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ROT
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: Angle Ponto-Cérébelleux

: Barriére Hémato-Encéphalique
: Débit Sanguin Cérébral

: Diffusion Tensor Imaging

: Dérivation Ventriculo-Cardiaque

: Dérivation Ventriculo-Péritonéale

: Diffusion Imaging

: Fosse Cérébrale Postérieure

: Protéine Gliale Fibrillaire Acide

: Hypertension Intracranienne

: Imagerie par Résonance Magnétique
: Liquide Céphalo-rachidien
: Organisation Mondiale de la Santé

: Pression Intra-Cranienne

: Volume Sanguin Régional Circulant
: Réflexes Ostéo-Tendineux

: Tomodensitométrie

: Volume Sanguin Cérébral
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Prise en charge neurochirurgicale des gliomes de bas grade de la fosse cérébrale postérieure de I’enfant

Consideres comme les 2iemes tumeurs les plus fréquentes chez I’enfant aprés les
leucémies, les tumeurs du systeme nerveux central siegent préféntiellement au niveau de la

fosse cérébrale postérieure dans 70% des cas.

Les tumeurs gliales représentent plus de la moitié des tumeurs cérébrales de I’enfant (1).

La localisation de ces tumeurs conditionne leur symptomatologie, leur traitement et leur

pronostic.

La majorité des tumeurs gliales de I’enfant sont des tumeurs de bas grade dont le

pronostic vital et fonctionnel est bon (1).

Les principales tumeurs gliales de bas grade de la fosse cérébrale postérieure
rencontrées chez I’enfant sont les astrocytomes de bas grade, les épendymomes de bas grade,

les papillomes du plexus choroide et les gliomes de bas grade du tronc cérébral.

Du fait de leur survenue sur un cerveau et un organisme en croissance, les tumeurs
gliales de bas grade de la FCP doivent avoir un abord thérapeutique spécifique par rapport a

I’adulte de facon a limiter au maximum les séquelles neurologiques et neuropsychiatriques (1).

Notre travail a pour objectif de :

-de mettre le point sur le profil épidémiologique des tumeurs de la fosse cérébrale
postérieure de I’enfant en particulier les gliomes de bas grade pris en charge au sein du service
de neurochirurgie du CHU MOHAMED VI de Marrakech durant la période allant de 2003 a 2011

-et d’évaluer la prise en charge de ces tumeurs en comparaison avec les donnés de la

littérature.
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I. Recrutements des Malades :

Sur une période de 9 ans, s’étendant de janvier 2003 a décembre 2011, 30 cas de
gliomes de bas grade de la fosse cérébrale postérieure de I’enfant ont été recrutés et opérés au

service de Neurochirurgie du CHU MOHAMMED VI a MARRAKECH.

Il. Méthodologie du travail :

Notre travail est une étude rétrospective d’une série de 30 cas de gliomes de bas garde
de la fosse cérébrale postérieure de I’enfant. Différents parametres ont été exploités a partir des
dossiers médicaux des malades ayant été pris en charge dans le service de Neurochirurgie du

CHU MOHAMMED VI a MARRAKECH.

lll. Eléments du diagnostic :

1. Interrogatoire :

L'interrogatoire a permis un recueil anamnestique des données permettant |'orientation

diagnostique vers une tumeur cérébrale.

Les éléments suivants ont été mentionnés :
- ldentité du malade
- Age
- Sexe
- Numéro d’entrée
- Origine géographique
— Délai entre le début des symptomes et I’ladmission

- Signes fonctionnels
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2. Examen clinique :

Permettant la recherche de signes physiques en rapport avec le développement tumoral

dans la fosse cérébrale postérieure.

3. Examen radiologique :

Repose sur la tomodensitométrie cérébrale et I'imagerie par résonance magnétique

4, Examen histopathologique:

Cet examen a été réalisé chez tous les patients, sur des piéces d’exéreses chirurgicales

ou sur des biopsies chirurgicales.

5. Critéres d’inclusion et d’exclusion

Ont été inclus dans cette étude :
- les patients 4gés de moins de 16 ans opérés pour gliome de bas grade de la fosse
cérébrale postérieure avec une preuve anatomopathologique et dont les dossiers

sont exploitables.

Ont été éliminés de notre étude :
- la population adulte plus de 16 ans
- les patients présentant des signes d’anaplasie tumorale selon la derniére

classification de I’OMS.
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|. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :

1- FREQUENCE :

150 cas des tumeurs cérébrales de I’enfant ont été enregistrés entre 2003 et 2011.
72 cas au niveau sous-tentoriel soit 48 % des cas et 78 cas au niveau de I'étage sus-
tentoriel soit 52 % des cas.

30 cas sont des gliomes de bas grade. Ce qui représente 20%.

2- Age:

L’age de nos malades varie entre 1 an 7 mois et 16 ans. La répartition selon la tranche

d’age est représentée par la figure 1 :

mF

Nombre de cas

0-2 ans 2-5 ans 6-10 ans 11-15 ans

Tranches d’age

Figure 1 : classification selon I’dge et le sexe
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La moyenne d’age était de 8 ans et 3 mois cependant nous avons constaté que la tranche

d’age la plus touchée était comprise entre 2 et 5 ans

3- Le Sexe:

Dans notre série de 30 cas, nous avons noté une prédominance masculine avec 20

patients de sexe masculin soit 66,66% des cas et 10 de sexe féminin soit 33,34% des cas.

Figure 2 : Répartition selon le sexe.

4- Origine géographique :

Tous les patients de cette série sont venus du sud du Maroc, et La plupart résident a la

ville de MARRAKECH et ses régions (tableau I)
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Tableau | : Répartition selon I’origine géographique

Origine Nombre de cas

Marrakech 13

Kelaa des sraghna

Safi

Zagora

El Youssoufia

Chichaoua

Ourika

Fetouaka

Tiznit

Essaouira

El Aayoune

Tahanouat

3
2
2
1
Ait imini 1
1
1
1
1
1
1
1
1

Beni Mellal

@ Milieu urbain
@ Milieu rural

Milieu rural
33%

Milieu urbain
67%

Figure 3 : Répartition selon |’origine

II. DONNEES CLINIQUES :

1. DELAI D’ADMISSION

La plupart de nos malades ont consulté dans un délai moyen de 6 mois (tableau lI).
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Tableau Il : délai d’admission

Délai d’admission Nombre de cas Pourcentage
< 3 mois 12 40 %
3-6 mois 11 36 %

6 -12mois 4 14 %
>12 mois 3 10 %

3; 10%

4;13% -
12; 40%| O < 3 mois

| 3-6 mois
06 -12mois
0212 mois

11; 37%

Figure 4 : délai d’admission

2. SYMPTOMATOLOGIE CLINIQUE :

2-1signes fonctionnels :

Les signes qui ont amené nos malades a consulter sont polymorphes et dépendent de la
topographie de la tumeur. lls sont dominés dans notre série par les vomissements et les
céphalées constatés respectivement dans 27 cas (90 %) et 25 cas (83 %).les autres signes

révélateurs sont représentés dans le tableau Ill :

-10-
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Tableau Il : Répartition des signes fonctionnels

Signes fonctionnels révélateurs Nombre de cas Pourcentage (%)
Vomissements 27 90 %
Céphalées 25 83 %
Baisse de I'acuité visuelle 15 50 %
Troubles de la marche 14 47 %
Vertiges 7 23 %
Surdité/hypoacousie 1 3%
Macrocranie 1 3%
Dysphonie 1 3%
Troubles de comportement/psychiques 1 3%

Epilepsie - -

2-2 les signes physiques :

La symptomatologie révélatrice des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure est

représentée par :

a. le syndrome d’hypertension intracranienne :

IL représente le motif majeur de consultation de nos malades puisqu’il était retrouvé chez
27 patients, ce qui correspond a 90% des cas, il est fait de :

- Céphalées : subaigués d’aggravation progressive matinales résistantes aux
traitements antalgiques habituels retrouvées chez 25 patients soit 83%

- Vomissements : constituant le 2éme signe fondamental de I’'HTIC, c’est un signe
trompeur car ils sont souvent rattachés a une affection digestive. Ils étaient
retrouvés chez tous les patients ayant une hypertension intracranienne

- Signes ophtalmiques et oculomoteurs :

« Diminution de I'acuité visuelle :  était retrouvée chez 15 patients, soit 50 %
« La cécité était retrouvée chez 2 patients, soit 6.66 %
« L’examen du fond d’weil était réalisé chez 7 patients, soit 23 %.l1l a montré un

cedéme papillaire chez 2 patients et il était normal chez 5 patients.
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Tableau IV : Données du fond de I'ceil

Signes de fond d’ceil Nombre de cas

Normal 5

Irrégularité des bords papillaires -

(Edéeme papillaire 2

Atrophie optique =

« L’atteinte du 6éme nerf cranien a été notée chez 8 patients, soit 26.67%, sous
forme de diplopie chez 3 patients, soit 10 %, et strabisme chez 6 patients, soit

20 %.

b. Syndrome cérébelleux :

Statique kinétique ou mixte Il a été retrouvé chez 26 patients, soit 86.66%.
- Sd cérébelleux statique noté chez 17 patients, soit 56.66 %, ces malades ont
consulté pour des troubles de la marche et de I’équilibre, démarche ébrieuse et
parfois hypotonie.

- Sd cérébelleux mixte ou statokinétique noté chez 9 patients, soit 30 %

¢. Syndrome vestibulaire :

Vertige, nystagmus et signe de Romberg ont été notés chez 7 patients, soit 23 %

d. Syndrome pyramidal :

Les signes d’irritation pyramidale uni ou bilatéraux représentés par une exagération des
ROT, une parésie ou une paralysie avec signe de Babinski positif ont été observés chez 12

patients, soit 40 % des cas.

e. Atteinte des nerfs craniens :

« L’atteinte de la 7éme paire a été notée chez 2 patients, soit 6.67 %.
« L’atteinte de la 8&me paire sous forme d’hypoacousie ou de surdité chez 2

patients, soit 6.67 %.

-12 -
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f. autres manifestations :

* Les troubles de la conscience a type de coma (score de Glasgow a 7 et 3
respectivement) retrouvés chez 2 patients, soit 6.67 %
« les troubles de comportement sont objectivés chez un seul patient, soit 3%.

« les signes d’engagement amygdalien ont été objectivés chez 2 patients, soit 6.67 %.

Tableau V : Répartition des signes physigues

Signes physiques Nombre des cas Pourcentage
Hypertension intracranienne 27 90 %
Syndrome cérébelleux 26 86.66 %
Syndrome vestibulaire 7 23 %
Syndrome pyramidal 12 40 %
Atteintes des nerfs craniens 9 30%
-l : 2 6.67 %
-Vl : 8 26.67 %
-Vl : 2 6.67 %
=VIII : 2 6.67 %
Autres manifestations 4 13.34%
-Les troubles de la conscience : 2 6.67 %
- les troubles de comportement : 1 3%
- les signes d’engagement : 1 3%

lll. Données des examens complémentaires

1. Tomodensitométrie cérébrale :

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 25 cas, soit 83.34 %.

La localisation médiane de la Iésion a été la plus fréquente, retrouvée chez 27 cas, soit

90% des patients, suivie par les lésions des hémisphéres cérébelleux retrouvées dans 6 cas, soit
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20% des patients, puis les lésions du tronc cérébral retrouvées dans 4 cas, soit 13.34 % des

patients, et les lésions de I'angle pontocérébelleux ont intéressé 2 cas, soit 6.67 % des patients.

Tableau VI : répartition topographique des lésions

Topographie Nombre de cas Pourcentage

Vermis 9 30%
Vermiohemisphérique 6 20 %
Coté droit 5 16.67%
Coté gauche 1 3.34%
Vermioventriculaire 5 16.67 %
V4 5 16.67 %
Tronc cérébral 2 6.67 %
Angle ponto cérébelleux droit 1 3.34 %
Vermioventriculaire et tronc cérébral 1 3.34%
Vermioventriculaire et angle

- . . 1 3.34 %
pontocérébelleux (droit) et tronc cérébral

D’autres signes tomodensitométriques associés ont été retrouvés :

Tableau VII : répartition des Iésions scannographiques associées

Lésions associées Nombre des cas Pourcentage
Hydrocéphalie 24 80 %
Effet de masse 15 50 %
(Edéme périlésionnel 3 10%
Calcifications 2 6.67 %

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 10patients, soit 33.34 % des cas.
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Tableau VIII ; répartition topographique des lésions sur IRM

Topographie Nombre de cas Pourcentage
Vermis 3 30%
V4 1 10%
APC 2 20%
TC 1 10%
Localisation multiple 3 30%

Tableau IX : concordance des données IRM avec I’examen anatomopathologigue

Type histologique

Nombre de cas

Diagnostic aprés

Nombre de cas

évoqué examen ana-path
Astrocytome 7 Astrocytome 7
Ependymome 1 Ependymome 1
Gliome du tronc 1 Gliome du tronc 1
cérébral cérébral
Papillome de plexus 1 Papillome de plexus 1
choroide choroide

La concordance avec I’examen anatomopathologique était de 100%.

Tableau X : les Iésions associées sur IRM

Lésions associées Nombre des cas Pourcentage
Hydrocéphalie 6 60 %
Effet de masse 5 50 %
(Edéme périlésionnel 4 40 %
Calcifications 1 10 %

3. Autres :

Tous nos patients ont bénéficié d’un bilan préopératoire qui a compris :

- Un groupage sanguin.

- Un bilan d’hémostase.

- Un bilan hydroélectrolytique.

- Une numération formule sanguine.
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Un seul patient a bénéficié d’une échographie transfontanellaire

IV. TRAITEMENT

1- TRAITEMENT MEDICAL :

Tous les patients ont bénéficié d’un traitement médical qui a pour objectif :
-soulager la douleur
-traitement médical de I'HTIC

—et préparer les patients pour I'intervention chirurgicale

Il a été a base de :
- Traitement antalgique :
Un traitement antalgique était institué chez tout patient présentant des douleurs, nous avons
utilisé des antalgiques en procédant par paliers, soit seuls, soit en association avec les AINS.
- corticothérapie en cas d’cedeme cérébral :

Les patients ayant un cedéme cérébral ont recu une corticothérapie a base de la

méthylprlednisolone.

2- TRAITEMENT CHIRURGICAL :

2-1Dérivation du liguide céphalorachidien :

Initialement ou secondairement pour des patients présentant une aggravation de
I’hydrocéphalie en postopératoire.

13 patients ont bénéficié d’une dérivation du liquide céphalorachidien, soit 43.34 % des cas.

Une ventriculocisternostomie a été pratiquée chez 12 patients, soit 40 % des cas.

Une dérivation ventriculopéritonéale a été pratiquée chez un seul malade.

2-2 Exérése tumorale :
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a. position du malade :

Le décubitus ventral était préféré chez la plupart des malades, sauf pour 3 d’entre eux

ayant des tumeurs de I’angle pontocérébelleux chez qui le décubitus latéral a été préconisé.

b. Voies d’abord :

Elle est variable selon le siege et I’extension de la tumeur, dans notre série les voies
d’abord utilisées sont :
% La voie occipito-cervicale médiane chez 26 patients, soit 86.67 %.
.

% La voie occipito-cervicale latérale chez un seul patient, soit 3.33 %.

% La voie rétro sigmoidienne chez 3 patients, soit 10 %.

c. Type d’'exéréese :
L’exérése était macroscopiquement totale chez 24 patients, soit 80 % des cas et partielle

chez 5 patients, soit 16.67 % des cas.

Tableau XI : Qualité de I’exérése

Qualité de I’exérése Nombre de cas Pourcentage
Exérése totale 24 80 %
Exérese partielle 5 16.67 %
Abstention chirurgicale 1 3.33%

Tableau XII : Qualité de I’exérése tumorale en fonction du siége de la Iésion

: , . Exérése Abstention
Topographie Exéréese totale . . .

partielle chirurgicale
Vermis 6 3 0
Vermiohémisphérigue 6 0 0
Vermioventriculaire 5 0 0
V4 5 0 0
Tronc cérébral 0 1 1
Angle pontocérébelleux 1 0 0
Vermis/V4/APC 1 0 0
Vermis/V4/APC/TC 0 1 0

d. SUITES POST OPERATOIRES :
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Tous les malades opérés ont bénéficié d’'une antibioprophylaxie, d’un traitement
antioedémateux et d’un séjour postopératoire dans une unité de soins intensifs pendant au
moins 24 heures.

Sur les 30 patients opérés les suites post-opératoires étaient simples chez 26 patients
soit 86.67%, cependant chez les 4 autres patients soit 13.33 % elles étaient marquées par des
complications en particulier :

% Un décés a J6 en postopératoire : survenant chez un patient présentant un
engagement cérébral en rapport avec une aggravation de I'cedeme cérébral en
postopératoire.

% Une méningite chez 3 patients dont le germe n’a pas été identifiée mis sous
antibiothérapie large spectre, avec une bonne évolution.

< Une aggravation du syndrome d'hypertension intracranienne en rapport avec une
aggravation de I’hydrocéphalie en postopératoire ayant nécessité une dérivation

du liquide céphalorachidien.

e. 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.

V. RESULTATS ANATOMOPATHOLOGIQUES :

L’astrocytome est le type histologique le plus fréquent retrouvé chez 22 patients, soit
73.34 % des cas, suivi d’épendymome retrouvé chez 6 patients, soit 20 % des cas, et un seul

patient porteur de gliome de bas grade du tronc cérébral.
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Tableau XIlII : répartition des types histologigues

Type histologique Nombre de cas Pourcentage
Astrocytome 22 73.34 %
Ependymome 6 20 %
Gliome du tronc cérébral 1 3.33%
Papillome du plexus choroide 1 3.33%

Tableau XIV : Différents aspects morphologiques des astrocytomes

Type histologique Nombre de cas Pourcentage
Astrocytome pilocytique 18 60%
Astrocytome fibrillaire 1 3.33%
Astrocytome protoplasmique 1 3.33%
Astrocytome pleimorphe 1 3.33%
Astrocytome desmoplastique 1 3.33%

VI. TRAITEMENT COMPLEMENTAIRE :

Est variable en fonction du type histologique
Un seul patient a bénéficié d’une radiothérapie, soit 3.34 %, présentant un gliome du

tronc cérébral de grande taille.

VIl. EVOLUTION :

1. Evolution favorable :

Dans notre série I’évolution favorable a été notée chez 15 patients, soit 50 % des cas
marquée par ['amélioration de la symptomatologie initiale et une bonne récupération

fonctionnelle.

2. Mortalité :

Un seul patient est décidé a J6 en postopératoire
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3. Récidive :

Parmi nos patients suivis, nous avons noté 6 cas de récidives tumorales, soit 20 %.

Le délai de récidive varie entre 7 mois et 3 ans.

Tableau XV : Principales caractéristiques des récidives

Type Age Délai de Localisation Traitement Traitement
histologique = récidive initial ultérieur
Gliome du . Tronc o o

. 5 ans 7 mois ., Radiothérapie Radiothérapie
tronc cérébral cérébral
Ependymome 2 ans et 2 _ V4 Exérése _ _
) 11 mois ] Chirurgie

grade Il mois partielle
Astrocytome V4 R

) y 3 ans 1 an Exérese totale Chirurgie
pilocytique
Astrocytome Vermis .

. y 10 ans 3 ans Exérese totale Chirurgie
pilocytique
Astrocytome Vermis Exérése _ _

) i 6 ans 2 ans ) Chirurgie
pilocytique partielle
Ependymome 6 ans 1 an V4 Exérése totale Chirurgie

4. les séquelles neurologiques :

Parmi nos patients suivis, 5 ont présenté des séquelles neurologiques.

Les tableaux Xl

neurologiques

et XIV résument

Tableau XVI : Séquelles neurologiques chez les patients suivis

les principales caractéristiques des séquelles

Séquelles neurologiques

Nombre de patients

Baisse de I’acuité visuelle

Syndrome pyramidal

Syndrome cérébelleux

Paralysie faciale

Strabisme

Dyskinésie cérébelleuse

_—— == NN
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Tableau XVII : Séquelles neurologigues en fonction du type histologiques
Astrocytome Ependymome Gliom,e d u tronc
cérébral

Baisse de [’acuité

visuelle ] ] 0
Syndrome pyramidal 1 0 1
Syndrome cérébelleux 1 0 0
Paralysie faciale 1 0 0
Strabisme 1 0 0
D}/s,kinésie 0 0 :
cérébelleuse

VIII. Iconographie :

Figure 5 : formation intéressant I’angle pontocérébelleux
en hyposignal en T1 en rapport avec un astrocytome
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Figure 6 : plusieurs formations du tronc cérébral
avec prise de contraste annulaire faisant evoguer un astrocytome

51 576 ;
5T SYSGEMSOM HIPLTAL II‘IG}Um PE S
L R

Figure 7 : coupe IRM en séquence pondérée T1 montrant plusieurs lésions du tronc cérébral en
hyposignal hétérogéne en rapport avec un astrocytome
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Ot hb /] B
Figure 8 : IRM en coupe axiale montrant un processus vermien kystique
en hyposignal en T1 en rapport avec un astrocytome pilocytique

Figure 9 : IRM en coupe axiale aprés injection du produit de contraste montrant un processus

vermien se rehaussant de facon intense apreés injection du produit de contraste en rapport
avec un astrocytome pilocytique
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Figure 10 : astrocytome pilocytigue vermien se rehaussant
apres injection du produit de contraste

Figure 11 : IRM cérébrale en coupe sagittale montrant un processus vermien kystigue en
hyposignal en T1, se rehaussant intensément aprés injection du produit de contraste en rapport
avec un astrocytome pilocytique.
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Figure 12 : TDM cérébrale en coupe axiale avec injection du produit de contraste montrant une
l[ésion médiane hyperdense et se rehaussant de facon intense et hétérogene apres injection du
produit de contraste en rapport avec un épendymome

-

Figure 13 : TDM cérébrale en coupes axiale sans injection du produit de contraste, montrant une

lésion médiane spontanément hyperdense hétérogéne en rapport avec un épendymome
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Figure 14 : IRM cérébrale en coupe coronale montrant une néoformation de I’angle

pontocérébelleux compatible avec un astrocytome pilocytiqgue

CIMS DR HAMMOUDI
Marconi
Outlook

Figure 15 : IRM cérébrale en coupe sagittale montrant une néoformation de I’angle
pontocérébelleux compatible avec un astrocytome pilocytiqgue
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Figure 16 : IRM cérébrale en coupe sagittale montrant un kyste du plexus choroide responsable

d’une hydrocéphalie triventriculaire.
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Figure 17: IRM cérébrale en coupe axiale montrant un kyste du plexus choroide responsable
d’une hydrocéphalie triventriculaire.
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Figure 18: IRM cérébrale en coupe axiale montrant un kyste du plexus choroide responsable
d’une hydrocéphalie triventriculaire.
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Figure 19 : TDM cérébrale en coupe axiale sans injection du produit de contraste montrant une
hydrocéphalie triventriculaire sur un épendymome étendu de V4.
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Figures 21 : TDM cérébrale en coupe axiale avec injection du produit de contraste montrant une
hydrocéphalie triventriculaire sur un épendymome étendu de V4.
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Al
“A
Figure 22 : Coupe sagittale de I'IRM cérébrale avec injection du produit de contraste montrant
un astrocytome du tronc cérébral
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Figure 23 : 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
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. épidémiologie

Les tumeurs de la FCP chez I’enfant constituent une pathologie importante (1). Leur
fréquence est variable d’une série a I'autre :
< Elle représente 68,18% des tumeurs cérébrales de I'’enfant dans la série de Rais (2)

< Pour RAJI (3) cette fréquence est estimée a 63% des tumeurs cérébrales de I’enfant

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 I’ensemble des
malades de la série.

Dans notre série les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure représente 66.67% de
I’ensemble des tumeurs cérébrales de I’enfant, ce qui concorde avec la littérature.

La tranche d’age la plus touchée dans notre série est entre 2 et 10 ans chez 63.34% des
cas.

Il existe essentiellement 4 types histologiques représentant le quasi totalité des gliomes
de bas grade de la FCP de I’enfant : Les astrocytomes, les épendymomes, les gliomes du tronc

cérébral et les papillomes de plexus choroide.

1. ASTROCYTOMES

1-1Fréquence

lIs représentent 33% des tumeurs de la FCP de I’enfant, 20% des tumeurs intracraniennes
(5) et 25% des gliomes intracraniens (7).

Dans notre série, ils sont de 36.64% occupent le second rang aprés le médulloblastome
ce qui concorde avec la littérature.

Et représentent 73.34% de I'’ensemble des gliomes de bas grade de la FCP de I’enfant.
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1-2Age
Les astrocytomes sont des tumeurs caractéristiques de I’enfant, avec un pic vers 10 a 12
ans (8), entre 6 et 9 ans pour PAQUIS (9).

Dans notre série, 50% des astrocytomes surviennent entre 5 et 10 ans.

1-3Sexe:
Selon Carrie (10), il n'existe pas de prédominance sexuelle.

Dans notre série on note une prédominance masculine avec 63% des cas.

1-4Topographie :

Les astrocytomes sieégent le plus souvent au niveau cérébelleux mais la localisation au
niveau du tronc cérébral est possible (9)
Dans notre série le siege électif est au niveau du vermis avec 9 cas, 6 cas au niveau

vermiohemisphérique et 4 cas au niveau vermioventriculaire.

2. Ependymomes

2-1Fréguence

Les épendymomes intracraniens représentent le troisiéme type histologique de tumeur
cérébrale rencontré chez I’enfant apres les astrocytomes et les médulloblastomes. Ils constituent
6 a 12 %de I'’ensemble des tumeurs cérébrales pédiatriques (11 ; 12).

Dans la série de Ben Ammar, 80% des épendymomes intracraniens primitifs de I'enfant
ont un siége sous tentoriel

Dans la série de Raji (3). lls représentent 6 % des tumeurs de la fosse cérébrale
postérieure a I’dge pédiatrique

Dans notre série les épendymomes représentent 20% des gliomes de bas grade de la FCP
de I’enfant apres les astrocytomes de bas grade et 6% de ’ensemble des tumeurs de la FCP de

I’enfant ce qui concorde avec la littérature.
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2-2Age

60% des épendymomes surviennent avant 5 ans (10).

Pour DOZ (13), un pic entre 2 et 3 ans, alors que pour VALLAT (7) ; un pic se trouve entre
3 et7ans.

RAJI (3) a trouvé un age qui varie entre 10 et 15 ans dans 80% des cas

Dans notre série 83.34% des épendymomes surviennent avant 5 ans.

2-3Sexe:
Pour les épendymomes, il y a une légere prédominance pour le sexe masculin (6, 14)

Dans notre série 66.67% sont de sexe masculin.

2-4 Topographie

Les épendymomes développés aux dépens du revétement épendymaire, pouvant
apparaitre a tous les étages du névraxe, dont le IVéme ventricule (13, 15)

La zone d’insertion intéresse le plancher du IVéme ventricule dans 80% des cas et s’insére
sur le toit du IVéme ventricule dans 15% des cas. Il s’agit alors d’une lésion de la ligne médiane
bourgeonnant dans la cavité ventriculaire, infiltrant le vermis (12)

Dans notre série, 100% des épendymomes siegent au niveau du 4eme ventricule

3. GLIOMES DU TRONC CEREBRAL

Représentent 10 a 15% des tumeurs du SNC (13, 12) et de 13 a 20% des tumeurs de la
FCP (13)
Dans notre série, un seul cas de gliome de bas grade du tronc cérébral a été noté soit

3.33% de I’ensemble des gliomes de bas grade de la FCP.
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Il. Les signes cliniques :

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, aussi de la localisation.

Ce délai est long pour les tumeurs bénignes, alors qu’il est plus court pour les gliomes
infiltrants (16, 3)

Dans notre série, le délai d’évolution était entre 1 mois et 4 ans 66% des patients ont

consulté dans un délai moyen entre 1 mois et 6 mois.

2. MANIFESTETIONS CLINIQUES :

La clinique des tumeurs de la FCP de I'enfant se caractérise par des particularités propres
a cet age.

En effet, la boite cranienne est d’autant plus extensible que I'enfant est jeune. D’autre
part, la plasticité du parenchyme cérébral et la largeur des espaces arachnoidiens font que les
phénomenes de compression et de distorsion sont d’apparition d’autant plus tardive que I'enfant
est plus jeune (6)

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

fréquemment rencontré (17).
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2.1Signes liés a I'hypertension intracrénienne (HIC)

L’HTIC est en rapport avec le développement de la tumeur, de I'cedéme péritumoral, et

lorsque la tumeur constitue une géne a I’écoulement du LCR, de I’hydrocéphalie qui peut étre

triventriculaire (tumeur du IVéme ventricule, de la région de 'aqueduc de Sylvius).

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

d’installation d’une cécité atrophique optique (14).

risque imprévisible

Tableau XVIII : La fréguence de I’HIC selon les différents auteurs.

Série Nombre de cas Pourcentage
Raji (3) 82 97.5%
Kouki (16) 36 97.3%
Notre série 27 90%

a- Chez le nourrisson (6)

Le tableau clinique est généralement celui d’'une hydrocéphalie d’évolution aigué. En
effet, il s’y associe une macrocranie rapidement constituée, une tension importante de la
fontanelle antérieure et un signe des yeux en « coucher de soleil », traduisant une paralysie de la
verticalité du regard. Si ce tableau peut étre isolé, il s’y associe le plus souvent une hypotonie
axiale, des troubles du comportement alimentaire avec refus de I’alimentation pouvant avoir
comme conséquence un amaigrissement et une baisse de I'état général. Des mouvements
désordonnés des yeux peuvent traduire une amblyopie par atrophie optique.

Dans les HTIC trés évoluées, I’hypotonie peut étre remplacée par une hypertonie axiale
témoin d’un engagement qui peut brutalement se décompenser.

Dans notre série, nous avons trouvé un seul cas de macrocranie soit 3.34% de I'’ensemble

des cas.
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b- Chez I'enfant plus grand :

Le syndrome HIC repose sur la triade :
« Céphalées,
» Vomissements,

» Troubles visuels

D’autres signes peuvent étre observés

b-1 Les céphalées :

Elles constituent le premier signe de I'HIC, elles sont classiquement matinales, ou se
voient en deuxieme partie de la nuit, plutot fronto-occipitales. Elles sont majorées par les efforts
de toux et de défécation. Elles peuvent s’accompagner de vomissements en jets qui soulagent au
moins dans un premier temps I’enfant.

Le tableau peut étre celui de douleurs abdominales ou bien des otalgies (14, 18)

Enfin, les céphalées peuvent s’amender spontanément pendant un certain temps pour
réapparaitre en suite dans un grand tableau d’HIC.

Pour DOZ (13), les céphalées se voient dans 60% des cas des HIC.

Pour RAJI (3), cette fréquence est de 52,5%.

Dans notre série les céphalées étaient retrouvées chez 25 patients soit dans 83%.

b-2 Les vomissements :

IIs sont précoces chez I'enfant. lls peuvent précéder les céphalées et constituer le signe
inaugural de la maladie. lls sont de survenue brusque en fusée (sans nausées, sans effort, sans
trouble de transit). lls sont accompagnés parfois de douleurs abdominales évoquant une
pathologie digestive.

Donc devant les troubles digestifs, on doit évoquer de principe la possibilité d’un
probleme neurologique (5).

Dans notre série, les vomissements étaient retrouvés chez 90% des patients.

-37-



Prise en charge neurochirurgicale des gliomes de bas grade de la fosse cérébrale postérieure de I’enfant

b-3 Les troubles visuels :

Du fait de son trajet anatomique a la base, la Vleme paire cranienne est exposée en
premier lieu en cas d’HIC, ce qui se manifeste par une diplopie avec paralysie de I’abduction des
globes oculaires avec strabisme convergent.

La baisse de I'acuité visuelle est souvent plus tardive, elle est signalée par le grand
enfant, par contre, beaucoup plus difficile a mettre en évidence chez le petit enfant.

A I'examen du fond d’ceil (FO), on retrouve un aspect d’cedeme papillaire voire, s’il y a
une forme « chronique » une atrophie optique (5).

Dans notre série, la baisse de I'acuité visuelle a été constatée chez 15 patients soit 50%,
la cécité chez 2 patients soit 6.67%, la diplopie chez 3 patients soit 10% et le fond d’eeil a montré

un cedeme papillaire chez 2 patients et il a été normal chez 5 patients.

2.2Le syndrome cérébelleux

a. 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 (6).

Dans la série de BOUSNINA (19), concernant 11 patients, ce syndrome a été noté dans
45,5% des cas.

Dans notre série nous avons constaté ce syndrome chez 17 patients soit 56.66%.

b. Syndrome cérébelleux statico-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 (20,21)

Dans notre série ce syndrome a été constaté chez 9 patients soit 30%.
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2.3Syndrome 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).

Dans notre série, ce syndrome était constaté chez 7 patients soit 23%.

2.4les autres signes déficitaires :

Elle réalise habituellement un syndrome pyramidal des 4 membres. Parfois, elle se voit
dans les tumeurs tres évoluées qui compriment gravement le tronc cérébral, ou dans les tumeurs
de la jonction bulbomédullaire (22)

Dans notre série, nous avons constaté une irritation pyramidale chez 12 patients soit 40%.

2.5Atteinte des nerfs craniens

Rare chez I’enfant 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 (IVeme, Vieme et nerfs mixtes) (6).

Dans notre série la paralysie faciale a été constatée chez 2 patients soit 6.67%, I'atteinte
de la VI paire cranienne a été notée chez 8 patients soit 26.67%, l'atteinte de la VIII paire

cranienne a été notée chez 2 patients soit 6.67%.

2.6les autres manifestations :

a. L'engagement cérébral

Les signes d’engagement cérébral sont vus dans I’HIC décompensée, mais ils peuvent en
augmenter le tableau clinique. C’est un engagement des amygdales cérébelleuses qui peut étre
soit spontané, soit provoqué par de brusques mouvement de la téte (hyperextension). Il est

annoncé par une anomalie du port de la téte, des crises toniques postérieures précédant les
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troubles végétatifs, la rigidité en hyperextension du tronc et des membres et la mydriase
bilatérale. Mais le plus souvent, il est latent et n’est découvert qu’a lintervention. Cet
engagement met en jeu le pronostic vital si un traitement n’est pas instauré en urgence (23).

Dans notre série les signes d’engagement ont été objectivés chez 2 patients, soit 6.67 %.

b. Autres

Dans notre série les troubles de la conscience retrouvés chez 2 patients, soit 6.67 %

Dans notre série les troubles de comportement sont objectivés chez un seul patient, soit 3%.

2.7conclusion clinique :

L’examen clinique fait, a partir de la suspicion diagnostique de la lésion expansive de la
FCP sur I'association des signes de I'HIC, des signes déficitaires et des signes topographiques
probables par le biais de I'analyse sémiologique.

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 cedémateuse qu’elle détermine.

Nous pouvons déduire de ces différents signes retrouvés au premier examen du malade,
que la majorité de nos patients ne sont vus qu’aprés l'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’aprés I'installation de complications de cette HIC, tel
I’engagement et la cécité.

Ceci s’explique par :

* L’origine lointaine de nos malades,

« L’attribution des vomissements a une atteinte digestive.

lll. examens complémentaires :

IIs ont plusieurs intéréts, tout d’abord dans le cadre du diagnostic positif, puis dans le

bilan d’extension de la tumeur, et enfin dans le cadre du bilan de retentissement.
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1. tomodensitométrie cérébrale :

La TDM mesure I’atténuation des rayons X pour les tissus. Les données sont acquises par
balayage (rotation d’un ensemble tube-détecteurs) autour de la région examinée. Les profils
d’atténuation sont ensuite reconstruits apres filtrage en une image (matrice de Voxels) en
niveaux de gris de la coupe balayée (12).

La réalisation de coupes axiales sans et avec injection de produit de contraste iodé a
révolutionné I’abord diagnostique des tumeurs cérébrales en diminuant au minimum les
indications des examens réalisés précédemment (scintigraphie, artériographie, encéphalographie
et ventriculographie). Il permet de visualiser la tumeur, d’en préciser le caractére spontanément
hypodense ou hyperdense, calcifié ou non calcifié, hypervascularisé ou non vascularise, d’en
apprécier le retentissement sur les structures anatomiques voisines (5, 20, 24).

L’intérét de la TDM dans le diagnostic des tumeurs sous tentorielles a été largement
démontré, la détection scanographique des tumeurs de FCP est excellente puisqu’elle est
évaluée a 98,6% (25), cela n'empéche pas qu’il existe des faux négatifs et il faut savoir
recommencer les examens en cas de doute (5).

Aussi la TDM ne peut pas se renseigner sur la notion d’infiltration de la liberté du

plancher du IVéme ventricule.

1-1Aspect tomodensitométrigue selon la nature histologue :

a. Les astrocytomes :

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

Ses limites avec le parenchyme normal sont mal définies et I'effet de masse est minime
sans cedéme périlésionnel.

Dans certaines formes, on retrouve un kyste adjacent plus hypodense.

Apres injection iodée, l'aspect est souvent comparable mais on peut observer un

rehaussement modéré de distribution irréguliére.
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Dans les formes kystiques, I'injection iodée peut rehausser un nodule mural ou méme la
paroi du kyste.
Il faut noter aussi que certains aspects sont particulierement évocateurs d’un type

histologique (20, 9).

b. Ependymome :

L’examen TDM met en évidence une masse spontanément isodense et assez souvent
calcifiée (50% des cas, multiples calcifications de petite taille). Ces calcifications constituent un
bon argument diagnostique.

La prise de contraste est modérée et hétérogéne (11). Ces caractéres la différencient du
médulloblastome qui est spontanément hyperdense, rarement calcifié (13% des cas) et qui rehausse de
facon homogeéne. Un épendymome peut toutefois simuler en tous points un médulloblastome (12).

Dans notre série, 4 patients soit 66,67% des cas avaient une image a la TDM hypodense.

2 patients isodenses et dans tous les cas il y avait une hydrocéphalie associée.

1-2Corrélation histo-radiologigue

La détection scanographique des tumeurs de la FCP chez I’enfant est excellente, elle est a
98,6% (3).

Pour KOUKI (16), le siége tumoral précis a été vérifié dans tous les cas et la nature
histologique n’a été évoquée que chez 79% des cas, ce diagnostic de nature histologique n’a été
concordant avec les données anatomo-pathologiques que chez 72,3% des cas.

Dans notre série, la nature histologique a été concordante avec les données de

I’lanatomo-pathologie dans 73.34%

1-3Intérét dans la surveillance post opératoire :

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

éventuelles complications et les récidives (25)
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2. IMAGERIE PAR RAISONNANCE MAGNETIQUE :

Elle est actuellement la technique d'examen morphologique la plus sensible (95 %)
et la plus spécifique (97 %) pour la détection des tumeurs cérébrales pédiatriques (26) et
elle est indispensable a la prise en charge thérapeutique d'une tumeur cérébrale.
L'immobilité la plus stricte possible reste requise ce qui ne signifie pas contention
excessive, source d'angoisse chez I'enfant ; I'environnement architectural et humain doit
étre sécurisant pour l'enfant et sa famille, I'examen expliqué et dédramatisé ; chez le
nourrisson, la prise du biberon suffit souvent a obtenir le calme ; entre 1 et 5 ans, une
sédation médicamenteuse est habituellement nécessaire ; un examen médical doit
précéder I'administration du sédatif et un monitorage des grandes fonctions vitales est
nécessaire jusqu'au réveil de l'enfant ; les parents doivent étre informés du rapport
bénéfice/risques et consentants ; leur présence pendant I'examen est la plupart du temps
bénéfique. L'équipe médicotechnique prenant en charge l'enfant doit étre parfaitement
rodée au protocole de sédation utilisé habituellement ; celui-ci aura été validé par les
pédiatres et les anesthésistes de I|'établissement. Le radiologue est responsable de la
surveillance pendant Il'examen. Des moyens adéquats de réanimation doivent étre
disponibles immédiatement. Dans certains cas, l'anesthésie générale peut s'avérer
indispensable, mais la plupart du temps, en raison de la répétition des IRM pendant et
au-dela de la phase thérapeutique, on préfere recourir a une sédation légére. Les
techniques récentes de corrections des mouvements (27) sont parfois utiles lorsque
I'immobilité n'est pas parfaite ; elles restent toutefois insuffisantes chez un enfant de
moins de 5 ans agité. Les antennes multicanaux utilisées sont identiques a celles
employées chez l'adulte. L'examen comporte, comme chez l'adulte, des séquences
morphologiques et fonctionnelles actuellement disponibles en routine sur les appareils

récents.
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< |RM morphologique

Il est recommandé d'utiliser un protocole technique qui permette I'exploitation

ultérieure du dossier dans des revues centralisées pluri-institutionnelles (28,29)

Le protocole technique doit en tout cas étre identique tout au long de la prise en
charge de I'enfant. L'examen doit au minimum comporter des séquences pondérées en T1
et T2 et une exploration aprés injection de gadolinium dans les trois plans de I'espace. La
séquence en écho de gradient T1 apres gadolinium présente certains avantages : elle est
utile a la neuronavigation, moins sensible aux artefacts de flux sur la FCP et pratique
grace aux reconstructions multiplanaires qu'elle permet, mais elle présente l'inconvénient
majeur de sous-évaluer les prises de contraste tumorales, notamment en cas de
dissémination métastatique sous-arachnoidienne ; or, il est capital d'identifier cette
dissémination en raison de sa valeur pronostique péjorative et des choix thérapeutiques
différents qui en découlent (28). Au moins une séquence T1 aprés gadolinium doit donc
étre réalisée en écho de spin. Dans une étude récente (29), 15 % des tumeurs étaient
encore incorrectement stadifiées en raison de dossiers inexploitables pour des raisons
techniques lors de la revue centralisée (épaisseur de coupe et séquences inadaptées,
exploration ne descendant pas en dessous du cone médullaire, artefacts). Certaines
lésions primitives non rehaussées par le gadolinium peuvent générer des localisations
métastatiques non rehaussées en gadolinium ; la séquence fluid attenuated inversion
recovery (Flair) peut dans ce cas s'avérer utile a I'étage intracranien, toutefois, elle est
d'utilisation plus difficile que chez l'adulte (sensibilité aux mouvements pulsatiles du
liquide céphalorachidien (LCR), élévation de signal des espaces leptoméningés secondaire
aux sédatifs et a I'oxygéne (29), enfin son interprétation est difficile avant I'age de 1 an,
sur un cerveau peu myélinisé). En cas de localisation tumorale dans la FCP, dans la région
pinéale ou de siége intraventriculaire, I'examen comprend d'emblée une étude de I'axe
spinal (30), jusqu'au cul-de-sac dural inférieur, reposant sur des coupes sagittales fines

(< 2,5 mm), en pondération T1 apres gadolinium, a la recherche de métastases
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nodulaires trés vascularisées ou bien de véritables gangues tapissant les enveloppes
périmédullaires et les racines de la queue de cheval. La qualité technique de cette
exploration spinale doit étre irréprochable compte tenu de la stratification du traitement
qui en dépend. Cette recherche est capitale dés le diagnostic et souvent plus importante
gue la tentative de caractérisation histopathologique préopératoire (29). Le diagnostic
d'envahissement métastatique est beaucoup plus difficile a établir en postopératoire
(faux positifs en IRM dus a des dépots hématiques et faux positifs de I'étude cytologique
par ponction lombaire en raison d'une mobilisation peropératoire fréquente de cellules

tumorales).

L'analyse sémiologique des séquences morphologiques repose sur plusieurs
parametres (intensité de l'effet de masse, délimitation des contours, importance de
';edéme périlésionnel, type de signaux suivant les séquences et apres injection de
produit de contraste). Tout comme chez |'adulte, I'IRM permet de préciser les rapports
anatomiques des lésions circonscrites mais reste insuffisante pour préciser l'extension
tumorale microscopique en cas de lésions infiltrantes ou d’cedéme. La caractérisation
tumorale reste l'apanage de l'anatomopathologie ou dans certains cas des marqueurs
biologiques tumoraux, toutefois le diagnostic de nature peut bien souvent étre évoqué en
fonction de I'age, de la topographie de la lésion et de son aspect morphologique ; ainsi,
dans certaines localisations inopérables (tumeurs du tronc cérébral, du chiasma ou du
diencéphale), I'aspect radiologique peut suffire a prendre des décisions thérapeutiques,
surtout si les données de l'imagerie fonctionnelle sont concordantes. Le grade tumoral
est difficile a déterminer a partir de I'aspect morphologique car des lésions tres malignes
présentent un aspect homogene, bien limité, « pseudobénin ». Les variations de volume
tumoral restent pour l'instant la base de I'évaluation de la réponse thérapeutique ; elles
reposent sur les mesures de deux, voire trois diametres tumoraux (31,32), les mesures
unidimensionnelles selon RECIST (33) étant moins fiables pour les tumeurs neurologiques

(29) ; toutes ces mensurations linéaires restent peu satisfaisantes pour des lésions non
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sphériques et a contours anfractueux ; aussi les logiciels de segmentation semi-
automatique du volume lésionnel seront probablement validés et plus largement utilisés

dans un proche avenir (29).

< |IRM fonctionnelle

L'examen morphologique de I'encéphale peut étre facilement et systématiquement
complété par des séquences d'imagerie de diffusion dont la durée est trés courte (< 1
mn). Si les conditions cliniques ainsi que la qualité de la sédation le permettent, ce bilan
peut étre complété par une étude de la perfusion tumorale, une analyse spectroscopique
ainsi que, dans certains cas, l'imagerie d'activation cérébrale. Ces techniques,
complémentaires de l'analyse morphologique, sont intéressantes car elles aident a la
caractérisation lésionnelle, précisent l'extension tumorale, identifient les structures
nobles environnantes, évaluent I'évolutivité des lésions et leur réponse aux traitements

(34, 29, 35).

Imagerie de diffusion (DWI). Elle étudie les variations de mobilité des protons en
fonction de l'environnement moléculaire ou membranaire. Plus la diffusion est limitée,
plus la valeur absolue de I’apparente diffusion coefficients (ADC) est basse. Dans le
domaine tumoral, la valeur de I'ADC est d'autant plus basse que la Iésion est cellulaire ou
qu'il existe un cedéme cytotoxique, contrairement a I',edéeme vasogénique interstitiel (pas
de restriction de diffusion). Les valeurs absolues de I'ADC, mesurées en mm2/s, varient
en fonction de la maturation cérébrale, mais aussi d'un appareil d'IRM a l'autre ou entre
les antennes d'un méme appareil. Ces valeurs absolues d'ADC ne permettent pas de
délimiter la tumeur par rapport a I',edeme tumoral et elles ne sont pas spécifiques des
différents types histopathologiques de tumeurs cérébrales pédiatriques. Ces valeurs
peuvent toutefois orienter le diagnostic histologique dans certaines circonstances ; en
effet, dans les DNET, on observe une valeur absolue d'ADC particulierement élevée : 2,54

(+/- 0,13) 10-3 mm2/s [16] 36, dans les tumeurs pédiatriques sous-tentorielles, on
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parvient a différencier (37, 38) les lésions hypercellulaires (médulloblastome < 0,9 10-3
mm2/s) de lésions moins cellulaires (astrocytome pilocytique > 1,4 10-3 mm2/s. En
période postopératoire immédiate, une couronne de restriction de diffusion borde le lit
opératoire dans deux tiers des cas et évolue dans 90 % des cas vers une prise de
contraste puis une zone d'encéphalomalacie cicatricielle. Cette couronne de restriction de
diffusion aide a différencier des prises de contraste tumorales d'une banale réaction
post-traumatique (39). L'évolution des valeurs ADC en cours de traitement permettrait
d'évaluer la réponse. Les récidives tumorales présenteraient des valeurs ADC plus basses
que les lésions postradiques (40). Enfin, la séquence DWI permet de dépister des
métastases leptoméningées intracraniennes dans les rares cas ou elles ne sont pas
rehaussées en gadolinium L'analyse semi-quantitative par comparaison a une zone de
référence reste la technique la plus utilisée, contrairement aux mesures des valeurs

absolues d'ADC.

Imagerie du tenseur de diffusion (ou diffusion tensor imaging [DTI] ou fiber
tracking). Elle quantifie la fraction d'anisotropie de la zone étudiée. Une diffusion
isotropique correspond a la perte d'intégrité des fibres par altération de la myéline. Elle
permet ainsi d'étudier la cellularité tumorale et l'orientation et l'intégrité des fibres de
substance blanche ; en cas de pathologie tumorale, on peut étudier une modification de
localisation et de direction des fibres et essayer de différencier des tumeurs qui infiltrent
les fibres de celles qui les refoulent (41). Cette technique peut participer a la
planification de I'exérese chirurgicale ou a I'amélioration de la détermination des champs
de radiothérapie ; elle pourrait permettre de préciser les lésions iatrogenes (42)
(chimiothérapie et radiothérapie) sur la substance blanche. Des études sont en cours pour
améliorer la résolution spatiale, les phénomeénes de pertes de continuité des fibres qui se

croisent, en utilisant en particulier I'imagerie de diffusion spectrale (29).
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Imagerie de perfusion (29, 26, 43). Elle repose, en pratique clinique, sur deux

techniques complémentaires.

La dynamique de susceptibilité magnétique du produit de contraste est étudiée en
T2. La technique reposant sur la dynamique de susceptibilité magnétique étudie le
produit de contraste restant dans le lit capillaire lors du « premier passage » (entre 5 et
15 s apres le bolus), ce qui permet d'évaluer le volume sanguin régional circulant (RCBV)
par rapport a une zone de référence saine. En pathologie tumorale, elle recherche une
néovascularisation tumorale, signe d'une croissance tumorale. L'élévation du RCBV est en
effet corrélée au grade histopathologique (bien qu'il existe des exceptions comme les
astrocytomes pilocytiques et certains oligodendrogliomes de bas grade qui peuvent
présenter un RCBV trés élevé (44) ; de plus cette étude permet de dépister la
transformation de Iésions de bas grade avant l'apparition d'une rupture de BHE ; elle aide
ainsi a identifier le site préférentiel d'une biopsie et peut objectiver la réponse aux
traitements (45). Toutefois, elle est sensible aux artefacts de susceptibilité magnétique
(le matériel d'orthodontie, la présence de sang postopératoire ou méme l'existence d'une
rupture de la BHE alterent la précision de la mesure du RCBV) ; en outre, cette technique
reste difficile chez le tout-petit en raison du débit d'injection nécessaire (3-4 ml/s

minimum suivant I'dge) (29) ; les études pédiatriques sont donc peu nombreuses (45).

L'étude de la perméabilité capillaire s'analyse en T1. Elle quantifie la fuite de
gadolinium hors du lit vasculaire et étudie la courbe de rehaussement par rapport au
temps permettant une approximation raisonnable du RCBV. Cette technique est moins
sujette aux artefacts de susceptibilité magnétique, apporte un substratum anatomique
plus précis et se contente de débits d'injection moindres (1-2 ml/s) permettant

I'utilisation des voies veineuses centrales (46).

Spectroscopie (47). Elle permet de connaitre la concentration en métabolites d'une

région d'intérét. Les métabolites les plus utiles sont visibles en monovoxel avec un TE
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long (135-270 ms) (48) : le N-acétylaspartate (marqueur neuronal), la choline (marqueur
du renouvellement membranaire), la créatine (marqueur du métabolisme intracellulaire)
et les lactates (marqueurs du métabolisme anaérobie). L'utilisation de TE courts (10-35
ms) (49, 50, 51) est maintenant possible en routine clinique et permet d'identifier plus de
métabolites : inositol/myo-inositol, glutamine/glutamate, alanine, citrate, taurine avec
un meilleur rapport signal/bruit en un temps restreint ; l'apport diagnostique de ces
métabolites est en cours d'étude (50, 52, 53). La technique multivoxel chemical shift
imaging (CSl) permet des volumes d'étude plus grands, est moins opérateur-dépendant
(29) mais est moins robuste dans cette classe d'age. Quelle que soit la technique, les
zones de forte susceptibilité paramagnétique restent difficiles a étudier (proximité des
os, des vaisseaux, de matériel métallique, zones hémorragiques) et la répartition des
métabolites varie au cours de la maturation cérébrale. Typiquement, les tumeurs
s'accompagnent d'une diminution du pic de N-acétylaspartate (diminution des neurones)
et une élévation du pic de cholinecholine (métabolisme membranaire des phospholipides
dd a l'activité mitotique), plus marquées dans les lésions malignes ; les lipides/lactates
deviennent identifiables par abaissement des autres métabolites en cas de nécrose
tissulaire ce qui évoque, chez l'adulte avant traitement, une lésion de haut grade mais
ceci serait moins spécifique chez I'enfant (49). Certains spectres peuvent étre évocateurs
d'un type histopathologique. Certains (49) ont soutenu l'intérét d'une analyse quantitative
absolue des pics de métabolites. Les tumeurs pédiatriques ayant la baisse de N-
acétylaspartate la moins marquée sont l'astrocytome pilocytique et le papillome des
plexus choroides ; a l'inverse, le pic est tres réduit, voire absent dans I'épendymome (49).
Dans les papillomes des plexus choroides, on note un pic de myo-inositol tres élevé (49)
alors qu'en cas de carcinome des plexus choroides, on trouve un pic de cholinecholine
prédominant (51). Une élévation du pic de glutamine/glutamate est retrouvée dans les
astrocytomes alors que les tumeurs des plexus ont un pic tres réduit. Une réduction

marquée du pic de créatine est notée dans l'astrocytome pilocytique. L'alanine est élevée
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dans le médulloblastome mais aussi les méningiomes. Un pic de taurine a été observé
dans les médulloblastomes (52), dans une moindre mesure les germinomes pinéaux et les
tumeurs de haut grade en général, alors qu'il serait tres bas dans I'astrocytome
pilocytique et le papillome des plexus choroides (49, 51). D'autres équipes ont privilégié
I'analyse des rapports entre métabolites : il a ainsi été décrit un rapport N-
acétylaspartate/créatine > 4,0 dans les astrocytomes infiltrants, un rapport
créatine/choline < 0,75 associé a un rapport myo-inosiyo-inositol/N-acétylaspartate <
2,1 dans le médulloblastome (54). Les rapports cholinecholine/créatine et lipides-
lactates/créatine (55) et N-acétylaspartate/créatine (56) ont été décrits comme
discriminants entre bas et haut grades tumoraux chez |'enfant. Une étude plus récente
(35) insiste sur l'intérét de ne plus prendre comme référence le pic de créatine au profit
d'une normalisation sur le pic de I'eau. Il existe ailleurs des aspects paradoxaux (48, 49,
57) a connaitre (l'astrocytome pilocytique présente un rapport cholinecholine/créatine
trés élevé et la présence inexpliquée d'un pic de lactates alors que le germinome
présente, lui, un pic de cholinecholine modéré). A noter que l'association d'une baisse du
N-acétylaspartate, d'une élévation de cholinecholine et d'un pic de lactate n'est pas
spécifique des tumeurs ; ce tracé peut aussi se voir dans des pathologies inflammatoires
et/ou démyélinisantes qui peuvent étre confondues avec des astrocytomes (58, 59, 60).
Par ailleurs, la spectroscopie aiderait (45, 49, 61, 62, 63) a prédire la réponse aux
traitements (pic de créatine plus intense chez les bons répondeurs), a monitorer la
réponse au traitement (chute des rapports cholinecholine/créatine et cholinecholine/N-
acétylaspartate en cas de réponse tumorale et ré élévation en cas de progression sous
traitement) a différencier la récidive tumorale de la nécrose post-thérapeutique
(effondrement de tous les pics de métabolites et apparition d'un pic de lipides/lactates)
et a identifier des extensions tumorales a distance du rehaussement tumoral en

gadolinium (64).
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Les techniques d'imagerie fonctionnelle n'apportent pas d'élément
pathognomonique mais des éléments complémentaires d'analyse (65) qui permettent
notamment de mieux caractériser les différentes lésions de la FCP (66, 67); globalement,
la combinaison de la spectroscopie et de la perfusion aide a évaluer le grade tumoral
alors que la combinaison de la spectroscopie et de la diffusion aide a différencier les
types histologiques ; ainsi sur un tracé spectroscopique commun a toutes les lésions
tumorales (baisse du N-acétylaspartate et élévation de la cholinecholine), I'astrocytome
pilocytique présente un ADC élevé, un rapport cholinecholine/créatine tres élevé et un pic
de lactates ; I'épendymome présente un ADC intermédiaire et une élévation du myo-
inositol et de glutamate ; le médulloblastome présente un ADC abaissé et une élévation
de la taurine et de la cholinecholine ; le gliome infiltrant du tronc cérébral présente un
ADC élevé, une conservation du pic de N-acétylaspartate et un pic de myo-inositol plus

élevé que l'astrocytome pilocytique.

< Stratégie d'utilisation de l'imagerie

+ Lors de la prise en charge initiale
Les techniques mises en ceuvre dépendent de la gravité du tableau clinique ; un
scanner est souvent réalisé dans l'urgence avec le diagnostic clinique d'hématome ou
d'hydrocéphalie ; néanmoins, dés que possible, le bilan tumoral détaillé repose sur I'IRM.
Celle-ci ne doit bien slr pas faire prendre de risques a I'enfant en retardant la prise en
charge thérapeutique, mais elle doit étre la plus compléete possible et étre réalisée afin de

pouvoir servir de référence pour les examens ultérieurs.

-51 -



Prise en charge neurochirurgicale des gliomes de bas grade de la fosse cérébrale postérieure de I’enfant

+ Dans la période postopératoire

Il est nécessaire d'évaluer la quantité de tissu tumoral résiduel dans le lit opératoire ; il a
été démontré qu'un examen d'imagerie est 3 fois plus performant que le compte rendu
opératoire pour dépister et préciser la taille d'un résidu (68, 69). Un scanner cérébral est souvent
pratiqué a la recherche de complications postchirurgicales (hémorragie, cedeme, engagement) ; il
est toutefois insuffisant pour rechercher et quantifier un résidu tumoral. La plupart des résidus
tumoraux sont identifiés par une prise de gadolinium, ce qui peut poser des problemes de
diagnostic différentiel avec des remaniements postopératoires du foyer opératoire ; I'exploration
précoce par IRM (idéalement entre la 24 et 72e heure, mais avant j5 postopératoire) est
nécessaire (70, 71, 72), ce qui peut poser des difficultés organisationnelles ou logistiques ;
passé ce délai de 5 jours, des prises de contraste non tumorales peuvent s'installer pour
plusieurs semaines dans le lit tumoral masquant les prises de contraste tumorales et interdisant
un choix thérapeutique adapté ; les mécanismes a |l'origine des prises de contraste
postopératoires non tumorales ne sont pas totalement élucidés méme si lI'on incrimine des
ruptures locales de la BHE, la néovascularisation et la perfusion de luxe (68, 73). De facon
schématique, les rehaussements non tumoraux sont linéaires, curvilignes ou punctiformes alors
que les rehaussements tumoraux sont nodulaires (68, 74, 75). Entre le traumatisme chirurgical
et le moment ou I'IRM est réalisée, on rencontre quatre phases : la phase d'extravasation par
rupture de la BHE qui survient des les premiéres heures (71)et se traduit par des prises de
contraste linéaires ; la phase d'hyperhémie locale qui survient entre j3 et j7 (71) se traduit par
des prises de contraste fines et linéaires devenant maximales entre j5 et j14 (72); ensuite la
phase de néovascularisation qui se développe a partir de j4-j7 (68)sous forme de prises de
contraste fines et linéaires sur les berges du foyer opératoire pouvant ensuite s'épaissir et
devenir nodulaires et donc tres difficiles a distinguer d'un résidu tumoral ; elles entrainent des
contréles IRM répétés si I'on ne dispose pas d'une IRM postopératoire précoce ; elles régressent
habituellement au bout de plusieurs semaines (68) ; enfin la phase de cicatrisation avec gliose du

parenchyme adjacent secondaire a l'altération prolongée de la BHE explique la persistance d'une
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prise de contraste nodulaire sur plusieurs mois (71). La corticothérapie, fréquemment utilisée en
postopératoire, diminue la prise de contraste tumorale de 30 a 50 % en rétablissant la BHE avec
un maximum vers le 15e jour du traitement et peut ainsi fausser I'évaluation du volume tumoral
résiduel. De méme, dans les 15 premiers jours postopératoires, des prises de contraste
méningées non tumorales sont visibles sur I'axe spinal, qu'il faut différencier de métastases

leptoméningées (76).

< Préparation de la radiothérapie

+ Lors des traitements adjuvants

L'imagerie est nécessaire a la préparation de la radiothérapie pour cibler au mieux le
volume tumoral et épargner les tissus sains ; ainsi une fusion des images d'IRM avec celles du
scanner de dosimétrie est souvent nécessaire. Comme en préopératoire, l'identification des voies
optiques et des faisceaux pyramidaux peut étre utile a la planification de la radiothérapie par
I'imagerie du tenseur de diffusion (DTI). Pendant la radiothérapie, I'imagerie est rarement
nécessaire et n'est réalisée qu'en cas de symptomes neurologiques nouveaux a la recherche
d'une progression tumorale ou d'une complication du traitement (cedeme cérébral, accident
ischémique). Il faut attendre au moins 6 semaines apres la fin de la radiothérapie pour en évaluer
son efficacité. Les traitements de chimiothérapie étant plus étalés dans le temps, des controles
intermédiaires sont réalisés. Le seul parameétre actuellement validé dans les essais
thérapeutiques internationaux est la mensuration millimétrique des lésions. Les difficultés
habituelles de I'évaluation de la réponse thérapeutique sont retrouvées dans les essais
thérapeutiques de neuro-oncologie pédiatrique : définition des lésions-cibles, manque de
reproductibilité de I'imagerie (épaisseurs et incidences de coupes, type de séquences, injection
ou non de produit de contraste). Il est indispensable d'utiliser des techniques et des criteres
biométriques standardisés et d'avoir recours a des revues centralisées de dossiers (28, 72) car
les examens d'imagerie influent directement sur la poursuite ou l'arrét de thérapeutiques a la

fois colteuses et potentiellement pourvoyeuses d'effets secondaires graves. Cette amélioration
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de la qualité des dossiers est un préalable indispensable a l'utilisation dans les protocoles

thérapeutiques des techniques fonctionnelles qui sont encore plus difficilement reproductibles.

+ Dans la phase post-thérapeutique

L'imagerie a pour mission de dépister des récidives tumorales. Les protocoles de
surveillance doivent prendre en compte son surcodt, I'angoisse générée chez les parents, les
bénéfices thérapeutiques recherchés et surtout le délai moyen de récidive pour chaque type
tumoral (77). L'épendymome bénéficie de cette surveillance car les récidives sont
majoritairement asymptomatiques et potentiellement guérissables si le nodule est de petite taille
; au contraire les astrocytomes cérébelleux qui ont un plus faible risque de rechute et dont les
récidives méme symptomatiques offrent de bonnes possibilités d'exérése chirurgicale ne
nécessitent pas une surveillance étroite. Pour les médulloblastomes, les récidives sont le plus
souvent symptomatiques et leur pronostic est tellement péjoratif que l'intérét de leur dépistage
précoce est discuté (78, 79, 80, 81).

Dans notre série, 10 patients ont bénéficié d’'une IRM, soit 33.34%.la concordance avec
les résultats histologiques était de 100% des cas.

Nous allons énumérer brievement les différents aspects des principaux gliomes de bas

grade de la fosse cérébrale postérieure :

2-1L’astrocytome :

- Masse intra axiale, hémisphérique ou médiane.

- Composante kystique hypointense en T1et |égerement hyperintense en T2.
- Nodule mural souvent rehaussé en T2.

- Déplacement ou effacement du quatriéme ventricule.

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

- Les calcifications sont rarement trouvées.
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2-2Les épendymomes :

Hétérogenes, ils sont plutét hypo-intenses en pondération T1, nettement

hyperintense en pondération T2.

- 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 hétérogene (11, 82)

2-3Le 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 homogéne aprés injection de produit de
contraste.

- Peut contenir des calcifications.

- Fréguemment associés a une Hydrocéphalie (11, 82, 83, 84)

2-4Le gliome de bas grade du tronc cérébral :

Ils sont iso- ou hypodenses, en hyposignal T1 et hypersignal T2 ; ils sont peu ou pas

rehaussées par les produits de contraste

3. Angiographie cérébrale :

Elle a perdu beaucoup de son intérét du fait des renseignements fournis par le scanner et
I'IRM. Néanmoins dans certains cas, on peut étre amené a réaliser une artériographie de facon a
préciser les rapports de la tumeur avec les vaisseaux artériels et veineux, le degré de
vascularisation de la tumeur, éventuellement accompagnée d’un geste de radiologie
interventionnelle a type d’embolisation pré-tumorectomie (tumeur du plexus choroide)

Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié de cet examen.
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4. Echographie transfontanellaire (ETF) :

Elle constitue la premiére investigation neuroradiologique a mettre en ceuvre chez le
nouveau-né et le nourrisson avant la fermeture des fontanelles ; elle doit étre réalisée avec une
sonde de haute fréquence. Elle peut permettre de dépister la lésion tumorale, de la situer
anatomiquement, d'évaluer sa vascularisation, mais elle ne peut suffire a la prise en charge
thérapeutique.

Dans notre série, elle a été réalisée chez un seul patient.

5. Etude anatomopathologique :

5-1CLASSIFICATION TOPOGRAPHIQUE

Beaucoup de classifications fondées sur I'observation microscopique et des hypothéses
histogénétiques ont le défaut de ne pas tenir compte des données anatomocliniques et
chirurgicales qui sont pourtant essentielles pour le pronostic.

Le siege 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 (8).

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

critere anatomique.

Pour OMS (8), on distingue :
e Tumeurs du cervelet
e Tumeurs du tronc cérébral
e Tumeurs du 4éme ventricule

» Tumeurs de I'angle pontocérébelleux

Pour BUISSONIERE (5) :
» Tumeurs extra-axiales

» Tumeurs intra-axiales :
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- cérébelleux (hémisphériques)
- tronc cérébral

- IVeme ventricule

Une autre classification divise ces tumeurs en :
» Tumeurs intra-parenchymateuses :
+ De la ligne médiane comportant :
- tumeurs du tronc cérébral

- tumeurs du vermis et du IVéme 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.

5-2 Analyse des principaux types histologigues :

Les 2 variétés histologiques de loin les plus fréquentes sont : les astrocytomes et les

épendymomes.

a. Astrocytome (6):

Il s’agit classiqguement 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 sieégent généralement dans les
hémispheres, alors que les rares tumeurs solides siégent plutdt au niveau des vermis.

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

lente.
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b. Ependymome (12) :
Se développe a partir des cellules de I’épendyme, qui tapissent le plancher ventriculaire,
participe a la formation du toit et se prolonge dans les deux récessus latéraux.
IIs sont fermes, parfois kystiques, souvent bénignes mais il y a des formes de malignité

diverse.

IV. Traitement :

1. Anesthésie et prise en charge médicale :

La prise en charge anesthésique des tumeurs cérébrales débute non pas dans la salle
d’opération, mais bien avant au moment ou la décision chirurgicale a été prise. L’évaluation
clinique des patients, I'optimisation du traitement médical, le dépistage d’éventuels effets
secondaires de celui-ci, I'appréciation des caractéristiques radiologiques de la tumeur sont
d’autant d’éléments contribuant a I’élaboration d’une stratégie anesthésique de méme de
réduire le risque opératoire.

Le neuroanesthésiste doit avoir des connaissances neuroanatomiques,
neurophysiologiques, et pharmacologiques lui permettant une meilleure mise en condition du

malade et par conséquent un meilleur climat de travail pour le neurochirurgien.

1-1L’évaluation préopératoire :

Outre I'évaluation de I'état général et des grandes fonctions de I’organisme, elle

apprécie:

a. L’état neurologique :

Etablir un inventaire précis des troubles engendrés par la lésion. Cet examen
neurologique et non seulement de référence pour I’évaluation postopératoire mais permet aussi

d’anticiper les complications pouvant survenir en pré-, per-, postopératoire.
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L'existence des signes cliniques d’HTIC ou de trouble de la vigilance, véritables
indicateurs des caractéres urgents de la chirurgie, impose des mesures thérapeutiques
«agressives» et immédiates.

L'existence de certains déficits moteurs incite a la prudence car ils sont souvent majorés
par la chirurgie.

Les troubles de la déglutition peuvent rendre [I'extubation difficile voire impossible en

postopératoire. De méme, I’existence d’'une hémiplégie préopératoire peut altérer la mécanique ventilatoire.

b. Evaluation du risque lié au type tumoral :

Les caractéristiques radiologiques de la tumeur, appréciée par la TDM et L IRM,
permettent d’établir un bilan complet et précis de la situation et d’élaborer une stratégie adaptée
a méme de minimiser le risque périopératoire. La taille, la localisation de la tumeur, la richesse
de sa vascularisation, son aspect, I'importance de I',edéme et de I’effet de masse qu’elle exerce
sur les structures médianes, sont d’autant d’élément précieux qui guide la conduite de la
neuroréanimation périopératoire, le choix de la position chirurgicale et la technique
anesthésique.

Une tumeur richement vascularisée comporte un risque opératoire hémorragique majeur.
Elle impose donc le choix d’une stratégie transfusionnelle. L'embolisation vasculaire
préopératoire réduit notablement les pertes sanguines.

Certains tumeurs a localisation proche du systeme ventriculaire peuvent se compliquer
d’hydrocéphalie et doivent faire I’objet d’une surveillance toute particuliére.

La position du malade durant I'intervention est discutée avec le neurochirurgien dans le

but d’adapter le matériel de réanimation a cette situation.

c. Evaluation du bilan cardio-respiratoire et métabolique général :

Les troubles de la fonction respiratoire contribuent a I’aggravation de I’état neurologique
essentiellement par le biais d’une hypoxémie et d’une hypercapnie. Ces deux anomalies

concourent a majorer I’HTIC préexistante.
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Les troubles hydroélectrolytiques souvent retrouvés chez les patients constituent un
facteur d’aggravation du pronostic neurologique, en majorant le risque ischémique cérébral et
justifiant une prise en charge.

Chez les patients les plus fragilisés, souvent longtemps alités, la recherche de foyers

infectieux et de signes de thrombophlébite doit étre systématique.

1-2Prise en charge médicale périopératoire :

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 :
- Laréduction du volume intracranien pour faire baisser la pression intracranienne.

- Une protection cérébrale pour assurer la tolérance 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. Par ailleurs la baisse de la viscosité qu’il entraine améliore la perfusion des zones
cérébrales ischémiques. L’effet du mannitol utilisé en perfusion a la dose de 0,25 a

1g/kg en 15 a 20 minutes, débute 5 minutes aprés la fin de I'administration avec un effet
maximum entre la 30éme et la 40éme minute et dure de 2 a 3 heures (85)

Le sérum salé hypertonique est aussi efficace que le mannitol, il semble particulierement
indiqué dans les situations de choc hypovolémique avec hypertension intracranienne ou il

restaure ’lhémodynamique systémique et concoure a la baisse de la pression intracranienne.

b. Les corticoides :
Systématiquement institués en préopératoire car particulierement efficaces sur I’cedéeme
tumoral (85, 86), les corticoides (déxamethasone et méthyle prédnisolone) entrainent une

amélioration neurologique spectaculaire.
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Leur mécanisme d’action est cependant loin d’étre parfaitement élucidé associant une
inhibition de certains enzymes notamment la phospholipase A2 responsable de la libération
d’acide arachidonique, une action directe sur les capillaires tumoraux, une stabilisation des
membranes cellulaires. Ainsi est réalisée une réduction de la perméabilité de la BHE (87).

Leur réaction est rapide, en quelques heures, particulierement nette dans les tumeurs

s’accompagnant d’un cedéme important comme les métastases.

c. L’hyperventilation :

La réactivité au CO2 peut étre utilisée pour réduire le volume intracranien.
L’hyperventilation entraine une vasoconstriction a l'origine d’une baisse de débit sanguin
cérébral et du volume sanguin cérébral. (85) Le recours a I’hyperventilation comme traitement de

I’HTIC, ne peut se faire que si la réactivité au CO2 est conservée.

d. Maintien de 'hémodynamique :

Le maintien d’une pression artérielle normale assure le maintien d’'une hémodynamique
cérébrale correcte. Le recours a I’hypertension artérielle modérée permet d’améliorer la pression
de perfusion cérébrale et de réduire la pression intracranienne, par une stimulation du volume
sanguin cérébral. Cette augmentation doit cependant étre contr6lée car une hypertension
artérielle sévére est un facteur d’aggravation de I’;edéme vasogeénique tumoral avec risque

d’hernie cérébrale peropératoire qui doit étre évité.

e. Remplissage vasculaire :

La normovolémie fait partie des objectifs de la neuroanesthésie réanimation. Elle est
assurée par des solutés iso-osmolaires voir légérement hyperosmolaires dépourvus de glucose.
Les solutés hypo-osmolaires sont proscrits, car elles majorent I’cedeme cérébral par baisse de
I'osmolarité sanguine. De méme, les solutés contenant du glucose sont contre indiqués en
raison des effets délétéres sur le cerveau qui est en situation d’ischémie.

Le sérum salé isotonique 9% est le soluté de choix. Le recours a la transfusion sanguine

s’'impose si ’lhématocrite chute en dessous d’un chiffre de 27 (85)
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f. Contréle 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 'cedeme et I'ischémie

cérébrale. Son controle est donc impératif (85).

g. Traitement antalgique :

Adapté, doit étre prescrit en cas de nécessité : une hypertension intracranienne,

méningite gliomateuse, douleurs liées aux réactions associées aux déficits permanents.

h. Traitement anticoagulant :

Il faut surveiller, prévenir et traiter la maladie thromboembolique qui est plus fréquente
chez les sujets atteints de gliomes. La prévention des complications thromboemboliques
périopératoires par héparine de bas poids moléculaire et bas de contention est recommandée. En
cas de complication thromboembolique, et au-dela de 4 a 5 jours aprés I'opération chirurgicale,
le traitement repose sur les anticoagulants prescrits a doses efficaces sans risques

hémorragiques supplémentaires (88).

i. Traitement préventif des complications gastriques :

Les protecteurs gastriques sont indiqués a titre prophylactique en période périopératoire

ainsi que chez les patients recevant de fortes doses de corticoides ou sous chimiothérapie (88).
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j- Anesthésie : (85)

Tableau XIX : Principaux anesthésiques utilisés en neurochirurgie.

DSC [ VSC PIC Actions Utilisations
Intraveineux
-Barbiturique T T 7 Neuroprotecteur Les plus utilisés
-Propofol 1 ) Neuroprotecteur
—-Etomidate ! ! ]
Volatifs Contre-indication si
-Halogénes 1 1 toul Inadapté HIC
-N20 t t t A éviter
Morphiniques 1 1 Pas d’effet sur TA | Constamment associés

A I'anesthésie

Curares
-Non dépolarisant Rapide Induction
—-dépolarisant Intubation difficile

2. Traitement chirurgical :

La chirurgie est souvent le premier temps thérapeutique qu’elle soit a visée d’exérése 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.

2-1les principales voies d’abord :

a. Position du malade : (89, 90)

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.
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= 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 (91)

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

de la dure mere.

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

cérébelleux (92, 93)

= 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 occipitocervicale médiane :

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
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demiflexion de la téte puis on bascule la table vers I'avant, ce qui place la tente du cervelet dans
un plan horizontal (91)

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 (94) la position ventrolatérale 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 supérieurs quant a eux, reposants
sur des gouttiéres 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 |’atlas et I’axis pour permettre la laminectomie

Les tissus sous-cutanés sont séparés du fascia sous-jacent aupres de l'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 I'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 immédiatement 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 l'insertion des petits muscles droits. Ce faisant, on évitera une

échappée de la rugine vers le gite de I'artere vertébrale. La rugine courbe est glissée entre la
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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-mere s’offre alors a '’examen, elle est ouverte en lyre, et le vermis, le quatriéme
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

Figure 24 : La position ventrolatérale (94)
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. . .. Incision cutange meadiane
- — - Incision cutanee en ler a cheval

| [ Exlension craniotomio

ey G

Resection facultative arc posteneur C1

Figure 25: la voie occipitocervicale médiane
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Craniectomy

: incision du muscle.

: craniectomie et laminectomie.

: incision de la dure mére.

: exposition intra-durale.

Dura : Dure meére.

Tonsil : Amygdale.

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

Dentate Igt : Ligament du dent.

N w>»

Figure 26 : Abord médian par incision sagittale (95)

0,

< La voie rétro sigmoidienne : (92, 93, 96)
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 :
Le monitoring préopératoire comprenant les potentiels évoqués somatosensoriels, les

potentiels évoqués du tronc cérébral, et le monitoring du nerf facial doivent étre réalisés.
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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 légerement vers le bas et la face légérement 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 rétro mastoidienne 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 C1, en faisant attention a I’artére vertébrale dans
son trajet extradural au dessus de I'arc de C1.

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 lésions 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-mere est habituellement ouverte et renvoyée médialement. Le poignet
duremérien 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 relachement cérébelleux. Le cervelet est

alors prudemment rétracté en dedans pour exposer les éléments de I'angle pontocérébelleux.

= Avantages :
- Cette voie d’abord permet la conservation de I'audition (92, 97)
- Drainage précoce de liquide céphalorachidien offrant une relaxation

cérébelleuse et une facilité d’écartement (92, 98)
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- Une visualisation précoce des nerfs craniens inférieurs (99)

- Préserve le nerf facial du fait de sa situation profonde dans cette
exposition (100)

- 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 (92, 101)

* Inconvénients :

- L'acces a la partie ventrale du tronc cérébral peut étre entravé par la
présence des nerfs craniens passant entre la lésion et le chirurgien (93)

- 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 (101)

- 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 (102)

- Les patients avec un sinus sigmoide placé plus postérieurement que
d’habitude peuvent nécessiter plus de rétraction cérébelleuse (99, 101)

- L'acces a la jonction vertébro basilaire est géné par les nerfs craniens

inférieurs et le tubercule jugulaire.

Figure 27 : Position latérale (93)
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Figure 28: Incision rétro mastoidienne.

Les sinus transverse et sigmoide sont schématisés pour montrer leur rapport avec

I’incision. (93)

% La voie occipitocervicale latérale :
Utilisée dans les Iésions de I'angle ponto cérébelleux et d’'une maniere générale, dans les
lésions antéro latérales par rapport au tronc cérébral. Le patient peut étre placé en position
assise ou demi-assise, ou en décubitus dorsal, avec une surélévation de I'épaule et un plan

sagittal céphalique presque horizontal ou latéral oblique.

+ Avantages :
+ Excellente visualisation des structures anatomiques de I’angle.
+ Position plus physiologique des bras du chirurgien en cas d’intervention plus
longue.

+ Risque faible d’hypotension ou d’embolie gazeuse.
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Figure 29 : Craniectomie sous-occipitale latérale (103)

s Autres voies d'abords utilisées: (103)
= 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'artére basilaire, ’APC et les
pédoncules cérébelleux. Les lobes temporaux sont soulevés et la tente est séparée paralléelement
a 'apex pétreux. Cette voie est de plus en plus abandonnée 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.
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2-2 Traitement de I'hydrocéphalie :

Elle est indiquée chaque fois que les signes de I'HTIC s’accompagnent de signes de
souffrance cérébrale et de troubles de la conscience. C’est un geste palliatif pour I'HTIC et la
dilatation ventriculaire en amont (104).

L’hydrocéphalie symptomatique représente I'indication type de la dérivation du LCR en
raison de ses effets néfastes sur le parenchyme cérébral notamment [I'atrophie
posthydrocéphalique (5).Cependant certains auteurs préférent traiter I’hydrocéphalie tumorale
par I'exérése de la tumeur elle-méme sans dérivation préalable et ce pour ne pas altérer
I’équilibre précaire des pressions intracranienne et aussi pour ne pas rendre I’enfant dépendant
d’une dérivation permanente (105).

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 systéeme régulateur de
pression ou de débit appelé « valve » ou enfin par ventriculocisternostomie. Le choix de la
technique dépend des caractéristiques de I’hydrocéphalie (106) :

- 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 systeme 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) (106)

- 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 | oreillette droite

(dérivation ventriculocardiaque).
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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 systeme
est placé sous la peau par tunnelisation, la valve étant en position rétro-auriculaire et accessible
a la palpation (106)

- 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 controle endoscopique. Cette
intervention requiert des aires de résorption du LCR fonctionnelles et une distension du
plancher du V3 (106). Elle a '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 séveres, permettant ainsi une
résolution rapide des symptomes et une protection contre I’hydrocéphalie aigué post opératoire
secondaire a I'enflure du cervelet. Elle protege contre le risque infectieux causé par le drainage
externe (107)

N.B : Le traitement médical d’attente ou de complément validé en pédiatrie, vise a
contréler I’hydrocéphalie en réduisant la production du LCR par association d’acétazolamide
(100 mg/kg/j) et de furosémide (1mg/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 (106)

Dans notre série, la VSC a été pratiquée chez 12 patients soit 40% des cas, et la DVP a été

pratiquée chez un seul patient.
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2-3_ Exérese tumorale :

Le traitement des gliomes de bas grade est difficile. Il varie avec le caractére évolutif des
divers sous-types tumoraux, imposant des stratégies thérapeutiques adaptées.

En effet, si I'exérése chirurgicale des astrocytomes pilocytique kystiques du cervelet
permet d'obtenir une guérison dans 95 % des cas sans aucune thérapeutique adjuvante, 95 % des
astrocytomes infiltrants hémisphériques évolueront vers l'anaplasie.

La multiplicité des situations cliniques et la variabilité de I'espérance de vie de ces
patients compliquent les études comparatives des diverses modalités thérapeutiques qui se
heurtent a d'importantes difficultés méthodologiques.

Les attitudes thérapeutiques varient souvent sur la seule base d'expériences subjectives
non validées.

Comme pour la plupart des tumeurs cérébrales, les moyens thérapeutiques sont de trois
ordres : chirurgical, radiothérapique, chimiothérapique.

L’idéal est ’exérese complete de la tumeur. Cependant étant donné la localisation, la
nature, le volume et I'extension de certaines tumeurs, I’acte chirurgical peut se limiter a une
exérése incomplete, voire a une simple biopsie.

En cas du tronc cérébral, il faut éviter les interventions radicales a cause d’un risque lié a I'atteinte
de la fonction neurologique et a la crainte d’un déficit neurologique postopératoire inacceptable.

Toutefois, une exérese partielle dans cette région par des méthodes stéréotaxiques peut
avoir une efficacité surprenante (108).

Lors d’une récidive tumorale, une réintervention peut étre envisagée chez les malades
dont I’état neurologique est satisfaisant et avec une extirpation tumorale possible. Ce traitement

doit étre toujours complet par une radiothérapie et/ou chimiothérapie.

a. exérese chirurgicale compléte :

Elle est le plus souvent possible dans les tumeurs bénignes extracérébrales : la nécessité

du caractére radical de la résection doit cependant dans certains cas étre évaluée en fonction du
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risque fonctionnel. C’est dire parfois I'intérét d’'une étude extemporanée pour savoir ou il faut
s’arréter.
Dans notre série 'exérése compléte a été pratiquée chez 24 patients soit 80% des

patients.

b. exérése chirurgicale partielle ou subtotale :

C’est le cas surtout des autres gliomes de bas grade, autre que I’astrocytome pilocytique
ou existe une interface nette avec le tissu cérébral avoisinant.

Dans notre série I'exérése partielle a été pratiquée chez 5 patients, soit 16.67% des cas.

2-4Biopsie stéréotaxigue:

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.

Les cadres stéréotaxiques récents, couplés a I'imagerie moderne, autorisent une
méthodologie plus légere.

Ainsi, pour les tumeurs du tronc cérébral, deux voies d’abord sont possibles, la voie
sous-occipitale transcérébelleuse permet de biopsier les Iésions pontiques, alors que la voie
transfrontale rétrocoronale est utilisée pour biopsier les tumeurs mésencéphaliques. La mortalité
est inférieure a 1%, le risque principal est ’hémorragie intratumorale.

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.

a. Indications (103)

- Petites lésions profondes, lésions multiples ou diffusées.
- SiI’état général du patient constitue une contre indication a une intervention

d’exérese.
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- S’il persiste un doute de diagnostic.

b. Complications :

Elles sont les suivantes :

- L’hémorragie est le plus souvent en cause dans la morbidité, de I'ordre de 2 a
5% dans les séries modernes (109). Plus fréquente dans certaines tumeurs
malignes, richement vascularisées ou sur certains terrains, elle nécessite une
technique rigoureuse, en évitant les trajectoires multiples, dans ces cas rares,
elle peut étre précédée d’une angiographie afin d’éviter les axes vasculaires
majeurs.

- Un cedéme focal peut étre observé dans les premiers jours et a I'origine d’un
déficit transitoire si la lésion se trouve en zone fonctionnelle. Il régresse en

général rapidement sous corticothérapie.

c. Résultat :

La biopsie stéréotaxique permet de faire le diagnostic positif dans 97% (110) des cas,
avec une bonne corrélation de grading avec la piece anatomique dans 87% des cas (110). La
possibilité d’une biopsie stéréotaxique non concluante est relevée dans 8 a 10% des cas (111).

Dans notre série aucun patient n’a bénéficié d’une biopsie stéréotaxique.

2-5Neuroendoscopie :(112, 113, 114)

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
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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 pontocérébelleux est une région d’élection pour les applications de I’endoscope.
L’endoscope utilisé pour visualiser la région de I’angle pontocérébelleux est de type O. Hopkins
4 mm. L'angle du champ souvent utilisé est 0 degré, et occasionnellement des endoscopes de
30; 70 ; 110 degrés (112)

L’introduction de I’endoscope se fait par une craniotomie rétro-sigmoide de 2cm ; quand
le diametre est inférieur a 1T0mm, I’endoscope est manipulé avec difficulté.

Une incision curviligne est effectuée au niveau de la dure-mere suivie par un drainage
immédiat du liquide céphalo-rachidien, ce qui permet au cervelet de chuter sans avoir besoin de
le rétracter (113)

L’insertion de I’endoscope est controlée par un systeme 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 str (114)

3. Traitement adjuvant :

3-1Radiothérapie :

Plusieurs types d'irradiation sont théoriqguement possibles mais seule la radiothérapie
externe classique est communément pratiquée. Les autres modalités comportent :
- l'irradiation interstitielle par implantation directe de matériel intracérébral
(iridium 192 ou iodeiode 125) qui pour certains auteurs (115, 116) permettrait
d'obtenir d'excellents résultats en particulier au niveau du tronc cérébral ;
- l'irradiation stéréotaxique avec une dose unique qui n'a pas d'indication dans
ce type de lésion du fait du risque de radionécrose lié au volume et a I'absence

de fractionnement.
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L'irradiation par radiothérapie externe est actuellement bien codifiée.

a. Technique d'irradiation

Les techniques d'irradiation conventionnelles se sont considérablement modifiées dans
les 20 derniéres années et rendent l'interprétation de toutes les études publiées dans la
littérature particulierement difficile (117, 118, 119, 120, 121). Cette difficulté est accrue par
I'absence de renseignements comparables en ce qui concerne le volume irradié, le type

d'appareil utilisé, la dose par séance, le fractionnement et I'étalement.

b. Conditions de réalisation de la radiothérapie

Actuellement, une irradiation cérébrale doit étre pratiquée selon certains critéres :

- l'utilisation d'un systeme de contention dés l'imagerie de repérage
radiothérapique pour le scanner et I'IRM, afin de repérer dans l'espace le
volume tumoral, le volume cible et le volume irradié ;

- la réalisation d'une dosimétrie informatisée directement a partir des images
obtenues sur planches, ou mieux, a partir de I'enregistrement informatique des
données du scanner et de I'lRM avec superposition des images TDM et IRM ;

- l'utilisation de plusieurs faisceaux non coplanaires afin d'épargner le plus
possible le tissu cérébral sain en dehors du volume cible. Cette balistique
nécessite l'utilisation d'un systeme de dosimétrie calculant et visualisant les

trois dimensions (3D) de I'espace.

c. Rayonnement utilisé

On utilise surtout les photons X de hautes énergies des accélérateurs linéaires de 4 a 25
mV. lls permettent d'épargner le cuir chevelu beaucoup mieux que les rayons gamma du cobalt.
Parfois les électrons (dont le désavantage est d'augmenter la dose au cuir chevelu) permettent de

réduire la dose inutile en profondeur.
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d. Volume cible

La détermination du volume cible nécessite une connaissance de certains caractéristiques
de la tumeur notamment son type histologique, ses limites, ses voies d’extension et la qualité de
son exérese (122, 123, 124).

L'imagerie moderne notamment I'IRM permet de bien préciser les limites de la tumeur
ainsi que sa qualité d’exérese (125).

Les données histologiques de la tumeur renseignent sur la radio sensibilité et aussi sur

son risque métastatique permettant ainsi une meilleure indication du type d’irradiation (124).

e. Détermination des organes critiques (124)

La tolérance des tissus sains et leur faible possibilité de réparation sont des facteurs
limitant de grande importance lors de I'irradiation du SNC. Cela impose un compromis difficile a

respecter entre traiter une tumeur et rester plus tolérable.

Les organes les plus sensibles lors de I’irradiation du SNC sont :
+ Le parenchyme cérébral sain;
+ L’hypophyse et I’hypothalamus;
+ Le cartilage de croissance (vertebres);
¢ L’ceil : cristallin, rétine et nerf optique;

+ Le cuir chevelu.

f. Indications en fonction du type histologique :
Les indications de la radiothérapie se distinguent en fonction de la nature histologique de

la tumeur.

f-1 Les astrocytomes :

Tumeurs bénignes et curables par la chirurgie seule malheureusement ce n’est pas

toujours le cas dans les localisations profondes.
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La résection totale n’est alors pas toujours possible.

La résection partielle est suivie de plusieurs années de rémission.

Les astrocytomes a bas grade de malignité peuvent trés bien répondre a la radiothérapie.
Il est préférable de recommander une radiothérapie en postopératoire en cas de résection

partielle ou s’il existe des signes d’invasion du tronc cérébral (12, 3)

f-2 Les épendymomes

La radio sensibilité de la Iésion est admise, quel que soit son grade histologique.
L’irradiation de la fosse postérieure sera donc systématique (45Gy). En revanche,
I’irradiation prophylactique supratentorielle et spinale est loin d’étre aussi systématique, ceci
pour deux raisons :
= D’une part, la rareté des expansions rétrogrades sus-tentorielles;
= D’autre part, la difficulté d’apprécier la fréquence des localisations secondaires a
I'axe spinal (3 a 60% selon les auteurs) ainsi que I'efficacité de cette irradiation
prophylactique dont les inconvénients a long terme ne peuvent étre minimisés.
L'utilisation systématique de la radiothérapie est actuellement remise en cause, en particulier
pour les épendymomes avec exérése compléte. Une simple surveillance clinique et radiologique est
alors préconisée, avec une nouvelle chirurgie en cas de récidive, suivie d'une radiothérapie, son role sur
la survie étant, cependant, remis en cause pour ces épendymomes non anaplasiques.
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’dge de 3 ans.

f-3 Gliome de bas grade du tronc cérébral :

En postopératoire ou si tumeur inopérable.
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Tableau XX : radiothérapie en fonction des types histologigues :

Type histologique Indication de la radiothérapie
postopératoire, si exérése
Astrocytome de bas grade incompléete ou si récidive
inopérable

récidive inopérable, forme
agressive aprés échec de la
chirurgie ou de la
chimiothérapie

Astrocytome pilocytique

Ependymome Postopératoire

Postopératoire ou exclusive

Gliome du tronc cérébral . ,
si inopérable

g. Curiethérapie
Cette méthode d’irradiation utilise des sources radioactives mises en place a I'intérieur de
I’'organisme (126). Elle fait appel essentiellement a I'iridium 92.
L’intérét de la curiethérapie par rapport a I'irradiation externe est de délivrer en un faible

laps de temps une dose forte dans un tres petit volume (127).

h. Complications de la radiothérapie : (128, 129)

< Réactions aigues:

Elles surviennent en leére semaine, apres le début du traitement. Avec les protocoles
classiques (en dose étalement- fractionnement), on peut observer une aggravation des signes
cliniques pendant le traitement due au développement d’un cedéme cérébral. De telles réactions
sont transitoires et cédent avec une corticothérapie.

En cas d’irradiation fractionnée, il est rarement nécessaire d’utiliser de facon systémique

la corticothérapie dés le début du traitement.

< Réactions semi précoces :
Elles surviennent aux 3 premiers mois suivant la fin de I'irradiation. A type de céphalées
et de détérioration neurologique avec état de somnolence qui disparaissent vers la sixieme

semaine.
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Le principal diagnostic différentiel se pose avec la récidive tumorale.

% Réactions tardives :
Elles constituent le risque principal de I'irradiation cérébrale, elles sont de 3 ordres :

Radionécrose, Atrophie cérébrale, Troubles endocriniens.

> La radionécrose :

Peut survenir de 4 mois a plusieurs années aprés l'irradiation. C’est un phénomeéne
irréversible et progressif. Cette radionécrose est dose dépendante et le role du fractionnement
semble majeur. Elle prend I'aspect d’un processus expansif hypodense et avasculaire a la TDM et
la forme d’une lésion de la substance blanche a I'IRM (129). Son diagnostic repose sur I’examen
anatomopathologique mais il est assez fréquent d’avoir la coexistence de nécrose et de récidive

tumorale.

> Atrophie cérébrale :
Responsable de troubles postradiques tardifs, ils sont plus fréquents et s’observent plus

facilement chez I’enfant (retard scolaire).

» Troubles endocriniens :
Les enfants sont quasi exclusivement concernés par les séquelles hypothalamo-
hypophysaire. La dose frontiére semble étre de I'ordre de 25_ 30 Gy. Le principal déficit

hormonal est celui de I’hormone de croissance.

3-2 Chimiothérapie :

Doit-on faire une chimiothérapie a un patient atteint d'une tumeur bénigne ? La réponse
est négative, car une lésion bénigne présente tous les caractéres biologiques pour ne pas
répondre aux agents chimiothérapiques. Dans ce cas, pourquoi l'envisager dans un gliome de

bas grade ?
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Il est certain qu'a priori tout va a I'encontre d'une chimiothérapie dans les gliomes de bas
grade : le faible index de prolifération, I'absence de rupture de barriéere hématoencéphalique, la
nature infiltrante avec cellules isolées a distance, l'importance des systemes de réparation des
lésions chimio-induites. La plupart de ces arguments s'appliquent d'ailleurs aussi a la
radiothérapie. Seules quelques publications font état d'un traitement chimiothérapique
complémentaire (130, 131).

Il existe des gliomes de bas grade qui n'ont pas de barriere hématoencéphalique efficace et
pour lesquels il est possible d'obtenir des concentrations thérapeutiques suffisantes pour une action
cytolytique. Ainsi, des gliomes du chiasma de I'enfant de moins de 3 ans, chez lequel la chirurgie
serait trop délabrante et la radiothérapie trop neurotoxique, ont été ainsi traités en protocole de
chimiothérapie combinée avec des résultats permettant de différer la radiothérapie (133, 134).

La seconde donnée biologique ouvrant la possibilité d'action chimiothérapique avant
toute transformation anaplasique vient des études métaboliques en TEP. Elles révelent que
certains oligodendrogliomes de bas grade ont des caractéristiques de captation d'acides aminés
acides aminés neutres compatibles avec une thérapie intratumorale efficace a 'aide de molécules
qui normalement ne traverseraient pas une barriere hématoencéphalique intacte. Ce concept est
déja validé dans les oligodendrogliomes bénins pour lesquels I'extension des protocoles de
chimiothérapie, initialement réservés aux formes anaplasiques, s'est révélée efficace dans 30 %
des cas. Le développement de molécules capables de rompre la barriere hématoencéphalique au
niveau des seules zones tumorales permet d'envisager un traitement chimiothérapique des
gliomes de bas grade avant toute évolution vers I'anaplasie.

Dans l'immédiat, il demeure correct de considérer que la chimiothérapie systémique des
gliomes de bas grade n'a pas confirmé son efficacité a la phase adjuvante, mais il est
vraisemblable que cette attitude sera obsoléte dans un avenir proche.

Les principaux protocoles et molécules qui peuvent étre utilisés dans le cadre de la

chimiothérapie des gliomes de bas grade de la FCP de I’enfant sont (133) :
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Tableau XXI : les principales drogues utilisées en chimiothérapie

Drogues Mécanismes d’action
Nitroso-urées Carbamylation des groupes aminés
BCNU (Carmustine)
CCNU (Lomustine)
ACNU (Nimustine)
Procarbazine Alkylation de DNA, interférence avec la synthese protéique
Carboplatine
Cisplatine Alkylation de DNA, formation d’ion carbonium
Cyclophosphamide Inhibiteur des fonctions des microtubules
Ifosfamide
Paclitaxel
Vincristine Inhibiteur de la Topoisomérase Il
Etoposide
Teniposide Inhibiteur de la topoisomérase |
Topotecan Précurseur imidazotetrazine de MTIC
Temozolamide Inhibiteur de protéine kinase C (a forte dose)
Tamoxifen

Les protocoles de chimiothérapie sont bien définis, en utilisant initialement la PCV
(Procarbazine, CCNU et Vincristine).

Une autre molécule récemment testée : le Témozolomide (134) qui est une
chimiothérapie par voie orale exclusive. Cette molécule est généralement préférée au
protocole PCV pour sa facilité d'administration, sa meilleure tolérance et son efficacité prouvée.
Elle est généralement administrée a la dose de 150-200 mg/m2 de j1 a j5 pendant 4

semaines.

% TOXICITE DE LA CHIMIOTHERAPIE :

La chimiothérapie a base de PCV a des effets secondaires multiples a type de nausées,
vomissements, anorexie, fatigue, éruption cutanée, engourdissement ou paresthésie,
douleurs abdominales, constipation, hépatotoxicité, encéphalopathie, convulsions,

hémorragies intracraniennes, infections, neutropénie et thrombopénie.
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Le Témozolomide présente un taux d’hématotoxicité entre 8 et 23 % (134), ce qui
est inférieur au taux du PCV. Le témozolomide ne présente pas de toxicité cumulative

contrairement au PCV, ce qui permet de I'administrer de facon prolongée.

4. Perspectives thérapeutiques d’avenir :

4-1THERAPIE GENIQUE :

Cette nouvelle approche consiste a introduire et a faire du matériel génétique a visée
thérapeutique (transgene) dans une cellule malade. Le transfert intracellulaire du transgene
(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,

- Absence de réplication active qui pourrait étre a l'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 (134)
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L’'approche utilisant les geénes « suicide » (thymidine kinase du HSV1) est la plus
largement utilisée (127)134. La premiere étude clinique date de 1992, et plusieurs études ont
suivi dans les cing dernieres années (135).

Dans la série d’Immonen (136), I'introduction de I'adénovirus HSV-tk avec injection
intraveineuse du ganciclovir pour le traitement du gliome 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 (137), 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 (137).

5. Stratégie thérapeutique :

En fonction du type histologique :

a. Les astrocytomes :
a-1 Chirurgie :

Traitement de premiére intention, en effet les techniques chirurgicales ont évolué ces
dernieres années. L'IRM préopératoire définit le volume tumoral et cette approche anatomique
précise le geste chirurgical. Les moyens stéréotaxiques de guidage peropératoire [28, 45]
améliorent l'abord chirurgical des tumeurs profondes. Le bistouri ultrasonique permet de
morceler et d'aspirer I'astrocytome a partir de son centre, sans étre trop agressif sur le cerveau

sain adjacent.

a-2 Radiothérapie :
Lorsque la chirurgie n’est pas possible ou incomplete en raison de la localisation

profonde ou diffuse, le recours a la radiothérapie est souvent indiquée
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Les astrocytomes a bas grade de malignité peuvent trés bien répondre a la radiothérapie.
Il est préférable de recommander une radiothérapie en postopératoire en cas de résection

partielle ou s’il existe des signes d’invasion du tronc cérébral (12, 3)

Astrocytome de bas grade

Exérase chirurgicale

Ewvaluation radiologique en postopératoire

Exerése compléte Exérése parielle

Surveillance reprise chirurgicale

\ o /

Reprise chirurgicale
Etfou traitement comolémentaire

Figure 30 : stratégie thérapeutique des astrocytomes de bas grade chez |’enfant.

b. Les épendymomes

b-1 Chirurgie :
Partie initiale du traitement, la chirurgie est essentielle compte tenu de son impact

pronostique. L'exérése doit étre aussi compléte que possible
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L'insertion tumorale sur le plancher du IVe ventricule constitue le facteur limitant
essentiel de l'exérese et représente une cause importante de morbi/mortalité postopératoire.
L'extension latérale est également responsable de difficultés opératoires importantes

L'IRM précoce en postopératoire doit venir compléter I'impression macroscopique pour

apprécier la qualité de la chirurgie, et discuter les possibilités d’un traitement complémentaire

b-2 Radiothérapie :

Indiquée en cas d’exérese incomplete, ou en cas de récidive tumorale

b-3 Chimiothérapie :
La chimiothérapie a surtout un intérét chez I'enfant de moins de 3 ou 5 ans pour différer
la radiothérapie, et éviter ainsi les séquelles neuropsychologiques, mais elle peut étre également

utilisée de facon isolée

Ependymome

Bilan radiologique

Localisation unigue localisation multiple
Chirurgie compléte Chirurgie si possible
Surveillance Radiothérapie

Figure 31 : stratégie thérapeutique des épendymomes de bas grade
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c. Les gliomes du tronc cérébral :

c-1 Chirurgie :
il faut éviter les interventions radicales a cause d’un risque lié a I'atteinte de la fonction
neurologique et a la crainte d’un déficit neurologique postopératoire inacceptable.
Toutefois, une exérese partielle dans cette région par des méthodes stéréotaxiques peut
avoir une efficacité surprenante (108).
Lors d’une récidive tumorale, une réintervention peut étre envisagée chez les malades

dont I’état neurologique est satisfaisant et avec une extirpation tumorale possible.

c-2 Traitement complémentaire :

Indiqué en cas de résection incompléte et ou récidive tumorale

Gliome de bas grade du tronc cérébral

Chirurgie possible

Résection compléte Résection partielle
Surveillance clinique Radiothérapie et/ ou
et radiologique chimiothérapie

Si récidive

|

Chirurgie et/ ou traitement
Complémentaire

Figure 32 : prise en charge des gliomes de bas grade du tronc cérébral,
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chirurgie possible

Gliome de bas grade

|

Chirurgie impossible en premier temps

v

Radiothérapie et ou chimiothérapie

l l l

Régression Stabilisation Progression

Surveillance surveillance résection et

ou traitement

complémentaire

Figure 33 : prise en charge des gliomes de bas grade,
chirurgie en premier temps non possible

V. SURVEILLANCE ET COMPLICATIONS POSTOPERATOIRES:

1- SURVEILLANCE : (4, 96, 138, 139)

1-1Surveillance peropératoire :

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,
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- troubles de Ila 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 centrale et

des gaz du sang qui sont les éléments de meilleure surveillance de l'intégrité du tronc cérébral.

1-2Surveillance postopératoire :

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 |'état local.

- la ventilation doit faire I'objet d'une attention particuliere dont I'efficacité est jugée
sur les résultats des mesures répétées des gaz du sang,

- la fonction cardiovasculaire est surveillée par I'enregistrement électro-
cardiographique continu et la prise réguliere 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
gastroduodénales ne sont pas rares,

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

- I'état local doit faire lI'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 lintérét 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 tres volumineuses, elles sont souvent I'apanage du

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

On peut noter :
- une absence de réveil
- des troubles neurovégétatifs immédiats (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 4éme 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 4éme ventricule. Une hyperthermie n'est pas rare et généralement expliquée par une

hémorragie méningée.

2-3 Complications tardives :

a- Méningite postopératoire : (140)
Les infections méningées aprés neurochirurgie représentent un probleme important, elles
sont corrélées a un taux de mortalité élevé de 20 a 50%. Les types d’infections postopératoires sont

variés : infection cutanée (25 %), abcés cérébral (15 %), ostéite du volet (12 %), méningites (50 %).

b- Complications respiratoires :(138, 140)

On peut les diviser en deux catégories :

b-1Trouble ventilatoire d'origine centrale :
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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 IVeme ventricule.

b-2 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 :

c-1 Hématomes du foyer opératoire : (141, 140)

IIs sont plus fréquents pour les grosses tumeurs et sont souvent dus a une atteinte de
I’artere 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.

c-2 Hématomes extra et sous duraux : (4, 140)

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

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

d- Fuite du liquide céphalorachidien :

Cette complication constitue la principale cause de méningite reconnue dans tous les
articles traitants les méningites postopératoires.
Pour I'éviter, il faut une fermeture étanche de la dure-mere 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
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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- (Edémes et poussées d’hydrocéphalie :(4, 140)

Les cedémes postopératoires peuvent bénéficier d'un traitement médical (corticoides),

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

g- Complications digestives :(4)
Des hémorragies digestives s'observent essentiellement lorsque les suites

postopératoires ont été orageuses et souvent liées a des ulceres duodénaux.

h- Autres complications :

h-1 Les troubles thromboemboliques : (4, 141)

Dus a l'immobilisation prolongée et a I'hémoconcentration induite par la restriction

hydrique. Le nursing quotidien avec la kinésithérapie constitue le meilleur moyen de prévention.

h-2 La tétraplégie : (4, 141)
Survenant aprés 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.

h-3 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.

Dans notre série on a noté :
« Un décés a J6 en postopératoire.
«  Une méningite chez 3 patients mis sous antibiothérapie, avec une bonne

évolution.
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« Une aggravation du syndrome d'hypertension intracranienne ayant nécessité une

dérivation du liquide céphalorachidien.

VI. Modalités évolutives :

1. Mortalité :

La neuroanesthésie et la neuroréanimation jouent dans nos jours un role thérapeutique
important grace a I'effet bénéfique sur le cerveau d’un certain nombre de produits et grace a une
prise en charge périopératoire adéquate.

La mortalité, en matiére de neurochirurgie, dépend de la maitrise des différentes étapes
périopératoires : I’évaluation préopératoire, la neuroanesthésie, la chirurgie et la prise en charge
postopératoire (142).

La mortalité opératoire a reconnu une baisse significative durant ces dernieres décades.

Ceci peut étre expliqué par I'amélioration de I'imagerie, des techniques chirurgicales, de
la neuroanesthésie et des conditions de soins intensifs en milieu de réanimation.

CHERQUAOUI (143) a rapporté un taux de mortalité de I’ordre de 20 a 40%.

Pour RAJI (3) , le taux de mortalité était estimé a 23%.

Dans d’autres études, le taux de mortalité est nettement plus bas. Il était estimé a 15%
dans la série de FERRANTE (144)

Alors qu’il était nul dans la série de VOTH (145).

Dans notre série on a noté un seul décés en postopératoir

Tableau XXII : Mortalité des tumeurs de la FCP selon les auteurs.

Auteurs Nombre de cas Taux (%)
CHERQAOUI (143) 36 22
RAJI (3) 82 23
FERRANTE (144) 20 15
VOTH (145) 102 0
Notre série 30 3.34
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2. Récidive :

L’apparition des récidives est fonction du type histologique, de I'age du patient et de la
nature de ’exérése tumorale.

La date d’apparition des récidives pour I’'astrocytome est tardive, en moyenne 4 ans (3, 146).

En cas d’astrocytome en récidive, les décisions dépendront de I'age, de la topographie, de
I'état clinique fonctionnel et du traitement initial. Le traitement pourra comporter un geste
chirurgical d'exérése dans les astrocytomes circonscrits récidivants ou un geste biopsique de
confirmation de transformation anaplasique en cas de lésion diffuse. La confirmation de la
transformation est ressentie comme une nécessité pour décider du traitement a entreprendre car
la stratégie devient alors celle des gliomes malins. Si une radiothérapie a été antérieurement
pratiquée, le diagnostic de radionécrose devra dans un premier temps étre éliminé, avant de
discuter d'un éventuel complément d'irradiation si les délais entre traitement primaire et récidive
sont suffisants. Quant a la chimiothérapie, elle aura souvent recours aux nitrosé-urées qui ont
fait la preuve de leur efficacité dans les tumeurs gliales de haut grade et ont une
pharmacocinétique favorable.

Pour les épendymomes la récidive tumorale est essentiellement locale. (147) Une
surveillance radiologique réguliere permet de détecter des récidives asymptomatiques (148) Une
deuxiéme chirurgie doit étre proposée si elle est possible, (149) suivie d'une radiothérapie
lorsqu'elle n'a pas été effectuée. Certaines équipes ont proposé une irradiation stéréotaxique en
cas de récidive (150, 151, 152)

La TDM trouve son importance dans le diagnostic précoce des récidives méme avant
I’apparition des signes cliniques (18, 146).

Dans notre série de 30 cas on a noté 6 cas de récidive dans 3 cas d’astrocytomes, 2 cas
d’épendymomes et 1 cas de gliome de bas grade du tronc cérébral, 5 cas ont bénéficié d’une

reprise chirurgicale et un seul patient a bénéficié d’une radiothérapie.
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3. les séquelles neurologiques :

3-1Visuelles

Elles sont essentiellement a type de cécité.

Dans notre série, nous avons noté 2 cas de cécité, soit 6.67%

3-2 Trouble de langage

IIs vont de la dysarthrie au mutisme.

IIs sont fréquents apres ablation chirurgicale d’une tumeur de la FCP, surtout si
I'intervention emporte une grande partie du lobe cérébelleux (surtout gauche) et une partie ou la
totalité du vermis.

Dans notre série un seul cas de trouble de parole a été noté.

3-3 Détérioration intellectuelle

Elle est liée surtout a ’Age au moment de la radiothérapie.

3-4 Les déficits neurologigues

Dans notre série on a noté 2 cas de syndromes pyramidaux séquellaires soit 6.67%, un

seul cas de syndrome cérébelleux séquellaire, et un seul cas de paralysie faciale séquellaire.

VIl. Facteurs pronostiques :

Les éléments qui peuvent intervenir dans la longueur et la qualité de survie sont

multiples, certains sont communs a tous les processus expansifs intracraniens.

Surtout a court terme : plus I’dge est jeune, plus le risque de récidive et de déces est

grand.

-908 -



Prise en charge neurochirurgicale des gliomes de bas grade de la fosse cérébrale postérieure de I’enfant

2. Le sexe:

Le taux de survie a 10ans est proportionnellement beaucoup plus important chez les

filles (44% contre 20%).

3. Localisation et extension de la tumeur :

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. Rapport au plancher du 4éme ventricule

C’est un facteur déterminant du pronostic a long terme. Le taux survie a 10 ans des
enfants dont le plancher était libre représente plus du double de celui des enfants dont le

plancher était envahi

5. Modalités thérapeutiques :

La qualité de lI'exérese tumorale est susceptible d'influencer les résultats aussi bien courts
terme qu’a long terme. Ainsi en cas d'épendymome, le taux de survie chez les patients ayant un
résidu tumoral versus exérese est totale est respectivement inférieure a 20%, et 60% (153)

La radiothérapie demeure dans I'heure actuelle un outil thérapeutique impératif pour

I’amélioration des taux de survie.

6. Type histologique :

L’épendymome a le plus mauvais pronostic.

L’astrocytome a le meilleur pronostic.
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CONCLUSION
N s

e
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Les gliomes de bas grade de la fosse cérébrale postérieure de I'’enfant représentent un
groupe hétérogéne de tumeurs bénignes ayant un tableau clinique variable et un pronostic

excellent.

Les gliomes de bas grade de la FCP sont fréquents chez I'enfant, ils représentent 50% des

tumeurs de la FCP de I’enfant.

La symptomatologie clinique est dominée par I’association d’un syndrome d’hypertension

intracranienne et un syndrome cérébelleux

L'IRM est I'examen morphologique le plus performant pour I'étude de ce genre de

tumeurs, néanmoins la TDM cérébrale garde une place importante.

Sur le plan thérapeutique ; I'idéal c’est de réaliser une exérése compléte, cependant étant
donné la localisation, le volume et I'extension de la tumeur, I’acte chirurgical peut parfois se
limiter a une exérese incompléte voir I'abstention chirurgicale ou une simple biopsie avec le

recours a d’autres thérapeutiques
Le type histologique le plus rencontré est I'astrocytome pilocytique
La méningite représente la complication postopératoire la plus fréquente

Actuellement la radiothérapie occupe de plus en plus une place importante dans la prise

en charge thérapeutique des gliomes de bas grade de la FCP de I’enfant.

Enfin, de toutes ces notions, on peut déduire que les gliomes de bas grade de la FCP de

I’enfant restent une affection fréquente,

L’amélioration de leur 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.
- Et surtout de disposer d’un scanner et si possible une IRM au niveau des centres

hospitaliers
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Annexe 1

La prise en charge neurochirurgicale des gliomes de bas grade de la fosse cérébrale
postérieure de I’enfant

FICHE D’EXPLOITATION

1)-identité :
-Nom et prénom : ...........coiiiiiiiiiiiiieeeeees -Age : ... —SeXe I ..ciiirinnnn.
-Numéro d’entrée : ................ -Origine géographique : ....................

2)-données cliniques :
Délai entre le début des symptomes et 'admission & ... ..ot
->Motif de consultation :

—céphaléesl] - vomissement{] —baisse de I'acuité visueld - diplopie [
- vertiges L1 —troubles de la marctd - surdité/hypoacousie L] - dysphonie [
-Impotence fonctionnelle] ~macrocranid] - troubles
comportement/psychiques
~épilepsie L] - L0 1 Y
->Examen physique :

> Hypertension intracranienne : ~macrocranid] -regard en coucher L3

soleil

- Baisse de I'acuité visuelle [ —~cécite[] —dipIopieD - strabisrl —sigr{:},

d’engagement
> Signes déficitaires :

-Sd. Cérébelleux statique [ -Sd cérébelleux cinétique 1 _sd cérébelleux mixte [
-Sd. Vestibulaire L] -paralysie des nerfs cranilds si oui quel nerf :
—irritation pyramidale [ ~troubles de consciencd] -autres :
» Fond d’eil -normal L] —irrégularité des bords papillaires [
-cedéme papiIIairCI -atrophie optiqud_] -nonllit

3)-données par acliniques :
>TDM cérébrale :

-siege : —hémisphere cérébelleux droit [ —hémisphere cérébelleux gaucﬂ
-vermis [ -V4 [ ~tronc cérébral [ B\,
—taille tumorale : ......................
-signes associés : —hydrocéphalielzI - cedéme péri lésionnel _calcificatiok
—effet de masse [ -engagement [

SV P BN FAV UL & L
2IRM cérébrale +/- Angio-IRM:
-siege : —hémisphere cérébelleux droit [ —hémisphere cérébelleux gauchelzI
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—vermis L] -V4 Ll —tronc cérébral Ul W\N,
-taille tumorale : .......................
-signes associés : —hydrocéphaliel] - cedeme péri lésionnld —calcificatid-k
—effet de masse [ -engagement [

—TYPE BN FAVRUL Lo
D AU S . o

4)-données thérapeutiques :

-Traitement médical [ -traitement de I’hydrocéphalie [
- Traitement chirurgical spécifique :
-position du malade : -décubitus ventral [] décubitus latéll
-voie d’abord : -Occipitocervicale médiane[] rétrosigmo'l'dienﬂzI
- Autre: ...........

-qualité de I’exérése :  -totale [] - partielle[]  -biopsie[] -abstention chirurgicale[]
-séjour en réanimation : oui [] durée......... non []
-rééducation : oui [ non []
-suites postopératoires : -simples [] -déces [ -pneumopathie nosocomilct [
méningite

—-aggravation du Sd.d’HTIC [ —AULIeS I
DRESUItAt @Na—Path & ..o
>Traitement complémentaire : -radiothérapiel ] —chimiothéralJe ~radid]
chirurgie
5) Evolution :
-favorable L] _stationnaire L1 —complicatiom —nd-
précisée
->Complications : ~déces L —récidive [ -séquelld]
neurologiques
-récidive : délai de récidive ......... TTT ultérieur : chirurgie radiothérapie L] chimiothérapie Ll
-séquelles neur&l)qiques - Sd cérébelleux] baisse de I'acuité visuell] surditd_]
Sd pyramidal Diplopie L] paralysielLks nerfs craniens AULIeS evveeeieeeeen |
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postérieure de I’enfant

AnnexeZ2 :
tableaux des observations
Observation n° 1 2 3 4
Age 4 ans 5 ans et 4 mois 4 ans 5 ans
Sexe M M F M
. Orlgln.e Marrakech Marrakech Marrakech Marrakech
géographique
DEA 1 mois 4 mois 5 mois 1 mois
HIC + + + +
Sd C S S S -
Sd V - - - -
sdP - + - +
Strabisme Troubles de
Strabisme interne droit, conscience/tétraparési
AUTRES L, -
convergent hémiparésie e
gauche Paralysie Ill X IX droits
Siege V4 Vermis, HCD Vermis, V4 Tronc cérébral
Taille NP 35/33 mm 35/32/35 mm 36/38 mm
Hydrocéphalie
. y phatl Effet de masse,
Signes ’ cedéme Hydrocéphalie Effet de
associés (Edeme, effet Lo y P masse/cedéme
périlesionel
de masse
Type en Médulloblastom i
o Ependymome Médulloblastome Gliome du TC
faveur e
Astrocytome Gliome de grade
IRM NP ) Astrocytome . e
kystique intermédiaire
CRO Exérése+VCS Biopsie Exérese totale+DVP -
Ependymome Astrocytome Astrocytome bas
ANA-PATH NP
grade |l garde
Séquelles+méningit
Suites post-
o P Simples Simples e Simples
P +pneumocéphalie
Radiothérapie - - - +
Chimiothérapi
e
Evolution Perdue de vue NP Stationnaire Récidive
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Observation
. B 6 7z 8
n
| Age 8 ans 10 ans 13 ans 2 ans
Sexe M F F M
Origine
) E . Chichawa Zagoura Laayoune Zagoura
géographique
DEA 2 mois 3 mois 2 mois 6 mois
HIC - + + +
Sd C M - - S
Sd Vv - - - -
Sd P + a gauche + - +
. . . Fievre
Paralysie faciale droite Lo }
AUTRES i ) Cécité Raideur -
diplopie L
méningée
. Vermis /HCD . . .
Siege Vermis Vermis Vermis/V4
. NP
Taille 67/50 mm 33/47 mm 58/62 mm
Signes Hydrocéphalie Hydrocéphali | Hydrocéphali i .
., Hydrocéphalie
associés e e
Tvpe en médulloblastome/Astrocyto MDB/Ependym
yp me Astrocytome MDB/ASTM P 4
faveur ome
IRM - - Astrocytome NF
CRO Exérése totale Partielle Totale Totale
. . A. A.
Astrocytome pilocytique . ) . ) Ependymome
ANA-PATH Pilocytique Pilocytique
grade Il
grade | grade |
Suites post- , . . P
- Simples Simples Simples Méningite
Radiothérapie - - - -
Chimiothérapi
e
Evolution Favorable Favorable Favorable Favorable
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Observation n° 9 10 11 12
| Age 2 ans et 2 mois 4 ans et /2 15 ans 3 ans
Sexe F F M F
Origine
géographique Essaouira Marrakech Youssofia Tiznit
DEA 3 mois 7 mois 2 mois 1 ans et 12
HIC + + + +
Sd C S M S S
Sd Vv - - - -
Sd P + + - +
Troubles de Strabisme interne
AUTRES . Sd tétrapyramidal -
conscience gauche
Siege Vermis V4 Vermis V4
Taille NP 5cm 20/24/15 mm 42/44 mm
Hydrocéphali
Signes associés Hydrocéphalie Hydrocéphalie Effet de masse e effet de
masse
NP
Type en faveur Ependymome NP NP
Ependymome du
IRM pendy A. Pilocytique Astrocytome
NF V4
CRO Partielle Totale Totale Totale
Ependymome Il A.
Ependymome A. Pilocytique Pilocytique
ANA-PATH garde I -rriocyta yha
garde |
Suites post-op Simples Simples Simples Simples
Radiothérapie - - - -
Chimiothérapie - - - -
Evolution Récidive Favorable NP Récidive
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Observation n° 13 14 15 16
| Age 3 ans 15 ans 10 ans 13 ans
Sexe M M M F
Origine )
; . Marrakech Safi Marrakech Tahanouat
géographique
DEA 2 mois 1 mois 4 ans 1 mois
HIC + + + +
Sd C S M M S
SdVv - - - -
SdP + - + -
_ Signes Baisse de I'acuité
AUTRES Macrocranie - , _
d’engagement visuelle
Siege Vermis APC Vermis Vermis/V4
Taille 60/68 mm 54/45 mm NP NP

Signes associés

Hydrocéphalie

Hydrocéphalie et
effet de masse

Hydrocéphalie

Hydrocéphalie/ef
fet de masse

Tvoe en faveur A. Pilocytique ou Astrocvtome Astrocytome
P A. Pilocytique kyste hydatique Y kystique
IRM NF NF
NF A. Pilocytique
Totale
CRO Totale Totale+DVP Totale
Astrocytome
. . Astrocytome
. i . pilocytique .
ANA-PATH A. Pilocytique A.desmoplastique kystique
grade |
Suites post-o
P P Simples Simples Simples Simples
Radiothérapie - - - -
Chimiothérapie - - - -
Evolution Favorable Favorable Récidive Favorable
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Observation n° 17 18 19 20
Age 6 ans 5 ans 14 ans 6 ans
Sexe M M M M
Origine
i ) Marrakech Marrakech Kelaa serghna Marrakech
géographique
DEA 5 mois 3 mois 3 mois 2 mois
HIC + + + +
Sd C S S S M
Sd Vv - - - -
SdP - - - -
Baisse de
Baisse de
AUTRES I"acuité visuelle . - Strabisme
I'acuité visuelle

Siege Vermis/V4/TC Vermis Vermis V4
Taille 42/50 mm NP 40/44 mm NP

Hydrocéphalie Hydrocéphalie

. » et effet de Hydrocéphalie Hydrocéphalie et effet de
Signes associés
masse masse

Type en faveur ) Médulloblasto

Astrocytome Astrocytome Médulloblastome

me
NF
IRM NF NF NF
CRO _
Partielle Totale /DVP Totale /DVP Totale /DVP

A. Pilocytique Astrocytome de | Xanthoastrocytom

ANA-PATH ) Ependymome
bas garde e pléomorphe

Suites post-op Simples Simples Méningite Simples
Radiothérapie - - - -
Chimiothérapie - - - -
Evolution Récidive Favorable Favorable Récidive
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Observation n° 21 22 23 24
| Age 9 ans 5 ans 10 ans 15 ans
Sexe M F M F
Origine Marrakech
a . Kelaa sraghna
| géographique Fetouaka Kelaa sraghna
DEA 2 mois 5 semaines 10 mois 4 mois
HIC + + + +
Sd C M M S S
SdV - - - -
Sd P + - - -
Paralysie du V
et du VII AEG Baisse de
AUTRES gauche, baisse Diplopie Signes L
. I'acuité visuelle
de l'acuité d’engagement
visuelle
Siege Tronc cérébral Vermis/ V4 Vermis Vermis
Taille NP NP 47/43/40 mm 8/4/4 cm

Signes associés

Hydrocéphalie

Hydrocéphalie

Hydrocéphalie/effet
de masse

Hydrocéphalie/e
ffet de masse

Médulloblastom

Type en faveur | Gliome de TC | Médulloblastome Médulloblastome .

IRM NF NF NF NF

CRO Partielle/ DVP Totale/ DVP Totale Partielle/ DVP
amaceari | Asrocromet | e | T | it e
Suites post-op Déces Simples Simples Simples
Radiothérapie - - - -
Chimiothérapie - - - -
Evolution Déces Favorable Favorable/strabisme | Favorable/BAV
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Observation n° 25 26 27 28
| Age 4 ans 1 an et 7 mois 15 ans 11 ans
Sexe M M M M
Origine
; 2 . Marrakech Safi Marrakech Benimalal
géographique
DEA 3 mois 1 an et 7 mois 3 mois 6 mois
HIC + - + +
Sd C S - M S
Sd Vv - - + -
Sd P - - - -
Macrocranie,
. regard en ) .
Baisse de B de I’ t
AUTRES L coucher de soleil, a|sse. ¢ lacuite -
I’acuité visuelle visuelle
retard du dvp
psychomoteur
Siege V4 Vermis /V4 HCD/ vermis Vermis
Taille NP NP NP 20/24 mm
. L , . , . (Edeme
Signes associés Hydrocéphalie Hydrocéphalie - Lo
périlesionel
Kyste du plexus
Type en faveur Ependymome . MDB/Astrocytome Astrocytome
choroide
IRM NF Kyste du E)Iexus NF As.trocytcome
choroide pilocytique
CRO Totale/DVP Totale Totale Totale
Ependymome Kyste du plexus | Astrocytome grade Astrocytome
ANA-PATH grade Il choroide Il pilocytique
Suites post-op Simples NP Simples Simples
Radiothérapie - - - -
Chimiothérapie - - - -
Evolution Favorable NP Favorable Favorable
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Observation n° 29 30
| Age 8 ans 15 ans
Sexe F M
Origine géographique Marrakech Marrakech
DEA 4 mois 15 jours
HIC + +
Sd C M S
Sd Vv - -
- +
Sd P
AUTRES Baisse de I’acuité visuelle Baisse‘ de l'acuité
visuelle
Siege HCD/ vermis Vermis/ V4
Taille NP NP
. i Hydrocéphalie -
Signes associés
MDB/Astrocytome Ependymome
Type en faveur / vt pendy
IRM NF NF
Totale/ DVP Totale
CRO /
ANA-PATH Astrocytome faible grade Astrocytome pilocytique
Suites post-op Simples Simples
Radiothérapie - -
Chimiothérapie - -
Evolution Favorable Favorable
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Annexe 3 :

Les rappels

1. Rappel anatomigue :

La fosse cérébrale postérieure est située entre la tente du cervelet en haut et le trou
occipital en bas. Cette fosse est limitée en avant par Ios sphénoide, latéralement par les os
temporaux et en particulier par les rochers, en arriere par les oc occipitaux.

C’est un espace clos inextensible qui contient le cervelet et le tronc cérébral.
L’écoulement du liquide céphalorachidien(LCR) se fait a ce niveau par des voies essentielles :
I’laqueduc de Sylvius et le quatriéme ventricule.

Les manifestations des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure comprennent des
signes d’hypertension intracranienne (secondaire a [I’apparition précoce d’un blocage de
I’écoulement du LCR) et des signes de compression ou de destruction des structures nerveuses :

paires craniennes, fibres longues traversant le tronc cérébral et le cervelet.

2. Rappel histologique :

Les gliomes sont les tumeurs cérébrales primitives les plus communes. lls appartiennent
au groupe des tumeurs neuroépithéliales. lls sont composés d’astrocytes, d’Oligodendrocytes,
de cellules épendymaires, de neurones, de cellules embryonnaires, et des plexus choroides. Il
existe des tumeurs bénignes a croissance lente (astrocytome pilocytique par exemple) et des
tumeurs malignes a croissance rapide (glioblastome). Macroscopiquement, les gliomes se
présentent comme des tumeurs aux limites imprécises, de couleur pale et consistance molle.
L’astrocytome pilocytique est la tumeur gliale la plus fréquente chez I’enfant, son aspect
histologique est celui d’une tumeur dont la forme classique ou biphasique associe une

composante cellulaire fusiforme a longs prolongements cytoplasmiques dits ; piloides ; riche en
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fibres de Rosenthal et une composante microkystique ou les cellules apparaissent plus rondes.
La premiére composante exprime fortement la GFAP (protéine gliale fibrillaire acide) au contraire
de la seconde. On peut y retrouver de rares mitoses, d’occasionnelles atypies cytonucléaires ou
une prolifération vasculaire qui ne sont pas synonymes de malignité.

La classification anatomopathologique des gliomes repose sur la classification de
I’organisation mondiale de la santé(OMS).

La premiere classification proposée par I'OMS a été publiée en 1979. Régulierement
réactualisée, elle est basée sur le type histologique prédominant et ne tient pas compte des deux
caractéristiques majeures des tumeurs cérébrales : leur hétérogénéité et leur mode de croissance
infiltrant. De ce fait la validité du diagnostic histopathologique dépend de la représentativité des
prélevements étudiés. Cette absence de reproductibilité est a I'origine de discordances
diagnostiques entre les pathologistes et par ce biais de différence dans les résultats des grandes
études cliniques dans la littérature.

La plus récente classification de I’'OMS date de 2007. Elle repose sur une classification en
grade de | a IV qui découle de la présence ou non de six critéres :

- le degré de différenciation.

- la densité cellulaire.

- la présence d’atypies nucléaires.
-I’'existence de mitoses.

-la prolifération endothéliale.

-la nécrose.

Ainsi la présence d’atypies nucléaires caractérise le grade Il (astrocytome diffus,
oligodendrogliome, oligoastrocytome), le grade Il (astrocytome et oligodendrogliome
anaplasique) requiert la présence de mitoses et d’anaplasie, et le grade IV se reconnait par

I’existence d’une prolifération endothéliale ou d’une nécrose (glioblastome).
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L’astrocytome de grade | est I’astrocytome pilocytique. Dans la classification de ’OMS les
Iésions de grade | ont un faible potentiel de prolifération et peuvent étres guéries par chirurgie
seule.

Les tumeurs de grade Il sont généralement infiltrantes et malgré un faible potentiel de
prolifération sont a I'origine de rechutes fréquentes.

Le grade de I’OMS est un des éléments pouvant étre utilisé par le clinicien pour prédire le
pronostic du patient. La survie globale des patients présentant une tumeur de grade | et Il est
supérieure a 5 ans alors qu’elle est inférieure a 1 an pour les grades IV.

La classification de I’'OMS a pour principal défaut dans les tumeurs cérébrales de I’enfant
de ne pas tenir compte de leur localisation. La localisation de la tumeur au niveau du systéeme
nerveux central est évocatrice du diagnostic.

Par ailleurs il existe une autre classification des gliomes c’est la classification de I’Hopital
Saint Anne. Cette classification découle de I’étude de biopsies étagées stéréotaxiques basées sur
la tomodensitométrie (TDM) ou sur I'imagerie par résonance magnétique (IRM). Cette méthode
d’exploration avait initialement pour but de définir le volume cible pour le traitement
curiethérapique des gliomes et donc les limites tumorales.

Dans cette classification, deux composantes distinctes sont observées dans les tumeurs
gliales : le tissu tumoral solide,, qui n’est formé que de cellules tumorales sans éléments
parenchymateux résiduel et comportant une microangiogénése qui se traduit par une prise de
contraste sur I'imagerie; les cellules tumorales isolées, avec un parenchyme
morphologiquement et fonctionnellement intact et qui ne contient pas de micro vaisseaux
néoformés, elles ne prennent pas le contraste mais par I'intermédiaire de I’oedeme associé elles
se traduisent par une hypodensité au scanner et un hyper signal en T2 sur I'IRM.

De ces observations, trois notions capitales découlent de la classification de Saint Anne :

- Le scanner et I'IRM fournissent I’équivalent d’un examen macroscopique et
permettant d’apprécier la validité des prélevements et ainsi d’éviter les erreurs

diagnostiques
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- Les tumeurs astrocytaires, qu’elles soient bénignes (astrocytome pilocytique) ou
malignes (glioblastomes) sont hautement angiogéniques. Elles comportent une
composante de tissu tumoral et prennent constamment le contraste.

- Les oligodendrogliomes sont faiblement angiogéniques. lls peuvent croitre
lentement en se nourrissant du lit capillaire du parenchyme sain environnant qu’ils
infiltrent. La présence d’une composante de tissu tumoral et d’une prise de

contraste peut traduire la transformation maligne de ces tumeurs.

Le systeme de grading des oligodendrogliomes et des oligoastrocytomes de I’h6pital de
Saint Anne utilise deux criteres : I'hyperplasie des cellules endothéliales et la prise de contraste ;
il distingue deux grades de malignité : grade A avec une absence d’hyperplasie endothéliale et
de prise de contraste avec une survie médiane a 11 ans dans les études chez I'adulte, et le grade
B avec la présence d’hyperplasie endothéliale et/ou d’une prise de contraste (survie médiane de
3,5 ans). La microangiogénése est I’élément clef de ce grading mixte histologique et
radiologique.

Les deux classifications sont utilisées selon les habitudes propres des histopathologistes,

dans notre série nous utiliserons la classification OMS.
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RESUMES
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Résumé

Les gliomes de bas grade de la fosse cérébrale postérieure sont des tumeurs fréquentes
chez I’enfant. Du Tier janvier 2003 au 31 décembre 2011, 30 cas de gliomes de bas grade de la
fosse cérébrale postérieure de I'’enfant ont été pris en charge dans le service de neurochirurgie
du CHU Mohamed VI de Marrakech. Nous avons analysés les données épidémiologiques,
cliniques, radiologiques, histologiques, thérapeutiques et évolutives. Notre objectif est de
rapporter I'expérience du service de neurochirurgie du CHU Mohamed VI de Marrakech dans la
prise en charge de ces tumeurs. La fréquence de ces tumeurs était de 50% de I'ensemble des
tumeurs de la fosse cérébrale postérieure de I’enfant, avec une atteinte élective du sexe
masculin (66,66%) et un dge moyen de 8,3 ans. Le syndrome d’hypertension intracranienne vient
au premier plan sur le plan clinique (90%) suivi du syndrome cérébelleux (86,66%) et du
syndrome pyramidal (40%). La tomodensitométrie (TDM) était réalisée chez tous les patients,
associée a l'imagerie par résonance magnétique (IRM) dans 33,34% des cas, la localisation
médiane était la plus fréquente (90%). L’examen anatomopathologique a permis le diagnostic
histologique pour notre série. Le type histologique le plus fréquent était I'astrocytome de bas
grade (73,34%), suivi de I'épendymome de bas grade (20%). L’'exérese chirurgicale complete était
réalisée dans 80% des cas, I’exérése partielle dans 16,67% des cas et la radiothérapie chez un
seul patient. Globalement I’évolution était bonne avec une amélioration clinique dans 50% des
cas, des complications dans 13,34% des cas, un déces en postopératoire et une récidive tumorale

dans 20% des cas.
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Abstract

The low-grade gliomas of the posterior fossa tumors are common in children. From 1st
January 2003 to 31 December 2011, 30 cases of low-grade gliomas of the posterior fossa of
children were supported in the neurosurgery department of CHU Mohamed VI Marrakech. We
analyzed the epidemiological, clinical, radiological, histological, therapeutic and evolutionary.
Our objective was to report the experience of the neurosurgery department of CHU Mohamed VI
Marrakech in the management of these tumors. The incidence of these tumors was 50% of all
tumors in the posterior fossa of the child, with an elective reached male (66.66%) and an average
age of 8.3 years. The intracranial high blood pressure comes to the forefront of clinical
importance (90%) followed by cerebellar syndrome (86.66%) and pyramidal syndrome (40%).
Computed tomography was performed in all patients, associated with magnetic resonance
imaging in 33.34% of cases, the median location was the most frequent (90%). Histological
examination revealed the histological diagnosis in our series. The most common histological
type was low-grade astrocytoma (73.34%), followed by low-grade ependymoma (20%). Complete
surgical resection was performed in 80% of cases, partial resection in 16.67% of cases and
radiotherapy in one patient. Overall progress was good with clinical improvement in 50% of
cases, complications in 13.34% of cases, one death and postoperative tumor recurrence in 20%

of cases.
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