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Le gliome du nerf optique est la tumeur la plus fréquente du nerf optique, mais le

diagnostic et la gestion de cette tumeur restent complexes et controversés.

La plupart des gliomes du nerf optique sont de bas grade, mais leur évolution clinique est
imprévisible et tres variable, ce qui rend difficile d'établir une stratégie de prise en charge
normalisée. De plus, les méthodes disponibles pour traiter les gliomes du nerf optique primaires

ont considérablement progressé au cours des 10 derniéres années. (1)

Les enfants touchés par la neurofibromatose de type 1 (NF-1) sont prédisposés a
développer un gliome du nerf optique. Ainsi que la plupart des enfants atteints de gliome du
nerf optique ont une NF1 associées (2-3), et certains ont trouvé que la présence de la NF1 chez
les enfants atteints d'un gliome optique confére un effet protecteur. (4-5) Le terme "sporadique

" est réservé pour les gliomes chez des enfants sans NF1.

Dans la plupart des cas, I'aspect typique a I''IRM et l'association avec la NF1 évitent la

nécessité d'une biopsie de diagnostic. (1)

Dans ce travail, nous rapportons I’observation d’une patiente présentant un gliome du

nerf optique opérée au service de neurochirurgie du CHU Mohamed VI de Marrakech.

L’objectif de ce travail est de décrire, a travers ce cas illustratif et une revue éclairée de la
littérature, les particularités cliniques, épidémiologiques, para cliniques, thérapeutiques et
évolutives de cette pathologie, et d’en tirer les meilleurs pratiques pour la gestion et la prise en

charge de ces patients.
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|. MATERIEL

Cas illustratif d’'un gliome du nerf optique colligé au service de neurochirurgie CHU

Mohamed VI de Marrakech.

IIl. METHODOLOGIE DE RECHERCHE

Le nombre total de patient admis par gliome du nerf optique est de 6 cas sur une période

de 10ans. Parmi lesquels 5 sont perdus ou inexploitables. Seul un cas illustratif a pu étre analysé.

1. BASE DES DONNEES :

Une stratégie de recherche a été élaborée pour identifier les études publiées.
Les articles ont été recherchés a I’aide des bases de données électroniques suivantes:
- L’outil MeSH Terms (Medical Subject Headings http://www.nchi.nlm.nih.gov/mesh),
pour la recherche par mots clés.

- La base de données PubMed (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/advanced)

- EM consulte (http://www.em-consulte.com)

Nous avons également consulté les revues suivantes :
-Revues: Journal of neurosurgery, British Journal of neurosurgery, Neurosurgery,

Journal of ophthalmology, Journal of oncology.

2. LA STRATEGIE DE RECHERCHE :

Nous avons déterminé les mots-clés francais se rapportant au sujet de notre thése: nerf
optique, gliome, voies optiques, neurofibromatose type 1, sporadique, maladie de

Recklinghausen, enfant, tumeur
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Nous avons traduit ensuite les mots-clés francais en anglais, a I'aide du dictionnaire
médical francais-anglais disponible en ligne a I’adresse suivante

http://dictionnaire.reverso.net/medical-francais-anglais/ «gliome du nerf optique, voies

optiques, sporadique, neurofibromatose ».
Les mots-clés anglais sont présents sur I'outil Medical Subject Headings Terms (MeSH

Terms) (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh) (tableau I). (6)

Tableau | : Les mots-clés utilisés dans la recherche des articles

1. optic nerve gliom’ [Text Word) OR optic nerve tumour [Text Word] OR optic nerve tumour [Text Word] OR “optic nerve neoplasms” [MeSH
Terms] OR optic nerve neoplasms [Text Word]

2. “neurcfibromatosis 1"[MeSH Terms| OR neurofibromatosis 1{Text Word] OR “astrocytoma” [MeSH Terms] OR pilocytic astrocytoma [Text
Word] OR “hypothalamic neoplasms”[MeSH Terms] OR hypothalamic neoplasms [Text Word] OR “glioma”[MeSH Terms| OR glioma [Text
Word] OR gliom' [Text Word]|

3. “optic nerve” [MeSH Terms| OR optic nerve [Text Word] OR optic nerves [Text Word) OR “optic chiasm” [MeSH Terms] OR optic chiasm
[Text Word) OR optic tract” [Text Word] OR optic pathway’ [Text Word]

4. 2AND 3

5.10R4

6. infant OR infants’ OR newborn OR newborn  OR baby OR babies’ OR neonate OR prematur OR preterm’ OR child OR child OR preschool
OR schoolchild” OR schoolage' OR adolescent OR adoles OR teen’ OR youth OR minor OR underage OR juvenile OR boy OR girl ORtod-
dler OR puber' OR paediatric  OR paediatric OR paediatric' OR primary school OR elementary school OR high school OR kindergart*

7. 5AND 6

3. SELECTION DES ARTICLES :

Les articles trouvés ont été lus dans leur intégralité.

Parmi tous les articles recensés, nous avons éliminé certains articles sur la base de la
lecture de leur titre et de leur résumé car leur theme ne paraissait pas pertinent pour notre revue
de littérature.

Nous n’avons pas éliminé d’articles selon le pays ou I’étude avait été réalisée.

Les criteres d'inclusion étaient les suivants:

(I) Les études originales.

(Il) Publiées en anglais, ou en francais.

-5-
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(lHLe diagnostic de gliome du nerf optique basé sur l'imagerie par résonance
magnétique (IRM) ou la tomodensitométrie (TDM), ou I’histologie.

(IV)Les options de gestion, y compris: pas de traitement, la résection chirurgicale, la
radiothérapie, la chimiothérapie ou traitements combinés.

(V) L’évolution clinique visuelle et / ou radiologique en tant que résultat.

4. EXTRACTION DES DONNEES :

A partir de chaque article sélectionné, des informations détaillées sur la conception de
I'étude, le cadre, la population, le suivi, l'intervention, les résultats, I'analyse des facteurs

pronostiques ont été extraites.







I. CAS ILLUSTRATIF :

Il s’agissait d’une patiente agée de 16 ans, suivi depuis I'dge de 3ans pour une
neurofibromatose typel, révélée par des tiches « café au lait », fut opérée pour un neurofibrome

au niveau de I’avant bras gauche a I’age de 7ans.

Une IRM encéphalique de dépistage a été demandée par son pédiatre a I’dge de 3ans, qui
est revenue normale. Puis une 2¢me imagerie de contrOle a été faite a I’dge de 11ans en dehors de
toute symptomatologie neurologique, qui a montré un aspect en faveur d’un gliome du nerf

optique gauche.

L’examen clinique trouvait six taches café-au-lait au niveau du tronc, avec une cicatrice
au niveau de l'avant bras gauche de [I'opération du neurofibrome. A [I’examen
ophtalmologique n’ont pas été objectivé des signes de baisse d’acuité visuelle, d’exophtalmie, ni

de troubles oculomoteurs. Le fond d’ceil était sans particularité ainsi que le champ visuel.

La décision chirurgicale était prise apres 2ans de surveillance, sur une IRM montrant une

progression de la tumeur sans atteinte fonctionnelle.

Le geste chirurgical a été réalisé par voie sous frontale, s’est déroulé sans incident.

L'histologie était en faveur d'un astrocytome pilocytique.

Le post opératoire de la patiente était sans complications.

Sa derniere IRM n'a pas montré de nouvelles [ésions ou de participation chiasmatique.




La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

Figure 1: IRM encéphaligue avec injection de produit de contraste montrant une lésion du nerf

optique gauche d’aspect fusiforme en faveur d’un gliome du nerf optigue

Téches café-au-lait

Figure 2: Taches café-au-lait au niveau du dos observé chez notre patiente




La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

Figure 3: Cicatrice post chirurgicale du neurofibrome au niveau de I’avant bras gauche
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

I. RAPPEL ANATOMIQUE :

Le nerf optique mesure environ 4 cm de long et s’étend de la couche des cellules
ganglionnaires de la rétine au chiasma optique. Il est divisé en portions intraoculaire, intra

orbitaire, intra canaliculaire et intracranienne. (7)

Figure 4: coupes anatomigues montrant le trajet du nerf optique

depuis son origine jusqu’a sa terminaison (10)
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1. Origine :

L’origine du nerf optique est au niveau de la papille par réunion des fibres optiques, au

niveau du pole postérieur du globe oculaire a 3mm en dedans et 1mm au dessous de la macula. (7)

2. Trajet :

A sa sortie du globe oculaire, le nerf optique se porte en arriére et en dedans, traverse
successivement la cavité orbitaire, le canal optique, puis péneétre la cavité cranienne par le trou

optique. On lui décrit 4 portions : (8)

2.1. Portion intraoculaire (disque optique) :

Pres de 1,2 million d’axons s’étendent des corps cellulaires dont est formée la couche
des cellules ganglionnaires au disque optique. Lorsque les axones entrent dans la téte du nerf
optique, ils maintiennent leur organisation rétinienne : ceux issus de la rétine supérieure entrent
dans la partie supérieure et ceux issus de la rétine inférieure entrent dans la partie inférieure.
Les axones issus du faisceau de fibres nerveuses papillomaculaires entrent dans la partie
centrale, les axones temporaux entrent dans les parties inférieure et supérieure et les fibres
nasales entrent dans la partie nasale (Figure 1). Cela correspond a la configuration des défauts
au niveau du faisceau de fibres nerveuses sur les champs visuels - central et caecocentral,
arciforme et cunéiforme-temporal. Le disque optique, la portion du disque visible a I'’examen
ophtalmoscopique, a généralement la forme d’un ovale vertical de 1,5 mm x 1,75 mm. Derriere
le disque, le nerf passe par la lame criblée jusqu’a I’orbite. (8)

Cette portion est divisée en 3 régions par la lame criblée :

> Pré laminaire : en avant de la papille ; les fibres sont amyéliniques

>Laminaire : correspond a la lame criblée

>Rétro laminaire : les fibres nerveuses sont myélinisées et entourées de gaines méningées.
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Figure 5: Organisation de la couche de fibres nerveuses dans la rétine (8)

1 - amas papillomaculaire ; 2 - couche de fibres nerveuses temporales ;

3 - couche de fibres nerveuses nasales

2.2. Portion intra orbitaire :

Long de 20 a 30mm avec un calibre de 3 a 4 mm, le nerf optique s’étend du globe

oculaire jusqu’au trou optique, et occupe I'axe du céne musculo-aponévrotique formé par les

muscles droits et leurs expansions aponévrotiques.
Il décrit 2 sinusoides a tres grand rayon :
-une antérieure a concavité externe

—-une postérieure a concavité interne

Dans son trajet intra orbitaire, le nerf optique est entouré par les 3 enveloppes

méningées.

2.3. Portion intra canaliculaire :

Le nerf optique péneétre le canal optique par son orifice antérieur, ce canal osseux est
ovale A grand axe vertical situé dans la petite aile du sphénoide. A I'entrée du canal, la gaine

durale du nerf fusionne avec le périoste, immobilisant ainsi le nerf.
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

2.4. Portion intracranienne :

Située dans I’étage moyen de la base du crane. Le nerf optique est oblique en dedans et
en arriére selon un trajet souvent rectiligne, il est entouré uniquement par sa gaine pie

mérienne.

3. Terminaison :

Le nerf optique se termine a l'angle antéro-externe du chiasma optique, sur la face

supérieure de la selle turcique.

4. Rapports : (9)

™ i P —Enried

Figure 6: coupes anatomiques de dissection

montrant le nerf optique et ses rapports anatomique (10)

4.1. Laportion intra oculaire :

Les rapports se font avec le plexus vasculo-nerveux de Valentin, constitué par les artéres

et les nerfs ciliaires courts.
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4.2. Laportion intra orbitaire :

e L’artére ophtalmique : contourne la face latérale du nerf optique pour devenir
supérieure.

e Les veines ophtalmiques supérieure et inférieure

e Les artéres ciliaires postérieures : branches de I'artere ophtalmique, entourant
le nerf optique. Elles sont la principale source de la vascularisation de la téte
du nerf optique.

e Les nerfs ciliaires longs et le ganglion ciliaire : sur la face externe

e L’artére centrale de la rétine : pénetre dans le nerf optique par son quadrant
inféro-interne situé a mi distance du canal optique et du pole postérieur du
globe oculaire.

e Le nerf nasal et les oculomoteurs commun et externe : plus loin

4.3. Laportion intra canalaire :

En haut :
*La racine supérieure de la petite aile du sphénoide

*|’apophyse clinoide antérieure

En bas :
*La racine inférieure de la petite aile du sphénoide
*’artere ophtalmique : en rapport trés étroit avec le nerf optique a ce niveau,
situé en inféro externe par rapport au nerf optique

*La veine ophtalmique : passe par la fente sphénoidale

En dehors :
*La jonction des deux racines de la petite aile du sphénoide et I'apophyse

clinoide antérieure
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4.4. Laportion intra cranienne :

En bas :
*La partie antérieure de la tente de I’hypophyse
*|’extrémité antérieure du toit du sinus caverneux et les branches terminales

de I'artére carotide

En haut
*|’artére cérébrale antérieure : le croise en X
*’espace perforé

*Les racines olfactives

En dehors :
* ’apophyse clinoide antérieure

*Le bouquet terminal de I'artére carotide interne

En dedans :
*’espace opto-chiasmatique : limité par les 2 nerfs optiques, le chiasma, la

gouttiére optique et le tubercule de la selle.
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

5. Vascularisation : (9)

5.1. Artérielle :

¥
— Nophth. A.

2" at. Rec. M.

Figure 7: coupes anatomigues montrant la vascularisation artérielle du nerf optique (10)

a. Laportion intra oculaire :

< la région rétro laminaire : sa vascularisation est assurée par :
-Des rameaux centrifuges de I'artére centrale de la rétine

-Des arteres pré papillaires choroidiennes

% La région pré laminaire: assurée par des branches des arteres péri
papillaires choroidiennes et ne recoit pas des branches de I’artére centrale

de la rétine
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b. La portion intra orbitaire :

Divisée en deux parties par le point d’entrée de I’artére centrale de la rétine
< En arriere du point de pénétration de I’artére centrale de la rétine :
La vascularisation est périphérique centripéte, assurée par les piales, branches de I’artére

ophtalmique ou de I'artere centrale de la rétine.

< Entre le point de pénétration de I’artére centrale de la rétine et le globe oculaire :
La vascularisation est assurée par deux systémes :

- Axiale centrifuge : par les artéres intra neurales, branches de I'artére centrale
de la rétine

- Périphériques centripéte : par les artéres piales provenant soit :
v" De I'artere ophtalmique
v' De I'artere centrale de la rétine
v Des branches récurrentes des artéres pré papillaire choroidiennes,

branches des artéres ciliaires postérieures

¢. La portion intra canalaire :

Sa vascularisation est périphérique assurée par les branches de I’artere ophtalmique

d. La portion intra cranienne :

Sa vascularisation est aussi périphérique assurée par :
% Les branches collatérales de I'artere ophtalmique

% L’artere hypophysaire antérieure et supérieure.

5.2. b-Veineuse :

a. Au niveau de la région intra orbitaire :

Le drainage veineux se fait par la veine centrale de la rétine et les veines pie mériennes,

ces deux veines se jettent dans les veines ciliaires postérieures.
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b. Au niveau du canal optique :

Le drainage se fait par la veine centrale postérieure
L’ensemble du sang veineux est drainé vers le sinus caverneux et les réseaux veineux

orbito-facial et orbito-ptérygoidien.

Il. HISTOIRE NATURELLE:

L’histoire naturelle des gliomes du nerf optique est presque impossible a prédire. La
stabilisation de la tumeur (11), la progression et méme la régression spontanée peut parfois se
produire (12-13)

L’'age d'apparition des symptomes est associé a un risque de progression, mais la
présence de la NF1 semble avoir un effet favorable (14). Si la progression de la tumeur se
produit, elle le fait habituellement dans un délai de 2 ans de diagnostic. (15) La progression
apres l'dge de 12 ans est rare, mais certains patients peuvent encore perdre leur vision a
I'adolescence, en soulighant la nécessité d'une surveillance attentive de la vision de ces enfants
jusqu'a ce gu'ils atteignent I'age adulte (16-17).

La mortalité liée au gliome du nerf optique de I'enfant confiné au nerf optique est faible.
Dans la plus grande série a ce jour, Dutton (18) a rapporté un taux de mortalité de 5,3% en
gliome du nerf optique non traité (n = 114) et la récidive ou la progression a été notée dans 21%
des cas.

Le décés chez les patients avec un gliome du nerf optique sans doute se produit a partir
de l'extension intracranienne et ses complications associées. La progression d'une tumeur
initialement confinée a un nerf optique d'impliquer l'autre nerf optique ou le chiasma optique est
considérée comme un risque trées faible. (18-19-20)

Les tumeurs qui impliquent le chiasme a la présentation ont aussi un plus mauvais
pronostic et sont moins sensibles au traitement avec des taux de mortalité plus élevés rapportés

dans les tumeurs qui impliquent déja le chiasma postérieure a la présentation (la mortalité est de
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21% dans les gliomes du chiasma antérieur par rapport a 50% a 58% dans les tumeurs impliquant
déja le chiasma postérieur a la présentation). (13)

Malheureusement, les gliomes du nerf optique chez l'adulte sont agressifs, et ont un
pronostic grave et malgré les progrés dans le diagnostic et le traitement, la mort survient

généralement dans les six a 12 mois. (21)

lll. HISTOLOGIE :

Sur le plan histologique, la plupart des gliomes du nerf optique juvéniles sont des
astrocytomes pilocytiques et sont classés selon I’Organisation Mondiale de la Santé des tumeurs
Grade I. (18-22) lls sont caractérisés par la présence de Fibres de Rosenthal et de corps
granuleux éosinophiles. La prolifération vasculaire et les atypies sont souvent observées, mais il
est rare de trouver des images mitotiques et de dégénérescence maligne au sein de ces tumeurs.

Deux modeles de croissance architecturaux distincts de gliomes du nerf optique ont été
décrits (18-23) : un modeéle de croissance péri neural associée a la NF1, et un modele de
croissance intra neurale retrouvé plus fréquemment dans les cas sporadiques.

Le terme de gliomatose arachnoidienne péri neurale (PAG) a été présenté par Stern et al.
en 1980 suite a une évaluation des échantillons histologiques récoltés a partir de 34 patients
atteints de gliomes du nerf optique (23). Les auteurs ont décrit deux modéles de croissance
distincts:

1) la prolifération gliale intra neurale, élargissant les fascicules individuels et la
dimension globale du nerf optique
2) gliomatose arachnoidienne péri neurale (PAG), ou la prolifération de la tumeur est

plus prédominante dans l'espace sous-arachnoidien.

Ils ont également noté une association frappante entre PAG et NF1. Un nombre de 18
patients présentant des caractéristiques cliniques de NF1 avaient PAG contrastant les 16 patients

sans NF1, parmi lesquels deux seulement présentaient PAG.
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Les tumeurs périneurales : sont caractérisées par une croissance circonférentielle des
astrocytes qui conduit a I'expansion du parenchyme et I'élargissement de I’espace méningée,
mais rarement la tumeur s'étend au-dela de l'orbite ou du canal optique il reste presque toujours
dans les limites de la gaine durale. Si la tumeur s'étend en intracranien il peut également
développer des composants exophytiques qui peut conduire a une compression du chiasma
optique ou a une extension au nerf controlatéral. (24)

La tumeur intraneurale : la croissance du gliome est produite exclusivement en intra
neural. Dans ces cas, le nerf optique est grossiérement élargi. Les trabécules fibrovasculaires du
nerf ont été massivement étiré ou élargi par les astrocytes intra-axiaux proliférants. Sous
microscopie a balayage a faible puissance, l'architecture globale du nerf au sein de la dure-mére
est préservée (25). Elle en résulte un effacement de l'espace sous-arachnoidien, La pie-mére
devient fusionnée a l'arachnoide, qui a son tour devient adhérente a la dure-mere. (18) Dans la
prolifération intra neurale les astrocytes tumoraux sont disposées de facon compacte

Les gliomes malins du nerf optique sont généralement des astrocytomes de haut grade
ou glioblastomes multiformes. lls ont un aspect macroscopique similaire aux autres gliomes
malins du systéeme nerveux central et ils ont une surface jaune panaché, focalement

hémorragique avec nécrose centrale. (1)

1

Figure 8: coupes anatomopathologiques avec étude immunohistochimique montrant un aspect

dense des cellules gliales en faveur d’un astrocytome pilocytique. (Gliome du nerf optique). (25)
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IV. PARTICULARITE DE LA NEUROFIROMATOSE TYPE]

1. DEFINITION:

La NF1 est la plus fréquente des maladies autosomiques dominantes avec une incidence
d’environ 1/3 000 a 3 500 naissances (26-27). Le géne de la NF1 a été localisé sur le
chromosome 17 dans la région 17q11.2 (28-29). Sa pénétrance est proche de 100 p. 100 a I’age
de 5 ans et les mutations de novo représentent environ la moitié des cas.

Son expression phénotypique est variable méme au sein d’'une méme famille (30).

Le produit du géne NF1, la neurofibromine est une protéine intervenant dans le contréle
de la différenciation et de la prolifération cellulaire, inhibant la voie d’activation de p21 ras. Le
principal site de production de la neurofibromine est le systéeme nerveux central suggérant son
implication dans les troubles de I'apprentissage et dans la survenue de tumeurs intracrdniennes
(31).

La NF1 est caractérisée par des taches « café au lait » (TCL), des « éphélides » des grands
plis, des hamartomes iriens (nodules de Lisch) et de multiples neurofibromes cutanés. Elle peut
étre associée a des gliomes des voies optiques, des neurofibromes spinaux ou des nerfs
périphériques, une macrocéphalie, des troubles cognitifs et neurologiques, une scoliose et
d’autres anomalies osseuses.

La morbidité et la mortalité liées a la NF1 résultent de la survenue de complications

multisystémiques. (30-31)

2. CRITERES DIAGNOSTIQUES DE NF1 (32-33)

La Conférence de Consensus du National Institute of Health (NIH) de Bethesda a précisé
sept critéres cardinaux pour le diagnostic de la NF1 (tableau 2). Celui-ci est désormais établi

chez un individu si deux ou plus des critéres suivants sont rencontrés (31).
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Tableau ll: Critéres de diagnostic de la NF1 selon la Conférence de Consensus
sur les neurofibromatoses (NIH - Bethesda, 1988)

un apparenté du Ter degré atteint (parent, fratrie ou enfant)

au moins 6 taches café au lait > 1,5 cm aprés la puberté > 0,5 cm avant la puberté

lentigines axillaires ou inguinales

gliome du nerf optique

au moins deux nodules de Lisch (hamartome irien)

1.
2.
3.
4. au moins deux neurofibromes quel que soit le type ou au moins un neurofibrome plexiforme
5.
6.
7.

une lésion osseuse caractéristique :
- pseudarthrose
- dysplasie sphénoide
- amincissement du cortex des os longs

a. Taches « café au lait » : (figure 9)

Les taches « café au lait » (TCL) sont parmi les premiéres manifestations de la NF1. Elles
sont souvent congénitales, et apparaissent rarement aprés I’dge de 2 ans. Leur répartition est
aléatoire, leurs contours sont nettement tracés et leur teinte marron plus ou moins foncé parfois
a la limite de la visibilité. Au cours de la vie adulte elles deviennent souvent plus pales, peu
visibles et certaines disparaissent.

Les taches « café au lait » constituent un des meilleurs signes diagnostiques de NF1.

> Figure 9: Tache café au lait de grande taille.
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b. Neurofibromes : (figure 10) ;(figure 11)

Les neurofibromes sont des tumeurs bénignes. Les neurofibromes cutanés sont des
petites tumeurs molles, mobiles avec la peau, sessiles ou pédiculées a type de molluscum
pendulum. De couleur chair, rosée ou violacée, leur consistance est particuliére, élastique et
dépressible. Les neurofibromes cutanés n’apparaissent qu’a la puberté

Les neurofibromes plexiformes sont des tuméfactions cutanées et sous cutanées de
tailles trés variées (de quelques centimetres a plusieurs dizaines voire étendues a tout un
segment corporel) ; la peau en regard est toujours anormale mélange d’hypertrophie,
d’hypertrichose et de pigmentation marron souvent proche de celle d’une TCL, mais parfois

rosée angiomateuse. Ils sont retrouvés dans 20 a 25% des cas.

Figure 10: Neurofibrome plexiforme.
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Figure 11: Neurofibromes cutanés multiples.

c. Ephélides » : (figure 12)

Cette dénomination d’éphélides (ou parfois de lentigines) est utilisée (a tort) pour
désigner les TCL de petite taille qui siégent électivement dans les plis axillaires ou leur
spécificité est la plus grande, dans les plis inguinaux et sous-mammaires. Elles peuvent toucher
la nuque, I'’espace sous mentonnier ou encore étre diffuses. Rarement présentes avant I’age de 2
ans, leur prévalence est d’environ 80 p. 100 a I'dage de 6 ans (34). Elles constituent un signe
capital dans I’enfance qui permet souvent de poser le diagnostic chez un jeune enfant porteur de

nombreuses TCL. (33)
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Figure 12: Ephélides axillaires.

d. Un gliome du nerf optique (figure 13) ;

Le gliome des voies optiques est la tumeur intracérébrale la plus fréquente au cours de la
NF1. Cette complication survient essentiellement dans I’enfance. Touchant surtout nerf et/ou

chiasma optique il peut s’étendre le long des voies optiques rétro-chiasmatiques.

Figure 13: Gliome du nerf optique droit.
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2.1. Dépistage chez les enfants atteint de NF1 :

Les recommandations pour la gestion et le diagnostic de gliome du nerf optique chez les
patients atteints de NF1 ont été revu et mis a jour en 2007. (35) Il stipule que tous les enfants atteints
de NF1 de moins de huit ans devraient subir un examen ophtalmologique annuel complet. (1)

La neuro-imagerie ou les potentiels évoqués visuels de " dépistage" chez les enfants
asymptomatiques avec des examens visuels normal ne sont pas justifié. (1)

La fréquence optimale de bilan ophtalmologique pour les enfants agés de huit ans est encore
inconnue. La recommandation courante est que les examens visuels sont effectués chaque 2ans

jusqu'a 18 ans. Par contre pas de dépistage spécialisé recommandé pour les adultes. (1)

a. Nodules de Lisch : (figure 14) ;

Les nodules de Lisch sont de petits hamartomes iriens qui n’entrainent aucun trouble de
la fonction visuelle.

IIs constituent un critére diagnostique de NF1 (au moins 2 nodules dans chaque champ).
Leur taille et leur nombre augmentent avec I'age : retrouvés seulement chez 10% des sujets
avant 6 ans ils sont présents dans plus de 90% des cas aprés 16 ans. lls sont parfois visibles a
I’'ophtalmoscope, voire a I’ceil nu.

IIs sont quasiment pathognomoniques de cette affection et leur recherche peut donc étre

utile dans les formes difficilement classables. (33)

Figure 14: Hamartomes iriens ou nodules de Lisch.
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b. Atteinte osseuse caractéristique (figure 15,16)

Dysplasies des os longs

Les dysplasies des os longs sont congénitales atteignant préférentiellement le tibia. Les
manifestations  cliniques peuvent étre précoces (courbure congénitale d’une jambe) ou
n’apparaitre qu’a la marche. Ces dysplasies sont souvent révélées par des fractures avec

pseudarthroses secondaires.

Figure 15: Tibia arqué congénital.

Dysplasies des ailes sphénoides
Les dysplasies des ailes sphénoides sont congénitales, en général unilatérales et non
évolutives. Elles sont souvent accompagnées d’un neurofibrome plexiforme orbitaire. Elles sont

rares (moins de 1% des cas), mais tres évocatrices.
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Dysplasies vertébrales

Les dysplasies vertébrales les plus caractéristiques sont I’accentuation de la concavité
postérieure (ou antérieure) de certains corps vertébraux (aspect en feston ou « scalloping »), un
amincissement des pédicules, un élargissement des trous de conjugaison. C’est un signe trés

évocateur de NFT.

Figure 16: « Scalloping vertébral ».

V.Données épidémiologiques :

1. Fréquence :

Les gliomes du nerf optique sont des tumeurs relativement rares représentant environ 1%
de I'ensemble des tumeurs intracraniennes (18-36), et environ 3 a 5% des tumeurs cérébrales
chez I’enfant (22), ce qui concorde avec I’étude de Levecq et al qui ont trouvé une fréquence de

5% chez I’enfant (37).
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L’incidence de gliome du nerf optique chez les patients atteints de NF-1 est de 15% (2-3)
alors que dans une étude plus récente l'incidence est varie entrell et 30% (22). L’inverse,
I’incidence de la NF-1 chez les patients ayant un gliome du nerf optique est entre 10 et 70% (2-
38-15-39). Singhal et al ont étudié un groupe de 526 cas (dont 36 patients atteints de gliome

du nerf optique) ont trouvé une incidence de 50% ou18/36. (40)

2. Age :

Bien que ces tumeurs puissent survenir a tout age, la plupart devient symptomatique a
I'enfance. En effet, selon Chutorian et al (41) 75% des patients atteints de gliomes du nerf
optique deviennent symptomatiques dans la premiére décennie de la vie, et 90% deviennent
symptomatiques au cours des deux premiéres décennies de la vie. Ce qui concorde avec d’autres
études (42-43). Janice Lasky Zeid et al (42) a colligé une série de 69 cas de gliome des voies
optiques parmi ceux-ci 12 patients étaient atteint d’un gliome du nerf optique, et I'dge moyen
de diagnostic était 26mois, alors que d’autres auteurs ont trouvé un age de diagnostic plus élevé
(tableau 5)

Par ailleurs plusieurs études ont montré la différence entre les cas sporadiques et les cas
associés a la NF1 concernant ’dge d’apparition des symptomes, dans I’étude de Singhal et al
(40), on trouve, ’age moyen des patients était 5ans dans les cas sporadiques et 4ans chez les
patients atteints de NF1, alors que dans une étude plus récente, ASTRUP (44) a rapporté que
I’age moyen de diagnostic chez les cas sporadiques est de 6 ans alors que les patients atteints
de NF1 ont un dge moyen de diagnostic a 3 ans.

Cette différence d’age entre les cas sporadiques et les cas associés a la NF1 peut étre due
a la découverte systématique du gliome chez les patients atteints de NF1 lors de la surveillance

ophtalmologique ce qui permet de diagnostiquer ces gliomes précocement.
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Tableau lll: Comparaison de I’dge moyen de diagnostic du gliome du nerf optique

AUTEUR/ANNEE PERIODE DE L’ETUDE AGE DE DIAGNOSTIC
Balcer 2001(17) 1992-1999 3ans
Massimino 2002(45) 1991-2000 44 mois
Gururangan 2002(46) 1993-2000 49 mois
Khafaga 2003(47) 1980-1995 4 ans
Fouladi 2003(48) 1981-1999 4.7 ans
Laithier 2003(43) 1990-1998 17 mois
Gnekow 2004(49) 1996-2002 2.9 ans
Komotar 2004(50) 1966-1996 72 mois
Perilongo 2006(51) 1993-2000 35.6 mois
3. Sexe :

La plupart de la littérature actuelle, rapporte un sex-ratio a peu pres égale dans le gliome
nerf optique sporadique chez I'enfant (18-22-52).Toutefois, les études récentes suggérent une
prépondérance féminine distincte chez les patients atteints de NF (18-35-41). Listernick et al.
Ont étudié un groupe de 227 enfants atteint de NF1 et ont constaté que 67% (22/33) des
patients avec gliome du nerf optique étaient des femmes (45), alors que Singhal et al (40) ont
trouvé une prédominance féminine a 59% (10/17). Dans une étude plus récente, Czyzk et al (53)
ont observé une tendance similaire (62,7% de leurs patients atteints de gliomes de la voie
optique avec NF1-associé étaient des femmes). Dans leur discussion, ils proposent que cette
prédilection féminine suggere une éventuelle influence hormonale, comme |'épuisement des

cestrogenes, sur le développement des gliomes du nerf optique chez les filles atteintes de NF1.

4. LOCALISATION

Dans la littérature, 25% des tumeurs sont confinées au nerf optique seul, alors que 40% a

75% étendues au chiasma et radiations optiques. (22-54)
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Les gliomes limités au nerf optique sont plus fréquents chez les patients atteints de NFT,
ainsi que le gliome du nerf optique bilatéral sans atteinte chiasmatique est pratiquement

diagnostiqué dans les cas de NF1. (35-38-52).

VI. Etude clinique :

1. SIGNES DE PRESENTATION

Les symptomes et les signes qui se produisent chez les patients atteints de gliomes du
nerf optique sont typiquement d’installation progressive, ils sont bien décrits dans la littérature
et comprennent une diminution de l'acuité visuelle, une exophtalmie, cedéme papillaire ou
paleur, et un strabisme (55-36) La douleur oculaire et orbitaire est généralement absente dans
les cas non compliqués.

Cependant, les gliomes du nerf optique ne sont pas tous symptomatiques. Certains se

retrouvent lors d'un dépistage général des enfants avec NF1. (24-36)

1.1. BAISSE D’ACUITE VISUEL

La baisse d’acuité visuelle était le maitre symptdéme dans le diagnostic du gliome du nerf
optique rapporté par plusieurs études, le diagnostic doit étre fait au stade de BAV débutante
avant I'installation de la cécité et donc de I'atrophie optique qui est irréversible.

L’altération de I‘acuité visuel est plus fréquente dans les cas sporadiques que dans les
gliomes liés a la NF1 (56-57-58), et elle est présente dans 50% ou moins chez les sujets avec
des gliomes associés a la NF1 (35-17).

En revanche, les gliomes optiques malins de I’'adulte présentent habituellement une perte

de vision aigue soudaine chez 70% a 84% des patients. (59-60)
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1.2. EXOPHTALMIE

Plusieurs études ont montré que I'’exophtalmie (Figure 17) est un important signe de
présentation du gliome du nerf optique, en particulier chez les enfants 4gés de moins de 6ans.
(61-62-63)

Janice Lasky Zeid (42) a constaté que I’exophtalmie était le signe révélateur chez tous ces
patients, alors que dans I’étude de Singhal et al (40), I’exophtalmie vient en second plan apreés la

BAV.

Figure 17: Exophtalmie droite chez une patiente atteinte de gliome du nerf optique

1.3. TROUBLES ENDOCRINIENS

Dans son étude Yong Ahn (64) a constaté que 58% des patients (19/33) atteints de
gliomes des voies optiques présentaient des troubles endocriniens.

Parmi les anomalies endocriniennes décrites dans la littérature on trouve la puberté
précoce, I’hypothyroidie, l'insuffisance surrénale, le diabéte insipide, et le retard de croissance.

(40-44-64)
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La puberté précoce est la principale anomalie endocrinienne décrite. Son apparition,
surtout chez un enfant atteint de NF1, devrait nous faire penser a un gliome des voies optiques.
Elle est généralement observée chez les patients ayant développé des gliomes s’étendant au-
dela du nerf optique. (65-66)

Jusqu’a ce jour la relation entre les perturbations endocriniennes et la NF1 n’est pas bien
établie. Contrairement a Listernik (4), qui a constaté que les perturbations endocriniennes
étaient exclusifs au groupe des patients atteints de NF1, Singhal (40) n’a pas établie cette
relation, en effet dans son étude on trouve que le nombre d'enfants présentant des anomalies
endocriniennes est presque égal chez les patients atteints de NF1 que chez les patients ayant un

gliome sporadique.

1.4, HYPERTENSION INTRACRANIENNE

Les patients atteints de gliome du nerf optique sporadique sont plus susceptibles de
présenter des symptomes d'HTIC, car ces tumeurs s'étendent souvent au-dela du chiasma. (35-
53-62)

Cependant I’étude de Singhal et al a constaté que les symptomes évocateurs
d'hypertension intracranienne ont eu lieu dans 10 cas (10/34), dont le nombre des cas étaient

égal dans les 2 groupes (5 cas sporadiques /5 cas associés a la NF1)

2. GLIOME MALIN DU NERF OPTIQUE DE L’ADULTE :

Bien que la plupart des gliomes qui impliquent le nerf optique aient un aspect
histologique bénin et un pronostic relativement bénin, les astrocytomes malins impliquent
parfois le systeme visuel antérieur, produisant une évolution clinique caractérisée par une perte
visuelle rapidement progressive, des déficits neurologiques et éventuellement le déces (67)

Contrairement aux gliomes de bas grade du systéme visuel antérieur qui se produisent
chez les enfants, les gliomes malins se produisent presque toujours chez l'adulte. (67) les

tranches d'age sont larges, allant de la deuxiéme a la huitiéeme décennie de la vie. Certains
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rapports ont suggéré que ces tumeurs se produisent principalement chez les hommes, tandis
que d'autres font état d'une incidence égale chez les hommes et les femmes.

Les gliomes malins du nerf optique peuvent survenir de facon isolée ou associé aux
plusieurs gliomes intracraniens. (68)

Hoyt et al (52) a décrit " le syndrome malin du gliome optique de I'adulte " dans un article
historique en 1973. Ces auteurs ont identifié quatre caractéristiques: (i) la présentation chez les
hommes adultes d’age moyen; (ii) des signes et des symptomes imitant la névrite optique; (iii)
une progression vers la cécité dans les 5 a 6 semaines; et (iv) la mort en quelques mois.

La perte visuelle unilatérale aigué est le symptome de présentation dans 70% des patients
atteints de gliomes du nerf optique et des symptomes neurologiques pres d'un tiers ont associés
(maux de téte, hémiplégie ou de démence). (60-68)

Le motif spécifique de la perte visuelle qui se produit chez les patients atteints de gliome
malin du nerf optique semble dépendre du site d'origine de la tumeur. Les tumeurs qui sont
originaires de la partie proximale du nerf produisent un syndrome caractéristique. (67) Dont les
premiers symptomes sont un flou visuel monoculaire et une douleur rétrobulbaire simulant la
névrite optique. Lorsque l'origine est dans la partie distale du nerf optique ou du chiasma
optique, la perte visuelle peut étre simultanément bilatérale. (69)

Le fond d'eeil peut sembler normal au début, mais la plupart des patients développent
rapidement des signes de maladie vasculaire occlusive impliquant le disque optique, y compris la
stase veineuse et I';edéme papillaire. Il peut y avoir une vaste hémorragie dans le pole
postérieur, et I'aspect au fond d’eeil peut donc ressembler a la forme ischémique de I'occlusion
de la veine centrale de la rétine (figure 18, 19). Dans 5 a 6 semaines, les deux yeux sont
touchés, et le patient devient bientdot completement aveugle. Le dysfonctionnement
hypothalamique, I’hémiparésie, et d'autres déficits neurologiques se développent dans les
derniers stades de la maladie, et le déces survient généralement dans une année. (67-70)

Les caractéristiques de la neuroimagerie de gliome optique malin de I’adulte peuvent étre

non spécifiques dans les premiers stades, mais I'lRM montre, au plus tard, un élargissement du
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nerf optique affecté. Lorsque la tumeur se développe, il y a une infiltration par contiguité du
chiasma et de la voie visuelle. (68)

Des constatations similaires peuvent étre observées dans les pathologies démyélinisantes
telles que la sclérose en plaques, les causes infectieuses et inflammatoires, le lymphome, la
leucémie et les métastases. (21-68-71)

Souvent le diagnostic initial de la névrite optique ou d’une neuropathie optique
ischémique est évoqué, en raison de la perte aigué de la vision, du gonflement du disque, de la
douleur rétrobulbaire et la bréve amélioration visuelle apres corticostéroides par voie
intraveineuse. (68)

Le pronostic d'un gliome malin du nerf optique reste médiocre avec une survie moyenne
aprés le diagnostic est seulement de quelques mois (8,3 mois). (72-73)

En raison de sa rareté, le diagnostic de ces types de gliome continue d'étre un défi ou la

vigilance clinique est fortement recommandée.

Figue 18: Photographie du fond montrant un disque optigue droit gonflé avec de multiples

hémorragies rétiniennes et engorgement veineux
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Figure 19: Fond d’ceil montrant I'aspect d'une occlusion centrale sévere de la veine rétinienne

chez un patient atteint de gliome malin du nerf optique

Figure 20: Aspect IRM d’un gliome malin multifocal des voies optiques chez un adulte (68)
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Vil. EXAMENS COMPLEMENTAIRES

1. RADIOGRAPHIE STANDARD

La radiographie permet le calcul de I'indice oculo-orbitaire (1.0.0) :
[.0.0= (Largeur prebicanthale externe / Longueur axiale) x 100
On parle d’exophtalmie si I’'I.0.0 est supérieur a 70.
L’exophtalmie est classée selon I'I.O.O en trois grades [74] :
- Grade | : 1.0.0 supérieur a 70 et inferieur a 100.
- Grade Il : 1.O.0 égale a 100. La ligne bi-canthale est tangente au globe
oculaire.

- Grade lll : supérieur a 100. Le globe oculaire est en avant.

L’l.0.0 affirme le diagnostic d’une exophtalmie, évalue son importance et évalue le

caractere uni ou bilatérale.

2. IMAGERIE CEREBRALE :

Le diagnostic d'un gliome du nerf optique peut étre confirmé soit par tomodensitométrie
(TDM) ou par résonance magnétique (IRM). Son aspect dépend de la présence ou non de la NF1.
Chez les patients sans NF1, il y a presque toujours un élargissement fusiforme du nerf optique
avec une marge claire produite par le fourreau dural intacte (Figure 21a). Chez les patients
atteints de NF1, le nerf est plus irrégulier et tend a montrer a la fois le vrillage et le flambage

(coudure et voilement) ainsi que des zones a faible densité dans le nerf (figure 21b). (24-75)
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Figure 21: I'aspect a I'imagerie des gliomes du nerf optique: (a) chez un patient sans

neurofibromatose; (b) chez un patient souffrant de neurofibromatose (75)

L'IRM est la méthode préférée de l'imagerie de gliomes du nerf optique, bien que les
tumeurs peuvent aussi étre évidentes avec la tomodensitométrie (TDM), (38) les gliomes du nerf
optique ont un aspect fusiforme au scanner et a I'IRM, associée a I'élargissement du nerf. Il y a
habituellement un canal optique élargi sur le coté de la lésion, visible a la fois sur la
tomodensitométrie et I'IRM, bien qu’il ne soit pas toujours associé a une extension
intracranienne de la tumeur. Une hyperplasie arachnoide peut également apparaitre de facon
similaire. Les Iésions sont typiquement iso—intenses ou hypo-intenses sur les images pondérées
en T1, hyper-intense sur les images pondérées en T2 et augmentent habituellement de maniere
homogeéne avec injection de gadolinium. (19-76-77)

Les gliomes qui se rehaussent apres lI'administration intraveineuse de gadolinium sont
plus actifs métaboliquement que ceux qui ne se rehaussent pas. (78) Les gliomes du nerf
optique chez les patients atteints de NF1 peuvent présenter une double intensité avec un noyau
hyper-intense entouré d’une faible intensité signalée sur les séquences pondérées en T1. Il
existe également des études qui rapportent des cas de gliomes du nerf optique associés a des

calcifications intracraniennes le long de la voie antérieure. (79)
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

L'aspect IRM du gliome du nerf optique est quasi pathognomonique, donc la biopsie des
tumeurs suspectes ne se justifie plus pour des lésions avec aspect caractéristique a l'imagerie.
(36) Cependant, la neuro-imagerie caractéristique de gliome malin de I'adulte peut étre non
spécifiqgue a un stade précoce. L'IRM peut démontrer un rehaussement diffus, avec un
élargissement du nerf optique. Quand il est difficile de distinguer gliome du nerf optique de
névrite optique a I'IRM chez un adulte, un essai de stéroides dans de tels cas peut étre utilisé, la
névrite optique montrera une réponse spectaculaire aux stéroides, (24) tandis que le gliome du
nerf optique peut montrer une réponse initiale légére ou modérée suivie par une détérioration.

IRM peut aussi montrer I'extension de la tumeur et les changements associés a la tumeur
au-dela du nerf optique ou dans le chiasme, la chose qui peut ne pas étre apparente sur la

tomodensitométrie (Figure 22). (24)

Figure 22: IRM d'un gliome du nerf optique montrant I'extension intracrdnienne de la tumeur.

24)
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Certains patients atteints de gliomes du nerf optique ont un canal optique agrandi sur le
c6té de la lésion. L'élargissement peut étre identifié a la fois par la tomodensitométrie et
imagerie par résonance magnétique. Un canal optique élargi ne veut toutefois pas indiquer avec
certitude que la tumeur se prolonge en intracranien, Une hyperplasie arachnoide seul peut étre
responsable de I'élargissement. A I'inverse, un canal optique normal ne signifie pas que la

tumeur est confinée a l'intérieur de I'orbite. (76)

2.1. Classification de Dodge

Une classification anatomique pour les gliomes des voies optiques a été proposée par
Dodge et al en 1958 (80), définissant les tumeurs comme impliquant soit les nerfs optiques
seules (étape 1), le chiasma avec ou sans atteinte du nerf (étape 2), et I'hypothalamus ou d'autres
structures adjacentes (étape 3). Cette classification a été longtemps utilisée pour sélectionner les
patients pour la résection des tumeurs du nerf optique, et a été montré par les auteurs
précédents d’étre un important indicateur de pronostic (13). L'IRM avec ses différentes
séquences permettent maintenant une distinction anatomique entre les tumeurs chiasmatiques
qui sont au centre a ceux latéralisée dans le chiasma.

Cette classification originale de Dodge a été modifiée pour permettre une description
plus détaillée de la localisation de la tumeur, le nombre et la taille. Les descripteurs anatomiques
de cette classification sont présentés dans le tableaul, et un guide visuel de leur emplacement
est fourni a la figure 23. (81)

La classification Dodge modifiée (MDC) a été développée pour sélectionner des tumeurs
dans des endroits ou [I'élargissement progressif pourrait étre associé a une éventuelle
détérioration de la fonction visuelle, afin de peser les avantages et les risques du traitement. Un

exemple du MDC est illustré sur une IRM dans la Figure 24. (81)
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

Figure 23: La classification originale de Dodge (DCQ), et la classification de Dodge modifiée
(MDQ), illustrées (voir Tableau 1).

Tableau 4: La classification de Dodge (81)

Original DC MDC Description Subcategories Description
A 1a Single optic nerve la UR left/right
1b Bilateral optic nerve 1b LR left>right/right>left
1c Cisternal segment optic nerve  1c LIR/B left/right/bilateral
1cb LR left>right/right>left
B 2a Central chiasmatic 2a
2b Asymmetric chiasmatic 2b LR left>right/right>left
2c LR left only/ right only
C 3 Optic tracts 3 LUR/B
3b Asymmetric tracts 3bLR left=>right/right>left
4 Diffuse posterior tracts 4 UR/B left/right/bilateral
4b Asymmetric posterior tracts 4b LR left=>right/right>left
H+/- Hypothalamic involvement
LM+/— Leptomeningeal dissemintation
NF1+/- Neurofibromatosis type 1

DC, Dodge classification; MDC, modified Dodge classification; H, hypothalamus; LM, leptomeninges; NF1, neurofibromatosis
type 1; L, left; R, right; B, bilateral.

- 43 -



Figure 24: série de coupes coronales chez un patient atteint de NF1 : montant un envahissement

du nerf optigue gauche (*), le segment cisternal du nerf optiqgue gauche (**), et un

envahissement asymétrigue du chiasma optiqgue a droite (***).

La DC est a 2, alors que la MDC est a TaL1cR 2cR.

2.2. La NF1 et la classification de Dodge modifiée (MDC)

la comparaison de la distribution des tumeurs classées avec la classification de Dodge
modifiée chez les patients NF1-négatifs et NF1-positifs (figure 25) ont démontré que les cas NF1
positifs impliquent le plus souvent les deux nerfs optiques (Site 1b, p=0.021) et de multiples
localisations a d'autres sites (NF1 -négatif, 8% vs NF1 négatif, 52,7%; p=0.001), alors que les
tumeurs NF1-négatives impliquent le plus souvent le chiasma central (site 2a, p=0.005) et
I'hypothalamus (41,9% vs 15,9%, p=0.003 ). Aucune différence n'a été observée dans les sites 1a,
1c, 3 ou 4 selon la MDC, bien que la participation au site 2b de la MDC dans les cas NF1 positifs
est presque significative (p=0.074).

Des comparaisons similaires ne sont pas possibles en utilisant la classification de Dodge.

81
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Figure 25 : La comparaison de la distribution des tumeurs classées

avec le MDC chez les patients NF1-négatifs et NF1-positifs

2.3. La participation de I'hypothalamus

Une comparaison entre les cas impliquant I'hypothalamus et ceux ne comportant pas
I'nypothalamus (figure 26) a démontré moins de tumeurs infiltrant ’hypothalamus associées au
site 1a (nerf optique) selon la classification de Dodge modifiée (p=0.009), alors que la plupart
des gliomes impliquant I’hypothalamus a été localisés au site 2a (chiasma central) selon la
classification (p<0,001).

Aucune différence significative n'a été observée dans la participation hypothalamique
dans les tumeurs impliquant les deux nerfs optiques (Site 1b), le segment cisternal du nerf
optique (le site 1c), asymétriqguement dans le chiasma (Site 2b), dans les bandelettes optique
(site 3), ou dans les radiations postérieures (site 4).

Ces comparaisons ne sont pas possibles avec la classification d'origine. (81)
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Figure 26: Une comparaison entre les cas impliguant I'hypothalamus

et ceux ne comportant pas I'hypothalamus

La classification originale par Dodge et al (80) a été développée pour aider le chirurgien
dans la sélection des cas pour la chirurgie. Alors que cette classification modifiée présente
maintenant une méthode basée sur l'imagerie pour catégoriser les tumeurs de facon plus
détaillée en fonction du risque visuel fonctionnel prédit.

Cette étude a clairement démontré la capacité du MDC pour décrire plus en détail
I'implication de la tumeur a plusieurs endroits anatomiques par rapport a la DC d'origine. (81)

L’application de la classification de Dodge modifiée est a la fois faisable et acceptable;
lorsque les résultats de son application sont comparés avec ceux issus de la DC d'origine, elle
permet une description plus complete de I'emplacement de la tumeur, la prédiction pour une
variété de résultats visuels fonctionnels, ainsi qu’elle permet de détecter les changements
d'implication anatomique avec le temps qui ne sont pas identifiés par la classification d'origine

dans prés de 30% des cas. L'effet de la localisation de la tumeur sur le résultat visuel est
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actuellement I'objet de recherches ultérieures. L'intention ultime est de développer une
classification anatomique fonctionnelle qui permet de prédire le risque de perte visuelle en
raison de la progression de la tumeur, de maniere a offrir aux patients, et a leurs médecins une

meilleure information pronostique pour la conservation visuelle dans ce type de tumeur. (81)

3. POTENTIELS EVOQUES VISUELS

Deux articles pertinents ont développé cette question et discutent I'intérét de l'utilisation
des potentiels évoqués visuels dans le diagnostic ou la gestion des gliomes des voies optiques.
Wolsey et al (82) considére le PEV comme un test de dépistage pour détecter les gliomes des
voies optiques antérieures chez les enfants atteints de NF1. Kelly et Weiss (83) comparent PEV
avec le périmétrie en confirmant le dysfonctionnement visuel chez les enfants déja diagnostiqués
avec gliomes optiques affectant les nerfs optiques, chiasma, et ou les voies optiques. Les deux
groupes d'auteurs citent la sensibilité du test et la rentabilité comme principale justification pour
leurs utilisations préconisées, et fournissent des données a cet égard. Toutefois, un examen
attentif de leurs données, ainsi que dans la littérature, peut faire un cas plus convaincant contre
ce dépistage

L'utilité pratique d'un dépistage ou d'un test de diagnostic dépend de divers facteurs.
Traditionnellement, ceux-ci comprennent, la disponibilité du test, la sensibilité et la spécificité
du test, et le rapport colt-efficacité. (84)

Les difficultés de I'acces instantané dans de nombreux cas, bien que la disponibilité
limitée ait un certain effet sur l'utilisation de PEV comme un test de dépistage, ce qui pose un
probléme pour les examens de série afin de surveiller la progression de la maladie. (85)

Plusieurs facteurs influent sur la sensibilité et la spécificité du test. Tout d'abord parmi
ceux—ci est la capacité du sujet a coopérer pendant I'essai. Comme tous les cliniciens sont

conscients, de nombreux enfants sont trop immatures ou neurologiquement retardée pour étre
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de bons sujets de test. Wolsey et al (82) a rapporté une sensibilité respectable de 86% pour le
dépistage PEV dans la détection de gliomes chez les enfants atteints de NF1.

Une autre considération importante en ce qui concerne la sensibilité et la spécificité du
test est le fait que les patients NF1 ont été documentés d’avoir des PEV anormaux
indépendamment de la présence des gliomes optiques, d'autres tumeurs du systéme nerveux
central, ou des anomalies oculaires. lannaccone et al. (86) a rapporté que 62% des patients
atteints de NF1 avec une fonction visuelle normale et une imagerie par résonance magnétique
normale ont des PEV anormaux, ce qui suggere peut-étre que les patients NF1 ont des

anomalies visuelles primaires.

Vill. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

1. MENINGIOME

Les méningiomes de la gaine du nerf Optique représentent le tiers des tumeurs du nerf
optique primaire, sont les deuxiemes tumeurs du nerf optique les plus fréquentes aprés les
gliomes. (18-87)

Dans une méta-analyse de Dutton publiée en 1992 (18), I'dge moyen a la présentation
était de 41 ans (extrémes, 3-80), les femmes étant plus touchées que les hommes (sex-
ratio=3/2). Les patients atteints de neurofibromatose avaient une incidence plus élevée de
méningiome par rapport a la population générale.

Presque tous les cas (95%) étaient unilatéraux. Dont la majorité était intra orbitaire, avec
seulement 8% confinée au canal optique. Alors que les méningiomes canaliculaires avaient une
incidence plus élevée de bilatéralité (38%) que les méningiomes au sein de l'orbite.

Environ 4% a 7% des méningiomes du nerf optique se produisent dans l'enfance.
Contrairement a ceux qui se produisent chez les adultes, il n'y a pas de prédilection de sexe.

(87)
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En comparaison avec les gliomes du nerf optique qui sont plus fréquents chez I’enfant et
presque rares chez I'adulte, les méningiomes du nerf optique sont au contraire plus fréquents a
I’age adulte. (87)

Contrairement aux gliomes du nerf optique qui se voient souvent en association avec la
neurofibromatose de type 1, Les méningiomes du nerf optique sont souvent associés a la
neurofibromatose de type 2. En outre, les méningiomes chez les enfants se comportent souvent
de facon plus agressive caractérisée par une croissance plus rapide, avec une participation
intracranienne et bilatérale (88), alors que les gliomes sont plus agressifs chez I'adulte que chez
I’enfant.

Les méningiomes de la gaine du nerf optique ont 3 principaux motifs morphologiques
sur l'imagerie: tubulaire, fusiforme, et la numérisation globulaire. (88) La TDM montre
typiquement un élargissement du nerf optique avec une densité accrue et une diminution de la
densité périphérique centrale (le signe de «piste du tram»). (89) Cet aspect on le voit bien
particulierement aprés l'injection intraveineuse d'un produit de contraste (figure 27). En outre,
dans certains cas, de méningiomes, on observe la présence de calcifications entourant le nerf
visibles sur la tomodensitométrie, méme si elles peuvent étre masquées par l'amélioration du
contraste et donc sont et mieux identifiés sur les coupes sans injection de produit de contraste
et sur les fenétres osseuses. (90) La présence de ces calcifications indique une croissance lente
du méningiome. (88)

L'apparition du nerf optique sur les images IRM coronales aprés gadolinium est le plus
souvent celui d'une zone hypodense (le nerf) entouré par une zone mince prenant le contraste,
fusiforme, ou sous forme d’un anneau périphérique de tissus globulaires (la tumeur) (Figure
28,29).

Dans de rares cas, les petites tumeurs situées dans le canal optique sont impossibles a
détecter a l'aide de la neuroimagerie actuelle. Ces lésions sont généralement découvertes au

cours d’une craniotomie exploratrice.
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

Figue 27: Une tomodensitométrie en coupe axiale sans injection de produit de contraste chez

un patient ayant un méningiome de la gaine du nerf optique gauche montrant une hyperdensité

au niveau de la gaine du nerf optique gauche avec un liseré central correspondant au nerf; c’est

le signe de " piste du tram ".
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Figue 28: IRM cérébrale en coupe coronale en séquence pondérée T1 avec injection de

gadolinium et suppression de graisse montre une prise de contraste au niveau du nerf optigue

droit révélant un_méningiome de la gaine du nerf optique droite entourant le nerf. Le nerf lui—

méme apparait comme une petite zone centrale hypodense.
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

Figue 29: IRM en coupe axiale, sans injection de produit de contraste en T1, chez un patient

ayant un méningiome de la gaine du nerf optique droit montrant un aspect fusiforme, largement

exophytique entourant de facon asymétrique le nerf optigue avec déviation latérale du nerf. Avec

extension de la tumeur dans le canal optique (fleche).

2. Schwannomes du nerf optigue

Schwannomes sont des tumeurs bénignes qui proviennent de cellules de Schwann dans le
systeme nerveux périphérique. Bien que les sites les plus communs soient le nerf cranien
vestibulaire et la racine du nerf trijumeau, les schwannomes impliquent parfois le nerf optique.
(91-92)

Comme la myéline du nerf optique est produite par les oligodendrocytes plutot que des
cellules de Schwann, ces tumeurs proviennent probablement des cellules de Schwann qui
accompagnent les nerfs sympathiques qui sont tres adhérentes a la gaine du nerf optique. (93)

L'aspect microscopique des schwannomes du nerf optique est le méme que pour tous les
schwannomes d'origine des nerfs périphériques, en les distinguant ainsi des lésions apparaissant
similaires, telles que les gliomes du nerf optique. Cependant, la présentation clinique de ces

lésions est non spécifique. lls ont été rapportés chez les enfants et les adultes, qui ont tous
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développé une perte visuelle progressive associée a des signes d'une neuropathie optique et
d’exophtalmie variables. (24)

Les schwannomes de la gaine du nerf optique ne peuvent probablement pas étre diagnostiqués
sur les seuls signes cliniques, et leur aspect a I'imagerie est proche a celui des gliomes du nerf optique

(Figure 30), dans les cas rapportés, le diagnostic a été fait plutot lors de la chirurgie. (24)

Figure 30: Aspect TDM d’un schwannome du nerf optique gauche

3. HEMANGIOBLASTOME

Hémangioblastomes occasionnellement se produisent au sein de la substance du nerf
optique. (94) L'apparition a la neuroimagerie de telles Iésions est similaire a celle des gliomes du
nerf optique (figure 31a). Cependant, ils présentent généralement une importante prise de
contraste qui tend a étre diffuse. Certains patients présentent des signes de la maladie de von
Hippel-Lindau. Dans d'autres cas, la tumeur semble é&tre un phénoméne isolé.
Hémangioblastomes sont constitués de deux principaux composants cellulaires. L'une est la
cellule endothéliale avec des péricytes. L'autre est une cellule interstitielle ou du stroma. Le

rapport de ces deux éléments, le calibre des canaux vasculaires interposés et le degré de
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lipidisation des cellules stromales, contribuent a I'hétérogénéité histologique de la tumeur
(figure 31b). (24)

Bien que le nom «hémangioblastome» implique une lésion peu différenciée avec des
caractéristiques malignes ou invasives, les hémangioblastomes sont des lésions bénignes avec
peu de tendance aux récidives ou aux métastases une fois qu'ils sont enlevés. Leur traitement

est I'ablation totale chaque fois que possible. (24)
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Figure 31: Hémangioblastome du nerf optique droit: (a) Aspect a la TDM ; (b) coupe

histopathologique (TM 100x) montrant un aspect peu cellulaire et richement vacularisé.




4. MEDULLOEPITHELIOME

Ces tumeurs surviennent le plus souvent dans le cerveau et la moelle épiniere;
cependant, ils peuvent également provenir au niveau du nerf optique. (95-96) La présentation du
médulloépithéliome d'un nerf optique dépend de son emplacement. Lorsque la tumeur atteint la
partie orbitaire du nerf optique, il existe une exophtalmie et un gonflement du disque optique,
similaire a celle produite par un gliome du nerf optique. L'apparition d'imagerie de ces lésions
peut imiter celui d'un gliome du nerf optique, constitué d'un élargissement fusiforme du nerf
(figure 32a). (24) Cependant, les récurrences peuvent se produire malgré I'élimination totale

brute de la |ésion, et une propagation métastatique peut se produire. (97)
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Figure 32: médulloépithéliome du nerf optique: (a) I'aspect a la TDM; (b) Coupe
histopathologique (TM 100x) (24)

5. GANGLIOGLIOME

Dans de rares cas, des tumeurs des cellules ganglionnaires proviennent dans la
substance du nerf optique. (98-99) Une telle tumeur peut étre considérée comme un gliome

optique jusqu'a ce qu'une exploration est effectuée et le nerf est enlevé ou une biopsie de la
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lésion est obtenue. La présentation de ces tumeurs, ainsi que leurs caractéristiques d'imagerie
sont semblables a celles des gliomes du nerf optique (figure 33a), bien que la perte visuelle peut
étre plus rapidement progressive. Cependant, leur pathologie est tout a fait différente. La
tumeur est composée de nombreuses cellules ganglionnaires, séparés par un tissu conjonctif qui

est abondant dans certaines zones et clairsemé dans d'autres zones. (98-99)

Figure 33: gangliogliome du nerf optique: (a) aspect IRM:; (b) Coupe histopathologique (crésyl

violet 100x) montrant un mélange de cellules astrocytaires et de cellules nerveuses

- 56 -



IX. TRAITEMENT

s options de traitement du gliome du nerf optique comprennent l'observation, la
chimiothérapie, la radiothérapie et la chirurgie. Un grand nombre de ces tumeurs ne se
développent jamais et, dans une minorité des cas, une régression spontanée peut se produire
(18-100). En conséquence, Certains cliniciens préconisent un traitement quand il y a progression
radiographique ou détérioration visuelle. (35-101-102) En revanche, d'autres réservent le
traitement que pour les patients atteints d'une détérioration visuelle documentée. (103)

En outre, d'autres facteurs sont souvent pris en compte dans la décision de traiter et
sont: la taille de la tumeur, son extension, le rehaussement de la tumeur aprés injection de PDC,
la localisation de la tumeur, I’exophtalmie évolutive, la perte du champ visuel, la paleur optique,
I'hydrocéphalie, le dysfonctionnement endocrinien, et la présence de syndrome du diencéphale.
(35-62-104)

Cependant, on ne peut pas affirmer avec certitude que ce n’est pas tout simplement
I’évolution naturelle de la tumeur. Du fait que de nombreuses tumeurs se stabilisent et certaines

ont spontanément régressé. (100)

1. CHIRURGIE

L'exérese chirurgicale était auparavant le traitement privilégié pour les gliomes du nerf
optique, mais elle est maintenant dans la plupart des cas, considérée comme inutile méme
déconseillée car elle entraine une cécité inévitable du coté affecté et des risques considérable de
baisse bilatérale de I'acuité visuelle. (19) En outre, une biopsie chirurgicale n'est généralement
pas utile puisque le diagnostic est pratiquement toujours posé par l'imagerie. (24)

Cependant, la chirurgie peut parfois étre indiquée chez les patients en cécité avec une
exophtalmie menacante entrainant une exposition de la cornée ou des complications esthétiques

graves. (19-24-35)

- 57 -



Dans certains cas, l'excision chirurgicale d'un gliome confiné a la partie orbitaire du nerf
optique est mieux réalisée par une craniotomie pour assurer |'élimination de la totalité de la
tumeur. Cependant, et dans la plupart des cas, une approche orbitaire peut suffire pour exciser
le nerf impliqué, en particulier lorsque la principale raison de la chirurgie est esthétique d’une
exophtalmie inacceptable. (24-105)

Il y a des exceptions des gliomes opérés sans perte de vision, qui ont été décrits, ou les
modeles de croissance apparaissent séparés des axones du nerf optique. Wisoff et al (106), ont
rapporté que chez 16 patients opérés pour gliomes a croissance exophytique de la voie optique,
n’ayant pas perdu la vision a la suite de la chirurgie. Alors que Ahn et al (64) ont rapporté que
dans une série de 16 patients atteints de gliome du nerf optique ayant subi une chirurgie, dont 4
parmi eux n'ont pas perdu la vision. Donc on peut conclure que les gliomes péri neurale
représentent un modeéle de croissance exophytique ou une partie de la tumeur peut étre excisée
sans lésions axonales. (16-106)

La plupart des cliniciens ne recommande pas la résection chirurgicale dans un ceil qui voit
(107-108), a moins qu'il y a des preuves documentées d'extension progressive de la tumeur le
long de la voie optique, mais ne s'étendant pas au chiasma optique. La résection chirurgicale
pour prévenir I'extension du gliome est rarement nécessaire.

Certains auteurs indiquent la réduction chirurgicale des parties de la tumeur exophytique
ou kystique comprimant le nerf optique ou le chiasma optique. (106-107) Dans de rares
gliomes malins du nerf optique, il peut étre approprié d'indiquer la chirurgie pour régresser la
tumeur et pour obtenir une preuve anatomopathologique avant de commencer un traitement

adjuvant. (1)
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

Figure 34: Aspect macroscopique du gliome du nerf optique: (a) chez un patient sans

neurofibromatose typel; (b) chez un patient avec neurofibromatose typel. (24)
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

FIGUE 35: A- Avant la chirurgie, une exophtalmie droite marquée

chez un patient atteint d’un gliome du nerf optique.

B- Apreés la chirurgie, il y a une amélioration marquée de I’exophtalmie

et de la position de |'eil droit. (108)

FIGUE 36: Documentation de |I’exophtalmie chez un patient présentant un gliome du nerf optigue

juste avant (A) et apres (B) I'exérese chirurgicale du gliome (108)

1.1. Les voies d’abord chirurgicales :

a. Voie transsourciliére :

L‘approche présume une incision cutanée au niveau des deux tiers latéraux du sourcil,

suivie d’une petite craniotomie.

a.l. Indication :

Cette voie trouve son utilité surtout dans les anévrysmes intracraniens de la circulation
cérébrale antérieure, mais elle est utilisée pour aborder le nerf optique et le chiasma, ainsi que

les tumeurs intra orbitaires
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a.2. Avantage :

L’approche transsourciliere permet en plus d’avoir une petite incision, de garder un

meilleur aspect esthétique.

a.3. Technique chirurgicale :

Téte tournée 15-45° controlatéralement au co6té a opérer pour permettre une
visualisation adéquate de la lésion.

L'incision cutanée est faite le long du sourcil sans couper les poils, et le fait de garder le sourcil
intact garanti un meilleur résultat cosmétique (109-110). Il est important que I'incision soit latérale au
foramen supra orbitaire pour éviter une paresthésie frontale par lésion du nerf sus orbitaire durant

I’acte opératoire, puis une dissection jusqu’a 1,5-2cm au dessus de I'arcade sourciliére.

Figure 37: La voie d’abord transsourciliere (110)

FL : Lobe frontal M : Muscle orbiculaire D: Dure mére

La craniotomie est faite en forme de D apreés la dissection d’une petite portion du muscle
temporal. Il faut prendre bien soin d’éviter I'utilisation du bistouri a ce niveau, par peur de léser

la branche frontale du nerf facial.
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La prise en charge chirurgicale des gliomes du nerf optique

La dure mere est disséquée pour la séparer du toit de I'orbite.
Durant la procédure, un rétracteur malléable peut étre placé contre la dure mére pour la
protéger contre une éventuelle durotomie accidentelle. La table externe est gardée intacte pour

conserver un aspect esthétique en prévenant I'atrophie du muscle temporal.

Figure 38: Etapes chirurgicales d’une craniotomie transsourciliere*
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b. Lavoie ptérionale :

La voie d’abord chirurgicale centrée sur la région ptérionale ou voie ptérionale, décrite
pour la premiére fois par Yasargil en 1970, est devenue une voie d’usage courante en

neurochirurgie.

b.1. Indications :

Elle est utilisée de premiere intention pour la chirurgie des méningiomes

sphéno-orbitaires : elle permet grace a I'orbitotomie supérieure et latérale progressive
d’accéder a la fissure orbitaire supérieure, a I'apophyse clinoide antérieure et au canal optique
au niveau de la région sous-frontale et aux foramen ovale et rotundum au niveau de la région

basi-temporale.

b.2. Avantage :

Elle peut intégrer la dépose orbito-zygomatique et apporter une exposition trés large sur
la partie supéro-latérale de I'orbite, apres décollement extradural et réalisation d’un volet
orbitaire supéro-latéral. Elle permet aussi la réalisation d’une voie intra-conique latérale dans
des conditions d’exposition satisfaisante ; une voie intra-conique interne est possible, mais

I’orbitotomie doit étre agrandie en dedans, pour 6ter le toit dans son ensemble.

b.3. Technique chirurgicale :

L’incision est fronto-temporale le long de la ligne d’implantation des cheveux et le
décollement du scalp est réalise avec le muscle temporal en monobloc, afin de ne pas léser la

branche frontale du nerf facial (111) (figure 39).
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Figure 39: Etapes chirurgicales de la voie ptérionale classique

b.4. Complications :

Comme pour tous types de craniotomie un hématome extradural peut survenir et étre

prévenu par suspension de la dure mére.
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Plus particulierement on note : la paralysie de la branche frontale du nerf facial
responsable d'un effacement des rides du front et une paralysie de I'élévation du sourcil, qui est
prévenue par la dissection interfasciale ; I'atrophie du muscle temporal suite a son décollement
et sa dévascularisation/dénervation qui est prévenue par sa dissection rétrograde et sa
réinsertion scrupuleuse ; les douleurs de [l'articulation temporo-mandibulaire dues au
décollement du muscle temporal et qui sont difficiles a prévenir ; les fistules de LCR par

ouverture du sinus frontal qui lorsqu'il est effracté doit étre cranialisé. (112)

c.La voie fronto-ptérionale :

C’est une variante de la voie sous-frontale qui permet I'acces a I’étage antérieur et

moyen de la base du crane.

c.l. Indications :

Cette voie est indiquée dans la plupart des lésions de la loge postérieure de |'orbite
(surtout les tumeurs prenant naissance a partir du nerf optique), les lésions de la région sellaire,
les anévrysmes de la partie antérieure du polygone de Willis et dans les |ésions a cheval entre
I'orbite et la cavité cranienne. Elle permet également d’atteindre les différents quadrants de

’orbite.

c.2. Technique chirurgicale :

Sur un patient installe en décubitus dorsale, la téte sur tétiére en légere extension, on
réalise, aprés une incision bi-tragale, un volet osseux fronto-ptérionale passant a ras de I’orbite.

(Figure 40)
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Figure 40: Vue antérieure du crane montrant le volet fronto ptérional rasant le bord supérieur du
toit de |’'orbite

d. Lavoie fronto-temporale avec dépose orbito-zygomatique :

La voie fronto-temporale est une extension de la ptérionale.

d.1. Indications :
Cette voie trouve son utilité surtout dans les processus expansifs de I’étage moyen de la

base du crane et les anévrysmes cérébraux.
d.2. Avantage :

Cette voie d’abord a été développée par la dépose orbito-zygomatique afin d’assurer une

meilleure exposition des éléments vasculo-nerveux avec le minimum de rétraction sur le

parenchyme cérébral.
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Figure 41: Comparaison entre la voie ptérionale classiqu

e et sa variante orbito-zygomatigue Principal inconvénient :

Elle expose a un probleme d’ordre esthétique comme I’enophtalmie, surtout lorsque le

volet orbito-zygomatique est réalisé en deux temps.

d.3. Technique chirurgicale :
La voie ptérionale avec dépose orbito-zygomatique est réalisée sur un patient en
décubitus dorsal, téte sur tétiére latéralisée a 40° en légére extension afin de permettre au lobe
frontal de s’écarter du toit de I'orbite. Elle consiste a la réalisation d’un seul volet en monobloc

ou deux volets :

un volet fronto-temporal

- un volet orbito-zygomatique

On réalise une incision arciforme fronto-temporale concave en haut, cachée au niveau
des cheveux allant depuis I'arcade zygomatique en bas a 1 cm en avant du tragus et s’étendant
en haut vers la région temporale pour s’incurver par la suite vers la région frontale. Apres
désinsertion de I’épicrane et du muscle temporal, on procéde a la réalisation du volet fronto-

temporal comme dans la voie ptérionale, complétée par la dépose orbito-zygomatique
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2. RADIOTHERAPIE

La radiothérapie a été prouvée comme la modalité du traitement la plus efficace pour
avoir une amélioration fonctionnelle chez les patients ayant une maladie progressive ou une
détérioration de la fonction visuelle, mais il est connu par ces effets secondaires graves. La
radiothérapie classique externe est la méthode la plus couramment utilisée avec les résultats les
plus favorables observés dans les études en utilisant 45 Gy a 56 Gy administrés a des doses
fractionnées chacune des 160 cGy a 200 cGy (22-113-114)

La plupart des auteurs préconisent la radiothérapie pour les enfants agés de plus de cing
ans avec des tumeurs progressives, (3-105-114) mais malgré que la radiothérapie a une
influence sur I'amélioration des taux de survie sans progression a court terme, elle n'a pas été
soutenue comme un élément influencant le résultat visuel a long terme ni la survie globale. (114)
Dans une analyse rétrospective de73 patients, Fouladi et al ont noté que la radiothérapie est
apparue au début pouvant avoir une influence positive sur la survie sans progression de gliomes
des voies optiques, mais les estimations de survie globale étaient les mémes chez le groupe
sous traitement et le groupe témoin. (48)

Campagna et al ont étudié I'effet du traitement sur les 32 enfants consécutifs avec des
gliomes des voies optiques. lls ont constaté que I'acuité visuelle s'est détériorée dans la majorité
(18/32) des patients qui suivent une thérapie mais dans la méme étude on a noté que les
enfants plus agés traités par radiothérapie semblaient avoir un meilleur résultat que les jeunes
enfants, en soutenant la notion que la radiothérapie doit étre évitée chez les enfants de moins de
cing ans. (104)

La toxicité du traitement doit également étre considérée. La radiothérapie est associée a
des séquelles neuro-vasculaires, (115-116) endocriniennes (116-117) et cognitifs, (118-119)
notamment a la suite de son utilisation au cours de I'enfance.

En outre, la radiothérapie augmente significativement le risque de développement de

tumeurs secondaire, en particulier chez les patients présentant NF1. (120-121) Sharif et al a
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mené une étude multicentrique chez 58 patients atteints d'un gliome optique associée a la NF1.
Neuf (50%) des 18 patients qui ont recu une radiothérapie ont développé un total de 12 tumeurs
cérébrales secondaires (en 308 personnes-années de suivi), alors que huit (20%) des 40 patients
non traités par radiothérapie ont développé seulement neuf tumeurs secondaires a 721 années-
personnes de suivi. La radiothérapie a donc un risque relatif de 3,04 de développement de
tumeur secondaire avec un plus grand risque chez ceux traités a I'enfance. (121)

D'autres auteurs ont également démontré une augmentation du risque de transformation
maligne des gliomes optiques suivant la radiothérapie (122)

Les nouvelles techniques de radiothérapie, y compris la radiothérapie stéréotaxique
fractionnée, la protonthérapie et plus récemment la radiochirurgie stéréotaxique ont été utilisés
dans le traitement des gliomes du nerf optique dans I'espoir de minimiser le risque de radiation
induisant les effets secondaires. De tels procédés sont capables de réduire le volume des tissus
sains normaux inclus dans le champ de traitement et apparaissent plus supérieur dans le
contréle de la tumeur. Debus et al (123) ont publié une série de 10 patients traités par
radiothérapie stéréotaxique fractionnée (FSRT), dont neuf cas restée stationnaire tout au long de
la période de suivi (12-72 mois)

La thérapie par faisceau de protons peut délivrer une forte dose de rayonnement avec une
chute de I'énergie a la limite de millimétres de la zone de traitement, et peut donc permettre la
conformation de la dose de rayonnement autour de tumeurs tres irréguliéres. Les résultats des
études utilisant la thérapie par faisceau de protons ont également été encourageants: Hug et al
(124) a publié une série de six patients traités de cette maniere, tous les patients ont maintenus
une vision utile ou gagné une amélioration de la vision suite au traitement (suivi moyen: 3,3
années), mais un patient dans cette série a développé par la suite la maladie de Moyamoya
induite par les rayonnements

La radiochirurgie stéréotaxique (SRS) est la plus récente modalité de traitement utilisé

dans les gliomes du nerf optique.
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C’est une technique qui consiste a délivrer une forte dose de radiation dans un petit
volume cible en une seul fraction, et avec une trés grande précision. Quelques rapports de cas
ont été publiés récemment décrivant son utilisation, (125-126) malgré le nombre des patients
limité, la SRS a été bien tolérée et le controle de la tumeur a été réalisé chez tous les patients.
Aucun patient n'a présenté de progression tumorale ou de récidive suite au traitement avec SRS
mais la durée de suivi de ces patients était significativement plus courte (maximum. 58 mois)
que la période de référence pour d'autres modalités de traitement.

Malgré la promesse de moins d'effets secondaires avec SRS, le développement de
glaucome néovasculaire suite a la SRS a été récemment décrit. (1)

Dans le traitement de gliomes malins de I'dge adulte, a la fois une chimiothérapie et la
radiothérapie ont été utilisés. Chez certains patients, ce qui peut conduire a un rétrécissement
de la tumeur et la survie prolongée significative. (1)

Il est impossible de tirer des conclusions définitives quant a [I'efficacité de la
radiochirurgie stéréotaxique a long terme sur les quelques patients atteints de gliome du nerf
optique signalés, traités par cette technique et la courte durée de suivi disponibles. Mais d'autres

grandes études dans ce domaine devraient étre encouragées.

3. CHIMIOTHERAPIE

La chimiothérapie a été recommandée comme le traitement de premiere ligne des
gliomes du nerf optique pour les enfants de moins de sept ans, (22) Cependant, depuis 2000, la
chimiothérapie a émergé comme le premier traitement de choix de tous les ages, avant tout
pour éviter la toxicité des rayonnements. (38-127)

La vincristine et la carboplatine sont les agents les plus fréquemment utilisés pour les
gliomes optiques (communément appelé le régime" Packer"). (128-129) Dans leur étude, sur les
enfants ayant des gliomes de bas grade, Packer et al ont rapporté une réponse au traitement

dans seulement 56%, avec un taux de survie sans progression de 75% a 2 ans et 68% a trois ans,
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chez les répondeurs agés de plus de 5 ans, le taux de survie a 3 ans sans progression était de
39% seulement. (129)

Les régimes de carboplatine ne sont pas associés a une toxicité importante et ils
semblent relativement bien tolérés, bien que la neutropénie, la thrombocytopénie et les
réactions allergiques puissent se produire. (130) D'autres agents ont été utilisés dans le
traitement de gliomes du nerf optique comprennent le temozolomide (131-132) et I'association
thérapeutique de cing drogues, en abrégé TPDCV, qui comprend la 6-thioguanine, procarbazine,
didromodulcitol, 1 - (2-chloro-éthyl) -3 -cyclohexyl-1-nitrosurea (CCNU) et vincristine. (133)
Cependant, le Packer régime reste lI'approche de chimiothérapie la plus couramment utilisée.

Cependant, 'objectif principal du traitement est de stabiliser la taille de la tumeur.

Méme si la réduction de la tumeur se produit, la fonction visuelle est souvent inchangée,
et plusieurs auteurs ont rapporté des résultats visuels similaires chez les patients observés et
traités pour des gliomes du nerf optique. (57-134) Une autre considération thérapeutique est le
potentiel de la neurotoxicité, comme la vincristine qui a été documentée en particulier comme
une cause de neuropathie optique. (135) L'ajout d'étoposide a la chimiothérapie peut augmenter
les taux sans progression, mais la toxicité acoustique reste considérable. (136-137-138)

En raison de l'efficacité et les éventuelles complications de schémas thérapeutiques
actuellement disponibles, la thérapie est généralement réservée aux patients ayant une perte
visuelle plus importante, une croissance tumorale documentée, et non pour les patients avec des
tumeurs plus petites avec une bonne fonction visuelle. (43)

Bien que la plupart des sujets atteints de gliome du nerf optique associé a la NF1 aient
une amélioration ou une stabilisation de la vision aprés un traitement par chimiothérapie,
’acuité visuelle est aggravée dans 28% des sujets malgré le traitement. (139) A cet égard, il
existe peu d'études dans la littérature spécifiguement concue pour évaluer l'utilité de la
chimiothérapie pour la préservation de la vision. Une méta-analyse récente a identifié seulement
8 publications "de haute qualité" dans la littérature, qui a examiné le résultat visuel de gliomes

des voies optiques traités par chimiothérapie, (135) dont seulement une de ces publications était
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multi-institutionnelle, et le plus important elle a inclus 57 sujets avec leurs résultats visuels. Sur
les 174 sujets dans cette méta-analyse, 14,4% avaient une amélioration de la fonction visuelle,
une stabilité chez 47,1%, et 38,5% avaient une aggravation de la vision aprés une chimiothérapie.
(134-139)

Bien que plusieurs études suggerent que la perte visuelle avant le traitement est
irréversible, (101-134) Fisher et al (139) ont clairement documenté une amélioration de I'acuité
visuelle chez 32% des sujets. Ainsi, le traitement des patients avec une perte visuelle récente
avant des dommages irréversibles pourrait aboutir a de meilleurs résultats fonctionnels. Cette
information est importante pour les familles et a des implications importantes pour les médecins

traitants lorsqu'ils prennent des décisions.

X.FACTEURS PRONOSTIQUES :

Bien que plusieurs facteurs pronostiques ont été étudiés et proposés seuls quelques-uns

sont soutenus par des preuves scientifiques solides parmi eux :

1. Age :

L’age est apparu comme le facteur pronostique le plus pertinent et scientifiquement
documenté.

La valeur pronostique de I’age de moins de lan est clairement démontrée par 2 études
prospectives (43-49), ce qui signifie que les enfants dgés de moins de Tan au moment de

diagnostic ont un risque de progression tumorale plus élevé que les patients plus agés.
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2. La NF1-associé :

L’association du gliome du nerf optique avec la NF1 est classée comme un facteur de bon
pronostique par divers articles (140-48-49). Mais la plupart d’entre eux avaient des limites
méthodologiques.

Seulement une étude sans aucune limitation a démontré un risque plus faible de
progression tumorale chez les enfants avec une NF1 associée, indépendamment de I’'age et de
I’extension tumorale (43).

Sur la base de ses éléments de preuve, on peut conclure que la NF1 pouvant avoir une

certaine valeur pronostique dans le cadre de gliome du nerf optique.

3. Localisation :

La valeur pronostique du site de la tumeur, selon la classification de Dodge, est illustrée
dans les résultats des différents articles (17-43-48-49), montrant que I’extension tumorale au-
dela du nerf optique (Dodge II-Ill) est considérée comme un facteur de mauvais pronostique,

mais aucune preuve solide ne soutient ces résultats.

4. Type histologique :

Une étude prospective a trouvée, par une analyse multivariée, que les enfants atteints
d'un astrocytome non-pilocytique du nerf optique ont un risque plus élevé de progression que
ceux avec un astrocytome pilocytique (PA). (50)

La valeur pronostique de ces variantes (astrocytome non pilocytique), n'est pas encore
étayée par des preuves solides vu qu’ils sont trés rares dans une population de série de gliome

des voies optiques.
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Le traitement des gliomes du nerf optique est tres individualisé, et les cliniciens doivent

étre conscients des avantages et des inconvénients des diverses options thérapeutiques.

L'excision chirurgicale est trés rarement indiquée, et elle est généralement limitée aux
patients avec une tumeur confinée a un seul nerf optique sans participation chiasmatique, et

avec des signes radiologiques documentés de progression tumorale.

La valeur thérapeutique de la radiothérapie et de la chimiothérapie dans le traitement des
gliomes du nerf optique est encore moins claire que celle de la chirurgie. Malgré que plusieurs
études ont rapporté I'efficacité de la chimiothérapie et de la radiothérapie, mais aucune étude
parmi eux a pu éliminer une régression spontanée dans le cadre d’une histoire naturelle de la

tumeur.

Malgré les plusieurs études faites sur les gliomes du nerf optique, durant plusieurs
années, il reste de nombreuses questions sans réponse concernant I’évolution, ainsi que la prise

en charge de ces tumeurs :

I) Est ce qu’on a besoin d’un dépistage radiologique systématique, chez les patients
atteints de NF1, malgré un examen ophtalmologique normal, afin de prendre en charge ce type
de tumeur le plus précocement possible ? Il) Est ce qu’il y a des anomalies cellulaires pré
disposantes au gliome du nerf optique qui nous permet de prédire et d’évaluer le risque
d’atteinte ? lll) Et quel est le facteur commun, entre les patients atteints de NF1 et les patients
non atteints de la NF1? IV) Pourquoi des gliomes ont régressé spontanément et d’autres non ? V)
Quelles sont les caractéristiques d'un gliome du nerf optique qui rendent sensibles a la

radiothérapie, la chimiothérapie, ou les deux?
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RESUME:

Dans ce travail, nous rapportons I'observation d’une patiente présentant un gliome du
nerf optique opérée au service de neurochirurgie du CHU Mohamed VI de Marrakech. L’objectif
de ce travail est de décrire, a travers ce cas illustratif et une revue éclairée de la littérature, les
particularités cliniques, épidémiologiques, para cliniques, thérapeutiques et évolutives de cette
pathologie, et d’en tirer les meilleurs pratiques pour la gestion et la prise en charge de ces
patients. Les gliomes du nerf optique sont les tumeurs les plus fréquentes du nerf optique,
représentant environ 1% de l'ensemble des tumeurs intracraniennes, et environ 3 a 5% des
tumeurs cérébrales chez I’enfant. La plupart des gliomes du nerf optique sont de bas grade,
mais leur évolution clinique est imprévisible et trés variable. Les enfants touchés par la
neurofibromatose de type 1 (NF-1) sont prédisposés a développer un gliome du nerf optique.
Ainsi que la plupart des enfants atteints de gliome du nerf optique ont une NF1 associée. Bien
gue ces tumeurs puissent survenir a tout age, la plupart devient symptomatique a l'enfance. La
littérature actuelle, rapporte un sex-ratio a peu prés égale dans le gliome nerf optique
sporadique chez I’enfant. Toutefois, les études récentes suggerent une prépondérance féminine
distincte chez les patients atteints de NF1. Les symptomes et les signes qui se produisent chez
les patients atteints de gliomes du nerf optique sont typiquement d’installation progressive,
comprennent une diminution de I'acuité visuelle, une exophtalmie, un cedeme papillaire ou une
paleur, et un strabisme. Cependant, les gliomes du nerf optique ne sont pas tous
symptomatiques. L'IRM est la méthode préférée de l'imagerie de gliomes du nerf optique. Les
options de traitement comprennent la surveillance, la chimiothérapie, la radiothérapie, et la
chirurgie. En conséquence, certains cliniciens préconisent un traitement quand il y a progression
radiologique ou détérioration visuelle. En revanche d’autres réservent le traitement que pour les

patients atteints d’une détérioration visuelle documentée.
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ABSTRACT

The objective of this work is to describe, through the illustrative case and informed
review of the literature, the clinical, epidemiological, para clinical, therapeutic and evolutionary
of this pathology, and clarify current best practice in the management of optic nerve gliomas.
The optic gliomas are the most common tumors of the optic nerve, representing approximately
1% of all intracranial tumors, and about 3 to 5% of brain tumors in children. Most optic gliomas
are low-grade, but their clinical course is unpredictable and highly variable. Children affected by
neurofibromatosis type 1 (NF-1) are predisposed to develop an optic nerve glioma. As most
children with optic nerve glioma are NF1associated. Although these tumors can occur at any age,
most becomes symptomatic in childhood. Most of the current literature, reported a sex ratio
almost equal to the sporadic optic nerve glioma in children. However, recent studies suggest a
distinct female preponderance in patients with NF1. The symptoms and signs that occur in
patients with optic gliomas typically develop gradually, include decreased visual acuity,
exophthalmos, papilledema or paleness, and strabismus. Ocular pain and orbital is generally
absent in uncomplicated cases. However, some optic gliomas are incidental. MRI is the preferred
method of imaging optic gliomas. Treatment options include observation, chemotherapy,
radiotherapy, and surgery. Consequently, some clinicians recommend treatment when there is
radiological progression or visual deterioration. However others reserve treatment for patients

with documented visual deterioration.
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