradycardie et tachycardie,

-troubles du rythme cardiaque : extrasystoles,

-association hypertension artérielle tachycardie,

-troubles de la thermorégulation le plus souvent a type d'hyperthermie progressive.

L'anesthésiste doit étre attentif a saisir la moindre anomalie qui indiquerait au
neurochirurgien que son geste devient traumatisant pour les centres vitaux, d’ou l'intérét de

I'adjonction d'appareils de mesures fiables de la tension artérielle, de la pression veineuse
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centrale et des gaz du sang qui sont les éléments de meilleure surveillance de l'intégrité du tronc

cérébral.

1-2 Surveillance post-opératoire :

Le pronostic immédiat est conditionné par la qualité de la surveillance et des soins; remis
dans son lit en position assise, placé en unité de soins intensifs le malade doit étre l'objet
pendant plusieurs jours d'une surveillance permanente portant sur les grandes fonctions de

I'organisme, I'état de conscience et I'état local :

-la ventilation doit faire I'objet d'une attention particuliere dont l'efficacité est jugée sur les

résultats des mesures répétées des gaz du sang,

-la fonction cardiovasculaire est surveillée par I'enregistrement éléctro-cardiographique continu

et la prise réguliére des chiffres tensionnels,

-la sonde gastrique doit étre maintenue en place pendant plusieurs jours et permet d'éviter les
vomissements et de recueillir le liquide gastrique, les hémorragies gastro-duodénales ne sont

pas rares,

-la surveillance de la température, des constantes biologiques s'impose chez tout opéré,

-1'état local doit faire I'objet d'une surveillance rigoureuse. L'appui prolongé sur la cicatrice chez

I'enfant peut se compliqué d'escarres et de fistule du LCR.

-Un gonflement fluctuant de la nuque peut étre la manifestation d'un trouble de la circulation du
LCR dans les jours suivant l'intervention d'ou l'intérét d’une appréciation réguliere de la tension

de la nuque.
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2. COMPLICATIONS POST-OPERATOIRES :

De nombreuses complications peuvent survenir et sont de gravité variable.

2-1 Complications immédiates :

Surviennent dans les cas des tumeurs trés volumineuses, elles sont souvent I'apanage du

nourrisson, ou lorsqu'il existe une infiltration du plancher du 4¢me ventricule.

On peut noter :

—-une absence de réveil (4),

-des troubles neurovégétatifs immeédiats (hyperthermie, modifications du rythme respiratoire

voire méme une apnée),

-des troubles vasomoteurs, des modifications de la tension artérielle. Ces troubles conduisent

plus souvent a la mort dans quelques jours.

2-2 Complications secondaires :

Surviennent vers le 4¢me jour, il peut s'agir de troubles de la conscience ou d'anomalies
neurovégétatives justifiant la pratique d'une TDM cérébrale dans le but d'éliminer un hématome
du 4¢éme ventricule. Une hyperthermie n'est pas rare et généralement expliquée par une

hémorragie méningée. (4)

2-3 Complications tardives :

a- Méningite postopératoire : (88, 89)

Les infections méningées apres neurochirurgie représentent un probléme important, elles
sont corrélées a un taux de mortalité élevé de 20 a 50%. Une littérature abondante a permis

d’évaluer le risque en fonction du type d’intervention et du terrain. Les types d’infections
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postopératoires sont variés : infection cutanée (25 %), abces cérébral (15 %), ostéite du volet (12

%), méningites (50 %). (88)

Dans notre série, nous avons noté 4 cas de méningite, soit 5,33% des cas.

b- Complications respiratoires :(86, 89)

On peut les diviser en deux catégories :

“*Trouble ventilatoire d’origine centrale :

Il s’agit d’insuffisance respiratoire qui se manifeste cliniquement par des anomalies du

rythme respiratoire pouvant aller jusqu’a I'apnée.

Les patients particulierement a risque sont ceux qui présentent une lésion des structures

médianes, notamment du IVéme ventricule.

“*Pneumopathie :

Du point de vue clinique, radiologique et biologique, on peut tout observer de I’infection

bronchique simple a un syndrome de détresse respiratoire aigué.

c- Complications hémorragiques :

*Hématomes du foyer opératoire : (60, 89)

Ils sont plus fréquents pour les grosses tumeurs et sont souvent dus a une atteinte de
I’artére cérébelleuse antéro-inférieure. L’éventuel hématome dans la cavité opératoire doit étre
discuté devant une aggravation secondaire de la conscience, d’'une mydriase ou de troubles

neurovégétatifs.
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*Hématomes extra et sous duraux : (4, 89)

Les hématomes sous duraux sont plus fréquents que les extraduraux. lls peuvent se

manifester au cours de I'intervention par une importante turgescence cérébelleuse.

Un cas d'hématome sous durale par hyperdrainage repris chirurgicalement, a été constaté

dans notre série soit 1,43% des cas opérés.

d- Fuite du liquide céphalorachidien :(88)

Cette complication constitue la principale cause de méningite reconnue dans tous les

articles traitants les méningites post-opératoires.

Pour I'éviter, il faut une fermeture étanche de la dure-meére renforcée par la colle

biologique.

e- Complications locales :(4)

Ce sont les escarres occipitales qu'il faut guetter en changeant les points d'appui, et
I'épanchement sous-cutané du LCR réalisant un chignon lié a des fuites du LCR a travers les
points de sutures de la dure-mere dont I'évolution est souvent favorable grace a des ponctions

évacuatrices et a des pansements légérement compressifs.

F- Oedémes et poussées d’hydrocéphalie :(4, 89)

Les oedemes post-opératoires peuvent bénéficier d'un traitement médical (corticoides),

alors que I'hydrocéphalie aigue nécessite une sanction chirurgicale en urgence.

g- Complications digestives :(4)

Des hémorragies digestives s'observent essentiellement lorsque les suites post-

opératoires ont été orageuses et souvent liées a des ulcéres duodénaux.
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h- Autres complications :

**Les troubles thrombeemboliques : (4, 60)

Dus a l'immobilisation prolongée et a I'némoconcentration induite par la restriction
hydrique. Le nursing quotidien avec la kinésithérapie constitue le meilleur moyen de prévention.

L'héparinothérapie a dose isocoagulante n'est certainement pas indiquée en neurochirurgie.
**La tétraplégie : (4, 60)

Survenant apres chirurgie en position assise, le mécanisme invoqué est la diminution du

débit sanguin médullaire en rapport avec une hyperflexion ou une déviation prononcée du crane.

**La pneumocéphalie: (4)

Pratiguement constante chez les patients opérés en position assise mais
exceptionnellement importante pour entrainer une détérioration neurologique et nécessiter une

décompression immédiate.

VI. DONNEES ANATOMO-PATHOLOGIQUES :

1. CLASSIFICATION TOPOGRAPHIQUE :

Beaucoup de classifications fondés sur I’observation microscopique et des hypotheses
histogénétiques ont le défaut de ne pas tenir compte des données anatomocliniques et

chirurgicales qui sont pourtant essentielles pour le pronostic.

Le siége de la tumeur a une importance non négligeable car des lésions de méme nature

histologique peuvent avoir une évolution tout a fait différente suivant leur localisation (6).

Plusieurs essais de classification topographique ont été entrepris, basée chacune sur un

critere anatomique.
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Sarrazin (15) classe ces tumeurs en :

-tumeurs extra-axiales.

-tumeurs intra-axiales :

-cérébelleuses (hémisphériques).

-tronc cérébral.

-|Vveéme yentricule.

Une autre classification divise ces tumeurs en :

-Tumeurs intra-parenchymateuses :

De la ligne médiane comportant :

-tumeurs du tronc cérébral.

-tumeurs du vermis et du IV éme ventricule.

-Tumeurs extra-parenchymateuses :

-tumeurs de I’APC.

—-tumeurs du trou occipital rares tumeurs de la face postérieure du rocher, ou clivus ou

tumeurs de la tente du cervelet.

2. CLASSIFICATION HISTOLOGIQUE :

Presque tous les types histologiques du SNC peuvent se rencontrer au niveau de la FCP,

mais avec une fréquence variable. (14)
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On distingue (14, tableau XXIlI):

-Les tumeurs provenant de la prolifération d’éléments histologiques normalement présents dans

la fosse postérieure.

-Les tumeurs provenant de la prolifération de reliquats embryonnaires.

La classification de ’'OMS (WHO 2007) (90) classe les tumeurs de la FCP en:

-Tumeurs du tissu neuroépithélial :

sTumeurs astrocytaires.

sTumeurs épendymaires.

sTumeurs Du plexus choroide.

sTumeurs embryonnaires.

-Tumeurs des méninges.

-Tumeurs des nerfs craniens.

-Métastases.
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Tableau XXIlI : Classification histologigue des tumeurs de la FCP(14)

Groupe de : . :
Tissu d’origine Types cellulaires Tumeurs
tumeurs
Tumeurs parenchyme Astrocytes Astrocytomes
dérivés cérébral Glioblastomes
d’éléments Oligodendrocytes Oligodendrogliomes

embryonnaires

histologiques Cellules épendymaires Ependymome
normalement Epithélium du plexus Papillomes
présents dans Choroide choroidiens
la FCP Nerfs craniens Cellules de schwan Neurinome
Méninges Leptoméninge dure- Méningiomes
meére Mélanomes
Fibromes
Sarcomes
Glomus jugulaire Tumeurs du Glomus
jugulaire
Tumeurs Tissu épiblastique Cholestéatomes
dérivés de Cellules réticulaires Hémangioblastome
Reliquats Neuroblaste Médulloblastome

- 139 -




La prise en charge des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure au CHU Mohammed VI

3. CORRELATION ENTRE LE TYPE HISTOLOGIQUE ET LA TOPOGRAPHIE DES
PRINCIPALES TUMEURS DE LA FCP :

3.1 Astrocytome cérébelleux :(10, 91)

Il s’agit classiquement d’une tumeur kystique avec un nodule mural solide. Plus rarement
la paroi du kyste est elle—-méme tumorale ou bien encore il s’agit d’une tumeur completement

solide.

D’un point de vue topographique, les tumeurs kystiques siegent généralement dans les

hémispheres, alors que les rares tumeurs solides siegent plutdt au niveau du vermis.

Histologiquement, c’est dans I'immense majorité des cas une tumeur bénigne d’évolution

lente.

3.2 Médulloblastome :(10, 11, 15)

Il s'agit d’une tumeur cérébelleuse. Alors que chez I’enfant, elle est plutot médiane
vermienne, chez l'adulte, elle siége plus volontiers dans les hémispheres. Elle peut parfois étre
tres latérale, voire exophytique. Des cas de médulloblastomes s’étendent dans I’angle ponto

cérébelleux le long des nerfs du paquet acoustico-facial ont été rapportés.

3.3 Ependymome :(10, 11,12, 13, 15)

Se développe a partir des cellules de I'épendyme, qui tapisse le plancher ventriculaire,

participe a la formation du toit et se prolonge dans les deux récessus latéraux.

IIs sont fermes, parfois kystiques, souvent bénins mais il y a des formes de malignité

diverse.
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3.4 Schwannome:(39, 15, 17)

Il s’agit d’une lésion bien limitée qui se développe au niveau de la jonction de la gaine
gliale et de la gaine de schwann (ganglion de scarpa) du nerf vestibulaire supérieur a 8-10mm

de 'origine extra-axiale du nerf.

Il peut ainsi se développer soit en dedans vers la citerne de I’'angle pontocérébelleux, soit

en dehors vers le conduit auditif interne, soit dans les deux directions.

C’est une tumeur bénigne de I’adulte, elle reste isolée sauf en cas de neurofibromatose

(type NF2).

3.5 Méningiome:(15,17)

Il se développe essentiellement a partir des cellules des villosités arachnoidiennes qui

s’invaginent en « doigt de gant » dans les veines et les sinus dure-meriens.

Il se localise au niveau de I’APC, la tente du cervelet, le clivus et au niveau du trou

occipital.

3.6 Hémangioblastome :

Tumeur richement vascularisée avec des composants kystiques d'histogénese inconnue

survenant de facon sporadique ou dans le cadre d’une maladie de Von Hippel Lindeau. (92)

Il siége préférentiellement au niveau du cervelet. Dans cette localisation il est

hémisphérique dans 2/3 des cas. (10, 15)

3.7 Kyste épidermoide :

Tumeur encapsulée, a surface irréguliére, nodulaire, de consistance friable et de couleur
blanc brillant, d'ou le terme de «tumeur perlée ». Elle résulte de l'inclusion d'éléments

épiblastiques lors de la fermeture du tube neural entre les 3éme et 5éme semaines de vie intra-
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uterine. L'origine acquise est rarement décrite, faisant suite a un traumatisme cranien pour les
localisations intra-diploique, ou a des ponctions lombaires itératives pour les localisations intra-

rachidiennes. (18, 19)

3.8Métastases: (52)

Elles ont des origines variables. Les cancers primitifs les plus fréquents sont dans I'ordre :
poumon, sein (qui représentent a eux seuls plus de la moitié des métastases), mélanome, rein et
tube digestif. Elles se situent le plus souvent dans I'épaisseur du parenchyme a la jonction entre

substance grise et blanche.

VII. TRAITEMENT ADJUVANT :

1- RADIOTHERAPIE:

Faisant partie du traitement standard, la radiothérapie conduit a une amélioration des
taux de survie a moyen terme, quelle soit utilisée seule ou en complément d’une chirurgie

d’exérése incompléte, ou en association avec une chimiothérapie. (93, 94)

La radiothérapie dispose de modalités variées telles la radiothérapie externe, la

curiethérapie et récemment, la radio-immunothérapie ou radiothérapie interne.

Elle a pour but la destruction des cellules tumorales restantes méme en cas d’exérése
complete, et d’éviter les greffes tumorales au niveau de I’axe cérébro-spinal ou a distance. (93,
94)

1-1 Radiothérapie externe :(93, 94)

Elle utilise principalement les photons dis de "haute énergie" du cobalt 60 et

principalement des accélérateurs linéaires.
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Le but de chaque radiothérapeute est de traiter la tumeur tout en limitant au maximum
I'irradiation des tissus sains. Ceci est la plupart du temps difficile en cas de tumeur maligne,
souvent mal limitée et a haut potentiel d’extension. La détermination du volume cible est faite en
fonction du type de lésion et des constatations chirurgicales. Le travail du radiothérapeute est ici

grandement facilité depuis I'amélioration des techniques radiologiques : TDM et IRM.

En cas de tumeur maligne, quelque soit le grade, il est classique d’avoir un volume cible
dépassant les limites tumorales de 2 a 3cm environ. Ce volume est éventuellement réduit
(toujours de facon modérée) en cours d’irradiation (en général a la dose de 40-45 Gy); cette

réduction de champ n’apparait pas souhaitable en cas de tumeur mal limitée.

Le volume cible doit étre déterminé a I'aide d’un appareil radiologique de simulation, afin
de choisir les meilleures conditions de positionnement, évitant au mieux les organes dits

critiques (ceil, hypophyse).

L’avénement de la dosimétrie tridimensionnelle (ou 3D), a partir de I'imagerie moderne,
améliore la précision des plans de traitement et I'optimisation du choix thérapeutique. La
technique d’irradiation par deux faisceaux latéraux opposés tend a faire place a des techniques

multifaisceaux.

a- Indications selon le type histologique:

Les indications de la radiothérapie se distinguent en fonction de la nature histologique de

la tumeur:

S Astrocytome: (10, 11, 14, 28, 95)

C'est une tumeur bénigne curable par la chirurgie. Les localisations profondes et la
résection partielle sont des limites de la chirurgie seule. Il est alors préférable de recommander
la radiothérapie en post-opératoire en cas de résection partielle et plus particulierement si la

tumeur est hautement maligne ou s'il existe des signes d'invasion du tronc cérébral.
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*Médulloblastome:(93, 95, 96, 97)

Méme réduite dans ses doses par rapport aux anciens protocoles, grice a la
chimiothérapie premiére (et éventuellement retardée jusqu' a I'age de 3 ans pour éviter ses effets

iatrogenes), la radiothérapie est toujours indiquée et comportera habituellement :

-Une irradiation encéphalique totale (de 20 a 30Gy),

-Une irradiation spinale (de 20 a 30 Gy),

-Une surimpression sur la fosse postérieure, aboutissant a une dose totale de 50 a 55 Gy.

Ces doses sont réduites de 10 a 20 % chez I'enfant de moins de 2 ans. Cette radiothérapie

sera débutée dés la fin de la chimiothérapie, c'est a dire a la 6éme semaine.

*Ependymome:( 93, 95, 97)

lls se développent a partir des cellules épendymaires qui tapissent les ventricules et le
canal central de la moelle épiniére. Ces tumeurs ont tendance a s’étendre le long des espaces
épendymaires; occasionnellement, elles essaiment dans le liquide céphalorachidien (LCR) pour

envahir le névraxe.

Les épendymomes sont généralement de bas grade histologique, les tumeurs de haut
grade sont parfois appelées épendymomes malins ou anaplasiques. L'épendymoblastome est

une variante embryonnaire ayant une forte tendance a essaimer le long du névraxe.

La radiothérapie est administrée aprés une résection large. Les tumeurs de bas grade
sont irradiées a une dose de 55 Gy, englobant une marge de sécurité de 2 cm. La radiothérapie
est poursuivie jusqu'a 60 Gy pour les tumeurs de haut grade. Il n’y a pas lieu d’irradier le
névraxe pour les tumeurs supratentorielles. Pour les tumeurs sous-tentorielles, Iirradiation

craniospinale est recommandée en cas d’envahissement du LCR, documenté par I'imagerie et/ou
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la cytologie, dans les tumeurs avec une large composante intraventriculaire, ainsi que dans les

épendymoblastomes. Celle-ci est menée a une dose de 36 a 40 Gy.

Dans tous les cas il n' y aura pas d'irradiation encéphalique avant I'age de 1 an, et la dose

totale sera inférieure ou égale a 35Gy avant I'age de 3 ans.

*Méningiome:(93)

Des principaux travaux de la littérature, on peut retenir quatre indications de la

radiothérapie des méningiomes :

-exérése incompleéte;

-histologie agressive;

—-premiére récidive;

—chirurgie récusée.

La dose habituellement délivrée est de 50 a 55 Gy sur un volume restreint défini par TDM,
a raison de 9 Gy par semaine en cinq fractions. En cas de tumeur agressive ou maligne, ces
doses sont trop faibles. On traitera ces tumeurs comme des gliomes malins : 60 Gy en 6

semaines avec une marge péri tumorale de 3 cm.

*Métastases :(98, tableau XXIV)

En I’absence de diagnostic anatomopathologique et/ou en présence d’un risque vital, tout
patient atteint d’une seule métastase extirpable doit étre opéré. En dehors de ces cas, si une
métastase est unique et si une chirurgie peut étre effectuée, celle-ci est une option qui doit étre
proposée au patient, une irradiation complémentaire est alors souhaitable quelle que soit la
qualité de I’exérése, l'irradiation locale de choix serait logiquement la radiothérapie en

conditions stéréotaxiques, mais les seuls essais montrant I'intérét de I'irradiation postopératoire
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ont utilisé I'irradiation de I’encéphale en totalité. Dans le cas d’un patient inopérable ou refusant
I’intervention, d’une métastase inextirpable, la radiothérapie en conditions stéréotaxiques plus
I'irradiation de I’encéphale en totalité est le traitement de choix. Cependant, si I'irradiation de
I’encéphale en totalité reste la base du traitement, un traitement par irradiation en conditions
stéréotaxiques seule devrait étre discuté dans certains cas. Dans le cas de métastases multiples,
la chirurgie ne semble améliorer ni les taux de contrdole local, ni ceux de la survie, une
radiothérapie semble alors le traitement de choix. L'irradiation de I’encéphale en totalité est le
traitement dans les cas de quatre métastases ou plus, la radiothérapie en conditions
stéréotaxiques plus I'irradiation de I’encéphale en totalité semblent adaptés en cas de deux ou

trois métastases
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Tableau XXIV : Radiothérapie fractionnée. Indications standard et modalités. (98)

Histologie / Localisation

Indication

Volume cible et dose

Gliome du tronc cérébral

Postopératoire ou exclusive

si inopérable

VCA = tronc cérébral. DT = 54 a
61,2 Gy

(reliquat, greffe méningée

Astrocytomes de bas | O postopératoire, si exérese | VCA = VT + marge. DT= 45 a
grades (astrocytome, | incompléte ou si récidive | 61,2 Gy
oligoastrocytome, inopérable
oligodendrogliome)
Astrocytome pilocytique O récidive inopérable, forme | VCA= VT +/- marge.
agressive apres échec de la | DT = 45 a 54 Gy
chirurgie ou de la
chimiothérapie (enfant)
Ependymome Postopératoire Malin = fosse post (55Gy)
+névraxe (35Gy)
(névraxe si >4ans)
Bénin = fosse post (50 a 55 Gy)
Médulloblastomes : Postopératoire Névraxe : DT = 30,6 a 36 Gy
- bas risque Ochimiothérapie + fossse postérieure + marge.
- hautrisque + chimiothérapie DT =54a61,2 Gy

Greffe axiale : DT = 45 a 54Gy

Neurinome de I'acoustique

Si contre-indication
chirurgicale ou

radiochirurgicale

VCA = VT. DT= 45 a 54 Gy

Métastases multiples

- unique ou < 3

Exclusive, palliative

0 Chirurgie/radiochirurgie ou

exclusive

Encéphale: DT= 30 Gy / 10
séances

Encéphale : DT = 30 a 40 Gy

0O VCA=

61,2 Gy.

VT+marge.DT=54 a

VT : volume tumoral ou lit tumoral.

VCA : volume cible anatomoclinique.

DT : dose totale (1,8 Gy x 5 séances semaine).
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1-2 Curiethérapie :(93, 94)

Cette méthode d'irradiation, qui utilise des sources radioactives mises en place a

I'intérieur de I'organisme, fait appel essentiellement a l'iridium 92.

Ce mode d’irradiation permet de délivrer une dose totale sensiblement plus forte sur le

volume tumoral en un temps total bref, en épargnant au mieux les tissus sains avoisinants.

1-3 Irradiation cérébrale en condition stéréotaxique :

L’irradiation cérébrale en conditions stéréotaxiques a été proposée par I’école suédoise

neurochirurgicale de Leksell dés 1951. (93)

Le terme radiochirurgie est synonyme de la délivrance, en une seule séance, d’'une dose
élevée d’irradiation a un volume tumoral intracranien sélectionné et repéré par stéréotaxie (93,
99, 100). Ce type d’irradiation est trés peu employé pour le traitement des tumeurs cérébrales.
L’expérience de la pratique de la radiochirurgie a appris qu’il s’agissait d’'une méthode
particulierement efficace lorsque sont traitées des lésions de petite taille, bien circonscrites,
situées profondément dans le cerveau en des régions ou une approche microchirurgicale
représenterait des risques fonctionnels et/ou vitaux. La limite principale de la radiochirurgie est
incontestablement la taille (au-dela d’un diamétre de 2,5 ou 3 cm une lésion ne releve plus de la
radiochirurgie). Bien entendu, il s’agit d’une régle qui doit étre adaptée en fonction de la nature
de la lésion, de sa topographie et de I'évaluation que I'on fait des risques spécifiques des

différentes alternatives. (99)

La technique tend actuellement a étre modifiée, les sources multiples de cobalt 60 (le «
gamma-Unit » utilise 201 sources convergentes de 60 Co) tendant a faire place a des faisceaux
multiples de photons de haute énergie des accélérateurs linéaires. On utilise de plus en plus des
cadres non invasifs, permettant le fractionnement (radiothérapie fractionnée en « conditions

stéréotaxiques »). (93)
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Il n'existe aucun essai randomisé ayant comparé la radiothérapie en conditions
stéréotaxiques voire la radiothérapie fractionnée classique a d’autres méthodes thérapeutiques
des méningiomes. La revue de la littérature ne peut faire référence qu’a des séries rétrospectives
de cas sélectionnés. Il ressort de ces séries que la radiothérapie en conditions stéréotaxiques ne
doit pas étre utilisée pour traiter des méningiomes de plus de 40 mm ou situé a moins de 5 mm
des voies optiques. La radiothérapie en conditions stéréotaxiques a souvent été proposée en
complément d’une exérése chirurgicale incompléte. Les taux de controle local de ces tumeurs
incompletement réséquées semblent étre supérieurs a 90 %, avec des reculs parfois supérieurs a

7 ans. (101)

Pour le schwannome vestibulaire, la radiothérapie stéréotaxique a été utilisée avec succes
(102, 103). Dans une série de 26 patients, Combs (103) a rapporté un controle de la croissance
tumorale par la radiochirurgie dans 96% des cas a 5 ans et 91% des cas a 10ans. D’autres
équipes ont rapporté des résultats similaires, avec la conservation d’une audition utile dans 51 %
des cas, une fonction faciale normale dans 79 % des cas, et une fonction du trijumeau conservée

dans 73 % des cas. (101)

Les métastases cérébrales des cancers systémiques représentent une cause importante de
morbidité et de mortalité chez les patients cancéreux. La radiothérapie et I'exérése chirurgicale
sont les deux principales thérapies actuellement disponibles. L'exérese chirurgicale est réservée
aux patients porteurs de métastases peu nombreuses (moins de 3) (101, 104). La radio chirurgie
stéréotaxique est une alternative a la chirurgie pour les métastases de petits diametres, méme
sur les tumeurs réputées radio résistantes. Kondziolka et al. ont montré, dans une étude
prospective et randomisée de 27 patients porteurs de 2 a 4 métastases, l'intérét d'une
radiochirurgie en complément de la radiothérapie encéphalique. Les résultats sont en effet en
faveur de la radiochirurgie complémentaire, avec un taux de progression locale a 1 an de 8 %

contre 100 %, et une médiane de survie de 11 mois contre 7,5 mois. (104)
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Bien qu'il n'existe jusqu'a présent aucune étude randomisée comparant la radiochirurgie a
la chirurgie, Muacevic et al. ont montré que la radiochirurgie seule serait aussi efficace que la
combinaison exérése chirurgicale plus radiothérapie encéphalique dans les métastases
cérébrales uniques de cancer du poumon a petites cellules. Ils ont comparé, dans une série
rétrospective de 108 patients porteurs d'une métastase cérébrale unique de cancer du poumon a
petites cellules, l'efficacité d'une exérése chirurgicale suivie d'une radiothérapie encéphalique
par rapport a la radiochirurgie seule (mais éventuellement répétée en cas de nouvelles
métastases). Les résultats ne font pas apparaitre de différence significative entre les deux
groupes, tant en termes de survie a 1 an, qu'en termes de controle tumoral local ou de mortalité

de cause neurologique. (104)

Dans une série de 70 patients porteurs d'une métastase cérébrale unique d'un cancer du
poumon, Li et al. ont comparé l'efficacité de la radiothérapie encéphalique totale, de la
radiochirurgie et de la combinaison des deux. Les médianes de survie pour les trois groupes ont
été de 5,7, 9,3 et 10,6 mois respectivement, montrant clairement I'avantage de la radiochirurgie
sur l'irradiation encéphalique globale. L'intérét de la combinaison des deux traitements
n'apparait pas clairement tant pour la survie que pour le contrdle local ou pour la qualité de vie.

(104)

Son intérét est évident dans les localisations profondes ou en zone fonctionnelle, aussi en

traitement de rattrapage en cas de récidive locale apres chirurgie. (52)

2-CHIMIOTHERAPIE :

La chimiothérapie est entrée dans l’arsenal thérapeutique des tumeurs cérébrales au
cours des deux derniéres décennies pour améliorer le pronostic du fait de ses succés dans

d’autres pathologies cancéreuses.
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Son intérét réside dans la réduction des indications de la radiothérapie, des volumes et

des doses délivrées, améliorant ainsi la qualité de survie et le taux de guérison (105).

Cette chimiothérapie peut étre délivrée en pré, per ou post-radiothérapique (106). La voie
de son administration peut étre intraveineuse, intra-artérielle ou directement au niveau de la

tumeur au moment de la résection chirurgicale ou via les procédures stéréotaxiques.

Chez I'enfant, I'activité de la chimiothérapie a été établie dans les médulloblastomes et
les tumeurs neurectodermiques primitives, les tumeurs germinales et a moindre degré, dans les

épendymomes et les astrocytomes malins. (107)

Le médulloblastome est une maladie hautement chimiosensible : cela est bien démontré
dans les formes avec cibles évaluables initiales (108, 109, 110, 111, 112) ou dans les formes
récidivantes (113, 114, 115, 116). Les taux de réponse (diminution de volume tumoral
supérieure a 50 %) varient entre 60 et 100 % dans les études de phase Il ou le nombre de
malades évaluables est compris entre six et trente. Les meilleurs taux de réponse dans les essais
de phase Il ont été obtenus par des polychimiothérapies telles que « huit drogues en un jour »,

(111, 116), « étoposide-cisplatine », (110), « étoposide-carboplatine » (117) ou MOPP (118).

Plusieurs essais randomisés testant la chimiothérapie associée a I’irradiation ont été
réalisés (118, 119) : aucun n’a formellement démontré le bénéfice d’'une chimiothérapie ajoutée
a la radiothérapie. Néanmoins, les résultats rapportés plaident en faveur du bénéfice de la

chimiothérapie dans les formes a haut risque.

Le pronostic des formes de médulloblastome a haut risque reste mauvais. Le bénéfice de
la chimiothérapie dans I'amélioration de la survie parait hautement probable pour les
médulloblastomes a haut risque (118, 120), en particulier pour les formes métastatiques (121,

122).

L'intérét de la chimiothérapie dans les formes a risque standard n'est pas clairement

démontré. En conséquence, l'utilisation d'une polychimiothérapie associée a lirradiation aux
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doses conventionnelles du systeme nerveux central ne peut étre une recommandation dans les
formes a risque standard. Toutefois, lorsque I'on décide de prendre I'option, dans ces formes a
risque standard, de diminuer la dose d'irradiation prophylactique du systeme nerveux central
afin de tenter de diminuer le risque d'apparition de séquelles tardives, l'utilisation d'une
polychimiothérapie associée a l'irradiation devient fortement recommandée afin de compenser la

diminution des doses de radiothérapie.
Chez I'adulte, le role de la chimiothérapie n’est pas encore établi.

Pour le médulloblastome de I’adulte, la plus importante étude montrant I'effet de la

chimiothérapie comme traitement adjuvant est celle effectuée dans I’hopital Royal Marsden.

Les patients traités par dose élevée de radiothérapie et chimiothérapie avaient un taux de
survie a 5 ans de 76% contre 37% pour ceux traités par radiothérapie seule. Cependant d’autres
facteurs ont contribué a ce résultat tels la surimpression au niveau de la fosse postérieure,

I’irradiation spinale précoce et la qualité d’exérése chez ces patients.(123)

Pour les métastases cérébrales, la chimiothérapie n’a joué qu’un rbéle mineur dans leur
prise en charge thérapeutique malgré le contexte de dissémination multi viscérale dans lequel
elles surviennent. L’indication de la chimiothérapie est essentiellement fonction de la nature du

cancer primitif et de I’extension de la maladie systémique. (52)

Les cancers bronchiques a petites cellules sont parmi les cancers susceptibles de

métastases cérébrales les plus chimiosensibles. Le taux de réponse relevé est de 76%.

Dans les cancers bronchiques non a petites cellules, les cancers du sein et les
mélanomes, les taux de réponses restent faibles ne dépassant jamais 50% des patients et les

durées de survie semblent peu allongées quelque soit le protocole.(52)
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VIil. PERSPECTIVES D’AVENIR :

1. THERAPIE PHOTODYNAMIQUE ET PHOTO ILLUMINATION :

La photochimiothérapie ou photodynamique thérapie (PDT) résulte d’une intéraction

entre la lumiere et une molécule ayant la propriété d’étre photosensible.

La PDT constitue donc un moyen thérapeutique nouveau qui ne peut étre comparé
simplement a aucun autre et qui s’adresse a une population de patients pour lesquels les
moyens thérapeutiques classiques sont inefficaces comme la radiothérapie ou la

chimiothérapie.(124)

Trois types d’agents photosensibilisants sont actuellement en cours de développement,

mais de nombreuses autres molécules sont a I’essai dans divers laboratoires :

- Les plus anciens et le plus utilisé est I’hématoporphyrine dérivée (HPD).

- Les agents photosensibles de seconde génération sont des chlorines en particulier le m-THPC,

déja utilisé par Kostron (125) dans le glioblastome et les métastases cérébrales.

- Enfin l'acide delta aminolevulinique (ALA) représente une voie tres intéressante pour le

développement de la photochimiothérapie.

La PDT est particulierement intéressante en neurochirurgie, tout d’abord du fait de
I’évolution catastrophique des tumeurs alignées primitives mais également parce qu’il existe au
niveau du cerveau une barriere hématoencéphalique altérée dans les processus tumoraux malins

permettant la diffusion des agents photosensibles (124).

En ce qui concerne les gliomes malins, la majorité d’entre eux récidivent localement, leur

cure dépend d’une exérese radicale et complete.
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La thérapie photodynamique permet, aprés exérese chirurgicale, un traitement efficace en
toute sécurité des gliomes assurant une inhibition de leur croissance, diminuant leur taux de
récidive et prolongeant le taux de survie des patients dans des conditions de vie meilleures.

(126)

2. THERAPIE GENIQUE :

Cette nouvelle approche consiste a introduire et a faire du matériel génétique a visée
thérapeutique (transgéne) dans une cellule malade. Le transfert intracellulaire du transgéne
(transfection) nécessite la création de systémes cellulaires ou viraux (vecteurs) propres a assurer

son intégration au sein de la cellule cible.

Une fois le transgéne intégré dans la cellule, il faudra encore qu’il s’exprime, et que le
produit de cette expression tende a modifier le phénotype de la cellule, soit en la conduisant
vers la destruction, soit en la guérissant a proprement parler, c’est-a-dire en restaurant chez

elle un comportement normal.

Cette thérapie n’est encore qu’a ces débuts, dans les années a venir, elle pourra étre
décisive pour le traitement des tumeurs nécessitantes aux traitements conventionnels

notamment les tumeurs gliales.

Les méthodes d’introduction du transgéne dans la cellule font appel a des vecteurs viraux
modifiés, dont les plus fréquemment utilisés sont les adénovirus, le virus herpés et certains
rétrovirus. Pour leur utilisation thérapeutique, les virus modifiés doivent satisfaire a certaines

régles de sécurité :

- Faible toxicité tissulaire,

- Absence de réaction immune ou inflammatoire,

~154 -



La prise en charge des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure au CHU Mohammed VI

- Absence de réplication active qui pourrait étre a I’origine d’une dissémination incontrolée chez

le patient,

- Sélectivité de la cible cellulaire (en générale cellule en division).

Les vecteurs non viraux, tout en étant I'objet de recherches intenses, n'ont pour le

moment pas été utilisés dans la recherche humaine. (127)

L’approche utilisant les genes « suicide » (thymidine kinase du HSV1) est la plus
largement utilisée (127). La premiere étude clinique date de 1992, et plusieurs études ont suivi

dans les cing derniéres années (128).

Dans la série de Rosolen et al, les auteurs ont utilisé un géne codant pour la thymidine
kinase du virus herpés HSV1 infectant les cellules de médulloblastome humain, ceci a permis
I’inhibition de la croissance tumorale in vivo comme in vitro mais |'efficacité générale reste

discutée.(129)

Dans la série d’'Immonen (130), I'introduction de I’adénovirus HSV-tk avec injection
intraveineuse du ganciclovir pour le traitement du gliome malin primitif ou récidivant, a

augmenté la médiane de survie de 37.7 semaines a 62.4 semaines avec une bonne tolérance.

Dans la série de Kramn (131), le traitement d’un épendymome par ganciclovir, aprés
implantation intracranienne du géne codant pour la thymidine kinase du HSV1, a induit une
activation du systéme immunitaire sous forme d’une production accrue des cellules T et B. Ceci
supporte le concept d’un vaccin antitumoral par thérapie génique et ouvre de nouvelles
perspectives thérapeutiques pour accroitre le rendement de la combinaison des drogues

stimulantes et les stratégies immunologiques de la thérapie génique. (131)
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IX. MODALITES EVOLUTIVES:

1. LA MORTALITE :

1-1 mortalité préopératoire:(4)

Certains faits occasionnent une grande perte de temps, font que I'heure chirurgicale est
passée, la mort pouvant survenir a tout instant le plus souvent dans un tableau d'HTIC

décompensée.

Cette rapidité évolutive ne permet parfois aucun geste thérapeutique qui pourtant aurait

pu étre salvateur.

1-2 mortalité opératoire:

C'est une mortalité survenue en per-opératoire ou en post-opératoire durant le premier

mois.

Cette mortalité est liée:

-Soit a des lésions iatrogenes irréversibles du tronc cérébral provoquées en per-opératoire.

-Soit a des complications postopératoires (infection, hématome, oedéme). (4)

Cherquaoui a rapporté un taux de mortalité de I'ordre de 22% chez I'adulte. (2)

Dans la série de Merghni ce taux est de 7% chez I'enfant. (28)

Dans notre série, la mortalité globale est de 'ordre de 8%.

A noter que pour un nombre important de nos malades I'évolution post-opératoire est
non précisée. Ces données ne permettent pas une évaluation exacte de nos malades et doivent

nous inciter a leur faire face par:
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-La multiplication des centres de neurochirurgie est une nécessité impérative,

-Les doter des services de neuroradiologie équipés d'appareils de scanners et d'IRM,

-Les doter des services de réanimation pour une prise en charge post-opératoire adéquate,

-Enfin, la présence de centre d'oncologie pour une prise en charge complémentaire et un suivi a

long terme.

2. LA REPRISE _EVOLUTIVE DU PROCESSUS TUMORAL :(4)

Cette reprise peut se faire a tout moment de I'évolution. Elle reste certainement la
complication principale du médulloblastome et de I'’épendymome, mais ce n'est pas autant une

évolution systématiquement fatale.

Elle peut se faire topographiquement de 5 manieres différentes :

2-1 Envahissement leptoméningé disséminé (95).

2-2 Récidives :

L’apparition des récidives est fonction du type histologique, de I’age du patient et du type
d’exérése tumorale. Cette récurrence est précoce chez les trés jeunes enfants et les sujets
présentant un médulloblastome ou un épendymome. Elles surviennent dans un délai de 2 a 30

mois apres l'intervention. (27, 95).

La date d’apparition des récidives pour I’astrocytome est tardive, en moyenne 4 ans.

(132)

Chez I'adulte, le médulloblastome récidive souvent au dela de 2 ans contrairement a

I’enfant chez qui les récidives apparaissent dans les 2 premieres années. (133)
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Dans la littérature, la récidive des épendymomes est essentiellement locale (134, 135).
Les taux de récidive varient de 40 a 65% (136, 137). Ces récidives sont généralement d’évolution
défavorable. Pollack et al. (138) ont rapporté une survie de 17 mois aprés traitement de la

récidive.

Dans une série de 1000 cas de schwannome vestibulaire, Sami (139) a signalé un taux de

récidives de 0.7%.

Pour les méningiomes de la FCP, les récidives représentent 13,7% dans la série de Roberti

(40).

La TDM trouve son importance dans le diagnostic précoce des récidives méme avant

I’apparition des signes cliniques (23, 132).

Dans notre série, nous avons noté 5 cas de récidives: 2 médulloblastomes, 1

hémangioblastome, 1 épendymome, et un méningiome.

2-3 Les métastases spinales (140, 141).

Elles sont favorisées par I'absence de complément thérapeutique notamment la

radiothérapie ou l'usage de doses insuffisantes. (4)

Les métastases spinales sont présentes a une fréquence de 16.48% des cas de

médulloblastome. (141)

2-4 Les métastases supratentorielles (141, 142).

Dans les séries autopsiques, 8,4% des cas de médulloblastomes ont présenté des

métastases supratentorielles. (142)
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2-5 Les métastases extranévraxiques :

Parmi 103 malades atteints de médulloblastome traités et suivis a l'institut Salah-Azaiz
entre 1970 et 1992, huit ont vu se développer des métastases extranévraxigues, soit une
fréquence de 7,7 %. Elles siégeaient dans le foie (un cas), les ganglions cervicaux (deux cas), la
moelle (un cas) et les os (deux cas). Elles étaient multiples chez les deux autres malades
(osseuses et médullaires dans un cas, pleuropulmonaires, ganglionnaires et osseuses dans

l'autre cas). (143)

Les principaux signes cliniques révélateurs des métastases extranévraxiques sont:

douleurs, tuméfaction, adénopathie, anémie, et détérioration de I'état général. (141, 143)

Newton et al. ont rapporté a travers une série de 81 épendymome 5 cas de métastases
extranevraxiques, soit 6,2%. Dans les 4/5 la tumeur primitive était présente au moment du
diagnostic de ses métastases. Les sites métastatiques étaient, le poumon (2 cas), la plévre et le
péritoine (2 cas), et le foie (1cas). La localisation au niveau du scalp et des ganglions cervicaux a

été rapportée par Kumar et al. (144).

3. LES SEQUELLES :

3-1 Séquelles neurologiques :

Dans notre série, c’est surtout un syndrome pyramidal résiduel présent chez 4 patients
soit 21,05 % des cas, un syndrome cérébelleux séquellaire trouvé chez 5 patients soit 6,7% des

cas, une atteinte des nerfs craniens et des troubles visuels.

3-2 Séquelles psycho intellectuelles (4, 95) :

Les facteurs intervenant dans le déficit intellectuel sont :

-la radiothérapie surtout chez I'enfant de moins de 2 ans,
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-L’hydrocéphalie,

~I'infiltration du tronc cérébral.

3-3 Séquelles endocriniennes (95) :

les séquelles endocriniennes et le retard de croissance sont fréquemment citées dans la
plupart des séries, le retard de croissance est en relation avec les doses et la périodicité de
I'irradiation d'une part et d'un déficit hypothalamo-hypophysaire gonadique et thyroidien associé
d'autre part (95). Dans une série de 33 enfants porteurs d’'un médulloblastome, traités par
radiothérapie craniospinale apres chirurgie, un déficit endocrinien a été signalé chez 45% des

patients (hypothyroidie (n=8), trouble de la croissance (n=6), retard pubertaire (n=1)). (145)

IX. FACTEURS PRONOSTIC:

Les éléments qui peuvent intervenir dans la longueur et la qualité de survie sont

multiples, certains sont communs a tous les processus expansifs intracraniens.

1. AGE :

Indépendamment des thérapeutiques utilisées les tumeurs de la FCP sont

particulierement graves chez I'enfant, ainsi la survie s'avere inférieure par rapport a l'adulte.

Le jeune age semble étre un facteur de pronostic défavorable pour les épendymomes
intracraniens .Plusieurs auteurs ont rapporté des taux de survie meilleurs chez I'adulte que chez
I’enfant. Pour Stuben et al. Le taux de survie a cing ans des adultes était de 72% alors qu’il

n’était que de 36% pour les enfants. (12, 135)

Les résultats de I'étude des taux de survie en fonction de l'age dans la série de

médulloblastomes de Chatty-Earle sont représentés dans le tableau XXV:(141)
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Tableau XXV : Survie en fonction de I'age (141)

Durée de survie Enfants Adultes
Surviea 1 an 24% 87%
Survie a 3 ans 5% 47%
Survie a 5 ans 1% 16%

2. SEXE:

Les survies a long terme sont plus fréquentes dans le sexe féminin. (141)

3. LOCALISATION ET EXTENSION DE LA TUMEUR :(4)

Les tumeurs hémorragiques sont de mauvais pronostic.

La taille tumorale intervient sur le pronostic immédiat.

Le pronostic des tumeurs du tronc cérébral est facheux.

4. LES ADHERANCES AU PLANCHER DU IV EME VENTRICULE :(4)

Les enfants dont le plancher était libre ont un taux de survie a 10 ans deux fois supérieur

a celui des enfants dont le plancher était envahi.

5. MODALITES THERAPEUTIQUES : (95)

La qualité de l'exérése tumorale est susceptible d'influencer les résultats aussi bien a
court terme qu’a long terme. Ainsi en cas d'épendymome, le taux de survie chez les patients
ayant un résidu tumoral versus exérése est totale est respectivement inférieure a 20%, et 60%.

(95)
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La radiothérapie demeure dans I'heure actuelle un outil thérapeutique impératif pour

I’amélioration des taux de survie.

Les taux de survie a 5 ans chez des enfants suivis pour médulloblastomes a haut risque
a progressé de 0%, chez les patients ayant bénéficié de la radiothérapie craniospinale

postopératoire, a 48% en cas d'adjonction de la chimiothérapie. (95)

6. TYPE HISTOLOGIQUE :

La survie actuarielle a 5 ans en cas d’épendymome est estimée a 50 %. La disparité entre
les séries provient en partie de la prise en compte ou non de la mortalité opératoire. Dans les

séries les plus récentes, cette survie a 5 ans est supérieure a 60 %. (135, 136)

Pour le médulloblastome la durée de vie parait d’autant plus longue que I’dge de
survenue est élevé: la survie a 5 ans est de 40 a 84 % chez I’adulte, alors qu'elle est comprise

chez I’enfant entre 50 et 70%.(133)

Pour les tumeurs du tronc cérébral, le pronostic dépend de la nature tumorale, de I'état

clinique et des protocoles thérapeutiques.

Pour les tumeurs exophytiques, la survie moyenne est de 8 ans.

Pour les tumeurs bulbaires, le pronostic est bon dans les tumeurs de bas grade avec une

moyenne de survie de 70% a 36 mois.

Les tumeurs mésencéphaliques sont généralement de bas grade et donc de bon pronostic

lorsqu’une exérese totale est réalisée. La survie moyenne atteint 80% a 36 mois.

Les tumeurs focalisées pontiques sont de moins bon pronostic puisqu’il s’agit tres

souvent de tumeurs de haut grade. (36)
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Pour les métastases, le pronostic est encore médiocre malgré I'arsenal thérapeutique.
Ceci tient a I’état avancé du cancer, toujours déja polyviscéral. Toutes séries confondues, la

médiane de survie est de 10 mois, avec un taux de survie a un an de 44%. (27)
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CONCLUSION
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Cette étude nous a permis de dégager certains points :

Les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure sont fréquentes chez I’enfant, représentant

70% des tumeurs cérébrales alors que chez I’adulte, elles représentent prés de 40%.

La symptomatologie clinique est dominée par [I'association d’'un syndrome

d’hypertension intracranienne et d’un syndrome cérébelleux.

L'imagerie par résonance magnétique est I’examen approprié pour |'exploration des

tumeurs de la fosse cérébrale postérieure.

Sur le plan thérapeutique, I'idéal est I'exérese compléte de la tumeur. Cependant étant
donné la localisation, la nature, le volume et I’extension de certaines tumeurs, I'acte chirurgicale

se limite a une exérese incompléte, voire a une simple biopsie.

Les types anatomopathologiques les plus rencontrés sont :
-Le médulloblastome, I'astrocytome, le gliome du tronc cérébral, et I’épendymome chez I’enfant.
-Le schwannome, les métastases et le méningiome chez I'adulte.

La méningite représente la complication post opératoire la plus fréquente avec un

pronostic facheux.

La radiothérapie constitue avec la chirurgie un traitement essentiel des tumeurs malignes

de la fosse cérébrale postérieure.

Actuellement, la chimiothérapie occupe une place de plus en plus importante dans
I’arsenal thérapeutique des tumeurs malignes de la fosse cérébrale postérieure surtout chez

I’enfant.

Enfin, de toutes ces notions, on peut déduire que les tumeurs de la FCP posent des

problémes thérapeutiques.
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L’amélioration de ce pronostic nécessite :

-un diagnostic précoce, d’ou la nécessité de multiplier les centres de neurochirurgie et de

neurologie afin de faciliter le diagnostic de ces tumeurs.

-La présence des services de neuroradiologie et de réanimation bien équipés pour une prise en

charge post-opératoire adéquate.

-Enfin, la présence de centre d'oncologie pour une prise en charge complémentaire et un suivi a

long terme.
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RESUMES
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RESUME

Notre travail est une étude rétrospective qui rapporte I'analyse de 75 observations de
tumeurs de la fosse cérébrale postérieure prises en charge au service de Neurochirurgie CHU

Mohammed VI de Marrakech durant 5ans entre septembre 2001 et septembre 2006.

Ces tumeurs représentent 22,06% de I’ensemble des tumeurs cérébrales, elles sont plus

fréquentes chez I'enfant (53,33%).

La tranche d’age la plus touchée est comprise entre 18 ans et 15 ans avec un age moyen
de 21.21 ans. La prédominance masculine est nette aussi bien chez I’enfant (70%) que chez

I’adulte (62,86%).

Le délai de diagnostic était compris entre 15 jours et 2 ans. La symptomatologie clinique
est riche et dominée par le syndrome d’hypertension intracranienne (88%) associé a un syndrome

cérébelleux (84%).

Le diagnostic positif est posé par la tomodensitométrie dans tous les cas. Seuls 14
patients de notre série ont bénéficié d’une IRM. Les localisations médianes sont numériquement

les plus importantes (69,33%).

Les interventions de dérivation ventriculo-péritonéale décidées chez 34 patients (45,33%)
et d’exérése tumorale réalisées chez 61malades (81,33%) restent le traitement de base.

L’exérese tumorale était totale chez 37 patients (60,65%), partielle chez 24 malades (39,34%).

La radiothérapie et la chimiothérapie occupent des places importantes dans I’arsenal

thérapeutique.
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Les suites postopératoires étaient simples chez 61 patients (87,14%), tandis que chez 9
malades, elles étaient marquées par des complications variées dominées par I'infection

notamment la méningite post-opératoire observée chez 4 patients soit 5,71%.

La mortalité globale est de 8%.

Les types histologiques les plus rencontrés sont: le médulloblastome (37,5%),
I’astrocytome (27,5%), et le gliome tu tronc cérébral (25%) chez I’enfant, le médulloblastome
(17,14%), le schwannome vestibulaire (14,28%), le méningiome (14,28%), I’"hémangioblastome

(11,34%) et les métastases (11,34%) chez I'adulte.

Nous avons noté 5 cas de récidives tumorales. Le type histologique le plus retrouvé chez
ces malades était le médulloblastome dans 2 cas soit 40% des récidives. Le délai de récidive varie

entre 4 mois et 18 mois.

La survie n’est pas précisée, car le suivi des patients est difficile du fait de la

méconnaissance de I'intérét des consultations.

Le pronostic reste mauvais et son amélioration dépend de la précocité de la prise en

charge diagnostique et thérapeutique.
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SUMMARY

Our work is a retrospective study that brings the analysis of 75 observations of posterior
cerebral fossa tumors dealt with at the neurosurgery department UHC Mohamed VI in Marrakech

during 5 years between September 2001 and September 2006.

These tumors represent 22, 06% of the whole cerebral tumors. They are more frequent in

the child (53,33%).

The most affected age range is from 18 years old to 15 years old, that average age is 21,

21 years old. The male predominance is clean in the child (70%) as well as the adult.

The time limit for the diagnosis is between 15 days and 2 years.

The clinical symptomatology is dominated by the syndrome of the intracranal high blood

pressure (88%) with cerebellous syndrome (84%).

The definitive diagnosis is based on the tomodensitometry in all the cases. Only 14
patients of our serial benefited from IMR. The median cerebellous localizations are numerically

the most important (69, 33%).

The interference of ventricular derivation in 34 patients (45, 33%) and the tumoral
exeresis found in 61 patients (81, 33%) are still the basic treatement. The tumoral exeresis was

total in 37 patients (60, 65%), partly in 24 patients (39, 34%).

The radiotherapy and the chemotherapy are very important in the therapeutical filed.

The postoperatives sequelae were simple in 61 patients (87,14%) while 9 patients were
maked by varied complications dominated by the infection particularly the post-operative

meningitis in 4 patients either 5,71%.
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The whole mortality is 8%.

The moste frequent histologic types are : the medulloblastome (37,5%), the astrocytome
(27,5%) and the gliome of the brain stem (25%) in the child, the medulloblastome (17,14%), the
vestibular scwannome (14,28%), the meningiome (14,28%), the hemangioblastome (11,34%) and

the metastases (11,34%) in the adult.

We have noticed 5 cases of tumoral recurrence. The most histologic type found in these
patients was the medulloblastome in 2 cases either 40% of the recurrence. The limit of the

recurrence varies between 4 months and 18 months.

The survival isn’t specified as the follow-up of the patients is difficult because of the

unrecognition about the importance of the consultations.

The prognosis is still bad and its improvement depends on the precocity of the diagnosis

and therapy dealt with.
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