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Résumé

Résumé :

Le but de notre travail est de définir les facteurs pronostiques de la fonction du nerf facial
dans la chirurgie des schwannomes vestibulaires géant et large opérés par voie
retrosigmoidienne, colligés au service de neurochirurgie du Centre hospitalo-universitaire
de Constantine. Nous avons colligé 35 patients sur une période de 03 ans entre 2021 et
2024,

L’age de nos malades s’est situ¢ entre 21 ans et 71 ans, avec une moyenne de 44 ans
et une prédominance féminine (60%). Le délai diagnostique moyen est estimé a 48 mois.
60% de nos patients ont été admis a au stade d’HIC. Les signes fonctionnels au moment du
diagnostic sont dominés par I'hypoacousie dans 100 % des cas, les acouphénes dans 10,42%,
la paralysie facial dans 28,57%, l'atteinte du V dans 34,28%, l'atteinte des nerfs mixtes dans
25,71 %. L’audiométrie a été pratiquée dans 12 cas, elle avait montré qu’aucun des patients
ne présente une audition strictement normale.

La TDM cérébral a permet de poser le diagnostic de 1’hydrocéphalie chez 15 cas
(42.85%). L’IRM cérébrale a permis poseé le diagnostic du schwannome vestibulaire dans
les 35 cas dont 100 % de stade IV de KOOS et elle a permet aussi de diagnostiqué 10 cas de
SV kystique (28,57%).

Le traitement de I'nydrocéphalie a consisté en la mise en place d'une DVP dans 11 cas
soit dans 73,33 % et la réalisation d'une DVE dans 2 cas soit dans 13,33 %. 02 cas ont été
programmes pour I’exérése tumorale dans un délai d’une semaine a 15 jours, vu que I’HIC
n’¢était pas sévere.

Tous nos patients ont été opérés par voie rétro-sigmoidienne transmeatale sous
monitoring du nerf facial, en position demi-assise. La qualité de I’exérése était totale dans
29 cas (82,85%) et subtotale dans 02 cas (5,71%), en raison du risque de lésion du nerf facial
(03 cas) et le risque de séquelles neurologiques (02 cas) du fait d’adhérences aux nerfs mixtes
et/ou au tronc cérébral I’exéreése volontairement incompléte.

Le nerf facial est localisé grace a la stimulation électrique (0,05 a 0,20 Milliampére).Sa
continuité anatomique était conservée chez 34 patients. Le nerf facial a été localisé en
position antero-supérieure dans 19 cas (54.3%), antérieure dans 11 cas (31,5%), antéro-
inférieure dans O2 cas (05.7%), postérieure dans 02 cas (5.7%) et non précise dans 01 cas
(2.8%). 82,85% (29) des patients ont répondu a une stimulation inférieure a 0.2mA avec une
amplitude supérieure a 240 pV et 06 patients ont répondu qu’a une stimulation supeérieure a

0.25 mA. Le train activity a eté observé chez 21 patients (60%).
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La fonction faciale post-opératoire immédiat était satisfaisante (grade I-111 de HB)
dans 77,14% des cas. L’importance de la formation des kystiques était proportionnelle au
degré de la détérioration de la fonction du nerf facial : 04 patients avec un score H-B V et
VI en postopératoire immédiat parmi les 10 patient avec SV kystique.

Tous les patients qui ont répondu a une stimulation de 0,05mA avec une amplitude >
240 pV ont présente une bonne fonction du nerf facial (Grade I- 1I- 1l de HB) en
postopératoire immédiat. Les 04 patients qui ont répondu a une stimulation supeérieure a
0,25mA avec une amplitude inférieure a 240 pV ont présente une mauvaise fonction du nerf
facial (Grade IV- V — V1) en postopératoire immédiat.

Dans notre étude, 12 patients parmi les 14 patients qui ont une train activity inférieure
a 10 seconde ont présente une bonne fonction du nerf facial.et 06 patients parmi les 07 qui
ont une train activity supérieure ou égale a 10 seconde ont présente une mauvaise fonction
du nerf facial en postopératoire.Cela démontre une forte corrélation entre la durée de train
Activity et la détérioration de la fonction du nerf facial postopératoire.

Nous pensons que le caractere kystique, la réponse en micro voltage a une stimulation
moins de 0,2Ma et ’existence de train activité sont considérés comme des facteurs
importants pour prédire 1’état de la fonction du nerf facial post opératoire.

La chirurgie des schwannomes vestibulaires larges et géants est devenue avec le
développement des techniques microchirurgicales et le monitoring peropératoire nerf facial

une chirurgie fonctionnelle.



Abstract

Abstract:

Our study is to identify the predictive factors for the function of the facial nerve function
in surgery for giant and large vestibular schwannomas operated via the retrosigmoid
approach. We collected at the Neurosurgery Department of the Constantine University
Hospital Center. We collected 35 patients over a period of 03 years between 2021 and 2024.

The age of our patients ranged from 21 to 71 years, with a mean age of 44 and and 60%
female predominance. The average diagnostic time estimated to be 48 months. 60% of our
patients were admitted at the ICH stage. Functional signs at the time of diagnosis were
dominated by hearing loss in 100%, tinnitus in 10.42%, facial paralysis in 28.57%,
trigeminal nerve involvement in 34.28%, mixed nerve involvement in 25.71%. Audiometry
was performed in 12 cases, it showed that none of the patients had strictly normal hearing.

Cerebral CT scans diagnosed hydrocephalus in 15 cases (42.85%).MRIs diagnosed
vestibular schwannoma in 35 cases, 100% of which were KOOS stage 1V, and also diagnosed
cystic VS in 10 cases (28.57%). Treatment of CDH consisted of the placement of a PVD in
11 cases (73.33%) and the performance of an EVD in 2 cases (13.33%).Two cases were
scheduled for tumor resection within one week to 15 days, given that the ICH was not severe.

All our patients underwent surgery via the retrosigmoid transmeatal approach under
facial nerve monitoring, in the semi-seated position. The quality of the resection was
complete in 29 cases (82.85%) and subtotal in 2 cases (5.71%). Due to the risk of facial
nerve injury (3 cases) and the risk of neurological sequelae (2 cases) due to adhesions to the
mixed nerves and/or the brainstem, resection was intentionally incomplete.

The facial nerve was localized using electrical stimulation (0.05 to 0.20 milliamperes).
Its anatomical continuity was preserved in 34 patients. The facial nerve was located in an
anterosuperior position in 19 cases (54.3%), anterior in 11 cases (31.5%), anteroinferior in
02 cases (05.7%), posterior in 02 cases (5.7%), and unclear in 01 case (2.8%).

82.85% (29) of patients responded to stimulation less than 0.2 mA with an amplitude
greater than 240 pV and 06 patients responded only to stimulation greater than 0.25 mA.
Train activity was observed in 21 patients (60%).

Immediate postoperative facial function was satisfactory (HB grade I-111) in 77.14% of
cases. The extent of cystic formation was proportional to the degree of deterioration in facial
nerve function: 4 patients with H-B scores V and VI in the immediate postoperative period
among the 10 patients with cystic VS.

All patients who responded to 0.05 mA stimulation with an amplitude > 240 pV

exhibited good facial nerve function (HB Grade I- II- Il1) in the immediate postoperative



Abstract

period. The 4 patients who responded to stimulation greater than 0.25 mA with an amplitude
less than 240 pV exhibited poor facial nerve function (Grade IV- V- VI) in the immediate
postoperative period.

In our study, 12 patients out of 14 who had a train activity of less than 10 seconds had
good facial nerve function, and 6 patients out of 7 who had a train activity greater than or
equal to 10 seconds had poor facial nerve function postoperatively. This demonstrates a
strong correlation between the duration of train activity and the deterioration of
postoperative facial nerve function.

We suggest that the cystic character, the microvoltage response to stimulation less than
0.2 mA, and the presence of train activity are important factors in predicting postoperative
facial nerve function. With the advancement of microsurgical techniques and facial nerve
monitoring, the surgery of large and giant vestibular schwannoma has become a functional

surgery.
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I. INTRODUTION :

Le schwannome vestibulaire (SV) est une tumeur bénigne qui se développe a partir des
cellules de Schwann. Il a été constaté que l'origine la plus courante des SV est la gaine
nerveuse du nerf vestibulaire inférieur et, moins fréquemment, le nerf vestibulaire supérieur.

Diverses terminologies ont éte utilisées pour définir le schwannome vestibulaire (SV),
la plus courante étant celle de neurinome de I'acoustique. La terminologie antérieure a
entrainé une confusion concernant l'origine, le comportement biologique et I'histoire
naturelle du schwannome vestibulaire. Cette confusion est désormais résolue en utilisant le
nom correct de « schwannome vestibulaire » pour définir cette
pathologie. « Vestibulaire » indique clairement que l'origine de la tumeur provient du nerf
vestibulaire, tandis que « schwannome » indique que les cellules de Schwann sont la cellule
d'origine.

Il semble bien, comme le souligne Cushing (1), que le premier cas de schwannome
vestibulaire diment rapporté soit, en 1777, celui de Sandifort (2), professeur d’anatomie a
Leyden.

La sémiologie clinique des schwannomes vestibulaires est relativement stéréotypée. La
majorité des (SV) débutent dans le CAI et, avec une croissance progressive, s'étendent
médialement dans la citerne du APC et interagissent finalement avec les structures
neuroanatomiques environnantes. Les manifestations cliniques sont en fonction de la taille
de la tumeur et de sa localisation.

Le bilan para clinique cochléovestibulaire associe au mieux 1’audiométrie tonale et
vocale, les potentiels évoqués auditifs (PEA), les potentiels évoqués vestibulaires
myogéniques et la vidéo-nystagmographie. 1l offre presque constamment des arguments de
suspicion devant conduire a I’IRM qui est I’examen de choix dans le diagnostic des
schwannomes vestibulaires.

La prise en charge des schwannomes vestibulaires dépend de plusieurs critéres : age et
comorbidités du patient, taille du schwannome, retentissement clinique de la lésion et
expertise du chirurgien.

Le traitement du schwannome vestibulaire fait principalement appel a la chirurgie et aux
techniques d’irradiation stéréotaxique : la radiochirurgie ou la radiothérapie stéréotaxique.

Le traitement conservateur avec surveillance est justifié chez un sujet Age avec une

Iésion de petite taille, de potentiel évolutif faible et une symptomatologie clinique discréte.
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Plusieurs voies d’abords ont été décrits pour operes les SVs dont la voie
retrosigmoidienne, qui a été décrite initialement par Fredour Krausse en 1903 et développe
par H.Cushing (1). C’est une procédure sdre qui permet d'obtenir de bons résultats
fonctionnels. (181)

La voie rétrosigmoidienne constitue I'approche la plus largement utilisée pour la
résection des schwannomes(291). Elle permet une exérese totale des SVs quel que soit la
taille de la tumeur et de préserve le nerf facial anatomiquement ont offrant une visualisation
de qualité des structures vasculo-nerveuses de I’APC.

La chirurgie des schwannomes vestibulaires a passé par plusieurs périodes, de celle de
la neurochirurgie encore débutante, dont la préoccupation premiere était la survie du malade
plutdt que la sauvegarde de la fonction. A celle d’une neurochirurgie qui se préoccuperait de
la préservation de la fonction du nerf facial.

L’utilisation du contréle neurophysiologique du nerf facial, du nerf cochléaire et du
tronc cérébral a révolutionné la prise en charge des schwannomes vestibulaires.

Le schwannome vestibulaire est un sujet qui a suscité d'innombrables discussions dans
la littérature. La qualité de I'exérese tumorale et la préservation de la motricité faciale
constituant une préoccupation primordiale de neurochirurgien.

En dépit des avancées technologiques en imagerie médicale, un diagnostic tardif
lorsqu'un schwannome vestibulaire a atteint une taille considérable demeure encore fréquent.
Ces gros SV sont souvent liées a un étirement ou un amincissement significatif du nerf facial,
ainsi qu'a des signes de pression sur les nerfs craniens et le tronc cérébral.

Les schwannomes vestibulaires larges et géants constituent une entité appart vue la

difficulté de la conservation de la fonction du nerf facial et I'achévement une exérése totale.
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Il. HISTOIRE DE LA CHIRURGIE DU SCHWANNOME
VESTIBULAIRE

La chirurgie du schwannome vestibulaire passe par I’époque que Moskowitz et Long
(4) du Johns Hopkins Hospital de Baltimore, qualifient d’ére curative, de 1925 a 1960, apres
I’ére des pionniers (1890-1925) et avant celles qui se qualifiée de la sauvegarde du facial
(1960-1974) puis de la conservation de 1’audition (depuis 1974).

A Brief History of Vestibular
Schwannoma Surgery
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Figure 1: Chronologie détaillée documentant les étapes marquantes de [’évolution  de la
chirurgie des schwannomes vestibulaire




HISTORIQUE Partie théorique

I. 1 LA « PREHISTOIRE » DE LA CHIRURGIE DES SVs

C’est la période que Wertheimer et David (5) ont appelée I’ére des pionniers. Certains
meédecins qui pratiquaient des dissections, tel Ambroise Paré, avaient découvert parfois des
tumeurs collées sur la face postérieure d’un rocher mais il ne s’agissait que de découvertes
fortuites et d’interprétation incertaine.

Selon Cushing [1], la premiere description du shwannome vestibulaire remonte a 1772

par Edward Sandifort (2) sur une piéce autopsique, non accompagnée de précision clinique.
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Figure 2 : edward sandifort |

En 1810, par contre, Levéque-Lasource (6), en France, rapporte le cas d’une femme de
38 ans présentant tous les symptomes auditifs, vestibulaires, trigéminés, des nerfs mixtes et
des voies longues ainsi que ceux d’une hypertension intracranienne évoluée tels que nous
les connaissons maintenant comme caractéristiques d’une tumeur de I’angle ponto-
cérébelleux et chez qui I’autopsie révéla I’existence d’une tumeur du nerf acoustique.

Avec I’essor de 1’école anatomo-clinique initiée & Londres par John Hunter (1728-
1793), laquelle recommandait observation cliniqgue minutieuse et contréle autopsique,
d’autres cas détaillés commenceérent d’étre rapportés, celui de Charles Bell en 1830 (7) a
Londres, puis celui de Boyer (8) en 1835 a Paris, de Weiglen (9) en 1840 a Vienne, puis
ceux de Stevens (10) en 1879 a New York, avec ces divers cas, se dégageait peu a peu une
sémeiologie propre a ce type de tumeurs.

En 1902, Henneberg et Koch (11), a Berlin, donneront son nom définitif a ce
groupement symptomatique, le syndrome de 1’angle ponto-cérébelleux, et le diagnostic
clinique du malade devenait alors possible.

C’est Sir Charles Ballance (12), qui a réussi le premier, I’exérése totale en trois

tentatives d’un gros neurinome de 1’acoustique par voie sous occipitale, le 19 novembre
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1894. IL a utilisé son index pour extraire la tumeur « ... a finger had to be insinuated between

the pons and the tumor to get it away » dit-il dans son observation.
11.2 LA PERIODE NEUROCHIRURGICALE

Les deux grands acteurs de cette période sont : Harvey Cushing, puis Walter Dandy.
William House (13) a divisé cette periode en deux phases pour ce qui concerne la

chirurgie du schwannome vestibulaire : 1’ére de Cushing, de 1902 a 1917, puis I’ére de

Dandy, de 1917 a 1961, auxquelles fait suite, selon eux, la période actuelle que nous

qualifierions volontiers d’ére de William House.

11.2.1 L’ERE HARVEY CUSHING

Figure 3: harvey cushing
Harvey Cushing diplébmé en Médecine en 1895 a la Harvard Université, puis interne en

Chirurgie au Massachusetts Hospital de Boston, il vint ensuite, en 1900, compléter sa
formation aupres de Halsted qui dirigeait, depuis sa création, le service de chirurgie du John
Hopkins Hospital a Baltimore (14). Il apprit de celui-ci la méticulosité, la rigueur et la
délicatesse du geste.

Il s’intéressa deés 1902, a la chirurgie du cerveau dont il allait devenir I’'un des tout
premiers véritables spécialistes.

Cushing opéra son premier neurinome le 12 janvier 1906 (1). Le malade, agé de 42 ans,
avec une ataxie majeure, un grand nystagmus, un syndrome cerébelleux droit, une
hypoesthésie de I’hémiface droite. Au fond d’ceil, il avait noté une atrophie optique bilatérale
avec disparition du réflexe pupillaire.

Pour lui, le diagnostic de tumeur cérébelleuse était évident mais il ne pouvait en préciser la
localisation.L’opération fut menée en position assise, la t€te du malade maintenue par un

assistant, car il ne disposait pas de tétiére.




HISTORIQUE Partie théorique

La tumeur avait 4 centimétres de diametre, 1’opération se déroula dans des conditions
apocalyptiques et fut prématurément abandonnée dans I’espoir d’un deuxiéme temps plus
tranquille, mais le malade décéda 3 jours plus tard d’une pneumonie.

Trois mois plus tard, pour son 2eme cas, Cushing avait mis au point sa tétiere, il avait
prévu une anesthésie plus conforme a ce type de chirurgie, toujours sous masque mais avec
une respiration assurée par la machine de Bennet.

Le choix de I’évidemment intra-capsulaire simple lui apparaissait judicieux et le bon
résultat obtenu 3 mois plus tard avec cette technique chez une femme arrivée dans un état
critique et qui put vivre ensuite 3 ans tranquille, le conforta dans son opinion.

Sa technique de I’évidemment intra-capsulaire était née. Il opéra ainsi 30 malades, en
position assise et sous anesthésie. Il pratiquait son incision, dite « en arbaléte », puis une
large craniectomie bi-occipitale exposant largement les 2 hémispheéres cérébelleux.

Il abaissa, en 1917, la mortalité a 15,4 % alors que celle des autres chirurgiens (Horsley,
Dandy (15), Henschen (16), Krause (17), oscillait toujours entre 66 et 84 %.

Grace aux travaux de Cushing, les tumeurs de 1’angle pontocérébelleux constituent
depuis une entité anatomo-clinique bien individualisée.

Dés la deuxiéme décennie du XXe siécle, suivant son exemple, de jeunes chirurgiens
allaient se former exclusivement a la neurochirurgie et I’'un d’entre eux, Walter Dandy,

dominera la période suivante.

11.2.2 L’ERE DE WALTER DANDY

Walter Dandy (1886-1945) fut lui aussi un éleve de Halsted au John Hopkins Hospital de

Baltimore dont il avait intégré 1’équipe dés 1907. Il avait profité de 1’enseignement de
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Cushing tant que celui-ci était resté dans le service de son Maitre et il avait travaillé avec lui

et pour lui dans le Hunterian Laboratory of Experimental Medecine.

Figure 5: walter dandy

Dandy rencontra ses deux premiers neurinomes en 1915 (13). Grace a I’enseignement
de Cushing, ces deux malades avaient été dépistés avec une surdité unilatérale des signes
manifestes d’hypertension intracranienne mais ils étaient encore en bonne condition
physique.

Dandy Walker n’était pas satisfait des résultats de 1’évidement intra-capsulaire pour une
tumeur bénigne. Il tenta alors I’exérése totale quand cela était possible, d’abord en deux
temps (évidement sous capsulaire pour commencer, puis énucléation a 1’index quelques
jours aprées) pour ses premiers cas, par la suite en un seul temps avec une paralysie faciale
totale dans tous les cas.

En 9 ans, il put recueillir ainsi 23 cas et sa publication de 1925 (15) démontre la
faisabilité et la valeur de 1’exérese totale en un temps, au prix cependant d’une mortalité
immeédiate plus élevée (30 %) que celle observée par Cushing (15 %), mais moindre que
celle observée au moment de la récidive (40 %) qui ne manquait pas de survenir a terme
apres le simple évidement.

Avec La decouverte de la pneumo-encéphalographie gazeuse en 1941 et I’amélioration
des conditions chirurgicales. Dandy, publie son expérience a propos de 41 cas de neurinomes
de ’acoustique opérés, avec une exérese totale et une mortalité de 2,4%, avec la possibilité
de la préservation du nerf facial dans quelques cas, apres avoir trépané la paroi postérieure

du conduit auditif interne.
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HERBERT- OLIVECRONA (1891- 1980) : Il est le seul pendant cette période a pouvoir
rapporter des résultats approchants un peu ceux de Dandy, avant que n’apparaisse la
microchirurgie.

I1 a classé ces 349 neurinomes de I’acoustique en 3 groupes (tumeur de la taille d’une
noix, d’une noisette et d’une balle de pingpong). La mortalité était de 19.2% et 1’exérese
était totale dans 72% des cas. Le nerf facial a été préservé anatomiquement dans 50% des
cas (tumeurs de taille petite et moyenne) et la fonction faciale a 5 ans était bonne dans 60%
des cas (18).

11.3 LA PERIODE DE L’OTO-NEUROCGIRURGIE

A partir des années 50, en effet, le neurinome de I’acoustique, pathologie otologique
mais, jusque- 1a, éminemment neurochirurgicale du fait de la symptomatologie bruyamment
neurologique, de I’hypertension intracranienne et de sa prise en charge, allait
progressivement éveiller 1’intérét des otologistes. Plusieurs raisons expliquent cette reprise
en main otologique :

— le syndrome de 1’angle ponto-cérébelleux passe progressivement dans la pratique
médicale : la conjonction d’une hypoacousie unilatérale et de signes neurologiques suffit a
faire évoquer le diagnostic, et la premiere confirmation est tout naturellement demandée a
I’otologiste qui commence a avoir a sa disposition des examens otologiques instrumentaux
non invasifs, capables de préciser le siege de la lésion sur la chaine auditive.

— les examens radiologiques apportant la certitude du diagnostic, autrefois agressifs et
obligatoirement pratiqués en milieu neurochirurgical, vont progressivement, eux aussi,
devenir moins invasifs ; le recours obligatoire au neurochirurgien s’estompe.

— des techniques opératoires microchirurgicales vont s’ imposer et, seuls, les otologistes
utilisaient déja le microscope.

— des voies d’abord transpétreuses vont étre proposées et seuls certains otologistes
savaient les pratiquer.

— cette pathologie, de toutes facons, nait dans le champ de I’otologiste et ne se
développe que secondairement dans celui du neurochirurgien.

Une nouvelle technique, « 1’électrocochléaire transtympanique » proposée par Ruben
(19) a fait apparition, ouvrant la voie au recueil des potentiels évoqués le long des voies

acoustiques.
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La « tomographie a balayage complexe » a amelioré nettement la qualité des images
radiologiques et les anomalies du conduit auditif interne (20).

THEODORE KURZE, en 1957, utilise pour la premiére fois le microscope opératoire
en neurochirurgie. 1l crée en 1960 le premier laboratoire de la chirurgie de la base du
crane(21).

Figure 6: WILLIAM F. HOUSE

WILLIAM HOUSE : Il exercait a Los-Angeles a St vincent’s hopital. Son histoire avec
la chirurgie des neurinomes de 1’acoustique a commencé en 1956, lorsqu’il a diagnostiqué
chez un jeune pompier, grice a la visualisation d’une dilatation du conduit auditif
responsable seulement d’une hypoacousie et d’un acouphéne (20).

Il avait confié ce malade a un neurochirurgien de Los-Angeles, JOHN.B.DOYLE. Un
an plus tard et devant ’apparition des signes neurologiques et d’HIC, le patient a été opéré
selon la technique de Dandy.

House qui a assisté a 1’intervention déplorait surtout la non utilisation du microscope
(20).

A la méme époque, il développe la voie « sus pétreuse » dans le but de pratiquer des «
neurotomies vestibulaires, afin qu’il pouvait 1’utiliser dans la chirurgie du neurinome de
I’acoustique pour isoler le nerf facial en premier temps, puisse dans un second temps, opérer
le neurinome par la voie classique sous occipitale. L’approche a été utilisée dans 8 cas, dont
la préservation du nerf facial a été obtenue dans 4 cas.

House conclura plus tard que I'approche de la fosse moyenne constituait une méthode
efficace pour éliminer les petits VS chez les patients ayant une audition fonctionnelle (20).

11

——
| —



HISTORIQUE Partie théorique

Cependant, toujours insatisfait des résultats de la préservation du nerf facial, House a
revisité I'approche translabyrinthique proposée par Panse. L'utilisation de la microscopie
chirurgicale a permis a House d'éviter la destruction de structures anatomiques clés et de
s'offrir une visualisation bien supérieure. House a ensuite publié une série de cas detaillant
200 schwannomes vestibulaires opéres par voies translabyrinthiques ; le taux de mortalité

était de 7 % avec une préservation du nerf facial de 72 % (22).

Figure 7: L'approche rétrosigmoide sous-occipitale

La surveillance peropératoire est devenue nécessaire afin d’amélioré le pronostic
fonctionnel. La premiere tentative rapportée de surveillance de la fonction du nerf facial
pendant une chirurgie de la fosse cranienne postérieure a 1898, lorsque Krause et col [23] «
ont irrité le tronc cérébrale en utilisant le courant le plus faible possible pour initier la
contraction de la région faciale droite », le patient est sorti de I'opération avec presque aucune
parésie faciale.

Des méthodes similaires de surveillance de la fonction nerveuse peropératoire ont été
conjecturées a cette époque, avec une proposition anormale faite par Hummay et Tommits,
recommandant que I’exérése du schwannome vestibulaire sous anesthésie locale ce qui
permet une bonne d’évaluer la fonctionnalité du nerf facial en peropératoire (24,25).

Cependant, cette application préliminaire de la surveillance du nerf facial pouvait
parfois étre imprécise et donner aux chirurgiens un faux sentiment de sécurité, ce qui a incité
le Dr Jack Kartush a conclure lors de I'American Society of Neurophysiological Monitoring
en 1986 que « l'absence de surveillance est meilleure qu'une mauvaise surveillance » (26).

La visualisation des contractions facial était le seul moyen par lequel les chirurgiens

pouvaient capturer la fonction nerveuse faciale peropératoire jusqu'en 1979, lorsque Delgado
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et al. (27), travaillant au Temple University Hospital de Philadelphie, ont introduit
I'¢lectromyographie faciale (EMG). L'EMG a fourni un apercu plus précis de la fonction
nerveuse grace a la détection et a I'amplification de minuscules impulsions électriques
libérees lors de la contraction des fibres musculaires.

Les années 70 étaient marquées par I’avénement de « I’imagerie par résonnance
magnétique ». L’IRM a permis de diagnostiquer les neurinomes au stade intracanalaire et de
préciser ses extensions dans 1’angle ponto cerébelleux. Ce qui a donné naissance a une
approche conservatrice, « observer et attendre », en ce qui concerne le schwannome
vestibulaire (28). Initialement adopté comme mode de gestion a I'hépital universitaire de
Gentofte au Danemark, le protocole a maintenant acquis une base de preuves solides pour
les petites tumeurs présentant de bonnes caractéristiques pronostiques (29,30).

La micro-neurochirurgie du neurinome de I’acoustique a été considérablement
développée grace aux travaux de MAHMUT GAZI YASARGIL qui a introduit I’écarteur auto
statique, les micro-instruments et le microscope opératoire articulé (21). Il décrit la théorie
de développement extra-arachnoidien du neurinome de 1’acoustique et il insiste sur
I’importance de la dissection arachnoidienne pour préserver les éléments vasculo-nerveux
de I’angle pontocérébelleux.

Yasargil (31), Koos (32), et bien d’autres, ont précisé tous les détails de la technique
d’exérese du neurinome de 1’acoustique par voie sous-occipitale latérale qui ne different en
fait que sur la maniére et le moment de rechercher et de disséquer le nerf facial.

Pour examiner la fonctionnalité du nerf cochléaire, une technologie plus sophistiquée
était requise ; par conséquent, aucune tentative documentée de surveillance peropératoire du
nerf cochléaire n'a été faite avant la fin du 20e siécle.

La technologie de réponse auditive cérébrale a été initialement introduite par Jewell et
Williston (33) en 1971 et constitue une condition préalable a la surveillance peropératoire
du nerf cochléaire. Pour faciliter la surveillance des PEA et du potentiel d'action du nerf
cochléaire, le nerf cochléaire est stimulé au niveau ou a proximité de la cochlée par un son
introduit par des écouteurs ou une stimulation électrique directe du nerf, ce qui permet de
détecter les réponses auditives du tronc cérébral (34). Cela améliore encore la portée de
I'atténuation de la morbidité postoperatoire, offrant des moyens viables de preserver la

fonction auditive.
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L’évaluation de I’audition en pré et en postopératoire a mérité une classification en 4
classes A, B, C et D, qui a été proposée en 1985 par Silverstein et ColL. (35), mais elle a été
attribuée a Gardner et Robertson (36) en 1987.

A partir des années 90, les publications relatives a la préservation de I’audition se sont
multipliées. C’est ainsi que SAMII et MATHIES (37, 38) avaient publié en 1997, leurs série
de 1000 neurinomes de 1’acoustique, opérés entre 1978 et 1993, tous par voie sous occipitale
transméatale. La préservation anatomique du nerf facial éetait de 93% et celle du nerf
cochléaire de 68%. La fonction du nerf facial était préservée dans 79% des cas et I’audition
dans 39%. La mortalite était de 1,1%.

La radiochirurgie stéréotaxique (SRS) a été initialement décrite par Lars Leksell (1907-
1986) en 1951, utilisant un cadre de fixation métallique en coopération avec des rayons X
en ortho voltage. Les rayons X de faible énergie ont maintenant été remplacés par des rayons
gamma de haute énergie, et notre capacité a aligner précisément le faisceau de rayonnement
vers l'isocentre de la tumeur s'est considérablement améliorée.

Cette pratique offre aux cliniciens et aux patients une alternative non invasive viable a
la chirurgie ouverte, en particulier pour les tumeurs de plus petites dimensions. La SRS s'est
avérée tres efficace, parfois plus que la microchirurgie, dans les tumeurs de moins de 3 cm
de diamétre et de moins de 10 cm3 de volume (40,41).

Depuis les premieres tentatives de chirurgie du VS a la fin du 19e siécle, I'ablation du

VS est passée d'une procédure expérimentale, comportant une menace importante pour la
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vie, a une pratique de routine, entrainant un faible risque de mortalité et des taux élevés de

préservation de l'audition et du nerf facial.
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I11. ANATOMIE

La fonction anatomique du nerf facial se décompose en quatre réles : moteur pour la
région faciale et le muscle stapédien ; sensitif dans la zone de Ramsay-Hunt ; goGt pour les
deux tiers antérieurs de la langue ; et végétatif, qui stimule la sécrétion des larmes et de la
salive. Enfin le nerf facial est sujet a de nombreuses variations anatomiques, indispensables

a prendre en compte pour le chirurgien.
111.1 EMBRYOLOGIE

Les auteurs exposent le développement embryologique du nerf facial, depuis sa
formation initiale dés la troisieme semaine de gestation jusqu'a sa maturation apres la
naissance. Se développant rostralement a partir de la placode otique.

Le nerf facial se transformera en nerf branchial du deuxieme arc branchial, dont il
assurera l'innervation de tous les composants. L'importance d'examiner les phases du
développement embryonnaire du nerf facial réside dans le fait que :

* son caractére trés précoce au sein du complexe acousticofacial.

* la juxtaposition des ¢éléments somitiques et branchiaux des noyaux des nerfs craniens
expliquant notamment les anastomoses trigéminofaciales dont le caractere fonctionnel
S’exprimerait apres la naissance.

* la simultanéité du processus de myé¢linogenese du nerf facial au niveau central et

périphérique.
111.2 TRAJET ET DEVELOPPEMENT POSTNATAL

Le trajet du nerf facial est déterminé par la croissance de ses rapports anatomiques, en
particulier le tronc cérébral et 1’0s pétreux.

A la naissance, 1’0s tympanal et le processus mastoide sont ébauchés mais non encore
développés (53).

La troisieme portion intrapétreuse est donc inexistante et la deuxieme portion émerge
directement au niveau du foramen stylomastoidien, juste aprés son coude. La corde tympan
nait en aval du foramen stylomastoidien, croise 1’apophyse styloide en avant pour gagner la

caisse du tympan en traversant la scissure pétrotympanale postérieure qui est élargie (50)
(Fig6).
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La troisiéme portion intrapétreuse apparaitra par accolement de I’os tympanal a la
mastoide et se développera ensuite proportionnellement a celle-ci.

Jusqu’a I’age de 2 ans, le trou stylomastoidien est trés latéral. A son émergence, le nerf
facial est donc directement sous la peau et particulierement vulnérable. Son trajet deviendra
plus profond entre 2 et 4 .

Ht

Figure 9: Emergence extracranienne du nerf facial chez le nouveau-né
111.2.1 NOYAUX ET ORIGINE REELLE DU NERF FACIAL
Chacun des trois composants du nerf facial a une origine distincte : Les deux premiers
sont issus de noyaux situés dans le tronc cérébral, tandis que le contingent sensitivo-sensoriel
découle du ganglion géniculé (50) (Fig. 10).
111.2.1.1 noyau moteur principal du nerf facial

A. Localisation

Le noyau moteur du nerf facial se situe dans la protubérance, au niveau de la substance
réticulaire grise du plancher du Ve ventricule.

B. Structure
Le noyau est composé d’environ 7 000 neurones répartis en deux principaux groupes :
un groupe ventral dont les fibres sont destinées a la motricité du territoire supérieur de la
face ; et un groupe dorsal dont les fibres sont destinées a la motricité du territoire inférieur
de la face et du cou.

C. Rapports

Le noyau moteur du facial est en rapport avec le noyau masticateur au-dessus, le noyau
ambigu en dessous, et le noyau du nerf abducens (V1) en dedans et en arriére.
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D. Afférences

Le noyau moteur du facial recoit des projections du cortex moteur (aire 4 de Brodmann).
Ces projections corticales se font via le tractus corticonucléaire (ou faisceau géniculé). Le
groupe dorsal (destiné a la zone inférieure de la face) recoit des afférences du cortex moteur
controlatéral. Le groupe ventral (destiné a la zone supérieure de la face) recoit des afférences
des cortex moteurs homo- et controlatéraux. Le noyau moteur recoit également des
afférences cérébelleuses et des connexions avec d’autres noyaux du tronc cérébral.

E. Emergence
Les fibres issues de ces noyaux se groupent en fascicules et partent en arriére, en haut
et en dedans, contourner le noyau du nerf abducens (VI) par I’intérieur. Cette courbure autour
du noyau est appelée genou interne du facial. Les fibres motrices repartent ensuite en avant,
en bas et en dehors pour atteindre le sillon bulbo-protubérantiel.

111.2.1.2 noyau végétatif

Le nerf facial possede deux noyaux végétatifs qui appartiennent au systeme
parasympathique : le noyau lacrymo-muconasal et le noyau salivaire supérieur.

A Noyau lacrymo-muco-nasal

Noyau gris végetatif protubérantiel annexé au nerf facial et commandant la sécrétion de
la glande lacrymale. Il se situe en arriére du noyau moteur du V.

B. Noyau salivaire supérieur
Noyau gris vegétatif protubérantiel annexé au nerf facial et commandant la sécrétion
des glandes sous-maxillaire et sublinguale.et s’étendant du noyau masticateur du trijumeau
(V) au noyau moteur du VII. Ses fibres rejoignent le nerf intermédiaire (VIlbis.
111.2.1.3 noyau sensitivosensoriel
Le noyau de la voie sensorielle du nerf facial se situe dans le ganglion géniculé, au
niveau du genou du nerf facial intrapétreux qui sépare la portion labyrinthique de la portion

tympanique du nerf facial. Elles sont ;

o) soit gustatives.
o Soit sensitives provenant de la zone de Ramsay-Hunt..
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Figure 10: Noyaux du nerf facial dans le tronc cerébral : coupe sagittale en vue médiale.
111.2.2 TRAJET ET RAPPORTS

111.2.2.1 intracréanien :
Emergence

La racine motrice emerge a la partie moyenne du sillon bulbo-pontique (50). Le nerf
intermédiaire émerge plus latéralement, an niveau de la fossette latérale du bulbe, et se situe
entre la racine motrice du VII et le nerf cochléo-vestibulaire (V1I1).

Les autres rapports des racines du nerf facial sont représentés par (Fig. 11) :
* le nerf abducens (VI) en dedans : a la partic médiane du sillon bulbo-pontique ;
* le nerf trijumeau (V) qui émerge 1 cm au-dessus et latéralement au niveau du pont ;

* les nerfs mixtes (IX, X, XI) en dessous, au niveau de la face latérale du bulbe.
Espace pontocérébelleux

Le nerf facial s’oriente en haut, en avant et en dehors pour rejoindre le méat auditif
interne, apres un trajet de 23 a 24 mm environ (54).

B.1 Paquet acousticofacial

Le nerf facial est accompagné du nerf cochléo-vestibulaire (V1I1) ; ils forment ensemble
le paquet acoustico-facial. Au centre de 1’espace ponto-cérébelleux, le nerf facial croise le

bord antérieur du nerf cochléaire et vient reposer au-dessus de lui.
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Figure 11: Vue postérieure de l’angle pontocérébelleux droit

Le nerf intermédiaire, initialement latéral au nerf facial, vient s’interposer entre celui-Ci
(au-dessus) et le nerf cochléaire (en dessous), d’ou son nom. Les nerfs vestibulaires sont
accolés au bord postérolatéral du nerf facial, & partir du tiers externe de I’espace
pontocérébelleux.

Chaque nerf du pédicule acoustico-facial est entouré d’un manchon arachnoidien qui
repose sur la face supérieure du V1I, mais reste a distance de la face inférieure du VI1II (55).

B.2 Rapport avec les parois de la citerne pontocérébelleuse

* En dedans : le bulbe, le pont, le pédoncule cérebelleux moyen.

* En dehors : I’hémisphére cérébelleux, le flocculus, le tiers moyen de la face postérieure
du rocher.

* En haut : ’hémisphére cérébelleux, qui surplombe avec la tente du cervelet.

* En bas : le sommet du tubercule occipital se situe a quelques millimetres et constitue
un repere chirurgical. La suture pétro-occipitale ou chemine le nerf pétreux inférieur est
croisée par le nerf facial.

B.3 Rapport avec les éléments de 1’angle pontocérébelleux

* En haut et en dedans : la racine du nerf trijumeau (V) qui rejoint en avant 1’incisure

trijéminale du bord supérieur du rocher.
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Figure 12: Espace des nerfs mixtes : voie rétrosigmoidienne gauche.

v En bas : les nerfs mixtes (1X, X, XI) (fig4) Les nerfs sont situés dans la citerne
latéro-médullaire. La pie-mére se réfléchit sur les trois nerfs et leur forme une gaine
piale séparée. Juste au-dessous et en arriére, les nerfs sont surmontés par le flocculus
et le plexus choroide latéral du quatrieme ventricule. qui se dirigent horizontalement
vers le foramen jugulaire.

v I’artére cérébelleuse antéro-inférieure (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 I’absence de boucle ne représentant que2a9% (52). Elle se dirige ensuite
en arriere, donne 1’artére subarcuata et finit au niveau du flocculus ou elle se divise

en réseau (fig 13).

#

Figure 13: Angle pontocérébelleux : voie rétrosigmoidienne droite.

v L’artére labyrinthique nait de I’artére cérébelleuse antéro-inférieure, en majorité du
segment préméatique (42 %) ou du segment méatique (50 %) (52). Elle vascularise

celui-ci grace a des branches en T, et I’accompagne dans le conduit auditif interne
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en longeant la face supérieure du VIII (Fig. 11), ou parfois sa face inférieure (10 %)
(56).
111.2.2.2 Intrapétreux

v Méat acoustique interne

a.l) Méat

Il est situé sur la face endocranienne du rocher, a I'endroit ou le tiers moyen rencontre le
tiers antérieur. 1 posséde un diametre de 5 mm et une profondeur de 10 mm.

a.2) Paquet acousticofacial

Le VII est situé dans le quadrant antéro-supérieur du méat dont il occupe 12 a 19 % de
la lumiére (57). En s’enfongant dans le méat, le nerf facial se rapproche de la paroi antérieure
de celui-ci. Le Vllbis est situé a la partie postérieure et inférieure du VII et devient plus
antérieur au cours de son trajet vers le ganglion géniculé (56).

Le nerf facial est en rapport avec le nerf cochléo-vestibulaire en bas.

Le Vllbis échange des fibres avec le VII en avant et le nerf vestibulaire supérieur en
arriere, rendant difficile la dissection de ces nerfs (58).

a.3) Vascularisation

Le pedicule acoustico-facial est accompagné et vascularisé par ’artére labyrinthique,
simple ou double dans plus de 50 % des cas, et le plus souvent issue de I’AICA (56).

a.4) Méninge

La paroi du méat est tapissée de dure-meére. Le paquet acoustico-facial est entouré d’une
gaine arachnoidienne commune.

a.5) Fond du méat acoustique interne

Une créte osseuse horizontale, aussi appelée créte transverse ou créte falciforme, divise
le fond du méat acoustique interne en deux niveaux. Une créte verticale connue sous le nom
de Bill's bar sépare I'étage supérieur.

Le secteur antérosupérieur ainsi délimité est appelé aire du nerf facial et contient le VII
et le VIIbis. Le secteur postérosupérieur est ’aire vestibulaire supérieure et contient les nerfs
ampullaires latéral et antérieur et le nerf utriculaire. Le secteur situé sous la créte transverse
contient en avant le nerf cochléaire (aire cochléaire) et en arriere les nerfs sacculaire et
ampulaire postérieur (aire vestibulaire inférieure) sans cloisonnement net entre ces deux

secteurs (Fig 14).
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Figure 14 : Vue supérieure du rocher droit apres dissection ouvrant le canal facial, et
reclinant le VII en avant (visualisation du VIIbis).

Figure 15: Vue latérale du rocher droit aprés dissection du conduit auditif externe et
ablation du tympan et du malleus.

v Canal facial

La zone faciale, située au niveau du méat auditif interne, se poursuit par le canal facial
: ce conduit osseux enveloppe le nerf facial tout au long de son parcours intrapétreux jusqu'a
I'émergence du nerf au foramen stylomastoidien. Il mesure 28 a 30 mm de long et a une
forme en Z définissant trois segments successifs (Fig. 15) :
b.1) Portion labyrinthique (premiére portion)
b.1.1) Canal facial :
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Le canal s’oriente transversalement, légérement oblique en haut et en avant. Il est étroit avec
un diamétre de 0,68 mm a I’entrée et 1 mm de diamétre moyen. C’est le plus court segment
du canal facial avec une longueur de 3 a5 mm.
b.1.2) Nerf facial :
Les fibres nerveuses occupent 83 % de I’espace du canal (57), représenté par le VII et le
Vlibis.
b.1.3) Vascularisation :
La vascularisation de la premiere portion est pauvre, via de fines arteres sinueuses provenant
du méat acoustique interne ou de I’artére méningée moyenne (59) via ’artére pétreuse.
b.1.4) Méninge :
La dure-mére fusionne avec le périoste qui la remplace. Le canal peut parfois contenir des
prolongements arachnoidiens et du LCR.
b.1.5) Rapport :
* En avant : le premier tour de la cochlée situé¢ a 1 mm.
* En arriére : le vestibule avec I’ampoule du canal semicirculaire antérieur situ¢ a 1
mm.
* En haut : le bord supérieur du rocher dont la corticale s’amincit de dedans en dehors.
b.1.6) Genou du facial et loge du ganglion géniculé
A la fin de la portion tympanique, le canal facial réalise son genou en effectuant un virage a
75° vers I’arriere, au niveau de la loge du ganglion géniculé.
v Loge du ganglion géniculé. Elle se situe a la partie superficielle de 1’os pétreux, sous
la fosse cérebrale moyenne, et constitue le point culminant du canal facial. (Fig. 16).
v Ganglion géniculé. Le ganglion géniculé a également une forme triangulaire qui
épouse la forme de la loge. 1l coiffe le genou du nerf facial qui se situe dans la partie
postérieure de la loge.
v Enavant, le ganglion géniculé donne naissance a deux nerfs :
* le nerf grand pétreux superficiel.
* le nerf petit pétreux superficiel.
v Le ganglion géniculé contient le noyau sensitivosensoriel du nerf facial.
v Vascularisation. La loge et son contenu regoivent une vascularisation abondante de
’artere pétreuse superficielle (branche de I’artére méningée moyenne) qui suit le nerf

grand pétreux superficiel (Fig. 14). Elle est accompagnée de ses veines satellites.
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Cette abondante vascularisation explique la couleur rougeétre du ganglion géniculé
(Fig. 16).

Figure 16: Vue supérieure du rocher droit apres dissection ouvrant le tegmen tympani et
découvrant la loge du ganglion géniculé.

v Rapport de la loge géniculée.
* En dehors : la paroi médiale de I’attique, en avant du processus cochléiforme.
* En dedans : le fond du méat auditif interne.
* En dedans et en avant : les deuxiéme et troisiemes tours de la cochlée.
* En bas et médialement : le tour basal de la cochlée.
* En haut : la fosse cérébrale moyenne.
* En arriére : I’angle antérolatéral du vestibule.
b.2) Portion tympanique (deuxieme portion)
Aprés son genou, le nerf facial s’oriente en arriére et Iégerement en dehors et en bas. (Fig.

13)

Cette deuxiéme portion mesure 8 a 11 mm de long pour 1,5 mm de diametre (61) et les
fibres du nerf occupent 73 % du canal facial (57).

Le nerf facial chemine a travers la paroi médiale de la caisse du tympan ou le canal facial
est profondément enchéssé dans son tiers antérieur, siégeant au-dessus du processus
cochléariforme.

Cette proéminence du facial sépare ainsi la caisse en deux parties : 1’attique au-dessus de lui
et I’atrium en dessous. La paroi du canal facial au niveau de la deuxiéme portion est fine et
souvent le siege de déhiscence (55 a 74 % chez ’adulte).

b.2.1) Rapport de la portion tympanique (Fig. 17).
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 En dehors : la caisse du tympan.
» En haut : le canal semi-circulaire latéral.
* En dedans : le vestibule.

* En bas : la fenétre du vestibule et 1’étrier, situés 3 mm sous le canal facial (62).

Figure 17: Vue postérosupérieure de la caisse du tympan droite.

b.2.2) Coude du nerf facial (portion pyramidale)
Il débute en arriére de la fenétre vestibulaire, réalise un angle de 90 a 125° et finit au niveau
de la base de la pyramide. Il mesure 2 a 6 mm de long.

v Rapport du coude du facial.
* Au-dessus et en dehors (d’arriére en avant) : I’aditus ad antrum, la fossa uncudis et la
branche courte de 1’uncus.
* En dehors : le récessus facial, limité latéralement par le sillon tympanique et la corde du
tympan. En chirurgie, il correspond au site de réalisation de la tympanotomie postérieure.
* En dedans : I’ampoule du canal semi-circulaire postérieur a 2-5 mm. Entre I’ampoule et le
facial se trouve parfois la partie supérieure du sinus tympani (rocher trés pneumatisé).
b.3) Portion mastoidienne (troisieme portion)
La troisieme portion du facial intra pétreux s’étend de la pyramide jusqu’au trou
stylomastoidien. Cette portion mesure 9 a 12 mm de long pour un diamétre moyen identique
a celui de la deuxiéme portion (1,5 mm).
Dans sa portion mastoidienne, le canal facial est englobé dans un bloc osseux appelé « mur
du facial » ou « massif de Gellé ».
b.3.1) Principales branches :
Durant sa portion mastoidienne, le nerf facial donne deux principales branches :
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* en haut : le nerf stapédien traverse le canal de la pyramide pour innerver le muscle
stapedien.

* en bas : la corde du tympan nait 1 a 3 mm au-dessus du foramen stylomastoidien ; elle suit
un trajet récurrent en haut et en avant a travers le canal postérieur de la corde. Celui-ci rejoint
la caisse du tympan au niveau de 1’ostium introitus d’ou la corde émerge en passant entre la

couche fibreuse et la couche muqueuse du tympan (Fig. 18).

Figure 18: Vue postérosupérieure de [’attique droit, de la portion mastoidienne du canal
facial et de la corde du tympan.
b.3.2) Vascularisation :

La portion mastoidienne du facial et ses branches sont vascularisées par le rameau pétreux
de I’artére méningée moyenne et par I’artéere stylomastoidienne.
b.3.3) Rapport :

v Enavant : La paroi postérieure de la caisse du tympan avec la pyramide et les fossettes
qui I’entourent, Sinus tympani (en dedans), Fossette sus-pyramidale (en haut) et la
Cavité prépyramidale (en bas).

v En arriére (de haut en bas).

» L antre, les cellules intersinusofaciales et la créte du digastrique.
* Le sinus sigmoide est typiquement assez postérieur, distant de 7 2 10 mm du VII, mais les
variations anatomiques sont fréquentes (Fig. 19G).

v Endedans. : La partie profonde de la mastoide avec la fosse jugulaire.

v' Endehors : La partie superficielle de la mastoide.
Variations anatomiques et anomalies du canal facial

c.1) Déhiscence du canal facial
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Les déhiscences sont des ruptures de continuité osseuse du canal facial, découvrant ainsi le
nerf facial. Certains auteurs distinguent les microdéhiscences qui sont des déhiscences
osseuses de petite taille avec persistance de tissu conjonctif recouvrant le nerf (65).

Les déhiscences du canal facial sont importantes, tant par leur frequence que par leur
implication dans la survenue de paralysie faciale lors de pathologie (en particulier
inflammatoire) ou de chirurgie otologique.

c.2.1) Méat auditif interne

De rares cas sont décrits de pénétration du nerf facial, non pas au niveau du meat auditif
interne, mais au niveau de la fosse subarcuata. Des cas exceptionnels de bifurcation du VI
a I’intérieur du conduit auditif interne sont également décrits (64)

c.2.2) Segment labyrinthique

Rares cas de bifurcation au niveau du segment labyrinthique (64).

c.2.3) Segment tympanique

Les anomalies a ce niveau sont plus nombreuses et peuvent étre classées en sept catégories

« nerf facial longeant le bord supérieur du canal semi-circulaire latéral (Fig. 19B) ;

» nerf facial bifurquant en amont de la fenétre du vestibule (Fig. 19C) ;

* nerf facial masquant la fenétre du vestibule (Fig. 19D) ;

« nerf facial passant entre les branches du stapes (Fig. 19E) ;

« nerf facial passant entre la fenétre du vestibule et la fenétre de la cochlée (Fig. 19F) ;

« nerf facial sous la fenétre de la cochlée ;

« nerf facial quittant le ganglion géniculé en passant entre le manche du malleus et I’incus et
gagnant le foramen stylomastoidien en longeant le promontoire ; le sillon du canal facial
demeurant en position normale (Fig. 19 G).

c.2.4) Segment mastoidien

Elles sont moins nombreuses et classables en trois catégories (64) :

» trajet anormalement postérieur, antérieur ou latéral : chez le nouveau-né et le jeune enfant,
le coude du facial s’étend souvent vers ’arricre, réalisant une sorte de boucle. La persistance
de cette configuration chez I’adulte est considérée comme une anomalie de trajet (67). Ces
boucles postérieures peuvent s’étendre jusqu’au sinus sigmoide et sont associées a un trajet
anormalement latéral du nerf(64) (Fig. 19H) ;

* bifurcation ou trifurcation du nerf (Fig. 16]) ;
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* hypoplasie du nerf (Fig. 19]) : les plus graves étant retrouvées dans les embryopathies a la

thalidomide.
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Figure 19: Variations anatomiques et anomalies du canal facial (inspiré de (64).

111.2.2.3 Nerf facial extracranien

Le nerf facial quitte le rocher par le trou stylomastoidien, traverse I’espace rétrostylien, la
loge parotidienne puis chemine sous le systéeme musculoaponévrotique superficiel jusqu’aux
muscles de la face.

Durant ce trajet, le nerf facial se divise progressivement pour donner toutes ses branches

terminales.
A. Foramen stylomastoidien

I1 est tapissé de périoste qui fusionne avec 1’épinevre entourant le nerf facial.
Rapport du trou stylomastoidien :
* En dedans et en avant : I’apophyse styloide.

* En dedans : la fosse jugulaire
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* En dehors : le processus mastoide.

* En dehors et en avant : le sillon tympanomastoidien.
B. Espace rétrostylien

Le trajet du nerf facial y est tres court. Il traverse rapidement le rideau stylien entre le
ventre postérieur du digastrique (en dehors) et le muscle stylohyoidien (en dedans), en
innervant ces deux muscles.

b.1) Rameaux du facial dans I’espace rétrostylien (Fig. 18)

Avant de pénétrer dans la parotide, le nerf facial donne le rameau sensitif du méat

acoustique externe, le rameau auriculaire postérieur, le rameau du digastrique (ventre

postérieur) et du muscle stylohyoidien et le rameau lingual.

Figure 21: Vue latérale (en position opératoire) des collatérales extracraniennes du nerf
facial.
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C. Loge parotidienne

C’est apres avoir pénétré dans la glande parotide que le tronc du nerf facial va bifurquer
en moyenne 13 mm aprés sa sortie du foramen stylomastoidien (70)

Ces branches vont poursuivre leurs divisions au sein de la glande parotide, en restant
dans un plan vertical Iégérement oblique en dehors. Ce plan divise artificiellement la glande
parotide en un lobe superficiel (ou exofacial) et un lobe profond (ou endofacial).

c.1) Rapport dans la glande parotide :

* Le plexus veineux intra parotidien (71).
* L artére carotide externe médiale.

* Le nerf auriculotemporal.

D. Branches terminales (Fig. 22)

d.1) Branches temporofaciales(72)

C’est la branche la plus volumineuse. Typiquement, elle se dirige en haut et en avant,
vers le col du condyle mandibulaire.

Elle se divise en quatre a cing branches destinées aux muscles peauciers de la partie
antérieure du créne et de la face situés au-dessus de 1’orifice buccal.

d.1.1) Rameau temporal

Il croise le zygoma en avant du tragus et de 1’artere temporale. Il innerve le muscle
auriculaire antérieur.

d.1.2) Rameaux frontaux

Les deux rameaux frontaux croisent I’arcade zygomatique au niveau de son tiers
médian, le rameau antérieur se situant a environ 2 cm du bord antérieur de I’arcade (73).

d.1.3) Rameaux palpébraux

Il croise le zygoma en avant des rameaux frontaux. Il innerve le muscle orbiculaire (en
particulier sa partie palpébrale) et les muscles sourciliers.

d.1.4) Rameaux sous-orbitaires

Les rameaux palpébraux et sous-orbitaires sont parfois nommés rameaux
zygomatiques.

d.1.5) Rameaux buccaux supérieurs

IIs innervent le muscle buccinateur (faisceau supérieur) et le muscle orbiculaire des

lévres.
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d.2) Branche cervicofaciale

Elle se dirige en bas et I¢égeérement en avant. Elle s’anastomose avec le nerf auriculaire
principal du plexus cervical. Elle se divise généralement au-dessus de 1’angle mandibulaire
pour donner trois groupes de rameaux destinés aux muscles peauciers du cou et de la face
sous-jacente a I’orifice buccal.

d.2.1) Rameau(x) buccal inférieur.

Il innerve les muscles risorius, buccinateur (faisceau inférieur) et le muscle orbiculaire
des levres.

d.2.2) Rameaux mentonniers.

Le rameau mentonnier se divise en deux rameaux dans plus de 50 % des cas ou peut
rester unique. lls innervent le muscle triangulaire des lévres, le muscle de la houppe du
menton et le carré du menton.

d.2.3) Rameaux cervicaux.

Ils innervent le muscle peaucier du cou (platysma) puis rejoignent la région sus-hyoidienne
ou ils s’anastomosent avec la branche cervicale transverse du plexus cervical superficiel.
d.3) Collatérales
Le nerf facial donne dix collatérales : cing intrapétreuses et cing extrapétreuses.
d.3.1) Collatérales intrapétreuses

e Nerf grand pétreux superficiel.

o Nerf petit pétreux superficiel

e Nerf du muscle stapédien.

e Corde du tympan.

e Rameau anastomotique du vague.

d.3.2) Collatérales extrapétreuses

e Rameau sensitif du méat acoustique externe.

¢ Rameau communiquant avec le nerf glossopharyngien (anse de Haller).

e Rameau auriculaire postérieur.

e Rameau du digastrique et du muscle stylohyoidien

e Rameau lingual (80)
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Figure 22: Branches du nerf facial et glande parotide (Netter, 2015)

I11.3 Anatomie de I’angle pontocérébelleux

L’angle pontocérébelleux est I’espace virtuel situé dans la fosse postérieure en arriere de
la face postérieure du rocher, en avant de I’hémisphére cérébelleux et au-dessous de la tente
du cervelet qui vient s’insérer sur le bord postérosupérieure du rocher au niveau du sinus
pétreux supérieur. Son plancher est constitué par la jonction pétro-occipitale et « 1’arrondi »
de celle-ci(99).

Cet espace va en réalité prendre ses réelles dimensions avec 1’affaissement du cervelet
lors de I’ouverture des citernes de la fosse postérieure puis aspiration du liquide cérébro-
spinal. Cette « augmentation » de volume tend a faire de 1’angle pontocérébelleux un triangle
a base postéro-externe en section horizontale et un triangle a base postérosupérieure en
section transversale (99).

L’angle pontocérébelleux chirurgical peut étre divisé en trois espaces comportant chacun
un nerf et des vaisseaux (figure 15) (99) :

- L’espace des nerfs mixtes.

- Un espace situé¢ au milieu de I’angle pontocérébelleux, plus interne que le précédent,
constitué par le paquet acousticofacial et par 1’artére cérébelleuse antéroinférieure AICA.

- 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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111.3.1 ESPACE DES NERFS MIXTES

Ces trois nerfs naissent du sillon latéral de la moelle allongée (100) :
- « le nerf glossopharyngien » (IX) :

Il nait a la partie supérieure du sillon de quatre a cinq filets radiculaires qui vont se
regrouper rapidement en un tronc unique. Le filet supérieur affleure la fossette latérale du
bulbe d’ou émerge le nerf vestibulocochléaire ;

- « le nerf vague » (X) :

Il nait a la partie moyenne du sillon séparé habituellement de 1’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. Ce nerf émerge par
dix a 18 filets radiculaires situés sur une ligne verticale en une ou deux rangeées ;

- le « nerf accessoire » (XI) :

Il 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 arriere de 1’artere vertébrale.

Une racine supérieure craniale située a la partie supérieure du sillon collatéral est
composee de trois a cing filets radiculaires et séparée des filets du nerf vague par un petit
tronc veineux.

Les deux racines fusionnent et forment le nerf accessoire a 2 ou 3mm de son émergence

cranienne.
111.3.1.1 La PICA

La PICA est I’élément artériel le plus en rapport avec les nerfs (Figure 13). Lorsque
cette artére nait soit de 1’artere basilaire ou du segment extradural de I’artére vertébrale,
I’arteére n’aura aucun contact avec les nerfs mixtes.

En revanche, si elle nait du segment latéro- ou pré médullaire de I’artére vertébrale,
I’artére pourra alors passer a travers les filets du IX entre le IX et le X, a travers les filets du
Xentre le X et le X1 et enfin a travers les filets du nerf accessoire. Pour certains auteurs, le
passage a travers les nerfs mixtes est tres variable se faisant médialement contre le tronc
cérébral ou trés latéralement jusqu’au contact du bord supérieur du foramen magnum, au

voisinage du foramen jugulaire. Le passage peut se faire aussi perpendiculaire au plan
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nerveux ou au contraire trés obliquement, I’artére ayant alors tendance a se placer dans le
méme plan que les filets nerveux.

Ces rapports artérioveineux intimes sont renforcés par des adhérences pie mériennes
constatées dans environ 95% des cas (52).

La vascularisation des nerfs est assurée par des branches provenant de la PICA. Cette
vascularisation sera assurée par des branches provenant de ’artére vertébrale lorsque la
PICA nait directement de 1’artére basilaire ou du segment extradural de 1’artére vertébrale
(52). 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’artere basilaire : toutes les perforantes

provenant alors de I’artére vertébrale (52).

111.3.2 ESPACE TRIJEMINAL
111.3.2.1 Les nerfs

A. 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 (52).

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 p6le craniomédial
(52).

Le nerf chemine dans la citerne pontocérébelleuse fermée en haut par la tente du cervelet
; une expansion arachnoidienne suit le nerf dans le cavum trijéminal et recouvre alors le
plexus triangulaire réalisant la citerne trijéminale (52).

La vascularisation du V (52) est assurée par ’artere pontique supérolatérale branche de
I’artere basilaire et par une branche pédonculocérébelleuse branche de I’AICA (75%).

B. Nerf trochléaire (1V)

Le nerf trochléaire (1V) est le seul nerf qui émerge de la face dorsale du tronc cérébral.
Classiquement, il nait un peu en arriére 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. (52)
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A ce niveau, le nerf est situé dans la citerne cérébellomésencéphalique, caché par la
partie antérieure du vermis rostral et la region cérébelleuse paravermienne (lobule central et
quadrilatere).

Dans son espace cisternal, le nerf se porte en dehors, puis apparait sur la face latérale du
pédoncule cérébral cheminant alors dans la citerne ambiante. Il se rapproche alors du bord
libre de la tente, puis pénetre dans un véritable canal dural quelques millimétres en arriere
de I’intersection des deux circonférences de la tente. (52).

Les rapports vasculaires du IV sont composés essentiellement de I’artere cérébelleuse
supérieure ou de 1'une de ses branches vermiennes, paravermiennes, colliculaires ou
hémisphériques (52).

La vascularisation du nerf dans son trajet cisternal est réalisée par une artere, branche

soit d’une artére vermienne soit d’une artere colliculaire (52).
111.3.2.2 Les vaisseaux

a) Artere cérébelleuse supérieure : branche du tronc basilaire
b) les veines :
v La veine pétreuse supérieure (veine de Dandy) longe le bord externe du nerf pour
gagner le sinus pétreux supérieur ;
v -le « complexe veineux pétreux » 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, forment une boucle veineuse toute autour

de la racine du nerf (51).

Lo o8 I

Figure 23: Espace trijéminal droit : voie rétrosigmoidienne gauche
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IV ANATOMO-PATHOLOGIE

Le terme de Neurinome a été utilisé pour la premiere fois par Verocay en 1910(88), pour
désigner les tumeurs que les autres auteurs ont qualifiées pendant longtemps de «neurome»,
«neurilemmome», «fibrome» ou de «fibrosarcome».

La désignation « tumeur de I’acoustique » remonte a 1907 par Alexander(91).

Il est généralement reconnu que le neurinome ou schwannome vestibulaire est une
tumeur bénigne de grade | selon I'OMS (89), qui se développe a partir des cellules de la gaine
de Schwann du nerf vestibulaire, contrairement au neurofibrome, qui se forme a partir de

tous les éléments du nerf.
1IV.1 PATHOGENIE

Sur le plan histologique, certains auteurs, considérent que la tumeur nait de ’endonévre
que I’on sait d’origine mésodermique et de nature fibreuse. Ils parlent de neurofibromes ou
de fibroblastes.

D’autres considerent que ces tumeurs se développent a partir des cellules de Schwann
qui sont d’origine ectodermique et proviennent plus particulierement des crétes neurales dont
on sait qu’elles fournissent par ailleurs les cellules originelles de la surrénale et de I’organe
de Zuckerkandl, celles de la méninge médiane, frontale, occipitale et de la faux du cerveau,
et enfin celles des mélanocytes (92).

Le point de départ de la tumeur au niveau du nerf vestibulaire inférieur, a été soulevé
des 1910 par Henschen (93).

Tant que la taille de la tumeur n'est pas significative, le nerf facial et le nerf cochléaire
sont distingués a la périphérie de celle-ci. Dans le cas contraire, 1’identification du nerf

porteur devient impossible.

Le schwannome vestibulaire résulte d’une prolifération excessive des cellules de
Schwann au niveau de la jonction glie-cellule de Schwann le long du nerf vestibulaire dans
le MAI (94).

IV.2 HISTOLOGIE

Les schwannomes vestibulaires sont des tumeurs bénignes qui prennent naissance a
partir des cellules de Schwann et expriment, en immuno-histochimie, la protéine S-100
(OMS 95).
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Dans la majorité des cas, le neurinome de I’acoustique prend naissance au niveau du
ganglion de Scarpa ou a son voisinage immédiat. Foncin et coll. ont constaté sur le
microscope optique et €lectronique « ...une interpénétration compléte entre tumeur et

ganglion de Scarpa avec absence de capsule tumorale a ce niveau» (96).

IV.2.1 ETUDE MACROSCOPIQUE

Les schwannomes vestibulaires sont des tumeurs fermes bien circonscrites, encapsulées,
de taille variable, le plus souvent arrondie, plus rarement ovalaire ou polylobée de taille
variable. lls sont irrégulierement lobulés et peuvent devenir kystiques. Certains présentent,
a la coupe, des hémorragies et des plages jaunatres.

Sa couleur est jaunatre, classiqguement « jaune chamois », du fait du dépét de lipides,
souvent hétérogene renfermant des zones grises ou rosées.

Sa consistance est molle, parfois contenant des zones fermes et fibreuses. Les tumeurs
volumineuses contiennent des remaniements hémorragiques voire des dégénérescences
kystiques (88).

Lors de I’exérése microchirurgicale du SV la surface externe est lisse, a tendance a étre
plus ferme et plus vasculaire que sa région centrale. Elle est bien limitée avec un bon plan
de clivage, dépourvue de vraie capsule,le schwannome tend a refouler la gaine
arachnoidienne dont la préservation est tres utile lors de la dissection.

Le schwannome n’infiltre pas les structures voisines, il les comprime, y compris le nerf
a partir duquel il se développe. L’atrophie nerveuse par compression est 1’évolution

habituelle.

Figure 24: SV de [’APC droit, partiellement hémorragique.
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1V.2.2 MICROSCOPIE OPTIQUE

La tumeur est entourée par une capsule conjonctive. Il semble que la source la plus
probable de cette couche soit le périnévre des nerfs vestibulaires. La tumeur peut présenter
deux caractéristiques qui sont souvent entrelacees au sein de la méme formation tumorale.

En 1920, Nils Ragnar Eugene Antoni (1887-1968), neurologue et chercheur suédois
travaillant a la Royal Neurologic Clinic de Stockholm a décrit deux modéles distincts
d’architecture cellulaire dans les tumeurs des gaines nerveuses, qui seraient connues sous le

nom de schwannomes (98)

IV.2.2.1 type A d’antoni

Trés cellulaire avec un aspect fibrillaire dense, il comporte des faisceaux de cellules
allongées bipolaires dont les limites cytoplasmiques sont mal individualisables. Les noyaux
allongés et serrés présentaient une partie médiane épaissie aux extrémites effilées et en forme

de batonnet.

On appelle cette disposition des palissades « nodules de Verocay », une caractéristique

distinctive mais variable.

Figure 25: SV type A d'Antoni des palissades nucléaires étroitement organisées, connues
sous le nom de corps de Verocay, occupent le centre d'un champ hautement cellulaire

1V.2.2.2 type B d’antoni

Contrairement aux types A d’Antoni étroitement organisées, les types B d’Antoni ont
tendance a étre relativement moins cellulaires, contiennent des cellules plus lachement

disposées et d'aspect réticulaire lache.
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Il correspond a des plages de tissu plus lache avec des cellules a noyaux ronds,
condensés et un cytoplasme réduit. Des fibres de réticuline sont présentes.

Ces cellules ressemblent a des lymphocytes .11 n’est pas rare de retrouver des cellules
xanthomateuses ou des histiocytes spumeux.

Les kystes, rencontrés surtout dans les tumeurs de grande taille, sont bordés par des
cellules compactes, d’aspect pseudo-épithélial.

Dans certaines tumeurs, on observe une forte présence de stroma et un nombre restreint
de cellules de Schwann. Dans d'autres cas, cependant, une hypercellularité accompagnée de

mitoses peut étre observée, ce qui pourrait évoquer un sarcome.
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Figure 26: Dans les zones Antoni B, le stroma est moins dense et la cellularité peut étre
reduite.

V.2.2.3 La vascularisation

Les neurinomes (101) ont une vascularisation particuliére et bien développée. Les
vaisseaux ont une paroi épaisse et hyalinisée. lls sont souvent entourés de sidérophages et
de cellules xanthomateuses (101).

Il s’agit d’un réseau vasculaire important avec des phénomenes d’extravasation
capillaire et des dépots d’hémosidérines.

Il existe a ce niveau un endothélium fenétré avec des systémes de jonction
interendothéliales jouant un rdle important dans les échanges entre la circulation sanguine et
la tumeur. En effet, plus la tumeur est volumineuse, plus la vascularisation est importante.

Sobel décrit une vascularisation plus importante chez la femme (103).
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1IV.2.3 IMMUNOHISTOCHIMIE

Les tumeurs dérivées des cellules de schwann sont caractérisées par la positivité franche

de la protéine S100 (PS100) mais celle-ci n’est pas spécifique aux schwannomes (101).
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V. ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE

V.1 INCIDENCE ET PREVALENCE

Le SV solitaire constitue entre 6 et 8% de toutes les tumeurs intra-craniennes, tout en
représentant 80 a 90% des tumeurs de I'APC, ce qui en fait largement la tumeur la plus fréquente
au sein de cette région.

Il est difficile d'estimer I'incidence véritable de cette tumeur. Selon Tos et Thomsen, en
1984, ils I’évaluaient a 1 pour 100 000 résidents. Cependant, une étude plus actuelle de Tos et
al suggere qu'il pourrait s'agir de 10 a 20 cas pour un million d'habitants par an (104-105).
Toutefois, sa fréquence réelle serait plus élevée.

En outre, avec l'usage relativement récent des techniques d'IRM, la quantité de SV détectés
par hasard a aussi connu une hausse. Cela représente entre 0,02% et 0,77% de I'ensemble des
patients ayant passé une IRM, ce qui constitue un pourcentage significatif de tous les cas

diagnostiqués (106).
V.2 DISTRIBUTION SELON L’AGE

Les VS sont le plus souvent diagnostiqués chez les adultes, et I'dge médian du diagnostic
varie entre 52 et 55 ans dans différentes études (107).
Des schwannomes vestibulaires bilatéraux sont observés chez les patients atteints de

neurofibromatose de type 2 dans la population pédiatrique ainsi que chez les adultes (108).
V.3 DISTRIBUTION DU SEXE

La fréquence est presque similaire chez les deux sexes, avec une discréte prédominance
féminine pour la plupart des études [110]. Celle-ci est de 53 a 60 % pour le sexe féminin et de
40 a 47 % chez le sexe masculin. Le sexe ratio est de 1183 femme contre 1100 hommes [111].
D’autres séries parlent d’une 1égeére prédominance masculine. Le SV du sujet jeune aurait une

croissance plus rapide [109].
V.4 TAILLE TUMORALE AU MOMENT DU DIAGNOSTIQUE

La taille tumorale au moment du diagnostic a diminué de maniére significative, passant
d'une taille moyenne de 27,6 mm entre 1976 et 1978 a 7 mm en 2015 pour I'ensemble des
tumeurs (290).
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VI SEMIOLOGIE CLINIQUE

Les manifestations cliniques des schwannomes vestibulaires présentent un schéma
relativement standardisé. Harvey Cushing (1) a pu la dévoiler aux médecins tandis que
William House (112) a mis I'accent sur son importance pour un diagnostic précoce.

Actuellement depuis la monographie de Pertuiset de 1970 (113), on distingue le stade

otologique purement cochléo-vestibulaire et le stade neurochirurgicale (stade de tumeur de

’angle pontocérébelleux) qui comporte des signes nNeurologiques et des signes

d’hypertension intracranienne.
V1.1 SIGNES REVELATEURS

La majorité des cas de SV se manifestent par des troubles du systéme vestibulaire
péripheérique.

Néanmoins, le patient se plaint d'acouphénes, d'une diminution de l'audition, d'une
sensation étrange au bout de la langue et d'un léger déséquilibre, cependant pas de vertige,
les troubles vestibulaires sont compenseés par le systeme nerveux central (292).

Cette maladie n'est pas systématiquement identifiée a ce niveau précoce et n'est
diagnostiquée qu'une fois que la tumeur a pris de I'ampleur, causant une compression du

tronc cérébral et du cervelet (114).

V1.1.1 Signes audio-vestibulaires

VI.1.1.1 hypoacousie unilatérale progressive

Au premier plan des signes d’appel sont les signes otologiques, au premier rang desquels
figure la surdité.

La surdité d’allure progressive est la plainte la plus fréquente et sans doute la plus
évocatrice. La surdité d’installation brutale est moins banale et plus piégeant. Elle représente
de 9 a 16 % des cas. On peut estimer qu’au moins 1 % des patients consultant pour ce
symptome sont porteurs d’un schwannome vestibulaire.

Cette fréquence justifie la pratique systématique d’un examen IRM devant toute surdité
brusque.

La surdité étant parfois en relation avec la compression vasculaire et I’ischémie initiée

par la tumeur.
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VI1.1.1.2 acouphene unilateral

L’acouphéne unilatéral isolé est un signe d’appel peu fréquent (5-6 a 11 %) Son intensité
importante ou son caractere unilatéral, notamment chez le sujet jeune, sont des motifs de
consultation précoce.

De facon générale, les signes cochléaires sont ceux qui perdurent le plus avant que le
diagnostic ne soit posé. Sans doute est-ce parce qu’ils provoquent moins de géne

fonctionnelle et surtout moins d’inquiétude chez le patient que les troubles vestibulaires.

VI1.1.1.3 Troubles de I’équilibre

IIs motivent 11 & 18 % des consultations. Il s’agit le plus souvent d’un léger déséquilibre

ou de petits troubles de la marche tels qu'une démarche €brieuse ou des embardées.

VI1.1.2 SIGNES NEUROLOGIQUES

Ils sont de moins en moins souvent une raison de consultation, comptant pour entre
13,7% et 20% des cas (88). Leur présence nécessite immédiatement une exploration
neuroradiologique.

e lls sont surtout affectés par les symptdmes liés a la compression du nerf trijumeau,
notamment une hypoesthésie faciale dans la zone d'innervation du nerf maxillaire, tandis que
la névralgie est moins fréquente (292).

e Les céphalées peuvent étre observées et sont en relation avec la compression de la
dure-meére par la tumeur ou bien secondaire au syndrome d’HIC. Pour Matthies et Samii, ces
cephalées sont de localisation occipitale et sont retrouvees dans 12,2% des cas (115).

e Le patient peut consulter, trés rarement pour une atteinte du facial que ce soit une

parésie faciale ou un spasme de I’hémiface.
V1.2 EXAMEN CLINIQUE

L’interrogatoire doit rechercher des signes fonctionnels souvent négligés par le patient.

C’est le cas des petits troubles labiles de 1’équilibre et de la marche apparaissant dans
des conditions d’éclairage défavorable ou de vertiges positionnels récents.

Ils seraient présents dans la moitié des cas contre 17 % en tant que signe d’appel.
L’existence d’une hypoacousie serait révélée par I’ interrogatoire dans 64,7 % des cas (contre

69 % en tant que signe d’appel).
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Ces symptdmes purement otologiques n’ont pas le caractére péjoratif que représente la
découverte a I’examen d’une paralysie faciale, d’un spasme palpébral strictement unilatéral
ou d’une hypoesthésie de la zone de Ramsay-Hunt, voire encore d’une hypoesthésie faciale
Ou corneenne.

L’existence de signes neurologiques, témoignant d’une compression cérébelleuse sont

de pronostic défavorable car ils témoignent de I’existence d’une tumeur volumineuse.

VI1.2.1 STADE OTOLOGIQUE

V1.2.1.1 Signes auditives

a) Diminution de ’acuite auditif

C'est le signe le plus constant, présent dans 95% des cas, généralement progressif, il
peut étre soudain dans 2% des cas. Elle évolue le plus souvent vers la surdité.

Elle est de type « perception » a I’épreuve Weber : latéralisée vers 1’oreille saine et
I’épreuve de Rinne est positive.

C'est la tumeur qui cause la compression progressive du nerf cochléaire. D'apres certains
spécialistes, I'impact sur l'audition est dautant plus significatif que le neurinome se
développe sur le nerf vestibulaire inférieur dont les fibres sont plus proches du nerf
cochléaire.

b) Acouphenes unilatéraux
Ce sont des bourdonnements d’oreilles, leur intensité importante peut conduire le sujet

jeune a consulte (292).

V1.2.1.2 Signes vestibulaires

Les symptdmes vestibulaires sont trés polymorphes, allant de la simple sensation
d’instabilité, transitoire ou permanente, a la grande crise rotatoire (292).

IIs sont présents dans 61% des cas au moment du diagnostic. (115)

a) Troubles de I’équilibre ou I’instabilité

Elle est retrouvée dans 40% des cas(115).

Certaines manceuvres peuvent la mettre en évidence (116) :

® [ amanoeuvre de Romberg (garde a vous, yeux fermés),. Elle est positive dans 45 %
des cas.

® | a manoeuvre de Barany (garde a vous, index pointés, yeux fermés), on observe une

déviation des index vers le coté 1ésé.
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® [.amanoeuvre d’Unterberger (piétinement sur place, yeux fermés, index pointés), est
positive dans 45% des cas.

b) Le nystagmus

Il est retrouvé dans 25% des cas. Le nystagmus est le plus souvent spontané. Il est
recherché derriére les lunettes de Bartels ou de Frenzel (113).

Classiquement, il peut revétir plusieurs aspects différents au cours de I’évolution.

Au début, c’est un nystagmus horizontal rotatoire dont la secousse rapide bat du coté
opposé a la tumeur. Ensuite ce nystagmus unilatéral devient bilatérale : il se surajoute une
secousse nystagmique horizontale pure, géneralement de faible fréquence mais de grande
amplitude battant du c6té de la tumeur (décrite par Bruns en 1898) ;

Enfin, plus tard, ce nystagmus bilatéral peut prendre une forme multiple avec une

composante verticale ou oblique ou rotatoire pure dans 1’une ou ’autre direction du regard.

V1.2.2 STADE NEUROLOGIQUE
VI1.2.2.1 Nerfs craniens

a) Trijumeau

11 est le premier a s’exprimer cliniquement avant le nerf facial et les nerfs mixtes(292).

Les signes subjectifs sont fréeqguemment signalés par les malades dans 20% des cas (113).
I1 s’agit de paresthésies ou d’une impression d’engourdissement de 1’hémiface (113).

Les modifications du reflexe cornéen peuvent consister en son abolition compléte dans
30% des cas(113) ou, plus rarement, une simple diminution.

Les névralgies de la face consistent essentiellement en une impression désagréable a type
de paresthésie dans 1,3 & 3% des cas (37), plus qu’en véritable douleurs. Il est exceptionnel
qu’elles se manifestent par une névralgie vraie de la face : 1,3 a 3% des cas (37).

Une paralysie de la branche masticatrice, peut entrainer une déviation de la machoire du
coté de latumeur, elle trés rare et possede une valeur pronostic pejorative (113). Elle survient
au sein d’un tableau neurologique riche qui est le fait d’une tumeur volumineuse.

b) Facial

De maniére paradoxale, la Iésion du nerf facial est moins courante que celle du nerf
trijumeau, malgré le fait que le nerf facial soit en contact direct avec la tumeur : 6 a 10% des
cas (113).

I1 s’agit d’une paralysie de type périphérique intéressant aussi bien le territoire du facial

inférieur que celui du facial supérieur. Elle est en principe discréte (signe de souques).
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Associent a une fermeture incompléte de 1'eeil, découvrant la bascule du globe oculaire vers
le haut (signe de Charles Bell).

Il existe une relation anatomique et clinique entre la fréquence de la paralysie faciale et
le volume de la tumeur. Par instance, pour une petite tumeur intraméatale, sa fréquence est
de 3%, tandis que pour une tumeur de grande taille, elle atteint 26% des cas (37).

En 1985, Lors de la réunion annuelle de I'Académie américaine d'oto-rhino-laryngologie
et de chirurgie de la téte et du cou, un consensus universel s’est fait sur 1’utilisation de la
classification de House et Brackmann (117) pour évaluer la fonction du nerf facial
(tableaul).

Le Comité des troubles du nerf facial a suggéré d'utiliser cette classification lors de
I'évaluation et de la présentation des résultats de toute évaluation fonctionnelle du nerf facial.
Ainsi, on obtiendra une compréhension universelle des résultats qui permettra de mieux
comparer les différentes méthodes de traitement.

Tableau 1: Classification de House et Brackmann

Grade Tonus de repos Mimique Hémispasme
1-Normal Normal Normale Absent
1-Atteinte légére Normale Asymétrie discréte, Absent ou trés discret

Occlusion palpébrale
compléte sans effort

3-Atteinte modérée

Normal ou trés
discréte asymétrie

Asymeétrie nette,
Occlusion palpébrale
compléte avec effort

Présent, modéré

d-Atteinte franche

Asymétrie modérée

Asymétrie franche,
Occlusion palpébrale
incompléte

Présent, important

S-Atteinte sévere

Asymetrie sévere

Asymetrie majeur,
Occlusion palpébrale &
peine ébauchée

Absent

b-Atteinte totale

Flaccidité

Asymétrie majeur,
Occlusion palpébrale
nulle

Absent

La classification de House et Brackmann (117) a été amendee par la conférence de Tokyo

(118) qui différencie un grade 3 faible et un grade 3 fort (tableau2).
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c) Nerfs mixtes

Leur atteinte est rare, 3% des cas (37). Elles se traduisent par une paralysie du voile

palais, des troubles de la déglutition et plus rarement de la phonation.

L’examen clinique met en évidence la paralysie du voile et 1’abolition du reflexe

nauséeux.

La paralysie du trapéze ou du sterno-cléido-mastoidien sont trés rares (113).lls sont

atteints uniquement lorsque la tumeur est volumineuse. Ces symptémes doivent faire

redouter des suites opératoires difficiles.

Tableau 2: la classification par la conférence de Tokyo (118).

Grade Tonus | Mimique Hémispasme
Aspect front il Bouche
global
1-Normal | Normal Normal Normal Occlusion normale Normale Absent
2-Légere Normal Asymétrie | Asymétrie | Occlusion palpébrale | Trés discréte | Absent ou trés
discrete | discréete compléte sans effort | asymétrie discret
3-A Normal ou | Asymétrie | Asymétrie | Occlusion palpébrale | Asymétrie Présent ou
Modérée | trés nette modérée | compléte avec nette « culde | modéré
(faible) discréte effort : ceil poule » occlus
asymeétrie confortable
3-8 Normal ou | Asymétrie | Asymétrie | Occlusion palpébrale | Asymétrie Présent, net
Modérée | trés nette nette compléte avec nette « cul de
(fort) discréte effort : géne oculaire | poule » nos R pceius
asymétrie occlus
4-Franche | Asymétrie | Asymétrie | Asymétrie | Occlusion palpébrale | Asymétrie Présent,
franche franche | franche incompléte franche severe
5-Sévere Asymétrie | Asymétrie | Asymétrie | Occlusion palpébrale | Asymétrie Absent
sévere majeure | majeure | a peine ébauchée majeure
6- Totale flaccidité Asymétrie | flaccidité | Occlusion palpébrale | flaccidité Absent
majeure nulle
Noter : Larmes de crocodile (C0-C1), Trouble de gout (T0-T1), il (non sec E0-E1)

V1.2.2.2 les signes cérébelleux

Les signes cérébelleux sont souvent discrets, mais Ils peuvent réaliser un véritable

syndrome cérébelleux avec asynergie, dysmétrie, adiadococinésie dans 7% des cas (37).
IIs n’ont aucun caractére particulier qui permet de les distinguer de ceux donnés par les

tumeurs des hémispheres cérébelleux (113).
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V1.2.2.3 ’atteinte du tronc cérébral

L’atteinte du tronc cérébral est exceptionnelle, méme pour les grosses tumeurs. Elle se
traduit par un syndrome pyramidal : un signe de Babinski, une hyper-réflectivité tendineuse
et plus rarement un déficit moteur qui reste toujours discret.

VI1.2.3 STADE D’HYPERTENSION INTRACRANIENNE

On le considére dans le cas de neurinomes de grande taille. Se manifeste sur le plan
clinique par des céphalées, des vomissements, un cedéme de la papille et parfois par des
altérations de la conscience.

On ne devrait pas attendre d'étre a ce point pour établir le diagnostic.

Il est essentiel de noter I'absence de correspondance anatomo-clinique, ce qui signifie
qu'une tumeur de grande taille peut étre détectée en présence d'une symptomatologie légére

et inversement.

V1.3 LE DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL (119)

Le SV est le premier diagnostic a évoqué devant un processus expansif de 1’angle
pontocerebeleux.

V1.3.1 les meningiomes de la fosse cerebrale posterieure

Ils représentent, 10% des tumeurs de 1’angle ponto cérébelleux. L’atteinte de la
fonction du nerf facial domine le tableau clinique dans 30% des cas a type de parésie ou de
spasme de ’hémiface.

Leatteinte du nerf trijumeau est retrouvée dans 15% des cas (hypoesthésie, névralgie) et
I’atteinte cochléovestibulaire est en second plan aves une fréquence de 12,5% (hypoacousie,

acouphenes, instabilité).

V1.3.2 les kystes epidermoides

Ils représentent, 1% de I’ensemble des tumeurs du cerveau et dans 40 a 50% ils se
rarement développent dans 1’angle ponto cérébelleux.
L’atteinte cochléovestibulaire est discrete, au second plan derriere I’atteinte trigéminée.

Le tableau clinique est souvent celui d’une névralgie du trijumeau dans 26% des cas.
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V1.3.3 les tumeurs du glomus jugulaire « PARAGANGLIOME »

Ils représentent, 1,7%. lls se manifestent par des acouphénes pulsatiles, une atteinte des
nerfs mixtes (dysphagie, dysphonie) et une atteinte cochléovestibulaire.
L’examen clinique retrouve souvent une masse tympanique rouge pulsatile avec une

surdité de transmission c’est le signe de « Brown ».

V1.3.4 le schwannome du nerf facial

IIs sont rare, 1%.
Une paralysie faciale ou un spasme de I’hémiface est trés évocateur (33%), mais souvent
leurs tableau clinique est dominé par I’atteinte cochleovestibulaire (65%) avec le plus

souvent une hypoacousie et des acouphénes.

V1.3.5 le schwannome du trijumeau

Ils sont rare, 2,2%. C’est le type B de la classification se Samii, qui se développe dans
I’angle pontocérébelleux.

Le plus souvent la tumeur se révele par une hypoacousie, tandis que les signes d’atteinte
trigéminale (engourdissement facial, névralgie, hypoesthésie) ne sont signalés que dans 30%

des cas.

V1.3.6 le schwannome des nerfs mixtes

IIs sont rare, 0,7%.

Les signes d’atteinte des nerfs mixtes (dysphonie, dysphagie, agueusie, atrophie du
muscle trapéze et sternocléidomastoidien), n’existent que dans 50% des cas, tandis que les
signes d’atteinte cochléovestibulaires sont présents dans 75% des cas et ils peuvent méme

étre isolés dans 25% des cas, faisant évoquer a tort un schwannome vestibulaire.

V1.3.7 les kystes arachnoidiens de I’angle pontocerebelleux
Ils sont rares, 0,7%. lls sont souvent de découvertes fortuites, mais lorsqu’ils sont
volumineux, ils se manifestent comme un schwannome vestibulaire.
V1.3.8 ’anevrisme de I’artere cerebelleuse anteroinferieure :

Décrit par Moffat et Coll. en 1995 (119). Il se manifeste par une paralysie faciale, sans

atteinte cochleovestibulaire
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V1.3.9 le lipome de I’angle pontocerebelleux

Ils existent 28 cas publiés dans la littérature (119). Le tableau clinique est celui d’un

schwannome vestibulaire, avec surtout une hypoacousie et des acouphenes.
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VI1I. LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Les avancees dans les examens complémentaires sont significatives. Ils sont passés de
la simple supposition de la lésion au diagnostic des tumeurs les plus petites, profondément
situées dans le CAI lui-méme(292).

Dans le cadre du SV, les examens audio-vestibulaires ont un double intérét diagnostique
et pronostique. Mais [’évaluation préopératoire précise de 1’audition reste un élément

décisionnel pour la stratégie chirurgicale.
VII.1 LES EPREUVES INSTRUMENTALES

VIiIL.1.1 L’EXPLORATION DE L’AUDITION

VI1.1.1.1 Audiométrie tonale

L'audiométrie tonale sert a examiner le seuil de détection d'un son pur. Les résultats sont
consignés sur un graphique dénommé audiogramme tonal.

Quand la courbe osseuse est réduite, cela indique une surdité de conduction affectant
I'oreille interne ou le nerf auditif (120).

Audiogramme

125 250 500 1000 2000 4000 8000 125 250 500 1000 2000 4000 8000
.35 T A I T PO O I I | BT LTI T LR a1
NENENIEESSENE sl EL B 1S LT

I 7Ii '.i,I R .’,T,l;;; ,:J,i I I - I I I I I
20+ | 1 0 O B e 20 4+ NI\' k| | }
N g K
IRRERERERR | %I\ [
40 +— } f } f } 40 1+—4 t t - t
I | I I | I I I | I \I\\I
N EEEEEEEREEE T T T 4
| I I I | | I I | I I | %
80 80
I | I I | I I I I I I I
100 4—1 | | | | | 100 4! | | | | |
| | I I | | I I I I I |
120 1 1 1 1 1 | 120 1 1 1 1 1 |
Oreille droite Oreille gauche

Figure 27: Audiométrie tonale

VI1.1.1.2 Audiomeétrie vocale (SDS speech reception score)

L’audiométrie tonale liminaire apporte des informations analytiques de sensitivité
irremplacable mais n’est néanmoins qu’un témoin quelquefois imprécis des capacités
d’intelligibilité de la parole. C’est la raison pour laquelle, I’audiométrie vocale s’est imposée

pour mieux évaluer le handicap auditif du patient.
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le SV entraine souvent une discordance entre [’audiométrie tonale et 1’audiométrie

vocale avec une intelligibilité moins bonne que ne le laisserait supposer la perte auditive
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Figure 28: Audiométrie vocale

En haut : parametres recueillis sur les courbes d'audiométrie vocale : Seuil d'intelligibilité
(A), maximum d'intelligibilité (B), pourcentage de discrimination.

En bas : courbes obtenues chez un sujet normal avec une liste de mots monosyllabiques
(A) ou avec une liste de mots dissyllabiques (B). Les courbes C, D etE  représentent des
exemples de surdité de transmission, de perception avec faible distorsion (D) ou avec forte

distorsion (E).

La classification de Gardner- Robertson (36) est la plus utilisée avec la classification de
I’AAO-HNS(121). Elle combine la perte auditive tonale moyenne et le score de

discrimination de la parole.

Tableau 3 : Classification de Gardner-Robertson. (36) PTA : (perte auditive tonale)
moyenne des seuils tonaux sur 500, 1000, 2000 et 3000 Hz ; SRT : Speech Recognition
Threshold ; SDS : Speech Discrimination Score. Si la classe PTA/SRT ne correspond a la
classe SDS, utiliser la valeur la moins bonne des deux.

Classe ~ PTA0uUSRT (dB) SDS (%)
1 0-30 100-70
2 31-50 69-50
3 51-90 49-5
4 91-pert max 4-1
5 Pas de réponse Pas e réponse
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Tableau 4: Classification de I’AAO-HNS (121)

SRT : Speech Recognition Threshlod ; PTA : (perte auditive tonale) moyenne des seuils
tonaux en voie aérienne sur 500, 1000, 2000 et 3000 Hz ; SDS : (Speech Discrimination
Score) meilleur score obtenu jusqu’a un niveau de SRT + 40 dB ou au niveau maximal de
confort vocal. Si la classe PTA ne correspond a la classe SDS, il n’est pas précisé quelle
classe utiliser

Classe PTA (dB) SDS (%)
A 0-30 100-70
B 31-50 69-50
C Sup 50 50-100
D 0-100 Inf50

Selon la classification de Hanovre suggérée par Samii et al. (39), l'audition est jugée
normale si la perte de tonalité est de 0 a 20dB et la perte vocale est inférieure a 5%.

Tableau 5: La classification de Hanovre(39)

Samii et Matthie H1 H2 H3 H4 H5
Audition Normale Utile Modérée Faible | Non fonctionnelle
PTA 0-20 21- 40 41 -60 61- 80 80
SDS >95 94 -70 65— 40 35-10 5-0

L’utilisation de classifications s’inscrit dans une tentative d’homogénéisation de la prise
en charge en fonction des caractéristiques objectives des tumeurs et des symptémes, elle
permet de comparer les résultats des différentes modalités avec des outils communs pour
permettre aux différents acteurs de parler le méme langage. Il existe des classifications
internationales de référence pour évaluer la taille 1ésionnelle, I’audition et la fonction faciale.
Une réunion internationale tenue a Tokyo en 2003 (118) a ceuvré dans le sens
d’homogénéisation. C’est ce qu’il est convenu d’appeler le «consensus de Tokyo».

Il parait logique de s’en tenir aux données du consensus de Tokyo qui a simplement fait
évoluer les classifications déja référencées dans la littérature, telle celle de 1’American
Academy of Otolaryngology, Head and Neck Surgery et celle de Gardner et Robertson.

La classification de Tokyo (figure 29) présente l'avantage de souligner plus
efficacement les conservations d'une audition véritablement fonctionnelle comparativement
a la classification de Gardner et Robinson. Seules les auditions de classe A sont considérees
comme normales. La classe B représente réellement une catégorie d'audition qui n'est plus

considérée comme normale, mais qui peut néanmoins étre encore utilisée : audition utile.
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Les catégories C Et D désignent une audition mesurable, mais quasiment. Pour ce qui
est de celles qui sont encore inférieures, elles peuvent étre mesurées, certes, mais ne peuvent

pas étre utilisées.
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Figure 29: Classification de I’audition (consensus de Tokyo)
VI11.1.2 EXPLORATIONS AUDITIVES ELECTROPHYSIOLOGIQUES

L'examen électrophysiologique le plus fréqguemment utilisé est I'analyse des potentiels
évoques auditifs.

Son intérét réside dans le diagnostic, ainsi que dans le pronostic concernant la
préservation de l'audition. La mise en ceuvre pratique des PEA nécessite une méthodologie
stricte et des normes d'interprétation détaillées.

Les PEA enregistrent au niveau du cuir chevelu, les potentiels électriques engendrés par
la stimulation de I’ensemble des fibres d’un nerf acoustique par un stimulus sonore répété

(122).

Figure 30: correspondance entre le tracé des Potentiels évoqués auditif et les voies
auditives.
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Figure 31: Potentiels évoqués auditifs : le tracé supérieur correspond a l’oreille droite
normale. Le tracé inférieur montre [’allongement des latences des intervalles I-111 et 1-1V a
gauche.

VI11.1.3 EXPLORATIONS DE LA FONCTION VESTIBULAIRE

L'examen du systeme vestibulaire peut étre utile pour identifier I'origine de la tumeur

ainsi que pour évaluer la fonction vestibulaire périphérique résiduelle.

VI11.1.3.1 vidéonystagmographie vng

La vidéonystagmographie a pris le pas sur 1’électronystagmographie. L’examen
vestibulaire sous Vidéonystagmographie révele typiquement une aréflexie (40 %) et une
hyporéflexie (44 %) a I’épreuve calorique.

Cet examen vestibulaire peut étre tout a fait normal, avec des épreuves caloriques et
rotatoires symétriques. Ceci est d0 au fait que ces épreuves testent essentiellement le
fonctionnement du canal semi-circulaire latéral et donc le nerf vestibulaire supérieur alors

que le SV se développe volontiers sur le nerf vestibulaire inférieur.
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Figure 32: Résultats de la vidéonystagmographie d'un patient présentant un petit
schwannome vestibulaire.

61

——
| —



Les examens complémentaires Partie théorique

VI11.1.3.2 Potentiels évoqués vestibulaires myogeniques

Egalement connus sous le nom de potentiels évoqués otolithiques, ils représentent
I'indication des potentiels inhibiteurs de la contraction musculaire du sterno-cléido-
mastoidien, produits par le vestibule et contribuant a la posture.

L'association du PEA et de la vidéonystagmographie améliore considérablement la
capacité de détection lors du bilan otoneurologique.

En 1998, Murofushi T et ses collaborateurs ont procedé a I'enregistrement des PEOM
chez 21 patients atteints de SV. Dans 80% des situations, ils ont présenté une pathologie
notable du coté affecté par la Iésion (126).

L'évaluation vestibulaire préchirurgicale, en plus de sa valeur diagnostique, offre
également une perspective prédictive sur les symptdmes vertigineux susceptibles de se
manifester dans les jours qui suivent l'opération. Les individus présentant une aréflexie

vestibulaire bien compensée éprouvent rarement de forts vertiges durant cette période.
VIL.2 L’IMAGERIE

L'imagerie joue un réle crucial dans la prise en charge des SV. Effectivement, elle joue
un rdle non seulement dans I'établissement du diagnostic positif et différentiel, mais aussi
dans I'évaluation préopératoire, la détermination de la voie d'intervention et le suivi en cas

d'absence de chirurgie ou de résidu postopératoire.

VI1.2.1 LA TOMODENSITOMETRIE

Introduite par Hounsfield (127) en 1973, elle a révolutionné 1’imagerie de 1’angle
pontocérébelleux. Elle permet de diagnostiquer une hydrocéphalie associée et d’évaluer son
importance.

En fenétre osseuse, en coupe axiales fine de 1,5mm, préconisé par Mathies et Samii
(128), la TDM trouve tout son intérét dans le bilan préopératoire.

Elle étudier :

VII.2.1.1 I’étude du rocher

Apprécie :
- L’importance de la pneumatisation de la mastoide, qui a un intérét majeur dans la voie
d’abord (translabyrinthique, rétrosigmoidienne). On distingue 3 compartiments de cellules

pétreuse (129) : périlabyrinthique (PLC) qui peuvent avoir une extension vers la paroi
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postérieure du conduit, mastoidienne (MC), apicale (AC) au contact avec la paroi supérieure
du conduit (Figure 30,31).

Figure 33: scanner en coupe axiale, en fenétre osseuse.

AC

MC

Figure 34: les compartiments de cellules pétreuses.
- L’importance cruciale de la pneumatisation de I'apex pétreux, qui représente un

élément de risque pour une fuite de LCR en postopératoire dans 39 a 43% des situations
(129).
Elle permet d'évaluer le danger de préjudice au labyrinthe (déficit auditif et fuite de
LCR) lors de I'ouverture du conduit auditif interne par voie rétrosigmoidienne transméatale.
-Selon Samii et ses collaborateurs, on identifie trois niveaux distincts. Classe A : aucun
risque ; Classe B : risque de fenestration ; Classe C : risque d'élimination du canal semi-
circulaire postérieur (128).
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VI1.2.1.2 La position du golfe de la jugulaire

La position du golfe de la jugulaire par rapport au plancher du conduit auditif interne
(High jugular bulb) : Le golfe de la jugulaire est procedent lorsque la distance qui le sépare
du conduit auditif interne est inférieure a 6,5 mm. Son étude a un intérét majeur, pour éviter
une blessure du golfe de la jugulaire au moment de 1’ouverture du conduit auditif interne par
voie rétrosigmoidienne et translabyrinthique.

On distingue 3 stades selon Samii et coll. (128)

e Stade | : le golf atteint le plancher du conduit auditif interne (figure 35A)

e Stade Il : le golf est & mi-distance entre le plancher et le toit du CAl (figure 35B)

e Stade Il : le golf atteint le toit du CAI (figure 35C).
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Figure 35: procidence du golfe de la jugulaire de Samii

VI1.2.1.3 La position du coude du sinus sigmoide

La procidence du sinus sigmoide peut limiter considérablement le champ de travail de
la voie translabyrinthique (figure 36).
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Figure 36: scanner en coupe axial. Une procidence bilatérale du sinus sigmoide.

VI1.2.1.4 L’¢largissement du conduit auditif interne

Le raccourcissement du mur postérieur du conduit auditif interne, est un facteur de

risque de la fonction auditif par voie rétrosigmoidienne transméeatale

VII1.2.1.5 La taille de la fosse cérébrale postérieure

Il est également primordial d'examiner les dimensions de la fosse cérébrale postérieure.

D'apres Roche et Pellet, ce critére parait essentiel dans le domaine de la radiochirurgie.

VIIL.2.2 L’IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE IRM

C’est I’examen de choix.A ce jour, le diagnostic du SV est uniquement basé sur I'IRM
de derniere génération.Elle permet également le suivi des petites tumeurs, en cas

d’abstention chirurgicale et surveillance mais aussi le controle postopératoire.

VIL.2.2.1 L’aspect classique du schwannome vestibulaire

- C’est une lésion souvent ronde ou ovalaire dans I’angle pontocérébelleux, a contour
régulier, en iso signal en pondération T1 (figure 37), avec un angle de raccordement aigue
par rapport a la face postérieure du rocher. Centrée sur le conduit auditif.

- Fortement rehaussée apres injection de gadolinium (figure 38).

- En iso signal ou légérement en hyper signal en pondération T2 (figure 39).

- Classiquement homogeéne.
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Figure 38: schwannome vestibulaire bilatérales en séquence IRM T1 avec gadolinium.

Figure 39: schwannome vestibulaire en séquence IRM T2,
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Figure 40: Classification du degré de [’extension tumorale au niveau du conduit auditif
interne

Le schwannome vestibulaire peut étre kystique, classée en 3 grades par Samii et coll.
(128):

Grade | : pas de kyste.

Grade I1 : quelques petits kystes

Grade 111 :>50% de la tumeur est kystique.

La classification la plus complete a été proposée par Picaillon et Sanna (133) (figure 41).

En fait cette séquence, accentue de I’effet T2 et le LCR apparaisse encore plus blanc,
alors que les structures nerveuses et parenchymateuses sont trés noires. Elle permet de
visualiser nettement les limites du schwannome vestibulaire en hypo signal avec le tronc
cérébral, le cervelet, le nerf trijumeau et les nerfs mixtes.

Certains auteurs estiment que 1’utilisation de cette séquence (T2), permet de diagnostiquer
un schwannome vestibulaire avec une grande sensibilité, en se passant de 1’injection de

gadolinium, et donc en diminuant le cout de I’examen de preés de moitié (132).
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Figure 41: aspect des schwannomes vestibulaires kystiques selon la classification de
Piccirillon &Sanna avec une image IRM correspondant a chaque type
Le développement de la séquence CISS « constructive interférence in steady » (figure 42)
qui est une séquence d’acquisition tridimensionnelles en haute résolution, a permes de bien
définir une interface arachnoidien entre le schwannome vestibulaire d’une part le cervelet et

le tronc cérébral d’autre part (Sheth et coll. 132).
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Figure 42: IRM en séquence CISS.

VI1.2.2.2 L’¢étude du déplacement du nerf facial

On peut désormais observer le trajet du nerf facial grace a I'élaboration de séquences
spécifiques.

La séquence 3DT2 « Cisternographie par résonance magnétiqgue MRC », élaborée par
Sartoretti (134) en 2000, a permis d'établir que le parcours du nerf facial est entierement

observable pour les tumeurs ayant un diamétre inférieur a 10mm, une partie du trajet du nerf
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facial I'est seulement pour les tumeurs dont le diametre varie entre 11 et 24mm et lorsque la
taille de la tumeur excéde 25mm, le nerf devient invisible.

L’¢tude du déplacement du nerf facial, par I’'IRM conventionnel méme en utilisant la
séquence « MRC », a démontrer ses limites lorsque la tumeur est volumineuse.

Taoka et Coll. en 2006 (135), a développer la séquence « DT.tractography 3D » qui a pu

visualiser tout le trajet du nerf facial méme lorsque la tumeur est volumineuse (figure 40).

Cc
Figure 43: tractographie 3D démontrant le trajet du nerf facial par rapport au

schwannome vestibulaire
L’¢tude de la tomodensitométrie et de I’imagerie par résonnance magnétique, permet de
classé les schwannomes vestibulaires, en fonction de leurs extension dans I’angle
pontocérébelleux.
Le volume tumoral est apprécié par la classification de Koos et all (32) proposée en 1976
qui distingue quatre stades (tableau 6).

Tableau 6: Classification de Koos (32).

Stade | — intra-canalaire
Stade Il — tumeur accouchée dans 1’angle mais n’atteignant pas le
tronc cérébral
Stade Il | — grosse tumeur, comblant tout I’angle ponto-cérébelleux,

pouvant déformer le tronc cérébral mais ne déplacant pas le
quatrieme ventricule
Stade IV | — tumeur volumineuse, déplacant le tronc cérébral et le
quatriéme ventricule
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Grade |

Grade 1ll

Figure 44: les differents stades du développement du schwannome vestibulaire selon la
classification de Koos

En 1997, Mathies et Samii (128) ont proposé une classification de 6 stades, en fonction
de Dextension du schwannome vestibulaire dans [’angle pontocérébelleux. TI
intracanalaire, T2 : accouché dans 1’angle, T3a : dans I’angle, T3b : au contact du tronc
cerébral, T4a : comprime le tronc cérébral, T4b : dévié le 4eme ventricule (figure 45).

En 2003, la conférence consensuelle de Tokyo sur le schwannome vestibulaire (118), a
dégagé quelques points de convergences (tableau 7) :

- Les mensurations doivent étre linéaires,

- La portion intracanalaire et extracanalaire sont a évaluer séparément,

- 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.
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Figure 45: classification de Samii

Tableau 7: classification de Tokyo : taille des schwannomes vestibulaires (118).

Tumeur intra canalaire 0 extra canalaire
Tumeur extra canalaire

Petite Grade 1 1a10 mm
Moyenne Grade 2 11220 mm
Modérément grosse Grade 3 21 a 30 mm
Grosse Grade 4 31a40 mm
Géante Grade 5 >40mm
Noter si le fond du CAl est plein
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VIIl. TRAITEMENTS DES SCHWANNOMES VESTIBULAIRES

Le SV est une tumeur bénigne qui souléve des questions de pronostic vital et fonctionnel.
Ce constat demeure valide en dépit des avancées en imagerie médicale et du diagnostic
précoce ou I'on observe une prédominance des aspects fonctionnels.
Le schwannome vestibulaire, une fois diagnostiqué peut faire 1’objet de trois attitudes :

e Lasurveillance clinique et radiologique.

e Lachirurgie.

e Laradiochirurgie. Et La radiothérapie stéréotaxique fractionnée.
VIIL.1 LE BUT DU TRAITEMENT

Le but du traitement, dans un ordre décroissant des priorités, est :
e Lapréservation du pronostic vital.
e Exérése totale du SV.
e La conservation du nerf et de la fonction faciale.

e Et sipossible, la conservation de 1’audition.
VI1I1.2 LES MOYENS THERAPEUTIQUES

VII1.2.1 LA CHIRURGIE

Le schwannome vestibulaire peut étre opéré classiquement par des voies neurochirurgicales
sous-occipitale latérale et par des voies d’abords oto-neurochirurgicales : suspétreuse, prée
labyrinthique et translabyrinthique.
el a voie suspétreuse : est indiquée pour les tumeurs intracanalaire.
- Le nerf facial est situé entre le chirurgien et la tumeur.
- Elle permit la préservation de 1’audition.
- Elle est contre indiquée chez le sujet agé (fragilité dure mérienne).
e L a voie sous occipitale latérale (rétrosigmoidienne)
- Indiquée pour tous les schwannomes vestibulaires quel que soit leur taille.
- Elle permit la préservation de 1’audition.
- Elle permit le contr6le du nerf facial et cochléaire au niveau du CAIl (voie
transméatale).
- Elle offre une vue panoramique de 1’angle pontocérébelleux.

Son seul inconvénient est I’écartement du cervelet et les céphalées postopératoires.
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° La voie translabyrinthique
- Utilisée pour I’exérese chirurgicale des schwannomes vestibulaires avec une audition
inutile, ou lorsque la préservation de I’audition n’est pas un objectif.
- Elle permet une excellente exposition du conduit auditif interne et donc de la portion
canalaire du nerf facial.
- Elle offre un angle de vue direct sur 1’angle pontocérébelleux.
Elle est contre indiquée en cas :
- d’otite moyenne chronique,
- de fracture transversale du rocher,
- d’une faible pneumatisation du rocher.
Elle est difficile a réaliser en cas de procidence antérieure du sinus sigmoide.
A I'heure actuelle, les indications thérapeutiques sont plus clairement définies, cependant le

débat persiste toujours concernant le choix entre la chirurgie et la radiothérapie pour les

tumeurs de taille moyenne et dans une moindre mesure pour les tumeurs intra-canalaires.

VI11.2.2 La radiochirurgie

Tandis que le but de la microchirurgie est d'éliminer totalement toute tumeur, la
radiochirurgie garantit le « contréle tumoral », c'est-a-dire qu'elle empéche toute
prolifération a moyen et long terme de cette tumeur considérée comme bénigne sur le plan
histologique(292).

La premiére proposition de neurochirurgie alternative a crane fermé émane de Cornelius
A. Tobias et John H. Lawrence (138). Au début des années 50, ils ont développé une
technique d'hypophysectomie par irradiation multi-faisceaux d'ions légers sur la selle
turcique a Berkeley, remplacant ainsi I'implantation de particules radioactives d"Yttrium 90
(137).

La premiere thérapie contre le cancer dans de telles circonstances a été réalisée en 1957,
une année qui a également marqué le début des essais sur les animaux destinés a examiner
les radiolesions provoquées par la radiochirurgie.

Les premiéres expérimentations cliniques en radiochirurgie sur 'nomme ont commencé
en 1958, ciblant des patients souffrant de la maladie de Parkinson a un stade avancé. Ainsi,
diverses affections intracraniennes, notamment les troubles hypophysaires, ainsi que les

malformations artério-veineuses furent prises en charge(292).
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La radiochirurgie Gamma fut appliquée la premiére fois par son auteur au traitement
d’un schwannome vestibulaire en 1969 (139).

Les principaux appareils employés sont : I’accélérateur lin€aire « linac » « cyberknife
», la « Gamma Knife » et ’accélérateur des particules lourdes (proton) « Cyclotron ».

Elle est indiquee pour les schwannomes vestibulaires de moins de 30mm de diamétre
dans I’angle pontocérébelleux et pour les résidus tumoraux apres chirurgie. Elle permet un
contréle tumoral dans 97% des casavec une bonne préservation de la fonction du facial et de

I’audition.

VI111.2.3 La radiothérapie stéréotaxique fractionnée

Le fractionnement stéréotaxique du traitement radiochirurgical est proposé pour
améliorer les résultats par rapport a la radiochirurgie non-fractionnée (140).

Il permettrait une réduction des complications sans compromettre le contréle tumorale a
long terme (141-142).

L'irradiation se fait sur une période de 3 a 4 semaines, favorisant ainsi une meilleure
acceptation du tissu nerveux comparativement au protocole a dose unique.

L'IRM et la dosimétrie 3D permettent de positionner précisément la cible tumorale dans
I'espace, minimisant ainsi le danger d'exposition aux radiations des structures avoisinantes
importantes.

Contrairement & la radiochirurgie, la RTF offre la possibilité de traiter les tumeurs de
grande taille (144). C'est le cas des tumeurs dépassant 25 mm de diametre dans I'APC, qui
se développent chez des patients trés agés ou en présence d'une contre-indication
chirurgicale (143, 144).

Elle est considérée, actuellement, comme la meilleure technique pour la préservation de
I’audition(292). Elle est basée sur le fractionnement des doses d’irradiation (3 a 5 Gy/
séance).

Elle est indiquée pour les schwannomes vestibulaires de plus de 30mm(143).

Elle permet un contréle tumoral de 100% et une préservation de la fonction du nerf facial
dans 96% des cas et de 1’audition dans 75% des cas(143).

VI1I11.2.4 Le traitement conservateur

Il trouve sa place dans I'arsenal thérapeutique des schwannomes vestibulaires en raison

de leur progression généralement lente et graduelle.
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La décision de procéder & une surveillance d'un schwannome vestibulaire repose sur des
standards cliniques et radiologiques. Le patient recoit une explication claire de cette
décision, devant saisir les raisons et les restrictions liées a ce suivi régulier (145).

Les patients asymptomatiques et les patients atteints de VS intracanaliculaire sont, en
général, candidats a I'observation. Dans une etude de Sanna et al. Qui a examiné 576 patients
atteints de VS avec un suivi de 27 ans, 84 des 154 tumeurs (54,5 %) avec un suivi de 5 ans
n‘ont montré aucune croissance, 12 d'entre elles (8 %) ont montré une croissance lente et 2
(1,3 %) des patients ont montré des taux de croissance rapides (151).

Il faut le tenir au courant des risques potentiels qui pourraient survenir pendant I'évolution
naturelle de la tumeur et du changement éventuel de la stratégie thérapeutique lors du suivi
(147).
Les raisons principales pour lesquelles cette surveillance est effectuée sont (146).

e Une contre-indication a 1’anesthésie générale (mauvais état général).

e Le choix thérapeutique du patient.

e un age avancé > 65 ans

Modalités de suivi

e Evaluation radiologique du volume et de I'évolution de la tumeur,

La périodicité des examens IRM varie selon les équipes, mais en régle générale, la
premiere IRM est réalisée a 6 mois apres le diagnostic.

Cette surveillance doit étre périodique, et toute dégradation de I’audition (audiométrie
tonale et vocale), I’apparition ou 1’aggravation des signes vestibulaires peuvent conduire a
mettre un terme a la surveillance du patient (150).

Seul I’4ge du patient semble étre le facteur clinique le plus discutable. En effet, d’apres
Sterkers et al. Et Ogawa et al.la croissance tumorale est plus importante chez les sujets jeunes
que chez les sujets agés (148, 149).

Généralement les difficultés du traitement conservateur sont liées au non observance.
En raison de I’absence de traitement radical qui pousse le patient a voir un autre centre od la
conduite est différente.

On peut notamment observer d'autres facteurs tels que I'age avancé du patient, la rareté
des symptdmes pouvant entrainer lI'abandon des contrdles, ou encore le statut socio-
économique.

Dans I'étude de Sterkers, 20 % des patients n'ont pas présenté a leur consultation de suivi et

ont donc été jugés comme perdus de vue (149).
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VII1.3 LES INDICATIONS

Le choix du management des schwannomes vestibulaires, dépend de :
e L’age
e Le volume tumoral.
e Le seuil auditif.
e Les conditions anatomiques.
e Les préférences du chirurgien.

e Le choix du patient.

VII1.3.1. LES SCHWANNOMES VESTIBULAIRES STADE | DE KOOS
(INTRACANALAIRE)

Gréace aux avancees de I'IRM, ces dernieres sont de plus en plus courantes, parfois
découvertes par hasard. On peut trouver des micro-neurinomes cliniqguement silencieux ou
présentant peu de symptémes, qui se situent généralement au niveau du fond du méat(292).

Le dilemme concernant les tumeurs intracanalaire réside dans la décision thérapeutique
: opter pour l'intervention chirurgicale ou la surveillance.

L'option choisie est principalement influencée par le potentiel évolutif de la tumeur et
le seuil auditif (tonal et discriminatif).

Le recours a une approche conservatrice « wait and see » est recommandé lorsque la
tumeur présente une taille stable (non progressive) et qu'une audition fonctionnelle ou
bénéfique est maintenue (grades A et B de Gardner et Robertson).

Cette approche requiert un suivi clinique, audiométrique et radiologique régulier chaque
année.

Un traitement chirurgical ou radiochirurgical est requis en cas de tumeur progressive
(2mm/an), de détérioration auditive, ou si des problémes d'équilibre majeurs ou des vertiges

incapacitants font leur apparition.

VI11.3.2. LES SCHWANNOMES VESTIBULAIRES <3 CM DANS L’APC

Il s'agisse de tumeurs détectées a ce stade et qui poursuivent leur progression, ou de
tumeurs du stade | dont la taille a augmenté(292).
C'est dans ce contexte que le débat entre les partisans de la radiochirurgie et ceux de la

chirurgie reste aujourd'hui le plus ouvert.

77

——
| —



Traitements des schwannomes vestibulaires Partie théorique

Effectivement, I'objectif de la chirurgie est d'éliminer totalement la tumeur, tandis que
celui de la radiochirurgie est de maitriser la tumeur.

Toutefois, les publications récentes ont rapporté que la chirurgie peut réséquer ces
tumeurs avec un taux de conservation de la fonction faciale supérieur a 90%.

En ce qui concerne l'audition, sa conservation ne doit pas primer sur les autres enjeux a

surmonter.

VI11.3.3. LES SCHWANNOMES VESTIBULAIRES LARGE ET GEANT

La seule option sensée est la chirurgie. La décision sera prise entre la procédure
translabyrinthique élargie et la procédure rétrosigmoide transméatale, selon le seuil auditif.
L'indication de la radiothérapie stéréotaxique fractionnée peut étre envisagée en I'absence de

symptdémes de compression du tronc cérébral.
VIi1.4 MANAGEMENT DE L’HYDROCEPHALIE

La fréquence de I’hydrocéphalie associé¢e aux schwannomes vestibulaires varie de 3,7
a 42 % (153).11 est bien décrit que le tableau clinique est, en général, celui d’une
hydrocéphalie chronique de I’adulte. Le tableau d’hypertension intracranienne est plus
rarement présent, touchant 15 % des patients de la série de Pirouzmand et coll (154,153).

Il existe de multiples mécanismes physiopathologiques pour I'nydrocéphalie liée a un
schwannome vestibulaire, toutefois la cause obstructive n'est que rarement citée 12.8 a 39%
(153, 154, 155), bien que sa relation avec la taille tumorale incite & considérer cette
possibilité.

Selon Fukuda et ses collaborateurs (156), le taux élevé de protéines dans le liquide
céphalorachidien de la citerne cérébellomédullaire est I'élément primordial favorisant
I'apparition de I'hydrocéphalie en présence de schwannomes vestibulaires. La proportion de
la protéinorachie est en relation directe avec la taille de la tumeur. Il est grandement accru

en présence d'une tumeur de grande taille et minime en cas de petite tumeur.
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Figure 46: schwannome vestibulaire associé a une hydrocéphalie modérée : indice bi
frontal : 40-45%
L’exérese de la tumeur résoudrait systématiquement le trouble hydrodynamique sans

justifier la mise en place d'un shunt, ce qui n'est manifestement pas le cas (157).

Cette stratégie n'est pas toujours efficace et certains préférent la mise en place d’une
DVE et /ou d’une DVP ou la réalisation d'une VCS.

En postopératoire, dans 87.5% des cas la symptomatologie clinique en rapport avec
I’hydrocéphalie s’améliore aprés une exéreése tumorale totale (154) 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 (154).

L’hydrocéphalie peut se développer en postopératoire dans 10,4% des cas (154).

La ventriculocisternostomie (VCS) n’a pas ét¢ décrite dans la littérature comme un
moyen thérapeutique de 1’hydrocéphalie associé aux schwannomes vestibulaires,
probablement en raison du mécanisme physiopathologique qui favorise la survenue d’une

hydrocéphalie souvent communicante (87.2%) (154).

VIIL.5 LA VOIE TRANSLABYRINTHIQUE ELARGIE

La voie translabyrinthique est une voie d’abord postéro-latérale du rocher, Elle permet
d’aborder et d’ouvrir le MAI par sa face postérieure et d’accéder a I’APC. Décrite par Panse
en 1904 (158), et développer par William House en1964 (159), elle représente actuellement
a coté de la voie rétrosigmoidienne transméatale, une voie élective pour I’exérese des

schwannomes vestibulaires.

79

——
| —



Traitements des schwannomes vestibulaires Partie théorique

VII11.5.1. LES INDICATIONS :

Elle est indiquée pour les schwannomes vestibulaires stade 111 et IV avec « une audition

inutile ».

VI11.5.2. LES CONTRES INDICATIONS :

Elle est contre indiquée en cas (160) :
e Intervention sur oreille fonctionnelle unique
e Otite moyenne chronique
e Fracture transversale du rocher

e Faible pneumatisation du rocher.

VI11.5.3 AVANTAGES

e La rétraction cérébelleuse est minime.
e Ladissection du tronc cérébral est atraumatique.

e Offre la possibilité d'une réparation instantanée du nerf facial via une anastomose

termino-terminale.

e Le taux de mortalité et de morbidité est le plus bas

VI11.5.4 INCONVENIENTS

® Le principal désavantage de cette option est la renonciation a l'audition.

® Le prélevement de graisse via un second site chirurgical abdominal.
VIIL.6 LA VOIE SUSPETREUSE

Parry a décrit la voie suspétreuse en 1904, et William House I'a développée en 1961 (163).
Plusieurs auteurs ultérieurs, y compris Fisch, Sterkers et Garcia-lbanez, ont suggéré d'autres
méthodes pour aborder le conduit auditif interne en révisant la valeur des points de repere

chirurgicaux de la région.

VI11.6.1 LES INDICATIONS (162)

e Les schwannomes vestibulaires intracanalaires,

e Une audition conservée
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VI11.6.2 LES CONTRES INDICATIONS (162)

e [’age >69 ans (fragilit¢ dure mérienne) ;

e ASA>II et Karnofsky <60.

VI11.6.3 INCONVENIENTS

L'un des principaux désavantages est qu'elle expose le nerf facial simultanément a la tumeur,

augmentant ainsi le risque de I'endommager pour une tumeur de petite taille.
VIIL.7 LA VOIE SOUS OCCIPITALE LATERALE

C’est FEDOR KRAUSE qui avait parfaitement décrit, dans un article datant de 1903
(168), I’abord sous-occipital de 1’angle ponto-cérébelleux. En 1925 Dandy a préconise un
abord beaucoup plus réduit de I’APC, unilatéral et non plus bilatéral, aprés incision verticale
occipito-cervicale, a mi-chemin de la mastoide et de la tubérosité occipitale externe.

e Avantage
- Elle propose une visualisation de qualité des structures vasculo-nerveuses de I'APC
- Une exposition large de la tumeur, indépendamment de sa taille.

- Elle permet une dissection tumorale sous contréle visuel direct.
- Les nerfs craniens peuvent étre repérés tant a leurs extrémités proximales que distale,
ce qui augmente ainsi les probabilités de leur préservation (169)
- C'est la seule voie qui permet le fraisage intradural du CAI (170).
e Inconvénients
- L’exposition insuffisante du fond du CAIL

- La rétraction cérébelleuse méme si elle est devenue moindre (171).

VIIL.7.1. LA POSITION DU MALADE (DEMI-ASSISE)

Le patient peut étre opéré en position demi-assise, latérale « Park bench » ou en posture
supine. La sélection de la position opératoire est déterminée par le chirurgien et ses pratiques
habituelles.

La téte est fixée a 1’aide d’une tétiere a trois prises osseuses.

L’axe médian de la fosse cérébrale postérieure prolonge 1’axe du rachis cervical.

La téte est tournée a 30° du coté controlatérale de la tumeur et en légere flexion. Il faut
éviter de comprimer les axes vasculaires du cou (173).

e Lesavantages de la position demi-assise sont (172) :

81

——
| —



Traitements des schwannomes vestibulaires Partie théorique

- Pour le chirurgien : une parfaite exposition des structures anatomiques de la fosse
cerébrale postérieure, une bonne détente cérébrale, le sang et le liquide cerébro-spinal
s’écoulant par voie gravitaire du site opératoire ce qui permet une dissection bi manuelle et
une absence de compression oculaire.

- 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 nécessite le depistage par échographie trans-oesophagienne d’un foramen ovale
perméable (172), une hydratation optimale, le maintien d’une pression élevée au niveau des
membres inférieurs en utilisant des mesures préventives comme bas de contention.

Les drogues vasodilatatrices sont contre indiqués au cours de ’anesthésie.

Elle est contre indiquée chez les patients qui présentant (172) :

- Une insuffisance cardiaque.

- une insuffisance coronarienne.

- une dérivation ventriculo-atriale.

- une dysautonomie congénitale ou acquise.

L’utilisation combinée du Doppler précordial, du cathéter de Swan-Ganz et de la
capnographie, permet actuellement de détecter précocement le passage de I’air dans le
systéme veineux et son aspiration immédiate (172).

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 1’utilisation de

la cire de Horsley permet de prévenir sa survenue.

Figure 47: position demi- assise
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VIINL.7.2. LA MISE EN PLACE DES ELECTRODES DU MONITEUR DU NERF
FACIAL ET COCHLEAIRE

En fonction des objectifs de I'intervention et de I'approche chirurgicale choisie par le
chirurgien, différents nerfs craniens peuvent étre surveillés pendant I'opération. Les nerfs
craniens les plus fréeqguemment surveillés sont les nerfs craniens VII (EMG) et VIII (PEA),
mais les nerfs craniens inférieurs peuvent également étre surveillés.

Les électrodes du nerf facial (EMG facial) sont placées au niveau du muscle orbiculaire
de I’ceil et du muscle orbiculaire de la bouche.

Le monitoring du nerf facial est couramment utilisé lors du traitement chirurgical du
schwannome vestibulaire et est particulierement utile dans les tumeurs de taille large et
géantes. Ses principales utilisations comprennent l'identification du nerf facial, la
surveillance d'une éventuelle lésion du nerf facial et I'identification physiologique dans les

situations ou l'anatomie du FN a été considérablement altérée.

Figure 48: I’emplacement des électrodes de I’EMG facial. Une électrode monopolaire est
placée au niveau de [’orbiculaire de l’eil et [’orbiculaire labiale

VII1.7.3. LE TEMPS CUTANE

Diverses incisions cutanées (Incision en arbaléte de Cushing, Incision en fer a cheval de
Dandy a concavité inférieure, Incision vertical de Bucy et Incision en fer a cheval bilatéral
de Pertuiset) peuvent étre utilisées pour réaliser une craniotomie rétrosigmoidenne.

En général une incision cutanée rétro-auriculaire en forme de C englobant le la jonction
SSSL est réalisée, 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 53).

L'incision est infiltrée avec la Lidocaine. La peau est incisée a l'aide d'un scalpel avec
préservation du fascia temporal sous-jacent.
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Figure 49: voie rétrosigmoidienne : position demi-assise.

VIII1.7.4. LE TEMPS MUSCULO-APONEVROTIQUE

Le plan musculaire est incisé suivant I’incision cutanée.

Les insertions musculaires au niveau de la mastoide sont libérées, permettant d’exposer
la région mastoidienne et le plancher de la fosse cérébrale postérieure. L artére occipitale est
ligaturée et sectionnée.

Une attention particuliére doit étre accordée au passage de I’artére vertébrale dans
I’espace occipito-vertébrale lors de 1’exposition du plancher de la fosse cérébrale

postérieure.

Mur postérieur

du CAE Pointe de la

mastoide

Vedne
emissaire

Asterion

Plancher de
laFCP

Figure 50: Voie rétrosigmoidienne a droite aprés désinsertion musculaire

VII1.7.5. LE TEMPS OSSEUX

Le choix entre une craniectomie et une craniotomie est fonction des pratiques

habituelles du chirurgien.
Toutefois, de nombreux spécialistes préconisent la réalisation d'une « Craniectomie »,
étant donné qu'une « Craniotomie » monobloc expose a des dangers liés a la veine émissaire

et au sinus sigmoide.
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Quelques reperes osseux aident a la mise en ceuvre de cette approche.

Un trou de trépan juste au-dessous de I’asterion permet d’exposer la jonction sinus
transverse-sinus sigmoide et donc la jonction entre la tente du cervelet en haut et la face
postérieure du rocher en avant (Avci et coll 175).

En I’absence de I’astérion, le point digastrique situé a la partie haute de la goutticre
digastrique, est considéré comme un tres bon repere qui correspond a la courbure du sinus
sigmoide vers le golfe de la jugulaire d’aprés Raso et Silva (175).

Pour Samii (173), le ler trou de trépan est realisé, 2 a 2,5 cm au-dessous de la ligne
nucale supérieure, a la jonction des 2/3 supérieures et du 1/3 inférieur de la suture occipito-
mastoidienne.

La craniotomie doit exposer les structures suivantes (173) :

e le bord postérieur du sinus sigmoide qui correspond a la face postérieure du
rocher,

e le bord inferieur du sinus transverse qui correspond a la tente du cervelet,

e ct le plancher de la fosse cérébrale postérieure pour faciliter 1’acces a la

citerne cérébellomédullaire.

Figure 51: Voie rétrosigmoidienne Le temps 0sseux

I est important d’étudier le siege et I'importance de la veine émissaire mastoidienne,
sur les séquences de fenétre osseuse du scanner du rocher (173).
La veine émissaire est squelettisée puis coagulée et sectionnée pour éviter de blesser le

sinus sigmoide dans lequel elle s’abouche.
Les cellules mastoidiennes ouvertes sont exclus par la cire de Horsley, pour éviter une
fistule du liquide cérébro-spinal.
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Figure 52: voie rétrosigmoidienne a droite, malade en décubitus dorsal.

VII1.7.6. LE TEMPS DUREMERIEN

Elle est incisée en X ou de maniére courbe a 2 mm du bord inférieur du sinus transverse
et de la limite postérieure du sinus sigmoide.

L'ouverture de la citerne cérébello-médullaire est facilitée par I'écartement du cervelet
de bas en haut et de l'intérieur vers 1'extérieur (179).L’aspiration douce du liquide cérébro-
spinal permet d’obtenir une bonne détention cérébelleuse.

L’écartement du cervelet d’avant en arriére, permet d’exposer en premier le
schwannome vestibulaire, qui se développe autour du conduit auditif interne. L’écartement
est maintenu a 1’aide d’un écarteur autostatique.

Pour les SVs géantes et larges, un cathéter de ventriculostomie est placé dans la citerne,
fixé a la dure-mere inféro-médiale avec une suture Vicryl 4-0, coupé au bord dural, laissé en
place pour un drainage continu du LCR tout au long de la procédure et retiré lors de la
fermeture. (178).

Figure 53: : temps duremerien (voie retrosegmoidienne)
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Le chirurgien doit cependant veiller a ne pas prélever trop de LCR lorsque la dure-mere
n'est pas complétement ouverte. Cela peut entrainer une relaxation cérébelleuse excessive,

provoquant une déchirure veineuse pres de la tente ou dans la zone du sinus pétreux. (178).

Figure 54: voie rétrosigmoidienne a droite : progression vers la citerne cérébello-
médullaire

Figure 55: voie rétrosigmoidienne a droite en position demi-assise : exposition de la
tumeur entourée par un feuillet arachnoidien.

VIIL.7.7. OUVERTURE DU CONDUIT AUDITIF INTERNE
Elle permet de localiser la portion intracanalaire du nerf facial en premier.

Lorsque la tumeur est volumineuse, on peut utiliser le systéme de Neuronavigation pour
localiser et délimiter le conduit auditif interne (179).

Certains auteurs utilisent la ligne de Tubingen pour repérer le CAl. Elle correspond a

une zone de plis dure-mériens verticaux, identifiée sur la face postéricure de 1’0s pétreux.

(181)
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Figure 56: Fleche correspond aux plis dure-mériens verticaux sur la face postérieure de
[’os pétreux.

La portion tumorale intraméatale est abordée initialement afin de controler le pdle
externe de la tumeur et identifier le segment distal de chacun des nerfs facial et cochleaire
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 MAI. (177, 180, 182).

La dure meére autour du bord supérieur et postérieur est incisée et ruginer. Elle se
continue avec la dure mére du conduit auditif interne.

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

diamantée sous irrigation continue.

Figure 57: Fraisage du CAl.

Le conduit auditif interne présente une ouverture de 180° sur sa circonférence supéro-
postérieure. La tranchée canalaire mesure entre 6 et 7 mm de longueur. La portée du
fraisage est restreinte par la localisation du canal semi-circulaire postérieur.
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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 (179).

Figure 59: voie rétrosigmoidienne transméatale a droite.

VI11.7.8. LE TEMPS TUMORAL

Avec l'exceptionnalité de la mortalité associée au traitement des schwannomes
vestibulaires, le maintien de la fonction du nerf facial s'impose comme une priorité pour les
patients.

La premiére étape avant d’entamer le temps tumoral est d’identifie le nerf facial a I’aide

du monitoring peropératoire.
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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
arriere, contre la dure-meére qui tapissait le mur postérieur du conduit auditif interne (187).

On observe avec intérét que l'incidence que le nerf faciale traverse la tumeur (3,4 %)
elle-méme est équivalente chez les patients atteints de tumeurs de plus petite taille (groupe
I) et ceux atteints une tumeur large et géante.

Suite a la réduction de la masse tumorale, I'intervention sur le nerf facial peut étre
effectuée sans difficulté jusqu'a la proximité du porus.

Bien que le nerf facial soit fortement stratifié, sa teinte et son apparence demeurent
normales, manifestement sans infiltration tumorale.

Au niveau du porus, Le nerf facial montre des adhérences significatives. Il n'est plus
possible de respecter le plan de division. A ce stade, la tumeur et le nerf partagent des
vaisseaux, et le nerf se retrouve coincé dans les adhérences de la tumeur avec la berge du

porus. Ou sa dissection est alors difficile et traumatisante.
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Figure 60: lllustrations d’artiste d 'un schwannome vestibulaire droit avec une coupe
transversale montrant la fréquence en pourcentage de |’emplacement du nerf facial

En fait, le nerf cochléaire est secondairement envahit par la tumeur apres les nerfs
vestibulaires (186). Le nerf cochléaire a été trouvé sur la partie antéro-inférieure de la tumeur
dans la majorité des cas, en situation antérieure contre le mur antérieur du conduit auditif
interne dans 13% des cas. (187).

Une fois le nerf facial est identifié, un évidement intra tumoral est réalisé a 1’aide de
’aspiration ultrasonique (CUSA : Cautry-Ultra-Sonic-Aspiration). Une fois 1’évidement

intra tumoral est a son maximum, on commence la dissection de la capsule.
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Selon la théorie de Yasargil, le schwannome vestibulaire se développe en dehors de
I'espace arachnoidien au niveau de I'angle ponto-cérébelleux.

&,

Figure 62: interaction entre la tumeur et le nerf vestibulaire affecté

Une fois la masse tumorale considérablement réduite, une dissection bimanuelle du plan
de clivage entre la capsule et I’arachnoide environnante est réalisée.

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 » (179).

La plupart des auteurs commencent par le pdle inférieur, a I’exemple de Dandy,
Olivecrona, Pertuiset et Samii.

En partant du bas, la capsule est soulevée a I’aide d’une pince a préhension tumorale et
la membrane arachnoidienne est décollée a I’aide d’une pince a dissection. De petites veines
parcourant la feuille arachnoidienne aident & identifier la bonne couche (181). Les nerfs

mixtes sont disséqués prudemment.

Figure 63: voie rétrosigmoidienne & gauche : pdle des nerfs mixtes.
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Les nerfs mixtes se dirigent depuis leurs émergences du bulbe vers le foramen
jugulaire. La PICA, qui prend naissance de I’artére vertébrale, chemine entre le
pneumogastrique et le spinal pour se diriger vers le cervelet

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-cérebelleuse (51) qui peut étre sacrifiée si elle empéche la progression de la dissection
(187), puis le flocculus et le plexus choroide du 4eme ventricule et enfin juste en avant, le
tronc cérébral. Cette manouvre permet de tendre les artéres capsulaires qui peuvent étre
coagulées et sectionnées au ras de la capsule sans traumatisme de ’AICA (113).

L'artere capsulaire principale est identifiable rapidement, car elle découle a proximité
du site d'insertion du pédicule acoustique et facial sur le sillon bulbo-protubérantien (113) ;
c'est a cet endroit qu'il faudra rechercher I'origine du nerf facial en recourant a la stimulation
électrique (0,5 a 1 milliampére).

Il est possible de localiser I'émergence du nerf facial (51) grace a certains points de
repére anatomique : Le nerf facial, situé au niveau du tronc cérébral, se trouve légerement
au-dessus du glosso-pharyngien, devant et au-dessus du plexus choroide ainsi que du

flocculus, et latéralement par rapport au sillon bulbo-protubérantin.

Nerffacial

Plexuschoroide
Veine dusillon bulbo-

protubérantiel
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Figure 65: voie rétrosigmoidienne a droite : dissection du pole interne de la tumeur et
identification de ['émergence du nerf facial (NF) et vestibulaire (NV) au niveau du tronc
cérébral (TC).

Le temps de dissection du pdle interne nécessite une grande précaution en raison des
veines presentes dans le tronc cérébral, dont la conservation est indispensable (113), il serait
inacceptable de les coaguler. En cas d'hémorragie, la seule méthode a considérer est
I'application d'un tampon de « surgicel ».

La dissection du pble supérieur : Cela permet de localiser, juste en dessous de la tente
du cervelet, le nerf trochléaire (V) et I'artére supérieure cérébelleuse.

Le nerf trijumeau, situé dans sa citerne arachnoidienne appelée « citerne trigéminale »,
est dégagé de I'enveloppe tumorale. Il est bordé par la veine pétreuse de « Dandy » le long
de sa face postérieure.

Figure 66: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi assise : dissection du péle
supérieur.
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La dissection du pole 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 fréqguemment antérieur
dans 40% ou antéro-supérieur dans 33% des cas (187).

Il est essentiel de préserver I'artére cérébelleuse antéroinférieure (AICA) ainsi que ses
branches supérieure (rostrale), inférieure (caudale) et auditive interne. Leur sacrifice pourrait
provoquer une ischémie du tronc cérébral et une paralysie faciale, en dépit de la conservation
anatomique du nerf (51, 113).

Selon Atkinson (188), la mortalité et la morbidité dans la chirurgie du schwannome
vestibulaire est souvent liée a I’oblitération de I’ AICA ou de 1’'une de ses branches.

En ce qui concerne la qualité¢ de I’exérése, la conférence de Tokyo (118) a établi des
normes pour les classer. Elle a insisté sur I'importance de caractériser le résidu tumoral, ses
dimensions en fonction de deux axes orthogonaux, son emplacement dans le CAl ou hors de
celui-ci : sur quel nerf ?, sur le tronc nerveux ?, sur le cervelet ?, sur une artere ?...

Elle préconise I'établissement d'une surveillance clinique et radiologique par I'imagerie
IRM ou, a défaut, par scanner tous les six mois au cours de la premiere année, suivie d'un

suivi plus ou moins rapproché ou espacé en fonction de I'évolution de ce fragment restant.

Tableau 8- iiualité de [’exérese iconsensus de T oﬁoi i] 18 i

Totale 0%
Presque totale <2%
Partielle <5%
Subtotale >5%

VI1I1.7.9. LE TEMPS DE LA FERMETURE

Au terme de la procédure, on confirme l'intégrité du nerf facial en utilisant une
stimulation électrique.

la cavite opératoire est rincée par du sérum physiologique tiéde.La tranchée au niveau
du conduit auditif interne est comblée par de la graisse et de la colle biologique pour éviter
une rhinorrhée postopératoire (179).La dure mére est fermée le plus complétement possible
de facon étanche.

Le plan musculaire est fermé de fagon étanche ainsi que le plan sous cutané et cutané.
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IX. EVALUATION DE LA FONCTION DU NERF FACIAL EN
POSTOPERATOIRE

Avec l'exceptionnalité de la mortalité associée au traitement des schwannomes
vestibulaires, le maintien de la fonction du nerf facial s'impose comme une priorité pour les
patients. En pratique, la paralysie faciale demeure le probléme majeur, ne serait-ce que par
les effets esthétiques et fonctionnels qu'elle entraine.

L’utilisation systématique du monitoring permanant du nerf facial en per opératoire est
le seul moyen fiable pour I’identification et la préservation du nerf facial.

Par conséquent, il est impératif de préserver la fonction du nerf facial plutét que
d'effectuer une résection totale de la tumeur lorsque le risque de dommage peropératoire est
présent (189, 193). Les méthodes efficaces de reconstruction du nerf facial manquent et les
taux de récidive apres une intervention VS subtotale ou presque totale peuvent étre aussi bas
que 3a9,4 % (197).

Un consensus s’est fait depuis plus de 20 ans sur [’utilisation de la classification de
House et Brackmann (117) pour évaluer la fonction du nerf facial (tableau 1). Elle a été
amendée par la conférence de Tokyo (118) qui différencie un grade 3 faible et un grade 3
fort (tableau2).

L'analyse de la littérature, nous a permis de trouver plusieurs facteurs pronostic essentiel
pour prédire la qualité de la fonction du nerf facial lors de la chirurgie des shwannomes

vestibulaires a savoir :

IX.1 LAPRESERVATION ANATOMIQUE

La préservation anatomique du nerf facial est d'une grande importance puisque le nerf
montre une amélioration progressive en termes de fonction sur une période de temps pouvant
aller jusqu'a 1 an apres la chirurgie (193).

Il est possible d'éviter une dissection traumatique du nerf facial en utilisant un
monitoring continu du nerf facial pendant I'intervention pour toutes les tailles de VS, ce qui
améliore les resultats fonctionnels postopératoires et réduit la durée de I'opération (107, 199,
200).

v Pour DEVEZE et Coll (204)

La continuité du nerf facial a été préservée dans 95,7 % des cas. Le nerf a été sectionné

ou lésé dans 4 cas (4, 3 %).
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Lorsque la continuité du nerf était conservée, ils ont constaté un aspect laminé ou
dissocié du nerf dans 43 % des cas, un nerf normal dans 40 % et un aspect trés dissocieé dans
12,6 % des cas. Les resultats sur la fonction faciale avec un recul minimum de 2 ans était de
: 62 % des patients avaient une fonction faciale de grade | et Il et 11 % de grade V ou VI.

v Liu et al (223)

Sur 106 patients opérés d’un schwannome vestibulaire large par voie retrosigmoidienne,
une exeérese totale a éteé realisee chez 82 % des cas, avec une préservation anatomique du
nerf facial dans 98,1 % des cas.

v Boublata. let al (222)

Une série de 151 patients opérés pour un shwannome vestibulaire géant ou large, par
voie retrosigmoidienne, 121 patients ont bénéficiés d’une exérése totale et le nerf facial a été

préservé anatomiquement chez 149 patient.
IX.2 LE VOLUME DU SCHWANNOME VESTIBULAIRE

L’exéreése chirurgicale d'un gros VS reste un défi majeur car I'exérése complete de ces
tumeurs comporte un risque important de Iésion des structures adjacentes, y compris du nerf
faciale (189). Bien que la préservation anatomique du nerf facial puisse étre obtenue dans
93 a 100 % des tumeurs de petite et moyenne taille (190 -191), les taux de réussite diminuent
a 80 % chez les patients avec un SV géant et large (192).

v SANNA et Coll (202) :

Ont rapporté que la préservation anatomique du nerf a été de 76.4%.
- La fonction du nerf facial était pour les tumeurs du stade 111 de Koos : Grade | et Il de
House et Brackmann dans 354% et Grade VI dans 6.85% des cas.
- La fonction du nerf facial dans le cas de tumeurs stade 1V de Koos était : Grade | et 11 dans
20.25% et Grade VI dans 46.5% des cas.

IX.3. LE CARACTERE SOLIDE OU KYSTIQUE DU SV :

Il semble que le risque de paralysie faciale est trés important dans les tumeurs
kystiques (224,225), en raison de certains facteurs spécifiques :

- L’existence d’adhérences avec les structures neurovasculaires, notamment le nerf
facial et le tronc cérébral

- L’absence de plan arachnoidien séparant classiquement les schwannomes

vestibulaires des structures neurovasculaires, rendant la dissection trés difficile
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- Le caractere hémorragique de la portion charnue.

Tous ses facteurs, expliquent les difficultés d’exéréses des schwannomes
vestibulaires kystiques et la fréquence élevée de la paralysie faciale en
postopératoire(292).

v Fundova et coll. (226)

EN 2000 décrivent des adhérences de la paroi kystique avec le tronc cérébral dans
70% des cas, avec le trijumeau dans 59% des cas, avec les nerfs mixtes dans 32% des
cas. Le taux d’exérése totale était de 89.6%.

v Sanna et Coll. en 2009 (227)

Ont rapporté sur les 1750 cas de schwannomes vestibulaires opérés, 96 cas de
schwannomes vestibulaires kystiques avec un taux de paralysie faciale (IV, V, VI de
Housse et Brackmann) de 19% et une exérese subtotale de 18%.

IX.4. LE SEUIL DE STIMULATION DU NERF FACIAL :

Le seuil de stimulation engendrant une amplitude de réponse du nerf facial en fin
d’intervention est considéré comme un facteur pronostic essentiel de la fonction du nerf
facial

v Selesnick et al (228)

Considere que I’obtention d’une réponse a un seuil de stimulation de 0,2 mA est
un signe majeur de bonne évolution postopératoire de la fonction faciale.

v Neff et al (229)

Ont découvert qu’une stimulation a 0,05mA ou moins, engendrant une réponse égale
ou supérieure a 240 pV peut prédire une fonction faciale 1 ou 2 de Housse et Brackmann
avec une probabilité de 98 %.

IX.5. « TRAIN ACTIVITY » :

Le temps de train est un paramétre qui traduit quantitativement (son et temps)

rrrrr

opératoire, est corrélé de maniére fiable avec la détérioration de la fonction faciale(253).

v Liu et al (223)
Ont conclu qu’une longue durée du train time prédit une mauvaise fonction faciale

en post opératoire.
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IX.6 TRAITEMENT DE LA PARALYSIE FACIALE POST OPERATOIRE

La notion de réanimation faciale remonte a 1879, année ou Drobnik a effectué une
anastomose entre le nerf facial et le nerf accessoire spinal.

C'est en 1904 que KORTE (207) a été le premier a décrire I'anastomose hypoglosso-
faciale, utilisée pour traiter une paralysie faciale permanente due a une mastoidite.

C'est en 1932 que Ballance et Duel (208) ont mis au point la méthode de I'anastomose
hypoglosso-faciale de type termino-terminale.

Cusimano et Sikhar, (209) en 1994, ont décrit I’anastomose hypoglosso-faciale de type
termino-latérale sans interposition de greffon nerveux.

En 1997, Sawamara(205) et Atlas(210) ont décrit une nouvelle technique qui consiste
en une anastomose hypoglosso-faciale par transposition du segment mastoidien du nerf

facial et sa connexion latérale avec le nerf grande hypoglosse.

1X.6.1 LA PARALYSIE FACIALE A DISTANCE « BELL’S PALSY »

Une paralysie faciale tardive de type « Bell » est survenue chez 6.8% des malades en
moyenne au 5éme jour postopératoire. Ces cas ont tous régressé totalement en moins de 2
mois. (125)

Selon la littérature, une paralysie faciale retardée peut survenir dans 40 % des cas apres
une chirurgie VS (211, 213. Causée par L'eedéme et l'inflammation , le vasospasme
provoquant une ischémie, la congestion veineuse, la compression nerveuse due aux greffes
de graisse, les lésions nerveuses iatrogenes, la méningite aseptique.

Heureusement, presque tous les patients répondent bien a un traitement aux stéroides
et une récupération favorable est obtenue dans 79 a 100 % des cas (211, 213).

POUR MIRIAM SIMON et coll(215) 25 % (n = 4/16) des patients atteints de paralysie
faciale retardée étaient séropositifs pour le virus de I'herpés simplex, mais cela ne constituait
pas un facteur de risque significatif. Le traitement par acyclovir est recommandé selon les
directives établies.

POUR GRANT et coll (212), La paralysie faciale retardée aprés résection SV a un bon
pronostic de guérison spontanée dans les 3 mois postopératoires et un excellent pronostic de
guérison compléte dans I'année. A 1 an postopératoire, 79 % des patients avaient récupéré
au grade postopératoire initial de House-Brackmann et 93 % avaient récuperé a 1 grade de

House-Brackmann.
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1X.6.2 LA PARALYSIE FACIALE IMMEDIATE

Elle peut étre due, soit a une interruption nerveuse totale, par section ou détérioration
du nerf facial (216), soit & un dysfonctionnement du nerf facial malgré la conservation de
son intégrité anatomique.

Si le nerf facial est préservé anatomiquement, un traitement de conservation est
conseillé. Ce processus repose sur une rééducation fonctionnelle dédiée. L'évaluation est
effectuée de maniere clinique et électriquement par le biais de I'électromyographie tous les
trois mois.

S’il n’Ya pas d’amélioration clinique ni électrique, au bout de 12 mois et si

I’amélioration est faible au bout de 24 mois un traitement chirurgical est préconisé (187).

1X.6.2.1 LA PARALYSIE FACIALE PAR INTERRUPTION NERVEUSE
COMPLETE

Le rétablissement de la continuité du nerf facial dépend de 1’état de la portion proximale
du nerf a son émergence du tronc cérébral.

Si la portion proximale du nerf facial est préservée, une anastomose termino-terminale
par suture nerveuse simple (méthode de Dott) ou par interposition de greffon nerveux est
indiquée (nerf grand auriculaire, nerf sural) au méme moment que I’intervention d’exérese
du schwannome vestibulaire (217).

Dans les cas ou la portion proximale du nerf facial n’a pas été identifiée, une anastomose
hypoglosso-faciale est indiquée en différé (206).

X.1.2.1. Anastomose facio-faciale par suture nerveuse simple

En cas de section, la suture directe des extrémités nerveuses garde au nerf facial les
meilleures chances de récupération. La suture des nerfs doit étre effectuée de maniere
atraumatique en manipulant soigneusement les extrémités nerveuses.

La suture se réalise sans tension, dans une zone saine, grace a des points épi-périneuraux
qui traversent simultanément I'épi et la périnévre. Le fil utilisé est du nylon mono filament
9/0 ou 10/0. Habituellement trois a quatre points suffisent pour suturer le tronc du nerf facial.

Pour augmenter la résistance mécanique de la suture, on peut utiliser la colle de fibrine.

Sanna et Coll. (216) ont démontré que ’anastomose peut étre réalisée par la colle
biologique, sans suture nerveuse. Cette anastomose est renforcée par le fascia du muscle
temporal, qu’on enroule tout autour de 1’anastomose. Les résultats sur le fonctionnement du

nerf facial étaient identiques, avec ou sans suture nerveuse.

101

——
| —



Evaluation de la fonction du nerf facial en postopératoire: Partie théorique

FASCIA

1

|
PROXIMAL
STUMP

Figure 67: [’anastomose réalisée par la colle biologique, sans suture nerveuse.

1X.6.2.2 Anastomose facio-faciale par interposition de greffons

Le site donneur peut étre le plexus cervical superficiel (le nerf grand auriculaire), facile
d’acces et situé dans le méme champ opératoire.

Le nerf grand auriculaire est identifié a mi-distance de la ligne joignant la pointe de la
mastoide et 1’angle mandibulaire. 1l offre un greffon de 10 cm de longueur.

Le nerf sural présente une longueur de greffon supérieure et, surtout, une concentration
axonale plus importante en comparaison a son diametre. Il se trouve immédiatement derriére

la malléole interne, en paralléle avec la petite veine saphéne. (219)

Figure 68: le nerf grand auriculaire est le donneur le plus proche
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Dans I’étude de Samii et Mathies (220), les lers signes de réinnervation apparaissent 4
a 12 mois apres la reconstitution du nerf facial. Suite a un suivi s'étendant de 13 a 94 mois,
24% des patients présentaient une symétrie faciale au repos et lors du mouvement. De leur
coté, 48% d'entre eux avaient une paralysie faciale de grade Il selon la classification de
House-Brackmann, tandis que 29% étaient classes au grade 1V.

IX.1.2.1.3 Anastomose hypoglosso-faciale

Le nerf grand hypoglosse est un nerf exclusivement moteur qui a la méme représentation
corticale que le nerf facial (206).

Certaines conditions doivent étre impérativement réunies pour envisager une
anastomose hypoglosso-faciale (218, 220) :

v Le nerf facial extra crénien doit étre intact.

v La paralysie faciale permanente doit étre définitive.

v Les muscles peauciers doivent étre intacts.

v Le patient doit étre averti des conséquences de I’interruption du XII.
Il existe également des contre-indications (218, 220) :

v Atteinte d’autres nerfs craniens, notamment le pneumogastrique

v Patients porteurs de neurofibromatoses de type I1.

v Paralysie faciale ancienne de plus de 4 ans.

L’anastomose XII-VII est une intervention efficace qui aboutit a la restauration d’un
tonus et d’une symétrie de repos en 4 a 6 mois (218). Les mouvements volontaires se
développent jusqu’au 18e mois, prédominant au tiers moyen de la face (218).

Une rééducation bien menée donne une apparence de sourire normal lors de la
contraction volontaire. Les résultats sont d’autant meilleurs que I’intervention a été précoce
apres ’installation de la paralysie faciale, moins de 12 mois (216, 218, 220).

Plusieurs variantes de 1’anastomose hypoglosso-faciale ont été décrites dans le but de
diminuer la morbidité liée a la section du nerf grand hypoglosse et d’améliorer la fonction
du nerf facial. On distingue :

v L’anastomose hypoglosso-facial classique (206).
v L’anastomose hypoglosso-faciale termino-latérale avec interposition de
greffon nerveux « technique de May » (206).

v L’anastomose hypoglosso-faciale termino-latérale sans greffon nerveux «

technique de Cusimano » (209).
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v L’anastomose hypoglosso-faciale avec section longitudinale du nerf grand
hypoglosse « technique de Arai » (217).

v L’anastomose hypoglosso-faciale termino-latérale avec transposition du nerf
facial « technique de Sawamura » (205).

T oal=em

t /"‘f; . ff/)e/:‘.’—:j \ LY _ i 3 =
Figure 69: technique chirurgicale I'anastomose hypoglosso-faciale termino-latérale avec
interposition de greffon

Single Cable Double Cable

Figure 70: gauche : interposition de greffon relie le nerf hypoglosse partiellement
sectionné et le tronc principal du nerf facial ; a droite, le greffon a double cable relie le
nerf hypoglosse partiellement sectionné aux divisions supérieure et inférieure du nerf
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l. introduction

Les schwannomes vestibulaires (SV) sont des tumeurs bénignes a croissance lente, ils
représentent environ 5 a 6 % de toutes les tumeurs intracraniennes (232).

Malgré les progres technologiques de I’imagerie médicale, un diagnostic tardif lorsque
le schwannome vestibulaire est devenu volumineux n'est toujours pas exceptionnel. Ces gros
SV sont fréquemment associés a un étirement ou un amincissement significatif du nerf facial
et a des symptdmes de compression sur les nerfs craniens et le tronc cérébral.

Les shwannomes vestibulaire large et géant posent toujours un probléeme de préservation
de la fonction du nerf facial malgré le développement de la microchirurgie et du monitoring
peropératoire du nerf facial. (3)

La voie rétrosigmoidienne constitue l'approche la plus largement utilisée pour la
résection des schwannomes(291). Il peut étre utilisé pour toute tumeur de toute taille. Pour
les tumeurs plus volumineuses, le chirurgien de la base du crane doit évaluer les avantages
de I'approche rétrosigmoidienne par rapport a ceux de la voie translabyrinthique.

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 (37).

En pratique, la paralysie faciale demeure le probléme majeur, ne serait-ce que par les
effets esthétiques et fonctionnels qu'elle entraine. L’utilisation systématique du monitoring
permanant du nerf facial en per opératoire est le seul moyen fiable pour I’identification et la
préservation du nerf facial. (100,192).

L’objective de notre étude est de définir les facteurs pré et peropératoire de La
préservation de la fonction du nerf facial lors de la chirurgie des schwannomes vestibulaires
larges et géants, particulierement par voie rétrosigmoidienne. Ces facteurs sont :

v" La position du nerf facial.

v' Caractére kystic de la tumeur

v Monitoring peropératoire du nerf facial.
v" Train activity du nerf facial.
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Il. MATERIEL ET METHODES

11.1. Méthodes

11.1.1. Type d’étude

C’est une série d’étude prospective randomisée des schwannomes vestibulaires géants
ou larges, opéres par voie retrosigmoidienne transmeatale sous monitoring du nerf facial au
niveau du service de neurochirurgie du CHU de Constantine pendant une période de trois

années.

11.1.2. Présentation de I’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 au niveau du service et de la polyclinique de Sissaoui.

A. Population étudiéee

La population de I’étude comprend tous les patients porteurs d’ un schwannome
vestibulaire, recrutés au niveau du service de neurochirurgie du centre hospitalo-
universitaire de Constantine.

Nous avons collige pendant ces trois années 35 malades.

B. Période de 1’étude

La période d’étude s’est étendue sur trois années allant 2021 a 2024. Nous avons colligé
35 patients porteurs d’un schwannome vestibulaire large et géant opere par voie

retrosigmoidienne transmeatale sous monitoring du nerf facial.

11.1.3. Critéres d’inclusion et de non inclusion
A. Critéres d’inclusion

Tout patient porteur d’un schwannome vestibulaire géant ou large.
Opére par voie retrosigmoidienne transmeatale sous monitoring du nerf facial au niveau du
service de neurochirurgie du CHU de Constantine. y compris les malades atteints de

neurofibromatose de type 2.
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B. Criteres de non inclusion

Les critéres de non inclusion appliqués ont concerné :
- Les malades ayant nécessité uniquement une surveillance clinique et
radiologique.

- Les patients déja opérés et présentant une récidive tumorale.

11.1.4 Parameétres étudiés

Le protocole d'étude a reposé sur la collecte des données, basée sur I’exploitation les
dossiers d'hospitalisation et des protocoles opératoires des patients opérés d’un SV par voie
rétro sigmoidienne transmeatale sous monitoring du nerf facial au niveau du service de
neurochirurgie de CHU de Constantine, entre Octobre 2021 et novembre 2024. Il
comportera :

v/ L’état civil du patient

v/ Un examen neurologique complet avec stadification de la fonction faciale en
pré et post opératoire selon la classification de HOUSE ET BRACKMANN. (en
postopératoire, a trois mois, a une année)

v Tous les malades ont bénéficié en préopératoire d’une imagerie par résonance
magnétique en sequences T1, T2, T1 avec injection de gadolinium et séquence CISS,

d’une angioRM cérébrale, afin d’étudier :

° La taille tumorale
° La position du nerf facial.
) L’existence d’un plan de clivage arachnoidien sur les

séquences T2et CISS.
° L’extension tumorale dans le conduit auditif interne.

° Le caractere kystique ou solide de la tumeur.

v Les schwannomes vestibulaires sont classés en fonction de leur volume
selon la classification de KOOS et TOKYO.

v Tous les malades ont été opérés par la voie retrosigmoidienne transmeatale
en position demi assise.

v Tous les patients ont bénéficié d’un monitoring per opératoire du nerf
facial.

v L'intégrité anatomique du nerf facial a été évaluée en fin d’intervention.
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v Leseuil de stimulation et de la réponse a la stimulation du nerf facial a été
évalué en fin de I’intervention.
v «Train activity» est calculé.
v La qualité de I’exérése a été estime en peropératoire et sur une IRM de
contr6le a 01 mois en postopératoire.
v Stadification de la qualité d’exérese.
v Suivi et contréle régulier par un examen de la fonction du nerf facial.

(Voir la fiche technique)

11.1.5. Analyses statistiques

Les donnees 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 quantitatives 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 lésion (kystigue et solide) a I'aide de tests paramétriques et non paramétriques :

- Les tests paramétriques, utilisés lorsque les données étaient normalement
distribuées et que les conditions d'homogénéité de la variance étaient respectées,
comprenaient le test t 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.
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11.1.6. Considération éthique

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

d’Helsinki.

11.2. Matériel

11.2.1 Moyens

CHIRURGICAL :

- Boite neurochirurgicale crane : disponible.
- Boite microchirurgicale : disponible

- Microscope opératoire : disponible

- Monitoring per opératoire du nerf facial : disponible.

Moteur électrique disponible

EXPLORATION :
- Le scanner cérébral
- L’imagerie par résonance magnétique et I’angio RM

- L’audiométrie tonale et vocale.

11.2.2 Personnels

Les équipes médicales du service de neurochirurgie du CHU de Constantine, qui sont
composée d’un professeur, deux maitres de conférences A, quatre maitres assistants, trois
assistants de santé publique et 14 résidents.

Les équipes paramédicales du service de neurochirurgie du CHU de Constantine.

Le service de radiologie du CHU de Constantine qui dispose d’un scanner et d’une
IRM.

Le département d’anesthésie du CHU de Constantine : un maitre assistant et un assistant

en anesthésie réanimation, affectés en permanence au service de neurochirurgie.
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I1l. RESULTATS
I11.1. Epidémiologie

111.1.1 Répartition de la population selon le sexe

La population de notre étude a concerné 21 patients de sexe féminin (60% des cas) et 14
autres de sexe masculin (40% des cas) opérés pour un schwannome vestibulaire larges et

géant, par voie retrosigmodienne transmeatale sous monitoring du nerf facial. (Figure 01).

Sexe-ratio : 1,5F/H

EHOMME ®=mFEMME

Figure 71: Répartition des patients selon le sexe
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111.1.2 Répartition selon I’age

La moyenne d’age au moment de 1’étude était 44 ans.

Les extrémes sont de 26 ans jusqu’a 71 ans comme ceci est montré dans la figure 02.

40,00%
35,00%
30,00%
25,00%
20,00%
15,00%
10,00%

5,00%

0,00%
20-30 ans 31-40 ans 41-50 ans 51-60 ans 6-70 ans plus 70 ans

Figure 72: Répartition selon [’dge.

111.1.3 Répartition selon la wilaya d’origine des patients

La figure 03 montre la répartition des patients selon la wilaya d’origine.
La majorité de nos patients proviennent de I’Est Algérien avec respectivement 12% pour

Constantine, et 10% pour Annaba.

Série 1
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35%
30%
25%
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Figure 73: Répartition des patients selon la wilaya des patients
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111.2 Etude clinique

111.2.1 Le délai du diagnostic et signes d’appels

A. Le délai du diagnostic

Notre étude s’intéresse au SV large et géant, dont le délai de diagnostic est tardif.
Le délai diagnostique moyen est estimé a 48 mois
Le Délai de diagnostic a été pose :

v Dans la majorité des cas, entre 3 années et 5 ans

Vv Au-dela de 4 ans dans 51% des cas.

Série 1
12

10

Infalans la2ans 2a3ans 3a4ans 4a5ans Sup ab ans

Figure 74: Représentation du délai entre le premier symptéme et le DC

B. Signes d’appels

Dans notre seérie, les signes qui ont motiveé la consultation sont le plus souvent associés.

Si I'on considére chaque signe séparément, leurs ordres de fréquence apparaissent
comme suit :

- L’hypertension intracrdnienne HIC : avec des céphalées intense, associées a des
nausées ou des vomissements, ils sont a 1’origine de la consultation dans prés de 54% des
cas.

- Les troubles de [’équilibre : ils sont a 1’origine de la consultation dans prés de 20%

(07cas), 11 s’agit le plus souvent d’instabilité et de déséquilibre a la marche.
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- Les vertiges: Il s’agit de sensations vertigineuses mal systématisées souvent
trompeuses quand elles sont isolées. Ils ont motiveé la consultation dans 4 cas soit 11%.

- La névralgie du V : trois patients ont consulté pour des névralgies du V, ce qui fait
pres de 8.57%.

-Les acouphénes : bien qu’ils soient souvent retrouvés a I’interrogatoire, ils constituent
cependant un motif peu fréquent de consultation. D’ailleurs, ils sont observés uniquement
dans 05,74 % (2 cas), chez des sujets jeunes, génés par leur intensité et leur caractére
unilateral.

Ces symptdmes sont fréquemment liés a une hypoacousie négligée par le patient.
Effectivement, cette hypoacousie unilatérale évolutive isolée est rarement la raison de la
consultation, elle précede les manifestations vestibulaires de plusieurs années ou mois et sa

survenue est souvent difficile a déterminer.

6%

20%

54%

9%

MHIC wVertige wNévralgieduV uTrouble deI'equilibre wAcouphene

Figure 75: Représentation des motifs de consultation
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111.2.2 Examen clinique :
A. L’atteinte des nerfs craniens

A.1 L atteinte du nerf cochléovestibulaire VIII

C’est le nerf le plus fréquemment atteint.
- L’hypoacousie de perception unilatérale était présente chez tous les patients (100%) a
la manceuvre de Weber et Rinne.

Une surdité totale a été diagnostiquée chez 17 patients soit 48,57%.

A.2 L’atteinte du nerf trijumeau V :

Elle se manifeste par des paresthésies de I’hémiface dans 12 cas (34,28%).
- Une diminution du réflexe cornéen dans 12 cas (34,28%).

- Une névralgie du trijumeau dans 04 cas (11,42%).

A.3 L’atteinte des nerfs mixtes

Observé chez 09 cas (25,71%).

Elle se traduit par

- des troubles de la déglutition dans 07 cas (20%).

L’examen clinique a mis en évidence :

- une paralysie d’un hémi-voile (la luette est déviée vers le coté sain) dans 06 cas
(17,14%).

- et une abolition du reflexe nauséeux dans 07 cas (20%).

A.4 L’atteinte du nerf facial

Elle est souvent légeére.
Grade Il de House et Brackmann HB dans 10 cas (28,57%).

25 patient de notre étude non pas présentez une paralysie faciale préopératoire.

B. L’atteinte cérébelleuse : 18 cas (51.42%) a type de :

- troubles de la coordination du cbté de la tumeur (adiadococinésie, dysmeétrie,
asynergie) : 12 cas soit 34.28%.
- Troubles de 1’équilibre cérébelleux : dans 18 cas (51,42%).
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- L’atteinte cérébelleuse était importante a type d’ataxie cérébelleuse dans 02 cas
, 0).
(5,71%)

C. L atteinte motrice :

Des signes d’irritation pyramidale homolatérale voire une hémiparésie 13 cas (37.14%)

Tableau 9: Signes fonctionnels préopératoires

L’hypoacousie de perception 35 100%
HIC 21 60%
Le syndrome cérébelleux 18% 51,42%
La surdité totale 17 48,57%
Le syndrome pyramidal 13 37.14%
Les troubles de la deglutition 09 25,71%
L’atteinte du nerf trijumeau 12 34,28%
Vv
La paralysie faciale 10 28,57%

111.3 Examens complémentaires

111.3.1 Explorations neurophysiologiques

A. Audiogramme

Dans notre série, elle a été réalisée dans seulement 12 cas soit 34.28%.
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L’acuité auditive évaluée chez les 12 patients selon la classification de AAO HNS et
révélé qu’aucun des patients ne présente une audition strictement normale, 2 patients ont une
audition utile (Stade B), et 10 patients une audition inutile dont 3 patients ont une audition

grade C, et 7 patients ont audition grade D.

Tableau 10: Données audiométriques selon la classification de I’AAO-HNS

AAO-HNS Discrimination vocale Perte tonale = Nombre de patients

A (normale) 70-100 0-30 00
B (utile) 50-69 31-50 02
C (inutile) >50 >50 03
D (inutile) <50 >50 07

B. Potentiels évoqueés auditifs

Les résultats des potentiels évoqués auditifs du tronc cérébral n’ont pas pu étre

documentés pour tous les patients de notre étude 35 patients.

111.3.2 L’imagerie

A. TDM:

Le scanner a été réalisé chez tous les patients.

Elle a permis de poser le diagnostic des SVs dans les 35 cas (100%). Dont les 10 patients
avec un SV kystique (28.57%).

Elle a permet de poser le diagnostic de I’hydrocéphalie chez 15 cas (42.85%).
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Figure 77: Une TDM cerébrale qui montre un SV droit geant.

L'utilisation du scanner cérébral en fenétres osseuses peut s'avérer trés utile, car
certaines variations anatomiques peuvent restreindre la voie retrosigmoidienne. Les critéres

scannographiques essentiels pour la chirurgie des schwannomes vestibulaires par voie retro

sigmoidienne, sont les suivants :
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v Le degré de pneumatisation du rocher : un rocher tres pneumatisé est un facteur de
risque de fistule du liquide cérébrospinal pour la voie rétrosigmoidienne transméatale :
00 Patient a présenté une rhinorrhee.

un rocher trés
pneumatisé

.
Figure 78: TDM en fenétre osseuse objectivant un rocher gauche trés pneumatisé

v 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 & 6,5 mm (figure 91). Elle
est qualifiée de majeure lorsque le golfe masque en totalité le CAL.

01 patient (2,85%) sur les 35 patients de notre étude présente un golfe de la jugulaire

procédant de Grade 2 de la classification de Sami.

A
Figure 79: TDM en fenétre osseuse en coupe axiale objectivant une procidence du sinus

sigmoide (SS) associée a un golfe de la jugulaire (GJ) procédant Grade Il de Samii. (CAl
: conduit auditif interne).
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B. IRM

Il a été réalisé pour tous les patients de notre étude.

C’est I’examen de choix pour le diagnostic des SVs.

v Elle permet la classification du schwannome vestibulaire selon la classification de
KOQOS et la classification de TOKYO.

v Tous nos patients (100%) sont classe grade 1V de KOOS.
v 14 patients (40%) ont été classe stade 4 (large) selon la classification de TOKYO.
v 21 patients (60%). ont été classe stade 5 (géant) selon la classification de TOKYO

Titre du graphique

70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%
0%

60%

40%

Classification de TOKYO

OStade4 0COiStade5

Figure 80: Stadification des patients selon le consensus de TOKYO

Figure 81: IRM en séquence T2 objectivant un schwannome vestibulaire grade IV de Koos
et Stade 5 de TOKYO
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Elle permet d’étude la morphologie kystique ou solide des SVs
L’aspect IRM, en T1 et en T2 avec injection de gadolinium, permet en général de
redresser le diagnostic, en objectivant une prise de contraste de la paroi kystique.
Dans notre étude 10 cas en présenté un SV kystique (28,57%). Dont 02 cas ont été classe
B3 et 05 cas A2 selon la classification de Piccirillo &Sanna

Tableau 11: Stadification de SVs kystique selon la classification de Piccirillo &Sanna

Siége global
Nombre | du kyste- SOUS- | g irs
R de cas Epaisseur de | type DT
la paroi
01 1 | Polykystique : multiples petits kystes avec
une paroi kystique épaisse
Central et Polykystique : multiples kystes intra-
A 05 paroi épaisse 2 | tumoraux de taille modérée avec une paroi
kystique épaisse
01 3 Monokyste : large kyste unique avec une
paroi kystique fine ou épaisse
00 1 | Antérieur
01 2 | Médial
B Périphérique
et Paroi fine .
02 3 Posterieur
00 4 | Combiné
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Figure 83: IRM cérébrale en T1 qui montre un SV kystique type A2 de Piccirillo &Sanna
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Figure 84: IRM en séquence T2 et T1 objectivant un schwannome vestibulaire grade IV de
Koos et Stade 5 de TOKYO

Figure 85: Angio IRM avec reconstruction 3D objectivant un schwannome vestibulaire
grade IV de Koos et Stade 5 de TOKYO
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L'importance de la dégénérescence kystique est en corrélation avec le niveau de
dégradation de la fonction du nerf facial : Les deux patients qui ont une paralysie faciale
avant l'intervention chirurgicale présentaient des SVs kystiques.

v Elle offre une visualisation optimale du nerf cochléovestibulaire et du nerf facial,
gréce a la sequence CISS « Constructive Interference in Steady State ».

Aucune position du nerf facial n’a été identifiée en préopératoire pour tous les patients
de notre étude, ceci cause du volume du SV.

v Elle permet de bien définir une interface arachnoidienne entre le schwannome
vestibulaire d’une part, le cervelet et le tronc cérébral d’autre part.

Cette interface arachnoidienne était présente dans 23 cas (65,71%) (Figure 96).

374 mm

&~

Figure 86: IRM en séquence T2 objectivant l’interface arachnoidienne entre un
schwannome vestibulaire Stade IV et le cervelet et le tronc cérébral.
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v Elle est étudiée I’extension du SV dans le CALI sur les séquences T2.

L’hyper signal a D’intérieur du conduit auditif interne correspond au liquide

cerébrospinal LCS.
C’est ainsi que I’hyper signal du fond du CAI correspond a un fond libre.

Le degré du remplissage du CAIl peut étre un critere de choix entre la voie

rétrosigmoidienne transméatale et la voie translabyrinthique.
I11.4 Traitement

111.4.1 Traitement de I’hydrocéphalie

L’hydrocéphalie est retrouvée dans 15 cas (42.85%).

Elle a nécessité une prise en charge en urgence pour 13 cas, son traitement a consisté en

e Une dérivation ventriculo-péritonéale dans 11 cas soit dans 73,33% des cas.
e Une dérivation ventriculaire externe dans 02 cas soit 13,33%.
e 2 cas ont été programmés pour 1’exérése tumorale dans un délai d’une semaine a 15

jours, vu que I’hypertension intracranienne n’était pas sévere.

MEL 1) Smmvrol
19 Y1 Sab

Figure 87: TDM post opératoire pour une HDC qui a bénéficié une DVP
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Figure 88: Répartition des modalités thérapeutiques de 'HDC

111.4.2 Technique chirurgicale

Conformément au déroulement de 1’étude définie dans les objectifs de la thése, tous nos
patients ont été operes par voie retrosigmoidienne sous monitoring du nerf facial, en position

demi-assise.

A. Position du malade

Tous les patients de notre étude ont été opérés en position demi-assise.

La téte est fixée a I’aide d’une tétiere a trois prises osseuses.

L’axe médian de la fosse cérébrale postérieure prolonge 1’axe du rachis cervical.

La téte est tournée a 30° du coté controlatéral de la tumeur et en légeére flexion. Eviter
la compression des axes vasculaires du cou.

Les avantages de la position demi-assise sont :

% Pour le chirurgien :
e Une parfaite exposition des structures anatomiques de la fosse cérebrale postérieure.

e Une bonne détente cérébrale.
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e Drainage gravidique du sang et le liquide cérébro-spinal en dehors du site opératoire.

Une dissection bi manuelle.

Une absence de compression oculaire.

% Pour I’anesthésiste :
e Une accessibilité aux voies aeriennes et aux abords veineux périphériques.
e Une absence de compression thoraco-abdominale.
e Une réduction du saignement peropératoire et des besoins transfusionnels.
Tous les patients de notre étude ont bénéficié ; une hydratation optimale, et une pression

élevée au niveau des membres inférieurs en utilisant des bas de contention, a fin de de

minimise les risque de I’embolie gazeuse.

Figre 89: poition demi-assise.
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Figure 90: voie rétrosigmoidienne : position demi-assise.

B. Mise en place du monitorage du nerf facial

Tous les patients ont été opérés sous contrdle du moniteur de surveillance du nerf facial.

C'est une électromyographie faciale a double canal de détection, ou les électrodes sont
positionnées sur les muscles : I'orbiculaire des ceil et 1'orbiculaire de la bouche.

Notre systeme offre les capacités suivantes :

e La transformation des données affichées a I'écran en une courbe
électromyographique et en un signal sonore audible, qui nous assiste dans la dissection du
nerf facial.

e L'enregistrement ininterrompu de I'activité nerveuse et la détection des variations
d'activité dues a une stimulation mécanique (via rétraction) ou thermique ou électrique
(gréce a la coagulation bipolaire ou aspirateur ultrasonique), également appelée « Train
response ».

e L'identification du parcours du nerf facial par induction d'une activité électrique via
un stimulateur, ce qu'on appelle « Burst response ».
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e L'analyse de l'intégrité fonctionnelle du nerf post-intervention en examinant les

parameétres d'intensité et d'amplitude de stimulation.

Figure 91: Ecran du Moniteur du nerf facial.

Figure 92: Emplacement des électrodes du moniteur du nerf facial. Une électrode
bipolaire est placée au niveau de [’orbiculaire de [’eil et ['orbiculaire labiale
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Figure 93: La conversion des données sur [’écran sous forme d’une courbe
éléctromyographique

Figure 94: La réponse du nerf facial a la stimulation directe.
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C. Temps cutané

Nous avons adopté I’incision cutanée recommandée par Samii pour les 35 patients de
notre étude (100%) : incision rétro auriculaire en C a 1cm en arriére de la pointe de la
mastoide (figure 105).

Sa longueur varie de 5 a 7cm. débute au-dessus du pavillon de I'oreille et s'étendant sous
la pointe mastoidienne. A environ deux largeurs de doigt derriére l'oreille.

Apres la réalisation de I’incision cutanée, une hémostase soigneuse est assure a la
bipolaire et le lambeau cutané est tracte.

Figure 95: voie rétrosigmoidienne : Incision cutanée rétro auriculaire a 1cm de la pointe
de la mastoide.

D. Temps musculo aponévrotique

La désinsertion musculaire se fait a I’aide du ciseau évitant ainsi la rétraction musculaire
et facilitant la fermeture étanche en fin d’intervention. Elle a été réalisée chez tous les
patients de notre étude (100%).

Une dissection sous-périostée du muscle sternocléidomastoidien a fin d’évite les 1ésions
de l'artére occipitale et du grand nerf occipital.

La veine émissaire mastoidienne est coagulée dans son trajet extra-osseux, bloquée par
la cire de Horsley dans son trajet intra-osseux.
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Une attention particuliére est toujours accordée au passage de I’artére vertébrale dans
I’espace occipito-vertébrale (CO-C1) lors de I’exposition du plancher de la fosse cérébrale
postérieure.

Cette désinsertion musculaire doit exposer : la ligne nuchale supérieure, I’astérion, la

mastoide, la gouttiere du digastrique et le plancher de la fosse cérébrale postérieure.

Figure 96: Voie rétrosigmoidienne gauche apres désinsertion musculaire

E. Temps 0Sseux :

Dans notre série, le repere osseux pour localiser la jonction entre le sinus transverse et
le sinus sigmoide est I'Astérion. La ligne qui relie I'Astérion au point digastrique (partie
supérieure de la gouttiere digastrique) permet de repérer le bord postérieur du sinus sigmoide
(face postérieure du rocher).

Nous effectuons notre premiére perforation juste en dessous de I'astérion. Il a permis de
mettre en évidence la jonction entre le sinus transverse et le sinus sigmoide (figure 107).

Sans la présence de I'astérion, notre trou de trépan est effectué 1 cm en retrait du point

digastrique. Cela permet de révéler la marge postérieure du sinus sigmoide.
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Pointe de la
mastoide

Trou de trépan

Placher de la
FCP

Figure 97: Voie rétrosigmoidienne a droite : réalisation du ler trou de trépan au-dessous
de l’astérion. (Fleche jaune)
Une craniectomie a os perdu est réalisé (figure 108), tous les fragments d'os sont
récupérés afin de remplir la craniectomie a la fin de l'intervention.
Exposition du plancher de la fosse cérébrale postérieure facilite I’accés a la citerne
cérébello-médullaire sans écartement excessif du cervelet.
Toutes les cellules mastoidiennes ouvertes sont comblées et exclues par la cire de

Horsley

Figure 98: voie rétrosigmoidienne a droite, Craniectomie exposant le bord inférieur du
sinus transverse (ST) et le bord postérieur du sinus sigmoide (SS).
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F. Temps dural

La dure mére est incisée en X, a 2mm le long du plancher da la fosse cérébrale
postérieure, du bord postérieur du sinus sigmoide et du bord inférieure du sinus transverse.

Figure 99: voie rétrosigmoidienne droite : ouverture de la dure mere.

Les lambeaux duremériens antérieure et supérieure sont suspendus pour augmenter

I’angle de vue sur le la face postérieure du rocher et sur la face inférieure de la tente (figure

110).
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G. Temps de la progression vers la tumeur

L'ouverture de la citerne cérébello-meédullaire est facilitée par I'écartement du cervelet
de bas en haut et de dedans en dehors. Une craniectomie favorise cet écartement avec une
limite inférieure a la surface du plancher de la fosse cérébrale postérieure (figure 111).

Une bonne détente cérébelleuse est obtenue par une aspiration douce du liquide cérébro-

spinal (figure 112).

- e

Figure 101: voie rétrosigmoidienne a droite : progression vers la citerne cérébello-
médullaire (CCM). C : cervelet.

Figure 102: voie rétrosigmoidienne a droite : ouverture de l’arachnoide de la citerne
cerébello-médullaire. Et asperation de LCR
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Figure 103: voie rétrosigmoidienne a droite : détente du cervelet apres évacuation du
liquide cérébro-spinale.

L’écartement du cervelet d’avant en arriére, permet d’exposer en premier le
schwannome vestibulaire qui se développe autour du conduit auditif interne (figure 104).

L’écartement est maintenu a I’aide d’un écarteur autostatique.

1.
%

Figure 104: voie rétrosigmoidienne a droite en position demi-assise. Ecartement du
cervelet
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.

Figure 105: voie rétrosigmoidienne a droite en position demi-assise. VS : schwannome
vestibulaire kystique. C : cervelet

H. Temps tumoral

Nous distinguons le temps tumoral a la fois au niveau de I'angle pontocérébelleux et au
niveau du canal auditif interne.

Le temps tumoral au niveau de I'angle pontocérébelleux :

Dés que l'espace ponto-cérébelleux et la tumeur qui I'occupe sont mis en évidence,
I’identification des principaux repéres anatomiques est difficile parfois impossible car les
structures vasculo-nerveuses sont déplacées voire complétement déformées par ces larges et

géants SV.
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Figure 106: voie rétrosigmoidienne a droite en position demi-assise : exposition de la
tumeur entourée par un feuillet arachnoidien.

La face postérieure de la tumeur est stimulée a fin d’identifie le nerf facial.
La capsule du SV est coagulée pour I’inciser. Un évidement intra tumoral est réalisé, le

contenu de la tumeur est de couleur « chamois » (Figure 107).

ALE{171425)
$eene 1

Figure 107: voie rétrosigmoidienne a droite en position demi-assise : La capsule du SV est
coagule pour l'inciser.
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L’évidement intra tumoral est réalisé a 1’aide de pinces a tumeur, de micro ciseaux, de
’aspiration et de la coagulation bipolaire (Figure 108).

Le debulking est effectué avec une grande minutie, autant que possible dans toutes les
directions. Le processus se poursuit jusqu'a ce que la coque atteigne un degré
d'amincissement suffisant, tout en restant fixée aux structures adjacentes, et jusqu'a ce que

la capsule manifeste une tendance a se séparer d'elle-méme de la loge cérébello-pétreuse.

Figure 109: voie rétrosigmoidienne a droite : fin de DEBULKING.
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L’hémostase est assurée par tamponnement avec des cotons humides et irrigation
continue.
Tous les patients de notre étude ont bénéficié d’un DEBULKING intratumoral (100%).

Temps de dissection de la capsule :

La préservation du le feuillet arachnoidien est primordial lors de la dissection des nerfs
de la tumeur, c¢’est un plan de sécurité qui permet d’étre le plus atraumatique. Ceci est réalisé
en pratiquant une dissection extra-arachnoidienne, au plus preés de la capsule tumorale.

On considére que la tumeur a quatre poles :

e Un plle externe ou pétreux.

e Un pole interne ou pontique.

e Un pole supérieur ou trigéminé.

® Un pole inférieur ou glosso-vago-spinal

+* Dissection du péle inférieur :

- La capsule est mobilisée en haut et en dehors pour suivre les nerfs IX et X

vers le bulbe et les libérer, progressivement, de la tumeur.

Figure 110: voie rétrosigmoidienne a droite en postion semi assise : mise en évidence de
la citerne des nerfs mixtes.
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- Il faudrait préserver les nerfs mixtes a I’intérieur de leur citerne
arachnoidienne.
- L’artére cérébelleuse postéro inférieure (PICA), chemine entre Ie
pneumogastrique et le spinal, pour se diriger vers le cervelet, elle doit étre respectée.
La dissection des nerfs mixtes peut entrainer une hémorragie d'une artériole tumorale issue
de la PICA. Il est préférable d'éviter I'hnémostase par tamponnement au Surgicel, car cela
peut entrainer des saignements secondaires. Il est impératif de garantir I'némostase par
coagulation bipolaire, peu importe I'effort a fournir

nerfs mixte:

Figure 111: voie rétrosigmoidienne a droite en postion semi assise : mise en évidence des
nerfs mixtes. Pole des nerfs mixtes.

% Dissection du péle interne (cervelet et tronc cérébral)

e [a capsule tumorale est disséquée du cervelet. Cette dissection permet d’identifier
en premier la veine de la fissure ponto-cérébelleuse qui peut étre sacrifiée si elle empéche la
progression de la dissection. Cette manoeuvre permet de tendre les artéres capsulaires qui
peuvent étre coagulées et sectionnées au raz de la capsule tumorale.

e QOuverture du plan qui se trouve entre le pole interne et le tronc cérébral d’arriére en
avant et de bas en haut.

On identifie I’origine du nerf facial par le biais de la stimulation électrique directe a 0,5

mA. 1l se trouve au-dessus de l'apparition du nerf pneumogastrique. Il arrive parfois que le
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nerf vestibulaire soit confondu avec le nerf facial, cependant, il se dissipe généralement au
sein de la tumeur.
e La dissection de la tumeur du tronc cérébral peut étre laborieuse en raison de la

turgescence des veines, qui doivent étre préservees a tout prix.

Figure 112: voie rétrosigmoidienne & droite : dissection cervelet.
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Figure 113: voie rétrosigmoidienne a droite : dissection du p6le interne de la tumeur.

e Si le saignement est trés proche du tronc cérébral, il ne doit pas étre coagulé. un

simple tamponnement avec le surgicel et le coton permet de contrdle du saignement

+%* Dissection du pole supérieur « trigéminé » :

- Il est facile de séparer la capsule du nerf trijumeau surtout en position demi-assise.

- Le complexe veineux pétreux supérieur doit étre respecte.

- Le nerf facial est souvent retrouvé au niveau de p6le supérieur de la capsule tumorale.

- Il est repéré a 1’aide de moniteur du nerf facial.

- Le nerf facial est aplati, il se déploie sur la capsule tumorale parfois semblable a un «
parapluie ». Nous nous effor¢ons de le disseque minutieusement en identifiant son véritable
plan arachnoidien qui le distingue de la capsule tumorale, cette étape est ardue et un
saignement diffus entrave souvent ces manceuvres de dissection.

- Si la capsule tumorale est trop adhérente pour permettre de libérer complétement le

nerf, une petite partie de la capsule est laissée attachée au nerf pour ne pas I’endommager.
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Figure 114: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi assise : dissection du p6le
supérieur.

Figure 115: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi assise : dissection du p6le
supérieur. N. V : nerf trijumeau.
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Temps du conduit auditif interne :
L’ouverture du CAI a été réalisée chez 35 patients de notre étude.

La dure mére autour du bord supérieur et postérieur est incisée et ruginée (figure 116).

Figure 116: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi assise : La dure mere
autour du bord supérieur et postérieur est incisée et ruginée.

L'irrigation continue est utilisée pour fraiser la face supérieure et postérieure du canal
auditif interne au moyen d'une fraise diamantée. Le conduit auditif interne présente une

ouverture de 180° sur sa circonférence supéro-postérieure.
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Figure 117: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi assise : frisage du conduit
auditif interne.

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 118: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi assise : tranchée canalaire
(fleche jaune).

149

——
| —



Résultats Etude pratique

L’extension de la tumeur dans le conduit est variable. Chez 02 patient parmi les 35
opérées par voie rétrosigmoidienne transméatale, avaient une extension vers le fundus, et
chez les autres patients le fundus était libre.

Le siége du nerf facial est précisé par la stimulation électrique. 1l est dans la majorité
des cas en position antérosupérieure.

Aprés la réduction du volume tumoral intracanalaire, la dissection du nerf facial peut
étre menée sans probléme jusqu’au voisinage du porus, sous controle de ’EMG facial.
Méme si le nerf facial est trés laminé, plaqué contre le mur antérieur du conduit, sa couleur

et son aspect restent normaux.

Figure 119: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi assise : exérese de la
portion tumorale intracanalaire
La partie de la tumeur laissée en place sur le nerf facial au niveau de 1’angle
pontocérébelleux est disséquée prudemment. Nous essayons de joindre les deux portions du
nerf facial (cisternale et intraméatale).
Les efforts de dissection et de préservation du nerf facial sont souvent réussis.

Cependant, il arrive que le nerf s’étire et se rompt au cours de la dissection (01 cas — 2,85%).
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. Fermeture

La cavité opératoire est rincée par du sérum physiologique tiéde. La tranchée an niveau
du conduit auditif interne est comblée par de petits morceaux de graisse, et renforcée par de
la colle biologique pour éviter une fuite du LCS a travers les cellules pétreuses (rhinorrhée

rétrograde).

Figure 120: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi-assise : fin d’exérése. VII :
nerf facial.

Lower Cran
Nerves

Figure 121: voie retrosigmoidienne a gauche en position demi-assise : fin d’exérése.
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Fermeture durale étanche si nécessaire par une plastie musculaire.

Figure 122: voie rétrosigmoidienne a droite en position demi-assise : fermeture de la dure
mere

L'os de la craniectomie est remis dans la zone du défet osseux rétrosigmoide, afin

d'éviter tout contact entre les muscles et la dure-meére qui pourrait étre a lI'origine de douleurs

postopératoires.

Figure 123: voie rétrosigmoidienne a droite : mise en place des fragments d’os au niveau
du siége de la craniectomie.
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Les plans musculaires, sous cutané et cutané sont fermés séparément et de facon

étanche.

111.4.3 Constatations peropératoires
A. ldentification du nerf facial

Le nerf facial est localisé grace a la stimulation électrique (0,05 a 0,20 Milliampére).
Les objectifs de 1’identification du nerf facial sont :
e L'identification précoce du nerf.
e La preservation neuronale en minimisant les microtraumatismes.
e [a préservation de I’intégrité anatomique du nerf.
Un stimulateur monopolaire est utilisé pour cartographier ou se trouve le nerf (et ou il
ne se trouve pas) par rapport a la masse tumorale.
L'isolation de la sonde est essentielle pour éviter la perte du courant dans le liquide
céphalorachidien. Une telle dérivation du courant peut entrainer une stimulation faussement

négative.

Figure 124: stimulation monopolaire peropératoire pour identification du nerf facial.
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Tous les patients (100%) de notre étude on bénéficie de cette Protocol.
Le nerf facial a été localisé au-début du temps chirurgical que chez 02 patients de nétre
¢tude (ou le nerf facial été en position postérieure) .chez les 32 autres patients 1’identification

du nerf facial fait qu’aprés la réduction du volume tumoral par DEBULKING intra tumoral,

et chez un patient I’identification est non précise.

B. La position du nerf facial :

La position du nerf facial a la périphérie de la tumeur peut étre variable en fonction de
I’extension et du développement du schwannome dans I’angle pontocérébelleux.
Le nerf facial était
e En position antérosupérieure dans 19 cas (54.3%).
e Antérieure dans 11 cas (31,5%).
e Antéroinférieure dans 02 cas (05.7%)

e Postérieure dans 02 cas (5.7%).

e Non précise dans 01 cas (2.8%).

Figure 125: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi-assise : nerf facial laminé
en position antérosupérieure.




Résultats Etude pratique

Neif facial

Figure 126: voie rétrosigmoidienne a gauche en position demi-assise : nerf facial laminé
en position antérieur.

C. Qualité de I’exérése

La qualité de I’exérese a été évaluée selon la classification établie par la conférence de
TOKYO.

L’exérese était :

Totale dans 29 cas (82,85%).

Presque totale dans 3 cas (8,57%).

Partielle dans 01cas (2,85%).

Subtotale dans 02 cas (5,71%).

Les raisons de I’exérese volontairement incompléte (05 cas) ont été : le risque de 1ésion
du nerf facial (03 cas) et le risque de séquelles neurologiques (02 cas) du fait d’adhérences
aux nerfs mixtes et/ou au tronc cerébral.

Dans notre série, I’exérése des schwannomes vestibulaires kystique a été totale dans 6

cas ,60% contre 23 cas soit 92% des SV solides.
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Figure 127: la qualité d’exérése en fonction du consensus de TOKYO.

Tableau 12: gualité d’exérese en fonction du caractéere

stiqgue ou solide

Qualité d’exéreése SV kystique SV solide
Totale 06 23
Presque totale 02 01
Partielle 00 01
Subtotale 02 00
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Figure 128: Schwannome vestibulaire opéré par voie rétrosigmoidienne. L exérése était
subtotale en raison d’un fragment tumoral laissé en place le long du nerf facial.
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Figure 129: IRM d’un schwannome vestibulaire stade IV de Koos en pré et en post-
opératoire : Exérese totale
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Figure 130: Schwannome vestibulaire opéré par voie rétrosigmoidienne. L exérése était
subtotale en raison d’un fragment tumoral laissé en intrameatal.

D. La préservation anatomique du NF

Le volume tumoral a laminé le nerf facial, ce qui a rendu sa dissection difficile et
laborieuse.

Les facteurs qui ont influencé la préservation anatomique du nerf facial :

le monitorage peropératoire du nerf facial. .

I’existence ou non d'un plan arachnoidien

Le Caractére morphologique de la tumeur.
e [’expérience du chirurgien.

La dissection du nerf facial a été réalisée sous monitoring électromyographique pour
tous les patients de notre série. L’utilisation du monitorage du nerf facial a permis de mieux
préserve le nerf facial, avec un seul cas de section du nerf.

Le schwannome vestibulaire a un développement extra-arachnoidien dans 1’angle
pontocérébelleux, Il est entouré d’un feuillet arachnoidien qui le sépare du nerf. Le respect
de ce plan permet une dissection atraumatic.

Dans les 10 cas de SV kystique, ’existence d’adhérences avec le nerf facial a causé : 01
cas de section du nerf facial.
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02 cas d’exérese presque totale.

02 cas d’exérese subtotale.

Lorsque la continuité du nerf était conservée (34 patients), nous avons constaté :

e  Un aspect laminé dans 26 cas (76.4%).

®  Un aspect normal dans 08 cas (23,6%).

Tableau 13: I’intégrité anatomique du nerf facial a la fin de l’intervention.

Nerf facial

Anatomie du nerf facial intact 97,14%

Nerf facial non préserve 2,86%

Le patient a bénéficié d’une anastomose termino-terminale par suture nerveuse simple.

E. Le seuil de stimulation du nerf facial en fin d’exérése :

Le seuil de stimulation engendrant une amplitude de réponse du nerf facial en fin
d’intervention est considéré comme un facteur pronostic essentiel de la fonction du nerf
facial.

Une fois la résection du schwannome vestibulaire terminée, la sonde de stimulation du
nerf facial a été utilisée pour déterminer le seuil de stimulation du nerf facial au niveau du
tronc cérébral et distal dans le CA.

Bien que le moniteur puisse utiliser des stimulis aussi faibles que 0,05 mA, un seuil de
0,05 mA a été adopté comme valeur minimale, étant donné qu'il est en accord avec la
majorité des autres études rapportées dans la littérature.

L'intensité du stimulus était augmentée par 0,05 mA jusqu'a ce qu'une amplitude de
réponse soit obtenue.
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L'amplitude de la réponse peut varier en fonction de I'endroit et de la qualité du contact
entre la sonde et le nerf facial. En raison de cette variation, nous avons stimulé le nerf facial
trois fois, mais nous n'avons enregistré que la plus grande amplitude de réponse des trois
pour I'étude actuelle.

Le résume du nombre de patient dans chaque combinaison de seuil de stimulation et

d'amplitude de réponse (<240 mV ou >240 mV) du nerf facial sont donnés dans le tableau.

Tableau 14 nombre de patients en fonction du seuil de stimulation et ['amplitude de
réponse du nerf facial en peropératoire.

Amplitude de Nombre de patients

Seuil de stimulation réponse
0,05 mA = 2401HV 21 (60%)
0,1-0,2 mA > 240 PV 08 (22,85%)
= U2ie) I < 240 pV 02 (05,71%)
> 240 pV 04 (11,42%)

( ]
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F. Le temps du phénomene du « TRAIN ACTIVITY »:

Dans notre étude, le train activity a été observé chez 21 patients (60%). Le temps moyen
de train (+SE) était de 8.7 + 1.4 s.

Tableau 15 .nombre de cas en fonction du train activity

Train activity Nombre de patient

<10s 14 cas

>10s 07 cas

Dans notres étude 14 patients (40%) ont un train activity inférieur a 10 s.

111.4.4 La fonction du nerf facial en postopératoires

Les résultats sur la fonction faciale ont été évalués en utilisant 1’échelle de House et
Brackmann(HB).

La paralysie faciale & distance (24 a 48h en postopératoire) dite « Bell’s palsy » est
apparue chez 02 patients (05,71%). Le traitement a consisté en une corticothérapie avec une
rééducation fonctionnelle de la face.

En post-opératoire immédiat :

e Grade | : 08 cas (22,85%).
e Grade Il : 10 cas (28,57%).
e Grade 11 : 09 cas (25,71%).
e Grade IV : 04 cas (11,42%)
e Grade V :02: cas (5,71%).
e Grade VI : 02 cas (5,71%)
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La paralysie faciale a 3 mois :

Grade | : 11 cas (31,42%).
Grade Il : 10 cas (28,57%).
Grade 11 : 09 cas (25,71%).
Grade IV : 02 cas (5,71%)
Grade V : 02 : cas (5,71%).
Grade VI : 01 cas (2,85%)

Nous avons constaté que 03 patients qui avaient une fonction faciale Grade Il et 11l se

sont améliorés au Grade I. Par conséquent, le nombre de patients en Grade | HB est passé de

08 & 11cas (31,42%) et le nombre de patients en Grade 1l HB est restez a 10 cas.

La paralysie faciale a une année en postopératoire : c’est le délai apres lequel nous

pouvons qualifier le statut de la fonction faciale de définitif.

Grade | : 14 cas (40%).
Grade 11 : 13 cas (37,14%).
Grade 11 : 05 cas (11,42%).
Grade IV : 01 cas (2,85%)
Grade V : 01 : cas (2,85%).
Grade VI : 01 cas (2,85%)

45,00%
40,00%
35,00%
30,00%
25,00%
20,00%
15,00%
10,00%

5,00%

0,00%

Gradel Gradell Grade lll Grade IV GradeV Grade VI

H En post-opératoire immédiat  ®a 03 mois a une année

Figure 131 .la fonction du nerf facial HB.
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Figure 133 :Fonction du nerf facial grade 111 de House st Brackmann.

Une année apreés la chirurgie, la fonction du nerf facial était de grade I-11 H-B (77,14 %)

chez 27 cases.
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A. Le rapport entre la fonction du nerf facial et la qualité d’exérese

Tableau 16 .La fonction du nerf facial (HB) en postopératoire immédiat

23 06
Totale 29

02 01
Presque totale 03

01 00
Partielle 01

01 01
Subtotale 02

Tableau 17 .La fonction du nerf facial (HB) a trois (03) mois apres la chirurgie.

Totale 29 26 03
Presque totale 03 02 01
Partielle 01 01 00
Subtotale 02 01 01
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Tableau 18 .La fonction du nerf facial (HB) a une année apres la chirurgie.

Totale 29 27 02
Presque totale 03 03 00
Partielle 01 01 00
Subtotale 02 01 01

Dans notre étude, 23 patients parmi les 29 qu’ont bénéficié¢ d’une exérése totale du SV
ont une fonction du nerf facial grade I- 11l HB en postopératoire immédiat, et 04 patients
parmi les 06 patient qu’ont bénéficies d’une exérése presque a subtotale ont aussi une

fonction du nerf facial grade I- 111 HB.
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B. Le rapport entre la fonction du nerf faciale et le caractere solide ou
kystique du SV

Tableau 19 .La fonction du nerf facial (HB) en postopératoire immédiat en rapport du
caractere solide ou kystique du SV.

HB en post SV Kystique (10) SV Solide (25)
opeératoire immediat

I 00 08 (32%)

1 01 (10%) 09 (36%0)
i 02 (20%) 07 (28%)
WY 03 (30%0) 01 (04%)
Vv 02 (20%) 00
VI 02 (20%) 00

La fonction du nerf facial chez les patients avec un schwannome vestibulaire kystique
était mauvaise : 04 patients avec un score H-B V et VI en postopératoire immédiat parmi les

10 schwannomes vestibulaires kystiques.

( ]
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Tableau 20 .La fonction du nerf facial (HB) a trois (03) mois aprés la chirurgie en rapport
du caractére solide ou kystique du SV.

HB aprés 93 m(_)is en SV Kystique (10) SV Solide (25)
post opératoire
| 01 (10%) 10 (40%)
I 01 (10%) 09 (36%)
i 03 (30%6) 06 (24%)
v 02 (20%) 00
V 02 (20%) 00
Vi 01 (10%) 00

La fonction du nerf facial chez les patients avec un schwannome vestibulaire solide était
: 19 patients avec un score H-B | et Il (76%) aprés 03 mois de la chirurgie parmi les 25
schwannomes vestibulaires solide.

La fonction du nerf facial chez les patients avec un schwannome vestibulaire kystique
était 02 patients avec un score H-B | et 11 (20%) apres 03 mois de la chirurgie parmi les 10

schwannomes vestibulaires kystiques.
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Tableau 21 .La fonction du nerf facial (HB) a une année apres la chirurgie en rapport du
caractere solide ou kystique du SV.

HB aprés une année SV Kystique (10)

SV Solide (25)
en post opératoire

| 03 (30%) 11 (44%)
I 02 (20%) 11 (44%)
1l 02 (20%) 03 (12%)
v 01 (10%) 00
V 01 (10%) 00
VI 01 (10%) 00

A une année apres la chirurgie, tous les patients avec un SV solide (100%) ont une
fonction du nerf facial 1 a 11l HB, contre 07 patients (70%) parmi les 10 schwannomes

vestibulaires kystiques ont présente une fonction du nerf facial 1 a 111 HB.

C.  Lerapport entre la préservation anatomique et fonctionnelle du nerf

facial

Dans notre série, le nerf facial a été préservé anatomiquement dans 34 cas (97,14%).
La fonction du nerf faciale & 01 an était Bonne (Grade | et 11 HB) dans 27 cas (77,14%).

( ]
| 168 |



Résultats Etude pratique

120,00%
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20,00%

0,00%

Ola préservation anatomique COGrade let 11 HB

Figure 134: le rapport entre la préservation anatomique et fonctionnelle du nerf facial

D. Le rapport entre le seuil de stimulation et la fonction du nerf faciale

Dans notre étude, tous les patients qui ont répondu a une stimulation de 0,05mA avec
une amplitude > 240 pV ont présente une bonne fonction du nerf facial (Grade I- I- 11 de
HB) en postopératoire immédiat.

Les 04 patients qui ont répondu a une stimulation supérieure a 0,25mA avec une
amplitude inférieure a 240 PV ont présente une mauvaise fonction du nerf facial (Grade 1V-

V — VI) en postopératoire immédiat.
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Tableau 22 .La fonction du nerf facial en postopératoire immédiat en rapport au seuil de
stimulation et ['amplitude de la réponse en peropératoire

Grade I- II- 111 : (21 patients)
SS:0,00mAetAR:
>240 pv

Grade IV-V-VI: (00)

Grade I- II- 111 : (06 cas)
SS:0,1-0,2 mA et
AR :>240 pv

Grade IV-V - VI : (0 2cas)

Grade I- 1I- 111 : (00)
SS:>0.25 mA et
AR :>240 pv
Grade IV-V - VI : (02 cas)
Grade I- HI- 111 : (00)
SS:2>0.25 mA et
AR : <240 uv
Grade IV-V - VI : (04 cas)
( ]
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E. Rapport entre la fonction du nerf faciale et le train activity

Dans notre série, Dans notre étude, le train activity a été observé chez 21 patients (60%). 12
patients parmi les 14 qui ont une train activity inférieure a 10 seconde ont présente une

bonne fonction du nerf facial.et 06 patients parmi les 07 qui ont une train activity supérieure
ou égale a Les 14 patients qui n'ont pas montré une A train, ont présenté une bonne fonction

faciale.

10 seconde ont présente une mauvaise fonction du nerf facial en postopératoire.

Tableau 23 1a fonction du nerf facial HB en rapport avec le train activity.

<10s = oz

>10s 01 06
12
10
8
6
4

2 ’—‘

0

Train Activity Inf a 10s train Activity Sup a 10s

OGradeI-II-IIT HB ©OGrade IV-V-VIHB

Figure 135 - la fonction du nerf facial HB en rapport avec le train activity.




DISCUSSION



Discussions Etude pratique

IV. DISCUSSION

IV.1 Epidémiologie

IV.1.1 Sexe

Les résultats cumulatifs des grandes series dans la littérature montrent une prépondérance
cohérente des S.V. chez les femmes, cette prédominance a été rapportée la premiére fois par
Cushing, puis elle a été confirmée par tous les auteurs.

Tableau 24 .une prédominance féminine selon la littérature

Sexe féminin% Sexe masculin %
Cushing (01) 60,5% 39,5%
Samii (37) 54% 46%
Boublata (222) 67% 33%
Portman(277) 55% 45%
Sterkers (180) 60% 40%
ZULCH (278) 60% 40%
Notre série 60% 40%
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Dans notre serie, 1l existe une prédominance féminine (60 %), résultat qui cadre avec les

résultats des autres séries.

1V.1.2 Age

D’aprés les données de la littérature, I'dge moyen se situe généralement entre 40 et 60
ans.

Dans une grande série de 1000 S.V. opérés par professeur Madjid Samii intéressant 962
patients, la moyenne d’age était de 46.5 ans (37).

Les ages extrémes et la moyenne d’age sont sensiblement identiques pour tous les
auteurs. Ainsi les ages extrémes varient entre 11 et 85 ans avec un &ge moyen qui varie entre
4 ans et 51ans.

Matthies et Samii (37) avec de nombreux auteurs insistent sur le fait que I'age est
inversement corrélé a la taille de la Iésion. Effectivement, dans notre série 63 % des patients
porteurs SVs larges et géants au moment du diagnostic ont moins de 50 ans.

Dans la série de Pech, 60% ont plus de 50 ans (279). Dans une série de 1113 cas signalés
par le groupe House, environ 50% des patients étaient dans leurs 5™ ou 6°™ décennie (13).

Le SV survient exceptionnellement chez ’enfant et doit alors faire suspecter une
neurofibromatose avec éventuellement des localisations multiples.

Stengerup, dans une serie de 2283 patient au cours de 33 a conclu que (109) :
v L’age au moment, du diagnostic, augmente lentement, passant de 49 ans en 1976 a
58 ans en 2008.

v le nombre de patients agés de 40 ans ou moins est resté pratiqguement inchangé.

v"le nombre croissant de SV diagnostiqués se compose surtout de patients agés de

plus de 50 ans.

Quant a notre série de 35 S.V, I’age moyen au moment du diagnostic est de 44 ans avec
des extrémes allant de 26 ans a 71 ans, résultat qui se rapproche de celui d’une étude réalisée
a EH Ait Idir par Boublata (222) intéressant une série de 67 cas ou la moyenne d’age était
de 43,5 ans avec des extrémes allant de 17 ans a 70 ans (222) (Tableau 25).

La moyenne d'age semble avoir baissé avec I'amélioration des moyens diagnostiques.
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Tableau 25 :Comparaison de I’dge moyen selon les auteurs

Age moyen Age extréme
Samii (37) 45-55 ans 11- 87 ans
Sterkers (180) 50 ans 11-85 ans
Boublata (222) 43,5ans 17-70 ans
Pech (279) 49 ans 23-74 ans
House (13) 1113 cas 51 ans 20-70 ans
Portman (277) 48 ans 11-79 ans
Mura (280) 44,7 ans 12-72 ans
Notre série 44 ans 26-71ans
V.2 Clinique

1V.2.1 Délai du diagnostic

D’apreés la littérature ; le délai diagnostic moyen varie entre 21 a 40 mois.

Dans la série de Mura, le délia diagnostic moyen est de 30 mois (280).

Selon Darrouzet, le délai moyen entre I'émergence du premier symptéme et
I'établissement du diagnostic est de 31 a 40 mois. Dans 32 % des cas, il dépasse les 3 ans
(88).

Pour Glasscock (281), cette période a diminué de 3,3 ans a 2,4 ans sur deux séries
distinctes d'au moins 10 ans.

Notre étude s’intéresse au SV large et géant, dont le délai de diagnostic est tardif.

Le délai diagnostique moyen est estimé a 48 mois

Le Délai de diagnostic a été pose :
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v Dans la majorité des cas, entre 3 années et 5 ans

v Au-dela de 4 ans dans 53% des cas
On a remarqué que dans notre étude le délai moyen entre Il'installation du premier
symptdme et le diagnostic est de 48 mois, il est plus allonge que celui de la littérature. Ceci

peut étre expliqué par le fait que notre étude s’intéresse seulement au SV large et géant.

1V.2.2 Signes cliniques

La monographie de Cushing (1) a effectué en 1917 une compilation exhaustive des
savoirs relatifs aux schwannomes vestibulaires. Elle est toujours pertinente.

Cushing souligne I'importance de la séquence des symptdmes, qui demeure le critére
clinique principal pour le diagnostic : « troubles auditifs, instabilité, céphalées occipitales,
maladresse, paralysie cranienne, hypertension intracranienne et finalement signes
d'endommagement du tronc cérébral ».

Cependant, ces constatations s'appliquent surtout aux tumeurs de grande taille
accompagnées d'une hypertension intracranienne (HIC) et de divers symptémes
neurologiques.

Dans sa monographie de 1970 sur 121 schwannomes vestibulaires, Pertuiset (113)
soutient que I'évolution clinique de ces tumeurs se divise en trois phases : Cochléo-
vestibulaire, Neurologique et HIC.

Depuis I’étude de Samii (37), on considére qu’il n’y a pas de concordance anatomo-
cliniqgue et que le symptome le plus discret peut faire découvrir une tumeur déja

volumineuse.

A. Signes d’appels :

Ces signes d’appels sont fréquemment liés a une hypoacousie négligée par le patient.
Effectivement, cette hypoacousie unilatérale évolutive isolée est rarement la raison de la
consultation, elle précéde les manifestations vestibulaires de plusieurs années ou mois et sa
survenue est souvent difficile a déterminer.

Ils sont généralement anodins et négligés par les patients .Leurs proportions varient
d'une série a I’autre.

-Pour Matthies et Samii, une haute suspicion clinique est la meilleure clé pour un

diagnostic rapide. Le clinicien doit étre averti du diagnostic de SV chez les patients se
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plaignant d'une perte auditive unilatérale, d'acouphénes et de vertiges, quelle que soit leur

association (37).

-Seul un bilan oto-neurologique complet pratiqué, dés la moindre suspicion, permet de
conférer & la 1ere consultation son réle de ler filtre diagnostique adéquat, permettant alors

d'orienter le diagnostic. Il faut savoir accorder une valeur & tout symptéme, méme minime.

-La présentation clinique des SV peut varier largement. En partie, la grande variété de

symptdmes est due aux différents stades de la croissance tumorale.

Tableau 26 .Revue de la littérature sur les résultats préopératoires des signes d’appels des
SVs larges et géants.

L’hypoacousie 88,8% 50,17% 95% 100%
HIC 2,87% 2.,5% - 54%
Les troubles de | 34,6% 20,78% - 20%
I’équilibre

Les vertiges 38,8% 26,88% - 11%
Les acouphénes 70,11 % 44,44% 48-74% 5,74%
La névralgie du V | 19,5% 7,17% 8% 08,57%

Dans notre serie, les signes qui ont motivé la consultation sont le plus souvent associés.
Si I'on considére chaque signe séparément, leurs ordres de fréquence apparaissent comme

suit ;
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- L’hypertension intracrdnienne HIC : avec des céphalées intense, associees a des
nausees ou des vomissements, ils sont a I’origine de la consultation dans prés de 54% des
cas.

- Les troubles de ’équilibre : ils sont a 1’origine de la consultation dans prés de 20% (07
cas), Il s’agit le plus souvent d’instabilité et de déséquilibre a la marche.

- Les vertiges: Il s’agit de sensations vertigineuses mal systématisées souvent
trompeuses quand elles sont isolées. Ils ont motiveé la consultation dans 04 cas soit 34,28%.

-Les acoupheénes : bien qu’ils soient souvent retrouvés a I’interrogatoire, ils constituent
cependant un motif peu fréquent de consultation. D’ailleurs, ils sont observés uniquement
dans 5,74% (2 cas), chez des sujets jeunes, génés par leur intensité et leur caractére unilatéral.

- La névralgie du V : trois patients ont consulté pour des névralgies du V, ce qui fait
pres de 8.57%.

B. Examen neurologique :

B.1 L’atteinte du nerf cochléovestibulaire VIII

C’est le nerf le plus fréquemment atteint. L hypoacousie unilatérale progressive est au
premier rang des signes d’appel otologiques. Elle est retrouvée dans 80% des cas pour
Sterkers (180), dans 91,6% des cas pour Portmann (277), dans 95% des cas pour Pech (279)
et dans 71% des cas pour Mura (280).

D’aprés Cushing(1), la perte auditive est typiquement unilatérale, progressive et
continue.

D'apres Samii(37), la perte de l'audition est le symptéme principal, le plus courant en
cas de SV. Et selon Sterkers(180), toute modification asymétrique de l'audition est
considérée comme une lésion rétrocochléaire, sauf preuve du contraire.

Cette détérioration de I’audition peut étre expliquée par ’intervention de plusieurs
facteurs (Thakur 232) :

- mécaniques : agissant directement sur le nerf cochléaire.

- vasculaires : par une compression de I’artere.

- Une infiltration progressive du tronc du nerf par la tumeur.

- neurotoxique : par la génération de radicaux libres entrainant une souffrance

du nerf cochléaire et du nerf facial.
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D'aprés Darrouzet (88), L'incidence de la surdité unilatérale totale dés la premiére
consultation est relativement faible et semble en déclin (22%). 1l n'y a que les deux tiers de
ses patients qui réalisent I'ampleur de leur handicap.

D'apres E. Myrseth (282), le volume tumoral peut étre tres variable, et la composante
intra-canalaire peut étre a I'origine d'une compression vasculaire dans le CAl par la tumeur,
de méme que I'existence d'une composante kystique avec une croissance rapide.

D’aprés Samii (37), la fréquence des acouphénes est inversement corrélée a 1’extension
tumorale. Elle est de 86% lorsque la tumeur est intracanalaire (T1) et de 54% lorsque la
tumeur est volumineuse(T4).

D’aprés Boublata et coll. (222), qu’il y a une concordance anatomo-clinique entre le
volume tumoral et I’importance des acouphénes : 75% des patients présentent des
acoupheénes 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.

Selon O. Sterkers (180), montré une incidence importante des troubles auditifs par
rapport aux troubles de I'équilibre pour les SVs intracanalaire. Et une incidence élevée des
troubles de 1’équilibre par rapport aux troubles auditifs dans les SVs larges et géants.

La surdité brusque est définie quant a elle par I’apparition soudaine, étalée sur plusieurs
heures d’une surdité neurosensorielle (279). Selon la littérature, elle peut étre le symptome
révélateur d’un neurinome de 1’acoustique dans 1% a 14,2% des cas (180, 256, 277).

L’étiopathogénie de cette surdité brusque en cas de neurinome n’est pas encore bien
élucidée, plusieurs théories ont été avancées, Ces théories ont un dénominateur commun : la
compression de I’artére auditive interne ou du nerf cochléaire par le neurinome.

Dans notre série, L’hypoacousie de perception unilatérale était présente chez tous les
patients (100%), pourtant elle n’était un motif de consultation que dans rare cas. Une surdité
totale a été diagnostiquée chez 17 patients soit 48,57%.

Dans notre étude, les acouphénes sont observés uniquement chez 04 cas, ceci est
expliqué que notre étude s’intéresse Sseulement aux Schwannomes vestibulaires larges et
géants. Et cela va avec les conclusions des autres cites précédemment.

Dans notre série, aucun cas de schwannome vestibulaire n’est révélé par une surdité

brusque.

B.2 L’atteinte du nerf trijumeau V :

Son atteinte varie de 6% a 89 % selon la littérature (37, 180, 222, 234, 277,280).
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Dans une série de 1000 SVs de Samii (37) publie en 1997, ils ont observés une atteinte
du nerf trijumeau chez 19% des cas. En revanche, chez les patients souffrant de SV géants,
ce taux s'éléve a 40-78%. Tandis que dans notre série, elle se situe a 34,28%.

Selon Boublata et coll. (234) 2024, I’atteinte du nerf trijumeau est observé chez 88,33%
des patients avec SV kystique et 71% des patients avec SV solide.

D’apres Boublata (222), un patient a été traité pendant une année pour une névralgie «
essentielle » du trijumeau et le diagnostic de schwannome vestibulaire a été poseé suite a la
réalisation d’une IRM.

D’aprés Tatagiba (181), La névralgie du trijumeau est considérée comme un signe de
grosses tumeurs, et cela explique I’incidence élevé de I’atteinte du nerf V dans notre série et
celle de Boublata (234) qui s’intéressent aux schwannomes vestibulaires volumineux.

Dans notre étude, I’atteinte du nerf trijumeau s’est manifestée par des paresthésies de
I’hémiface avec une diminution du réflexe cornéen dans 12 cas (34,28%).

La névralgie du trijumeau peut exister mais représente rarement un symptome

caractéristique. Elle est présente dans 04 cas (11,42%).

B.3 L’atteinte des nerfs mixtes

L’atteinte des nerfs mixtes est le fait de grosses tumeurs de stade [V KOOS a extension
inférieure. Elle s’exprime par des troubles de déglutition, liés a une atteinte du nerf IX
surtout, parfois associée a une dysphonie (paralysie récurrentielle par atteinte du X) (279,
283, 284).

Cette atteinte est relativement fréquente en cas de schwannome vestibulaire large et
géant allant de 0,9% a 25% (256, 277, 279).

Selon Samii, I’atteinte des nerfs mixtes estimés entre 10 et 14% chez les patients
présentant des SV geants.

D’apres Boublata et coll. (222), d’atteinte des nerfs mixtes est retrouve chez 16 patients
(22,22%).

Dans notre étude, 1’atteinte des nerfs mixtes est présente chez 09 cas (25,71%).

Elle se traduit par des troubles de la déglutition dans 07 cas (20%), une paralysie d’un

hémi-voile dans 06 cas (17,14%) et une abolition du reflexe nauséeux dans 07 cas (20%).
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B.4 L’atteinte du nerf facial

Une régle bien connue mérite ici d'étre rappelée : toute atteinte de la fonction faciale,
méme régressive, doit faire rechercher un syndrome cochléovestibulaire et réciproquement
(256).

La revue de la littérature permet de retrouver une atteinte du nerf facial préopératoire
dans 9% a 30% des cas (180, 235, 277, 279, 280

D'apres Sterkers (180), le nerf facial est trés résistant méme avec une destruction de 50
% de ces fibres il pourra étre indemne cliniquement. D’ou I’intérét de chercher des signes
irritatifs minimes tels qu’une diminution du clignement, le signe des cils de Souques et les
petites fasciculations faciales

Le nerf intermédiaire de Wrisberg, moins résistant, avec des otalgies, mais surtout hypo-
et dysesthésies de la zone de Ramsay-Hunt parfois fréquemment retrouvées(180).

D'aprés Darrouzet (88), le nerf facial pourrait étre comprimé lors des poussées
évolutives des SVs kystiques, ce qui pourrait entrainer I'apparition ou une aggravation rapide
d'une paralysie faciale.

D'aprés Samii, I'implication du nerf facial est plus inhabituelle et signale souvent que la
tumeur est dérivant du nerf facial.

R. Philip (235), a trouvé une atteinte du facial en préopeératoire dans 30 % des cas (08
patients).

Dans notre série ’atteinte du nerf facial est trouvée chez 10 patients (28,57%).

Elle été souvent minime Grade Il de House et Brackmann HB dans 10 cas (28,57%).

Tableau 27 .Le pourcentage de [’atteinte faciale chez les porteurs de S.V. dans quelques
séries, comparé a la notre.

Série % de Datteinte du nerf facial
Portmann (277) 15
Samii (37) 09
Pech (279) 14
Villette (256) 20
Notre série 28,57%
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B.5 L’atteinte cérébelleuse :

Selon la littérature le syndrome cérébelleux est retrouvé dans 4,2% a 25% des cas (37,
277, 279).

Samii (37), a rapporté une incidence de l’atteinte cérébelleuse a 25% des cas, et
beaucoup plus élevé chez les patients avec un SV large et géant.

Boublata (222), a rapporté une incidence similaire a celle de Samii de I’atteinte
cerebelleuse.

Dans notre série I’atteinte cérébelleuse est trouvée chez 18 patients (51,42%). ce chiffre
est élevé par rapport aux données de la littérature du fait que notre étude s’intéresse aux
tumeurs volumineuses. En effet, un syndrome cérébelleux témoigne le plus souvent d’une
tumeur stade 1V de KOOS.

L’atteinte cérébelleuse été de type trouble de la coordination du coté de la tumeur dans
12 cas soit 34.28%, trouble de 1’équilibre cérébelleux dans 18 cas et une atteinte cérébelleuse

a type d’ataxie cérébelleuse dans 02 cas (5,71%).

B.6 L’atteinte motrice :

Le tableau neurologique du schwannome vestibulaire peut parfois étre plus riche,
certains signes en rapport avec la compression du tronc cérébral ont été signalés.

Selon Boublata et coll. (222), L’atteinte du tronc cérébral est trouvée dans 03 cas (04
,16%) : elle se manifeste par une atteinte pyramidale avec des réflexes ostéo-tendineux, un
signe de Babinski bilatérale et une hémiparésie dans un cas (33,33%).

Pech dans sa série de 130 patients rapporte 7 cas d’atteinte pyramidal soit 5,3% (279).

Nos patients ont présenté une atteinte des voies longues motrices et sensitives dans
37,14% des cas, de son cbté Samii a rapporté cette atteinte dans 14 a 25% en cas de SV

géants

B.7 I’hypertension intracranienne

D’abord discrete se traduisant par des céphalées qui amenent le malade a consulter. On
les retrouve au moment du diagnostic dans 26% des cas pour House(13).

Ensuite, elle se précise dans son tableau complet associant céphalées et vomissements
en jet avec cedéme papillaire au fond d’ceil. Elle signe une tumeur volumineuse de stade IV
de KOOS, réalisant un blocage a 1’écoulement de L.C.R. par compression de 1’aqueduc de

Sylvius. Elle est retrouvée dans 6% pour Portmann et 9% pour pech (277, 279).
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Selon Boublata (233), dans une série de 151 schwannomes vestibulaires larges et geants
publie en 2016 le syndrome d’HIC a été objectivé chez 50 patient (33,11%).

Samii (177) a parlé d’une incidence de 26 % des cas dans sa série portant sur les SV
géants. Ces signes d'HIC ont motivé une consultation neurologique de premiere intention.

D'aprés Darrouzet (88), le syndrome HIC est important a connaitre car il appelle
d’emblée une exploration radiologique.

Dans notre étude, 21 patients (60%) ont présente un syndrome HIC en préopératoire. Ce

syndrome est secondaire & une hydrocéphalie (15 cas) ou bien au volume tumoral.

1VV.2.3 Signes radiologiques
A. Explorations neurophysiologiques
A.1l Audiogramme :

Les recherches concernant les données audiométriques chez les patients atteints de SV
montrent une surdité de perception dominante dans les fréquences aigués tonales.

L’audiométrie tonale liminaire apporte des informations analytiques de sensitivité
irremplagable mais n’est néanmoins qu’un témoin quelquefois imprécis des capacités
d’intelligibilité de la parole. C’est la raison pour laquelle, I’audiométrie vocale s’est imposée
pour mieux évaluer le handicap auditif du patient.

Quand les deux graphiques se chevauchent (Figure27) et qu'ils présentent une perte de
0 dB, l'audition est considérée comme normale. Quand la courbe osseuse est réduite, cela
indique une surdité de conduction affectant I'oreille interne ou le nerf auditif (120).

La recherche menée par Ogawa et al. (148) sur 42 patients surveillés pendant au moins
six mois, démontre que dans deux tiers des situations, l'audition reste inchangeée, alors qu'elle
est altérée dans 21% des cas. Il existe donc une éventualité d'aggravation auditive a court
terme, ce qui conduit a suggérer de ne pas retarder une intervention préservatrice de
l'audition lorsqu'elle est envisagée comme option thérapeutique.

Dans notre série, elle a été realisée dans seulement 12 cas soit 34.28%.

Notre étude a montré que 1’utilisation de I’audiogramme comme un moyen de diagnostic
est trés faible.

Dans notre série, aucun des patients ne présente une audition strictement normale, 2
patients ont une audition utile (Stade B), et 10 patients une audition inutile dont 3 patients

ont une audition grade C, et 7 patients ont audition grade D.
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A.2 Potentiels évoqués auditifs

Cette technique a été mise au point par Jewett en 1971. Utilisee dés 1977, les P.E.A.
constituent une technique non invasive applicable en ambulatoire et dont la fiabilité globale
dans le diagnostic de schwannome vestibulaire est de 92% a 95% (285).

Son intérét réside dans le diagnostic, ainsi que dans le pronostic concernant la
préservation de l'audition. La mise en ceuvre pratique des PEA nécessite une méthodologie
stricte et des normes d'interprétation détaillées.

Les PEA enregistrent au niveau du cuir chevelu, les potentiels électriques engendrés par
la stimulation de 1I’ensemble des fibres d’un nerf acoustique par un stimulus sonore répété
(122).

Les PEA sont matérialisés par une succession d’ondes « négatives de [ a VII », les cinq
premiéres étudient le tronc cérébral :

v Le pic | correspond a la partie intra-canalaire du nerf.

v Le pic Il & la partie libre, liquidienne du nerf.

v Le pic Il a la jonction bulbo-protubérantielle et correspondrait a 1’activation
du noyau cochléaire ventral homolatéral.

v Les pics IV et V a I’origine protubérantielle homo et controlatérale

Pour Brackmann et al, I'étude des PEA est un des éléments qui contribuent a évaluer les
chances de conservation de I'audition dans les cas ou cette option chirurgicale a été choisie.

La sensibilité diagnostique des PEA pour le SV rapportée par les principales études est
de I’ordre de 74 % a 97 %.(88).

Les résultats des potentiels évoqués auditifs du tronc cérébral n’ont pas pu étre
documentés pour tous les patients de notre étude malgré son intérét pronostique dans la

conservation de 1’audition.

B. IMAGERIES

B.1 La tomodensitométrie cérébrale

La TDM a permis de grands progres dans la détection des neurinomes de 1’acoustique.
Avant l'introduction de I'LR.M., elle a été le principal examen radiologique a visée
diagnostique.
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La TDM permet une étude morphologique de la Iésion et d'évaluer en préopératoire les
structures et les repéres osseux et leurs éventuelles variations anatomiques. Elle permet aussi
de diagnostic une hydrocéphalie secondaire au schwannome vestibulaire.

La fiabilité de la Tomodensitométrie a régulierement augmenté au cours des 2 derniéres
décades. La revue de la littérature montre que la fiabilité de la T.D.M. avec injection varie
entre 87% et 90% (286, 287).

Fukuda et al (156), dans une analyse univariée, ont observé que la taille de la tumeur et
la concentration en protéines du LCR étaient toutes deux liées a la présence d'hydrocéphalie.

Miyakoshi et coll. ont également observe un lien significatif entre la taille de la tumeur
et le taux de protéines dans le LCR (237).

Ces conclusions soutiennent I'nypothése proposée qui stipule qu'une modification de
'absorption du LCR participe au développement d’hydrocéphalie, méme pour les tumeurs
plus volumineuses.

Zumofen et al. (238) Ont trouvé 11,4 % de HC dans une série de grands VS de grade 1V
de Koos.

L’association de I'hydrocéphalie au VS est une entité bien connue. La prévalence de
cette association dans la littérature entre 1,2 et 42 %. (236)

Dans notre série, I'aspect scannographique du SV est typique une masse spontanément
isodense, qui se rehaussant fortement apreés injection de produit de contraste, centrée sur
CAl, et qui se prolongeant dans le CAL.

Dans notre étude ;

e Le scanner a été réalisé chez tous les patients.
e Elle a permis de poser le diagnostic dans SV dans les 35 cas (100%). Dont
les 10 patients avec un SV kystique (28.57%).
e Elle a permet de poser le diagnostic de 1’hydrocéphalie chez 15 cas (42.85%)
et d’évaluer son importance.
En fenétre osseuse, en coupe axiales fine de 1,5mm, préconisé par Mathies et Samii (128),
la TDM trouve tout son intérét dans le bilan préopératoire.
e Elle a permet d’évalue le degré de pneumatisation du rocher. , qui représente
un élément de risque pour une fuite de LCR en postopératoire
e Un patient (2,85%) sur les 35 patients de notre étude présente un golfe de la
jugulaire procédant de Grade 2 de la classification de Sami. Le golfe de la

jugulaire est procident lorsque la distance qui le sépare du conduit auditif
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interne est inférieure a 6,5 mm. Son étude a un intérét majeur, pour éviter une
blessure du golfe de la jugulaire au moment de I’ouverture du conduit auditif
interne par voie rétrosigmoidienne.

e Elle a permet d’objective les modifications osseuses du CAIl. Le
raccourcissement du mur postérieur du conduit auditif interne, est un facteur

de risque de la fonction auditif par voie rétrosigmoidienne transméatale

B.2 L’imagerie par résonance magnétique cérébrale

L’IRM cérébrale permet de faire le diagnostic positif et différentiel, aide a prépare le
geste chirurgical, d'évaluer extension de la tumeur et son retentissement sur les structures

voisines.

A ce jour, le diagnostic du SV est uniquement basé sur I'lRM de derniére génération.
Elle permet également le suivi des petites tumeurs, en cas d’abstention chirurgicale et
surveillance mais aussi le contréle postopératoire.

Le schwannome vestibulaire est une lésion souvent ronde ou ovalaire dans 1’angle
pontocérébelleux, a contour régulier, en iso signal en pondération T1, avec un angle de
raccordement aigue par rapport a la face postérieure du rocher. Centrée sur le conduit auditif
interne ou elle peut avoir un prolongement intraméatal d’importance variable, évalué en 3
grades (classification de Dubreuil 131).

v’ Fortement rehaussée apres injection de gadolinium (figure 35).

v’ Eniso signal ou légérement en hyper signal en pondération T2.

v Classiquement homogene. , il peut contenir une hémorragie intra lésionnelle ou des

kystes qui donnent une inhomogénéité.

v’ Elle permet de bien définir une interface arachnoidienne entre le schwannome
vestibulaire et le cervelet et le tronc cérébral d’autre part. Cette interface indique un
bon plan de clivage lors de la dissection.

Les caractéristiques préoccupantes comprennent ;
v' Lataille de la Iésion.

v La compression du tronc cérébral ou du cervelet.
v L’edéme péritumoral

v L’hydrocéphalie.
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v’ Lahernie amygdalienne

D’apres S.Kabashi (239), La sensibilité de I'lRM pour le diagnostic du schwannome

vestibulaire est de 100 % et la spécificité de 92,86 %, avec une valeur prédictive p

ositive de 94,12 % et une précision de 96,67 %. L'IRM est considérée comme une
excellente investigation non invasive pour les SVs.

Selon Benech (240) et Unger (241), I’incidence du SV Kkystique dans le VS est rapportée
avec une variabilité considérable : de 11,3 & 48 %.

Fundova et al. (226), lors d’une étude rétrospective de 773 patients atteints d’'un SV,
I'incidence de la formation de kystes augmente avec la taille de la tumeur avec le taux le plus
bas dans Koos | a 2 % et l'incidence la plus élevée dans Koos IV VS a 15,43 %, cette
distribution pourrait étre attribuée aux écarts d'incidence rapportés..

Pour classer le SV en fonction de sa taille, la classification de Koos et la classification
de Tokyo restons les classifications les plus utilisées dans la littérature.

Il a été réalisé pour tous les patients de notre étude.

Tous nos patients (100%) sont classe grade IV de KOOS.

14 patients (40%) ont été classe stade 4 (large) selon la classification de TOKYO.

21 patients (60%) ont été classe stade 5 (géant) selon la classification de TOKYO.

Dans notre étude 10 cas en présenté un SV kystique (28,57%). 02cas ont été classe B3
et 05 cas A2 selon la classification de Piccirillo &Sanna.

Les résultats du littérateur expliquent I’incidence élevée de la forme kystique dans notre
série.

L’interface arachnoidienne entre le schwannome vestibulaire et les structures nerveuses
était présente dans 23 cas (65,71%).

1VV.3 Traitement

1VV.3.1 Traitement de I’hydrocéphalie.

La fréquence de I’hydrocéphalie associée aux schwannomes vestibulaires varie de 3,7 a
42 % (153).11 est bien décrit que le tableau clinique est, en général, celui d’une hydrocéphalie
chronique de I’adulte. Le tableau d’hypertension intracranienne est plus rarement présent,
touchant 15 % des patients de la série de Pirouzmand et coll (154,153).

Il existe de multiples mécanismes physiopathologiques pour I'nydrocéphalie liée a un

schwannome vestibulaire.
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Les patients atteints de Schwannome vestibulaire sont susceptibles de développer une
hydrocéphalie obstructive induite par la tumeur ou secondaire une malabsorption du LCR,
ou bien Il'association des deux mécanismes.

Selon Fukuda et ses collaborateurs (156), le taux élevé de protéines dans le liquide
céphalorachidien de la citerne cerébellomédullaire est I'élément primordial favorisant
I'apparition de I'nydrocéphalie en présence de schwannomes vestibulaires. La proportion de
la protéinorachie est en relation directe avec la taille de la tumeur. Il est grandement accru
en présence d'une tumeur de grande taille et minime en cas de petite tumeur.

L’exérése de la tumeur résoudrait systématiquement le trouble hydrodynamique sans
justifier la mise en place d'un shunt, ce qui n'est manifestement pas le cas (157).

Cette stratégie n'est pas toujours efficace et certains préfeérent la mise en place d’une
DVE et /ou d’une DVP ou la réalisation d'une VCS.

En postopératoire, dans 87.5% des cas la symptomatologie clinique en rapport avec
I’hydrocéphalie s’améliore apres une exérese tumorale totale (154) 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 (154).

L’hydrocéphalie peut se développer en postopératoire dans 10,4% des cas (154).

Plusieurs facteurs ont été identifiés plus t6t comme pouvant prédire la persistance de
I'HCP en période postopératoire(153) (154) (237) ;

e |l s'agit notamment de la taille tumorale.
e Ladurée de la maladie.
® [ ’hydrocéphalie sévere.

Il est communément admis que les SVs larges et géants avec une hydrocéphalie
obstructive peuvent provoquer une morbidité opératoire en raison du sweeling cérébelleux,
du saignement veineux, de la difficulté a obtenir I'némostase et de la nécessité d'une
rétraction. Donc le traitement préopératoire de 1’hydrocéphalie permet d’opére le SV en
deuxiéme temps dans des bonnes conditions.

Selon étude de Prabhuraj (242), Sur les 145 patients présentant une hydrocéphalie, 70
(48,3 %) ont subi une dérivation ventriculo-peritoneale avant la chirurgie du VS et 75
patients (51,7 %) ont subi une chirurgie primaire sans aucun shunt VVP préalable. Parmi les
75 patients ayant subi une chirurgie du VS directe, 10 patients (13,3 %) ont eu besoin d'un
traitement supplémentaire d’hydrocéphalie postopératoire aprés une période de suivi de 06

mois.
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D’apreés Rory Fairhead et coll. (243) La déviation du LCR avant la résection de la tumeur
est une stratégie sdre et acceptable comparée a la résection VS primaire, avec des bons
résultats et une réduction des complications chirurgicales.

Pour Atlas, 'HDC associée aux SV volumineux résulte généralement d'un mécanisme
obstructif. Ceci va en paire avec notre conduite de réaliser une derivation ventriculo-
péritonéale chez les patients porteurs de volumineux SV et qui a éte efficace (244).

L’hydrocéphalie est retrouvée dans 15 cas (42.85%).

La ventriculocisternostomie (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%) (154).

Elle a nécessité une prise en charge en urgence pour 13 cas, son traitement a consisté
en:

e Une dérivation ventriculo-péritonéale dans 11 cas soit dans 73,33% des cas.
e Une dérivation ventriculaire externe dans 02 cas soit 13,33%.
e 2 cas ont ét¢ programmés pour I’exérése tumorale dans un délai d’une

semaine a 15 jours, vu que I’hypertension intracranienne n’était pas Sévere.

La décision de la mise en place un shunt VP a été pris soit en raison de la période
d’attente longue pour une chirurgie tumorale, soit en raison du taux élevé de la persistance

de I’hydrocéphalie apres la chirurgie d’exérese

1VV.3.2 Chirurgie

L'exérese chirurgicale reste I'une des principales modalités de traitement des
schwannomes vestibulaires. Trois approche collaborative entre otologiste et
neurochirurgien offre au patient I'expertise des deux spécialités et maximise la sécurité et
les chances d'un résultat optimal. Les schwannomes vestibulaires peuvent généralement

étre réséqués par l'une des trois principales approches chirurgicales suivantes :

v' L'approche translabyrinthique.
v’ L'approche rétrosigmoide.

v' La voie suspetreuse.
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Conformément au déroulement de 1’¢tude définie dans les objectifs de la these, tous nos
patients ont été opéres par voie retrosigmoidienne sous monitoring du nerf facial, en position
demi-assise.

C’est FEDOR KRAUSE qui avait parfaitement décrit, dans un article datant de 1903

(168), I’abord sous-occipital de I’angle ponto-cérébelleux. En 1925 dandy a préconise un

abord beaucoup plus réduit de 1’apc, unilatéral et non plus bilatéral, aprés incision verticale
occipito-cervicale, a mi-chemin de la mastoide et de la tubérosité occipitale externe.

e Avantage

- Elle propose une visualisation de qualité des structures vasculo-nerveuses de I'APC.

- Une exposition large de la tumeur, indépendamment de sa taille.

- Elle permet une dissection tumorale sous contréle visuel direct.

- Les nerfs craniens peuvent étre repérés tant a leurs extrémités proximales que distale,

ce qui augmente ainsi les probabilités de leur préservation (169)

- C'est la seule voie qui permet le fraisage intradural du CAI (170).

e Inconvénients

- L’exposition insuffisante du fond du CAI

- La rétraction cérébelleuse méme si elle est devenue moindre (171).

Selon Tatagiba et coll. (181) La chirurgie du schwannome vestibulaire par voie

rétrosigmoidenne est une procédure sre qui permet d'obtenir de bons résultats fonctionnels.

1VV.3.3 Constatations peropératoires
A. ldentification et position du nerf facial

L'emplacement du nerf facial dans I'angle ponto-cérébelleux (CPA) ne suit pas des
protocoles standardisés. Cependant, il est toujours judicieux de commencer avec
I’identification du nerf facial a I’aide d’une stimulation de 0,05 a 0,2 Ma. Afin d’évite les
Iésions électriques, thermiques et mécanique du nerf facial.

Dans la microchirurgie des schwannomes vestibulaires, il existe uniquement deux
points ou la localisation du nerf facial est constante : le nerf facial se sépare du tronc cérébral
au niveau de la jonction ponto-médullaire, juste avant et en dessous du nerf cochléaire, et le
nerf facial traverse le rochez via le canal meatal. Hormis cela, on observe une grande

variabilite surtout avec les tumeurs de plus grande taille.
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Le deplacement du nerf facial pose un sérieux probleme, car la tumeur doit étre
manipulée a proximité du nerf facial, et la fonction du nerf facial peut donc étre compromise
par un traumatisme chirurgical.

En réalite, comme les VS sont généralement causés par la défaillance du nerf
vestibulaire inférieur, on pourrait logiqguement s'attendre a un déplacement anterosupérieur
du nerf facial. De plus, la croissance de la tumeur pourrait avoir pour effet de déplacer le
nerf dans d'autres directions.

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
arriere, contre la dure-meére qui tapissait le mur postérieur du conduit auditif interne (187).

On observe avec intérét que I'incidence que le nerf faciale traverse la tumeur (3,4 %)
elle-méme est équivalente chez les patients atteints de tumeurs de plus petite taille (groupe
I) et ceux atteints une tumeur large et géante.

Selon SAMPATH et coll. (187) la grande variabilité de la position du nerf facial dans
les schwannome vestibulaire a des conséquences majeures pour une résection microscopique
sécurisée et la préservation de la fonction du nerf facial postopératoire.

Sameshima et al. (270) ont présenté des données completes sur les différentes
trajectoires du nerf facial, en classant les trajets nerveux en six catégories : centro- ventral,
rostro-ventral, caudal ventral, rostral, caudal et dorsal. Ils ont signalé que le motif centro-
ventral était le plus fréquent (52% des cas), suivi du rostral ventral (38,5%) et du caudal
ventral (5,3%).

Dans des articles antérieurs (271, 272) les motifs de la trajectoire du nerf facial en été
classe en quatre catégories : anterosuperior (AS), anterior (A), anteroinferior (Al) et dorsal
(D).

Pour Malis (249), la grande taille de la tumeur pourrait créer un aspect aplati du nerf
facial, imitant les fibres de la capsule tumorale ou de l'arachnoide

Dans notre série ;

e Le nerf facial est localisé grace a la stimulation monopolaire (0,05 a 0,20
Milliampére).
e Lenerffacial a été localisé au-début du temps chirurgical que chez 02 patients

de notre étude (ou le nerf facial été en position postérieure).
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e Chez les 32 autres patients 1’identification du nerf facial fait qu’aprés la
réduction du volume tumoral.

e Chez un patient I’identification est non précise.

Bien que la fréquence de ces déplacements du nerf facial soit restée stable méme apres
une stratification selon le diametre de la tumeur. Le trajet du nerf facial n'a pas été démontré
comme un facteur prédictif de la paralysie faciale en soi, mais uniquement lorsqu'il est

associe a l'adhésivité de la capsule.

Figure 136 stimulation monopolaire peropératoire pour identification du nerf facial. Le
cercle jaune la réponse du nerf facial.

Dans notre étude Le nerf facial était ;
® En position antérosupérieure dans 19 cas (54.3%).
® Antérieure dans 11 cas (31,5%).
® Antéroinférieure dans O2 cas (05.7%)
® Postérieure dans 02 cas (5.7%).

@ Non précise dans 01 cas (2.8%).
L'examen des autres séries démontre sans ambiguité que la préservation du nerf facial

est réduite lorsque le nerf se trouve en position postérieure, a mesure que la taille de la tumeur
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s'accroit. La structure méme du nerf facial intracranien le rend particulierement vulnérable :
ses fibres paralleles ne sont pas protégées par I'épinévre et la périnévre habituelles.

L’identification de la position du nerf facial en peropératoire a 1’aide de la stimulation
monopolaire a un double intérét : diagnostic et pronostic.

L’intérét diagnostic

Selon SAMPATH et coll. (187), dans les shwannomes vestibulaires larges et géants le
nerf facial est en position antérosupérieure pour 71 patients (46.4%); dans le tiers inférieur
antérieur pour huit d'entre eux (5.2); au pdle inférieur pour quatre d'entre eux (2.6%), et en
position postérieure chez quatre patients (2,6%) : deux nerfs faciaux (1,3%) étaient situés en
position supérieure postérieure, un (0,65%) en position médiane postérieure et un autre
(0,65%) en position inférieure postérieure.

Selon Boublata et coll. (222) Le nerf facial était en position antérosupérieure dans 30
cas (N=64 ; 46,9%), antérieure dans 21 cas (32,8%), antéroinférieure dans O2 cas (03,1%),
postérieure dans 01 cas (1,6%) et non précise dans 10 cas (15,6%).

L'intérét pronostic :

Les schwannomes vestibulaires avec un deplacement antérieur ont également montre un
taux de récupération fonctionnelle faciale tardive et considérablement inférieur par rapport

aux autres configurations (272).

Selon Nejo et al (273). Autres critéres ont influencé les résultats de la chirurgie du VS ;
Le taux d'exérése totale ou sub-totale dans le groupe des VS avec déplacement du nerf VI

dorsal était considérablement inférieur a celui des autres groupes : 38% contre 85,4%.

Plusieurs études mettent en avant l'importance pronostique de la surveillance
peropératoire du nerf facial. En plus d'identifier le nerf facial, il permet d'analyser a la fin de
l'intervention I’amplitude de la réaction de ce dernier a une stimulation électrique.

TAHA et al. (245), suggerent de mesurer la différence d'amplitude de réaction entre la
partie proximale et distale du nerf : cette méthode a pour but de mettre en paralléle
I'amplitude de la réaction du nerf facial a son point d'origine avec celle qui est située au fond
du canal afin d'établir un ratio (ratio = stimulation au fundus/stimulation au tronc) : plus ce
ratio se rapproche de 1, plus la conduction est optimale, donc meilleur est le maintien

fonctionnel.
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B. Qualité de I’exérese

Le schwannome vestibulaire est une tumeur bénigne dont seule I’exérése totale garantira
la guérison, mais du fait des phénoménes d’adhérences aux structures neurovasculaires
adjacentes, certaines résections ont été volontairement « incompletes » vue le risque de
Iésions du nerf facial et le risque de séquelles neurologiques.

Selon Xiang Huang et coll. (246), dans 1167 patients atteints de VS opéres par voie
retrosigmoidienne. Une résection tumorale totale a été réalisée chez 1006 patients, ce qui
représente 86,2%. Le taux de mortalité s'éleve a 0,77%.

Samii et Coll (203), dans d’une série de 217 schwannomes vestibulaires opérés par voie
rétrosigmoidienne transméatale ;

e Les tumeurs stade IV de Koos avec une taille moyenne au niveau de I’APC
de 44mm : 50 cas, L’exéreése était totale pour tous les malades.

e Tumeurs stade Il de Koos avec une taille moyenne de 25mm : 167 cas.
L’exérese était totale pour 97.6% des malades

La raison d’une exérese subtotale était ’adhérence de la tumeur au nerf facial.

Boublata et Coll. (233), dans une série de151 patients opéres par voie retrosigmoidienne,
Dans 125 cas (82,8%), la résection de la tumeur était totale, dans 21 cas (13,9%) elle était
subtotale et dans 5 cas (3,3%), elle était partielle. La résection subtotale et partielle était
particulierement courante pour les lésions kystiques, réalisée dans 06 des 8 schwannomes
vestibulaires kystiques.

Sanna et Coll (202), Ont adopté ’attitude d’exérese en plusieurs temps pour 7 malades
parmi les 110 porteurs d’un schwannome vestibulaire dépassant les 41lmm dans ’angle
pontocérébelleux. L’exérése était totale dans ce groupe chez 91.8% des malades. Le délai
entre les 2 interventions chirurgicales était de 6 a 8 mois.

S. Talfer (247), dans une étude portant sur 87 SV stades Il et IV, 09 patients ont été
opérés en deux temps :

e [’exérese tumorale a été totale dans 79% des cas

e Presque-totale dans 17% des cas.

e Sub-totale dans 3,6% des cas.

e Une bonne fonction faciale a été conservée chez 63% des patients.

Pour l'auteur, la taille tumorale est le principal facteur de risque de lésion des nerfs
craniens. Dans ce cas, il réalise I’exérése en plusieurs étapes si nécessaire, d’autant plus que

les reprises ont peu altéré cette fonction.
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Les principaux inconvenients de cette approche sont I'exigence de deux interventions
chirurgicales séparées avec leurs risques accumulés et la formation d'adhérences et de tissu
cicatriciel, rendant ainsi la seconde intervention considérablement plus complexe.

L'orientation récente vers la préservation de la fonction durant I'intervention chirurgicale
plutdt que I'exérése complete est probablement a I'origine de I'augmentation de la fréquence
des petites tumeurs résiduelles.

Dans notre étude, La qualité de I’exéreése a été évaluée selon la classification établie par
la conférence de TOKYO. L’exérése était :

e Totale dans 29 cas (82,85%).

e Presque totale dans 3 cas (8,57%).
e Partielle dans 01cas (2,85%).

e Subtotale dans 02 cas (5,71%).

Dans notre série, I’exéreése tumorale a été réalisée en un seul temps chirurgical.

Certains auteurs préconisent 1’exéreése tumorale en plusieurs temps. Le ler temps
consiste a un évidement intra tumoral et le second temps consiste a disséquer la capsule.
Cette attitude a été introduite dans les premiéres années de la chirurgie du SV, par Dandy.

Dans notre série, I’exérése des schwannomes vestibulaires kystique a été totale dans 6
cas ,60% contre 23 cas soit 92% des SV solides.

Au terme de cette revue de la littérature concernant la qualité de I’exérése, nous avons
constaté que la définition du résidu tumoral postopératoire différe d’un auteur a un autre.

Cependant, les controverses existantes concernant les définitions de la résection
subtotale, presque totale et totale, ainsi que les périodes d'imagerie et de suivi dans la
littérature publiée entrainent une incohérence dans les résultats rapportés.

La conférence de Tokyo (118) (tableau 8) a établi des criteres pour catégoriser les
résidus tumoraux laissés en place. Elle a insisté sur la nécessité de caractériser le fragment
tumoral résiduel, ses dimensions selon deux directions perpendiculaires, son emplacement a
I'intérieur ou a I'extérieur du CAL.

Elle propose que I'on mette en place un suivi clinique et radiologique par imagerie IRM,
ou a défaut, par scanner, tous les 6 mois au cours de la premiére année. Par la suite, cette

fréquence pourrait étre ajustée en fonction de I'évolution de ce fragment restant.
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C. Préservation anatomique du NF

Etant donné que le déces lié aux schwannomes vestibulaires est désormais rare, il est
primordial pour les patients de préserver la fonction du nerf facial. Un dysfonctionnement
facial ou méme une faiblesse faciale partielle peut considérablement affecter la vie sociale
et le bien-étre psychologique du patient.

La préservation anatomique du nerf facial est d'une grande importance puisque le nerf
montre une amélioration progressive en termes de fonction sur une période de temps pouvant
aller jusqu'a 1 an apres la chirurgie (193). Une bonne fonction postopératoire du nerf facial
peut étre obtenue en (198) :

v Maintenant I'apport sanguin du nerf facial.

v Minimisant la coagulation bipolaire autour du nerf (ce qui évite les Iésions
thermiques pouvant conduire a une vasoconstriction locale et a des Iésions
ischémiques secondaires).

v Préservant le plan arachnoidien entre la tumeur et le nerf facial.

v Gardant la capsule tumorale intacte pendant la décompression interne.

Il est possible d'éviter une dissection traumatique du nerf facial en utilisant un
monitoring continu du nerf facial pendant I'intervention pour toutes les tailles de VS, ce qui
améliore les résultats fonctionnels postopératoires et réduit la durée de l'opération (107, 199,
200).

Pour SAMII et coll. (203) :

Dans le groupe A (stade 1V de Koos), le nerf facial a été préserve anatomiquement dans
92% des cas.

Dans le groupe B (stade 111 de Koos), le nerf facial a été préservé anatomiquement dans
98.8%.

Pour Boublata et coll. (233) dans une série de 151 patients, publie en 2016, A la fin de
I'intervention, le nerf facial était anatomiquement intact dans 149 cas (98,7 %). Dans 2 cas
(1,3 %), le nerf facial adhérait étroitement a la tumeur et n'était pas préserve.

Pour Boublata et coll. (222) chez les 40 patients operes par voie rétrosigmoidienne, le
nerf facial a été préservé dans 31 cas (77,5%), sectionné dans 05 cas (12,5%) et il n’a pas
éte identifié dans 04 cas (10%).

Pour DEVEZE et Coll. (204) La continuité du nerf facial a été préservée dans 95,7 %

des cas. Le nerf a été sectionné ou lésé dans 4 cas (4, 3 %). Lorsque la continuité du nerf
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était conservee, ils ont constaté un aspect laminé ou dissocié du nerf dans 43 % des cas, un
nerf normal dans 40 % et un aspect tres dissocié dans 12,6 % des cas.

SANNA et Coll (216), ont rapporté que la préservation anatomique du nerf a été de
76.4%.

Dans notre etude, L’utilisation du monitorage du nerf facial a permis de mieux préserve
le nerf facial, avec un seul (01) (2,85%) cas de section du nerf.

L’analyse de la littérature nous a permis également de définir la préservation
anatomique nerf facial comme un facteur determinant de la fonction du nerf facial
postopératoire.

Lorsque le nerf est anatomiquement sectionné, une réparation doit étre réalisée sans
délai. Si la continuité nerveuse a eté maintenue, le pronostic de la paralysie est encourageant
méme sans réponse électromyographique a la stimulation du nerf.

Tableau 28 .séries de la littérature sur la préservation anatomique du nerf facial dans les
schwannomes vestibulaires stade 11 et 1V de Koos, operes par voie rétrosigmoidienne.

Samii et coll. 92%
Boublata et coll. 2015 77,5%
Boublata et coll. 2016 98,7%
Glasscock et coll. 89%
Nadol et coll. 89%
Ebersold et coll. 78%
Notre série 97,14%
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Dans notre étude, La dissection du nerf facial a été réalisée sous monitoring
Pour les situations ou il y a une non-récupération a un an ou une impossibilité de
transplantation immédiate, une anastomose hypoglosso-faciale sera envisagée, offrant une

récupération fonctionnelle correspondant & un grade 111 (250).

D. Le seuil de stimulation du nerf facial en fin d’exérése

La préservation anatomique du nerf facial en fin d’exérése n’est pas le seul critére
pronostic. De nombreuses publications soulignent 1’intérét pronostic du monitorage
peropératoire du nerf facial. En effet, le monitoring peropératoire du nerf facial permet en
plus de I’identification du nerf, d’étudier en fin d’intervention 1I’amplitude de la réaction du
nerf & un seuil de stimulation donne.

La stimulation directe du nerf facial consiste a appliquer un stimulus électrique sur le
nerf facial en utilisant une sonde pour obtenir une réponse enregistrée par EMG. La
stimulation électrique produit des potentiels d'action musculaire qui sont enregistrés par des
¢lectrodes placées au niveau des muscles orbiculaire de I’ceil et de la bouche. La réaction
des muscles faciaux est surveillée de maniere acoustique.

NISSEN et coll (251), proposent d’étudier le seuil de stimulation : cette méthode consiste
a enregistrer la plus petite intensit¢ de stimulation au niveau de 1I’émergence du nerf
(MIMAE : Minimal Intensity Medial to the tumor After Escision), et de déterminer un seuil
minimal en milliampére (MA) : plus le seuil est élevé, moins le nerf est fonctionnel.

Kunert et coll. (252), dans une série de 219 patients opérés d'un SV large et geant sans
et avec monitorage en peropératoire. Chez les 211 patients opérés sous monitorage
peropératoire :

- La continuité du NF a été préservée chez 186 patients

- Dont 156 ont répondu a la stimulation.

- Les 30 n'ont pas répondus en fin d'intervention.

- La perte de la continuité anatomique a diminué a 6% dans la seconde moitié
de la série analysée.

ISAACSON et coll (199) ont comparé la valeur de ces 2 méthodes sur 229 patients opérés
d’un schwannome vestibulaire unilatéral a la fois pour la fonction faciale postopératoire
immeédiate et pour le résultat a distance :

- Lorsque le seuil proximal moyen était 0.29mA, la fonction faciale était

classée grade I et II.
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- Lorsqu’il était 0.68mA, la fonction faciale était classée grade 11l et V.

SELESNICK et coll (228) ont démontré que 90% des patients qui présentaient un seuil
de stimulation a 0,1 mA présentaient un statut facial a 1 an grade I ou Il contre seulement 48
% si le seuil est supérieur a 0,1 mA.

Neff et al (229), Ont découvert qu’une stimulation a 0,05mA ou moins, engendrant une
réponse égale ou supérieure a 240 pV peut prédire une bonne fonction faciale avec une
probabilité de 98 %.

Dans notre étude, chez 21 patients (60%) 1’amplitude de réponse du nerf facial été
supérieure a 240 PV a une stimulation de 0,05mA. Chez 08 patients (22,85%) 1’amplitude
de réponse du nerf facial été supérieure a 240 pV a une stimulation de 0,1 &4 0,2 mA, et chez
06 patients I’amplitude de réponse du nerf facial a été enregistré qu’aprés une stimulation
supérieure a 0.25mA.

La préservation de la fonction du nerf facial ne consiste pas a quantifier le nombre de
fibres intactes apres l'intervention chirurgicale, mais a évaluer I'efficacité avec laquelle les
fibres restantes transmettent des impulsions. La recherche de la plus petite quantité de
courant requise pour provoquer une réponse mesurable par EMG, c'est-a-dire la
détermination du seuil, permet une évaluation fonctionnelle semi-quantitative de l'activité
nerveuse : plus le seuil est bas, plus la conductivité (et donc la viabilité) du nerf est éleveée.
Les seuils bas sont inférieurs & 0.05-0,1 mA, tandis que les seuils élevés atteignent 2-3 mA
et prédisent un mauvais résultat.

Bien que mesurer le seuil de stimulation offre un apercu intéressant du profil qualitatif
de la fonction du nerf facial, ce n'est pas encore une procédure normalisée et différentes

études emploient des protocoles de stimulation distincts pour déterminer le seuil lui-méme.

E. Le temps du phénomene du « TRAIN ACTIVITY ».

Le temps de train est un parametre qui traduit quantitativement (son et temps) 1’activité
¢léctrique du nerf facial, calculée par un systeme d’analyse automatisé en per opératoire est
corrélé de maniére fiable avec la détérioration de la fonction faciale (253).

Les auteurs décrivent le temps de train comme étant un parametre qui traduit
quantitativement (son et temps) I’activité €lectrique du nerf facial, calculée par un systéeme
d’analyse automatisé en per opératoire, est corrélée de maniére fiable avec la détérioration

de la fonction faciale.
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La plupart des autres ont conclu qu’une longue durée du train time prédit une mauvaise
fonction faciale en post opératoire.

Le monitoring peropératoire repose sur un systéme d’électromyographie peropératoire
(EMG) combiné a une stimulation électrique nerveuse. Le systéme d’enregistrement EMG
: capte 1activité électrique spontanée et évoquée du nerf facial.

Le Train Activity peut étre classé selon plusieurs types :

v Train de faible amplitude et courte durée — irritation légere, réversible.
v Train persistant et de forte amplitude — signe d’une lésion nerveuse
imminente.

Romstock et coll. (254) 1l a été démontré que la survenue de trains A est un prédicteur
trés fiable de paralysie faciale postopératoire. 1l est possible d'éviter des déficits majeurs en
prévenant le chirurgien précocement. La surveillance EMG continue est un meilleur facteur
pronostic de la fonction du nerf facial. L'analyse détaillée des caractéristiques de I'onde EMG
permet de fournir des criteres d'alerte plus précis pendant l'intervention.

Le train A, une séquence sinusoidale, symétrique de signal haut fréquence et basse
amplitude, a été observé chez 19 patients (parmi les 30 patients de 1’étude) et a pu étre
correctement corrélé a une paralysie faciale postopératoire.

Prell et al (253), Ont démontré une forte corrélation entre la durée de I'entrainement et
la détérioration de la fonction du nerf facial postopératoire.

Lui et coll. (223), dans une série de 106 patients le train activity été observée chez 79
patients. Le temps moyen du train était de 5,9 + 1,4 s. Les patients sans activité du train
Activity étaient plus susceptibles de présenter une bonne fonction faciale.

Dans notre étude, le train activity a été observé chez 21 patients (60%). Le temps moyen
de train (£SE) était de 8.7 + 1.4 s. dans 14 cas (40%) le A train été inferieure a 10 s et chez
07 patients été supérieure a 10s.

V.4 La fonction du nerf facial en postopératoires

La chirurgie des schwannomes vestibulaires est devenue une chirurgie fonctionnelle, la
conservation de la motricité faciale est le signe manifeste de la réussite de I'opération, étant
donné que c'est un élément crucial pour la qualité de vie. On considéerera que le chirurgien a
"respecté son engagement” si la fonction faciale apres I'opération est normale ou presque

normale.
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La fonction du nerf facial en postopératoire constitue 1’objectif de ce travail.
Effectivement, c'est une question en constante mutation, principalement a cause de
I’introduction du monitoring peropératoire du nerf facial dans la routine chirurgicale.

Plusieurs systemes de classification sont utilisés pour évaluer la motricité faciale,
cependant depuis environ quarante ans, celle de House et Brackmann est la plus couramment
adoptée. Une échelle rapide et fiable pour I’évaluation subjective de la paralysie faciale. Son
applicabilité en pratique clinique est simple et justifiée par sa bonne Cohérence.

La classification de House et Brackmann(HB) étudie ;

e Le tonus de repos.
e La mobilité volontaire et la mimique.

L’analyse de la littérature nous a permis également de définir certains facteurs qui
influencer la capacité du chirurgien a préserver de la fonction du nerf facial et prédire la

qualité fonctionnelle du nerf facial en post opératoire ;

+%* Le volume tumoral, L'expansion tumorale peut laminer le nerf facial. De telle
sorte qu'il devienne pseudoplexiforme. Donc, il n'est pas seulement ardu de le repérer
au sein de la pseudocapsule arachnoidienne, mais aussi trés fragile. Tous les auteurs
mentionnent une diminution qualitative et quantitative de la préservation faciale en
méme temps que l'accroissement du volume tumoral (117, 203, 255).

D'aprés Samii, (203) 1’accroissement de tout diamétre extra-méatal de la tumeur
provoque une détérioration des résultats, ce qui pourrait justifier le fait qu'une large
extension antérieure du SV risque d'entrainer des étirements plus intenses et donc la
susceptibilité du nerf facial.la fonction du nerf facial en postopératoire dans les cas des SV
géants, dépassant les 4 cm, est pire que dans les cas de tumeurs avec un diametre moindre.

Dans notre série, tous les schwannome vestibulaires (100%) sont larges et géants. Le
volume tumoral va influencer 1’identification du nerf facial et aussi la qualité de dissection

du nerf facial qui est déja lamine et fragile.
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Tableau 29: La préservation de la fonction faciale apreés chirurgie des gros SV opere par
voie retrosigmoidienne selon la littérature

Yamakami (258) 50 84%

Samii (203) 400 91%

Boublata (233) 151 patients 82%

Notre série 35 patients 77,14%
< la qualité d’exérese,

L’adhérence du nerf facial a la capsule tumorale pousse certaines auteurs a le sacrifient
en se basant sur des preuves histologiques d'invasion (180), alors que d'autres préférent le
conserver, au péril d'une exérese incompléte (256).

Dans ce contexte, Pan et al. (257) ont conclu qu'une décompression intracapsulaire
planifiée suivie d'une radiochirurgie Gamma Knife permettait une meilleure préservation de
la fonction du nerf facial.

Dans notre étude, 23 patients parmi les 29 qu’ont bénéfici¢ d’une exérése totale du SV
ont une fonction du nerf facial grade I- 11l HB en postopératoire immédiat, et 04 patients
parmi les 06 patient qu’ont bénéficies d’une exérése presque a subtotale ont aussi une
fonction du nerf facial grade I- 111 HB.

Les raisons de I’exérese volontairement incompléte (05 cas) ont été : le risque de 1ésion
du nerf facial (03 cas) et le risque de séquelles neurologiques (02 cas) du fait d’adhérences

aux nerfs mixtes et/ou au tronc cérébral.

% Le caractére solide ou kystique du SV
La proportion des schwannomes kystiques est variable évaluée entre 4 et 48 % selon les
séries (Charabi et al. 1994(102), Fundova et al. 2000 (226), Sinha et Sharma, 2008 (261)).
Un schwannome vestibulaire est généralement appelé kystique lorsqu’un kyste est

identifiable sur les examens d’imagerie médicale et/ou en peropératoire.
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La nature kystique semble étre un facteur de risque pour la préservation fonctionnelle
du nerf facial en raison des adhérences avec la paroi du kyste. La paroi kystique adhérente
rend la dissection plus difficile (102).

SAMII et coll (220), ont rapporté que le caractéere kystique des schwannomes
vestibulaires était associé a un risque important de lésion du nerf facial et le taux de
préservation du nerf était de 93% dans les schwannomes vestibulaires solides et de 88% dans
les lésions kystiques.

SINHA et coll (261), en 2008 ont obtenu une préservation du nerf facial dans 88.8% des
schwannomes vestibulaires solides contre 72.4% dans les formes kystiques.

Fundova, et al. (226), Metwali, et al. (260), Tang, et al. (262) ont rapporté des résultats
moins bons du nerf facial dans la période postopératoire immédiate. Pour tous ces auteurs,
la préservation de la fonction du nerf facial dans le VS kystique était responsable d'une
résection tumorale non totale.

Wu et coll. (263) ont publié une méta-analyse étudiant les particularités cliniques et
chirurgicales du SV kystique. La dégradation de la fonction du nerf facial s'explique par la
forte adhérence du nerf facial a la capsule tumorale, fréquente dans les SVs kystique de type
B (8 cas), et par la non-identification du nerf facial (2 cas), expliquée par la déformation du

nerf facial sur la capsule tumorale.

Tableau 30: Revue de la littérature sur les résultats postopératoires de la chirurgie de SVs
kystique concernant la qualité de la résection, la préservation anatomique du nerf facial
NF) et la fonction du nerf facial selon la classification HB de House et Brama

Metwali (260) 35/37 36/37 28/37 (75,67%)
Piccirillo (133) 77/96 - 19/57 (33,33%)
Fundova (226) 39/44 30/44

13/44 (29,54%)
Boublata (222) - 02/06 (33,33%)
Boublata (234) 09/12 10/12 07/12 (58,33%)
Notre serie 06/10 09/10 05/10 (50%)
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Notre observation peropératoire a révélé que les SVs kystiques étaient plus difficiles a
disséque. Dans cette forme, la paroi du kyste adhere fortement aux vaisseaux, au tronc
cerébral et aux nerfs, en particulier au nerf facial, ce qui rend trés difficile de définir un plan
de clivage. : Dans 1 cas le nerf facial a été sectionne, dans 02 cas une fine couche tumorale
a ¢té laissée sur le nerf facial afin de préserver sa fonction, et dans 02 cas 1’exérése a été
subtotale. Les mémes observations ont été rapportées par Metwali (260) et Piccirillo (133).

Dans notre série : Le schwannome vestibulaire était kystique dans 10 cas (28,57%).
L’importance de la dégénérescence kystique était proportionnelle au degré de la
détérioration de la fonction du nerf facial : 04 patients avec un score H-B V et VI en
postopératoire immediat parmi les 10 patient avec SV kystique.

A une année apres la chirurgie, tous les patients avec un SV solide (100%) ont une
fonction du nerf facial 1 & Il HB, contre 07 patients (70%) parmi les 10 schwannomes

vestibulaires kystiques ont présente une fonction du nerf facial 1 a 111 HB.

+%* La préservation anatomique du nerf facial
Le volume tumoral a laminé le nerf facial, ce qui a rendu sa dissection difficile et
laborieuse.

Les facteurs qui ont influencé la préservation anatomique du nerf facial :

Le monitorage peropératoire du nerf facial.

L’existence ou non d'un plan arachnoidien

Le Caractére morphologique de la tumeur.
e [’expérience du chirurgien.

Pour Ling Chen et coll. (264) Une résection tumorale totale a été réalisée dans 140 cas
(96,6 %) et une résection subtotale dans 5 cas. L'intégrité anatomique du nerf facial a été
préservée dans 91,0 % (132/145) des cas. Une anastomose termino-terminale intracranienne
du nerf facial a été réalisée dans 7 cas. La préservation fonctionnelle du nerf facial a été
obtenue chez 115 patients (grade | et grade 11, 79,3 %).

Pour SAMII et coll. (203) :

- Dans le groupe A (stade IV de Koos), le nerf facial a été préservé anatomiquement
dans 92% des cas.

La fonction du nerf facial était de Grade I, 11 et I1l de House et Brackmann dans 75%
des cas, Grade IV dans 19% des cas et Grade V dans 06% des cas. Dans les cas ou le nerf a
été sectionné, une anastomose Hypoglossofaciale a été réalisée et la fonction du nerf facial

est passee du Grade VI au grade IV pour 2 malades et au Grade 11 pour les 2 autres.
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- Dans le groupe B (stade Ill de Koos), le nerf facial a été préservé anatomiquement
dans 98.8%. La fonction du nerf facial était de Grade I, 11 et 111 de House et Brackmann dans
91% des cas, Grade IV dans 08 cas et Grade V dans 01 cas. Dans le cas ou le nerf a éte
sectionné une anastomose hypoglosso-faciale a été réalisée dans les 2 cas. Chez un malade
un by-pass latéro-latéral a été réalisé parce que le nerf réagissait faiblement a la stimulation
électrique en fin de dissection.

Pour Boublata et coll. (233) dans une série de 151 patients, publie en 2016, A la fin de
I'intervention, le nerf facial était anatomiquement intact dans 149 cas (98,7 %). Dans 2 cas
(1,3 %), le nerf facial adhérait étroitement a la tumeur et n'était pas préservé. Dans la période
postopératoire immédiate, 109 patients (72 %) avaient un score H-B de grade I-11, 27 (18 %)
avaient un score H-B de grade I11 et IV et 15 (10 %) avaient un score H-B de grade V et VI

Pour Boublata et coll. (222) le nerf facial a été préservé anatomiquement dans 46 cas
(71,9%) quel que soit la voie d’abord. La fonction du nerf facial a 02 ans était Bonne (Grade
| et Il HB) dans 45 cas (70%). En effet chez les 24 patients opérés par voie
translabyrinthique, le nerf facial a été préservé dans 15 cas (62,5%) et sectionné dans 09 cas
(37,5%). Chez les 40 patients opéres par voie rétrosigmoidienne, le nerf facial a été préservé
dans 31 cas (77,5%), sectionné dans 05 cas (12,5%) et il n’a pas été identifié dans 04 cas
(10%).

Depuis janvier 2012, la préservation anatomique du nerf facial a été réalisée chez tous
les patients quel que soit la voie d’abord.

Pour DEVEZE et Coll. (204) La continuité du nerf facial a été préservée dans 95,7 %
des cas. Le nerf a été sectionné ou lésé dans 4 cas (4, 3 %). Lorsque la continuité du nerf
était conservée, ils ont constaté un aspect laminé ou dissocié du nerf dans 43 % des cas, un
nerf normal dans 40 % et un aspect trés dissocié dans 12,6 % des cas. Les résultats sur la
fonction faciale avec un recul minimum de 2 ans était de : 62 % des patients avaient une
fonction faciale de grade I et 11 et 11 % de grade V ou VI.

Selon jia-ming (265) ;

Une résection complete a été obtenue chez 168 (95,5 %) de ces 176. La préservation
anatomique du nerf facial a été obtenue chez 96,0 % des patients. Chez les 96 patients qui
ont eu au moins 1 an de suivi, la préservation de la fonction du nerf facial (HB grade 1 - 2)
a été totalement obtenue chez 79 patients (82,3 %).

D’aprés DARWISH et coll. (266) Dans une séric de 97 patients opéres par voie

retrosigmoidienne avec surveillance électromyographie peropératoire constante du nerf
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facial, le nerf facial a été préservé anatomiquement chez tous les patients (100 %) atteints de
tumeurs de petite et moyenne taille et chez 86 % des tumeurs de grande taille.

Chez les patients atteints de tumeurs de grande taille, une bonne fonction (grades 1 et 2
de House-Brackmann) n’a été obtenue que chez 22 %, une fonction modérée (grades 3 et 4
de House-Brackmann) chez 37 % et une fonction médiocre chez 41 %.

Pour la majorité des grandes équipes présentes, le préserver anatomique du nerf facial
est la regle, peu importe la taille de la tumeur.

Bien que ce soit un élément accessoire pour I'évaluation des résultats, c'est une condition
indispensable pour maintenir la motricité faciale définitive.

Nous avons réussi a atteindre l'intégrité anatomique du nerf facial chez 97,14 % de nos
patients traités par une approche retro sigmoidienne. Pour nous, le nerf facial est
anatomiquement intact tant qu'il n'a pas été sujet a une coupure ou a un traumatisme, méme

partiels.

+%* Le seuil de stimulation et la fonction du nerf faciale,

Avant l'avénement de la surveillance peropératoire du nerf facial, la paralysie faciale
était une séquelle acceptable de la chirurgie des schwannomes vestibulaires, comme I'a
déclaré Dandy en 1925 (31).

La forme la plus ancienne et la plus primitive de surveillance du nerf facial est
I'observation directe des secousses nerveuses faciales provoquées par une contraction
musculaire apres stimulation mécanique du nerf facial.

Depuis l'introduction du monitoring peropératoire du nerf facial en 1979 par Prass et
Liders, l'incidence de parésie faciale a considérablement diminué en postopératoire. Le
monitoring peropératoire du nerf facial permet non seulement d'identifier anatomiquement
le nerf, mais aussi de préserver son intégrité fonctionnelle et de prédire son évolution
postopératoire. Plusieurs parameétres ont été étudiés : le seuil de stimulation, I'amplitude de
la réponse et I'activité du train activity.

Pour Benecke (240), I'E.M.G. offre un monitoring fiable dont Il'impact sur la
préservation fonctionnelle du nerf facial est également optimal pour les grosses tumeurs. Le
monitoring renforce I'expérience de I'opérateur pour améliorer la préservation faciale, mais
aussi la qualité de I'exérese.

Kunert et coll. (252), dans une série de 219 patients opérés d'un SV large et géant sans
et avec monitorage en peropératoire. Chez les 211 patients opérés sous monitorage

peropératoire :
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- La continuité du NF a été préservée chez 186 patients

- Dont 156 ont répondu a la stimulation EMG et

- Les 30 n'ont pas répondus en fin d'intervention.

- La perte de la continuité anatomique a diminué a 6% dans la seconde moitié
de la série analysee.

Dickins et Graham (269) ont évalué les résultats postopératoires de 108 patients repartis
en trois groupes : le groupe 1 n’avait pas de surveillance faciale (38 patients), le groupe 2
était surveillé par un systeme de détection de mouvement (29 patients) et le groupe 3 était
surveillé par un systeme EMG (41 patients).

Une fonction faciale normale ou un léger dysfonctionnement facial a été observé chez
39 % des patients du groupe 1 et chez 55 % du groupe 2, tandis que 87 % du groupe avec
surveillance EMG ont conservé une excellente fonction faciale apres 1’opération.

FENTON et coll. (267) ont rapporté que tous les patients qui avaient un MIMAE
enregistrable ont présenté une récupération faciale grade 111 avec au moins 18 mois de recul.
Pour Fenton, ces résultats montrent qu’un nerf, méme d’aspect laminé, peut s’accompagner
d’une bonne récupération si le délai d’observation est d’au moins 18 mois a 2 ans.

ISAACSON et coll. (199) ont comparé la valeur de ces 2 méthodes sur 229 patients
opérés d’un schwannome vestibulaire unilatéral a la fois pour la fonction faciale
postopératoire immédiate et pour le résultat a distance : lorsque le seuil proximal moyen était
0.29mA, la fonction faciale était classée grade | et Il et lorsque il était 0.68mA, la fonction
faciale était classée grade III et IV. Concernant le rapport entre I’amplitude proximale et
distale du nerf, ils ont rapporté que pour un rapport de 0.82 la fonction faciale était classée |
et Il et pour un rapport de 0.45 la fonction faciale était classée grade Il et V.

SELESNICK et coll. (228) ont démontré que 90% des patients qui présentaient un seuil
de stimulation a 0,1 mA présentaient un statut facial a 1 an grade I ou Il contre seulement 48
% si le seuil est supérieur a 0,1 mA.

Ont consideré un seuil de stimulation de 0,2 mA comme le seuil de rupture permettant
de predire une bonne fonction du nerf facial postopératoire.

Neff et al (229), Ont découvert qu’une stimulation a 0,05mA ou moins, engendrant une
réponse égale ou supérieure a 240 pV peut prédire une bonne fonction faciale avec une
probabilité de 98 %.
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Selon Prasad et coll. (268) Lorsque la différence entre les seuils avant et aprés I'ablation
tumorale était inférieure ou égale a 0,2 mA, ou lorsque le seuil apres I'ablation tumorale était
inférieur ou égal a 0,2mA, un bon résultat facial postopératoire était attendu.

Dans notre étude, chez 21 patients (60%) 1’amplitude de réponse du nerf facial été
supérieure a 240 PV a une stimulation de 0,05mA. Chez 08 patients (22,85%) 1’amplitude
de réponse du nerf facial été supérieure a 240 pV a une stimulation de 0,1 a4 0,2 mA, et chez
06 patients ’amplitude de réponse du nerf facial a été enregistré qu’aprés une stimulation
supérieure a 0.25mA. Tous les patients qui ont répondu a une stimulation de 0,05mA avec
une amplitude > 240 pV ont présente une bonne fonction du nerf facial (Grade I- 1I- 111 de
HB) en postopératoire immédiat.

Les 04 patients qui ont répondu a une stimulation supérieure a 0,25mA avec une
amplitude inférieure a 240 PV ont présente une mauvaise fonction du nerf facial (Grade 1V-
V — VI) en postopératoire immédiat.

Au terme de cette revue de la littérature, nous pouvons conclure qu’il existe une relation
significative entre I’estimation électro physiologique en fin d’intervention du nerf facial et
la fonction faciale notamment chez les patients avec un mauvais résultat postopératoire
immeédiat, ce qui permet de prédire un bon résultat a long terme.

L'objectif principal de la surveillance peropératoire est d'informer I'équipe chirurgicale
des modifications la fonction nerveuse au cours de la chirurgie, permettant ainsi d'adapter

les stratégies chirurgicales afin d'éviter les lésions nerveuses. Les objectifs incluent :
v Identifier précocement du nerf facial.
v Avertir le chirurgien d'une stimulation faciale inattendue.
v Cartographier le trajet du nerf facial.

v Améliorer la préservation nerveuse en réduisant le traumatisme mécanique

du nerf facial lors de la dissection tumorale.

v Evaluer le pronostic de la fonction du nerf facial a la fin de l'ablation
tumorale.

Kartush et ses collaborateurs (275) (276), ont élaboré une série d'instruments de
dissection dotés d'une surface de coupe non isolée, permettant une stimulation et une
dissection. Cela évite la nécessité de changement sans cesse des instruments lorsqu’une
stimulation est souhaitée. La stimulation peut étre effectuée a I'aide d'un systeme a courant

constant ou a tension constante. Bien que ce soit encore un sujet controverse.
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La préservation de la fonction du nerf facial ne consiste pas a quantifier le nombre de
fibres intactes apres l'intervention chirurgicale, mais a évaluer I'efficacité avec laquelle les
fibres restantes transmettent des impulsions. La recherche de la plus petite quantité de
courant requise pour provoquer une reponse mesurable par EMG, c'est-a-dire la
détermination du seuil, permet une évaluation fonctionnelle semi-quantitative de l'activité
nerveuse : plus le seuil est bas, plus la conductivité (et donc la viabilité) du nerf est éleveée.
Les seuils bas sont inférieurs & 0.05-0,1 mA, tandis que les seuils élevés atteignent 2-3 mA
et prédisent un mauvais résultat.

Bien que mesurer le seuil de stimulation offre un apercu intéressant du profil qualitatif
de la fonction du nerf facial, ce n'est pas encore une procédure normalisée et différentes

études emploient des protocoles de stimulation distincts pour déterminer le seuil lui-méme

% Le train activity

L'activité « Train » est une activité neurotonique audible et prolongée qui refléte une
atteinte fonctionnelle du nerf. Le « Train A », décrit comme un motif sinusoidal de signal de
haute fréquence et de faible amplitude, s'est avéré étre le motif le plus sensible et le plus
spécifique pour indiquer une parésie postopératoire.

L'apparition précoce de 1’A train au cours de l'intervention chirurgicale a toujours pu
étre corrélée a certaines manipulations chirurgicales, principalement la dissection des
tumeurs volumineuses proches du tronc cérébral et la décompression intraméatale.

Romstock et coll. (254) Il a été démontré que la survenue de trains A est un prédicteur
trés fiable de paralysie faciale postopératoire. 1l est possible d'éviter des déficits majeurs en
prévenant le chirurgien précocement. La surveillance EMG continue est un meilleur facteur
pronostic de la fonction du nerf facial. L'analyse détaillée des caractéristiques de I'onde EMG
permet de fournir des criteres d'alerte plus précis pendant I'intervention.

Le train A a été observé chez 19 patients (parmi les 30 patients de I’étude), dont 18
présentaient une détérioration de la fonction préopératoire du nerf facial d'un ou plusieurs
degrés de House-Brackmann.

Prell et al (253), Ont démontré une forte corrélation entre la durée de I'entrainement et
la détérioration de la fonction du nerf facial postopératoire. Ils ont constaté qu'une A train
supérieur a 10 secondes etait correlée a une détérioration de la fonction du nerf facial

postopératoire de deux degrés ou plus en post opératoire immédiat.
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Lui et coll. (223), dans une série de 106 patients le train activity été observée chez 79
patients. Le temps moyen du train était de 5,9 + 1,4 s. Les patients sans activité du train
Activity étaient plus susceptibles de présenter une bonne fonction faciale.

Dans notre étude, le train activity a été observé chez 21 patients (60%). Le temps moyen
de train (xSE) était de 8.7 = 1.4 s. dans 14 cas (40%) le A train été inferieure a 10 s et chez
07 patients été supérieure a 10s.

Dans notre série, 12 patients parmi les 14 patients qui ont une train activity inférieure a
10 seconde ont présente une bonne fonction du nerf facial.et 06 patients parmi les 07 qui ont
une train activity supérieure ou égale a 10 seconde ont présente une mauvaise fonction du
nerf facial en postopératoire.

Les 14 patients qui n'ont pas montré d'activité de train ont démontré une bonne fonction
faciale.

Nous constatons qu'une A train de courte durée est un signe d'irritation du nerf facial et
que le déficit de FN est réversible en postopératoire précoce, tandis qu'une activité

persistante refléte une atteinte lIégere & modérée du nerf facial.
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V. CONCLUSION ET PERSPECTIVES

La chirurgie des schwannomes vestibulaires larges et géants est devenue avec le
développement des techniques microchirurgicales et le monitoring peropératoire nerf facial
une chirurgie fonctionnelle.

La préservation de la fonction du nerf facial est un signe clair de la réussite de
I'intervention, étant donné qu'elle représente un élément crucial pour la qualité et de la
réintégration sociale du patient.

Bien gu'ayant deja fait I'objet de multiples publications, la préservation de la fonction
du nerf facial constitue un des poles essentiels de ce travail. Il s'agit d'une question encore
en pleine évolution du fait de I'introduction récente du monitoring du nerf facial en pratique
de routine.

La localisation du nerf facial dans lI'angle ponto-cérébelleux (APC) ne suit pas des
protocoles standardisés. Cependant, il est toujours judicieux de commencer avec
I’identification du nerf facial a 1’aide d’une stimulation de 0,05 a 0,2 Ma. Afin d’avoir une
bonne résolution spatiale pour cartographier le trajet du nerf facial et évite sa lésion.

La préservation de la fonction du nerf facial ne dépend pas que du volume et de
I'adhérence du nerf a la capsule tumorale, mais aussi a d’autres facteurs.

La qualité de I’exérese chirurgicale dépend de phénomenes d’adhérences de la capsule
tumorale aux structures neurovasculaires adjacentes, certaines résections ont éte
volontairement « incompletes » vue le risque de lésions du nerf facial et le risque de séquelles
neurologiques.

Le schwannome vestibulaire kystique enveloppe généralement les vaisseaux et adhére
au nerf facial, ce qui rend sa résection difficile tout en préservant la fonction du nerf facial.il
est recommandé de laisser des parties du kyste adhérentes au nerf facial pour meilleur
fonction faciale en postopératoire.

Le monitoring peropeératoire du nerf facial offre une évaluation objective et en temps
réel des lésions nerveuses qui peuvent aider a déterminer I'étendue de la résection. Ainsi
gu'une estimation de la fonction du nerf facial pour le conseil postopératoire des patients.

La stimulation électrique du nerf facial produit des potentiels d'action musculaires qui
sont enregistrés sous forme d'ondes. L'amplitude de la réponse musculaire est en corrélation

directe avec le nombre de fibres du nerf facial qui ont été stimulées et sont donc viables,
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intactes ; par conséquent, si I'amplitude diminue, la préservation fonctionnelle du nerf facial
est menacée (274).

Une stimulation a 0,05mA ou moins, engendrant une réponse égale ou supérieure a 240
KV peut prédire une fonction faciale 1 ou 2 de Housse et Brackmann avec une probabilité
de 98 % (201).

Train Activity est principalement corrélée a la traction chirurgicale du nerf facial. Elle
se manifeste de quelques secondes a plusieurs minutes suite a certaines manipulations
chirurgicales. On observe souvent le train activity dans les cas d'adhérence forte ou
d'encapsulation du nerf facial.

L’objectif théorique ultime du monitoring du nerf facial serait d'identifier de maniere
fiable le groupe de patients qui ne retrouveront pas une fonction nerveuse faciale
satisfaisante, afin que les procédures de réinnervation précoce puissent étre envisagées.

Dans de nombreux centres, il est toujours courant de retarder les procédures de
réanimation du nerf facial au moins 12 voire 18 mois. Toutefois, ce modéle peut entrainer
des résultats sous-optimaux étant donné que la dénervation prolongée conduit a une atrophie
musculaire irréversible.

Si le monitoring peropératoire peut de maniere fiable écarter I'option d'une récupération
satisfaisante, alors peut-étre qu'on pourrait envisager la réanimation du nerf facial en fin
d’exérese chirurgical du schwannome vestibulaire.

Une réponse positive a la fin de la résection assure que le patient aura une bonne fonction
a long terme ; cependant, une réponse extrémement défavorable ne garantit pas que le patient
ne se remettre pas bien.

Selon nos résultats, la position du nerf facial sur la paroi du schwannome vestibulaire
n’influence pas la fonction faciale postopératoire. En revanche 1’identification précoce du
nerf facial permet une préservation anatomique de ce dernier.

Nous pensons que le caractére kystique, la repose en micro voltage supérieur 240 pV a
une simulation moins de 0,2 mA et I'existence de train activité sont considérés comme des

facteurs importants pour predire I'état de la fonction du nerf faciale en post-opératoire.
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ANNEXE 1:

FICHE TECHNIQUE

Identité :

VVVVVYVYVYY

Nom : Prénom :
Age: ans

Sexe: M F[J
Profession :

N° du dossier :

Date d’hospitalisation :
Date de sortie :

Durée d’hospitalisation :

Antécédents :

PR

<

>

>  Meédicaux :
>  Chirurgicaux :

Délai entre le premier symptome et le diagnostic
Motif de consultation
Examen neurologique complet

Paralysie faciale périphérique en préopératoire

Examen complémentaires (TDM, IRM et AngiolRM) :

L’existence d’une hydrocéphalie :

Hydrocéphalie obstructive [ |

Hydrocéphalie communicante |:|
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>

>

>

>

>

Taille tumorale et classification Koos et Tokyo :
Position du nerf facial (séquence CISS) :

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 :

La gestion de I’hydrocéphalie

La préservation anatomique du nerf facial :

Le seuil de stimulation et de la réponse a la stimulation du nerf
facial :

Train activity :

La qualité de ’exérése (constatation peropératoire et sur IRM a 6
MOis en post opératoire) :

Suivi et controle de la fonction du nerf facial (Classification de House
et Brackmann) :

En post opératoire immédiat :

a 03 mois en post opératoire :

> a 12 mois en post opératoire :
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