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Résumeé

Introduction : Le schwannome vestibulaire (SV) kystique est une entité anatomo-clinique

particuliére. Sa résection doit tenir compte de la préservation de la fonction neurologique et
du risque des complications postopératoires.

Matériel et méthodes : Nous présentons une étude prospective et comparative entre 14 SV

kystiques 96 SV solides dans une série de 110 schwannomes vestibulaires opérés entre
juin 2021 et juin 2024.

Le volume tumoral et la qualité de la résection ont été évalués par I’IRM selon la
classification Koos (volume) et celle du consensus de TOKY O (volume + qualité d’exérése).
La fonction du nerf facial a été évaluée selon la classification de House&Brackmann et les
SV kystiques ont été répartis selon la classification de Piccirillo et Sanna en fonction de la

position du kyste et de I’épaisseur de sa paroi.

Résultats : Tous les patients ont été opérés par voie rétro-sigmoidienne en position demi-
assise. L'apparition rapide et la fréquence des signes cliniques sont liées au volume du kyste.
Les SV kystiques enveloppent les vaisseaux et adhere au nerf facial, ce qui a rendu leur
résection plus laborieuse. Chez 5 patients opérés d’un SV kystique, une partie de la capsule

a été laissée sur place par souci de préservation des fonctions neurologiques.

Certaines complications postopératoires caractérisent le SV Kkystique, notamment
I’hématome de la cavité opératoire, retrouvé chez 4 patients, secondaire au caractére
hémorragique de la partie charnue de la tumeur. Une aggravation de la fonction des nerfs
mixtes a été notée chez 3 patients, expliquée essentiellement par un vasospasme de la PICA.
Une aggravation de la fonction du nerf facial chez 6 patients présentant un SV kystique de
type B liée a la fragilité de la paroi kystique.

Conclusion : Une prudence particuliere est recommandée chez les patients présentant un
SV kystique en raison de I'apparition rapide des signes cliniques et de la fréquence de la
morbidité postopératoire.

Mots-clés : Angle pontocérébelleux (APC), Schwannomes vestibulaires kystiques, Fonctions

faciale et Complications postopératoires.



Abstract
Introduction: Cystic vestibular schwannoma (VS) is a particular anatomo-clinical entity.
Tumor resection must consider the preservation of neurological function and the risk of

complications.

Material and methods: We present a prospective study of 14 cystic vestibular

schwannomas among 110 vestibular schwannomas operated between June 2021 and

June 2024.

The tumor volume and the quality of the resection were evaluated by MRI according to
Tokyo classification. The facial nerve function was evaluated according to the

House and Brackmann classification. The type of the cystic VS according to the position of
the cyst and the thickness of the cystic wall was classified into type A and B according to

Piccirillo & Sanna. classification.

Results: All patients were operated by retro sigmoid approach in semi-sitting position. The
rapid onset and frequency of clinical signs is related to the volume of the cyst.

Cystic VS envelop the vessels and adhere to the facial nerve, which made the resection
more difficult, in 5 cases a part of the capsule is left in order to preserve the neurologic
functions. Some postoperative complications characterize the cystic VS: Hematoma of the
operating cavity in 4 patients secondary to the hemorrhagic character of

the solid part, worsening of low nerve function in 3 patients explained by the vasospasm
of the PICA and the worsening of the function of the facial nerve in 6 patients with cystic

VS type B related to the fragility of the cystic wall.

Conclusion: A particular precaution should be given to patients with cystic VS because of

the rapid onset of clinical signs and the frequency of postoperative morbidity.

Keywords: Cerebellopontine angle (CPA), Cystic vestibular schwannomas, Facial function,

and Postoperative complications.
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Partie Theorique



INTRODUCTION

I- INTRODUCTION

Les schwannomes vestibulaires (SV) sont des tumeurs bénignes, extra axiales et
encapsulées, dérivées des cellules de Schwann de la partie vestibulaire du huitieme nerf

cranien.

Bien que certaines études anciennes indiquent que le nerf vestibulaire supérieur était I'origine

la plus courante du SV, des études récentes suggérent le contraire.

Sanna et coll en 2008, ont constaté que I'origine la plus fréquente du SV est la gaine nerveuse

du nerf vestibulaire inférieur, et moins frequemment celle du nerf vestibulaire supérieur [1].

Ces tumeurs étaient auparavant appelées « Neurinome de 1’acoustique » mais il est
important de préciser que « Schwannome Vestibulaire » (SV) est la dénomination la plus
précise pour définir cette pathologie. « Vestibulaire » pour leur naissance a partir du nerf

vestibulaire et « Schwannome » pour les cellules de Schwann qui sont les cellules d’origine.

Un SV est appelé kystique lorsqu’un kyste est identifiable sur les examens d’imagerie
médicale préopératoire. Il représente une entité clinique et chirurgicale séparée des

schwannomes solides selon le consensus de la conférence de Tokyo en 2003 [2].

La fréquence des schwannomes vestibulaires kystiques varie entre 4 et 10 % de tous les
schwannomes vestibulaires, dans la majorité des études [3].

Essentiellement, nous avons trois criteres pour définir un schwannome vestibulaire comme

kystique [4] :

- Le ou les kystes doivent pouvoir étre identifiés radiologiquement ;
- Le ou les kystes sont identifiés au cours de I’intervention ;
- La membrane du Kkyste est positive a la protéine S100 lors des tests

d’immunohistochimie.

L’analyse des manifestations cliniques, la recherche des antécédents, I’accomplissement des
examens physiques et des examens complémentaires sont la clé d’une compréhension

globale des SV kystiques.
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La nature kystique du SV est souvent associée a une croissance tumorale plus rapide et une
évolution des symptomes plus hative, incluant parfois une atteinte du nerf facial [4-5].

L'objectif le plus important de la chirurgie des SV est la préservation de la fonction des nerfs
craniens tout en réalisant une exérése compléte de la tumeur. Une lésion nerveuse
peropératoire peut affecter la qualité de vie du patient, en particulier une blessure du nerf

facial ou du tronc cérébral.

Ces dernieres années, la vulgarisation de la microchirurgie, les études approfondies de la
micro anatomie de angle ponto-cérébelleux et l'application de 1’électrophysiologie de

surveillance peropératoire sont devenus la base solide de la chirurgie des SV.

Les difficultés opératoires et le pronostic dépendent de 1’expérience du chirurgien et du
plateau technique dont il dispose. Néanmoins la nature de la tumeur elle-méme, qu’elle soit
solide ou kystique, comportant une capsule épaisse ou fine, sont également des facteurs trés

importants.

Enfin, il a été observé que la présence de compartiments kystiques dans le SV permet de

prédire un pronostic postopératoire moins favorable [6].



HISTORIQUE

II-  HISTORIQUE

En 1777, I'anatomiste Eduard Sandifort fut le premier a reconnaitre le SV comme un
neurinome de I'acoustique a l'autopsie. Il avait constaté qu’il s’agissait d’une tumeur fixe et
rigide adjacente au nerf cochléaire, avec une extension dans le conduit auditif interne (CAI)
et qui provoque une compression du tronc cérébral [7]. De cette époque et jusqu'au début du
XXe siécle, le neurinome de l'acoustique était le terme courant pour définir toutes les

tumeurs situées dans I'APC.

La premiére tentative d'exérése d'une tumeur de I'APC par voie transcranienne a été
entreprise par Von Bergmann en 1890. Le patient n'a pas survecu a l'opération et
I'histopathologie a confirmé qu’il s’agissait d’un SV [8].

En 1894, Charles Balance réalise la premiere ablation réussie d’un SV en deux étapes
distinctes [9]. Bien que le patient ait survécu, l'intervention chirurgicale a entrainé de graves
complications, notamment une paralysie faciale complete et une atteinte des nerfs mixtes.
Les constatations faites au cours de cette intervention chirurgicale, qui comprenaient une
attache a la dure-mere de I'os pétreux et la présence d'une capsule, ont soulevé quelques
interrogations sur 1’origine de cette tumeur. A cette époque, on pensait qu’il pourrait s’agir
d’un méningiome. En raison de I'absence d’un diagnostic définitif sur la tumeur opérée par
Charles Balance, I'opération réalisée par Thomas Annandale en 1895 est considérée comme

la premiere résection réussie d’un SV [7, 8, 10].

En 1905, Victor Horsley réalise une résection macroscopiquement totale d’un SV qui a
malheureusement entrainé une ischémie cérébrale postopératoire sévere [11]. Depuis lors,

de nombreux cas ont été signalés, avec une mortalité et une morbidité élevées.

Au début du XXe siécle, la morbidité et la mortalité suite a une chirurgie d’un SV étaient

encore défavorables, comprises entre 67 % et 84 % [12].

La craniotomie sous-occipitale paramédiane était la seule approche pratiquée, avec une

résection manuelle de la tumeur a l'aide des doigts.

En 1936, Cushing introduit une nouvelle technique chirurgicale. Elle consistait en une
incision cutanée en forme de « T » comprenant une incision horizontale entre les deux
3
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mastoides et une incision verticale suivant la ligne médiane jusqu’au milieu de la région
cervicale. Aprés cette incision cutanée large, Cushing a réalisé une craniectomie bilatérale
de la fosse cérébrale postérieure qui exposait les deux APC latéralement, la jonction cérébro-

médullaire et la grande citerne en bas, et les sinus latéraux en haut (figure 1).

La nouvelle approche de Cushing a permis un espace de travail plus large, assurant une
relaxation cérébelleuse par le drainage du LCR a partir de la grande citerne et la mobilisation
du cervelet et du tronc cérébral. Ainsi, les structures neuro-vasculaires sont devenues plus

mobiles et étaient moins touchés par les manceuvres chirurgicales.

Figure 1. L’incision en Arbaléte pour I’abord de I’angle ponto cérébelleux [8].

Dandy a modifié la technique de Cushing, et a émis I'nypothése que la résection totale de la

tumeur réduirait les taux de récidive et augmentait la survie a long terme [13].

Il a réalisé un évidement intra-tumoral poussé, dégageant plus d’espace et créant par
conséquent un plan de clivage permettant une dissection circonférentielle de la capsule

tumorale attachée aux structures environnantes (Figure 2,3).

Dandy a aussi rapporté la premiere série chirurgicale de SV dans laquelle il a réalisé des

exéreses presque totales des tumeurs [13].
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L’étape suivante dans I’histoire de la chirurgie des SV consistait & obtenir une exérése

chirurgicale plus large avec des taux de morbidité et de mortalité plus inférieurs.

En 1949, Horrax et Poppen ont rapporté un taux de mortalité de 10,8 % chez les patients
atteints de SV apres une résection totale [14]. Progressivement, la taille de la craniotomie ou
la craniectomie a été réduite, les techniques opératoires ont été améliorées, le monitoring
neurophysiologique a été introduit et de nouveaux instruments chirurgicaux sont devenus
disponibles.

Cependant, aucun de ces développements n’a eu I’impact du microscope opératoire. Cela a
marqué le debut de 1’ére de la micro neurochirurgie moderne. De plus, I'introduction du
matériel de fraisage a été une autre étape importante. Avec ces nouvelles méthodes et ces
outils, de nouvelles voies et approches chirurgicales ont été rendues possibles.

" FPosterior  horn
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Figure 2. Abord unilatéral de I’angle pontocérébelleux décrit par Dandy. 1 : ponction du
ventricule latérale, 2 : ouverture de la citerne cérébellomédullaire, 3 : résection du pdle

antéro-inférieur du cervelet et la mise en évidence du schwannome vestibulaire [13].
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Figure 3. Technique d’exérése décrite par Dandy. A : écartement du cervelet a I’aide d’un
écarteur autostatique pour bien exposé la tumeur, B : dissection de ’arachnoide et incision de

la capsule tumorale, C : évidement intra tumoral a I’aide d’une curette [13].

Grace a ces avancées, la rétraction cérébrale a été minimisée et la visualisation directe du
SV a été obtenue. Cela a conduit dans les années 1960 William House, en utilisant les

foreuses a grande vitesse et le microscope opératoire a introduire l'approche
translabyrinthique dans la chirurgie des SV [15, 16].

Les avancées des techniques de la micro neurochirurgie, et ce grdce aux nouveaux

instruments, a l'imagerie et a la surveillance neurophysiologique, ont permis de
révolutionner les résultats de la chirurgie des SV.

Aujourd’hui on ne parle plus de survie, mais de qualité de vie et d’aspects esthétiques des

résultats, qui incluent la préservation du nerf facial et de 1’audition.



EPIDEMIOLOGIE

I11- EPIDEMIOLOGIE:

Selon des études récentes basées sur la population, I'incidence globale du SV est de 9 a 13
de cas par million d’habitants et par an [17-19]. Cela représente environ 3000 nouveaux cas

par an aux Etats-Unis, un nombre cohérent avec 1’expérience clinique.

Les SV sont par excellence des tumeurs de I’angle ponto-cérébelleux .1ls sont retrouvés dans
80 & 94 % des cas, et représentent 25 a 33 % des tumeurs de la FCP. Cependant, ils restent
relativement moins fréquents par rapport a I’ensemble des tumeurs intracraniennes et ne
représentent que 6 a 8 %. Les formes kystiques représentent 5% a 48% des SV, des études

récentes parlent d’un chiffre réel qui est d'environ 10% [18,149].

Les SV constituent 90 % de toutes les tumeurs de la gaine nerveuse intracranienne, environ
6 a 8 % des tumeurs intracraniennes chez I’adulte [20-22] et constituent les tumeurs les plus
courantes dans I'APC (85%) suivis par les méningiomes qui représentent 5 a 10 % et enfin

les kystes épidermoides avec un pourcentage variant entre 4 % et 7 % [23-27].

Il existe deux types de SV ; sporadique et familiale. La forme sporadique du SV est
fréquemment observée chez les adultes et est trés rare chez les patients pédiatriques.

La forme familiale du SV est plus fréquemment observée chez les patients atteints de
neurofibromatose type 2 (NF2) et est géneralement bilatérale. Les formes sporadiques sont
quant a eux localisées unilatéralement dans plus de 90 % des cas. Les deux cotés sont touchés
avec la méme fréquence [26]. lls sont diagnostiqués généralement entre 45 et 55 ans et
I’incidence est presque similaire chez les deux sexes avec une discrete prédominance chez

la femme dans certaines séries.

Les études basées sur la population générale sous-estiment probablement I'incidence, car
avant I'ere de I'imagerie par résonance magnétique (IRM), I’imagerie de I’époque n’était pas
capable de detecter les petites lésions. La technologie d’IRM contemporaine est devenue

plus rapide et moins codteuse qu’auparavant, et est capable de détecter de petites tumeurs.
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Des rapports récents ont documenteé la capacité d'identifier une petite lésion sans utiliser de
mateériel de contraste paramagnétique [28, 29]. Ainsi, on s'attend a ce qu'avec cet outil plus
sensible d’imagerie, 1’incidence des VS asymptomatiques ou pauci symptomatiques va

augmenter.

En effet, Anderson et ses collegues ont constaté que le taux des SV asymptomatiques était
de 0,7 % pour 10 000 IRM réalisées pour des raisons autres que la recherche de lésions dans
I’APC [30]. De méme, Lin et ses collégues ont constaté un taux de deux découvertes fortuites
de SV pour 10 000 personnes lorsqu'ils ont interprété plus de 46 000 IRM [31]. Probablement
lié a I'incidence croissante du SV au fil du temps (en raison de I'amélioration des techniques

d'imagerie), la taille moyenne de la lIésion au moment du diagnostic semble diminuer.

Stangerup et ses collégues ont rapporté lors de I'évaluation de 30 ans de données, provenant
d'une population nationale, que la taille de la tumeur a diminuée au moment du diagnostic,
allant d’environ 3 cm dans les années 1970 a environ 1 cm au milieu des années 2000 [32].
De plus, aucune lésion limitée au CAIl n’a été découverte dans les années 1970, mais au
milieu des années 2000, 33 % des lésions découvertes étaient limitées au CAIl [32]. Cela
suggere que l'incidence signalée des SV est donc probablement en fonction de I’utilisation
répandue de I’IRM. Les estimations historiques du SV basées sur l'autopsie placent la
prévalence a 2,6 % [33]. Grace a un examen plus approfondi et a une reclassification des
études précédentes, la prévalence du VS a été réduite a environ 0,8 % [34] au milieu du XXe

siecle.

Selon Stangerup et al, I’incidence déclarée du SV au Danemark était de 3,1 cas par million
d’habitants et par an et ce en 1976. En 2004, I’incidence a été multipliée par sept, ramenant

le chiffre a 22,8 cas par million d’habitants par an [35].

Cela est di aux progrés techniques de radiologie, a la généralisation de la pratique de
I’imagerie, a une sensibilisation medicale croissante, et enfin aux connaissances sur le SV

facilitant ainsi son diagnostic.
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IV- ANATOMIE :

Une étude détaillée de I’anatomie 0sseuse et des structures vasculaires et neurologique de

I’angle ponto cérébelleux est primordial pour comprendre I’histoire naturelle des SV.

La maitrise de I’anatomie chirurgicale de I’APC et de 1’0s temporal est la clé de toute

thérapeutique réussie avec un minimum de morbidité.

Les SV naissent et se développent dans une des régions les plus complexes du corps humain,
tant sur le plan anatomique que fonctionnel, avec un nombre important de structures vitale

dans un espace tres réduit.

La préservation de la fonction passe impérativement par la préservation anatomique des
structures, qui est le seul moyen pour donner toutes les chances au patient de conserver ses

fonctions auditive et faciale.

Figure 4. Vue d’ensemble sur I’anatomie chirurgicale de I’APC [58]

IV.1 Anatomie de I’os temporal

Dans sa description anatomique, 1’os temporal est classiquement divisé en trois parties, une
partie squameuse ou écaille, une partie pétro tympanique ou rocher et une partie

mastoidienne (Figure 5).
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Figure 5. Os temporal droit, vue latérale [59]

Cette description anatomique s’intéressera a la partie pétreuse de 1’os temporal et son
environnement. La partie pétro-tympanique de 1’os temporal appartient a la base du créane.

C’est la partie la plus massive de ’os.

Classiquement, le rocher est décrit comme une pyramide quadrangulaire, on lui préfere la
conception qui lui décrit 3 faces, une base et trois bords [59] : Les faces supérieure et
postérieure sont endocraniennes ; la face inférieure est exocranienne et la base est constituée

par la mastoide.

IV.1.1 Les faces

A-Face supérieure
Elle est presque horizontale et appartient a la fosse cérébrale moyenne (Figure 6).

Cette face présente des repéres importants dans la voie sus-pétreuse : L’éminence arquée
(éminencia arcuata) ; le tegmen tympani ; le hiatus du canal du nerf grand pétreux (hiatus de
Fallope) ; la fossette du ganglion de Gasser qui est une dépression en avant de le hiatus de
Fallope et pres du sommet du rocher.

B- La face postérieure

De forme triangulaire, sa base latérale porte I’empreinte de la portion sigmoide du sinus
latéral qui s’échappe vers le foramen jugulaire (Figure 6).
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Ppartie verticale
e I"écaille

eminentia arcuata

fossa subarcuata

meat acoustigue
interne

ocuverture de I'agueduc de
Ia cochiece

sillon du sinus sigmoide
sillomn du SsIinus petreux supaeneun
fossette ungucale

pProcessus foramen jugulaire

Figure 6. Faces endocraniennes de I’os temporal [59]

C- La face inférieure
C’est la face exocranienne ou sont distingués 3 segments (Figure 7).

1- Le segment moyen : En arriére, il existe plusieurs orifices, constituant un véritable hile de

la base du créne
2- Le segment postéro-latéral : C’est la face médiale de la mastoide.

3- Le segment antéro-médial.

processus
zygomatique

trompe auditive

canal carotidien
ment inférieur

du tegmen tympani
rocher

cavité glénoide

ver

orifice inf. du canal carotidien os ty
canal de Jacobson condulit auditif
externe
foramen jugulaire mastoide

processus styloide trou stylomastoidien

rainure digastrique

Figure 7. Face inférieure de I’os temporal [59]
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1IV.1.2 La base

C’est en gros la face latérale de la mastoide, elle présente 3 bords, 3 angles et une face

externe.

A- Le bord antérieur : Il est constitué dans sa moitié supérieure par le bord antérieur

du CAE. Sa moitie inférieure est mousse.
B- Le bord postérieur : Il est mousse lui aussi.

C- Le bord inférieur : 1l est marqué par une créte légerement concave vers le haut et la

linéa temporalis qui continue en arriére le bord supérieur du zygoma.

1V.1.3 Les bords

A- Le bord antérieur : En avant, le rocher est soudé a la grande aile du sphénoide. En

arriere, il s’unit a I’écaille par la scissure tympano-squameuse antérieure.

B- Le bord postérieur : 1l est parcouru sur la plus grande partie de sa longueur par le
sillon du sinus pétreux supérieur. 1l donne insertion a la grande circonférence de la tente du

cervelet.

C- Le bord inférieur : Il n’est libre qu’au niveau du foramen jugulaire ou il constitue la

berge supérieure qui présente 1’épine jugulaire du temporal.

1.2 Le conduit auditif externe

C’est un conduit ostéo-cartilagineux, interposé entre la conque de l'auricule et la membrane
tympanique. Sa portion latérale est fibro-cartilagineuse, sa portion médiale est osseuse,

pratiqguement transversale.
IVV.3 La caisse du tympan

Elle présente six faces et abrite la chaine des osselets constituée du marteau, de 1’enclume et
de 1’étrier [59].

12
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1VV.3.1 La paroi latérale : la paroi tympanique

Ses 3/5 sont formés par le tympan, le reste par le cadre osseux dans lequel elle s’enchasse.

1V.3.2 La paroi médiale : la paroi labyrinthigue

Le canal du muscle tenseur du tympan et la 2éme portion de I’aqueduc de Fallope, disposés
transversalement, forment un linteau qui sépare 1’étage attical en haut, de I’étage atrial en

bas (Figure 8).

1\VV.3.3 La paroi postérieure :

Peut étre divisée en deux parties : L’aditus ad antrum occupe les 2/5 supérieurs, orifice

triangulaire a sommet inférieur; les 3/5 inférieurs sont constitués par le rétrotympanum de

Proeminence du canal facial
Ganglion génicule
Nerf facial (VII)
Base du stapés sur la fenétre vestibulaire Nerf intermediaire
Proéminence du canal semicirculaire latéral (racine sensitive du Vil)
Nerf pour le muscle stapédien MaatACONSINS: KR
e ) £, Nerf petit pétreux
Celiules - } . Nerf grand pétreux
mastoidiennes e & '&-- Sy
3 = e ] Tenseur du tympan
- oW o
et~
e
Ty
“&_‘Q S
g M p
> ¢ = Artere Elevateur
3 L A carotide du voile du palais
Nerf facial (VII) Fenétre de interne Trompe auditive
- lacothioa Nerf tympanique Branche du nerf carotidien
Foramen stylomastoidien (coliaterale du nerf
Tendon du muscle stapédien glossop!‘\aryr\gien oxn
Stapes Promontoire

Fosse jugulaire
Plexus tympanique

Figure 8. La paroi médiale de la caisse tu tympan [58]

IV.4 L’oreille interne

1\VV.4.1 La cochlée

C’est un tube osseux enroulé sur lui-méme et réalisant deux tours et demi de spire de

diametre décroissant (Figure 9,10).
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L’aqueduc de la cochlée, est un canalicule osseux de 12 mm de long met en rapport les
espaces péri-lymphatiques de la cochlée avec les espaces sous-arachnoidiens de la fosse

cérébelleuse [59].

Conoult encolympnatique (agueduc du vestibuie)
- Dure-mere

ericurs

Stapes contre ia fenotre
au vestbule = -
(fenatre ovaie) - g 4 Hellcotrema
vestmuie = -

| cocniea

Rampe vestbuiaire
Conoult cochieaire
Rampe tyr 3

Fenetre de 1a
cochiee (fenatre ronde)

Figure 9. Anatomie de I’oreille interne droite [58]

1V.4.2 Le vestibule

C’est la partie centrale du labyrinthe. Il est situé¢ entre la caisse du tympan en dehors et le
CAL C’est une petite cavité globuleuse a grand axe oblique en avant et en dehors (Figurel0).

semicirculaire Canal semicirculaire
antérieur - antéerieur

Hélicotrema

Canal
semicirculaire
postarieur

Hamulus

Ampoule du canal
semicirculaire
iatéral

Canal
semicirculaire
lateral

Canal cochléaire

Vestibule

- N\
Canal endolymphatique s \\ ) Canal Ampoule du canal
Sac endolymphatique RF utriculo-sacculaire semicirculaire
postérieur

Figure 10. Anatomie des CSC du vestibule et de la cochlée [58]

1V.4.3 Les canaux semi-circulaires

Ce sont trois tubes creux : latéral, antérieur et postérieur de 1 mm de diametre, en forme de

boucle incompléte (Figure 11).
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-Le canal latéral, dessinant une boucle a convexite latérale est disposé dans le plan horizontal

de la téte ;

-Le plan du canal antérieur, vertical, ouvert vers I’avant, presque perpendiculaire a I’axe du

rocher ;

-Le plan du canal postérieur, vertical, ouvert vers I’arriére, presque paralléle a I’axe du

rocher.

Vestibulocochlear
nerve

Vestibular duct
Cochlear duct

Tympanic duct

Figure 11. Rapport des CSC et de la cochlée avec le nerf cochléo vestibulaire [60]
IVV.5 Le conduit auditif interne

Le CAI peut étre divisé en trois parties : le porus médialement, le canal proprement dit et le

fond latéralement [61].

-Le porus est défini comme le plan de l'ouverture de la citerne de I’APC dans le CAI

proprement dit;

- Le CAI proprement dit s'étend de la face médiale de I'os temporal jusqu'au labyrinthe

osseux, il est entouré par l'apex pétreux médialement et capsule otique latéralement.

Au niveau du fond du CAI, deux cloisons osseuses séparent le CAl en trois compartiments

séparés.
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La créte horizontale (créte falciforme) sépare le fond du conduit en un compartiment
supérieur et inférieur, le NF et le nerf vestibulaire supérieur (NVS) occupe le compartiment
supérieur tandis que le NCo et le nerf vestibulaire inférieur Le nerf (NVI) occupe le

compartiment inférieur (Figure 12).

Superior vestibular nerve

Facial nerve,

~

. crest

Cochlear nerve”

Inferior vestibular nerve

Figure 12. Disposition des nerfs au niveau du CAI [60]
IV.6 L’angle ponto cérébelleux

L’angle pontocérébelleux chirurgical peut étre divisé en trois espaces comportant chacun

des nerfs et des vaisseaux [61].

- L’espace des nerfs mixtes, inféro-externe occupé par les nerfs mixtes : glosso-pharyngien,
pneumogastrique et spinal, nerfs qui s’engagent au travers du foramen lacerum apres la

traversée de I’APC.

- Un espace situé au milieu de 1’angle ponto cérébelleux, plus interne que le précédent,

constitué par le paquet acousticofacial.

- Le troisieme espace est situé a la pointe antérieure de 1’espace pontocérébelleux, bien en
dedans du précédent. On y trouve les racines motrices et sensitives du nerf trijumeau, la

veine de Dandy et I’artére cérébelleuse supérieure.
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Figure 13. Exposition I’APC droit par voie retrosigmoidienne [61]

1V.6.1 Espace des nerfs mixtes

A- Les nerfs mixtes

Le glossopharyngiens (1X), le vague (X), I’accessoire (XI).Ces trois nerfs naissent du sillon

latéral de la moelle allongee (Figure 14) :

- Le nerf glossopharyngien (IX) : Il nait a la partie supérieure du sillon de quatre a cing filets

radiculaires qui vont se regrouper rapidement en un tronc unigue.

- Le nerf vague (X) : Il nait & la partie moyenne du sillon séparé habituellement de
I’émergence du nerf glossopharyngien par une veinule qui draine le bord ventral des racines

médullaires et spinales dorsales et se jette dans une veine radiculaire ou cérébelleuse.

- Le nerf accessoire (XI) : 1l est composé de deux racines, une inférieure spinale qui nait du
cordon latéral en avant de la ligne d’émergence des racines spinales dorsales jusqu’au
voisinage du quatriéme segment médullaire. Cette racine passe devant 1’origine médullaire

du premier nerf cervical, puis dans le foramen magnum en arri¢re de I’artére vertébrale.

Une racine supérieure cranienne située a la partie supérieure du sillon collatéral est composée
de trois a cinq filets radiculaires et séparée des filets du nerf vague par un petit tronc veineux.
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Figure 14. Espace des nerfs mixtes : voie rétrosigmoidienne gauche [61]

B- L artere cérébelleuse postéro inférieure PICA :

La PICA est I’¢lément artériel le plus en rapport avec les nerfs. Lorsque cette artére nait soit
de I’artere basilaire (XI) ou du segment extradural de I’artére vertébrale, 1’artére n’aura

aucun contact avec les nerfs mixtes (Figurelb).

En revanche, si elle nait du segment latéro- ou pré médullaire de 1’artére vertébrale, 1’artére
pourra alors passer a travers les filets du IX entre le IX et le X, a travers les filets du X entre

le X et le X1 et enfin a travers les filets du nerf accessoire.

La vascularisation des nerfs est assurée par des branches provenant de la PICA. Cette
vascularisation sera assurée par des branches provenant de 1’artére vertébrale lorsque la
PICA nait directement de I’artére basilaire ou du segment extradural de I’artére vertébrale
[60].De méme, la PICA ne donnera aucune perforante pour la partie latérale et antérieure du
tronc cérébral, si elle nait en extradural ou de I’artére basilaire : toutes les perforantes

provenant alors de ’artére vertébrale [60].
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Figure 15. Disposition des nerfs au niveau de I’APC droit avec la PICA et le nerf VI [61]

1V.6.2 Espace du paquet acousticofacial

La connaissance de 1’anatomie du pédicule vasculo-nerveux facio-cochléo-vestibulaire est
d’une importance capitale en mati¢re de chirurgie de I’angle pontocérébelleux, notamment
pour le schwannome vestibulaire, afin de donner toutes les chances au patient de conserver

ses fonctions auditive et faciale [60].
A- Le nerf facial et le nerf cochléovestibulaire (VII et VIII)

Le nerf facial, formé d’une racine motrice et d’une racine sensitive (nommée nerf
intermédiaire) émerge de la partie inférieure du pont et non du sillon médullopontique juste
en dehors du récessus entre 1’olive et le pédoncule cérébelleux inférieur. La veine du

pédoncule cérébelleux moyen, souvent court, entre les deux nerfs.

Le nerf intermédiaire, souvent formé lorsqu’il émerge du pont de plusieurs fascicules est
d’abord en position latérodorsale par rapport au nerf facial, puis devient ventral dans le méat

acoustique interne (Figure 16).

La longueur du VI entre le pont et le porus acoustique varie de 12 a 16mm (en moyenne 13
mm). Le VII et le VIII cheminent dans la citerne pontocérébelleuse avec un feuillet
arachnoidien qui s’invagine jusqu’au fond du méat acoustique interne. Le VII posséde une

coloration tres pale en raison de la pauvreté de sa vascularisation. Celle-ci provient de
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branches proximales nées du segment préméatique de I’AICA, directement de 1’artére

basilaire dans son tiers moyen, du segment postméatique de I’AICA ou de la PICA.

L’artére labyrinthique (auditive) provient toujours de I’AICA en majorité du segment

préméatique (42 %) ou du segment méatique (50 %).
B- L artere cérébelleuse antéroinférieure (AICA):

Les rapports vasculaires du paquet cochléo—vestibulo—facial sont parfaitement connus.
L’ AICA peut décrire une boucle sous les nerfs dans 26 a 52%, entre les nerfs de 36 a 56%,
la présence d’une boucle sous les nerfs ou 1’absence de boucle ne représentant que 2a9%.
Cette boucle peut pénétrer a I’intérieur du méat acoustique dans 14 a 40%suivant les études

[60].

7—CN 41

Vest. N
L 7 /
—Imaf. Vest. S

Figure 16. Espace du paquet acousticofacial : voie rétrosigmoidienne gauche [61]

1V.6.3 Espace trijéminal

A- Les nerfs

- Nerf trijumeau (V): Il émerge du tronc cérébral dans 1’angle pontocérébelleux a la jonction
du pédoncule cérébelleux moyen et du pont parfois masqué par une portion du lobule
quadrilatere [60]. La constitution du nerf est double avec une grosse racine sensitive, ou pars
major, en situation caudolatérale et une petite racine motrice, ou pars minor, au péle
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craniomédial (Figure 17) [60]. La vascularisation du V [60].est assurée par 1’artére pontique
supérolatérale branche de I’artére basilaire et par une branche pédonculocérébelleuse
branche de I’AICA (75%).

-Nerf trochléaire (IV) : Le nerf trochléaire (1V) est le seul nerf qui émerge de la face dorsale
du tronc cérébral. Classiquement, il nait un peu en arriere et au-dessous des colliculi

inférieurs.

Son émergence est paramédiane, située immédiatement en dehors d’une petite fossette
criblée de minuscules orifices, nommée fovea perforata. A son émergence, le nerf est
généralement constitué de deux ou trois radicelles qui s’unissent pour donner le tronc du

nerf.

Chivus

AN C.A.

——

Figure 17. Espace trijéminale droit : voie rétrosigmoidienne gauche [61]

B- Les vaisseaux

- L’artere cérébelleuse supérieure, qui est une branche du tronc basilaire. Elle contourne la
face latérale du pédoncule cérébral. Elle vascularise la face supérieure du cervelet et donne
des rameaux au pont, a la glande pinéale, a la toile choroidienne du troisieme ventricule et

au velum médullaire inférieur du quatrieme ventricule.
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- La veine pétreuse supérieure (veine de Dandy) longe le bord externe du nerf pour gagner
le sinus pétreux supérieur. Le sang veineux de 1’angle ponto-cérébelleux est drainé donc par

les veines pétreuses supérieures qui se jettent dans le sinus pétreux supérieur.

- Le complexe veineux pétreux constitué par la veine du sillon bulbo-protubérantielle, la
veine de la fissure bulbo-cérebelleuse, la veine du pédoncule cérébelleux moyens et la veine
de la fissure ponto-cérébelleuse, forment une boucle veineuse toute autour de la racine du

nerf trijumeau (Figure 18) [61].

Figure 18. Disposition des vaisseaux dans I’APC gauche [61]

En conclusion : La connaissance de I’anatomie de 1’os temporale et de I’angle
pontocérébelleux est donc d’une importance capitale en matiére de chirurgie du schwannome
vestibulaire.Elle constitue la base des différentes voies d’abords (Rétrosigmoidienne

transméatale, translabyrinthique, rétrolabyrinthique et suspétreuse).
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V-  HISOLOGIE DU SCHWANNOME VESTIBULAIRE :

Les SV unilatéraux sont sporadiques alors que les bilatéraux sont des schwannomes
familiaux associés au gene NF2 et ont le trait caractéristique distinctif de la neurofibromatose
type 2 [62-64]. Les SV Kystiques sont différents des deux formes (Solide sporadique et

neurofibrome) sur le plan histologique.

L’aspect histopathologique du SV (Figure 19, 20,21) est caractérise par une combinaison de
zones densément peuplées de cellules fusiformes allongées possedant trés peu de cytoplasme
et dont les noyaux allongés sont disposés en faisceaux, en tourbillons ou en palissades
caractéristiques (Antoni A), mélangés a des zones de cellules a petits noyaux vacuolés, peu
compactés (Antoni B).

En plus de ces cellules, on retrouve également 1’épaississement hyalin des parois des
vaisseaux sanguins, des dépdts d'hémosidérine périvasculaire, et des foyers de noyaux

palissadant (corps de Verocay) [65].

La coloration Immunohistochimique positif au S-100 est typique des cellules de
Schwann.bien différenciées [66].

Figure 19. Aspect histologique d’un schwannome vestibulaire bi phasique : Antoni A et B [65]
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Figure 20. Aspect histologique d’un schwannome vestibulaire de type «Antoni A» avec des

cellules disposées en palissade (Whorls de Verocay) [65]

Figure 21. Aspect histologique d’un schwannome vestibulaire de type «Antoni B» avec une

faible densité cellulaire et un polymorphisme nucléaire [65].

La coloration immunohistochimique Ki-67, qui peut étre utilisée pour analyser la croissance
du SV, mobilise un anticorps monoclonal pour évaluer la fraction de croissance des cellules
normales et celle des populations de cellules néoplasiques [67-68]. Le Ki-67 est un antigéne
présent dans la seconde moitié de la phase G1 du cycle cellulaire, et se colore plus
intensément pendant les phases S (synthése).L'indice Ki-67 est estimé comme le pourcentage
de noyaux cellulaires colorés (antigene marqué Ki-67) parmi tous les noyaux visibles par
champs. La norme actuelle soutient que la dysplasie tombe généralement en dessous d'un
indice Ki-67 de 3 %, et la néoplasie est supérieur a 3 % [69]. Grace donc a la coloration au
Ki-67, le potentiel de prolifération peut &tre mesuré.
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Les schwannomes kystiques se forment a partir d’un tissu de type B d’ Antoni, produisant du

liquide myxoide dans des microkystes (Figure 22).

Ces derniers se réunissent et forment de véritables kystes repoussant a la périphérie un tissu

de type A, formant la membrane du kyste qui est positive a la protéine S100 lors des tests

d’immunohistochimie (Figure 23).

[65]

Figure 23. La réactivité positive de la paroi du kyste du SV a la protéine S100 [65]
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VI- ETIOPATHOGENIE DES SCHWANNOMES
VESTIBULAIRES KYSTIQUES

Les SV de la forme unilatérale, tout comme ceux de la NF2, ont une présentation anatomique

et clinique similaire. Ils ont également une physio pathogénie génétique semblable.

Le gene de la NF2 est situé sur le chromosome 22 (22g12) et produit une protéine connue
sous le nom de « Merline » ou Schwannomine. Elle possede une action cellulaire
antiproliférative (suppresseur de tumeur), et donc, la perte du contréle de la prolifération
cellulaire aboutit a I’apparition puis la croissance d’un SV. Les SV et le syndrome NF2 ont

alors une relation physiopathologique étroite qui est liée a la perturbation du géne NF2.

Ce dysfonctionnement bi allélique du géne NF2 est a I’origine de la transformation
néoplasique et entraine ainsi le développement d’une tumeur dans sa forme solide ou

kystique.
L’existence de la forme kystique de SV est expliquée par plusieurs mécanismes [4, 5]:

- La Dégénérescence tumorale

Des études immunohistochimiques ont montré que les schwannomes vestibulaires kystiques
se forment a partir d’un tissu de type B d’ Antoni qui produisent un liquide myxoide dans des
microkystes. Ces derniers se réunissent et forment de véritables kystes repoussant a la

périphérie un tissu de type A, formant la membrane du kyste.

- La croissance tumorale rapide

L’activité de prolifération tumorale exprimé par le Ki 67 est plus faible dans la portion
charnue des schwannomes kystiques que dans celles des lésions solides et I’augmentation
du volume du kyste est favorisée par un gradient de pression osmotique entre le contenu du

kyste et le milieu plasmatique sanguin par l'altération de la barriére hémato-tumorale.

- La concentration élevée de la « matrix metalloproteinase 2 »

C’est une protéine protéolytique qui est retrouvé a des proportions trés éleves dans les SV

Kystiques. Cette enzyme, joue un role important dans la formation et 1’augmentation du
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volume du kyste ; elle est également responsable des adhérences de la tumeur aux structures

neurovasculaires.

- Le saignement intra tumoral

Un saignement occulte et répétitif sous forme de microhémorragies intra tumorales

participant a la formation des kystes.

De nombreuses autres études se sont intéressées a croissance des SV in vitro et in vivo, afin
d’apprécier le pourcentage de cellules en réplication (phase S).Ces études incluent des tests
immunohistochimiques, une perfusion de 5-bromodésoxyuridine en préopératoire ou une

analyse cytométrique en flux.

La croissance tumorale et le taux de cellules en réplication dans les SV sont variables mais
globalement lents. Généralement, seulement 0,1 a 3 % des cellules se trouvent dans la phase
S [36, 37].

Bien que les tumeurs se développent a des rythmes différents, les taux de croissance ont

tendance a étre constant pour une tumeur donnée [38].

La relation entre le taux de croissance de la tumeur et la symptomatologie du patient ne sont
pas parfaitement corrélés [39], et il n'y a aucune preuve que les SV ont des taux de croissance

variables en fonction de I'age du patient [40].

Les SV kystiques et les tumeurs qui subissent une hémorragie suite a un traumatisme ou un

effort physique constituent une exception aux modeéles de croissance typiques.

Lorsqu’on considére I’histoire naturelle clinique, les deux facteurs les plus importants sont

donc la croissance de la tumeur et les changements auditifs.

Pour les lésions qui sont découvertes fortuitement et qui n’ont pas été traitées, I’imagerie de

contréle est utilisée pour surveiller la croissance.

Nedzelski et al (1992) ont trouvé que le taux de croissance moyen est de 1,1 mm par an
(extrémes 0,5 a 9,8 mm) chez 50 patients [41].
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De méme, Selesnick et Johnson (1998) ont constaté un taux de croissance tumorale moyen
de 1,8 mm par an (avec des extrémes de 0,5 et 3 mm par année) dans une méta-analyse de
508 patients [42].

Des résultats d’une enquéte ont rapporté un taux de croissance compris entre 0,4 mm et 2,1

mm par an [43-49].

Bien qu'il n'y ait pas de consensus, la plupart des auteurs définissent les taux de croissance
normaux comme étant compris entre 1 et 2 mm par an et des taux de croissance rapides de

4 mm ou plus par an [32, 48, 49].

Ainsi, méme si la croissance des tumeurs individuelles est variable, la plupart des lésions se

développent lentement.

Les patients atteints de SV kystique présentent des taux de croissance tumorale plus élevés,
en particulier chez les patients jeunes [50], ce qui peut entrainer des symptomes plus marqués

au moment du diagnostic [51].

Stangerup et ses collegues ont examiné un groupe de tumeurs sporadiques non-NF2 de 1975
a 2005.Ce groupe comprenait 552 patients dont les tumeurs ont été suivies avec au moins
une imagerie de contr6le et avec un suivi moyen de 3,6 ans. Les tumeurs initialement
confinées au CAI ont présenté un taux de croissance de 17 % alors que celles présentes

initialement dans I’ APC ont affiché un taux de croissance de 28% [52].

Il est intéressant de noter que dans les deux groupes, la croissance s'est produite au cours des
2 premiéres années d'observation et aucune croissance tumorale n'a été observée dans 1’un

ou I’autre groupe quand la tumeur était stable dans les 5 ans suivant le diagnostic [52].

Tschudi et coll (2000) ont également constaté que si une progression tumorale était mise

évidence, cela se produirait tot pendant la période de suivi [47].

Battaglia et coll (2006) ont decouvert que les SV les plus petits avaient un indice plus faible
de progression par rapport aux SV plus larges (39 % contre 61 %), ce qui est similaire, mais

a des taux supérieurs par rapport a par Stangerup et al(2006) [43, 52].
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D'autres auteurs ont démontré des relations similaires entre la taille lors de la présentation et

le potentiel de croissance [44, 53].

La croissance tumorale n’est pas toujours constante. Plusieurs auteurs ont constate aussi que
le SV peut subir plusieurs types de changements, notamment une régression, un arrét de
croissance, une croissance suivie par un arrét de croissance, une non croissance suivie de

croissance ou une croissance continue [32, 45-47, 52].

Globalement, méme si certaines tendances existent, la seule tendance fiable, qu’on devrait
retenir est que si la croissance d'une lésion est observée, elle se poursuivra lentement, et
I’augmentation rapide du volume des schwannomes vestibulaires kystiques pourrait
s'expliquer par une augmentation du volume des kystes plus que par une augmentation du

taux de croissance des cellules tumorales [4].
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VIl- DIAGNOSTIC DES SCHWANNOMES VESTIBULAIRES
KYSTIQUES

VI11.1 Manifestations cliniques

La majorité des SV naissent dans le CAl et avec une croissance progressive, ils s'étendent
médialement dans la citerne de I’APC et commencent a interagir avec les éléments nerveux
et vasculaires environnants. Les SV Kystiques et solides passent par les mémes étapes
cliniques, sauf que la symptomatologie est rapidement progressive dans les SV kystiques en

rapport avec leur croissance plus accélérée.

La durée moyenne d’installation des symptomes dans les SV kystiques est de 16 mois a 2
ans [95].Elle traduit généralement une compression du tronc cérebral, du cervelet ou une

souffrance des nerfs craniens.

Il est donc plus utile d’envisager les manifestations cliniques en fonction de la taille de la
tumeur et de son extension, intraméatale, cisternale, comprimant le tronc cérébral ou au stade
tardif.

VII1.1.1 La phase intraméatale:

Lorsque la tumeur est entierement dans le CAl, les symptdmes incluent généralement une

perte de l'audition, des acouphénes et des vertiges voire une instabilité.

La perte auditive est la manifestation la plus courante des SV avec environ 95 % des patients

présentant au moins un certain niveau de perte auditive [70].

La compression et I’infiltration des fibres nerveuses cochléaires et/ou une altération de
I'apport sanguin au nerf cochléaire ou a la cochlée sont les mécanismes les plus probables

de la perte auditive.

Bien que toute configuration soit possible, la perte auditive associée aux SV de cette taille
est généralement unilatéral, progressif et affecte les seuils de haute fréquence de la

perception de la parole [71].
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Les variations existent, et elles incluent différents modeles de perte d’audition. Une perte
auditive soudaine peut survenir a cause d’une dévascularisation aigue du nerf cochléaire.

Rarement, une audition normale est retrouvée.

Avec I’imagerie de haute résolution de plus en plus disponible, les observations de l'audition
normale deviennent plus répandues puisque le diagnostic précede les dommages induits par

la tumeur aux structures nerveuses ou a I’oreille interne [72].

VI1.1.2 La phase Cisternal :

Celles-ci sont définies lorsque la tumeur se trouve en dehors des limites du CAl et envahit
la citerne de I’APC.

La présence de la tumeur au niveau cisternal peut déplacer les nerfs craniens VII et VIII et
I'artére cérébelleuse antéro-inférieure. Une perte auditive peut survenir en raison d'une
compression et d'une infiltration du nerf auditif et/ou compression des vaisseaux

labyrinthiques [70].

Les épisodes de vertige ont tendance a étre moins fréquent dans les tumeurs cisternales, mais

les symptdmes de déséquilibre ont tendance a étre plus répandue.

Les lésions progressives des nerfs vestibulaires sont en cause de changements plus
substantiels dans la signalisation périphérique vers le systéme vestibulaire central,les

vertiges deviennent donc moins fréquents.

Cependant, une légere baisse de la fonction vestibulaire périphérique se produit encore
lentement au fil du temps et empéche la compensation centrale. Ce manque de compensation

peut donner l'impression d’instabilité.

VI1.1.3 La Compression du tronc cérébral :

La tumeur entre en contact avec le tronc cérébral et peut méme le déplacer.

Les symptomes peuvent inclure une atteinte du trijumeau, des céphalées occipitales, des

tremblements intentionnels voire une ataxie cérébelleuse.
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La compression de la partie cisternale du nerf trijumeau ou le ganglion de Gasser peut
entrainer une diminution de la sensibilité ou des paresthésies dans le territoire V2.Avec une
augmentation de la taille tumorale, Les symptdmes progressent jusqu'a impliquer les

divisions inférieures et supérieures du nerf trijumeau.
En outre, le réflexe cornéen peut devenir diminué ou absent.

Une névralgie du trijumeau peut étre le symptome prédominant d’un SV. Généralement, le
déplacement tumoral d'un vaisseau voisin vers la zone d’émergence du nerf trijumeau est a

I'origine de cette douleur.

Le vaisseau incriminé est le plus souvent l'artere cérébelleuse supérieure ou la veine
pétreuse. Le traitement pharmacologique non chirurgical (par exemple carbamazépine) peut

aider a contréler des symptomes similaires a la névralgie du trijumeau traditionnelle.

Le nerf facial est moins fréquement touché que le trijumeau, pourtant il est directement au
contact de la tumeur, son atteinte est de 1’ordre de 6 & 10 % des cas [73]. 1l s’agit d’une
paralysie de type périphérique intéressant aussi bien le territoire du facial inférieur que celui

du facial supérieur.

Elle est discréte et n’apparait que tardivement. Il y a une correspondance anatomo-clinique
entre la fréquence de la paralysie faciale et le volume tumoral, ainsi pour une petite tumeur
intraméatale sa fréquence est de 3% et pour une tumeur volumineuse elle est de 26% des cas
[70].

Des céphalées occipitales imputables a la tumeur sont présentes chez 20 % des patients
atteints de tumeurs mesurant entre 1 et 3 cm de diamétre, et chez 40 % des patients

présentant des tumeurs supérieures a 3 cm de dimetre [74].

Les tremblements intentionnels et I'ataxie cérébelleuse sont deux symptdmes causes par

compression progressive du pédoncule cérébelleux moyen et du cervelet.

Comme la compression du tronc cérébral s’accompagne d’une augmentation significative
de la tumeur, ces symptdmes ont tendance a survenir tard dans I’histoire naturelle des

schwannomes vestibulaires.
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VII.1.4 Le Stade tardif :

A ce stade les tumeurs provoquent des lésions profondes du tronc cérébral et du quatriéme
ventricule. Les manifestations cliniques évoquées précédemment s’aggravent, y compris les

symptémes du trijumeau, la détérioration de la démarche et les céphalées.

La croissance tumorale peut progresser jusqu’a provoquer une absence totale de sensibilité

faciale. En plus, une atrophie des muscles masticateurs.

La démarche se détériore a mesure que les voies cérébelleuses homolatérales sont

impliquées.

Des céphalées généralisées peuvent étre présentes en cas d'hydrocéphalie. De méme, chez
les patients atteints de SV et pressentant des céphalées, I’hydrocéphalie n’en est la cause que

dans une minorité de cas [75].

De nouveaux symptémes peuvent également se développer a un stade plus avancé,
notamment une perte visuelle, une atteinte des nerfs craniens, une atteinte des voies longues

et méme un déces.

La perte visuelle est causée par une augmentation de la pression intracranienne conduisant a
un cedéme papillaire, puis une atrophie optique, et donc une perte de la vision périphérique,

le développement d’une vision en tunnel et éventuellement la cécité.

Le dysfonctionnement des nerfs mixtes, tels que la dysphonie, la dysphagie, les fausses
routes, la faiblesse de I'épaule ou du bras, et la faiblesse ou la désarticulation de la langue
sont des signes de gravité chez les patients atteints de SV. Si ceux-ci sont trouves,
I’exploration d’un schwannome concomitant du foramen jugulaire ou d'autres lésions est

justifiée.

Les signes des voies longues, comme 1’hémiparésie controlatérale, sont rares. Les fonctions
motrices et sensorielles des extrémités sont généralement intactes, méme si le tronc cérébral

est comprimé.

Ce stade tardif n’est pas 1ié¢ a ’hydrocéphalie associée a un SV, dont la cause n’est que

rarement obstructive.
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L’hydrocéphalie est le plus souvent communicante par défaut de résorption du liquide
cérébrospinal secondaire a une hyper-protéinorachie, et donne un tableau proche de I’HPN

indépendamment de la taille tumorale.

Enfin, la mort peut survenir, elle due a une hernie amygdalienne ou une insuffisance

respiratoire.

VII.1.5 Les formes clinigues

Méme si la classification de la tumeur selon sa localisation, intraméatale, cisternale,
compressive du tronc cérébral, ou géante a un intérét clinique. On peut noter des exceptions

a ce systeme. Il existe des variantes dans I'implication du CAl, qui peut ne pas étre envahit.

La forme de la tumeur dans la citerne varie également, et peut provoquer des symptdmes
variables de compression du tronc cérébral. Si la tumeur grossit davantage
médiolatéralement, le patient peut présenter des symptémes de compression du tronc
cérébral qui sont hors de proportion pour la taille de la tumeur et si le SV se développe plus

antéropostérieurement, le patient aura moins de symptémes compressifs.

L’hémorragie kystique ou intratumorale peut provoquer des symptomes focaux et cela

dépend de I'endroit ou se produit I'effet de masse.

De plus, une hémorragie intra tumorale peut provoquer une détérioration neurologique
soudaine, se manifestant par une perte de l'audition, une atteinte des nerfs craniens V et VII,
une dysphonie et parfois une somnolence et des signes des voies longues (syndrome de
I’APC). L’hémorragie extra tumorale, causée par rupture d’un vaisseau ou d’un Kkyste
hémorragique, est extrémement rare et se présente généralement comme une hémorragie

sous-arachnoidienne.

Enfin, une paralysie faciale franche ou un spasme de 1’hémiface sont des symptdmes trés
rares du SV. C'est quelque peu surprenant compte tenu de la proximité et du parcours
canalaire partagé avec le nerf cranien VIII. Cependant, une faiblesse subtile est souvent
détectée par électromyographie peut étre présente chez un petit nombre de patients

présentant une fonction nerveuse faciale tout a fait normale [76].
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VI11.2 Examen physique et neurologique

Comme toute maladie, 1’évaluation du SV commence par un interrogatoire complet & propos

des antécédents et un examen physique bien mené. L'interrogatoire se concentre sur des

symptémes tel qu’une dysphagie, une dysphonie, une baisse de 1’acuité visuelle, une perte

auditive, des acouphénes, des céphalées ou des paresthésies. Des antécédents familiaux

doivent étre recherchés spécifiguement en ce qui concerne la perte auditive ou des

syndromes tumoraux (par exemple, NF2).

L'examen physique se concentre sur une evaluation neurologique approfondie, une

inspection detaillée de I'oreille et des tests de la fonction cérébelleuse et vestibulaire. Le

tableau 1 ci-dessous répertorie les nerfs craniens et les manceuvres typiques pour tester leur

fonction.
Tableau 1. Manceuvres d’examen des nerfs crianiens.

No | Nerf cranien Manceuvre d’examen

I Olfactif Changement du gott ou de I’olfaction

I Optique Examen ophtalmologique complet y compris 1’acuité visuelle et le
champ visuel

11 | Oculomoteur Examen complet des yeux a la recherche d’un ptosis, la réactivité des

Commun pupilles a la lumiere et 1’accommodation et des mouvements

oculaires

IV | Trochléaire Mouvement des globes oculaires

V | Trijumeaux Tester la force du muscle masseter et la sensibilité des 3 branches

VI | Abducens Mouvement des globes oculaires

VIl | Facial Observer la symétrie de la face au repos, tester les groupes
musculaires spécifiques (hausser les sourcils, fermer les deux yeux,
sourire, gonfler les joues, pincer les lévres et froncer les sourcils)

VIl | Vestibulo- Test de I'audition globale (frottement des doigts ou murmure de deux

Cochléaire syllabes, et I'équilibre (Romberg, démarche, etc.)

IX | Glossopharyngé | Testé avec le nerf vague en évaluant I'élévation du palais

X Vague Evaluer 1’élévation du palais, en mettant I’accent sur la symétrie

X1 | Spinal Hausser les épaules contre la résistance, tourner la téte contre la
résistance, soulever complétement le bras au-dessus de la téte pour
isoler le nerf cranien XI

X1l | Hypoglosse Demander au patient de sortir la langue et de la déplacer d’un coté a
I’autre
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La peau de la téte et du visage doit étre inspectée a la recherche de nodules et des
changements de pigmentation qui pourraient indiquer une tumeur génétique syndromique

(par exemple, neurofibromatose type 1) ou des cicatrices chirurgicales.

Les yeux sont observés par un regard spontané a la recherche d’un nystagmus et les

mouvements oculaires sont systématiquement testés dans les six directions cardinales.

VI1.2.1 Le nerf cochléaire

Une hypoacousie de perception a 1’épreuve de Weber latéralisée vers 1’oreille saine et

I’épreuve de Rinne est positive.

VI11.2.2 La fonction vestibulaire

Un déficit vestibulaire unilatéral peut entrainer un nystagmus a secousses horizontal et fixe
vers le coté sain apres avoir secoué la téte. On pense que cela est le résultat d'un stockage

vestibulaire anormal sur le cbté atteint.

Le nystagmus spontané résulte d'une atteinte vestibulaire périphérique unilatéral, il est
généralement horizontale, mais on peut trouver également un nystagmus changeant, appelé
nystagmus de Bruns. Cela est dd a la compression du flocculus du cervelet, s’il est trouvé,

cela indique une importante compression du tronc cérébral.

Un test Fukuda est réalisé en demandant au patient fermer les yeux et étendre les bras en
avant, paumes vers le haut. Le patient fait ensuite 50 pas sur place tout en essayant de rester
au point de départ. 1l est positif si un patient tourne a plus de 45° du centre ou s'écarte de
plus de 1 metre latéralement. Dans le cadre d’une Iésion vestibulaire périphérique
unilatérale, le patient va dévier vers le c6té de lésion [77, 78]. Le Romberg démontrera une

chute vers le cété de la Iésion quand les yeux sont fermés.

VI1.2.3 Le Nerf trijumeaux :

La sensibilité est testée sur les trois régions des divisions du nerf trijumeau avec une attention
particuliére a la sensibilité au niveau de l'oreille et le CAE. Le reflexe cornéen est apprécié
et enfin une paralysie de la branche masticatrice, peut entrainer une déviation de la machoire

du c6té de la tumeur dans de rares cas.
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VI1.2.4 Le nerf facial :

La fonction du nerf facial doit étre évaluée et documenteée, elle est typiquement accompli en

utilisant la classification de House & Brackmann (H&B) (Tableau 2) [79, 80].

Le signe de Hitzelberger est une diminution de la sensibilité de la face postérieure du conduit

auditif externe en raison de la composante sensorielle du FN sur cette zone [81, 82].

Cela devrait faire suspecter une lésion atypique du CAI ou une un SV volumineux. La
paralysie faciale ou la présence de spasmes est rarement retrouvé et fait craindre une tumeur

nerf facial ou une Iésion plus agressive du CAl comme un lipome ou une métastase d'une

tumeur maligne a distance.

Tableau 2. Classification de HOUSE & BRACKMANN de la paralysie faciale [79]

Grade

Description

Normal

Mobilité normale

Il
Dysfonction Iégere

Général — Légeére faiblesse. Eventuelle syncinésie légére.
AU repos, visage et tonus symétriques.
Mobilité — Front : fonction normale & subnormale
CEil : fermeture compléte sans effort
Bouche : |égére asymétrie

1]
Dysfonction modérée

Général - Asymétrie du visage non défigurante. Syncinésies,
contfractures ou spasmes modérés.
AU repos, visage symétrique et tonus normail.
Mobilité — Front : hypomobilité Iégére & modérée
Cxil : fermeture compléte avec effort
Bouche : légére faiblesse lors d'effort maximal

\Y
Dysfonction modérée a sévere

Général - Faiblesse évidente et/ou asymétrie défigurante.
AU repos, visage symétrique et tonus normal.
Mobilité — Front : immobilité
CEil : fermeture incompléte
Bouche : asymétrie lors d'effort maximal

\%
Dysfonction séveéere

Général - Mouvement a peine perceptible.
AU repos : asymétrie.

Mobilité — Front : immobilité
CEil : fermeture incompléte
Bouche : léger mouvement

VI
Paralysie

Aucun mouvement
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VI1.2.5 Les nerfs mixtes

Les nerfs mixtes doivent étre inspectés, en particulier une diminution du réflexe nauséeux
(CN IX et X), une élévation asymétrique du voile du palais (CN X) et de la langue (CN XII).
Les atteintes des nerfs mixtes sont rares, méme en cas de SV volumineux, s’ils sont touchés

précocement, on devrait suspecter une deuxieme Iésion ou d'une autre Iésion de I'APC.

VI11.2.6 La démarche et la posture

La démarche et la posture doivent étre examinées. Des tests d'équilibre et des tests

vestibulaires au chevet du malade doivent étre effectué.

Le test de Romberg qui est effectué en demandant au patient de se tenir debout, les pieds
joints, les bras le long du corps, le balancement du corps est évalué avec les yeux ouverts et

fermés.
La démarche est examinée en faisant marcher le patient a différentes vitesses dans une salle.

VI1.2.7 La coordination

Les tests cérébelleux comprennent des tests de mouvements rapides et alternés et des tests

de coordination.

Un exemple de test de coordination consiste a demander au patient de toucher le bout de
son nez puis rapidement de toucher I'index de I'examinateur. L'examinateur déplace I'index

cible vers un nouvel emplacement a chaque tentative.

Lors de I'évaluation du cervelet, un dysfonctionnement du pédoncule cérébelleux ou cervelet

peuvent entrainer une adiadococinésie avec une dysmétrie aux tests de coordination.

VI11.2.8 Les nerfs oculomoteurs

Les paralysies de 1’oculomotricité, telles que celles affectant les nerfs craniens Il1, 1V et VI,
impliquent une lésion volumineuse avec un envahissement massive de I’APC ou du sinus

caverneux, ou d’une atteinte neuropathie.
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Les résultats de 1’examen physique sont généralement pathologiques en cas d’évolution

avancée de la maladie.

Un examen détaillé de I'oreille doit étre effectué avant toute intervention chirurgicale. L'otite
moyenne ou externe doit étre traitée médicalement et résolue avant la chirurgie. L'otite
moyenne chronique suppurée avec ou sans cholestéatome doit étre éradiquée avant la
chirurgie car les deux sont des infections chroniques et peuvent prédisposer a une infection

du site opératoire par des germes atypiques et difficiles a traiter.

Enfin, si la fonction auditive de I'oreille controlatérale est menacée, par un cholestéatome ou
un néoplasme, cela doit étre traité et stabilisé avant I'ablation du SV pour éviter la possibilité
d’une surdité bilatérale. 1l y a bien sOr des exceptions (par exemple, les SV géants avec une
décompensation aigué due a une compression du tronc cérébral) ; cependant, le fait est que
le médecin traitant doit examiner l'oreille controlatérale avant l'intervention afin de

maximiser capacités auditives et de communication résiduelles du patient en postopératoire.

VI11-3- Examens complémentaires

VI1.3.1 L’audiométrie

Des tests d’audition doivent étre effectués chez chaque patient ils sont primordiaux
lorsqu'une approche de préservation de I’audition est prévue, et sont aussi des eéléments

décisionnels pour la stratégie chirurgicale.

Ces tests incluent 1’audiométrie tonale (PTA pure tone average) et 1’audiométrie vocale

(SDS speech reception score).
A- Audiométrie tonale :

Elle étudie le seuil de perception d’un son pur. Les résultats sont reportés sur un graphique

appelé audiogramme tonal.
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Lorsque les deux courbes sont superposées et situées a 0 dB de perte, I’audition est normale
(Figure 24). Lorsque la courbe osseuse est abaissée, il s’agit d’une surdité de perception

mettant en cause 1’oreille interne ou le nerf auditif [83].
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Figure 24. Audimétrie tonale d’un patient avec une fonction auditive normale [83]

Stangerup et ses collegues ont démontré dans une série de rapports, qu’il existe un déclin de
la fonction auditive au fil du temps, a la fois en détection de tonalité pure et a la

discrimination de la parole [54-56].
B- Audiométrie vocale :

L’audiométrie vocale étudie ’intelligibilité. Le patient écoute en champ libre ou sur des
écouteurs des mots mono ou bi-syllabiques, ou de phrases a différentes intensités pour les

répéter ensuite.

On rapporte sur un graphique le pourcentage de mots correctement répétés pour établir une

courbe d’intelligibilité.
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Le seuil d’intelligibilité correspond a I’intensité sonore nécessaire pour obtenir 50 % de

bonnes réponses.

Il est en géneral superposable & la moyenne des seuils obtenus en audiométrie tonale aux
fréquences 500, 1000 et 2000 Hz, dites «conversationnelles» [83].

L’audiométrie vocale révele fréquemment un seuil et un pourcentage de discrimination plus

perturbés que ne le laisserait penser 1’audiométrie tonale (Figure 25).
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Figure 25. Différents aspects de I’audiométrie vocale [83]

Des systemes de classification auditive ont été développés, tels que ceux répertoriés dans le
(Tableau 3) [84-86].

Ceux-ci peuvent étre utiles pour déterminer si une préservation auditive est une priorité

chirurgicale et pour la documentation des résultats auditifs aprées le traitement.
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Tableau 3. Classifications de I’atteinte de la fonction auditive [86]

Classification SDS PTA
(%0)

Gardner-Robertson

I 70-100 0-30

I 50-69 31-50

Il 5-49 51-90

AV 14 >01

V 0

AAO-HNC CHE

A 70-100 0-30

B 50-69 31-50

C >50 >50

D <50 >50

Word Recognition Score

I 70-100

I 50-69

Il 1-49

v 0

*SDS : Speech discrimination *PTA : Pure tone average *AAO-HNC : American association of head and neck

surgery

Stangerup et ses collegues ont démontré dans une série de rapports, qu’il existe un déclin de
la fonction auditive chez les patients atteints de SV, a la fois en détection de tonalité pure

qu’a la discrimination de la parole [54-56].

Elliott et coll de I'académie américaine d'oto-rhino-laryngologie et de la chirurgie de la téte
et du cou (AAOHN) ont démontré des résultats meilleurs a long terme de la fonction auditive
chez les sujets moins atteints au moment du diagnostic par rapport a ceux atteints plus

séverement au moment du diagnostic [57].

42



DIAGNOSTIC DES SCHWANNOMES VESTIBULAIRES KYSTIQUES

VI11.3.2 Les tests électro physiologiques auditifs

Les potentiels évoqués du tronc cérébral, les potentiels évoqués auditifs ou
I'électrocochléographie (ECoG), n'ont pas de réle significatif dans le diagnostic du SV car
ces tests ont été remplacés par I’imagerie en coupe transversale. Cependant, ils ont un role a

jouer en peropeératoire lorsque la préservation de l'audition est tentée

V11.3.3 Les exploration de la fonction vestibulaire

Le nerf vestibulaire supérieur innerve le CSC latéral, qui est le CSC qui est testé lors de la

video nystagmographie en utilisant une stimulation bi thermique des oreilles.

La stimulation thermique augmente les courants de convection au sein du CSC et
I'endolymphe commence a tourner ; cette rotation entraine une déformation de la cupule du
CSC et altére la signalisation vers le SNC (stimulation par le froid = nystagmus vers I'opposé

; stimulation chaude = nystagmus du méme coté).

Par conséquent, si une réponse normale est notée lors du test, alors cela peut indiquer que le
nerf vestibulaire inférieur est principalement impliqué ou que la tumeur est trés petite. Ceci
est important en termes de préservation de I’audition, comme des études ont montré que les
tumeurs du nerf vestibulaire inférieur ont des résultats de préservation auditive moins
favorable [87-89]. Cependant, des études ont également montré que la précision de la

nystagmographie dans la prédiction de I'origine de la tumeur est faible [87, 90].

D’autres tests du systeme vestibulaire périphérique, y compris posturo graphie dynamique
contrdlée et les potentiels évoqués vestibulaires myogéniques cervicaux et oculaires peuvent
étre exploités mais ont peu d’utilité dans le diagnostic et le processus de prise de décision

dans du traitement des SV.

VI11.3.4 L.’imagerie

Le diagnostic précoce joue un réle important dans le pronostic des SV, en particulier en cas

de détection de petites tumeurs.

Auparavant, il existait plusieurs techniques tel que la radiographie du rocher, la

ventriculographie lipiodolée, la pneumoencéphalographie gazeuse, la tomographie a
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balayage complexe et méme I’angiographie vertébrale. Ces examens permettaient d’avoir
une idée sur d’opacification tumorale, les modifications anatomiques et les déplacements

vasculaires engendrés par la tumeur.

De nos jours I'IRM est I'examen radiologique de choix pour évaluation de SV. Bien que
I'IRM soit la référence en matiere de diagnostic et de chirurgie planification, la
tomodensitométrie (TDM) est également un outil de diagnostic important pour évaluer

I'anatomie osseuse.

Lorsque l'anatomie vasculaire par rapport au VS est peu claire ou potentiellement
problématique, un angioscanner ou une angio RM doivent étre réalisés pour faciliter la

planification chirurgicale.
A- LaTDM

La tomodensitométrie est utile pour montrer la modification au niveau de la base du créne,
ces modifications sont essentiellement osseuses (Figure 26), telle que I'élargissement du

CAL I’érosion du rocher et procidence du coude du sinus sigmoide et du golfe de la jugulaire.

Elle trouve également tout son intérét dans le diagnostic et le suivi de 1’hydrocéphalie liée

au SV.

Figure 26. TDM en fenétres osseuses montrant I’anatomie de la mastoide et du rocher [138]
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Les SV sont iso denses a la TDM sans injection (Figure 27).

Ils montrent un rehaussement principalement homogéne, bien qu’un rehaussement
hétérogeéne apres I’injection du produit de contraste ne soit pas rare surtout dans la forme

kystique.

L’hydrocéphalie est souvent communicante avec une dilatation tétraventriculaire.

Figure 27. Aspect scannographique d’un schwannome vestibulaire Kystique droit associé a

une hydrocéphalie [96]
B- L’IRM

Est I’examen de choix dans le diagnostic et I'évaluation d'un SV et des structures adjacentes.
Les séquences IRM les plus utiles sont celles pondérées en T1, en T2, en T1 avec injection
de gadolinium. Les SV sont iso intenses sur I’IRM pondérée en T1 sans injection. lls se

rehaussent d’une maniére souvent homogéne et rarement hétérogéne (Figure 28).
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Figure 28. Aspect d’un schwannome vestibulaire solide droit sur une IRM T1 sans injection

et T1 avec injection de Gado [138]
Les images pondérées en T2 sont iso-intenses ou hypo-intenses.

La séquence CISS « constructive interference in steady state », est une séquence
d’acquisition en haute résolution qui accentue de I’effet T2. Le LCR apparait encore plus
blanc et permet de bien définir I’interface arachnoidienne entre le SV d’une part, le cervelet
et le tronc cérébral d’autre part et visualise nettement les limites du SV en hypo signal avec

le nerf trijumeau et les nerfs mixtes (Figure 29) [91].

Figure 29. Aspect de schwannomes vestibulaires solide droit et kystique gauche sur une IRM
T2 et T2 CISS [138]
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L’étude de la tomodensitométrie et de 1’imagerie par résonnance magnétique, permet de

classer les SV, en fonction de leur taille :

1- Classification de Koos (Tableau 4) (Figure 30)

C’est une classification morphologique utilisée depuis de trés nombreuses équipes [92].

Tableau 4. Classification de KOOS des SV selon leur taille [92]

Grade KOOS | Description Taille de la tumeur
I Petite tumeur intracanalaire située uniquement dans | < 10 mm

le conduit auditif interne (meat acoustic interne).
I Tumeur  principalement intracanalaire  avec | <20 mm
protrusion (avancée) dans I'angle ponto-cérébelleux,
mais sans contact avec le tronc cérébral.

i Tumeur principalement localisée dans I'angle ponto- | < 30 mm
cérebelleux avec contact avec le tronc cérébral mais
sans compression.

v Grande tumeur avec compression du tronc cérébral | > 30 mm
et des nerfs craniens environnants.

Figure 30. Aspect des schwannomes vestibulaires droits sur une IRM en T1 avec injection de
Gadolinium des 4 grades de KOOS [138]
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2- Classification de Samii

C’est une classification en 6 stades, en fonction de 1’extension du schwannome vestibulaire

dans I’angle pontocérébelleux (Tableau 5) (Figure 31) [93] :

Tableau 5. Classification de Samii des SV selon leur taille [93]

T1 : Intracanalaire

T2 : Accouché dans I’angle

T3a : Dans 1’angle ponto-cérébelleux

T3b : Au contact du tronc cérébral

T4a : Comprime le tronc cérébral

T4b : Dévie le 4éme ventricule

Low grade tumors
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Figure 31. Classification de Samii des SV selon leur taille en 6 stades [93]
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3- Classificationn de la conférence de Tokyo (Tableau 11)

En 2003, la conférence consensuelle de Tokyo sur le schwannome vestibulaire a dégagé

quelques points de convergences [94]:

- Les mensurations doivent étre lineéaires ;

- La portion intracanalaire et extracanalaire sont a évaluer séparement ;
- Il faut utiliser le plus grand diamétre extracanalaire ;

- Les dimensions de la portion intracanalaire ne doivent pas étre ajoutées a celle de la portion

extracanalaire ;

- Il faut noter si le fond du conduit auditif interne est vide (présence de LCR) et si la tumeur

est kystique.
Tableau 6. Classification de TOKYO des SV selon leur taille [94]

Tumeur intra canalaire 0 en extra canalaire

Tumeur extra canalaire Petite 1a10 mm
Moyenne 112420 mm
Modérément grosse 21230 mm
Grosse 31440 mm
Géante >40mm

Noter si le fond du CAl est plein.
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VIII- CLASSIFICATIONS DES SCHWANNOMES
VESTIBULAIRES KYSTIQUES

Le SV kystique est considéré comme un sous-groupe car il a une structure pathologique
différente et une tendance a un comportement biologique plus agressif et imprévisible, en

particulier le SV multikystique ou le SV avec un kyste a la surface [95].

Les critéres pour définir un SV comme kystique sont I’identification du ou des kystes a
I’imagerie, I’identification au cours de I’intervention chirurgicale et la réponse positive de

la membrane du kyste a la protéine S100 lors des tests d’immunohistochimie.

C’est une entité rare qui représente entre 4 et 23% de tous les SV avec une moyenne de 13%
[96], mais qui a toujours suscité un intérét particulier poussant a proposer plusieurs

classifications

Les classifications liées au volume tumoral sont les mémes pour les SV kystiques et solides,
mais celles liées a la structure et ’emplacement du kyste sont exclusivement destinées au

SV Kystiques.

En imagerie et sur les séquences pondérées en T1, le kyste est hypo intense alors que sur les

séquences en pondération T2, il est hyper intense.

Le signal du kyste ne change pas aprés injection de gadolinium tandis que sa paroi se
rehausse, ce qui permet de le différencier des kystes arachnoidien et épidermoide.

L’analyse radiologique et peropératoire des SV kystiques a donné lieu & plusieurs

classifications [95] :

1- La classification de Kameyama [96] en 3 types
Type A : kyste large et unique avec paroi tumorale tres fine.
Type B : kyste large et unique avec paroi tumorale plus epaisse.

Type C : multi kystique.
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2- La classification de Samii [97] en 3 grades

Grade | : pas de kyste

Grade Il : quelques petits kystes

Grade 111 :>50% de la tumeur est kystique

3- La classification de Piccirillo et Sanna

C’est la classification la plus complete, la plus détaillée et la plus utilisée actuellement.

Elle a été proposée avec 2 types (Tableau 6, Figure 32) [98].

Tableau 7. Classification de Piccirillo &Sanna des SV kystiques

Type Siege du kyste & | Sous- | Définition
Epaisseur de la type
paroi
1 Polykystique : multiples petits kystes
avec une paroi kystique épaisse
Central €t paroi 2 | Polykystique : multiples kystes intra-
epaisse tumoraux de taille modérée avec une
paroi kystique épaisse
3 Monokyste : large kyste unique avec
une paroi kystigue fine ou épaisse
1 Antérieur
Périphérique et | 2 Médial
Paroi fine
3 Postérieur
4 Combiné
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Figure 32. Aspect des schwannomes vestibulaires kystiques selon la classification de Piccirillo

&Sanna avec une image IRM correspondant a chaque type [98]
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IX- TRAITEMENT DES SCHWANNOMES VESTIBULAIRES
KYSTIQUES

La gestion des schwannomes vestibulaires Kkystiques est un challenge pour le
neurochirurgien. Il s’agit en général d’une tumeur volumineuse, avec une fonction faciale et

auditive légérement atteintes.

Quelle que soit la consistance du SV, le but du traitement est dans un ordre décroissant des

priorités :

- La préservation du pronostic vital ;
- La conservation du nerf et de la fonction faciale ;

- Etsi possible, la conservation de 1’audition.
IX.1 Les moyens

1X.1.1 Traitement conservateur et la surveillance radio-clinique

La simple surveillance n’est pas indiquée dans les SV Kystiques parce qu’il existe un risque

d’augmentation rapide et importante du volume tumoral.

1X.1.2 Radiochirurgie

Elle est indiquée pour les SV de moins de 30 mm de diamétre dans 1’angle pontocérébelleux
et pour les résidus tumoraux apres chirurgie. Elle permet un contrdle tumoral avec une bonne

préservation de la fonction du facial et de 1’audition [99].

Néanmoins le traitement par radiochirurgie présente un taux d’échec important dans les SV
Kystiques, du fait d’'une augmentation importante de la partie kystique apres le traitement

qui nécessite parfois une reprise chirurgicale [12].
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1X.1.3 La radiothérapie stéréotaxigue fractionnée

Elle est basée sur le fractionnement des doses d’irradiation (3 a 5 Gy/ séance).

La radiothérapie stéréotaxique fractionnée dans les schwannomes vestibulaires kystiques a
donné des résultats mitigés, on a constaté que parfois il y’a méme une augmentation

transitoire du volume kystique précédant une décroissance [95].

1X.1.4 Traitement chirurgical

A- La chirurgie d’exérese

La chirurgie peut sembler plus facile et plus rapide, mais le risque de paralysie faciale et du
traumatisme du tronc cérébral est trés éleve, et ce en raison de plusieurs facteurs, dont le
plus important est I’existence d’adhérences avec les structures vasculaires, le nerf facial et

le tronc cérébral.

Cette adhérence est due & I’absence de plan arachnoidien séparant classiquement les

schwannomes vestibulaires solide des structures neurovasculaires.
Le caractere hémorragique de la portion charnue est un autre facteur non négligeable [96].

Cela explique les difficultés d’exérése des schwannomes vestibulaires kystiques et la

fréquence élevée de la paralysie faciale en postopératoire.

Les récidives des schwannomes kystiques sont donc fréquentes, et la chirurgie itérative n’est
pas toujours la solution en raison des adhérences qui peuvent exister entre la partie tumorale

résiduelle d’un coté et le tronc cérébral et le paquet acousticofacial de 1’autre.
B- Le drainage du kyste

Face a une récidive, Dagain et al. [95] ont proposé un drainage du kyste sous
neuronavigation. La forme mono kystique est la plus accessible au drainage, et ce drain

kysto-péritonéal est mis en place sans valve.

Le suivi des patients draines par Dagain et al, [95] a montré qu’ils ont évolué pendant une

période moyenne de 19.7 mois avec un bon contréle de la symptomatologie.
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C- Traitement de [’hydrocéphalie

L’hydrocéphalie secondaire au Schwannome vestibulaire est le plus souvent communicante
(Figure 33).Elle est plus fréquente et souvent obstructive dans les SV Kystiques [102,176]
et le traitement préopératoire de I’hydrocéphalie dépend de la symptomatologie clinique et

des criteres radiologiques.

L’hypothése pathogénique la plus retenue est celle d’un trouble de la résorption par hyper-
protéinorrachieen rapport avec la tumeur. Bien que trés rarement évaluée en routine, cette

hyperprotéinorrachie est fréquente et dépasse le taux de 1 g par litre.

Figure 33. SV droit avec HDC communicante active et un V4 en place [136]

Théoriguement, le management des schwannomes vestibulaires avec une hydrocéphalie
consiste en I’exérese totale de la tumeur pour libérer les voies d’écoulement du liquide

cephalorachidien [101].

La plupart des auteurs s’accordent a mettre en place un drainage externe 48 heures avant la

chirurgie d’exérese [101].

En postopératoire, dans 87.5% des cas, la symptomatologie clinique en rapport avec
I’hydrocéphalie s’améliore aprés une exérese tumorale totale [101] et dans 12.5% des cas la
symptomatologie clinique peut persister voir méme s’aggraver nécessitant la mise en place

d’une dérivation ventriculaire interne [101].

L’hydrocéphalie peut se développer en postopératoire dans 10,4% des cas [101].
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La ventriculo-cisternostomie (VCS) n’a pas été décrite dans la littérature comme un moyen
thérapeutique de I’hydrocéphalie associ¢ aux schwannomes vestibulaires, probablement en
raison du mécanisme physiopathologique qui favorise la survenue d’une hydrocéphalie

souvent communicante (87.2%), avec un tableau clinique d’une HPN [101].

IX.2 Les indications

Plusieurs facteurs importants influencent le choix de I’approche chirurgicale pour les SV

Kystiques, Ceux-ci incluent :

- L’age et I’état général du patient ;

- Ledegré de I’extension de la tumeur dans le CAI ;

- Le volume tumoral (extension de la tumeur dans I’APC) ;
- Le seuil auditif ;

- La préférence et I’expérience du chirurgien ;

- Le choix du patient.

Le but du traitement chirurgical doit étre une résection totale de la tumeur tout en préservant

les fonctions neurologiques.

1X.2.1 Les schwannomes vestibulaires < 3 cm dans I’APC

C’est la situation ou le débat entre tenants de la radiochirurgie et de la chirurgie est, a ce
jour, le plus ouvert. En effet, le but de la chirurgie est I’exérése tumorale compléte, et celui

de la radiochirurgie est le contrdle tumoral [100].

La décision sera souvent celle du patient, qui sera au mieux informé par une équipe ne

négligeant aucune option.

Face a des tumeurs de taille moyenne et si la préservation de 1’audition est un objectif, le
choix de la voie d’abord se fera entre la voie rétrosigmoidienne transméatale et la voie

suspétreuse élargie en fonction de 1’expérience de 1’équipe.

Dans le cas ou I’audition est détériorée ou sa préservation n’est pas un objectif, le choix

d’une voix d’abord se fera entre la voie translabyrinthique et la voie rétrosigmoidienne.

56



TRAITEMENT DES SCHWANNOMES VESTIBULAIRES KYSTIQUES

1X.2.2 Les schwannomes vestibulaires > 3 cm dans 1’angle pontocérébelleux

La chirurgie constitue la seule solution raisonnable. Le choix se fera entre la voie
translabyrinthique élargie et la voie rétrosigmoidienne transmeatale en fonction du seuil
auditif.

I1X.3 Voie d’abord chirurgicale

La chirurgie reste le principal traitement pour de nombreux patients, quelle que soit la taille
de la tumeur, puisque la chirurgie peut permettre une guérison avec un risque

raisonnablement faible.

L’objectif de la chirurgie est la résection totale tout en maintenant une bonne fonction faciale
pour toutes les tumeurs et la préservation de l'audition dans les tumeurs de taille petite a

modérée chez les patients dont I’état de I’audition préopératoire est récupérable.

Trois principales approches chirurgicales ont été développées pour le traitement des SV
[103-105].

- La voie oto-neurochirurgicale translabyrinthique (VTLE) : est indiqué chez les patients

avec une audition inutile présentant des tumeurs volumineuses.

- La voie sus-pétreuse ou de la fosse moyenne : actuellement moins utilisée, il est indiqué
pour les petites tumeurs intracanalaires lorsque la préservation de l'audition est I'un des

objectifs de I'opération.

- La voie neurochirurgicale rétrosigmoidienne : utilisée dans la majorité des cas, elle est
indiquée quel que soit la taille de la tumeur et lorsque la préservation de I'audition est l'un
des objectifs de I'opération. C’est cette voie d’abord qu’on va détailler, vu que c’est celle

que nous maitrisons le mieux et qu’elle est utilisée chez tous les patients de notre série.
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1X.3.1 Monitoring peropératoire

La surveillance neurophysiologique peropératoire est essentielle pour la chirurgie SV pour
les tumeurs de toute taille. Cette surveillance peropératoire continue du NF est obtenue a

partir des muscles orbiculaires oculi et orbiculaires oris, via des électrodes a aiguilles.

Une sonde bipolaire est utilisée pour la stimulation électrique du FN pendant la chirurgie
(Figure 34).

Figure 34. Mise en place des électrodes du monitoring du nerf facial [136].

1X.3.2 Description de la voie sous-occipitale latérale ou voie rétrosigmoidienne

C’est la voie préférée des neurochirurgiens pour aborder I’APC [106]. Cette voie a été décrite
en 1925 par Dandy. Dés 1969, Yasargil a préconisé, une voie d’abord directe de I’APC qui
a été reprise par Garcin en 1974 appelée alors la voie rétrosigmoidenne [106].

C’est la technique la plus couramment utilisée pour la préservation de I’audition quelle que

soit la taille de la tumeur [103, 108].
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Elle a comme avantage, d’offrir une excellente visualisation des structures vasculo-

nerveuses de I’APC avec :
- Une large exposition de la tumeur quel que soit son volume ;
- Une dissection tumorale sous controle visuel direct ;

- Des nerfs créniens qui peuvent étre identifiés a la fois dans leurs extrémités proximales et

distales, augmentant ainsi les chances de leur conservation [109].
C’est aussi la seule voie qui permet le fraisage en intradurale du CAI [110].

Ses inconvénients sont, I’exposition insuffisante du fond du CAI et la rétraction cérébelleuse

méme si elle est devenue moindre [111]

La technique chirurgicale comprend des étapes bien codifiées, que ce soit pour I’abord
proprement dit, pouvant étre utilisé pour différentes pathologies de I’APC ou pour le temps

de I’exérése tumorale, propre a la chirurgie des SV.
A- Position du patient

La voie rétrosigmoidienne peut étre réalisée dans une position demi-assise, une position

latérale ou en décubitus dorsal.
Dans la position demi-assise, la téte est fixée a 1’aide d’une tétiére a trois prises 0Sseuses.
L’axe médian de la fosse cérébrale postérieure prolonge 1’axe du rachis cervical.

La téte est tournée a 30° du coté controlatéral a la tumeur et en légere flexion. 1l faut éviter
de comprimer les axes vasculaires du cou (Figure 35) [112].

Les avantages de la position demi-assise sont [112] :

- Pour le chirurgien, une parfaite exposition des structures anatomiques de la fosse cérébrale
postérieure, une bonne détente cérébrale. Le sang et le LCR s’écoulant spontanément en

dehors du site opératoire ce qui permet une dissection bi manuelle.
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- Pour I’anesthésiste, une accessibilité aux voies aériennes et aux abords veineux
périphériques, une absence de compression thoraco-abdominale, une réduction du

saignement peropératoire et des besoins transfusionnels.

Elle expose aux risques d’embolie gazeuse et au traumatisme de la moelle cervical (des
radiographies standards du rachis cervical en préopératoire sont obligatoires a la recherche

d’une instabilité).

Le risque d’embolie gazeuse existe théoriquement, dés qu’il y a une différence de hauteur

de plus de 5 cm entre I’extrémité céphalique et le plan de I’oreillette droite.

En effet, I’utilisation de la position demi-assise rend nécessaire le dépistage par échographie

trans-oesophagienne d’un foramen ovale permeéable [112].

Elle est contre indiquée chez certains patients a risque présentant [112] :

- Une insuffisance cardiaque ;

- Une insuffisance coronarienne (aggravation de I’hypotension artérielle en position assise) ;

-Une dérivation ventriculo-atriale (risque de passage d’air directement vers les cavités

cardiaques) ;

-Une dysautonomie congénitale ou acquise.
Elle nécessite [112] :

- Une hydratation optimale ;

- Le maintien d’une pression élevée au niveau des membres inférieurs en utilisant des

mesures préventives comme le pantalon anti gravité.
Les drogues vasodilatatrices sont contre indiqués au cours de ’anesthésie.

Le meilleur moyen pour le dépistage peropératoire de 1’embolie gazeuse est

I’échocardiographie trans-oesophagienne.
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L’utilisation combinée du doppler précordial, du cathéter de Swan-Ganz et de la
capnographie, permet actuellement de détecter précocement le passage de 1’air dans le

systéme veineux et son aspiration immédiate [112].

La survenue d’une embolie gazeuse est favorisée surtout par la blessure du sinus sigmoide

ou de la veine émissaire. Une irrigation continue au sérum physiologique et I’utilisation de

la cire de Horsley permettent de prévenir sa survenue.

Figure 35. La position demie assise [137]

Dans le positionnement en décubitus dorsal et latérale (Figure 36,37), la téte est fixé tétiere
a trois prises, surélevé et tourné du coté controlatéral par rapport a l'opérateur. Le menton
est orienté vers le bas avec un espace d'au moins deux doigts entre le menton et le sternum,

et fixé sur la table d’opération.

Une attention particuliére doit étre faite pour éviter un positionnement qui conduit a un
espace étroit entre le épaule homolatérale et champ chirurgical. Avoir un espace aussi étroit

limitera le chirurgien a utiliser qu’une seule main pendant I’intervention, ce qui le fatiguera.

L'utilisation de la neuronavigation est bénéfique, surtout pour I’identification des sinus

veineux, elle doit étre enregistrée a ce moment-la de 1’intervention.
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Figure 36. La position en décubitus dorsal [139]

Figure 37. La position latérale (Mount -Park Bench) [137]

La jonction des sinus transverse et le sinus sigmoide (SS) sont marqués a l'aide de repéres

anatomiques et confirmé éventuellement par neuronavigation (Figure 38).
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La ligne reliant I’arc zygomatique a I'inion, la proéminence osseuse médiane de I'os occipital
ou le ligament nucal et le muscle trapéze sont attachés, est genéralement légérement

inférieure par rapport au bord inférieur du sinus transverse (TS) [113].

Le bord postérieur de I'apophyse mastoide peut représenter I'évolution de les SS aussi ;
cependant, il ne peut pas étre utilisé dans tous les cas en raison de la variabilité en taille de

cette proéminence osseuse [114].

Figure 38. : Le tracage du SL - SS et de I’incision cutanée [139]

B- Incision cutanée

Diverses incisions cutanées peuvent étre utilisées pour réaliser une craniotomie

rétrosigmoidenne.

En genéral une incision cutanée rétro-auriculaire en forme de C englobant le la jonction SS-
SL est realisee, Celle-ci est marquée a environ deux doigts derriére le pavillon de l'oreille,

en commencant au-dessus du pavillon et s'étendant sous la pointe mastoide (Figure 39).
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Cette incision évite les tensions et permet I'élévation des niveaux de lambeaux de tissus

mous.

L'incision est infiltrée avec la Lidocaine a 0,5%. La peau est incisée a l'aide d'un scalpel a
lame n° 10 et les tissus sous-cutanés sont ouverts a l'aide de la monopolaire, préservant le

fascia temporal sous-jacent.

Figure 39. Image peropératoire de I’incision cutanée de la voie RS gauche [139]

C- Temps musculo-aponévrotique

L aponévrose sous-jacente préservée est réséquée et mise de c6té pour une utilisation

éventuelle a la fin de la chirurgie pour la fermeture durale.

Le lambeau cutané est soigneusement surélevé en décollant les tissus sous-cutanés
recouvrant les muscles sous-occipitaux, épargnant ainsi péricrane au-dessus de la ligne

nucale supérieure.

Les muscles sous-occipitaux sont ensuite soigneusement divises, séparés de leurs attaches et
retirés de I'os a I'aide de la monopolaire.
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Une dissection la gouttiére digastrique et de la face postérieure du processus mastoide doit
étre faite. En revanche, une dissection postérieure d’une plus grande partie de la région
occipitale est réalisée jusqu'a ce qu’il y ait suffisamment de muscle dégagé pour effectuer

une craniotomie de taille raisonnable (Figure 40).

Il faut faire attention lors de I'exposition inférieure car une exposition excessive avec
I'utilisation d'un bistouri électrique (monopolaire) qui peut entrainer une Iésion de l'artere

vertébrale qui passe entre I'os occipital et la premiere vertébre cervicale (C1).

Les muscles sont mobilisés en avant et le lambeau musculo-cutané est ensuite maintenu a

I'écart & I'aide d’un écarteur pour maintenir 1’exposition.

Lors de cette mobilisation, une blessure du petit nerf occipital ascendant le long du bord
postérieur du sternocléidomastoidien doit étre évitée, car cela peut potentiellement

provoquer des céphalées postopératoires [115,116].

Figure 40. Image peropératoire a dissection musculo aponévrotique d’une voie
rétrosigmoidienne gauche (Triangle montrant I’aponévrose temporale pouvant étre utilisée

pour la fermeture durale) [139]
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D- Temps osseux
La jonction du ST et du SS peut étre localisee a I'aide de repéres de surface [117].

L’astérion, jonction de la suture lambdoide, pariéto-mastoidienne et de la suture occipito-
mastoidienne, est considéré comme un repere de surface important de la jonction SL-SS au

cours craniotomie (Figure 41) [118,119]

Cependant, ce n'est pas un indicateur fiable et constant puisque I'emplacement de I'astérion
n'est pas fixe par rapport aux sinus [120,121]. 1l a été signalé que sa localisation s'étendrait
sur la jonction SL-SS seulement dans 60 a 78 % des cas [122]. De plus, il peut étre difficile

de définir I’astérion précisément pendant la chirurgie [113].

On trouve donc que la neuronavigation peropératoire est trés utile pour définir

I’emplacement exact de la jonction SL-SS afin de minimiser le risque de lésion des sinus.

La méthode couramment utilisée par les neurochirurgiens est qu’aprés la localisation

correcte de la jonction SL-SS, un trou de trépan est réalisé juste en dessous de la jonction.

Digastric Point Mastoid Notch

Mastoid

Asterion

e

Occipitomastoid Suture . ——
, b Styloid Process
Jugular Point

Jugular Process - Occip. Condyle

Figure 41. La localisation des points de repére osseux [61]
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A l'aide de ce trou, la dure-mére décollée et une craniotomie ou une craniectomie
rétrosigmoide de 3 x 3 cm est réalisée avec 1’exposition de la jonction SL-SS et du bord

médial du sinus sigmoide (Figure 42).

Les cellules mastoidiennes qui sont ouvertes pendant la craniotomie sont méticuleusement

comblées avec la cire a os afin d'éviter les fistules du LCR postopératoires.

Figure 42. Image peropératoire du Key-hole et la craniectomie sous occipitale latérale gauche
[139]

F- Ouverture de la dure-mere
Le microscope est mis en place avec éclairage et un grossissement adaptés.

Une grande variété d’incisions durales sont proposées : verticale, curviligne ou en X avec
ou sans décharges ou en lambeau triangulaire.

Généralement, la dure-mere est incisée selon un tracé curviligne 1,5 a 2 mm du sinus
sigmoide et du sinus transverse parallélement a leur trajet puis elle sera suspendue.
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Elle est préférée par la plupart des neurochirurgiens parce qu’elle permet une fermeture

étanche de la dure-mére en fin d’intervention [123] (Figure 43,44).

Figure 43. Image peropératoire et au laboratoire de dissection sur cadavre de I’ouverture de

la dure mére [139]

Une large spatule cérébrale est utilisée pour surélever Iégérement le cervelet dans sa partie
inféro-latérale et pour visualiser la citerne cérébello-médullaire. L'arachnoide de la citerne
est ouverte autant que nécessaire pour permettre a une quantité suffisante de LCR d'étre

drainée lentement afin d’avoir un affaissement suffisant du cervelet (Figure 44,45) [124].

cranial
. nerves

Figure 44. L’ouverture de la dure mére et la progression vers la tumeur [140]
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Dans le cas de volumineux SV et pour atténuer le risque d’une hernie cérébelleuse, certains
neurochirurgiens optent pour une incision durale de 2 cm prés du foramen magnum et une
pression est exercée sur la partie postérieure du cervelet pour révéler I'arachnoide de la
grande citerne (Figure 45). L'arachnoide est ensuite incisée pour libérer lentement le liquide

céphalorachidien, puis la dure-mére est incisée apres une bonne déplétion cérébelleuse [125].

Figure 45. L’ouverture de la dure mére et I’aspiration du LCR, voie RS gauche [137]

La partie latérale du cervelet est protégéee alors par un coton puis une spatule fixée sur un
écarteur de LEY LA est glissée progressivement pour tenir le cervelet profitant de cette bonne

déplétion avec une discrete rétraction en postéro-inferieur [126].

On visualisera des trousseaux fibreux blanchatres de la dure —mére qui signent le niveau des

nerfs mixtes.
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Une fois I’espace ponto-cérébelleux et la tumeur qui le comble sont exposés, le chirurgien

va identifier les principaux repéres anatomiques.
G- Ouverture du CAI

Dans la plupart des cas, la portion tumorale intrameatale est abordée initialement afin de
contrdler le pole externe de la tumeur et identifier le segment distal de chacun des nerfs facial
et cochléaire ce qui aidera la dissection ultérieure de la tumeur, sauf pour les tumeurs

volumineuses, ou on est amené a réduire le volume tumoral pour pouvoir aborder le CAL.

Le bord supérieur et postérieur du conduit auditif interne est fraisé¢ a 1’aide d’une fraise

diamantée sous irrigation continue [127,135].

Le conduit auditif interne est ouvert sur 180° de sa circonférence supéro-postérieure. La
longueur de la tranchée canalaire est de 6 a 7 mm L’étendue du fraisage est limitée par la

position du canal semi circulaire postérieur Figure 46,47).

Figure 46. Figure : Image cadavérique du repérage et ouverture de la dure mere autour du
CAl, voie RS droite (Fo :Fovea ,dépression osseuse limitant I’extension latérale du fraisage)

[135].
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Figure 47. Image cadavérique du fraisage du CAI et exposition du paquet acousticofacial au

niveau du conduit auditif interne droit [135].

Dans le cas ou le golfe de la jugulaire est procident, I’ouverture du conduit doit étre prudente.

Le golfe de la jugulaire est squelettisé puis impacté [128].

H- Le temps tumoral dans le CAl (Figure 48)

Lorsque le SV est intracanalaire (Grade 1), il existe une véritable interpénétration entre la

tumeur et le nerf vestibulaire porteur [129].

Se sont le plus souvent les fibres vestibulaires inférieures qui portent la tumeur, mais dans

un cas sur 5, celle-ci peut avoir comme origine le nerf vestibulaire supérieur [130].

Le nerf vestibulaire porteur disparait complétement dans la tumeur et I’autre est refoulé a la

périphérie et en parait séparé.

Lorsque la tumeur est plus volumineuse, la prolifération tumorale est telle que les deux
branches du nerf vestibulaire sont englobés et devient impossible de préciser le point de
départ [129].

Les nerfs vestibulaires sont souvent sectionnés et I’exérese tumorale intraméatale se continue

par morcellement.

Le nerf facial est localisé grace a la stimulation électrique (0,05 a 0,2 milliampere) [131].
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La situation du nerf facial est trés variable, 1l peut étre tout en avant, contre le mur antérieur
du conduit auditif interne dans 40 % des cas, un peu plus haut a la jonction du mur antérieur
et du toit dans 33 % des cas, ou directement sous le toit dans 14% des cas, dans quelques cas
on le retrouve en bas, contre le plancher du conduit auditif interne, voire en arriére, contre

la dure-mere qui tapissait le mur postérieur du conduit auditif interne [132].

Apreés la réduction du volume tumorale intracanalaire, la dissection du nerf facial peut étre

men¢ sans probléme jusqu’au voisinage du porus.

Méme si le nerf facial est tres laming, sa couleur et son aspect reste normale, apparemment

exempt d’infiltration tumorale.

Au niveau du porus, le nerf facial présente des adhérences importantes. Le plan de clivage,
ne peut plus étre suivi. A ce niveau, la tumeur et le nerf échangent des vaisseaux et le nerf
est pris dans les adhérences de la tumeur avec la berge du porus. A sa sortie du conduit
auditif interne, il se plicature brusquement pour suivre la convexité tumorale dans I’APC
[128].

Figure 48. Les étapes de dissection du NF et du nerf Cochléaire [140]
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I- Le temps tumoral dans I’APC

Dans le cas d’un SV vestibulaire stade Il ou IV de Koos, un évidement intra tumoral est
réalisé a I’aide de I’aspiration ultrasonique (CUSA : Cautry-Ultra-Sonic-Aspiration) pour
les SV solides et du contenu du ou des kystes aves les cloisons intra tumorales et la partie
charnue pour les SV kystiques. Une fois 1I’évidement intra tumoral est a son maximum, on

commence la dissection de la capsule.

Celle-ci, se fait de facon bi manuelle, sous irrigation continue au sérum physiologique,
séparant ainsi I’arachnoide qui couvre la tumeur de celle des structures vasculo-nerveuses a

la maniére utilisée pour «éplucher un oignon » selon un ordre codifié (Figure 49) [128] :

Figure 49.Les étapes de la dissection tumorale dans I’APC [92]

1- Ladissection du pole inférieur :

Ce temps est I’amorce indispensable du temps suivant [133]. Les nerfs mixtes sont disséqués
prudemment. La tumeur est en contact direct avec le nerf glossopharyngien, puis les filets
nerveux du pneumogastrique et du spinale.Les nerfs mixtes se dirigent depuis leurs
émergences du bulbe vers le foramen jugulaire.
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La PICA, qui prend naissance de I’artére vertébrale, chemine entre le pneumogastrique et le

spinal pour se diriger vers le cervelet.
2- La dissection du péle interne (Cervelet et tronc cérébral) :

La capsule tumorale est disséquée du cervelet. Cette dissection permet d’identifier en
premier la veine de la fissure ponto-cérébelleuse [134] qui peut étre sacrifiée si elle empéche
la progression de la dissection [132], puis le flocculus et le plexus choroide du 4éme
ventricule et enfin juste en avant, le tronc cérébral. Cette manouvre permet de tendre les
arteres capsulaires qui peuvent étre coagulées et sectionnées au ras de la capsule sans
traumatisme de I’AICA [133].

Ce temps de dissection du péle interne est délicat a cause de la présence des veines du tronc
cérébral dont la préservation est essentielle [133]. Il ne faudra, sous aucun prétexte, les
coaguler. Un tamponnement au « Surgicel » est la seule technique a retenir en cas

d’hémorragie.

Parfois la tumeur peut avoir des parties qui s’incrustent dans la protubérance et ne peuvent

étre disséquées sans danger pour le tronc cérebral [133].

Il arrive un moment ou on peut pousser plus loin la dissection du péle interne sans mobiliser

le pble supérieur.
3- Ladissection du p6le supérieur :

Elle permet d’identifier, juste au-dessous de la tente du cervelet, le nerf pathétique (IV) et

I’artere cérébelleuse supérieure.

Le nerf trijumeau dans sa citerne arachnoidienne est libéré de la capsule tumorale. Il est

longé par la veine pétreuse de « Dandy » sur son bord postérieur.

Le complexe veineux pétreux est constitué par la veine du sillon bulbo-protubérantielle, la
veine de la fissure bulbo-cérébelleuse, la veine du pédoncule cérébelleux moyens et la veine
de la fissure ponto-cérébelleuse [134]. Le sacrifice de 1’une de ses veines, ne doit se faire
que s’il gene la dissection de la tumeur. La veine pétreuse doit étre respectée, son sacrifice

peut étre a ’origine d’un infarcissement cérébelleux et/ou du tronc cérébral [134].
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La dissection du pdle supérieure est le moment le plus délicat de I’intervention car le trajet
du nerf facial, au contact de la capsule tumorale, est le plus frequemment antérieur dans 40%

ou antéro-supérieur dans 33% des cas [132].
En fin d’intervention :

La continuité du nerf facial est vérifiée a I’aide de la stimulation électrique de la portion
proximale au niveau du tronc cérébral jusqu’a la portion distale au niveau du conduit auditif
interne. La tranchée au niveau du conduit auditif interne est comblée par de la graisse et de

la colle biologique pour éviter une rhinorrhée postopératoire (Figure 50) [128].

Figure 50. Le comblement de la tranchée au niveau du CAI [61]

La dure mere est fermée le plus complétement possible de fagon étanche et pour éviter une
cicatrice inesthétique et surtout les céphalées postopératoires secondaires au contact direct
de la dure mére avec le muscle et la peau, une cranioplastie est recommandé (Figure 51)

[128]. Le plan musculaire est fermé de fagon étanche ainsi que le plan sous cutané et cutané

Figure 51. Image peropératoire de la fermeture durale et cranioplastie, voie RS gauche [139]
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IX.4 Résultats de la chirurgie

1X.4.1 La qualité de ’exérése

Dans la littérature, un flou terminologique englobe I'évaluation de la qualité d'exérese entre

exeérese partielle, subtotale et presque totale.

Une certaine ambiguité est méme notée concernant des exeréses signalées totales lorsque de
petits fragments de tumeur sont laissés sur des structures critiques. Le recours a des
classifications s’impose dans le but d’homogénéiser la prise en charge des SV, mais aussi
pour comparer les résultats des différentes modalités thérapeutiques avec des outils

communs.

Ainsi, le consensus de Tokyo [141] a établi également une classification concernant la

qualité de I’exérése tumorale (Tableau 7).

Tableau 8. Classification de la qualité de I’exérése des SV selon le Consensus de TOKYO

[141]
Exérése Proportion de tumeur enlevée
Totale 100%
Presque totale 99%
Subtotale 90 4 99%
Partielle <90%

1X.4.2 Les complications postopératoires

Les techniques opératoires et anesthésiques avancées, ainsi que 1’amélioration de la neuro-
imagerie, le monitoring peropératoire des nerfs craniens et expérience des neurochirurgiens
ont transformé la chirurgie des SV en une procédure a faible mortalite [142,143]. Par
conséquent, 1’objectif de la chirurgie des SV est passé de la prolongation de la vie a la

préservation de la fonction du NF et de la fonction auditive [142].
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De nombreuses complications restent néanmoins liées a la chirurgie des SV :
A- La paralysie faciale

Elle peut apparaitre de fagcon immediate ou retardée par rapport au geste chirurgical. Elle est

évaluée selon la classification de House & Bachmann.

Le risque de Iésion du nerf facial immédiate et donc de séquelles a long terme est corrélé a

la taille de la tumeur et ses adhérence aux structure neurovasculaires de I’APC [144].

Quand le nerf est interrompu anatomiquement, une greffe immédiate doit étre entreprise. Si
la continuité nerveuse a pu étre préservée, le pronostic de la paralysie reste favorable méme
en I’absence de caractére stimulable du nerf et laisse espérer une récupération au mieux en
grade 3de H & B.

Dans les cas de non-récupération a 1 an ou d’impossibilité de greffe immédiate, une
anastomose hypoglossofaciale sera réalisée pour avoir une récupération fonctionnelle

équivalente a un grade 3.
B- Lasurdité totale

Elle a été longtemps considérée comme une séquelle inévitable de la chirurgie du SV et

touche la grande majorité des patients opérés.

Les précautions chirurgicales pour obtenir de meilleurs résultats auditifs postopératoires

comprennent :

La manipulation douce du NCo, tout en obtenant une hémostase méticuleuse, fournissant un

champ chirurgical exsangue.
La protection de I'artére labyrinthique.

Eviter une rétraction excessive du cervelet et la compression du tronc cérebral.
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C- L ’atteinte des nerfs mixtes

Les Iésions des nerfs mixtes lors de la résection du VS sont une cause importante de
morbidité compte tenu de la nature vulnérable de ces nerfs & la manipulation [1].

Par conséquent, une manipulation douce et une dissection nette sont recommandées pour
éviter les lésions nerveuses qui pourraient entrainer une dysphagie postopératoire, une
dysarthrie, une dysphonie et un risque accru de pneumopathie d’inhalation. Le risque de
paralysie des nerfs mixtes serait de 5,5% a court terme, pouvant persister dans 0,5% des cas

lors des suivis tardifs [145].
D- L ’atteinte du trijumeau

L’anesthésie cornéenne constitue un facteur aggravant majeur de la paralysie faciale et du

risque de kératite. Son diagnostic impose un suivi ophtalmologique étroit.

Les douleurs dans le territoire du trijumeau sont souvent violentes, chroniques et rebelles
aux différentes médications antalgiques et nécessitent une prise en charge dans un service

spécialise.

Une atteinte sévere de la lacrymation survient dans 13% des cas , de la gustation dans 1%
des cas, alors que les atteintes modérées de la lacrymation se voient dans 38% des cas et de
la gustation dans 4% des cas, ces atteintes sont associées a une paralysie faciale dans 9% des
cas [145].

E- Les troubles de [’équilibre

Leur survenue est prévisible car la neurotomie vestibulaire ou la labyrinthectomie

accompagne nécessairement 1’exérese tumorale.

Leur importance est variable car elle est tres dépendante de la stratégie d’équilibration

adoptée par le patient a 1’origine.

Ils dépendent également de 1’état de la fonction vestibulaire préopératoire et de la
compensation déja acquise mais aussi de 1’age. Ils nécessitent une rééducation vestibulaire
adaptée et si possible tres précoce [141].
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F- Les Céphalées

Aprés Dintervention et dans les mois qui suivent, les céphalées postopératoires de

topographie et d’intensité variables représentent parfois un réel handicap pour le patient.

L’étiopathogénie est multifactorielle mais il semble qu’il existe une implication importante
de la premiere branche du trijumeau qui recoit des afférences de la cochlée et de la dure-
mere de la fosse postérieure. Les branches du nerf grand occipital interviennent également

en cas de la voie sous-occipitale.

La fréquence exacte des céphalées est évaluée de facon variable suivant les séries allant
jusqu’a 65 % pour Pellet et al avec des douleurs fortes et durables pour 17% a 18% des

patients. Dans 16 % des cas, la prise de médicaments est nécessaire [146].
G- L ’atteinte du nerf oculomoteur externe

Elle est essentiellement 1’apanage de la chirurgie des SV volumineux. Elle a des
conséquences importantes sur 1’équilibration et la vue. La rééducation orthoptique, la mise

en place de prisme, voire une chirurgie de correction, sont souvent indispensables.
H- L’atteinte cérébelleuse
Elle peut se voir dans deux cas de figure :

- Lors de I’exérése de volumineux neurinomes de stade IV, abordés par voie
translabyrinthique ou par voie retrosigmoidinne. Le cervelet peut étre endommagé
par les manoeuvres de dissection et par 1’oedéme résiduel postopératoire,
généralement sans conséquence fonctionnelle mais parfois avec des troubles
persistants.

- Egalement en cas de coagulation des veines de drainage cérébelleux, ou d’artéres a

destinée cérébelleuse.

Les conséquences cliniques sont immédiates, dés le lendemain de I’intervention, avec un
syndrome cérébelleux kinésique, sans diminution de la force musculaire du coté opéré.
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I- Les fistules du LCR et méningites

Malgré les progrés des techniques microchirurgicales, les fistules du LCR restent une
complication courante suite a une chirurgie d’un SV, elles entrainent des séjours hospitaliers
plus longs, nécessitent des interventions chirurgicales répétées et augmentent le taux de

méningites potentiellement mortelle [147].
Des fistules du LCR peuvent se produire a travers la peau, les oreilles ou le nez.

La rhinorrhée survient lorsque le LCR passe a la trompe d'Eustache et au nasopharynx via
les cellules aériennes mastoidiennes, tandis que I'otorrhée survient lorsque le LCR accede au
conduit auditif externe via des déchirures aux jonctions osseuses et cartilagineuses

postérieures, puis par une membrane tympanique perméable.
J- Les complications vasculaires
Le plus souvent sous forme d’un hématome de I’APC ou d’une ischémie du tronc cérébral.

Ce sont des complications graves, les plus grandes pourvoyeuses de mortalité. Elles
s’expliquent par la contiguité de la cavité opératoire des structures vitales. Elles peuvent
s’installer trés rapidement et mettre en jeu le pronostic vital. Le plus souvent, elles
surviennent dans les 24 a 48 premiéres heures d'ou l'intérét d'une surveillance vigilante

durant les 48 premiéres heures. Leur fréquence dans les grandes séries est de 1 a 7% [148].
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MATERIEL ET METHODES

Introduction

Les SV Kystique sont considérés comme une entité rare qui différe de la forme solide sur
le plan radiologique et histopathologique. Cela pousse a se poser des questions sur leurs

particularités cliniques et thérapeutiques.

Leur présentation clinque est souvent rapide, corrélée a leur taux de croissance accéléré et

le résultat postopératoire comporte un risque élevé de complications.

Le but de cette étude est d’apprécier la fréquence des SV kystiques, de dégager les
particularités de la présentation clinique, de mesurer les difficultés chirurgicales et enfin
d’évaluer et de préciser les complications postopératoires dans ce type de SV en le comparant

aux SV solides.
I- Matériel et méthodes

1.1 Méthodes

1.1.1 Type d’étude

Il s'agit d'une étude prospective a visée descriptive, mono centrique et comparative entre les
SV kystiques et solides qui porte sur la détermination des particularités cliniques et
thérapeutiques des SV kystiques opérés au niveau de notre service.

Le travail s’est déroulé au niveau du service de neurochirurgie du centre hospitalo-
universitaire de Constantine. Nous avons colligé 110 malades porteurs de SV, opérés par
voie rétro-sigmoidienne en position demi-assise, dont 14 SV de forme kystique et 96 de

forme solide.

1.1.2 Présentation de 1’étude

L'étude a été menée au niveau du service de neurochirurgie du centre hospitalo-universitaire
de Constantine. Les malades ont été recrutés au niveau de la consultation externe de

neurochirurgie et au niveau du service de neurochirurgie.
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A- Population étudiée

Nous avons colligé 110 patients porteurs de schwannomes vestibulaires dont 14 étaient de
forme kystique et 96 de forme solide .Tous ont été opéré par voie rétrosigmoidienne en
position demie assise pendant 3 ans.

La justification du nombre de patients et de leur représentativité revét une importance
cruciale pour assurer la fiabilité des résultats obtenus dans le cadre de cette étude. La
méthode privilégiée pour le calcul de la taille de I'échantillon a été I'analyse de puissance
pour les essais cliniques.

Nous avons ainsi utilisé le logiciel « G Power, version 3.1.9 », recommandé pour les études

cliniques en programmant les paramétres suivants :

- Erreur de type 1 : mesurée par le niveau de signification, généralement fixé a un niveau
de 5% (p = 0,05). Cette valeur seuil est couramment utilisée pour évaluer le risque

d'erreur dans les analyses statistiques.
- Puissance : la puissance d'une étude est la probabilité de détecter un effet que I'étude
cherche a trouver. Celle-ci peut étre maintenue entre 80% et méme 99%, en fonction de

la question de recherche. Pour notre étude, nous avons fixé une valeur de 95%.

Selon les parametres choisis, la taille de 1’échantillon nécessaire pour assurer une bonne

représentativité était de « 110 patients » pour notre étude.

B- Période de 1’étude

La période d’étude s’est étendue sur trois années allant de Juin 2021 a Juin 2024.

1.1.3 Critéres d’inclusion et de non inclusion

A. Criteres d’inclusion
Tout patient diagnostiqué et opéré d’un SV kystique ou solide par voie retro-sigmoidienne
au niveau du service de neurochirurgie du CHU de Constantine, y compris les malades

atteints de la neurofibromatose type 2.
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B. Critéres de non inclusion
Les critéres de non inclusion appliqués ont concerné:
- Les patients déja opérés dans un autre service et qui se sont présenté pour une récidive

tumorale.

1.1.4 Paramétres étudiés

Le protocole d'étude a reposeé sur la collecte des données, basée sur 1’exploitation des
dossiers d'hospitalisation des patients opérés dun SV par voie rétro sigmoidienne au niveau

du service de neurochirurgie de CHU de Constantine, entre Juin 2021 et Juin 2024.
Les parametres documentes sont :

- L’age et le sexe des patients ;

- Les motifs de consultation ;

- L’examen neurologique ;

- Laclassification de la PFP House et Brackmann en pré opératoire ;

- L’examen cochléo vestibulaire : Audiométrie tonale et vocale ;

- Les examen radiologiques (TDM ,IRM et AngiolRM) ;

- La taille tumorale (cCassification Koos et Tokyo) ;

- Le caractere solide ou kystique de la tumeur ;

- Les difficultés peropératoires observeées ;

- La qualité de I’exérese ;

- Le suivi et le contrdle de la fonction du nerf facial : en post opératoire immediat et a

SiXx mois en post opératoire.
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Cette collecte des informations nécessaires a 1’étude a été reportée sur une fiche technique

dument remplie pour I’exploitation des résultats (voir Annexe).

1.1.5 Analyses statistiques

Les données ont été saisies sur Excel 2021 et traitées statistiquement en utilisant le logiciel
XLSTAT® (Addinsoft. Statistical and data analysis solution).
Pour chaque parametre, nous avons réalisé des statistiques descriptives pour les variables

guantitatives et qualitatives.

La normalité de la distribution des variables quantitative a été évaluée par le test de
Kolmogorov-Smirnov et Shapiro-Wilk.
De plus, pour chaque paramétre, une étude comparative a été réalisée en fonction du type de

la 1ésion (kystique et solide) a l'aide de tests paramétriques et non paramétriques :

- Les tests paramétriques, utilisés lorsque les données étaient normalement distribuées et
que les conditions d'homogenéité de la variance étaient respectées, comprenaient le test
de Student et le test de Khi.

- Les tests non paramétriques comprenaient le test de Mann-Whitney et le test de Khi
modifié par Yates. Ces tests ont été utilisés lorsque les données ne suivaient pas une
distribution normale ou que les conditions d'homogénéité de la variance n'étaient pas

respectées.

Un niveau de signification de 5% (0,05) a été adopté pour tous les tests statistiques utilisés
dans cette étude. En utilisant un niveau de signification standardisé, nous avons pu assurer
que nos conclusions sont valables et qu'elles peuvent étre comparées avec celles d'autres

études similaires.

1.1.6 Considération éthique

L'étude a été menée dans le respect des regles d’éthiques comme mentionné par la charte

d’Helsinki.
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1.1.7 Limites de 1’étude

L’étude est limitée dans le temps, ainsi le taux de récidive des SV a long terme ne peut pas
étre clairement établi.
On s’est limité également a une seule voie d’abord car tous les patients ont été opérés par la

voie rétrosigmoidienne en position demi assise.

1.2. Matériel
1.2.1 Moyens

Les moyens matériels liés a la chirurgie et aux explorations ont été mis a notre disposition

pour la réalisation de ce travail :

- La boite chirurgicale du crane ; la boite microchirurgicale ; Le microscope opératoire ;

I’appareil du monitorage per opératoire du nerf facial, 1’aspiration ultrasonique.

- La TDM et I’'IRM.

1.2.2 Personnels

- Les équipes médicales et paramédicales du service de neurochirurgie du CHU de

Constantine.
- Le département d’anesthésie du CHU de Constantine

- Le service de Radiologie du CHU de Constantine qui dispose d’un scanner et d’une IRM.
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II- RESULTATS

11.1 Epidémiologie

11.1.1 Répartition selon 1’dge

La moyenne d’age des 14 patients porteurs de schwannomes vestibulaires kystiques au
moment de I’étude était de 39,93+15,5 ans, avec des extrémes de 26 et 70 ans, comme ceci

est montré dans la (figure 52).

La moyenne d’age a été de 39,30£15,3 ans pour les malades opérés d’un SV solide.
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Figure 52. Répartition des patients opérés d’un SV kystique selon I’age.

11.1.2 Répartition de la population selon le sexe

La population de notre étude a concerne 7 patients de sexe masculin et 7 autres de sexe

féminin, opérés pour des schwannomes vestibulaires kystiques.

Les patients porteurs de schwannomes vestibulaires solides étaient des femmes dans 72 cas

et des hommes dans 24 cas (Figure 53).
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Pour I’ensemble de la série (110 patients) nous avons noté que 79 sont sexe féminin et 31
sont de sexe masculin. Le sexe ratio (H/F) de 0,39.

Le nombre des patients selon le sexe pour chaque type de SV
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Figure 53. Répartition des 110 patients (SV kystique & solide) selon le sexe

11.1.3 Répartition selon la wilaya d’origine des patients

La répartition selon la wilaya d’origine des 110 patients de I’étude a montré que la majorité
de nos patients proviennent de I’Est algérien avec notamment 16% des patients qui sont
originaires de la wilaya d’Annaba et 12% de la wilaya de Constantine (Figure 54).
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Figure 54. Répartition du nombre des patients selon leur wilaya d’origine

88



RESULTATS

11.2 Etude clinique

11.2.1 Délai du diagnostic

Le délai entre le premier symptome et le diagnostic est tres variable avec des extrémes allant

de 6 mois a 5 ans pour tous les patients.

Le délai du diagnostic moyen est estimé a 21 mois pour les formes kystiques (Figure 55) et
a 37 mois pour les formes solides.

Le diagnostic a étée posé dans la majorité des cas, entre 2 et 4 ans
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Figure 55. Répartition des patients opérés d’un SV kystique selon le délai du diagnostic
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11.2.2 Motif de la consultation et signes d’appels

Dans notre série, les signes qui ont motivé la consultation étaient souvent associés.

Une prédominance de certains signes sur d’autres ainsi qu’une chronologie variable de

I’apparition des signes ont été notés.
Les signes qui ont poussé les patients a consulté sont :
A- Les troubles de [’équilibre

Les troubles de 1’équilibre sont a I’origine de la consultation dans plus de la moitié des cas
pour les formes kystiques (9 cas- 64,2%) et dans 60 cas (62,7%) des 96 patients atteints de
SV solides (Figure 56). 11 s’agit le plus souvent d’une sensation d’instabilité, de déséquilibre

a la marche et plus rarement d’une chute lors des changements de position ou de direction.

Proportion des patients présentant des troubles de
I'équilibre
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B Nombre total Trouble de I'équilibre

Figure 56. Répartition des patients opérés d’un SV kystique et solide rapportant la notion

d’instabilité
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B- Les acouphénes

Ces bourdonnements d’oreille se manifestent le plus souvent sous forme d’un sifflement en
jet de vapeur, retrouvés dans 2 cas soit 14,2% des cas de SV kystiques et 8 cas (8,3%) des
SV solides.

C- Les Vertiges
IIs surviennent le plus souvent spontanément sans aucun élément déclenchant.

Parfois, ils sont provoqués par un mouvement brusque de la téte ou surtout lors du passage

de la position couchée a la position assise.

Les vertiges ont motivé la consultation dans 4 cas des 14 atteints de SV kystiques (28,57%)
et 25 cas soit 26,04 % des 96 patients porteurs de SV solide.

Présence de vertige
22,00% 28,57%
28,50%
28,00%
27,50%
27,00%
26,50%
26,05%
26,00%
25,50%
25,00%

24,50%
SV Kystique SV Solide

Figure 57. Pourcentage des patients rapportant des vertiges dans chaque forme de SV
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D- L’hypoacousie

Tous les signes motivant la consultation sont souvent associés a une hypoacousie, négligée

par le patient.

Une hypoacousie progressive unilatérale isolée est parfois, a elle seule le motif de
consultation. Elle précéde les signes vestibulaires de plusieurs mois, et son début est souvent
difficile a préciser.

L’interrogatoire a retrouvé la notion d’hypoacousie chez 11 patients soit 78,5 % des cas de

SV kystique et chez 51 patients (53,1%) des malades présentant un SV solide.

Nombre de patients présentant une hypoacousie

51

SV Solide

11
SV Kystique

0 20 40 60 80 100 120

Hypoacousie B Nombre total

Figure 58. Répartition des patients opérés d’un SV kystique et solide rapportant la notion

d’hypoacousie
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E- L hypertension intracranienne

L’hypertension intracranienne était présente chez 5 de nos patients porteurs de SV kystique,
soit 35,7% des cas, alors que le nombre de patients ayant un SV solide et qui ont consulté au
stade d’HIC était de 24 patients (25%).

Cette hypertension intracranienne souvent associee a une hydrocéphalie préopératoire, qui a

nécessité la mise en place d’une dérivation ventriculo-péritonéale chez tous les patients.

11.2.3 Examen physique

A- L atteinte des nerfs craniens

1- L’atteinte du nerf cochléo-vestibulaire VIII :

C’est le nerf le plus fréquemment atteint.

- L’hypoacousie de perception unilatérale était présente chez 11 cas (78,5%) de SV kystique

et 51 cas (53,1%) des SV solides a la manceuvre de Weber et Rinne.

- Les troubles de 1’équilibre d’origine vestibulaire ont été confirmés chez 9 cas (64,2%) de
SV kystique et 60 cas (62,7%) de SV solide. IlIs sont souvent discrets, déclenchés surtout

lorsque le malade cherche un équilibre (marche au bord d’un trottoir)

Parfois plus nets, entrainant une démarche ébrieuse plus ou moins latéralisée et un

déséquilibre pouvant aller jusqu’a la chute.

La manceuvre de Romberg (garde a vous, yeux fermés) était positive chez tous les patients
et la manceuvre de Barany (garde a vous, index pointés, yeux fermés) était positive dans 7

cas.

-Un nystagmus était présent chez 3 patients soit 21,4 % des formes kystiques et 18 cas

(18,5%) des formes solides.
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2- L’atteinte du trijumeau V :

Une atteinte du nerf trijumeau a été noté chez 10 patients soit 71,4 % des cas pour les formes

kystiques et 60 patients soit 62,5% des cas pour les formes solides.
Cette atteinte a pris plusieurs formes qui sont parfois associées :

-Une hypoesthésie de I’hémiface : 40 cas (57,1%) intéressant une ou deux branches du nerf

trijumeau

- Une diminution du réflexe cornéen dans 35 cas (50%)

- Une névralgie du trijumeau dans 11 cas (15,7%) intéressant surtout la forme kystique.
3- L’atteinte du nerf facial :

Paradoxalement, I’atteinte de la fonction du nerf facial a été légére (grade I et 11 de House et
Brackmann HB) dans 12 cas (85,6%) et franche (grade I1l et IV HB) dans 2 cas (14,4%),

pour les formes kystiques (Figure 5).

Elle a été de grade | et Il de HB dans 83 cas (86,4%) et de grade 11l et IV HB dans 13 cas
(13,5%) pour les 96 cas de SV solide.

Fonction du nerf facial en préopératoire
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Figure 59. Répartition des patients opérés d’un SV kystique et solide selon le grade de ’atteinte du

nerf facial en préopératoire selon la classification de House & Brackmann
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4- 1’ atteinte des nerfs mixtes

L’atteinte préopératoire des nerfs mixtes a été retrouvée chez 7 cas soit 50 % des cas des
formes kystique et 60 patients (62,5%) pour les formes solides. Mais elle a été plus

prononcée dans la forme kystique.

Sur I’ensemble des 67 patients ayant une atteinte des nerfs mixtes, celle-ci s’est manifestée
par des troubles de la déglutition dans 33 cas (49,25%) et plus rarement par des troubles de
la phonation qui est notée chez 07 cas (10,44%).

L’examen physique a mis en évidence une paralysie d’un hémi-voile (la luette est déviée
vers le coté sain) dans 33 cas, une abolition du reflexe nauséeux dans les 67 cas ; et aucun

cas n’a présenté une atteinte du XI.

Répartition de patients selon I'atteinte du V et des nerfs
mixtes
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Figure 60. Répartition des patients opérés d’un SV Kkystique et solide selon I’atteinte du trijumeau et

des nerfs mixtes
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B- L atteinte cérébelleuse

Un syndrome cérébelleux était présent dans 9 cas (64,2% des cas) pour les formes kystiques

et 60 cas pour la forme solide (62,7%), il est souvent a type de troubles de la coordination
du coté de la tumeur (adiadococinésie, dysmeétrie, asynergie)

L’atteinte cérébelleuse a ét¢ importante a type d’ataxie cérébelleuse dans 6 cas sur
I’ensemble des patients.

C- Le Déficit moteur

Le déficit moteur traduit I’atteinte du tronc cérébral avec des signes d’irritation pyramidale

homolatérale, elle a été observée chez 3 patients (21,4%) ayant un SV kystique et 51 patients
(53,1 %) ayant un SV solide.

Cette atteinte allait de la présence de réflexes ostéo-tendineux vifs aux 04 membres avec un

signe de Babinski bilatérale jusqu’au stade d’une hémiparésie.

Déficit moteur

60,00%
50,00% -
40,00%
30,00% -
20,00%
10,00%
0,00%

SV Kystique

SV Solide

= Déficit moteur

Figure 61. Répartition des patients opérés d’un SV kystique et solide selon le déficit moteur

préopératoire.
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11.3 Examens complémentaires

Le diagnostic a eté fait tardivement dans la grande majorité des cas et ce au stade
neurologique ou d’HIC, ce qui explique que I’imagerie (TDM, IRM) a été réalisée avant les
examens audio-vestibulaires. Seulement 23 cas (20,90%) de 1’ensemble des 110 cas ont

bénéfici¢ d’explorations neurophysiologiques.

11.3.1 Explorations neurophysiologiques

A- L’audiogramme

L’acuité¢ auditive évaluée chez les 20 des 110 patients opérés pour un SV selon la
classification de ’AAO HNS a révélé qu’aucun des patients ne présente une audition
strictement normale, 3 patients ont une audition utile (Stade B), et 17 patients une audition

inutile dont 5 patients ont une audition grade C, et 12 patients ont audition grade D.

Tableau 9. Répartition des patients selon I’acuité auditive (Classification AAO HNS)

AAO-HNS discrimination vocale perte tonale nombre de patients
A (normale) 70-100 0-30 00
B (utile) 50-69 31-50 03
C (inutile) >50 >50 05
D (inutile) <50 >50 12

B- Potentiels évoqués auditifs

Ils ont été réalisés dans 5 cas soit dans 4,5 % de I’ensemble des 110 cas. Les PEA ont évoqué
une atteinte rétro-cochléaire unilatéral chez 3 patients et chez 2 patients les PEA étaient non
interprétables, soit du fait de seuils auditifs trop bas, soit du fait d’un tracé sans onde

identifiable.

97



RESULTATS

11.3.2 .’imagerie

A- La tomodensitométrie (TDM)

Le scanner a été réalisé chez tous les patients, il consiste en I’acquisition dynamique de
coupes tomodensitométriques cérébrales de 5 mm, sans et aprés 1’administration par voie
intraveineuse d’un produit de contraste iodé. Il a permis de faire le diagnostic d’une
hydrocéphalie associée a un schwannome vestibulaire kystique dans 5 cas de SV kystique
(35,7%) ce qui a nécessité la mise en place d’une dérivation ventriculo-péritonéale en

préopératoire.

Figure 62. TDM cérébrale d’un SV kystique avec hydrocéphalie tétraventriculaire

La TDM ades limites, notamment dans le SV kystique qui peut étre pris pour un astrocytome
cérébelleux ou un kyste arachnoidien de I’APC, ce n’est que grace a I’injection du produit

de contraste et surtout la réalisation d’une IRM qu’on arrive a les différencier.

Figure 63. TDM cérébrale sans injection de PC d’un SV kystique gauche
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Figure 64. TDM cérébrale avec injection de PC d’un SV Kkystique gauche

Le scanner cérébral et du rocher en fenétres osseuses et en coupe fines trouve son utilité dans

la planification de I’acte chirurgical, il permet d’apprécier :

- Le degreé de pneumatisation du rocher : un rocher trés pneumatisé est un facteur de risque
de fistule du liquide cérébrospinal pour la voie rétrosigmoidienne transméatale.

- La procidence du sinus sigmoide : Le sinus sigmoide est procident lorsque la distance qui
sépare le coude du sinus sigmoide du conduit auditif externe (CAE) est inférieure a 15 mm,
la mesure étant prise sur une ligne horizontale passant par le milieu de la hauteur du coude
du sinus sigmoide et joignant la partie postérieure du conduit osseux. Il est plus important

pour la voie translabyrinthique

- La procidence du golfe de la jugulaire : Le golfe de la jugulaire est procident lorsque la
distance qui le sépare du conduit auditif interne est inférieure a 6,5 mm. Elle est qualifiée de

majeure lorsque le golfe masque en totalité le CAL.

99



RESULTATS

Elle permet d’évaluer le risque de dommage du labyrinthe (perte de 1’audition et fuite du
LCR) au moment de I’ouverture du Conduit auditif interne par voie rétrosigmoidienne

transméatale.

Figure 65. TDM en fenétre osseuse en coupe axiale objectivant une procidence du sinus sigmoide (SS)

associée a un golfe de la jugulaire (GJ) procidant (CAI : conduit auditif interne).
B. L’imagerie par résonnance magnétique (IRM)

L’IRM est I’examen de choix dans le diagnostic et I'évaluation d'un SV. C’est une technique
d'imagerie médicale qui utilise des champs magnétiques et des ondes radio pour créer des
images détaillées. Elle permet de mieux visualiser les tissus mous. Les séquences sont

pondérées en T1, T2 et T1 avec injection de gadolinium.

La partie charnue des SV Kystiques apparait en iso intense sur I’IRM pondérée en T1 sans
injection, se rehaussant d’une maniére souvent hétérogene apres 1’injection du gadolinium.

La partie kystique est hypo intense prenant le contraste sur sa paroi

Le kyste est souvent hyper intense en T2, et la séquence CISS qui est une séquence
d’acquisition tridimensionnelle T2 en haute résolution permettant de bien définir une
interface arachnoidienne entre le Schwannome vestibulaire et les structures nerveuses

adjacentes, n’est donc pas tres utile dans les formes kystiques.
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Figure 66. IRM en séquence T1 objectivant un schwannome vestibulaire kystique droit grade 1V de

Koos
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Figure 67. IRM en séquence T2 objectivant un schwannome vestibulaire droit solide grade 1V de

Koos
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C’est I’analyse minutieuse de I’IRM qui nous a permis ’identification et la classification des

SV Kkystique :
1- Selon la Consistance des schwannomes vestibulaires :

La forme Kystique a été retrouvee dans 14 cas sur les 110 patients opéreés, ils ont été classes

selon les 2 principales classifications
La classification de Samii
- Grade | : SV solide, pas de kyste : 96 cas
- Grade Il : Quelques petits kystes : 05 cas
- Grade 111 :>50% de la tumeur est kystique : 09 cas
La classification de Piccirillo &Sanna des SV kystiques
8 cas étaient de type A, avec un kyste central et 6 de type B avec un kyste périphérique.

Tableau 10. Répartition des SV Kystiques selon la classification de Piccirillo & Sana

Type Nombre de cas | Siege global du kyste- | Sous- | Définition
Epaisseur de la paroi type
1 Polykystique :
multiples petits kystes
02 avec une paroi
kystique épaisse
A
2 Polykystique :
Central et paroi épaisse multiples kystes intra-
04 tumoraux de taille
modeérée avec une
paroi kystique épaisse
3 Monokyste : large
kyste unique avec une
02 paroi kystique fine ou
épaisse
00 Périphérique et Paroi | 1 Anteérieur
03 fine 2 Médial
B 02 3 Posterieur
01 4 Combiné

102




RESULTATS

Figure 68. IRM en séquence T1 objectivant un schwannome vestibulaire kystique type A 2 de de

Piccirillo & Sanna

L

4

Figure 69. IRM en séquence T1objectivant un schwannome vestibulaire kystique type A 3 de Piccirillo

& Sanna
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Figure 70. IRM en séquence T1 objectivant un schwannome vestibulaire kystique type B 2 de

Piccirillo &Sanna

Figure 71. IRM en séquence T1 objectivant un schwannome vestibulaire kystique type B 3 de

Piccirillo & Sanna
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2-Selon la taille de la tumeur :

La taille des schwannomes vestibulaires de notre série a été comparée selon les deux
principales classifications de la taille tumorale, celle de KOOS et celle de la conférence de
TOKYO.

La classification de KOOS

Les 14 cas de schwannomes vestibulaires kystiques soit 100% des cas éetaient classés grade
4 de KOOS, contre 70 72,9% pour les formes solides.

Tableau 11. Répartition des patients selon la taille de la tumeur (classification de KOOS)

Grade KOOS Taille de la tumeur SV Kystique SV Solide
14 cas 96 cas
I <10 mm 00 00
I <20 mm 00 08
Il <30 mm 00 18
v > 30 mm 14 70
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La classification de Tokyo 2003

En se basant sur la classification de la conférence de Tokyo ou la portion intracanalaire et
extracanalaire sont a évaluer séparément nous avons obtenu la répartition des patients

démontré dans le tableau 12.

Tableau 12. Répartition des patients selon la taille de la tumeur (classification de TOKYO)

Portion 05 38
extracanalaire
SV
Kystique(14) | SV Solide(96)

Petit 1a 10 mm 00 00

Moyen 11420 mm 00 06
Moyennement large 21430 mm 00 20
Large 31a 40 mm 08 40

Géant >40mm 06 30

L’extension tumorale dans le conduit auditif interne est étudiée sur les séquences T2.
L’hyper signal a ’intérieur du conduit auditif interne correspond au liquide cérébrospinal
LCR.

C’est donc I’hyper signal du fond du CAI qui correspond a un fond libre.

Dans notre étude, dans les SV kystiques le fond du conduit était libre dans 11 cas (78,6%)
et totalement comblé dans 03 cas (21,4%).
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1.4 Traitement

11.4.1 Traitement de ’hydrocéphalie

Dans notre série 5 patients (37,5%) porteurs de SV kystique et 24 (25%) des SV solide ont

été admis avec une hydrocéphalie qui a nécessité un shunt préopératoire.

L’hydrocéphalie est souvent obstructive dans la forme kystique & cause du volume important
du kyste qui comprime le 4™ ventricule, alors qu’elle est due a une hyperprotéinorachie

dans la forme solide.

Figure 72. TDM cérébrale d’un SV kystique droit avec une HDC tétraventriculaire valvée.

11.4.2 Chirurgie des SV par voie rétrosigmoidienne en position demi assise

Nous avons opéré tous patients de notre série par voie rétrosigmoidienne transméatale en

position demi-assise.
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A- Position du malade

Les 110 patients ont été opérés en décubitus dorsal en position demi-assise (Figure73).

(A) (B)

Figure 73. La position demi-assise du malade pour la voie rétrosigmoidienne A : Mise en place de la

tétiere a trois prises osseuses B : Position demi assise du patient

Figure 74. La position demi-assise du malade pour la voie rétrosigmoidienne en utilisant les

prolongateurs de la tétiére
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B- Mise en place du monitorage du nerf facial

Tous les patients ont éteé opéres sous contrdle du moniteur de surveillance du nerf facial. 1l
s’agit d’une électromyographie faciale a 2 canaux de détection, dont les ¢lectrodes sont

placées au niveau des muscles : ’orbiculaire de 1’ceil et I’orbiculaire de la bouche.

Figure 75. Les électrodes et leur emplacement au niveau des muscles orbiculaires de I’ceil et de la

bouche et I’¢électrode terre

Le systeme gue nous utilisons permet :

- La conversion des données sur I’écran sous forme d’une courbe ¢léctromyographique et

sous forme de signal auditif audible, qui nous guide lors de la dissection du nerf facial ;

- L’enregistrement continu de 1’activité du nerf facial permet la détection des modifications
d’activités liées a une stimulation mécanique par rétraction, ou thermique et électrique par

coagulation. Ces modifications sont traduits par la Burst activity ou bien la Train activity.
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Figure 76. L’emplacement des électrodes et la conversion des données sur I’écran sous forme d’une

courbe éléctromyographique

C- Temps cutané

Une incision cutanée est réalisée recommandée par Samii : rétro auriculaire en C a 1cm en

arriere de la pointe de la mastoide

Figure 77. Incision cutanée rétro auriculaire a 1cm de la pointe de la mastoide
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D- Temps musculo-aponévrotique

L’incision musculo-aponévrotique suit 1’incision cutanée. Elle a été réalisée chez la majorité

des patients a I’aide de la pointe diathermique (section monopolaire).

Cette désinsertion musculaire doit exposer : la ligne nuchale supérieure, 1’astérion, la

mastoide, la gouttiere du digastrique et le plancher de la fosse cérébrale postérieure.

Figure 78. La voie rétrosigmoidienne a droite aprés désinsertion musculaire.
E- Temps osseux

Dans notre série, le repere osseux pour identifier la jonction sinus transverse-sinus sigmoide
est I’ Astérion. Le bord postérieur du sinus sigmoide (face postérieure du rocher) est identifié
grace a la ligne reliant 1’Astérion au point digastrique (partie supérieure de la goutticre

digastrique).

Notre premier trou de trépan est réalisé juste au-dessous de I’astérion. Il a permis d’exposer

directement la jonction sinus transverse - sinus sigmoide.
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Figure 79. La réalisation du premier trou de trépan au-dessous de I’astérion

En absence de 1’astérion, notre trou de trépan est réalisé¢ 1cm en arriere du point digastrique.

Il permet d’exposer le bord postérieur du sinus sigmoide.

La craniectomie se fait & os perdu. Tous les fragments d’os sont récupérés pour servir a

combler la craniectomie en fin d’intervention.

L’utilisation de la fraise permet de bien exposer, sans risque de blessure, le bord inférieur du
sinus transverse, le bord postérieur du sinus sigmoide et le plancher de la fosse cérébrale
postérieure.

Les cellules mastoidiennes ouvertes sont comblées et exclues par la cire de Horsley.

Figure 80. La réalisation de la craniectomie (Voie rétrosigmoidienne gauche en position demi assise)
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F- Temps duremérien

La dure meére est incisée d’en X, a 3 charnieres, long du plancher da la fosse cérébrale

postérieure, du bord postérieur du sinus sigmoide et du bord inférieure du sinus transverse.

Les lambeaux duremériens antérieure et supérieure sont suspendus pour augmenter 1’angle

de vue sur le la face postérieure du rocher et sur la face inférieure de la tente.

Figure 81. L’ouverture de la dure mére en X (Voie retrosigmoidienne gauche)

G- Temps de progression vers la tumeur

L’écartement du cervelet de bas en haut et de dedans en dehors permet 1’ouverture de la
citerne cérébello-médullaire. Cet écartement est facilité par une craniectomie avec une limite

inférieure au raz du plancher de la fosse cérébrale postérieure.

L’aspiration douce du liquide cérébro-spinal permet d’obtenir une bonne détention

cérébelleuse.

L’écartement du cervelet d’avant en arriere, permet d’exposer en premier le schwannome
vestibulaire qui se développe autour du conduit auditif interne. L’écartement est maintenu a

I’aide d’un écarteur autostatique.
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Citerne cérébello médulaire

Figure 82. L’aspiration du LCR de la citerne cérébello-médullaire et écartement du cervelet
H- Temps tumoral

Le développement extra-arachnoidien du SV dans I’angle pontocérébelleux du schwannome

vestibulaire a été vérifié et confirmée chez tous nos patients opérés.

Un feuillet arachnoidien sépare la tumeur des nerfs, aprés leur sortie du conduit auditif

interne.

Figure 83. L’exposition de la tumeur Kkystique entourée par son feuillet arachnoidien (voie

rétrosigmoidienne gauche)
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Dans quelques cas de schwannomes vestibulaires notamment kystiques la capsule apparait
sillonnée de nombreuses veines, que 1’on coagule pour I’inciser. Un évidement intra tumoral

est réalisé, le contenu de la tumeur est de couleur « chamois » pour les SV solides ou de

plusieurs kystes et cloisons pour les SV kystiques.

Figure 84. L’exposition d’un SV gauche solide grade 2 de KOOS

Ensuite, I’évidement intra tumoral est réalisé¢ a 1’aide de pinces a tumeur, de micro ciseaux,

de I’aspiration et de la coagulation bipolaire.

Figure 85. L’évidement intra capsulaire de la tumeur (voie rétrosigmoidienne gauche)
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La difficulté de ce temps est variable selon les cas ; la capsule est souvent hémorragique et
dans certains cas, I’évidement intra tumoral s’accompagne d’un saignement en nappe le
rendant laborieux. Il faut alors étre patient et tamponner avec des cotons humides, puis

reprendre I’évidement.

Une fois I’évidement est a son maximum, nous commencons la dissection de la capsule

tumorale.

Le temps de dissection de la capsule qui est le temps le plus difficile et qui requiert une
technicité pointue et une expérience confirmée en microchirurgie, obéit a un ordre bien

défini.
1- Dissection du péle inférieur :

La dissection arachnoidienne est d’abord effectuée au pdle inférieur pour libérer les nerfs

mixtes IX, X profitant du feuillet arachnoidien qui les sépare de la capsule tumorale.

Ce pole évidé, la capsule est alors mobilisée en haut et en dehors pour suivre les nerfs X et

X vers le bulbe et les libérer progressivement de la tumeur.

L’artére cérébelleuse postéro inférieure (PICA), qui prend naissance de I’artére vertébrale,
chemine entre le pneumogastrique et le spinal, pour se diriger vers le cervelet, elle doit étre

respectée et ses branches tumorales sont coagulées puis sectionnées.

La dissection des nerfs mixtes peut s’accompagner d’un saignement d’une petite artériole

tumorale qui prend naissance de la PICA.

L’hémostase par tamponnement au surgicel est a éviter car elle peut saigner secondairement.
I1 faut a tout prix assurer I’hémostase par la coagulation bipolaire quelle que soit I’effort a

déployer.

L’exérese de la capsule tumorale est réalisée au fur et a mesure de I’avancement de la

dissection.
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Figure 86. La capsule tumorale est disséquée de nerfs mixte (voie retrosigmoidienne gauche).
2- Dissection du péle interne :

La capsule tumorale est disséquée du cervelet. La partie latérale du tronc cérébral apparait
juste en avant. Le plan qui se trouve entre le pdle interne et le tronc cérébral est ouvert

d’arriére en avant et de bas en haut.

Figure 87. Dissection de la capsule tumorale du cervelet (voie rétrosigmoidienne gauche).

L’origine du nerf facial est identifiée grace a la stimulation électrique. Il est situé au-dessus

de I’émergence du nerf pneumogastrique.
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La dissection de la tumeur du tronc cérébral peut étre laborieuse en raison de la turgescence

des veines, qui doivent étre préservées a tout prix.
3- Dissection du pdle supérieur :

Il est plus ou moins facile de séparer la capsule du nerf trijumeau surtout en position demi-
assise, aidé par I’effet de la pesanteur. Le complexe veineux pétreux supérieur doit étre

respecté.

Figure 88. La capsule tumorale disséquée du pole trigéminé avec préservation de la veine de dandy.
4- Dissection du Nerf facial :

Le nerf facial est souvent retrouvé au niveau de ce p6le de la capsule tumorale. Il est repéré

gréce au monitorage du nerf facial.

L’irrigation continue au sérum physiologique tiede permet de poursuivre la dissection du

nerf facial. L’ utilisation de la coagulation bipolaire est a proscrire a ce stade.

Une fois que la dissection du nerf facial est proche du porus, nous préférons passer au temps

intracanalaire pour mieux préserver sa continuité dans le cas ou la tumeur remplis le conduit.

La partie de la tumeur laissée en place sur le nerf facial au niveau de 1’angle pontocérébelleux

est disséquée prudemment (Figure89).
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Figure 90. La capsule fine d’une tumeur Kystique laissée en place sur le nerf facial aprés sa dissection.
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La préservation du nerf facial est souvent réussie. Cependant, il arrive que le nerf s’étire et

se rompt au cours de la dissection.

La continuité du nerf facial est vérifiée a I’aide de la stimulation ¢électrique de la portion

proximale au niveau du tronc cérébral jusqu’a la portion distale au niveau du conduit auditif

interne

Figure 91. Une fine capsule tumorale adhérente au nerf facial est laissée sur place, en fin

d’intervention

En fin d’intervention, I’hémostase doit étre parfaite et une compression des jugulaires permet

de s’assurer qu’il ne persiste aucun saignement occulte.

La tranchée an niveau du conduit auditif interne est comblée par de petits morceaux de
graisse, pour éviter une fuite du LCR a travers les cellules pétreuses (rhinorrhée rétrograde).

L’¢étanchéité est renforcée par de la colle biologique.
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I- Fermeture
La dure meére est fermeée de facon étanche.

La dure mére de la fosse cérébrale postérieure est peu élastique et dans certains cas, nous
avons avec du muscle prélevé (Figure 92).

L’étanchéité est renforcée par de la colle biologique.

Figure 92. Fermeture étanche de la dure mére (Voie retrosigmoidienne gauche)

L’0s de la craniectomie est remis au niveau du défect osseux rétrosigmoidien afin que les

muscles et la dure mére ne soient pas en contact, ce qui peut étre source de céphalées
postopératoires.

Les plans musculaires, sous cutané et cutané sont fermés séparément et de fagon étanche.
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11.4.3 Constatations peropératoires

A- L’exposition de la tumeur
Apres ouverture de la dure-mére 02 situations sont possibles :

- Dans la premiere situation la paroi kystique du VS est immédiatement visible et facilite

l'acces a I’angle ponto cérébelleux, cette situation a été observé dans 2 cas.

Figure 93. La paroi du kystique du VS est immédiatement visible aprés I’ouverture de la dure mere

(Voie retrosigmoidienne gauche)

-Dans la deuxieme situation, observée dans 12 cas, il a fallu rétracter le cervelet pour pouvoir
exposer la tumeur. Dans ce cas on procede comme pour les SV solides, a I’ouverture de la

citerne cérébello-médullaire pour aspirer le LCR et pouvoir écarter le cervelet facilement.
B- Consistance de la tumeur

La consistance de la tumeur est le caractére primordial de notre étude comparative a été notée
minuticusement, ¢’est un facteur important qui peut rendre la dissection tumorale difficile et

étre a I’origine de morbidités post opératoires.
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Les résultats de I’IRM ont été confirmés en peropératoire. La consistance tumorale a été
considérée comme solide dans 96 cas (87,27%), incluant les tumeurs molles et fibreuses, et
kystique dans 14 cas (12,83%) dont de 8 de type A et 6 de type B selon la classification de

Piccirillo & Sanna.

C- Position du nerf facial

La position du nerf facial sur la surface de la capsule tumorale est variable en fonction de

I’extension du schwannome dans I’angle ponto cérébelleux.

Apres la stimulation de la capsule tumorale, son ouverture et I’effondrement de la partie

kystique, nous avons cherché a identifier la position du nerf facial.

Dans les formes kystiques, il était antérosupérieure dans 8 cas (57,1%), antérieure dans 3 cas

(21,4%), antéroinférieure dans 1 cas (7,1%) et non précise dans 2 cas (14,2%).

Ces proportions ont été tres proches de celles observées dans les formes solides.

D- Difficultés de la dissection tumorale

Les difficultés de la dissection tumorale dépendent de I’adhérence de la capsule tumorale
aux structures vasculo-nerveuses voisines, ce facteur est influencé essentiellement par le

volume de la tumeur, sa consistance et sa vascularisation.
1-Le nerf facial :

La dissection du nerf facial et la préservation de son intégrité anatomique dépend de

plusieurs facteurs.

La consistance du SV est en rapport intime avec la difficulté la dissection du nerf facial, les

parois fines des SV kystique ont été les plus difficiles a opérer.

La difficulte de la dissection est fortement liée également a la taille de la tumeur.
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En réalité, plus la tumeur est volumineuse plus le nerf facial est laminé, dissocié et par

conséquent difficile a identifier notamment avec un trajet impreévisible.

Dans le VS kystique de type A, I’identification et la dissection du nerf facial est plus facile
que dans le type B ou le kyste est périphérique avec une paroi fine et fragile, rendant

I’établissement d’un plan de dissection plus difficile.

Lorsque le nerf facial adhére fortement a la tumeur, une fine couche de la tumeur est laissée

en place dans 03 cas pour préserver son intégrité et surtout sa fonction.

Dans 2 cas le nerf facial a été identifié au niveau du tronc cérébral mais son identification

sur la paroi du kyste était impossible.

Le nerf facial a été préservé anatomiquement dans 12 cas des 14 SV kystiques, et 81 cas
des 96 SV solides.

2-Le nerf trijumeau :

La dissection du nerf trijumeaux la dissection peut s’accompagner d’une bradycardie sévere
<40 b/min. La fréquence cardiaque revient spontanément a des niveaux normaux avec l'arrét
de la manipulation du nerf trijumeau, c'est dii au réflexe trigéminocardiaque qui a été observé

dans 5 cas.
3- Les nerfs mixtes :

La difficulté de la dissection des nerfs mixtes, selon nos observations peropératoires est lié
a la PICA qui est situé entre les parois fine des kystes, sa dissection a provoqué un spasme
artériel dans ,02 cas, ce qui peut expliquer cette aggravation une aggravation des fonctions

des nerfs mixtes en postopératoire.

Contrairement a ce qu’on peut penser, dans les tumeurs kystiques la dissection est plus
difficile et laborieuse. Ceci n’a pas eu d’influence sur la qualité de 1’exérése mais sur la

morbidité post opératoires.
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11.4.4 Résultats postopératoires

A- Post opératoire immédiat

1- L’hématome de la cavité et hydrocéphalie :

Le scanner cérébrale de contrble postopératoire a été demandé chez tous les malades, dont 3
en urgence dd a un retard de réveil.

Le scanner a mis en évidence :

- 7 petits hématomes de I'APC qui a ont été respectés

- 3 hématomes de la cavité repris au bloc opératoire (dont 2 opérés pour un SV kystique et)
- 6 cas dHDC post opératoire dont 2 ont nécessité une mise en place d’une dérivation

ventriculo péritonéale.

Tableau 13. Répartition des patients présentant un hématome de la cavité ou un HDC post opératoire

SV Kystique (14) SV Solide (96)
Hématome de la cavité 04 (28,5%) 03 (3,1%)
Hydrocéphalie 03 (21,42%) 03 (3,1%)
postopératoire

F
« De

Figure 94. TDM de contréle post opératoire montrant un hématome de la cavité opératoire
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Figure 96. TDM cérébrale de contrdle aprés la reprise d’un hématome de la cavité opératoire
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2- La fonction du nerf facial :

Les résultats en post-opératoire immédiat de la fonction faciale ont été évalués en utilisant

I’échelle de House et Brackmann (HB), ils ont été rapportés au tableau (14).

Tableau 14. Répartition des malade selon la foction du nerf facial en postopératoire immédiat

Paralysie faciale | SV Kystique (14) SVSolide (96)
(HB)

I 00 06

1 01 27

1! 04 30
v 05 33

\% 01 00
A\ 03 00

Figure 97. Fonction du nerf facial (grade 11 de House et Brackmann) en post opératoire immédiat
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3- L’atteinte des nerfs mixtes :

Chez 3 patients opérés d’un SV kystique et 3 autres d’un SV solide, nous avons noté une

aggravation des troubles de la déglutition et leur dysphonie en postopératoire.

Ces troubles se sont améliorés, en moyenne, 21 jours apres.

Pour ses patients avec une atteinte des nerfs mixtes, 1’extubation en postopératoire était tres

prudente et 2 trachéotomies ont été réalisée en postopératoire.

B- Moyen terme

1- La qualité de 1’exérese :

Dans notre série, I’exérése des schwannomes vestibulaires kystique a été totale dans 9 cas

64,2% contre 84 cas soit 87,5 % des SV solides (Tableau 14). Les raisons de 1’exérése

volontairement incompléte ont été le risque de lésion du nerf facial et le risque de séquelles

neurologiques dans 4 schwannomes kystiques du fait d’adhérences aux nerfs mixtes et/ou

au tronc cérébral.

Tableau 15. Répartition des malades selon la qualité de I’exerése

Exérese Exérése tumorale SV Kystique SV Solide
Totale 100% 09 84
Subtotale 90 4 99% 04 12
Partielle <90% 01 00

Figure 98. Schwannome vestibulaire kystique gauche, type B de Piccirillo & Sanna, stade 1V de Koos

opéré par voie rétrosigmoidienne avec une exéreése totale
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Figure 99. Schwannome vestibulaire kystique droit type B de Piccirillo &Sanna ,stade 1V droit de

Koos opéré par voie rétrosigmoidienne avec une exérese totale

Figure 100. Schwannome vestibulaire kystique droit type B de Piccirillo &Sanna, stade IV de Koos

opéré par voie rétrosigmoidienne avec une exérése subtotale (fragment laissé en intra méatal)
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Figure 101. Schwannome vestibulaire kystique gauche type A de Piccirillo &Sanna, stade IV de

Koos opéré par voie rétrosigmoidienne avec une exérese totale

2- Fonction du nerf facial apres 6 mois :

La fonction du nerf facial a été réévaluée chez tous les patients 06 mois apres la chirurgie,

nous avons noté une amélioration significative par rapport aux résultats postopératoires

immédiats.

Tableau 16. Répartition des malade le degré de I’atteinte de la fonction de nerf facial (H&B) a 6 mois

postopératoire par rapport au postopératoire immediat

Grade HB SV Kystique (14) SV Solide (96)
J1 post-op----- a 6mois J1 post-op----- a 6mois

I 00----02 06----30

1 01----04 27----36
1 04----01 30----09
v 05----04 33----21

\% 01----01 00----00
\'! 03----01 00----00
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Figure 102. Fonction du nerf facial grade 11 de House et Brackmann & 6 mois en post-opératoire

3- Fistule du LCR :

Nous avons observé 4 cas de fistule de LCS. Il s’agit d’un cas de rhinorrhée et 3 cas d’issue
de liquide cérébrospinal par la cicatrice rétro auriculaire, tous les cas ont été opérés d’un SV

kystique.
4- Méningite post opératoire :

Un seul cas de méningite en post opératoire a été rapporté chez un patient opéré d’un SV

kystique, et qui a bien évolué sous traitement antibiotique.
C. Long terme

Les patients pour lesquels nous avons eu assez de temps pour pouvoir les contréler en
postopératoire ont été classés selon 1’échelle de Karnofsky (Annexe). Tous les patients
contrdlés ont eu un score supérieur ou égal a 80%, avec une bonne réinsertion socio
professionnelle.

Le devenir du reliquat tumoral est un parametre essentiel a suivre, nous avons noté dans la
limite de notre étude que ce reliquat a tendance a rester stable, nécessitant une surveillance

radiologique chez 3 patients opérés d’un SV kystique et § patients opérés d’un SV solide.
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D. Mortalité

Nous avons déploré 1 décés.C’est une patiente opérée d’un schwannome vestibulaire
kystique grade IV de Koos qui a été admise avec des troubles de la déglutition et une
abolition de reflexe nauséeux, la patiente a eté trachéotomisé en post opératoire immediat,
elle a présenté par la suite une hydrocéphalie postopératoire qui a nécessité la mise en place
d’une DVP, elle est décédée J 16 post opératoire suite a une infection pulmonaire a un germe

multi résistant.

En résumé

La synthése de tous nos résultats nous a permis de récapituler la comparaison des deux

formes de SV, kystiques et solides dans le tableau (17). Nous avons noté que :

- Le délai du diagnostic est beaucoup plus rapide dans les formes kystiques et la taille
tumorale au moment du diagnostic est significativement plus grande dans la forme kystique

également.

- Il y a une différence statistiquement significative sur 2 parametres cliniques préopératoires,
I’hypertension intra cranienne pré opératoire est 1’apanage des SV kystique alors que

I’atteinte du tronc cérébral est plus fréquente dans les formes solides.

- Méme si la différence n’a pas €té statistiquement significative pour 1’atteinte préopératoire
du trijumeau et des nerfs mixte. Cette atteinte a été plus prononcée dans la forme kystique

(Névralgie de V, troubles de la déglutition et de la phonation)

- La morbidité post opératoire et 1’atteinte de la fonction du nerf facial sont plus fréquentes
dans les formes kystiques, et ceci a travers des différences statiquement significatives sur la
paralysie faciale et la fonction des nerfs mixtes en post opératoire immédiat ainsi que sur
I’avénement des hématomes de la cavité, des fistules du LCR et de I’hydrocéphalie

postopératoire.
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Tableau 17. Récapitulation des paramétres comparés entre les SV Kystique et solides avec I’indice p

Kystiques

Solides (96)
(14)
Parametres V;llje;r
Nb % Nb %

Age (moyenne)+écart type 39,93+155 | 39,30£15,3 | 0,29

Caractéristiques Hommes 7 50% | 24 | 25%
générales Sexe 0,10

Femmes 7 50% 12 75%
Délai de diagnostic 20,57£13,4 37.5%£119 0,001
Acouphenes 02 | 142% | 8 | 8,3% 0,46
Hypoacousie 11 | 785% | 51 |531% | 0,13

Grade 1 8 57,1% | 36 | 37,5%

Fonction Grade 2 4 28,5% | 47 | 48,9%
faciale avant 0,46

résection Grade 3 1 7,1% 4 | 41%

Grade 4 1 7,1% 9 9,3%

Signes cliniques
Nystagmus 3 |214% | 18 | 18,7% | 0,13
Vertige 04 [235% | 25 | 26% | 04
?:.tjel:rr::\j: 10 | 714% | 79 | 82% | 024
nA::]fs'”;eliiz 7 | 50% | 60 |625% | 054
szggﬁzi 10 | 714% | 60 |627% | 0,87
Sy;gfé"e 5 |357% | 24 | 25% | 0,001
Atteinte du 3 | 214% | 51 |531% | 005
tronc cérébral

133




RESULTATS

Grade 2 0 0,0% 8 8,3%
lassificati
c ZSS'};‘;?)Z'O” Grade 3 0 | 00% | 18 | 187% | 0,001
Grade 4 14 100% | 70 | 72,9%
Petit 0 0,0% 0 | 0,0%
Signes
radiologiques Moyen 0 | 0,0% | 6 | 62%
Classification Moytlannement 0 0,0% | 20 | 20,8% 0.92
de Tokyo arge ’
Large 8 57,1% | 40 41,6
Géant
6 429% | 30 | 31,2%
Totale 9 64,2% | 84 | 87,5%
alité de |
Qualitedela g\ tale | 3 | 21.4% | 12 | 125% | 0,62
Résection
Partielle 1 7,1% 0 | 0,0%
Grade 1 0 0,0% 6 6,2%
0,
Paralysie Grade 2 1 7,1% 27 | 28,1%
apres Grade 3 4 |285% | 30 | 31,2%
résection 0,001
(post- Grade 4 5 | 357% | 33 | 344%
Résultats post- | Operatoire) Grade5 | 1 | 7% | 0 | 0,0%
opératoires
Grade 6 3 214% | O 0,0%
Grade 1 2 14,2% | 30 | 31,2%
Grade 2 4 28,5% | 36 | 37,5%
PZf:g:'e Grade 3 1 [ 71% | 9 | 93%
, . 0,001
résection (6 Grade 4 4 28,5% | 21 | 21,8%
Mois)
Grade 5 1 7,1% 0 0,0%
Grade 6 1 7,1% 0 0,0%
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Hématome de la cavité 28,5% 3,1% 0,001
Aggravation n,erfs r_nlxtes en 21.4% 3.1% 0,02
Post opératoire
Fistule du LCR 28,5% 0,0% 0,001
Infection post op 7,2% 0,0% /
Hydrocephalie Post opératoire 21,4% 3,1% 0,02
Déces 7,1% 0,0% /
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I11- DISCUSSION

Le schwannome vestibulaire kystique est actuellement considéré comme une entité a part,

en raison de sa clinique, de son évolution et de ses difficultés peropératoires.

Les SV kystiques constituent également un sous-groupe rare qui difféere de la variante solide

sur le plan radiologique et histopathologique.

Ces tumeurs sont différentes des SV solides sur le résultat chirurgical et comportent un

risque élevé de complications postopératoires.

Nous avons analysé dans notre série de 110 patients atteints de SV dont 14 de forme
kystique, les résultats cliniques et les difficultés techniques liées a 1’excision de ces tumeurs

ainsi que les résultats postopératoires.
111.1 Epidémiologie

111.1.1 La fréguence

Les schwannomes vestibulaires kystiques représentent 5% a 48% des SV, des rapports
récents suggerent que le taux réel est d'environ 10% [149]. Dans notre série les SV kystique
représentaient 12,72% des cas, ce qui est assez proche de la majorité des séries.

La fréguence des schwannomes vestibulaires kystiques varie entre 4 et 10 % ou entre 4 et

20,5% de tous les schwannomes vestibulaires dans la majorité des études [150,168].

11.1.2 L’age

Neuf études comprenant 428 SV kystique et 1287 SVS ont été analysées. L'age moyen des
patients subissant une intervention chirurgicale était de 48,3 + 6,75 et 47,1 + 9 ans pour les
SV Kystiques et les SV Solides respectivement (p = 0,8) [151].

L'age moyen de découverte se situe généralement entre 40 et 60 ans, ce qui correspond aux
données de notre série qui a montré que 1’age moyen de découverte des tumeurs était autour

de 40 ans, sans une différence statistiquement significative entre la forme kystique et solide.
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Tableau 18. L’age moyen de découverte selon les séries

Nombre de cas Age moyen Age extréme
Samii 1000 45 -55 11a87
Dubreuil 230 50,2 12a75
Sterkers 910 50 11a85
Glassoc 200 47,6 -
Notre série 110 39 17a70
111.1.3 Le Sexe

Il existe une prédominance féminine dans notre série (74,5%), cette prédominance a été
confirmée par tous les auteurs ces dernieres années (Tableau 19). Cette différence par contre
n’est pas en rapport avec la forme kystique ou solide du SV. En comparant les deux formes,

la différence n’a pas ét¢ significative.

Tableau 19. La prédominance féminine des patients selon les séries

Auteurs Nombre de cas Sexe féminin %
Samii 1000 54 %

Cushing - 60,5 %

Fisher 159 66 %

Glassock 200 59 %

Sterkers 910 60 %

Notre série 110 74,5%

111.2 Clinique

Le VS kystique est une tumeur caractérisée par lI'apparition rapide des signes cliniques, la
fréquence des signes de compression du tronc cérébral et du cervelet au moment du

diagnostic.

Un polymorphisme clinique doit rester a I'esprit, en effet chaque symptéme pris isolément

n'étant ni assez specifique ni assez sensible.

Une haute suspicion clinique est la meilleure clé pour un diagnostic rapide.
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Le clinicien doit étre averti du diagnostic de SV chez les patients se plaignant d'une perte
auditive unilatérale, d'acouphénes et de vertiges, quelle que soit leur association [70].

111.2.1 Délai du diagnostic

Les SV Kystiques différent des SV solides par leur croissance rapide, leur agressivité et leur
histoire clinique plus courte. Le délai du diagnostic varie pour les formes kystiques entre 6

et 21 mois et autour de 26 mois pour les SV solides [152].

Ces dernieres années, une attention particuliére a été accordée au taux de croissance des

schwannomes vestibulaires avec et sans formation kystique.

Il a été constaté que les schwannomes vestibulaires résiduels avec une formation kystique
présentent une récidive rapide et nécessitent une réintervention, comparativement aux

schwannomes vestibulaires résiduels sans formation kystique.

La coloration Ki-67 a révélé que l'augmentation rapide du volume des schwannomes
vestibulaires kystiques pourrait s'expliquer par une augmentation du volume des kystes

plutbt que par une augmentation du taux de croissance des cellules tumorales.

Diverses théories relatives a la formation et la croissance des kystes dans le schwannome

vestibulaire ont été proposées dans la littérature.

Initialement, on pensait que le kyste était d0 a la croissance cellulaire rapide au sein de la
tumeur. Cela pourrait entrainer une nécrose du tissu tumoral avec formation de microkystes,

qui fusionnent pour produire de grands kystes.

Histologiquement, les schwannomes vestibulaires sont formés de longs faisceaux cellulaires
bipolaires compacts de type Antoni A et de tissus laches de type Antoni B avec de petites

cellules rondes.

Sur la base de ces schémas histologiques, Charabi et al. Ont suggéré qu'une production
abondante de matériel myxoide par les cellules Antoni B pourrait entrainer la formation de
kystes intratumoraux au sein du schwannome vestibulaire, avec des composants

périphériques solides formés par les cellules Antoni A [152].
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Bien que rares, des hémorragies intratumorales ont également été rapportées comme

pouvant entrainer la formation de kystes dans le schwannome vestibulaire [153].

Cependant, ces patients peuvent ne pas présenter d'antécédents de détérioration clinique

aigué au moment du saignement, contrairement & d'autres événements vasculaires.

Une expression accrue de I'enzyme protéolytique MMP-2 (métalloprotéinase matricielle) a
également été observée dans le liquide kystique et la paroi du kyste du SV Kystique, comme
dans d'autres néoplasmes kystiques du rein et de I'ovaire. Les cellules tumorales tapissant la

paroi du kyste expriment probablement la MMP-2, absente dans les tumeurs solides [154].

Moon et al. [154] ont suggéré que ces enzymes pourraient contribuer a la formation du kyste

et a I'adhésion de la tumeur aux structures environnantes.

Dans notre série, le délai de diagnostic moyen était de 20,57 mois pour les SV kystique et
de 37,5 mois pour les formes solides ce qui a constitué une différence statistiquement
significative entre les deux formes, ceci est expliqué par les mécanismes de formation des

kystes et leur potentiel évolutif rapide.

111.2.2 Signes cliniques

Classiquement la symptomatologie clinique des schwannomes vestibulaires est relativement
stéréotypée, elle se résume a des signes cochléo-vestibulaires et des signes neurologiques

suivis de signes d’hypertension intracranienne d{l souvent a une hydrocéphalie.

A- Les troubles de l’équilibre

Pour Dagain et coll. [95], dans leur étude sur les schwannomes vestibulaires kystiques
géants, la symptomatologie clinique était essentiellement constituée de troubles de
1I’équilibre.Cette instabilité est signalée chez 40 a 50 % des patients au moment du diagnostic
[155].

Selon Zhang et al. [156] les troubles de 1’équilibre préopératoires étaient tres fréquents chez
les patients ayant un SV Kystique (32,1 % chez les patients présentant un SV Kystique ; 18,6
% chez les patients ayant un SV solide, p = 0,038).

140



DISCUSSION

Dans notre série les troubles de 1’équilibre ont motivé la consultation dans un peu plus de la
moitié des cas pour les formes kystiques ainsi que pour les formes solides et un syndrome
cérébelleux a été présent dans 64,2% des cas pour les formes kystiques et 62,7% des cas
pour la forme solide, il est souvent a type de troubles de la coordination. Cela qui n’a pas

constitué une différence notable.

B- Les acouphénes

IIs constituent le signe fonctionnel le plus fréquent aprés I'nypoacousie pour la plupart des

auteurs, variant entre 62 a 75% des patients [141].

Il'y a une relation entre le volume tumoral et I’importance des acouphénes. 75% des patients
présentent des acouphénes trés génants lorsque la tumeur est petite (Stade | de Koos).
Lorsque la tumeur est volumineuse (Stade IV de Koos) 02% des patients seulement se

plaignent d’acouphénes [148].

Dans notre série les acouphenes ont été retrouvés dans 14,2% des cas de SV kystiques et
8,3% des SV solides, ce qui est rare par rapport a la littérature, mais sans différence

significative entre les 2 formes.
C- Lesvertiges

IIs sont présents chez 50% des patients qui ont une petite tumeur et ils sont absents chez les
patients porteurs d’une volumineuse tumeur par compensation du systeme vestibulaire
controlatéral [148].

Dans notre série, ils ont motivé la consultation a des proportions presque semblables avec
28,57% des cas de SV kystiques et 26,04 % des patients porteurs de SV solide.

D- ["hypoacousie

La fréquence de I’hypoacousie est autour de 66% des cas alors que la surdité totale
unilatérale dés le stade de la premiére consultation est moins importante et tend a diminuer
[141].
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Dans notre série, la notion d’hypoacousie a été retrouvée a différents degrés chez 78,5 %
des cas de SV kystique et chez 53,1% des malades présentant un SV solide. Ceci n’a pas

présenté une corrélation statistiquement significative.
E- Le nystagmus

Il est rarement présent du fait d'une compensation centrale correcte. Un nystagmus était

présent chez 21,4 % des formes kystiques 18,5% des formes solides de nos patients.
F- L’ hypertension intracranienne

Les signes cliniques d’un syndrome d’hypertension intracranienne sont toujours associés aux

SV kystiques geants et 48,3% des patients nécessitent une DVP en préopératoire [95,176].

Dans notre série I’hypertension intracranienne était présente chez 35,7% de nos patients
porteurs de SV Kkystique, due a une hydrocéphalie souvent obstructive, alors que 25% des
patients ayant un SV solide ont consult¢ au stade d’HIC due a une hydrocéphalie

préopératoire qui a nécessité la mise en place d’une DVP.
G- L atteinte du trijumeau

Le nerf trijumeau est le nerf cranien le plus fréquemment et le plus précocement atteint apres
le nerf cochléo-vestibulaire. L'atteinte trigéminale est retrouvée dans 19 % dans la série de
Samii de 1000 SV, toute taille confondue, alors qu'elle est de 40 a 78% chez les patients
présentant des SV géants et de 59% dans les SV kystiques [148,168].

Une atteinte du nerf trijumeau a été notée chez 71,4 % de nos cas pour les formes kystiques
et 62,5% des cas pour les formes solides. Cette atteinte a pris plusieurs formes qui sont
parfois associées (Une hypoesthésie de I’hémiface intéressant une ou deux branches du nerf
trijumeau, une diminution du réflexe cornéen, une névralgie du trijumeau).Elle a été plus

prononcée dans la forme kystique.
H- La fonction faciale

Le nerf est souvent conserve. La PFP peut étre discréte et n’apparait que tardivement. Il y a

une correspondance anatomo-clinique entre la fréquence de la paralysie faciale et le volume
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tumoral, ainsi pour une petite tumeur sa fréquence est de 3% et pour une tumeur volumineuse
elle est de 26% des cas [70].

Dans sa comparaison Zhang et al ont noté qu’aucun patient n’a présenté de paralysie faciale

franche au moment du diagnostic [156].

Nos résultats concordent avec la littérature. L’atteinte de la fonction du nerf facial a été
Iégere (grade | et 1l de House et Brackmann) dans 85,6 % et franche (grade 111 et IV HB)
dans 14,4% des cas pour les formes kystiques. Elle a été de grade | et 11 de HB dans 86,4%
et de grade 11l et IV HB dans 13,5% des cas pour les SV solides.

I. L'atteinte des nerfs mixtes

Elle est le fait de grosses tumeurs de stade IV a extension inférieure et fait partie des signes

de gravité elle est de ’ordre de 14% dans la série de Samii [148].

Les SV kystiques présentaient des taux plus élevés de dysphagie et de dysphonie en

préopératoire [156].

L’atteinte préopératoire des nerfs mixtes a été retrouvée dans notre série chez 50 % des cas
des SV kystiques et 62,5% des SV solides. Ce résultat est potentiellement élevé par rapport
a la littérature, il est dd au volume tumoral au moment du diagnostic, mais ne constitue pas

un facteur de différence statistiquement significatif entre la forme kystique et solide.

Sur ’ensemble des 67 patients ayant une atteinte des nerfs mixtes, celle-ci s’est manifestée
par des troubles de la déglutition dans 33 cas (49,25%) et plus rarement par des troubles de
la phonation qui est notée chez 07 cas (10,44%).Ces 2 signes ont intéressé plus les formes

kystique que solides.
J. L atteinte du tronc cérébral

L’atteinte du tronc cérébral se traduit par des signes d’irritation pyramidale homolatérale,
elle a été observée chez 21,4% des patients ayant un SV kystique et 53,1 des patients ayant
un SV solide. Ce parametre a présenté une différence significative entre les 2 formes avec
un p=005.
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Au total

Dans notre série, nous avons relevé 2 parametres cliniques de différence, statistiguement

significatifs entre les SV kystiques et solides.

La symptomatologie clinique qui est rapidement progressive dans les schwannomes

kystiques par rapport aux SV solides

Le syndrome d’HIC au moment du diagnostic prédomine dans les SV Kystiques a cause du

volume du kyste et de I’hydrocéphalie qui en résulte.

Par contre I’atteinte du tronc cérébral a été plus importante dans les formes solides, dd a la

consistance de la tumeur et sa compression du tronc cérébral.

111.2.3 Signes radiologigues

L'aspect des schwannomes vestibulaires en TDM ou en IRM dépend de I'architecture interne
de la tumeur, de sa localisation et de sa taille.

La TDM avec injection de produit de contraste peut étre suffisante pour détecter la croissance
tumorale mais I'lRM reste I’examen de choix dans la démonstration et le suivi de la

croissance tumorale.

Cependant, si des modifications osseuses du CAl et du rocher doivent étre détectées, la TDM
est nécessaire. Le scanner joue un rble important également dans le diagnostic de

I’hydrocéphalie préopératoire.

Les schwannomes vestibulaires kystiques présentent une architecture interne variable, ils
contiennent diverses concentrations de cellules de type Antoni A et Antoni B, avec une
prévalence élevée de type Antoni B. La variabilité histologique au sein des tumeurs est

responsable de I'atténuation tumorale sur la TDM et I’IRM [152].

Les kystes des schwannomes vestibulaires (centraux ou périphériques) sont avasculaires ; le

produit de contraste ne peut pas atteindre le matériel présent dans la cavité et les éléments
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kystiques peuvent ne pas étre rehaussés, ce qui explique que les zones kystiques aient le
méme aspect avant et aprés I'administration du produit de contraste.

Il a été suggeré que tous les SV présentent une altération de la barriére hémato-encéphalique.
En raison de cette anomalie, la tumeur est rehaussee par le produit de contraste, ce qui est
responsable de l'aspect classique du SV solide sur la TDM ou I’'IRM, car la tumeur entiere

se rehausse uniformément.

Le schwannome vestibulaire solide peut présenter une composante kystique non rehaussée
a sa périphérie. Lors de la croissance tumorale, les couches leptoméningées environnantes
peuvent provoquer des adhérences entrainant la formation de kystes péritumoraux ou d'une
pseudo-capsule [157]. Ces cas ne peuvent étre considérés comme de Véritables

schwannomes vestibulaires kystiques.

La plupart des SV Kystiques sont diagnostiqués a I'lRM. Classiquement, la composante

kystique est hyper intense sur les images IRM en T2.

La paroi du kyste se rehausse généralement sur I'lRM en T1 avec contraste. Cependant, les
kystes peuvent ne pas répondre strictement a ces critéres et présenter un faible signal sur
I'IRMen T2.

La séquence CISS « constructive interference in steady state » qui accentue 1’effet T2,
permet de bien définir I’interface arachnoidienne entre le SV et les structures vasculo-

nerveuses environnantes, et la mise en évidence des parties kystiques.

Différents systemes de classification ont été proposés pour les SV Kystigues, en fonction de
I'épaisseur de la paroi du kyste et de leur localisation par rapport a la composante solide
[158].

Pendl et al. ont défini les SV kystiqgues comme les tumeurs dont la composante kystique

représente plus des deux tiers du volume tumoral total [157].

Cependant, Frisch et al. ont considéré le schwannome vestibulaire comme kystique lorsque

le diameétre du kyste est supérieur a 50 % du diameétre maximal de la tumeur [159].
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Lim et al. ont recommandé la mesure du volume du kyste et ont considéré le schwannome
comme Kystique si le kyste intratumoral ou péritumoral occupe plus de 30 % du volume
tumoral [160].

Dans notre série, I’analyse radiologique des schwannomes vestibulaires nous a permis de les

classer selon la classification de KOOS et celle du Consensus de Tokyo (Tableau 5).

Classification de Koos

Stade 1 : tumeur intraméatique

Stade 2 : tumeur développée également dans I’angle mais
A distance du tronc cérébral

Stade 3 : tumeur remplissant I'Ar‘ujlw pontocérébelleux,
pouvant déformer le tronc mals sans déplacement du 4°
ventricule.

Stade 4 : tumeur déplacant le tronc cérébral et le 4°
ventricule.

Figure 103. Classification de la taille des SV selon KOOS [92]

Nous avons noté que tous les patients porteurs de SV kystique soit 100% des cas ont été
diagnostiqués au stade 4 de KOOS ou au stade large et géant selon la classification de la
conférence de TOKYO de 2003, contrairement a la forme solide qui est diagnostiqué dans

72,9% des cas au stade 4 de KOOS.

Cette différence significative (p : 0,001) est expliquée par la croissance rapide des SV

kystique rendant le diagnostic au stade de petit schwannomes quasi impossible.

La classification des SV kystiques selon classification de Piccirillo &Sanna (Figure 32) a

démontré que 8 cas était de type A et 6 du type B.

Thakur et al en 2012 sur une série de 428 SV kystiques et 1287 SV Solides ont constaté
que diamétre moyen de la tumeur pour les SV Kystiques était de 3,9 + 0,84 cm et celui pour
es SV solides était de 3,7 £ 1,2 cm [151] et que donc il n’y a pas de différence significative

concernant la taille de la tumeur au moment du diagnostic, contrairement a notre serie.
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Ji Hyuk et al en 2018 et sur une série de 220 patients rapporte que le volume tumoral était
significativement plus important dans les SV Kystiques (20,44 + 13,85 cm?® dans les SV
Kystiques ; 4,75 + 6,48 cm?® dans les SV Solides, p < 0,001) et la proportion de tumeurs
larges et geantes était également plus importante dans les SV Kystiques (66,0 % dans les SV
Kystiques ; 11,4 % dans les SV Solides, p < 0,001) [161], ce qui a été confirmé dans notre

série.

Le taux de croissance du SV kystique est élevé par rapport au SV solides. Il ne s'agit pas
d'une véritable croissance tumorale, mais d'une expansion de I'élément kystique, tandis que

la partie solide de la tumeur reste souvent stationnaire.

Les diagnostics différentiels possibles des SV solides sont les méningiomes, et les
schwannome du trijumeau. Dans certains cas, les schwannomes vestibulaires kystiques
peuvent étre difficile a diagnostiquer, surtout pour les formes purement kystiques en
I’absence d’érosion du conduit auditif interne. Le diagnostic différentiel se fait avec les

kystes épidermoides ou les kystes arachnoidiens de 1’angle ponto cérébelleux [162].
111.3 Traitement

Pour de nombreux auteurs, la chirurgie reste le traitement le plus recommandé du SV
Kystique [149,163]. En raison de son potentiel évolutif rapide, la surveillance n'est pas

recommandée [164].

La chirurgie du SV a subi de grands progrés depuis des décennies, jusqu’a arriver a la
microchirurgie avec un objectif de préservation fonctionnelles. Elle constitue la seule

solution raisonnable pour les SV grade 11 et IV de Koos.

Les schwannomes vestibulaires stade Il et IV de Koos peuvent étre opérés par voie
rétrosigmoidienne transméatale en cas d’audition fonctionnelle ou utile (grade A et B de
American association of head and neck surgery) ou par voie translabyrinthique élargie si

I’audition est inutile voire nulle.

L'exérese totale des SV est curative, elle doit étre recherchée dans tous les cas. Cependant,

cette exérése compléte doit s’accompagner d’une préservation parfaite de la fonction.
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La fonction faciale et la conservation de l'audition préopératoire constitue donc un objectif
qu'il n'est pas toujours possible d'atteindre.

L'efficacité de la radiochirurgie dans les SV kystique reste controversée en raison de

I'augmentation brusque de la taille de la portion kystique aprés radiochirurgie [165,149].

Lim et al. [166] dans une série de 24 cas de SV kystiques traités par radiochirurgie (Gamma
knife) ont conclu qu’un contréle tumoral a été observé dans 18 cas. Six patients ont connu
une progression tumorale et parmi ces 06 patients, 2 ont subi une intervention chirurgicale

suivie d’une radiochirurgie adjuvente.

Pendl et al. Ont rapporté une expansion soudaine de la composante kystique dans quelques
cas. Une transsudation accrue des vaisseaux tumoraux ou une nécrose supplémentaire dans
le tissu tumoral aprés la Gamma Knife ont étaient considérées comme responsables de

I’augmentation du volume du kyste tumoral préexistant [157].

Frisch et al. Ont suggéré que les schwannomes kystiques avec un kyste central répondaient

de maniére similaire aux schwannomes solides a la GK.

Cela s'explique probablement par le fait que le kyste central recoit une dose quasi maximale,
tandis que le kyste périphérique peut recevoir une dose de radiation plus faible. Dans leur
série, un patient a présenté une augmentation de volume du kyste périphérique apres la GK,
et un autre a présenté une croissance tumorale accrue [159]. Ils ont également calculé le taux
de réduction de volume pour différents types de SV Kystiques. Le pourcentage médian de
réduction du volume par an était de 17,2 % pour les SV Kystiques avec un gros kyste, de 7,5
% pour les SV Kystiques avec des microkystes et de 7,9 % pour les SV Kystiques avec

rehaussement homogeéne.

Plusieurs études ont démontré de bons résultats radiochirurgicaux chez les patients atteints
de VS kystiques et ont conclu que la nature de la tumeur (solide ou kystique) n'affectait pas
la survie sans progression tumorale. Mais de nombreuses autres études, allant a I'encontre de
cette théorie, ont noté une meilleure réduction du volume (au suivi & long terme) chez les

patients atteints de SV Kystique par rapport aux SV solides [157, 159,160].
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De plus, il a été suggéré que la composante kystique (cellules Antoni B) pourrait avoir une
architecture tissulaire différente de celle de la composante solide (cellules Antoni A) Ainsi,
les tissus solides et kystiques d'une méme tumeur peuvent se comporter differemment lors
d'une GK.

En raison de la réduction du volume tumoral, les kystes uniques volumineux se rompent
généralement apres la radiochirurgie, ce qui explique la régression rapide de la composante

kystique dans le SV kystique et la persistance de la partie solide de la tumeur.

Une autre theéorie possible pourrait étre corrélée au modele de croissance tumorale. Les
cellules a prolifération rapide répondent mieux aux radiations, et les cellules d'une tumeur a
croissance lente mettent relativement plus de temps a mourir. Le SV Kystique se manifeste
cliniquement plus t6t, probablement en raison de sa croissance rapide et par conséquent

répondrait mieux a la radiation.

Nous pensons que le SV Kystique pourrait étre composé d'une population mixte de cellules
a prolifération rapide tapissant la paroi du kyste et de cellules a prolifération relativement

lente dans la partie solide.

Les cellules a prolifération rapide dans la paroi du kyste pourraient répondre plus rapidement
a l'irradiation, réduisant le volume du kyste beaucoup plus t6t que la partie solide. Cependant
la majorité des études révelent que la GK pour le SV Kystique notamment présentant de
multiples kystes donne de mauvais résultats et que la radiochirurgie est plus efficace dans le

traitement des résidus tumoraux postopératoires.

Au final, le schéma de croissance post-radiochirurgical du SV Kystique dépend d'un

mécanisme complexe et il est difficile a expliquer par une seule théorie.

La microchirurgie reste le meilleur traitement curatif des SV. Cela exige une exérese totale

du SV et la préservation anatomique du nerf facial.

Cependant, bien que I’exérese totale soit le but principal de la chirurgie, 'adoption d’une
exérese subtotale dans certains cas présentant des adhérences importante avec le N.F et/ ou
le tronc cérébral peuvent améliorer les résultats post-opératoires et réduire les complications

postopératoires.
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Dans notre série, nous avons opéré tous les patients par voie rétro sigmoidienne transméatale

en position demi-assise.

En plus de ses avantages, notamment la bonne exposition des structures de I’APC et la
dissection bimanuelle, c’est la voie d’abord que nous maitrisons le mieux. Il a été confirmé
que les meilleurs résultats sont obtenus avec la voie d’abord que le chirurgien connaisse et

maitrise le mieux.

D'excellents résultats en termes d’exérése et de préservation fonctionnelle du nerf facial ont

été obtenus entre des mains expérimentées avec différentes voies d’abord.

Le fait que les patients ont été opérés par la méme voie d’abord nous a permis de comparer
les résultats postopératoires des SV Kystiques et solides. Chose qui aurait été difficile est

moins significative si on avait utilisé plusieurs voies d’abord sur différents types de tumeurs.

111.3.1 Constatations peropératoires

Aprés I’ouverture de la dure-meére, la paroi kystique du SV peut étre immédiatement visible
pour les formes avec des kystes périphériques, sinon on doit procéder comme pour les SV
solides, & I’ouverture de la citerne cérébello-médullaire pour aspirer le LCR et pouvoir

retracter le cervelet et accéder a la tumeur.

Pour Piccirillo et al. [165] trois facteurs doivent étre pris en compte avant la résection du SV
kystique :

-L'épaisseur de la paroi du kyste ;
-La position du kyste ;

-La taille extraméatale de la Iésion, comprenant les composants kystiques et solides.

Notre observation peropératoire a révélé que les SV kystiques a paroi périphérique et fine
(de type B selon Piccirillo &Sanna), en nombre de 6 dans notre série étaient plus difficiles a

réséquer.
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Dans cette forme, la paroi fine du kyste adhére fortement aux vaisseaux, au tronc cérébral et
aux nerfs, en particulier au nerf facial, ce qui rend la création d'un plan de clivage trés
difficile.

Cette adhérence constitue le facteur essentiel du traumatisme du nerf facial. Elle est source
de traction et/ou de pression sur le tronc du nerf, responsable de lésion axonale par étirement.

Elle peut étre a I'origine d'un "égarement™ ou d'une perte du plan de clivage arachnoidien.

Si la possibilité de préserver le nerf facial dans les gros SV est liée principalement a
I’expérience du chirurgien, la présence d'une adhérence importante peut empécher 1’exérese

compléte de la tumeur.

L’utilisation du monitorage permanent de la fonction faciale est indispensable, et ce des
I’exposition du SV, pour confirmer que le nerf facial ne se trouve pas a la surface tumorale

avant I’ouverture initiale de la capsule.

Sampath et al [132] ont mentionné la position du nerf facial sur la surface tumorale sur une
série de 1006 schwannomes, il était : antérieur dans 40% des cas, antérosupérieure dans
33.5%, antéroinférieure dans 4.9%, supérieur dans 14%, inférieur dans 2.5% et postérieur
dans 0.3% ; un trajet intra tumoral a été rapporté dans 3.4% et une infiltration tumorale du
nerf dans 2.5% des cas.

Dans notre série, le nerf facial dans les SV formes kystiques était antérosupérieure dans 8
cas (57,1%), antérieure dans 3 cas (21,4%), antéroinférieure dans 1 cas (7,1%) et non précise
dans 2 cas (14,2%).

Dans 02 cas, l'identification du nerf facial n'a pas été possible et dans 3 cas, une fine couche
de tumeur a été laissée sur le nerf facial pour préserver sa fonction. Les mémes observations

ont été rapportées par Metwali [149] et Piccirillo [165].

Nous avons également constaté que dans 06 cas de SV Kystiques, la dissection du nerf

trijumeau, s’accompagnait d’une bradycardie sévére < 40 b/min.

La fréquence cardiaque revenait spontanément a des niveaux normaux avec l’arrét de la

manipulation du nerf trijumeau ; c’est le réflexe trigéminocardiaque qui a été décrit pour la
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premiére fois par Schaller en 1999 [167] et depuis 2005, il est considéré comme un réflexe
du tronc cérébral [168].

La préservation anatomique du nerf facial est un facteur crucial pour prédire la bonne

évolution de la fonction faciale en postopératoire.

La préservation de I’intégrité anatomique du nerf facial a varié entre 68 et 97 % sur les

différentes séries de SV kystiques [168-173].

Dans notre le nerf facial a été préservé anatomiquement dans 12 cas des 14 SV kystiques
(85,7%), et 81 cas des 96 SV solides (84,3%).

Des chiffres proches qui ne sont pas statistiquement significatifs, mais qui sont conformes

aux résultats observés dans la littérature.

111.3.2 La morbidité postopératoire

Elle était marquée par 5 complications majeures :

1- Les hématomes postopératoires dont I’incidence est significativement plus élevée dans la
chirurgie des schwannomes vestibulaires kystiques, elle était de 08% dans 1’étude de
Metwali et al. [149].

Fendova et al. [168]. dans leur étude comparative ont noté que les SV kystiques se
compliquaient d’un hématome de la cavité opératoire dans 9% des cas contre 3% pour le SV

solides.

Dans notre série,un hématome de la cavité opératoire a été noté chez 4 patients (28,5%) des
SV Kkystiques contre 3% dans les SV solide. 1l y a sur ce parametre une différence

statistiquement significative (p : 0,001).

2- La détérioration de la fonction des nerfs mixtes a été noté chez 3 patients (21,4%) opérés
d’un SV kystique et 3 pour un SV solide (3,1%) ce qui constitue un facteur d° selon nos

observations chirurgicales, elle a été liée a un spasme de la PICA.
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Dans 02 cas, la PICA était située entre la paroi fine du kyste et sa dissection provoque un
spasme artériel qui peut expliquer cette aggravation.

Ces complications sont aussi liées a la métalloprotéinase matricielle 11, qui pourrait jouer un

role dans I'augmentation de la fragilité vasculaire [154].

3- La fonction du nerf facial en post opératoire immédiat et a 06 mois en postopératoire est
moins favorable pour le SV kystique avec 41% d’aggravation contre 21 % pour la forme
solide [168].

Liang, et al. [174] ont publié une méta-analyse étudiant les particularités cliniques et
chirurgicales des CVS. lls constatent que le taux d'évolution favorable de la fonction du nerf
facial était significativement plus faible dans les VS kystiques.

Dans notre étude on a noté 1’aggravation de la fonction du nerf facial chez 7 patients dans la
période postopératoire (50%) pour les SV kystiques et 21% pour la forme solide, ce qui est
également un marqueur de différence statistiquement significatif (p : 0.01).

Pour tous ces auteurs, la préservation de la fonction du nerf facial dans les VS kystiques
était responsable d'une résection tumorale non totale. Fundova, et al. [168], Benech, et al.
[169], Jian, et al. [170], Metwali, et al. [149], Tang, et al. [171], Xia, et al. [172] et Baskaya
MK et al. [173] ont noté des résultats moins bons sur la fonction du nerf facial en

postopératoire dans les SV kystiques (Tableau 20).

La préservation de la fonction du nerf facial était le motif essentiel de I’exérése subtotale et
la qualité de I’exérese dans notre série a été de I’ordre de 64,2% de résection totale pour les
SV Kystiques et 84% pour les SV solide

L'aggravation de la fonction du nerf facial s'explique par la forte adhérence du nerf facial a
la capsule tumorale fréquente dans les VS kystiques de type B (06 cas) et la non-
identification du nerf facial (02 cas) expliquée par la déformation de la relation de la tumeur
avec le nerf facial, aprés I’ablation du kyste, rendant difficile I’identification et la dissection

du nerf facial.
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Tableau 20. Revue de la littérature sur les résultats postopératoires de la chirurgie des SV kystiques

Exérese totale Préservation HB l et 1l
anatomique du NF
Fundova, et al. 2000 39/44 30/44 13/44
[168]
Moon, et al. 2007 24/24 18/24 9/24
[154]
Piccirillo, et al. 2009 77/96 / 19/57
[159]
Jian, et al. 2011 [170] 30/58 / 32/58
Metwali, et al. 2014 35/37 36/37 28/37
[149]
Tang, et al. 2014 92/131 125/131 99/131
[171]
Xia, et al. 2014 [172] 27/45 39/45 17/34
Basgkaya MK et al. 30/32 32/32 22127
2018 [173]
Notre série 9/14 12/14 6/14

Certains facteurs pronostiques peropératoires permettent de prédire la fonction du nerf facial,
notamment le seuil de réponse a une stimulation du nerf facial en fin d’intervention [175].
En effet, une réponse faible < 240 pvolts a une stimulation du nerf facial > 2 mA prédit une

aggravation de la fonction du nerf facial.

En cas d’aggravation de la fonction du nerf facial, nous réalisons un électromyogramme 3
mois apres I’intervention pour rechercher des signes de réinnervation. En cas d’absence
totale de signes de réinnervation, nous proposons aux patients une anastomose facio-

hypoglosse.

4- La fistule du LCR est une complication décrite dans la chirurgie des SV, elle a été

retrouvée dans 11% des SV Kystique [168].
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Elle se présente sous forme de fuite par la cicatrice ou une rhinorrhée. Elle se tarit le plus
souvent en 10 jours. Parfois, elle apparait & distance et elle est révélée par une fébricule, des
céphalées ou une méningite. Si la fuite du LCR persiste, la reprise chirurgicale peut

s’imposer.

Dans notre série 4 patients opérés d’un SV Kkystiques (28,5%) ont présenté une fistule du

LCR ce qui est potentiellement élevé par rapport a la littérature.

5- Enfin, I’hydrocéphalie postopératoire qui est une dilatation symptomatique du systeme
ventriculaire apres I'exérese de la tumeur ,qui peut entrainer une détérioration de I'état de
conscience du patient elle est présente chez 13% des patients [176] .Elle a nécessité une
dérivation chez 3 patients porteurs de SV kystiques (21,4%) 3 autres de SV solides (3,1%)
dans notre série .Un parameétre de différence statistiquement significatif mais qui a été

également lie aux autres complications (les fistules du LCR et I’hématome de la cavité).
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IV-  CONCLUSION ET RECOMMANDATIONS

Les SV Kystiques sont des tumeurs qui paraissent simples a opérer, alors qu’en réalité, ils
posent un probléme réel de préservation de la fonction neurologique. Leur exérese totale est

parfois impossible par souci de d’intégrité anatomique et fonctionnelle des structures.

La forme kystique est peu fréquente, mais souvent de grande taille. Ce sont des tumeurs dont
I’histoire clinique est courte, diagnostiquées au stade de grosse tumeur et avec une possibilité

d’aggravation brutale en cas de saignement intra tumoral.

L’aspect kystique du SV ne doit pas étre confondu avec I’aspect de LCR trappé situé a la

partie postérieure du SV au contact de I’hémisphére cérébelleux.

La composante chimique du liquide tumoral riche en protéine protéolytique « Matrix
Metalloproteinase 2 » est a 1’origine de 1’adhérence de la capsule tumorale aux structures
nerveuses et vasculaires de I’APC. Ce degré d’adhérence des SV kystiques est responsable
d’une exérese limitée et d’une morbidité et une mortalité plus élevé par rapport aux SV

solides.

Ces caractéristiques ont été a 1’origine d’une classification spécifique des SV Kystiques,
indépendamment des SV Solides. lls sont désormais considérés comme une entité a part
entiere (consensus de TOKYO).

La radiochirurgie dans la forme kystique peut engendrer une augmentation rapide du volume
tumoral nécessitant une reprise chirurgicale et la résection chirurgicale reste le premier choix

pour contrdler la tumeur a long terme.

Les tumeurs avec des kystes centraux a parois epaisses sont extirpables dans la plupart des
cas. Cependant, lorsque nous sommes confrontés a des tumeurs avec des kystes
périphériques a parois fines et adhérentes, il est difficile de les exciser completement et il est
recommandé de laisser des parties du kyste adhérentes aux structures neurovasculaires pour

une meilleure préservation notamment du nerf facial.

La fonction du nerf facial et la qualité de 1’exérese dépendent du type et de la localisation du

kyste, ainsi que de son degré d’adhérence aux structures de I’APC.
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La morbidité post opératoire est plus importante dans les formes kystiques et le caractere
hémorragique de la partie solide de la tumeur, explique la fréquence des hématomes de la

cavité operatoire, pouvant étre associés a une hydrocéphalie.

L’adhérence des nerfs mixtes et de la PICA a la capsule kystique sont la cause d’une
aggravation de la fonction de ces nerfs en postopératoire. Ceci peut étre accentué par un

vasospasme de PICA.

Une courbe d’apprentissage est nécessaire, dans le but d’assurer une exérése tumorale la plus
totale possible tout en préservant la fonction neurologique par la préservation anatomique et

fonctionnelle des nerfs.

Notons ¢également 1’intérét majeur du monitoring peropératoire et l’abstention de
I’utilisation de la coagulation bipolaire pendant la dissection de la capsule tumorale pour

éviter un éventuel spasme vasculaire aux conséquences souvent graves.

L’utilisation du monitoring peropératoire du nerf facial, la dissection bimanuelle et
I’utilisation restreinte de la coagulation bipolaire assurent une exéreése tumorale prudente,
dont la qualité dépend surtout du degré de 1’adhérence de la capsule aux structures vasculo-

Nerveuses.

Lorsque la tumeur ne peut pas étre disséquée des structures importantes qui I'entourent (en
particulier le tronc cérébral), il est nécessaire de laisse une partie de la paroi du kyste et de

ne pas la réséquer.

Nous devons rechercher un bénéfice maximal pour le patient grace a la chirurgie, plutot

qu’une résection totale au prix de graves complications.

Au final, le SV Kystique est une forme exclusivement chirurgicale, et la voie
rétrosigmoidienne en position demi-assise, sous monitoring continu du nerf facial permet
d’atteindre 1’objectif essentiel de la prise en charge des SV Kystiques, a savoir une exérese

presque totale des tumeurs avec une preservation de la fonction nerveuse.
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ANNEXES

ANNEXES

FICHE TECHNIQUE
I- Identité :

» Nom: Prénom :
> Age: ans

> Sexe: MO FO

» Profession :

» N° du dossier :

» Date d’hospitalisation :
» Date de sortie :

» Durée d’hospitalisation :

II- Antécédents :

> Meédicaux :

» Chirurgicaux :

I11- Les circonstances de découverte :

V-  Classification de la PFP House et Brackmann en preé
opeératoire :
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VI- Examen cochléo vestibulaire :

Audiométrie tonale et vocale

>

>

>

VII- Examen complémentaires (TDM ,IRM et AngiolRM):
Taille tumorale et classification Koos et Tokyo :
L'existence d'un plan de clivage ( hyper signal T2) :
Oui : Non :

L'extension tumorale dans le conduit auditif interne :

Le caractere solide ou kystique de la tumeur :

VIII- Les difficultés peropératoires observées :
IX- La qualité de I’exérése (sur IRM a 6 mois en post opératoire ) :

X- Suivi et controle (Fonction du nerf facial) :

En post opératoire immédiat :
a un mois en post opératoire :

a six mois en post opératoire :
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Résumé

Introduction : Le schwannome vestibulaire (SV) kystique est une entité anatomo-clinique particuliére. Sa
résection doit tenir compte de la préservation de la fonction neurologique et du risque des complications

postopératoires.

Matériel et méthodes : Nous présentons une étude prospective et comparative entre 14 SV kystiques 96 SV

solides dans une série de 110 schwannomes vestibulaires opérés entre juin 2021 et juin 2024.

Le volume tumoral et la qualité de la résection ont été évalués par I’IRM selon la classification Koos (volume)
et celle du consensus de TOKYO (volume + qualité d’exérése). La fonction du nerf facial a été évaluée selon
la classification de House & Brackmann et les SV kystiques ont été répartis selon la classification de Piccirillo

& Sanna en fonction de la position du kyste et de 1’épaisseur de sa paroi.

Résultats : Tous les patients ont été opérés par voie rétro-sigmoidienne en position demi-assise. L'apparition
rapide et la fréquence des signes cliniques ont été liees au volume du kyste. Les SV kystiques enveloppent les
vaisseaux et adhére au nerf facial, ce qui a rendu leur résection plus laborieuse. Chez 5 patients opérés d’un
SV kystique, une partie de la capsule a été laissée sur place par souci de préservation des fonctions

neurologiques.

Certaines complications postopératoires ont caractérisé les SV kystiques, notamment 1’hématome de la cavité
opératoire, retrouvé chez 4 patients, secondaire au caractére hémorragique de la partie charnue de la tumeur.
Une aggravation de la fonction des nerfs mixtes a été notée chez 3 patients, expliquée essentiellement par un
vasospasme de la PICA et une aggravation de la fonction du nerf facial chez 6 patients présentant un SV

kystique de type B est liée a la fragilité de la paroi kystique.

Conclusion : Une prudence particuliére est recommandée chez les patients présentant un SV kystique en raison
de l'apparition rapide des signes cliniques et de la fréquence de la morbidité postopératoire.

Mots-clés : Angle pontocérébelleux (APC), Schwannomes vestibulaires kystiques, Fonction faciale et
Complications postopératoires.
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