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I. Introduction :
I es tumeurs cérébrales représentent la deuxiéme cause de déces parmi les

affections malignes chez I’enfant , apres les leucémies.

Fréquemment localisées au niveau de la fosse cérébrale posterieure (FCP) [2],
elles sont considérees toujours comme des lésions cérébrales les plus critiques et
I’une des pathologies les plus difficiles que le neurochirurgien est appelé a
traiter. Le délai diagnostic des tumeurs cérébrales est 1’un des plus longs des
cancers de I’enfant, allant en médiane de 1 a 5 mois [2-3]. Ce délai, signalé
depuis de longues années, est incriminé dans la mortalité précoce dans les
cancers chez I’enfant [5].

La principale cause avancée pouvant expliquer ce délai diagnostic des
tumeurs cérébrales chez I’enfant est la non spécificité des symptomes [3, 4,],
souvent banals et attribués a tort a des affections communes souvent digestives

chez le petit enfant ou d’origine psychologique chez le plus grand.

Dans la majorité des cas, la chirurgie constitue la premiere étape de la prise en
charge thérapeutique, elle permet un diagnostic histologique certain et au
maximum une exérese tumorale compléte. L'association fréquente avec
I'nydrocéphalie et les options pour sa prise en charge avant, pendant ou apres la
chirurgie ont donné lieu a des controverses importantes au cours de ces derniéres

années, et un consensus est encore loin d'étre obtenu.

Les formes anatomopathologiques des tumeurs de la FCP sont complexes et
multiples ; elles varient entre des formes plus agressives qui ont tendance vers la
malignité et a la dissémination (médulloblastome ; ependymome) et d’autres
formes moins agressives astrocytomes pilocytiques qui ne se dégénerent que
tres exceptionnellement [7] et des formes bénignes plutét curables (cavernomes,

Kystes epidermoides...).

L’attitude thérapeutique chirurgicale ou adjuvante (Radio et / ou chimiothérapie)
est considérablement modifiée en fonction de chaque forme histologique et
s’adapte avant tout avec les parametres d’age et 1’état général de 1’enfant. Au

cours des derniéres années, nous avons assisté a des progrés impressionnants



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

dans la biologie moléculaire de certaines lésions tumorales notamment le
médulloblastome, permettant I'identification pronostique de sous-groupes tres
différents précédemment traités avec les mémes protocoles. Avec cette nouvelle
approche, nous serons en mesure d'adapter trés précisément le traitement afin
d'éviter des protocoles inutiles qui mettent en jeu le pronostic et la qualité de vie

des patients a moyen et a long terme.

La révolution de I’imagerie du systéme nerveux central et les avancées
constatées en biologie moléculaire ont considérablement contribué a
I’amélioration du pronostic. Le travail en équipe multidisciplinaire fiable n'est
pas simplement une option a choisir mais une véritable obligation de la prise en

charge conformes des patients.

Nous voulons, par cette étude evaluer la prise en charge des patients d'ages
pédiatriques atteints de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure pris en charge
au niveau du service de Neurochirurgie EHU d’Oran entre 2014 et 2016 et de

déterminer les particularités thérapeutiques et evolutives de ces Iésions.

Nous voulons egalement déterminer les conséquences des délais diagnostics sur
la gravité immédiate et la survie de ces patients et evaluer en méme temps
I'apport attendu de la voie chirurgicale dite " Télovélaire " pour améliorer la

morbidité postopératoire chez ces enfants.
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1. HISTORIQUE :

Le développement des techniques chirurgicales pour le traiter des Iésions de la
fosse postérieure sont,en termes d'événements historiques, trés récents. Les
chirurgiens depuis I'époque de I'antiquité ont évité toute intervention chirurgicale au
niveau de la fosse postérieure. Ils ont rapidement constaté que cette région du
cerveau est extrémement sensible a tout genre de manipulation.une Perte de
respiration, mort subite et distorsion du tronc cérébral, tout pourrait conduire au
déces précoce du patient.

Les interventions chirurgicales sur la fosse postérieure ont été datées de l'antiquité
[8]. Un crane trépané au niveau de 1’os sous occipital ; découvert au Pérou dans les
années 1950 qui provient d'un cimetiére qui remonte a 600 A.D. (Fig. 1). Cette
trépanation avec des marges cicatrisées indiquant que le patient a survécu a la
procédure chirurgicale. La raison de la trépanation n'est pas claire et il ne semble
pas que cela a été fait pour un traumatisme. En révision un certain nombre de cranes
trépidés au fil des années, la grande majorité a été réalisée sur la convexité, et les

trépanations de la fosse postérieure sont en fait assez rares.

Fig.1 : un crane humain du Pérou
datant d’environ 600 AD. [8].

Les seuls récits de la chirurgie de la fosse postérieure de I'ére gréco-romaine
apparaissent dans les écrits de Galien de Pergame[9 ;10]fig2.1(130-200
A.D).Galien écrit sur les procédures anatomiques d’une série de dissections
d'animaux dans laquelle il a cit¢ la facon d’exposer le cervelet et le quatrieme
ventricule en-utilisant principalement les rats wvivants, il a-pratiqué une incision

linéaire de l'oignon jusqu'au faramen magnum, Saignement étant contrélé par la
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pression du doigt et ecarteurs du cuir chevelu. Apres avoir retiré I'os du crane,
Galien a décrit le cerveau pulsant, en particulier le voir se lever de la craniectomie
lorsque le l'animal était agité. La technique d'ouverture de Galien la dure-meére
n'était pas différente de ce que nous faisons aujourd'hui. Galien a utilisé un petit
crochet pour élever la dure-meére du cervelet, puis incisé avec un couteau pointu
évitant soigneusement les sinus veineux, les vaisseaux corticaux sous-jacents et le
cervelet.

Galien a souligné dans sa discussion de cette chirurgie que des problemes comme
la cessation de la respiration pourraient se produire avec perte de 1’activité motrice
ou sensorielle. La voix pourrait devenir rauque et méme la mort Pourrait se
produire.il a noté également que la compression du quatrieme ventricule pourrait
conduire aux troubles neurologiques graves et méme au déces.

C'est bien connu que Galien était un chirurgien pour les gladiateurs, il est donc
possible qu'il ait été impliqué dans le traitement des blessures traumatiques de la

fosse cérébrale postérieure. (Fig2.1)
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Fig2.1: Galien soigne un gladiateur fig2.2 - Une traduction anglaise

Galen canvas print by Collection Abecasis Précoce des écris de Galien y compris son
"Bureau d'un chirurgien” dans lequel il

détaille ses techniques chirurgicales ainsi que
Ses travaux généraux sur la médecine.
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Galien, tout au long de ses écrits, a noté : que la connaissance de l'anatomie
chirurgicale était absolument essentielle pour le chirurgien; sans cela, le
chirurgien serait sérieusement prédisposé a faire des erreurs fatales traduisant

par de mauvais resultats. (Fig2.2).

« Je vous rapporte ce jour le cas d’une tumeur présentant deux fongus développés,
l’un a la face supérieure du bulbe rachidien et ’autre dans le lobe droit du cervelet.
Le premier a été découvert en incisant le lobe moyen du cervelet (...). Il remplissait
la capacité du V4 qui, étant tres large, avait dix lignes de longueur, six en largeur et
quatre en hauteur (...). La substance nerveuse de la fosse postérieure de la moelle

allongeée était sensiblement ramollie et, elle aussi, de couleur grisatre »

C’était La premiére observation de tumeur de la FCP dont les caractéristiques
morphologiques et topographiques paraissent ressembler a un medulloblastome,
rapportée par DUGGRAY en 1836 est rapportée dans les bulletins et mémoires

de la société d’anatomie de paris. [11]

DeMartel (Fig.3.1) utilisée pour la premiere fois en 1813, La position assise
pour aborder les tumeurs de la FCP. (Fig.3.2) et décrits ses avantages dans ses

manuscrits. [12]

Fig.3.1 : De Martel Fig : 3.2 lllustration de la position assise dans
Chirurgie FCP par Martel « chaise»""avec
Le dispositif de fixation de la téte
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Par la suite, citons VERRON en 1874 puis SPILLMANN, SHMITT et
GIANNULI ont décrit une vingtaine de cas confinant presque aux trouvailles
anatomiques lors des analyses autoptiques et jetant les bases des premieres études
symptomatiques.

La neurochirurgie pédiatrique précoce a vue le jour par WILLIAM MACEWEN
(1848 - 1924). Chirurgien écossais qui réussi en 1879 a enlever une tumeur au
cerveau d’un enfant de 14 ans, [13], la tumeur a été réséquée et I'enfant a vécu 8
autres années Seulement pour mourir de la maladie de Bright (maladie rénale).

Mais c’est surtout CUSHING et ses collaborateurs, BAILEY et DAVIS, que nous
devons attribuer, dés 1924, la paternité des découvertes majeurs concernant surtout
les tumeurs du V4. Leurs travaux soulignent la fréquence des tumeurs de la FCP,
explicitent leur symptomatologie, les diverses variétés histologiques qu’ils ont
réussi a isoler et la facon de les aborder chirurgicalement dans un manuel opératoire
tres détaillé. [14]

Arch. of Ophthal., Vol. LVIL., No. 5. Text-Plate XXII,

TLLUSTRATING ARTICLE OF DRrs. HARVEY CUSHING AND PERCIVAL BAILEY,
“HeEMANGIOMAS OF CEREBELLUM AND RETINA (LINDAU'S DiISEASE)."

Fi1G. 1. Immediate postoperative sketch giving general appearance of operative field
with cyst and position of nodule.

Fig .4 : [103]
Croquis postopératoire dans lequel Cushing décrit I'némangiome : nodule et kyste
environnant;la position du nodule est montrée dans une vue sagittale
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Fig.5.1: Harvey William Cushing Fig.5.2: Percival Bailey

DANDY est mort le 19 avril 1946, [15] il avait effectué plus de 2 000 opérations de
fosses postérieures et une production littéraire comprenait 169 papiers et cing livres,
une production plus prodigieuse que celle de son professeur HARVEY
CUSHING ; Dandy avait fait autant de chirurgies sur la fosse postérieure comme
Cushing avait fait sur le cerveau. Aussi intéressant a noter, Les techniques
chirurgicales rapportées par Dandy pour opérer les tumeurs de la FCP et exposer le
quatrieme ventricule sont applicables jusqu’a ce jour avec quelques améliorations.
Dandy a sectionné le vermis pour accéder a la tumeur en notant que cette section
peut étre faite en toute seécurité si le chirurgien respecte le noyau dentelé [16].
Dans la chirurgie de la fosse postérieure, Dandy préconise aussi la réalisation d’un
trou au niveau occipital pour ponctionner les ventricules et décompresser le cerveau

tendu secondaire a I'nydrocéphalie.
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Auparavant la voie chirurgicale empruntée lors de la prise en charge des tumeurs du
quatrieme ventricule était la sous-occipitale médiane transvermienne jusqu’a 1992 ;
quand monsieur Matsushima et ses collegues [102]furent les premiers a décrire
dans un article une nouvelle approche révolutionnaire intitulée «telovelar
Appraochy» dont I’importance majeure réside dans I’accés a la tumeur du quatriéme
ventricule sans atteinte de 1’intégrité des parties du Vermis ; a noter que leur étude
était faite sur 9 patients ; et depuis plusieurs écoles ont adopté cette approche et

plusieurs articles ont été publié a ce propos.

Figure .5.4: Matsushima T.

De gros progrés des chirurgiens ; de techniques chirurgicales et de la qualité de
prise en charge des lésions de la fosse cérébrale postérieure ont été constatés au fils
des années. Pour fournir une comparaison ; Je tiens a présenter une lettre de Paul
Bucy,[8]pionnier de Neurochirurgie américaine des années 1930 a décrit une scene
au bloc opératoire, au Queens Square Hospital a Londres (qui était considére

comme « moderne ») ,ou il travaillait en tant que chirurgien visiteur:

... [A]t the National Hospital were Sir Percy Sargent and Mr. Donald Armour. They were
bothPoor surgeons, unbelievably crude in their surgical procedures. On one occasion
(Gordon) Holmes told me to go with a patient to the operating theatre and tell Sargent that
because the lesion was probably an arteriovenous malformation, he should use great care
in exposing it. | did tell Sargent, but he paid no attention and proceeded to open the
duramater with a pair of sharp pointed scissors. In doing so he ripped the malformation
wide open, resulting in a severe hemorrhage and the patient’s death. On another occasion,
Armour performed an occipital craniectomy with hammer and chisel. This patient also did
not survive the operation. There was a story current at the National Hospital that Denny-
Brown, then a house officer, when assisting Armour in an operation would often remark
that the blood had reached the drain in the fl oor on the far side of the room and that
perhaps itwould be wise to terminate the operation. [8]
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I1l. ANATOMIE DE LAFCP :
(Embryologie, Anatomie, Systématisations et Fonctions)

I1l.a. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE DES ELEMENTS DE LA FCP :

Le systeme nerveux se forme au début de la 3°™ semaine de vie & partir d’un
épaississement de I’ectoderme dorsal appelé plaque neurale [17]. La plaque
neurale se replie vers I’intérieur et forme la gouttiére neurale qui finit par se

refermer, donnant ainsi un tube : le tube neural. (Fig:6.1)

m

neurale

La plague neurale e?‘°de’me:ﬁ
meésoderme —;

endoderme

goutiere
neurale

mésoderme
paraxial

La gouttiére neurale

tube neural

meésoderme
paraxial

Letube neural.

mésoderme
latéral

Fig .6.1: étapes de la formation du tube neural

Vers la 4°™ semaine de gestation 1’extrémité céphalique du tube neural, [18 ; 19] qui
se développe rapidement et présente trois zones dilatées appelées : les vésicules

cerébrales primitives :

> Le prosencéphale
> Le mésencéphale

» Le rhombencéphale

10
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En méme temps, 1’ébauche présente un phéenomene de fléchissement ventral

avec I’apparition de deux plicatures :

-La flexion cervicale a la jonction entre le rhombencéphale et la partie caudale
du tube neural.

-La flexion mésencéphalique au niveau du mésencéphale (Fig : 6.2)

Télencéphale
Prosencéphale

Diencéphame

Mésencephale

Métencéphale
Rhombencéphale

Myélencéphale

Moelle épiniere

26 jours : Flexion cervicale 28 jours :  Flexion mésencéphalique

Fig .6.2.Flexions ventrales

A la cinquieme semaine, les veésicules cérébrales primitives se modifient pour
faire place aux vésicules cérébrales secondaires :

Le prosencéphale se divise en télencéphale et diencéphale: Des son
spécification le télencéphale se dédouble en deux vésicules télencéphaliques
(hémispheres cérébraux) qui viennent se placer de chaque coté du diencéphale.
-Le mésencéphale ne se transformera pas.

-Le rhombencéphale se divise en métencéphale et myélencéphale. En méme
temps, les deux premiéres plicatures se creusent dorsalement, c’est la flexion

pontique située a la jonction entre métencéphale et myelencéphale. (Fig .6.3)

11
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30 jours 39 jours

Fig.6 .3 : la flexion pontique

-Formation de la protubérance : la partie ventrale ou plancher, donnera la
protubérance annulaire (ou pont de Varole).

-Formation du cervelet : la partie dorsale ou toit va donner le cervelet : Vers la
12¢M semaine, cet épaississement forme une plaque centrale, le vermis et deux
renflements latéraux, les futurs hémisphéres cérébelleux (néocervelet).
-Développement du bulbe rachidien : la plaque de la partie caudale (dorsale
fermée ) du myélencéphale migrent dans la zone marginale pour former les noyaux
bulbaires médian et latéraux (relais de la sensibilité proprioceptive et épicritique
vers le thalamus) et Le noyau de I’olive bulbaire (une annexe de la formation
réticulée et sert de relais dans la motricité involontaire ).Quant a la partie ventrale
du myélencéphale, elle est le lieu de passage de la voie pyramidale (voie

corticospinale impliquée dans la motricité volontaire) [45].

-Développement du 4°™ ventricule et la toile choroidienne : Dans la partie
rostrale [21] du myeélencéphale, les parois du tube neural s’écartent dorsalement et
la cavité « épendymaire » élargie donnera naissance au 4°™ ventricule, du fait de cet
étirement latéral, le toit devient tres mince constituant ainsi la toile choroidienne du

4¢meyventricule.

12
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I11.o. ANATOMIE DESCRIPTIVE

I11.b.1. Contenant de la FCP :
La fosse cérébrale postérieure (FCP) est une loge ostéo-fibreuse inextensible située

a la partie postéro-inférieure de la base du crane: Elle est limitée

En avant, par la face dorsale de la selle turcique de 1’os sphénoidal centré par le
clivus de la lame basilaire de 1’0s occipital. [22 ,23 ,24]

En arriere et en bas, par les écailles de 1’os occipital centré par une ouverture large
qui est le foramen magnum (trou occipital). (Fig .7.1 / Fig.7.2).

En haut, par la tente du cervelet ;

Latéralement de chaque c6té, elle forme avec le bord inférieur du rocher la gouttiére

pétro-basilaire ou chemine le sinus pétreux inférieur.

Elle est pénétrée en sa base intracranienne par le foramen jugulaire, le méat auditif
interne et le canal condylien. La fosse cérébrale postérieure contient les voies de
régulation du niveau de conscience, les fonctions vitales autonomes, les centres de

I’équilibre et de la statique.

I11.b.2. Contenu de la fosse cérébrale postérieure :

L’étage postérieur de la base du crane contient : le tronc cérébral et le cervelet qui
est centrée par le 4°™ ventricule, puis les nerfs craniens, des vaisseaux et des

méninges.

I11.b.2.1. Le tronc cérébral :

C’est une structure de transition entre le cerveau et la moelle épinicre, située en
avant du cervelet, [25]. Il contient toutes les grandes voies ascendantes et
descendantes (sensitives et motrices), les noyaux des nerfs craniens et ceux propres
du tronc cérébral. La cavité épendymaire se dilate au niveau du tronc cérébral,
formant le plancher du 4*™ventricule, elle contient des plexus choroides richement

vascularisés qui secrétent le liquide céphalo-rachidien (LCR).
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Fig .7.1 : Vue endocranienne de la fosse cérébrale postérieure(Rhoton).

o

Fig .7.2 : Vue exocranienne de la fosse cérébrale postérieure(Rhoton).
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111.b.2.2. Le Cervelet :
C’est une structure nerveuse importante qui joue un role essentiel dans I’initiation et
le contrdle de 1’activité motrice surtout 1’équilibre [26]. Le cervelet est relié au tronc

cérébral par trois paires de pédoncules cérébelleux.

. Supérieur : relie le cervelet au mésencéphale.
. Moyen : relie le cervelet a la protubérance.
. Inférieur : relie le cervelet au bulbe.

Le cervelet est formé de deux larges lobes latéraux ou hémispheres cérébelleux et
une portion médiane : le vermis. (Fig.8. A)
Sur le plan histologique : on distingue : Cortex cérébelleux, Substance blanche et 3

paires de noyaux : Noyaux du Faite (fastigiaux) ; Noyaux interposés antérieurs &

postérieurs et Noyaux Dentelés. (Fig.8.B)

111.b.2.3. Le 4™ Ventricule :

Le 4™ ventricule est une cavité médiane localisée entre le cervelet en arriére et le
tronc cérébral en avant (Fig. 8.c). Il est connecté en haut a travers 1’aqueduc de
sylvius au 3°™ ventricule, en bas par le foramen de Magendie a la grande citerne et
latéralement par [27] les foramens de Luschka aux citernes de 1’angle

pontocérébelleux. Il a un toit et un plancher. (Fig.8.D)
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Fig .8 : Dissection du cervelet et 4éme ventricule (Rhoton)
A : Vuepostérieure ducervelet. B : Noyaux dentelés
C : Coupe sagittale D : 4eme ventricule
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I11.b.2.4. Les nerfs créniens : Emergeant du névraxe et traversent les espaces
arachnoidiens pour se diriger vers les orifices de la base du crane. lls se répartissent

en trois groupes principaux:

-Un groupe supérieur (Fig. 9.A) :

Il est formé :

-Le nerf moteur occulaire externe (V1) : nait prés de la partie médiane du sillon
bulbo-protubérantiel.

-Le nerf pathétique (IV), qui est caractérisé par son émergence dorsale et croisé au
sommet de la valvule de Vieussens.

-Le nerf occulomoteur commun (I11).

-Le nerf trijumeau (V) : nait un peu plus haut au niveau de la face antérieure de la

protubérance.

-Un groupe moyen:(Fig. 9.b)

Il est représenté par le groupe de 1’angle ponto-cérebelleux, formé par le facial
(VII), ’intermédiaire de Wrisberg (VII bis), et I’auditif (VIII), qui naissent tous les

trois de la partie externe du sillon bulbo-protubérantiel

-Un groupe inférieur:(Fig. 9.c)

Il est formé par le glosso-pharyngien (IX), le vague (X) et le spinal (X1) qui naissent
tous les trois du sillon collatéral postérieur du bulbe- le nerf grand hypoglosse (XII)

issu de la partie basse du sillon pré olivaire du bulbe

Rapport- gratuit.com @
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Fig. 9.c: groupe inférieur
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111.b.2.5. Les vaisseaux :

Pour optimiser 1’abord chirurgical de la fosse cérébrale postérieure, une bonne
connaissance de la relation des arteres par rapports aux nerfs craniens, du tronc

cerébral et des pédoncules cérébelleux sont nécessaires [28].

I11.b.2.5.a. Artéres : Elles sont représentées par les deux arteres vertébrales qui
s’unissent pour former le tronc basilaire, d’ou naissent des rameaux artériels

destinés a vasculariser le tronc cérébral et le cervelet.

-L’artére vertébrale : Elle nait de I’artére sous-claviére et montre par trous latéraux
des vertebres cervicales jusqu'au 1’atlas puis elle pénetre a 1’étage intracranien a
travers le foramen magnum, et chemine en dehors du bulbe en avant de la douziéme
paire cranienne, puis atteint le sillon bulbo pontique ou elle s’unit a son homologue
controlatéral pour former le tronc basilaire.

Apres avoir pénétré dans la fosse postérieure, 1’artére vertébrale donne naissance :

-Aux artéres spinales (antérieures et postérieures), aux rameaux bulbaires et a
I’artere cérébelleuse postéro-inférieure (PICA) qui est la plus grosse branche

destinée au plexus choroide du 4°™ ventricule et au cervelet.
-Le tronc basilaire : (Fig.10.A)

C’est un vaisseau formé par la réunion des deux artéres vertébrales a la jonction
pontique. Il se termine en artére cérébrale postérieure droite et gauche, au niveau de

la jonction ponto-mesencéphalique. Elles naissent a son trajet :

-les artéres pontines perforantes, irriguant le Pons.
-les arteres cérébelleuses antéro-inférieures, (artere cérébelleuse moyenne) irriguant
le cervelet et le pons.

-les artéres cérébelleuses supérieures irriguant la face supérieure du cervelet.
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Fig.10.B: les sinus de la FCP
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I11.b.2.5.b. Les veines:
Les veines de la fosse cérébrale postérieure (FCP) drainent dans des sinus situés

dans des dédoublements de la dure-mere.

Les veines bulbaires : Elles se draine dans les veines médianes antérieures et
postérieures.

Les veines cérébelleuses : Les veines cérébelleuses médianes (vermiennes) et Les
veines cérebelleuses latérales qui se drainent soit en haut vers I’ampoule de Galien
et le sinus droit, soit en bas dans le sinus droit ou le sinus latéral.

Le retour veineux de la fosse cérébrale postérieure (FCP) rejoint la veine jugulaire

interne et le plexus veineux épidural périmedullaire (chaniere cervico-occipitale).
Les sinus veineux de la fosse cérébrale postérieure : [29].

-Le sinus droit : impair et médian, chemine dans 1’épaisseur de la tente du cervelet,
au niveau de I’insertion de la faux du cervelet.

-Les sinus pétreux supérieur et inférieur qui font communiquer les sinus
caverneux en avant aux sinus transverses et les veines jugulaires internes en arriére.
-Le sinus occipital transverse ou plexus basilaire qui longe la face postérieure de
la lame quadrilatére.

-Le sinus occipital postérieur (tres développé chez 1’enfant) qui longe le bord
postérieur du trou occipital. (Fig.10.B)

-Le torcular ou pressoir d’Hérophile, qui recoit le sinus sagittal supérieur et le
sinus droit, et se draine dans les sinus transverse et occipital.

-Le sinus latéral, qui nait au niveau du torcular (ou confluence des sinus), suit
ensuite la grande circonférence de la tente du cervelet jusqu’au niveau du trou
déchiré postérieur.

-Le sinus sigmoide : en forme de S, qui descend dans une gouttiére suivant la suture
pétro-occipitale jusqu’au foramen jugulaire (trou déchiré postérieur) et se jette dans

la veine jugulaire interne au niveau du foramen jugulaire.
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I11.c.SYSTEMATISATION : Les voies cérébelleuses

Pour assurer ces divers réles, le cervelet doit recueillir des signaux de toutes
sortes du SNC. [30 ;31]. Ainsi, il regoit des informations proprioceptives
Instantanément de la moelle épiniere et des signaux d’origine visuelle et vestibulaire
pour assurer I’équilibre du corps. Il regoit également des connexions de la plupart
des noyaux gris centraux ainsi que ceux du tronc cérébral. Le cervelet recoit par le
biais ses pedoncules des relais collatéraux de la voie pyramidale, ce qui lui permet
constamment d’étre au courant des mouvements du corps dans I’espace et surveiller
leur réalisation au fur et a mesure par un ensemble de feedbacks sensoriels
notamment visuels et proprioceptifs. Le cervelet contr6le donc toutes les
informations concernant les circonstances de la réalisation du mouvement par des
relais de boucles de contréle qui se terminent surle cortex moteur primaire
controlatéral pour rejoindre la voie pyramidale et croise la ligne médiane, il se
trouve alors que les hémispheres cérébelleux ont un contr6le homolatéral de la
motricité. (Fig .11)

PALEENCEPHALE

: Pallidum
: Noyau sous-opto-striés

: Noyau rouge
: Faisceau rubro-spinal
: Substance réticulée
: Faisceau réticulo-spinal médian
: Faisceau spino-cérebelleux croise
: Faisceau spino-cérébelleux direct

SO D OO T o

Fig .11 : Schematisation des voies cérebélleuses
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I11.d. ROLE DU CERVELET

Le cervelet (ou petit cerveau) joue un réle extrémement important dans notre vie.
Son réle primordial dans la motricité volontaire, dans la posture, dans le maintien
de 1’équilibre, dans lacoordination des mouvements complexes et dans

leur apprentissage. [32,33 ,34].

-Rdle du cervelet dans les fonctions cognitives : Les auteurs constatent que la
résolution d’un puzzle active trois a quatre fois plus les noyaux dentelés que lorsque
les personnes déplacent les piéeces. [35 ,36]. Cela révele une implication du cervelet,
non seulement dans le controle des mouvements, mais aussi dans les fonctions

cognitives.

-Réle du cervelet au niveau de la parole et du langage : des lésions vasculaires et
traumatiques, de méme que les tumeurs cérébelleuses peuvent entrainer une
dysarthrie cérébelleuse ou ataxique. Cette dysarthrie est un trouble de la réalisation
articulatoire caractérisée par un ralentissement du débit, une articulation imprécise,
[37 ,38].Une altération de la phonation entrainant une voix irréguliére, scandée et
monotone.le role du cervelet ne s’arréterait pas au contrdle de la coordination des
muscles articulatoires. 1l jouerait également un role plus complexe en collaboration
avec le le cortex préfrontal dans la production du langage au niveau du choix et de

la genése des mots.
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V. REVUES EPIDEMIOLOGIQUES:

De nombreux articles traitant des tumeurs cérébrales chez 1’enfant ont des
problemes de classification et des biais de sélection. Les études epidemiologiques
actuelles des tumeurs cérébrales chez les enfants ont comme objectif principal de
trouver les causes de ces tumeurs afin que des mesures préventives soient mises en

ceuvre [39]. Elles sont menées de deux facons :

Des études descriptives révélent l'incidence des tumeurs cérébrales et le taux de
mortalité et de survie associés aux sous-types histologiques et démographiques

caractéristiques.

Des études analytiques comparent le risque des tumeurs cérébrales chez les
personnes avec et sans certaines caractéristiques (études de cohorte) ou comparer
les personnes avec et sans tumeurs cérébrales (études cas-témoins) pour identifier et
évaluer les facteurs de risque possibles, y compris I'exposition aux rayonnements,

aux maladies héréditaires et les syndromes de prédisposition au cancer.

En plus des analyses épidémiologiques, les progrés de la classification moléculaire
de ces tumeurs pourraient fournir une meilleure apercue du réle de la génétique
tumorale dans la progression de la maladie et la sensibilité a la radiothérapie et /ou a

la chimiothérapie.

VI.A-Epidémiologie descriptive

Les tumeurs cérébrales représentent la seconde cause de cancer pédiatrique, aprés
les hémopathies, mais la premicre cause de déces par cancer chez 1’enfant [40] et
elles sont significativement source de morbidité chez les nourrissons et les petits

enfants.

Elles représentent entre 16% et 25% de toutes les pathologies malignes chez
I’enfant [40,41] dont plus de la moitié sont situés dans la fosse postérieure. Chez les
enfants de 1 a 15ans, la répartition de ces tumeurs est a peu pres égale par age alors
Celle qui surviennent chez les nourrissons moins d'un an, représentent environ 10%
de toutes les tumeurs cérébrales chez I’enfant dont la moitié vers les premiers six

mois de la vie.
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VI.A.1l. Gliomes du tronc cérébral:

Les tumeurs du tronc cérébral représentent environ [42]10% des tumeurs cérébrales
chez I’enfant; Le plus commun de ces tumeurs sont des gliomes pontiques
intrinseques diffus (DIPG).

Ces tumeurs sont rarement biopsiées, plutdt diagnostiqué par I'imagerie, avec de
plus de 90% des cas de survie dans les 2 ans.

VI.A 2. Astrocytome pilocytique :

L'astrocytome pilocytique selon 1’Organisation mondiale de la sant¢ [OMS] elle
représente environ 17% de tous les SNC tumeurs chez les enfants. L'incidence de
ces tumeurs varie de 0,7 a 0,9 cas pour 100 000 personnes [43], Bien que ces
tumeurs soient de bas grade, elles ne dégnérent qu’exceptionnellement. La survie
globale a 5 ans est élevée a 97%. [43]

VI.A.3. Médulloblastome :

Les médulloblastomes sont les tumeurs cérébrales embryonnaires les plus
courantes, avec incidence annuelle allant de 0,5 a 1 cas pour 100 000 habitants en
France ; il représente 25% de 1’ensemble des tumeurs du SNC de I’enfant moins de
15 ans. [44, 45)].

Les données récentes suggérent une survie a 1 an est de 52%, 90% et 92% pour les
enfants &gés de 0-1, 1-9, et 10-19 ans, respectivement.

L'analyse moléculaire a identifié quatre sous-types distincts de médulloblastome qui
sont fortement corrélés a la survie. Les enfants avec tumeurs (WNT) avaient une
survie globale de 95% sur 10 ans et ceux avec hérisson sonore(SHH), groupe 3 et

groupe 4 avaient respectivement 51%, 50% et 32% de survie a 10 ans [46].

VI.A.4. Ependymomes:

Les épendymomes constituent environ 10% de toutes les tumeurs cerébrales chez
les enfants. L'incidence est plus élevée avant 7 ans et le taux de survie global a 5 ans
est de 82%. [46].
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VI.A.5. Tumeurs Tératoides Rhabdoid Atypiques (AT/RT):

AT / RT est une tumeur rare du SNC embryonnaire qui survient le plus souvent
chez les enfants <3 ans. [47], L’incidence annuelle varie de 0,07 a 0,14 pour 100
000 habitants. Le pronostic est généralement mauvais, bien que la survie augmente
avec I’age.

VI.A.6. Carcinome du plexus choroide :

Les carcinomes du plexus choroide représentent 1-4% de 1’ensemble des tumeurs
cérébrales chez 1’enfant [48]. La plupart de ces tumeurs (70%) surviennent au cours
de la premiere année de vie, et la survie a 5 ans peut étre <30% (Johnson et al.
2014).

V1.B-Epidemiologie analytiques:

VI1.B.1. Facteurs environnementaux :

Une étude multicentrique européenne a montré un lien significatif entre
I’exposition professionnelle des parents aux hydrocarbures aromatiques
polycycliques et I’augmentation du risque de tumeur cérébrale pour leur

descendance. [49],

VI1.B.2. Facteurs génétiques :

Les tumeurs cérébrales surviennent dans la majorité des cas de maniére sporadique.
Néanmoins 1-3% s’inscrivent dans un contexte de syndrome héréditaire et
malformatif prédisposant. Parmi les syndromes caractérises par la survenue de
différents types de tumeurs dans une méme famille: syndrome de Li-Fraumeni
(astrocytome, PNET dont le médulloblastome, plus rarement épendymome), [50]

syndrome de Gorlin (10% medulloblastome) et syndrome de Turcot.
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V. LA REPRESENTATION CLINIQUE:

e tableau clinique des tumeurs de la FCP chez I’enfant est variable et souvent
insidieux, non pathognomonique mais classique, Les symptdmes sont souvent
liés a des troubles de I’hydraulique du liquide céphalorachidien générant une
hypertension intracranienne (HIC), associée de facon versatile a des signes
neurologiques focaux, liés a la compression ou & 1’envahissement des structures
nerveuses de voisinage par le volume tumoral.
Deux particularités qui sont propres a I’enfant :
-La boite crénienne est extensible avant la fermeture des sutures et de la fontanelle.
-Le cerveau a une plasticité et une tolérance a la compression hors norme, ce qui
explique que les tumeurs intracraniennes de [’enfant sont souvent trés

volumineuses.

VIILLA. SYNDROME D’HYPERTENSION INTRACRANIENNE
VII.A.1. Chez le nourrisson:

-Macrocéphalie :

Une hypertension intracranienne chez le nourrisson va se traduire par une
augmentation anormale de la boite cranienne s’associant a une fontanelle antérieure
tendue, [51] voire bombante, une disjonction des sutures craniennes, une peau du

scalp fine et luisante (particulierement visible en région frontale glabre) avec
turgescence des veines du scalp. 3 : N
g p gdgpoﬁ grafa/f.calﬁ @

-Les vomissements :

lIs font parfois longtemps errer le diagnostic vers des problemes digestifs, ils sont
parfois isolés et sans nausées, survenant essentiellement le matin suivi par une

periode d’accalmie [52].
-Les Signes ophtalmologiques :

-Strabisme interne par paralysie du nerf abducens uni- ou bilatéral(Fig.12).
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Fig.12: Enfant présentant un ependymome
Avec paralysie du nerf oculomoteur externe droit.
Observation cas N° 6

-yeux en « coucher de soleil » allant d’une paralysie de 1’¢lévation du regard a la
forme complete : syndrome de Parinaud (paralysie de la verticalité et de la

convergence), le fond d'eeil reste souvent normal & cette tranche d’age.

VIIL.A.2. Chez les enfants plus grands :

-Les céphalées surtout matinales, souvent déclenchées par un changement de
position et par des efforts.

-Les vomissements : La survenue a horaire fixe : le matin au lever, leur brutalité et
la conservation de I’appétit s’oriente plus vers un probleme neurologique que
digestif. Leur répétition dans le temps et son caractére incoercibles doivent faire
évoquer systématiquement un syndrome d’hypertension intracranienne de I’enfant :
Tout vomissement Dits « en jets » répété est un signe neurologique jusqu’a la

preuve du contraire [53].

-les signes ophtalmologiques : tels qu’une baisse de 1’acuité visuelle due a un

cedéme papillaire souvent retrouvés au fond d’ceil. (Fig.13)

Fig.13:FO : eedéme

papillaire bilaterale
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-""searching nystagmus" (instabilit¢ des globes oculaires) par amblyopie
secondaire a une atrophie optique post-stase veineuse : un signe trés rare du fait de

la possibilité d'expansion de la boite cranienne.

Il peut également survenir une diplopie avec ou sans strabisme en rapport avec une

compression de la sixiéme paire cranienne due a I’hydrocéphalie.

Ces signes peuvent anticiper ceux en rapport avec l'atteinte cérébelleuse d'une

période excédant rarement deux mois. [54]

Une régression des acquisitions motrices : 1l se caractérise par la manifestation de
plusieurs éléments comme la dysarthrie ataxique, I’hypotonie, I’ataxie cérébelleuse
touchant la marche et la station debout. Cette hypotonie cérébelleuse est

responsable de la régression de la marche chez les enfants plus jeunes.

VII.B. LE SYNDROME CEREBELLEUX : un syndrome cérébelleux statique

évolutive oriente vers une tumeur du vermis cérébelleux.

Les difficultés de la coordination latéralisée orientent vers une tumeur de

I’hémisphere cérébelleux correspondant.

VII.C. TROUBLES DE COMPORTEMENT : Une irritabilité et une baisse de
I’interactivité ou de rendement scolaire ; des troubles du sommeil avec inversion du
rythme nycthéméral peuvent également étre un signe d’appel. Ces troubles du chez
les nourissons sont marqués par 1’apathie avec perte du caractére ludique ou au
contraire, une agitation et une instabilité.

VII.D. AUTRES LES SIGNES NEUROLOGIQUES FOCAUX : dépendent de la

localisation de la tumeur. Les plus récurrents sont: [55]

-Hypotonie globale ou axiale [51] avec parfois une exagération des réflexes ostéo-
tendineux (surtout aux membres inférieurs),
-L’hémiparésie : Elle est secondaire a la compression et / ou infiltration du tronc

cérébral dans les tumeurs volumineuses

-La paralysie d’une ou plusieurs paires de nerfs crdniens : S’exprimant par une

diplopie ou un strabisme, une paralysie faciale ou des troubles de déglutition. (Fig.14)
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Fig.14: Enfant présentant un médulloblastome se plaint de troubles de la déglutition
Avec paralysie du grand hypoglosse : Observation N°22

-Les crises comitiales : Plus rarement, la tumeur est révélée une crise convulsive ou

par une perte de connaissance. [56]

-Les signes d’engagement: 1’examen neurologique peut étre normal mais
n’écartant pas le diagnostic maisl’existence de signes d’HIC impose un traitement
d’urgence pour prévenir des engagements cérébraux mortels.

L’apparition d’une raideur de la nugque témoin d’engagement cérébral ; évoluant en
deux temps :

En premier temps par un épisode de torticolis ou de (Raideur douloureuse), (Fig.15)
signant un engagement des amygdales cérébelleuses.

En deuxieme temps par des crises toniques en épisthotonos, rigidité de décébration,

troubles neurovégétatifs et cardiorespiratoires.
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Fig.15: Enfant présentant un volumineux ependymome avec un torticolis -Observation N° 6-

Les types d’engagements observés lors de tumeurs du de la FCP sont:
- L’engagement rétrograde soit ’engagement du culmen cérébelleux dans le

foramen de PACCHIONI.
- L’engagement des amygdales cérebelleuses (occipital) : Les amygdales

descendent a travers le foramen de magnum et compriment le bulbe. Ce type
d’engagement entraine des troubles neuro-végétatifs mortels [57, 58,59]
Altération de [’état général se fait habituellement de fagcon progressive « en tache

d’huile » avec installation des troubles de la conscience.

Ce passage insidieux vers l’aggravation clinique progressive s’accompagne
souvent d’une altération de ’état général ; perte de poids liés aux vomissements
entrainant parfois un état cachéxique retardant la prise en charge chirurgicale et

/ou aggravant la comorbidité/morbidité. [60 ,61]

31



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

VI. BILAN PARACLINIQUE

VI.A. Bilan diagnostic :
VI1.A.1l. EchographieTransfontanellaire (ETF) :
Tant que la fontanelle antérieure est perméable chez le nourrisson, L échographie

transfontanellaire (ETF) permet I’exploration morphelogique et vasculaire du
contenu intracranien (Fig.16). L ’ETF peut étre facilement effectuée au lit de ’enfant
malade ; ne présente aucun caractere invasif. Les sondes doivent étre de petite
section, adaptées a la fontanelle. Pour obtenir une vue de 1’ensemble du contenu
intracranien; une sonde sectorielle de 5 a 8 Mhz est convenable. [63].C’est la
méthode de choix pour faire le premier bilan cérébral si on suspecte une pathologie

tumorale ou malformative dans un contexte d’augmentation du périmétre crénien.

Il est souvent utile de réaliser une exploration complémentaire (IRM. TDM) méme
si ETF est indiquée comme examen de premiere intention et en fonction du contexte
clinique et des résultats de cet.examen on détermine le degré d’urgence de pousser

les explorations complémentaires.

La réalisation d'un doppler pulsé et couleur dans les circonstances de dilatation
ventriculaire d’allure €volutive, permet de visualiser les principaux axes vasculaires
artériels et veineux et de faire une mesure de la vitesse systoliqgue maximale et de
I’index de resistance. Une diminution marquée des vitesses systoliques, ou une
baisse de I’index de résistance artérielle constituent des éléments de mauvais

pronostic témoignant une hausse maligne de la pression intracranienne. [64 ,65].
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*Long. = 7,09 cm

Fig.16 : echographie transfontanellaire montant une Tumeur de la FCP

Avec hydrocéphalie sus tentorielle

VI1.A.2. Tomodensitométrie cérébrale (TDM):

La raison de son innocuité et la richesse des informations qu’elle apporte et sa
facilité d’acces, la TDM (Fig.17) garde une place fondamentale dans le diagnostic
des différentes tumeurs intracraniennes. Bien qu’elle soit actuellement dépassee par
I’IRM, notamment dans I’exploration des tumeurs de la FCP, elle reste d’un grand
intérét ; elle permet de visualiser la tumeur, préciser sa topographie, son volume et
sa densité. [66,67].

A coté de ca, elle permet de voir les conséquences qu’entraine la tumeur dans cette
localisation notamment hydrocéphalie obstructive qui se contraste avec un doute
sur une lésion d’aspect isodense de la FCP qui ne se rehausse pas apres injection du
produit de contraste.

Elle détermine donc; la prise en charge en urgence en cas d’hydrocéphalie et
prophétiser également les chances de résection chirurgicale totale qui sont en

fonction de 1’accessibilité a la lésion et de sa proximité ou non aux zones vitales.
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SAG CRANE SANS
|

Fig.17: TDM cérébrale montant un Processus de la FCP

VI1.A.3. Imagerie par Résonnance Magnétique cérébrale (IRM):
L’IRM cérébrale constitue I’examen incontournable dans I’étude topographique

exacte des tumeurs de la FCP. Les nouvelles séquences notamment la diffusion

participent au diagnostic étiologique et différentiel de ces tumeurs. [68].

C’est I’examen clé qui doit étre demandé devant toute symptomatologie
amenant a suspecter une pathologie de la FCP ou dans le cadre de surveillance post
opératoire de contrdle, a court, @ moyen et a long terme. Elle doit comprendre au
moins une étude dans un plan axial ; frontal et sagittal. Ce dernier est indispensable
a la recherchel’éventuel engagement des amygdales cérébelleuses et détermine le
choix d’accés a la tumeur : Elle comportera des sequences pondérées T1, T2 et/ou
FLAIR. Fig.18
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Fig.18 : A.IRM cérébrale
B.IRM médullaire
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VI1.B. Bilan de métastase :

VI1.B.1.IRM médullaire Imagerie par Résonnance Magnétique cérébrale :

Un complément d’IRM médullaire du névraxe est systématique a la recherche des
métastases méningées [69]. (Suspectées devant des zones corticales nodulaire en
hyper signal T2) et spinales(Fig.17). Il doit étre réalisé en période pré et post-
opératoire immédiate, au plus tard dans les 48-72 heures suivant l'intervention
chirurgicale. Un examen trop tardif n'a pas de valeur car il ne permet pas de
distinguer un reliquat tumoral d'un saignement post-opératoire, voire d'une
cicatrisation post-opératoire. Il s'agira de rechercher un résidu dans la fosse
postérieure et doit comporter une IRM cérébrale sans, puis avec injection de produit
de contraste avec eventuellement des sequences de Flux pour controler la
permiabilité de la VCS.

VI .B.2.Etude du LCR :

L'étude du LCR par ponction lombaire entre le septieme et le quinzieme jour apres
I'intervention chirurgicale a la recherche d’une dissémination méningée avec

cytocentrifugation du LCR et mesure de la protéinorachie. [69]
L'IRM et / ou l'analyse cytologique du LCR ne permettent pas de conclure

définitivement a l'absence de dissémination métastatique et que ces deux

investigations doivent étre systématiquement réalisées.
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VIlI. ASPECTS THERAPEUTIQUES:

L’apport des données para cliniques suffit a porter un diagnostic positif, avec une
forte présomption de la nature histologique de la tumeur en cause. C’est a partir de

leurs résultats que découlera la décision thérapeutique.
1X.1. EVALUATION CLINIQUE PRE CHIRURGICALE: [70].

Dans la plupart des situations, I’anesthésiste a raisonnablement de temps pour
évaluer le patient et programmer d’éventuelles explorations complémentaires.
Parfois, certaines tumeurs se révelent par des signes d’HTIC, alors que leur volume
est déja important. Les traitements anti cedémateux (principalement la
corticothérapie) permettent parfois d’améliorer temporairement 1’état clinique mais
la chirurgie est alors nécessaire dans des délais corrélativement courts, voire urgent

ce qui n’autorise pas une préparation ou des explorations de longue durée.

IX.1.a. Etat général du patient : ’évaluation de 1’état général de I’enfant est
primordiale a la recherche des signes de déshydratation ou , 1’étude de la courbe de
taille & poids permet de reconstinuer le début des symptomes, plus le debut de
cassure du poids est loin plus les signes d’anémies et/ou de dénutritions sont
présent et incitent a les rechercher et procéder a les corriger en préopératoire avant
toute chirurgie de la FCP qui est considérée comme hémorragique et peut provoquer
une hypovolémie considérable responsable d’une hypotension particulierement

préjudiciable dans le contexte neurochirurgical. [71].
IX.1.b. Etat neurologique du patient :

Un des principaux objectifs de 1’évaluation neurologique préopératoire est
I’estimation du risque de décompensation d’une HTIC pour les tumeurs les plus
volumineuses, il permet également d’évaluer 1’importance des dommages

neurologiques et sert de référence pour 1’évaluation postopératoire.
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IX.2. NEUROANESTHESIE

L’objectif de 1’anesthésie au cours de la chirurgie de la fosse cérébrale postérieure
est de procurer au neurochirurgien un accés aisé a la lésion et donc, d’obtenir
une détente cérébrale optimale tout en préservant la perfusion cérébrale :

« On a montré que la pression des écarteurs sur le cervelet est d’autant plus
importante que la lésion est profonde et le cervelet est tendu, et qu’une élévation
de pression au-dessus de 20 mmHg pendant 20 minutes, provoque un
infarcissement du parenchyme sous-jacent ». [70].

L’anesthésie en jouant le role "d’écarteur chimique” permet d’eviter d’abimer le
parenchyme sain par les écarteurs autostatiques.

IX.2.a. L’induction . Agent anésthésique largement utilisés dans les protocoles
classiques est thiopental. L étomidate est utilisé lorsque le risque d’hypotension est
important. Une curarisation profonde est nécessaire pour éviter les efforts de toux

lors de I’intubation et par conséquence une hausse de la pression intracranienne.

IX.2.b. Antibioprophylaxie: La fréquence des infections du site opératoire apres
craniotomie est de 4 % dont 60 % sont des infections profondes (abces cérébral ou
meéningite) [71]. Les facteurs de risque d’infection les plus importants sont surtout
la fuite postopératoire de LCR, et dans la chirurgie en urgence, de durée longue ou

dans les reprises chirurgicales.

IX.2.c. Entretien d’anesthésie: [72] La mise en place de la tétiére a pointe,
I’incision cutanée, la craniotomie, I’incision de la dure-mére ainsi que la fermeture
sont les moments douloureux de I’intervention nécessitant des doses suffisantes
d’agent anesthésique. En revanche, le temps de résection tumorale est non
nociceptif ; ’anesthésie doit alors étre Iégere en évitant tout état de réveil per-
opératoire ; elle cherche a obtenir chez un patient normotendu une valeur de PAM
de 70 a 110 mmHg. L hypocapnie doit étre modérée (PaCO2 30 a 35 mmHg) afin
de garder une bonne réserve et pour ne pas baisser le DSC. L’utilisation des
cristalloides écarte les solutés glucosés au profit du serum salé a 0,9 %. Enfin la
transfusion de concentrés globulaires est justifiée si I’hématocrite s’abaisse au-

dessous de 28 %.
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IX.2.d. Réveil: [70,73] Aprés chirurgie, un réveil rapide permet d’évaluer
précocement 1’état neurologique postopératoire. Ceci permet de détecter plus
rapidement les éventuelles complications neurologiques en temps réel et donc
d’éviter les séquelles liées a une prise en charge retardée. Méme si un réveil précoce
apres neurochirurgie est de principe, certaines circonstances font encore favoriser

un réveil différé.
Les indications a un réveil différé sont :

-Altération préopératoire de 1’état de conscience.

-Chirurgie étendue touchant les nerfs mixtes (les 1Xe, Xe, Xle, Xlle paires
craniennes) ou le tronc cérebral.

-Incident per opératoire avec perturbation importante des systemes respiratoire et/ou
cardiovasculaire.

-Temps opératoire > 6 heures. Le réveil n’est donc plus simplement la fin du
processus d’anesthésie mais une période anesthésique a part entiére conduisant a

une extubation sécurisée du patient.

IX.2.e. L’anesthésie et la position opératoire : [70,74] I’intervention peut se
faire en position assise qui offre des conditions opératoires optimales et un confort

au neurochirurgien. Toutefois, cette position est accablée de complications séveres.

Cette position exige un sujet, plus de 2 ans ( pour les pointe de la tétiere peuvent
tenir) ; en bon état général, sans pathologie cardiaque associée (notamment
I’absence de foramen ovale) et des élements de surveillance habituels de
I’anesthésie générale pour une intervention lourde (sondes : gastrique, thermique,
vesicale, scope, matelas chauffant ou couverture chauffante) ainsi que d’autres
éléments de surveillance particuliersa la position assise : monitoring
hémodynamique complet avec surveillance de la pression artérielle pulmonaire
(PAP ) pression capillaire pulmonaire (PCP) , pression oreillette droite, débit

cardiaque et pression artérielle systémique.
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En effet les risques de la position assise sont :

1/ Le bas débit sanguin cérébral : il est générateur de Iésions ischémiques en cas de
diminution du débit cardiaque ou de la pression artérielle systémique.

2/ L’embolie gazeuse : a n’importe quel instant de [’intervention depuis de
I’incision de la peau, la caniectomie, I’ouverture de la dure-mére et méme en cas
d’arrachment de bridges veines cérébelleuses. A 1’ouverture et a la fermeture, le
chirurgien peut faire une breche dans une veine des differents plan ou la pression est
basse en position assise. Elle passera donc totalement inapergue et plus la pression
veineuse est basse et la veine grosse, plus la quantité d’air empochée dans la

circulation va étre importante et continue.

IX.2.f. Le traitement de I’embolie gazeuse : il est préventif [75,76], Apres
mise en place des moyens de détection continue (mesure de la fraction expirée de
gaz carbonique (FECO2), la prévention consiste a augmenter la pression veineuse
centrale par expansion volumique et combinaison anti-gravité au niveau des
membres inférieurs. Plus la pression veineuse est élevée, plus le risque d’embolie
gazeuse est amoindri. Le chirurgien doit, en outre, faire une hémostase soigneuse
plan par plan, vérifiée par compression des jugulaires réalisée de temps a autre par
I’anesthésiste qui augmente ainsi la pression veineuse (manceuvres de valsalva). Si
une embolie gazeuse se produit, le chirurgien est prévenu aussitot et ’on comprime
les jugulaires a la recherche de la bréche veineuse. Seule I’obturation de celle-ci
peut arréter le processus de migration d’embols, on ne poursuivra 1’intervention que
lorsque la FECO2 et I’hémodynamique pulmonaire et générale sont restituées. Au
cas ou lI’embolie gazeuse se pérennise, il faut savoir interrompre I’intervention
avant que 1’état hémodynamique du patient ne se dégrader completement : il faut
fermer le foyer opératoire et le remettre en décubitus dorsal. Les risques de la
position assise font que les interventions sur la fosse postérieure sont de plus en plus
souvent réalisées en décubitus ventral surtout en absence de moyen de surveillance
trés utiles, 1’usage de la téti¢re a 3 points et la table opératoire dynamique ont bien
amélioré le confort de la position ventrale tant pour le patient que pour le chirurgien

et ’anesthésiste.
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I1X.3. LES ARMES THERAPEUTIQUES

IX.3.1. Traitement médical : Notamment efficace sur ’oedéme tumoral, les
corticoides entrainent une amélioration neurologique spectaculaire mais temporaire.
Leur mécanisme d’action repose essentiellement sur le rétablissement de 1’intégrité
fonctionnelle de la barriére hémato-encéphalique 1ésée. Les antiémétiques oraux et
ou injectables sont utilisés en cas de vomissements. L’équilibre des troubles
ioniques et eventuellement une anémie ou etat de dénutrition est une prérogative du

traitement médical avant toute chirurgie d’exérése tumorale.

1X.3.2. Traitement chirurgical:

IX.3.2.a. Traitement de I’hydrocéphalie. Le traitement de 1’hydrocéphalie est
essentiellement neurochirurgical, Le choix de la technique dépend des

caractéristiques de 1I’hydrocéphalie et de I’habitude du chirurgien. [77]

IX.3.2. a.1. La Ventriculocisternostomie (VCS): [78] Est actuellement la plus
loin utilisée dans traitement des hydrocéphalies obstructives. Elle permet, en outre,
de prélever du LCR pour étude cytochimique et anatomopathologique et dans
quelques cas méme de réaliser une biopsie des lésions exophytiques dans le

quatrieme ventricule via I’aqueduc de Sylvius.

La technique est basée sur utilisation du Neuroendoscope, 0°; 12°et 30°, qui est
introduit dans le ventricule latéral puis a travers le trou de Monroe (Fig.19.A) pour
avancer vers le plancher du troisieme ventricule. La perforation par thermo
coagulation de ce dernier est réalisée juste en arriere du clivus, sur la ligne médiane
entre I’infundibulum et les corps mamillaires (Fig.19.B). L’orifice ainsi créer est
dilatée par une sonde & double ballonnets type Fogarty (Fig.19.C). L’endoscope est
introduit dans la citerne inter pédonculaire pour confirmer I’effondrement de la
membrane de Liliequist (Fig.19.D), qui reste un facteur pronostic important de

succes de I’intervention.
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Fig.19

A: le trou de Monroe

B : les corps mamillaires
C : L’orifice de la VCS

D : dilatation par le ballonnet type
Fogarty

E : Effondrement de la membrane de
Liliequist et mise en evidence le

tronc basilaire et le clivus
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1X.3.2. a.2.la dérivation internes du LCR :
Par mise en place d’un dispositif de drainage définitif ventriculo-péritonéal ou
atriale. Un drainage externe temporaire parfois est un choix dans les situations

d’extrémes urgences ou en cas de méningite. [77,79] (Fig.20)

Dérivations
ventriculaires
internes

’ ~-v’.f 3\ N / 7/

Dérivation ventriculo péritonéale Dérivation ventriculo atriale

Fig .20. Derivations internes (Source : Patient Springe.)
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1X.3.2.b. Exéreése de la tumeur:

L’exérése chirurgicale est la premiére étape essentielle du traitement de ces tumeurs
dont le but est a la fois diagnostique et thérapeutique.

IX.3.2. b.1.Position du malade: L’abord chirurgical de la fosse postéricure
commence par le choix de la bonne position du malade afin d’accéder le plus

facilement a la pathologie.

= La position ventrale : subsiste & des considérations propres a chaque équipe
neurochirurgien/ anesthesite et en cas de contre-indications de la position assise

(Essentiellement la persistance du foramen ovale). [75] (fig.21).

= La position assise [80,81,] est la position de confort pour le chirurgien

(fig.22) car , elle offre de nombreux avantages :

Une meilleure exposition chirurgicale et donc une meilleure résection du tissu
tumoral avec moins de lésions de tissu cérébral avec la capacité de monitoriser si
nécéssaire le nerf facial et/ou le tronc cérébral.

Elle minimise egalement : le saignement opératoire et 1’installation d’cedéme facial
positionnelle.

Mais elle présente aussi certains risques :

-L’hypotension par orthostatisme (lors du passage de la position 1’horizontale le
postion verticale)

-La compression des vaisseaux du cou par flexion exagérée de la téte sur le thorax
pouvant entrainer une ischémie du tronc cérébral.

-L’embolie gazeuse qui peut survenir a tout moment depuis I’incision cutanée

jusqu’a I’ouverture de la dure-mere.
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» Fiche d’Installation position ventrale :
1-Induction en décubitus dorsal
2-Retournement en décubitus ventral apres accord de /’anesthésiste.
3-Le patient est installé :
4- téte sur la tétiere.
5- bras a angle droit avec le corps.
6- thorax et abdomen soulevés a l’aide d’un billot.

Fig.21 : position ventrale

» Fiche d’installation de La position assise

1-Hanche & 902 2-Genou a 30: 3-Coussinets sous les talons.

4-Téte fléchie (a 2 travers de doigts entre le manubrium sternal et le menton)

5-Tétiére de Mayfield aussi haut que possible (Meilleure accessibilité a la jugulaire, a la sonde
trachéale).

6-Inclinaison de la table pour dimunier la hauteur de la téte

7-surlevation des jambes a la hauteur du sinus transverse

g = 3

Fig.22 : position assise

(PHOTOS : Bloc de neurochirurgie Hopital d’enfant Brabois Nancy —France)
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1X.3.2. b.2.Les voies d’abords utilisées :

La voie sous occipitale médiane [84,85] autorise 1’exploration du vermis, du
quatrieme ventricule, de la jonction bulbo médullaire, et de la partie interne des

hémispheres cérébelleux.

La position ventrale ou la position assise sont les plus choisie par I’ensemble des
chirurgiens avec tendance de chacun a I’une ou I’autre position en fonction de ses

habitudes et les moyens anesthésiques qu’ils disposent.

La bonne installation qui offre une bonne vue endocranienne de la FCP, préconise
de fléchir au maximum la téte du patient afin de compenser 1’obliquité de la tente du
cervelet qui masque la partie supérieure et antérieure de la fosse postérieure sans
géner la circulation dans les veines jugulaires. Pour ce fait, on se limite donc a une
demi-flexion de la téte puis on bascule la table vers I’avant, ce qui place la tente du
cervelet dans un plan horizontal voire méme oblique en avant. Certains opérateurs
discutent le choix de position semi-assise surtout en cas de pathologie
supratentorielle associée pour prévenir I’hémorragie supratentorielle plus constatée

dans la position semi-assise.

La craniectomie classique occipitale (Fig.23.A), commence par le forage de deux
trous de trepon ou a la fraise qui seront ensuite réunis a la scie oscillante ou a Os
perdu, la résection osseuse se poursuit en sous occipitale sans aller forcement
découvrir les sinus latéraux, le segment postérieur du trou occipital est enlevé en
progressant de haut en bas. Ce temps osseux expose a des risques d’embolies
gazeuses, le cirage massif des pourtours de la craniectomie est de régle. La dure-
meére chez I’enfant est parcourue d’impotentes veines responsables de déplétion
sanguine non négligeable nécessitant, au cours de 1’ouverture durale de mise en
place de clip vasculaire au fur et a mesure de I’incision. L’ouverture de la dure-mere
(Fig.23.B) expose le vermis et les hémisphéres cérébelleux. L’effraction de la
grande citerne entre les amygdales cérébelleuses assure une bonne déplétion de la
FCP.Un tapis de coton est introduit dans la grande citerne, il fera obstacle a la
contamination des espaces sous arachnoidiens cervicaux par le sang ou par les

fragments tumoraux.
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Fig .23

A .Craniectomie.

B. Ouverture de la dure-mére.
C .Exposition de la tumeur.

D. Exérese de la tumeur.
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IX.3.2. b.2.a. La voie sous occipitale médiane transvermienne :

Dans certaines situations, La tumeur est visible (Fig.23.C) et peut combler la
grande citerne; son morcellement pas-a-pas offre largement 1’espace pour dessiquer
la tumeur du vermis sans forcement le leser et de le soulever doucement pour

progresser dans 1’exérese tumorale (Fig.23.D).

Dans les autres situations, Le vermis est élargi laissant deviner la tumeur sous-
jacente.La dissection de I'arachnoide, permet [I'écartement des amygdales
cérébelleuses et de la face interne des hémispheéres, L’ouverture longitudinale et
médiane du vermis se fera aux microciseaux entre les deux veines vermiennes apres
coagulation de la pie-mére, avec I’aspiration douce et la coagulation bipolaire on
réalise une vermiotomie en profondeur jusqu'a apercevoir la surface tumorale

contrastant avec l'aspect du parenchyme sain du cervelet.

A ce stade, le morcellement de la tumeur est entamé, tant a I’aide de I’aspiration
et la bipolaire tant a la CUSA.L'exérese de la tumeur est réalisée de la superficie
vers la profondeur en évitant de mobiliser la masse tumorale qui peut adhérer au
plancher ventriculaire, Latéralement les limites de la tumeur doivent étre rechecher,
l'utilisation du microscope opératoire facilite cette individualisation et permet
d’exposer les adhérences aux plancher. En effet, des que le plancher du V4 est
visible, un coton est introduit de bas en haut, dans le plan de clivage tumeur-
plancher du V4. De gros fragments peuvent étre alors enlevés a la pince a tumeur,
jusqu'a decouvrir coplétement le plancher, la vacuité de lI'aqueduc est vérifiée.Sa
lumiere peut étre obstruée par une extension de la tumeur, elle sera enleveée laissant
couler le LCR; La résection a ce niveau doit étre poursuivie dans la limite du

raisonnable, sous le contrdle constant des courbes vitales.
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1X.3.2. b.2.b. La voie sous occipitale médiane selon la procédée télovelaire :
L’approche Télovélaire est abondee essentiellement pour palier aux complications

de I’abord profond des tumeurs de la FCP sans recours a la section du vermis. [85]
Cette technique consiste a : [86,87, 88,89]

Ecrater gentiment sous microscope opératoire, les amygdales cérébelleuses de fagon
uni ou bilatérale en dehors pour exposer a la fois la toile choroidienne et le vélum
médullaire inferieur (Fig.24), une microdissection progressive de la toile
choroidienne donnera 1’accéder au plancher et au corps du 4eme ventricule depuis
I’obex jusqu’au I’aqueduc. L'ouverture supplémentaire de la voile médullaire
inferieure permet d'accéder a la moitié supérieure du toit et aux cavités supéro-

latérales du ventricule.

- ‘ . -

Fig.24: fissure cérébellomedullairé selon Albert L. Rhoton
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Les amygdales cérébelleuses (Fig.24) sont doucement rétractées en haut et en dehors
et soutenue par un rétracteur de Greenberg ; ce qui facilite I’ouverture des fissures
cérébéllo-medullaires bilaterales (Fissure télovelaire : Fig.25) amplifiant ainsi le
champ d’accés au quatrieme ventricule. Les membranes transparentes couvrant le
guatrieme ventricule autour du foramen de Magendie sont ouvertes a leur tour avec
des micro-instruments pour visualiser et accéder a la partie postéro-supérieure du

ventricule.

W -
Fig.25: Ecartement des amygdales cérébelleuses selon Albert L. Rhoton

En utilisant cette approche, la section du vermis inférieur est évitée ; donc il
pourrait étre facilement soulevé et rétracté. L’artére cérébelleuse inféro-
postérieure (PICA) (Fig.25) et les veines de chaque fissure cérébello-médullaire
sont préservées (Fig.28). Tissu tumoral logé dans le quatrieme ventricule est
immédiatement visualisé et identifié en regardant le long de la face supérieure

de I’obex.

50



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

Toqsﬂ '

i, *

Rhomboid Lij

k.,

Fig.26: Fissure télovélaire, le cervelet et le 4eme ventricule selon Albert L. Rhoton,
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IX.3.2.c. L’apport de I’endoscope : [90,90,92] : C’est un nouvel outil pour le
neurochirurgien dont le role majeur est de mettre en évidence I’anatomie initiale
sans avoir besoin de disséquer ou de rétracter. Elle a trouvé un regain d’intérét ces
derniéres années dans le traitement simple et efficace des hydrocéphalies
obstructives. Cette méthode peut étre utilisée pour la visualisation et biopsie de
certaines tumeurs de la FCP via I’aqueduc de sylvius; mais la possibilité de
résection tumorale reste limitée et particulierement difficile en cas de tumeur
d’aspect hémorragique. Cependant, il est egalement utile comme a la recherche de
reliquats tumoraux projetés hors champs de vision du microscope opératoire.
1X.3.2.d. Piéges et complications de la chirurgie :

IX.3.2. d .1. Les lésions vasculaires (sinus transverse et sigmoide) : [95] elles
peuvent étre a l’origine de pertes sanguines consequentes spécialement chez
I’enfant dont la masse sanguine est si réduite. L hémostase soigneuse et rapide doit
étre réalisée, des cotons doivent étre mis en place au niveau du foyer opératoire et
du plancher du v4 en per-procédural afin de prévenir la survenue d’une
hydrocéphalie obstructive en période péri-opératoire par un caillot sanguin.

IX.3.2. d.2.Fuites du LCR : [95] Représente la complication la plus fréquente
aprés une chirurgie de la FCP, c’est pourquoi on doit s’attacher a effectuer une
fermeture de la dure mére en fin d’intervention avec application de la colle
biologique surtout si le patient n’a pas bénifici¢é auparavant de traitement de
I’hydrocéphalie.

1X.3.2. d.3.Pseudo méningocéle (chignon) : est la conséquence de fuite de LCR a
travers un pertuis de la dure mére. Cette collection représente une menace majeure
pour I’intégrité cutanée avec risque de désunion cicatricielle et d’infection.

IX.3.2. d.4.Paralysie des nerfs craniens: [96] est 1'une des comorbidités
rapportées apres la chirurgie de la FCP. Une paralysie des nerfs créniens peut
résulter d’une rétraction nerveuse per-opératoire trop agressive, d’une lésion directe
ou d’un vasospasme des arteres cérébelleuses. Une atteinte des nerfs occulomoteurs
3,4 et 6 est a I’origine une diplopie et une lésion du V1 est & ’origine d’une

ulcération cornéenne. Une baisse de I’acuité auditive peut étre retrouvée en cas
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d’atteinte du vestibulo-cochléaire. Des troubles de la déglutition peuvent étre aussi

observés dans d’atteinte des nerfs mixtes.

IX.3.2. d.5.Troubles moteurs: [96] Les difficultés motrices principalement
rencontrées dans les suites du médulloblastome sont : une ataxie (incoordination des
mouvements volontaires avec conservation de la force musculaire), une dysmétrie
(exécution des mouvements sans mesure dans le temps et dans l'espace), des
troubles du tonus, une hémiplégie, une parésie ainsi que des troubles de la

coordination fine.

IX.3.2. d.6.Mutisme cérébelleux : [96, 97,98] est un phénoméne relativement
fréquent, caractérise par une perte totale mais transitoire du langage. La particularite
de ce mutisme, est qu’il survient suite a une période de latence post-opératoire qui
varie de quelques heures a sept jours, selon Turgut. Il est lié a des lésions des
noyaux dentelés et Les connexions myélinisées entre le cervelet et les structures
cérébrales encore immatures chez [D’enfant, notamment les voies dento-

thalamocorticales, reliant les noyaux dentelés, le thalamus et le cortex.

IX.3.2. d.7.Dysarthrie cérébelleuse : [99] Lésion du cervelet et des voies
cérébelleuses qui affectent la coordination et le contrdle des muscles de la
phonation réalisant une élocution irréguliere et anormalement lente : c¢’est une voix

bitonale, scandée. (Test de chuchotement impossible).

I1X.3.2. d.8.Troubles psychoaffectifs : [99,100] des troubles comportementaux et
émotionnels. Une labilité émotionnelle, une lenteur, une anxiété, une attitude
négative, une inhibition et une irritabilité affectant la scolarité de I’enfant et son

devellopement relationnel avec son environnement

Rapport- gratuit.com @
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VIIl.  LABIOLOGIE MOLECULAIRE ET LES PRINCIPALESFORMES
ANATOMOPATHOLOGIQUE DE LA FCP :
Le diagnostic de tumeur cérébrale repose sur la clinique, la neuro-imagerie |,

I’histopathologie et la biologie moléculaire. La classification des tumeurs cérébrales
a eté récemment modifiée par les découvertes de nouvelles voies de signalisations
moléculaires, assez différentes en pathologie pédiatrique. L’oncogéne des tumeurs
de P’enfant et de 1’adulte jeune parait secondaire aux mutations des genes codant
quelques histones.

X.1.Astrocytome : Au niveau immunohistochimique, il n’existe pas actuellement,
de biomarqueurs spécifiques permettant une distinction fiable entre les phénotypes
astrocytaire et oligodendroglial. L’anticorps dirigé contre la Glial Fibrillary Acidic
Protein (GFAP) peut apporter une aide diagnostique, le marquage observé dans les
oligodendrogliomes est dit " en cadre " alors qu’il est diffus dans les astrocytomes
(Fig.27). L’anomalie génétique classiquement retrouvée dans les astocytomes est la
délétion du bras court du chromosome 1 associée a la délétion du bras long du
chromosome 19 (codélétion1p/19q). Cette anomalie génétique caractérise environ
80 % des oligodendrogliomes (grade Il et I11). [101] La présence d’une codélétion
1p/19q est non seulement un biomarqueur diagnostique (diagnostic différentiel
astrocytome - oligodendrogliome) mais également pronostique et thérapeutique. La
présence d’'une codélétion 1p/19q est un facteur de bon pronostic et est prédictive
d’une meilleure réponse a la chimiothérapie de type PCV (procarbazine, lomustine

et vincristine).
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Fig.27: Astrocytome pilocytique Discrete augmentation de la vascularlsatlon

Avec hypertrophie endothéliale 'Sans prolifération endothélialeini.zone de nécrose.
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X.2.ependymomes :
L'immunohistochimie permet de déterminer [I'existence de I'expression

intranucléaire de la caténine, qui est de bon pronostic. Les études en biologie
moléculaire doivent rechercher I'existence d'amplifications des oncogénes C-Myc et
N-Myc qui sont de pronostic défavorable et le plus souvent rencontrées dans les
formes anaplasiques/grandes cellules. [102]

Ils sont caractérisés par une trisomie 19, souvent associée a une délétion du

13q21 31- 3_1 2 et trois cop[e‘s.de 11g13.3-13
SR e
RO C3L 1}

Flg 28: Ependymome Aspectd rosettes perlvasculaife

Au cours des dix derniéres années, on a constaté que les épendymomes sont en fait
hétérogenes et peuvent étre classés comme des sous-types distincts en fonction de
I'age du patient, le siége de la tumeur et des altérations chromosomiques [103].
Etant donné que la relation entre le grade tumoral, I'aspect histologique et le
pronostic est treés controverseée et que les tumeurs du méme type histologique
présentent souvent des expréssions cliniques variables, il est impératif de conclure
que l'étude de la biologie moléculaire est d'une importance extréme [104]. Les
caractéristigues moléculaires de chaque épendymome sont spécifiques de la
localisation de la cellule souche neurale dont il est issu. L’épendymome pédiatrique
présente globalement un nombre d'aberrations chromosomiques inférieur a celui de
I'adulte (3,8 vs7,5). Le pronostic est mauvais dans les formes PF-EPN-B qui
affectent plut6t I'adolescent et le jeune adulte de sexe féminin.Le pronostic est
meilleur que dans les formes PF-EPN-A dont certains auteurs optent pour

I'abstention de radiothérapie en premiere intention si I'exérése est complete.
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X.3.Médulloblastomes :

Un grand progres a été réalisé concernant les médulloblastome, une analyse
soigneuse selon différentes méthodes de biologie moléculaire a permis de préciser
la tumorigenése embryonnaire des medulloblastomes et de réaliser des
classifications moléculaires qui ont évolué au cours de ces derniéres années. Ainsi,
la croissance normale du cervelet réclame I'activation de voies de signalisation
dont la voie sonic hedghog(Shh) et la voie wingless(Wnt) [105] Une mutation sur
ces voies entraine le deéveloppement d'un sous-type de médulloblastome, Shh,
essentiellement localisé au niveau du 4eme ventricule, et Wnt généralement localisé
dans les hémisphéres cérébelleux.

Le diagnostic de médulloblastome repose sur la mise en évidence de petites cellules
arrondies ou parfois fusiformes, trés basophiles, au rapport nucléo-cytoplasmique
¢levé, a I’activité mitotique intense, parfois arrangées en rosettes et pseudorosettes
de Homer-Wright, caractérisant 1’origine neuro ectodermique [106,107 ,108].
(Fig.29).

La classification WHO (World Health Organization) de 2007 classe le
médulloblastome dans les PNET, et distingue cing sous-types histologiques [109]
‘(tableau 1)

= La forme classique composée de cellules aux noyaux hyperchromatiques, et
moins de 40% de pseudo-rosettes de Homer-Wright.

= La forme desmoplasique nodulaire caractérisée par d’abondantes fibres de
collagene ou de réticuline. Les nodules correspondent a des zones de
maturation neuronale. Elle survient surtout chez les tres jeunes enfants avec
une localisation vermienne mais également chez 1’adolescent ou le jeune
adulte, alors localisée dans les hémispheres cérébelleux. Le pronostic est tres

bon chez les jeunes enfants [110]
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Deux formes agressives appelées médulloblastome anaplasique (5% des
cas) et a grandes cellules (2 a 4% des cas) qui ont beaucoup de
caractéristiques analogues, particulierement des cellules contenant des
grands noyaux ronds et/ou pléiomorphes, de larges plages de nécrose, un
index mitotique élevé et une grande proportion de cellules en apoptose. Leur
pronostic est plus péjoratif [111].

Le médulloblastome a nodularité extensive qui survient surtout chez les trés
jeunes enfants. [112].

Fig.29 : médulloblastome classique :
Croissance tumorale diffuse, différenciation
Cellulaire pauvre et cytoplasme minime.
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Tableau : 1 : Classification des médulloblastomes basée sur la biologie moléculaire

Wnt (15%) Shh (25%) Groupe 3 Groupe 4
Histologie | Classique, rare, Classique, grandes Classique, grandes Classique, grandes
grandes cellules/ cellules anaplasiques | Cellules/anaplasique | Cellules
Anaplasique /nodulaire /anaplasque
Metastase | Rares Peu fréquentes Treés fréquentes fréquente
-Bon chez le NRS
pronostic | Trés bon -Intermédiaire chez Mauvais intermédiaire
les plus Agés
Génétique Amplification de Amplification de
MYC MYC et CDK6

Actuellement sur le plan pratique, au terme des bilans pré- et postopératoire, on
distingue en fait deux formes : les medulloblastomes a risque standard et les

médulloblastomes a haut risque [62, 17, 86] : Tableau 2

Tableau : 2 les formes de médulloblastomes

Age supérieur a 3 ans

Exérese totale ou subtotale (absence de reliquat tumoral
Identifiable en imagerie postopératoire précoce).

Les médulloblastomes a

« Risque standard »

Absence d’envahissement métastatique (dans le liquide
Céphalorachidien ou neuroméningé)

Absence de caractere histologique anaplasique

Age inférieur a 3 ans

Reliquat tumoral mesurable.
Les médulloblastomes a

« Haut risque » Et/ ou existence de caractére histologique anaplasique

Et/ou existence de métastases sus tentorielles ou le long de
I'axe spinal. Et/ou présence d'un envahissement du LCR
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X.4.Atypical Teratoid/Rhabdoid Tumor (AT/RT) AT/RT
C’est une tumeur rare du SNC qui survient le plus souvent chez les enfants. Dans

I'ensemble, la survie médiane se situe généralement entre 6 et 18 mois. Cette tumeur
est généralement plus fréquente chez le sexe masculin. Une approche diagnostique
systématique pour AT / RT n'était pas courante avant 2005; Avant cela, ces tumeurs
étaient souvent mal classées, principalement sous forme de médulloblastome ou de
PNET. [113]

L'ATRT est une tumeur embryonnaire maligne (grade 1V de 'OMS) contenant

des cellules rhabdoides, mais dans 90% des cas, elle présente également des
composants disparates de petites cellules embryonnaires, mésenchymateuses et
épithéliales (figure 30). Ces cellules expriment I'antigene membranaire épithélial
et présentent fréquemment une activité mitotique abondante. Les composants
épithéliaux de ces tumeurs peuvent suggérer a tort un tératome. Cependant,
contrairement au tératome, I'ATRT est négatif pour les marqueurs de cellules
germinales .De méme, les composants a petites cellules de I'ATRT peuvent

suggeérer un médulloblastome ou d'autres tumeurs embryonnaires. [114]

Fig.30 : Tumeur atypique tératoide / rhabdoide.
La microscopie a I'hématoxyline et a I'éosine, avec ses Composants : petite cellule
embryonnaire et cellule épithéliale et mésenchymateuse
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I1l. DESCRIPTION DE LA RADIOTHERAPIE DES TUMEURS DE
LA FCP

Pendant prés de 50 ans, I’irradiation craniospinale (ICS) a présenté le seul
traitement de premiére intenstion ou de soutien post chirurgical de certaines formes
malignes de tumeurs de la FCP ,Comme le médulloblastome , tumeur tres
radiosensible et connu par sa dissémination a 1’ensemble du névraxe comme les
ependymomes et exceptionnellement , de ce fait, I'ICS , reste, aujourd’hui encore,
I’un des traitements de référence dans la prise en charge de ces tumeurs .ce pendant
compte tenu des morbidités inhérentes aux radiations ionisantes , les modalités de

réalisation de la radiothérapie sont parfaitement adaptées a I’enfant .[115,116]

Le chalange thérapeutique vise a améliorer I’index radio thérapeutique par choix de
volume et de la technique pour réduire la dose totale recue par le parenchyme sain
en prévention des séquelles neurocognitives et pour tout I’organisme en prévention

du risque de cancer secondaire radio-induit.

1. Volume cible :

Dans le cadre des tumeurs a tendance métastatique, les volumes cibles sont
I’ensemble du systeme cérébroméningé de 1’encéphale en totalité jusqu’au cul de
sac dural avec un complément de dose sur le lit opératoire. [117]

2. La dose : La dose appliquée aux volumes cibles est exprimées en Gray ( gy)
.actuellement, les protocoles d’irradiation craniospinale classique délivrent 54 grays
en 30 fractions de 1.8 gy sur le lit tumoral et 25 a 36 gy en 12 a 18 fractions sur
I’encéphale et 1’axe spinal.

Chez les I’enfant plus de 5 ans, atteint d’une tumeur a tendance métastatique,
I’irradiation craniospinale est systématique en préventive. C’est une irradiation
complexe, elle concerne un grand volume et nécessite 2 ou 3 segments
d’irradiations, ce qui oblige la nécessité de calculer les jonctions entre ces segments
afin de ne pas prendre de risque de sous ou surdosage le long de I1’axe

spinal.[117;118,119]
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Fig.31.A: illustrant la position du malade et le calcul des zones de jonction pour une
irradiation spinale optimale .mises a disposition par madame le Dr Alapetite institut
Curie, paris
3 : Fractionnement : Le principe de fractionnement justifie a ne pas délivrer la
dose tumoricide en une dose unique mais a la partager en plusieurs fractions
similaires séparées d’intervalle de temps (plusieures heures). Ce laps de temps
entre les 2 fractions permet d’engendrer les phénomenes de réparation cellulaire,
tant au niveau des cellules normales que tumorales mais cette capacité de
réparation est nettement affaiblie pour les cellules tumorales (loi de Bergonie et

tribondeau). [120,121]

4 : Délai : 11 apparait que le délai de réalisation de I’irradiation aprés la chirurgie
est un facteur essentiel du pronostic et de 1’efficacité du traitement. Pour espérer

des résultats optimaux, le délai ne doit pas dépasser 90 jours. [119]

La chimiothérapie peut étre intercalée apres la chirurgie et avant I’irradiation
dite en «sandwich» mais un 1’étude menée par la société internationale
d’oncologie pédiatrique SIOP Il rapporte que mois de bons résultats dans ce
cas car les polytoxicités induites par la chimiothérapie entrainant un retard a

I’instauration de 1’irradiation.
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5-La dosimétrie : C’est le temps de 1’étude de la distribution de la dose dans le
volume cible. Avant de débuter I’irradiation, différentes étapes sont nécessaires,
afin d’aboutir a la dosimétrie. La réalisation d’un systéme de contention, plus
confortable possible, est indispensable afin d’assurer la reproductivité
quotidienne du traitement .lorsque 1’enfant n’est pas coopérant, une anesthésie
générale peut étre nécessaire ce qui représente une contrainte organisationnelle

non négligeable.[122]

Un scanner dosimétrique de repérage sera réalisé, sur le quel, grace a un logiciel
specifique, le radiothérapeute va pouvoeir dessiner les volumes cibles, 1’énergie
et le nombre des faisceaux, afin d’optimiser la dose délivrée aux volumes cibles

tout en épargnant aux mieux les organes sains de voisinage.

Fig.31 (B, C): Illustrant la position du malade et le systéme de contention
Mise a disposition par madame le Dr Alapetite institut Curie, paris

Fig.31.D: Delinéation des volumes cible et les structure critiques
Mise a disposition par madame le Dr Alapetite institut Curie, paris
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6 : les effets secondaires de la radiothérapie :

6. a.la toxiciteé aigue : [123]

Le radiothérapeute assure durant toute le periode du traitement, une consultation
hebdomadaire pour gestion des effets secondaires aigus.

Les nausées et les vomissements dominent le tableau et sont assez controles par la
réception d’anti-émitiques.

Perte de poids important avec anorexie sollicitent parfois une alimentation entérale
par une sonde naso-gastrique.

La recherche d’une eventuelle leucopénie par Numération plaquettaire

hebdomadaire qui nécéssite et parfois le recour a la transfusion.

6. b. la toxicité retardée : [124, 125,126]

Les séquelles endocriniennes : déficit hormonal en STH survenant au dela de la 1°
année suivant la radiothérapie entrainant les troubles de la croissance. Elles
surviennent avec les doses superieures a 25-30 Gy, les autres axes hormonaux

sont plus résistants (50-60 Gy).

Les déficiences intellectuelles et cognitives : d’apparition tardive (3 ans et plus) et
s'aggravent avec le temps : diminution des capacités intellectuelles, troubles du
comportement, des difficultés d'apprentissage et d’attention, des troubles de
I'écriture et de la lecture, Ce qui a pour conséquences retard scolaire et difficulté

d'insertion sociale.
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IV. LA CHIMIOTHERAPIE APPLIQUEE DANS LES TUMEURS DE LA FCP

La chimiothérapie est entrée dans I’arsenal thérapeutique des tumeurs cérébrales au
cours ces deux dernieres décennies pour améliorer le pronostic. Son intérét réside
dans la limitation des indications de la radiothérapie ou la réduction les volumes
cibles et des doses délivrées afin de garantir une qualité de survie de I’enfant sans
effects indésirables liés a la radiothérapie [127 ,128]. Cette chimiothérapie peut étre
délivrée en pré, per ou post-radiothérapie [129] La voie de son administration peut

étre voie systémique ou intrathécale.

Chez l’enfant, D’activité de la chimiothérapie a été incontestable dans les
médulloblastomes et les tumeurs neuro-ectodermiques primitives (PNET), les
tumeurs germinales et a moindre degré, dans les ependymomes et les astrocytomes
malins. Les meilleurs taux de réponse ont été obtenus par des poly chimiothérapies

telles que« huit drogues en un jour », [130], « étoposide-cisplatine », [131]

« étoposide-carboplatine » [131] ou MOPP [131]

Une association radio-chimiothérapie a permet d’augmenter le taux de survie,
diminuer les doses d’irradiations prophylactiques de 35 a 25 gy chez les patient a
risque standard et de reculer voire supprimer la radiothérapie chez I’enfant de

moins de 5 ans a risque standard. [132]

Les stratégies thérapeutiques dépendent de 1’a4ge de I’enfant, du stade d’évolution de
la maladie, de la qualité de I’exérése chirurgicale et des résultats de la biologie

moléculaire. [133]

Concernant les enfants de moins de 5ans pour les quels les enjeux cognitifs des
séquelles post-radiques sont majeurs : 1’essai prospectif de la société frangaise
d’oncologie pédiatrique (SPOP) démontre qu’on peut obtenir des taux de guérison
satisfaisant chez les enfants moins de 5 ans traités par chimiothérapie ciblée seule
notamment les médulloblastome type desmoplasique sur voie d’activation Shh.
[134, 135,136]
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Pour les enfants plus de 5 ans: de risque standard (pas de résidu tumoral post
opeératoire dans le cas de médulloblastome, sans métastases avec marqueurs
biologiques favorables, le traitement repose sur la poly chimiothérapie succedant la
radiothérapie, on obtient grace a ce protocole des survies de 1’ordre de 80 %. [137,
138,139 ,140]

La chimiothérapie est également 1’une des secules options thérapeutiques a notre
disposition dans la prise en charge des rechutes tumorales ou les résistances aux
traitements initiaux. [141, 142,143 ,144].

V. LES PERSPECTIVES DE L’IMMUNOLOGIE ANTI TUMORALE

| & concept d’un traitement d’immunothérapie anti tumorale est basée sur
I'nypothése que les tumeurs pouvaient étre considérées comme des intrus
"étrangeres" et qu'a ce titre il serait possible d'utiliser des préparations immunitaires
contre elles. [145] Cette idée a fait ’objet de beaucoup de recherches depuis la fin
du 20°™ siécle et ce en lien avec les avancées des connaissances fondamentales en
immunologie. [146,147].

L’enjeu de cette thérapie est de savoir sur quels facteurs immunologiques agir pour
déclencher une réponse immunitaire adéquate contre la tumeur, tels que des
médiateurs moléculaires de la réponse immunitaire (cytokines, chemokines) ou
encore sur la manipulation ex-vivo de certaines cellules immunitaires tel que les
Lymphocyte (LT) ou les cellules présentatrices d’antigene (CPA). [149]

Il est clair que le premier systeme mis en défaut dans le développement des tumeur
est un systtme de biologie cellulaire résultant de 1’incapacité de réparer des
anomalies génétiques et d’induire une apoptose programmée ; (Ui regroupe un
ensemble de processus de mort cellulaire physiologique permettant a I'organisme
d'éliminer les cellules non desirées ou endommagées ou potentiellement
dangereuses .[150]

Le développement d’une tumeur n’est pas uniquement la conséquence d'une
prolifération cellulaire excessive mais résulte aussi d'un désequilibre entre la

prolifération et la mort cellulaire [151 ,152]
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L’interaction entre le systeme immunitaire et la cellule tumorale ‘selon la Théorie
de Robert Schreiber’, peut conduire a: I’Elimination de la tumeur par le
phénomeéne de phagocytose ; a un état d’Equilibre (maitrise de la prolifération des
cellules tumorales sans les éradiquer) ou a un Echappement de la cellule tumorale
au contr6le immunologique. [153] Cette derniére phase est la seule visible
cliniguement, ce qui conduit a penser que le systtme immunitaire est devenu
inefficace pour contréler la croissance tumorale ; ce que le confirme 1’augmentation
de la fréquence de certains cancers observée au cours de différentes situations
cliniques associées a un déficit immunitaire de type cellulaire touchant les
lymphocytes T [154]. Dans la majorité des cas, les cancers retrouvés dans ces
populations de malades sont associés a des virus [sarcomes de Kaposi et herpes
virus de type 8, lymphomes et EBV (Epstein Barr Virus), cancers du col de 1’utérus
et papillomavirus]. L’incapacité de 1’organisme atteint de déficit de I’'immunité
cellulaire a éliminer ces virus et leur persistance prolongée chez 1’hote

favoriseraient le développement de tumeurs.

Des régressions spontanées partielles ou complétes de certaines tumeurs ont été
observées chez 1 a 2% des patients atteints de cancer du rein ou de mélanome. Une
réaction lymphocytaire T cytotoxique dirigée contre les cellules tumorales a éte
démontrée dans certaines situations cliniques privilégiées, suggérant fortement leur
implication dans la régression de ces tumeurs. Certains travaux ciblés ont montré La
Corrélation entre la présence d’un infiltrat immunitaire tumoral par lymphocytes T-
CD8 mémoire et le bon pronostic clinique des tumeurs, d’une fagon générale, la
composante immunitaire intra-tumorale peut constituer un nouveau type de
biomarqueur complémentaire des marqueurs conventionnels directement associes
a la cellule tumorale. [155,156,157](Fig: 41)
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VI. IMPACT PSYCHOLOGIQUE DES TUMEURS DE LA FCP :

Quand une tumeur de la fosse postérieure est diagnostiquée chez un enfant, il se
trouve que toute sa famille soit perturbée. L’annonce de telle pathologie grave et
rapidement évolutive, doit respecter les éléments fondamentaux d’une information
médicale « loyale, claire et appropriée » mais également progressive et paralléle aux

démarches diagnostiques et thérapeutiques proposees.

L’annonce d’une vérité médicale implique 1’adhésion des parents qui se retrouvent
effondré par le choc psychologique et que ne souhaite entendre que de bonnes
nouvelles. La capacité de la famille pour répondre a ces défis peut influencer la
maniére dont l'enfant faire face a la maladie d’ou la nécessité de prise en charge

psychologique de famille en méme temps. [158]

La spécificité de la neurochirurgie chez I’enfant, c’est de convaincre la tutelle de
I’enfant malade (les parents) ; qui peut redouter de I’inefficacité des soins voire
I’absence de soins complémentaires ; des démarches de soins proposées depuis le
diagnostic ; Dans ce contexte, le contenu des informations et la maniére de les

divulguer demeurent un défi pour le neurochirurgien.

Une autre particularité des tumeurs de la FCP par rapport aux autres localisations
tumorales, est I’atteinte neurologique fonctionnelle voire vitale directement
engendrée par la tumeur elle-méme ou par les complications potentiellement liées
aux differentes armes therapeutiques proposees ; Ce qui génére une anxiété plus

importante chez les parents et la plus part des grands enfants.

Le ressenti de succession d’annonces, depuis la suspicion de tumeur jusqu’a la fin
du traitement ; par le médecin et son equipe soignante , comme pour le patient,ses
parents et toute sa famille peut mal se passer et s’avérer traumatisante aussi bien
par le medecin qui se trouve incapable de controler 1’evolution de la maladie et les
parents qui restent dans le deni d’incomprehension inconsciente et perplexe surtout
dans les cas familiaux ( cavernomes) , ou la peur de transmettre (ou d’avoir
transmis) la maladie a ses enfants est souvent dur et associée a un sentiment de faute

extréme ;alors que la place de la famille est primordiale dans le suivi des patients
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atteints de tumeurs cérébrales malignes , autant que la necessité de les aider a

organiser leur fin de vie dans les extermes situations. [159]

Le travail qui doit étre mené par un neuropsychologue ou pedopsychiatre consiste
donc a dresser le profil neuropsychologique de 1’enfant ou 1’adolescent qui présente

un syndrome neurologique ou deficit neurocongnitif pré ou post thérapeutique.

Le but de ce volet neuropsychologique est de signaler la nature des fonctions
atteintes ou préservées et de dégager le style cognitif favorisé par I’enfant. A la suite
de son évaluation. Le neuropsychologue doit identifier les nécessités particulieres
de I’enfant a partir de ses observations cliniques et d’exposer 1’impact probable des
fonctions perturbées de 1’enfant touchant aussi bien 1’apprentissage que la vie
quotidienne, de mettre en forme les fonctions préservées qui peuvent étre utilisées
pour compenser les déficits et de suggérer des mecanismes de compensation pour

aider I’enfant a mieux s 'adapter avec les taches académiques et quotidiennes [160].
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|. DEUXIEME PARTI

ATERIELS ET METHO
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XV.A. PROBLEMATIQUE :

Fréquemment localisées au niveau de la fosse cérébrale postérieure chez
I’enfant, les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure repreésentent la deuxieme
cause de déces apres les leucémies, parmi les affections malignes pédiatriques.
Le délai diagnostic des tumeurs cérébrales est I’un des plus longs des cancers de
I’enfant, allant en médiane de 1 a 5 mois [2-3]. Ce délai, signalé depuis de
longues années, est incriminé dans la mortalité précoce dans les cancers chez
I’enfant [5].

Dans la majorité des cas, la chirurgie constitue la premiére étape de la prise en
charge thérapeutique, elle permet un diagnostic histologique certain et au
maximum une exérese tumorale compléte. L'association fréquente avec
I'nydrocéphalie et les options pour sa prise en charge avant, pendant ou apres la
chirurgie ont donné lieu a des controverses importantes au cours de ces derniéres

années, et un consensus est encore loin d'étre obtenu.

Les formes anatomopathologiques des tumeurs de la FCP sont complexes et
multiples ; elles varient entre des formes plus agressives qui ont tendance vers la
malignité et a la dissémination (médulloblastome ; ependymome) et d’autres
formes moins agressives astrocytomes pilocytiques qui ne se dégénérent que
trés exceptionnellement [7] et des formes bénignes plutdt curables (cavernomes,

kystes epidermoides...).

L’attitude thérapeutique est considérablement modifiée en fonction de chaque
forme histologique et s’adapte avant tout avec les paramétres d’age et 1’état
général de ’enfant. Au cours des dernieres années, nous avons assisté¢ a des
progres impressionnants dans la biologie moléculaire de certaines lésions
tumorales notamment le medulloblastome, permettant [I'identification
pronostique de sous-groupes trés différents précédemment traités avec les
mémes protocoles. Avec cette nouvelle approche, nous serons en mesure
d'adapter trés précisément le traitement afin d'éviter des protocoles inutiles qui
mettent en jeu le pronostic et la qualité de vie des patients a moyen et a long

terme.
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La révolution de I’'imagerie du systéme nerveux central et les avancées
constatées en biologie moléculaire ont considérablement contribué a
I’amélioration du pronostic. Le travail en équipe multidisciplinaire fiable n'est
pas simplement une option a choisir mais une véritable obligation de la prise en

charge conformes des patients.

Nous voulons, par cette étude evaluer la prise en charge des patients d'ages
pédiatriques atteints de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure pris en charge
au niveau du Service de Neurochirurgie EHU d’Oran entre 2014 et 2016 et de

déterminer les particularités thérapeutiques et évolutives de cette pathologie.

Nous voulons egalement déterminer les conséquences des délais diagnostics sur
la gravité immédiate et la survie de ces patients et evaluer en meme temps
I'apport attendu de la voie chirurgicale dite "Télovélaire™ pour améliorer la

morbidité postopératoire chez ces enfants.

XV.B. OBJECTIFS DE L’ETUDE

XV.B.1. Objectifs principaux :
o Evaluer la prise en charge des patients d'ages pédiatriques atteints de
Tumeurs de la FCP.

o Déterminer les particularités thérapeutiques et evolutives de cette pathologie.

XV.B.2. Objectifs secondaires :
e Décrire Les conséquences des délais diagnostics sur la comobidite-mortalite
e L’apport attendu de la voie chirurgicale dite " Télovélaire™ pour améliorer la

morbidité postopératoire.
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XV.C. MATERIELS :
XV.C.1. Type d’étude :

I1 s’agit d’une étude prospective descriptive et evaluative de 45 cas de tumeurs de la
fosse cérébrale effectuée dans le service de Neurochirurgie de ’EHU sur une durée
de deux ans entre octobre 2014 et octobre 2016.

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

préetablies (Annexe 1) :

XV.C.2. Population

XV.C.2.a. Les criteres d’inclusions :

-Tout patients sans distinction de sexe, age de 0 a 15 ans atteint de tumeur cérébrale
siégeant au niveau de la FCP confirmé par les criteres sus cités et opéré dans notre
service de Neurochirurgie de I’EHU d’Oran.

-Tout patient atteint de tumeur de la FCP diagnostiquée et traitée dans un autre
service de neurochirurgie puis orientés a notre niveau pour complément chirurgical.
XV.C.2.b. Les critéres d’exclusions : tout patient présentant de :

-Tumeur au niveau du tronc cérebral.
-Tumeur siégeant a la fois en sous et sus tentorielle.

-Tumeur siégeant exclusivement au niveau de I’angle pontocérébélleux.

XV.D. METHODES:
XV.D.1. Les démarches diagnostiques:
La majorité des patients de notre série nous ont été orientés avec un diagnostic de

tumeur de la fosse cérébrale postérieure et ont bénéficié :

-Un interrogatoire pour préciser le début des signes fonctionnels, la notion de

néoplasie familiale et la notion de consanguinite.

-un examen clinique minutieux (Examen général et neurologique y compris Bilan

visuel complet et au minimum un FO).

-Le bilan radiologique comporte une Tomodensitométrie (TDM) cérébrale, avec la
quelle la quasi-totalité des malades de notre série ont été recu avec cet examen ; un
complément d’Imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale et médullaire

est toujours demandé avant la chirurgie d’exérése tumorale.
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XV.D.2. Les démarches thérapeutiques :

XV.D.2.a. Le traitement meédical symptomatique : n’a pas éte évalué de fagon
objective par manque de renseignements des prescriptions médicales antérieures
faites avant le diagnostic de la plupart de nos patients.

XV.D.2.b. Le traitement chirurgical proprement dit :
XV.D.2.b.a. Traitement de [I’hydrocéphalie : c’est un traitement d’urgence
consistant a une dérivation du liquide céphalorachidien par ventriculocisternostomie
endoscopique (VCS) quand les conditions d’urgences le permettent ou par mise en
place une dérivation ventriculopéritonéale. (DVP).
XV.D.2.b.b. Traitement de la tumeur :
-Le but du traitement : le but a atteindre est 1’ablation totale de la tumeur avec
soucis permanent de conservation fonctionnelle des structures nerveuses de
voisinage notamment le tronc cérébral et les paires craniennes de la FCP.
-La position chirurgicale choisie est la position ventrale.
-La technique choisie : Tendance a 1’approche Télovélaire pour les localisations
meédianes
-les moyens déployés :

v NeuroEndoscope.

v Microscope opératoire.

v Aspiration ultrasonique (CUSA).
La qualité de ’exérése a été notée d’apres le compte-rendu opératoire rédigé par le

chirurgien. Elle s’est limitée en une : exérese totale, subtotale ou partielle.

Le matériel tumoral prélevé est adressé pour analyse histologique au niveau du
laboratoire d’anatomopathologie de ’EHU d’Oran ou réalises dans des laboratoires
prives.

-Evolution postopératoire : les patients passeront en réanimation chirurgicale pour
un séjour de 24 heures au minimum pour surveillance de 1’état de réveil et
monitorage des paramétres vitaux. La surveillance clinique portera sur : I’état de
conscience, la température, la recherche d’éventuel déficit neurologique, fistule du

LCR, paralysie de-créniens notamment les nerfs mixtes.
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Un contrdle par TDM cérébrale a J3 post opératoire pour s’informer sur la qualité
d’exérése, 1’état des ventricules et recherché d’éventuel d’hématome de la cavité.
Un IRM de contréle dans le premier mois post opératoire : surtout pour s’assurer de
la qualité d’exérése etd’avoir un examen de référence avant le début d’éventuel
traitement adjuvant.

-Le traitement adjuvant : une fois le diagnostic histologique établi, les patients sont
orientés au service d’oncologic médicale et / ou de radiothérapie pour un

complément thérapeutique et ceci en fonction des résultats histologiques obtenus.

XV.D.3. Les critéres de réponse :

La réponse clinique sera jugée par le bénéfice clinique qui est définie par
I’amélioration de 1’état général ; la disparition des symptémes physique et la
régression du syndrome tumoral. La réponse radiologique est indiquée par I’IRM.
Cette réponse permet d’identifier la rémission complete, la rémission partielle, le

non évaluable et la guérison.

La rémission compléte (RC) : disparition compléte de la tumeur, absence de
localisation nevraxique (Moelle ou cérébrale) ou extra nevraxique ou dans le LCR.
Une petite portion charnue résiduelle non accessible a la chirurgie, stable sur

plusieurs contréles radiologiques peut étre considérée comme rémission complete.

La rémission partielle(RP) : la présence de portion tumorale non accessible a la

chirurgie avec réponse incertaine au traitement adjuvant et /ou progression lente.

La non évaluable(NE) : lorsque I’enfant déceéde dans la période péri opératoire ou

au cours du traitement adjuvant.
La guérison : dans les tumeurs bénignes enlevées en totalité confirmées par

I’imagerie de contrdle.

Rapport- gratuit.com @
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XV.D.4. Evolution et recul :

A court terme, nous avons recensé les complications survenues, en postopératoire
immédiat, durant 1’hospitalisation en unité de soins intensives (USI) ou au cours de
leur séjour dans service de Neurochirurgie et durant premier mois d’évolution. Pour
le suivi a long terme des patients, nous avons noté le recul (la date des dernieres
nouvelles), en précisant la qualité de vie (la stabilité des Iésions, les séquelles). En
cas de deces, nous nous sommes intéressés a la cause du déces. Les imageries de
controle ont été étudiées quand elles sont disponibles, le type d’imagerie et les
résultats sont inscrits. La survenue d’une récidive est notée si la tumeur initiale a
bénéficié d’une exérese jugée totale.

XV.E. Analyse statistique :

Aprés conception de bases de données sur Excel, La premiere mise a plat avec
’analyse statistique des données se fera par aprés la conversion des données de base

de I’Excel en effectuant :
Les variables qualitatives :

Les variables étudiés ont été les suivants : sexe, origine géographique, les signes
cliniques, la localisation, la qualité¢ d’exérese, le type histologique et Le profil

évolutif.
Les variables quantitatives :
Les variables sont : &ge (inférieur ou eégal 15 ans) et le délai diagnostic.

Aprés le dépouillement des dossiers médicaux sur cette période de 2 ans (du

10/10/2014 jusqu’au 10/10/2016), toutes les données ont été relevées, selon la
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feuille de recueil pré-rétablie jointe au protocole. L’ensemble des données ont éte
saisies et analysées aux logiciels Microsoft Excel version 2017 et SPSS V.10.0
Elle a concerné d’abord 1’ensemble de la série puis une analyse des tumeurs chez

les enfants de la série (4gés de moins de 15 ans) a été également réalisée.

Une analyse descriptive a été effectuée : pour les variables quantitatives (moyenne
+ écart type et/ou médiane) et pour les variables qualitatives (I’effectif et la
fréquence en pourcentage). La représentation graphique a été effectuée
(histogramme pour les variables quantitatives et diagramme en secteurs pour les

variables qualitatives).

Pour ’analyse univariée, le test de Chi2 a été utilisé pour comparer deux variables
qualitatives. Le risque alpha a été fixé a 5% (p< 0,05) pour I’ensemble des analyses
statistiques. En conséquence, Il a été également effectué une analyse multivariée par
modele de régression a la recherche de facteurs pronostiques mais les résultats
n’étaient pas interprétables a cause des variétes histologiques multiples avec et le

nombre réduit pour quelques types histologiques.
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XVI .RESULTATS

XVI1.1. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

XVI .1.1. La fréquence :

Durant notre période d’étude allant du mois d’octobre 2014 au mois d’octobre2016,
le service de neurochirurgie EHU d’Oran avait enregistré 453 nouveaux cas de
tumeurs cérébrales parmi eux 111 cas (25%) étaient des tumeurs cérébrales
pédiatriques (Fig. 33). Pendant la méme période et en tenant compte des criteres
d’inclusions et d’exclusions, nous avons colligé 45 cas d’enfants atteint de tumeurs
de la FCP ce qui représente 40% de 1’ensemble des tumeurs cerébrales pédiatriques.
(Fig. 38)
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Fig. 33 : la répartition annuelle des tumeurs pédiatriques par rapport a ['ensemble
des tumeurs cérébrales.
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Fig.34 : la répartition annuelle des tumeurs pédiatriques par rapport a celles de la
FCP.

La tumeur cérébrale chez I’enfant a occupé 25 % de ’activité tumorale
cérébrale du service durant cette période avec 40 % de localisation au niveau de
la FCP.
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XVI.1.3. Age :

Les extrémes ages notés entre 3 mois et 15 ans avec selection de 3 tranches

d’ages. (Fig .36). :

-Inferieur ou égal a 3 ans : 13 cas (29 %)

-Entre 3 ans et inferieur ou égal a 8 ans : 25 cas (55,5%)

-Au dela de 8 ans : 7 cas (15 ,5%)

L’4ge moyen est de 7,6 ans.
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Fig. 36 : les tumeurs de la FCP en Fonction de ['dge
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XVI.1.2 sexe:

Il s’agit d’une population d’enfant avec une légére prédominance masculine par
(55,15% versus 44, 85%). (Fig .35)
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Fig. 35 : Répartition en fonction du sexe
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XVI .1.4.mode d’admission
35 patients admis par le biais des urgences soit 78 % et 10 cas admis et /ou

réadmis par le biais de consultation. Fig. 37

B consultation
M urgences

Fig. 37 : Mode d admission

XVI .1.5. Origine géographique : Fig.38
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Fig.38: Répartition géographique

XV1 .1.6. Niveau socio-économique:
Dans notre série, 20 patients (44%) ont une couverture sociale de la Caisse

Nationale des Assurances Sociales des Travailleurs Salariés (CNAS) et 7 (15%)
patients affiliés a la caisse nationale de sécurité sociale des non salaries CASNOS
et 18 patients (40%) n’ont pas de couverture sociale ou autre régime d’assistance
médicale. (Fig.39)

B CASNOS
i CNAS

i Aucun

Fig .39: Répartition en fonction de ['affiliation aux régimes de securité
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XVI .2. LES DONNEES CLINIQUES
XVI .2.1.délai d’admission :

C’est le temps écoulé entre le début de la symptomatologie clinique et le
diagnostic. La plupart de nos malades ont consulté dans un delai compris
entre 3 et 6 mois. (Tableau : 3, Fig.40)

Délai diagnostic Nbre de Pourcentage
cas
Inf ou égal a 1 mois 03 7%
Inf ou égal 3 a mois 24 54%
Sup a3mois et infa 6 mois 14 32%
Sup a 6 mois 03 7%

Tableau : 3 le délai d’admission
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Fig.40": délai diagnostic
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XV.2.2.Circuit du patient avant le diagnostic :

Avant que le diagnostic de tumeur de la FCP ne soit pose, les patients ont
consulté a plusieurs reprises chez 1 ou plusieurs médecins différents avant de les
référer en Neurochirurgie.

Au total 45 patients ont consulté 109 fois avant la confirmation du diagnostic.

La majorité des patients (24 cas) a eu au moins 3 consultations: tableau : 4
Le diagnostic a été posé :

Dés la premiere consultation chez 09 patients.

Deés la deuxieme consultation chez 10 patients.

Deés la troisieme consultation chez 24 patients.

Deés la quatrieme consultation pour 02 patients.

Le tableau 4 : reprend les détails en Nbre de consultations avant le diagnostic

Consultation lere
Nbre 9 10 24 2

Concernant les médecins consultés, nous avons noté une prédominance de
médecins généralistes et pédiatres: tableau : 5
o Généraliste 49 consultations.
Pédiatre 33 consultations.
Ophtalmologue 12 consultations.
Neurologue 10 consultations.
Neurochirurgien 05 consultations.

Le tableau 5 : reprend les détails des consultations en fonction de la spécialité
Consultations Geénéraliste  Pédiatre Ophtalmologue Neurologue  Neurochirurgien

Nbre 49 33 12 10 05

Durant ce circuit, on distingue trois catégories de médecin apres premiére
consultation :

-Catégorie 1 : médecins ont prescrit un traitement symptomatique d’emblé sans
lancer un bilan apres la premiére consultation : 30 cas

-Catégorie 2: médecins qui ont prescrit un traitement symptomatique avec
demande de bilan radiologique apres la premiére consultation : 09 cas

-Catégorie 3 : médecins qui ont prescrit un traitement symptomatique et adresser le
patient a un autre établissement : 06 cas
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XV1.2.3.LES SIGNES CLINIQUES :

XV1.2.3.1. L’état géneéral du patient :

L’evaluation de 1’état général et les performances de I’enfant par Echelle de Lansky
(fiche annexe 2) qui est utilisée avec les enfants de 1 & 16 ans présentant un type
une pathologie tumorale. Il peut étre utilisé a la fois pour les patients hospitalisés
ou vue en ambulatoires et pour le suivi au long terme. 1l est aidé par les parents en
fonction de I'activité de I'enfant au cours de la derniere semaine avant

I’hospitalisation. Tableau : 6

v’ Etat général alteré entre : 0 a 40
v Etat général moyen : 40 a 70

v’ Etat général concervé : 70 a 100

Plus de la moitié de nos cas ont arrives avec un état général qualifié de moyen a

altéré.!’indice de LANSKY inférieur a 70 dont 13 cas inférieurs méme a 40.

Tableau : 6 : [’état général du patient
Etat général Conserveé
Nbre de cas/pourcentage 21 cas/46,6%

11 cas/24 ,4% 13 cas /28,8%

XV1.2.3.2. Signes fonctionnels

Les signes qui ont amené nos malades a consulter sont polymorphes et dépendent
de la topographie et de la nature de la tumeur. lls sont dominés dans notre série par
le cortége cephalées-Vomissements dans 69 % suivis de syndrome cérébelleux
dans 55%. Altération de 1’état général a été retrouvée dans un tiers des cas

(33%). Signes fonctionnels sont représentés dans (le tableau 7 ; Fig. 41)

86



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

Tableau 7 : Signes fonctionnels

Signes fonctionnels Nbe de Cas Pourcentage %
Céphalées isolées 9 cas 20%
Céphalées + vomissements 31 cas 69%
Céphalées + 5 cas 11%

vomissement+bradycardie

Syndrome cérébelleux : Troubles 25 cas 55 ,5%
de la marche +/- vertiges +/-
régression motrice

Macrocéphalie 7 cas 15 5%
Baisse de lacuité visuelle 11 cas (Fo pathologique) 24,5%
Troubles visuels : 5 cas

Diplopie ; strabisme 11%
Amaigrissement+/- 15 cas 33%

+/-Déshydratation +/-hypotonie

Troubles de comportement 10 cas 22%
irritabilité

Troubles de la vigilance 2 cas 2%
Baisse du rendement scolaire 5 cas 9%

Baisse du rendement scolaire

Troubles de la vigilance

Troubles de comportement

Alateration de I'etat general

Troubles visuels

Fo perturbé i i

M signes fonctionnels
Macrocephalie
Syndrome cérébelleux

Cephalées...

Cephalées+vomissements

cephalées isolées

0 5 10 15 20 25 30 35

Fig. 41 : Signes fonctionnels
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XV1 .2.3.3. Signes physiques

XVI 2.3.3.a. Syndrome d’hypertension intracrinienne :

IL représente le motif majeur de consultation de nos malades puisqu’il était
retrouvé chez 40 patients, ce qui correspond a 89% des cas, il est fait de :
-Macrocéphalie : une macrocranie évolutive a été noté chez 7 enfants moins de
2 ans soit 15,56%

-Céphalée : subaigué, d’aggravation progressive, matinale et résistante aux
traitements Antalgiques habituels. Elle est retrouvée de facon isolée dans 20 %
des cas et associée aux vomissements dans 69 %.

-VVomissements : constituant le 2éme signe fondamental de I’HIC, c’est un signe
trompeur car ils sont souvent rattachés a une affection digestive. lls étaient

retrouveés chez tous les patients ayant une hypertension intracranienne.

-Signes ophtalmiques et occulomoteurs :

L’examen du fond de I’ceil était réalisé chez 13 patients, soit 23%. Il a montré un
cedéme papillaire chez 11 patients, alors qu’il était normal chez 2 patients.
(Tableau 6).

L’atteinte du 6éme nerf cranien a été notée chez 5 patients, soit 11 % sous forme

de diplopie chez un patient soit 2 % et de strabisme chez 4 patients, soit 9 %.

Signes du fond de I'ceil Nombre de cas Pourcentage
Normal 2 cas 4%
(Edéme papillaire 11 cas 25%
Non fait 34 cas 71%

Tableau 6 : le fond d’ceil
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XV1.2.3.3. b. Syndrome cérébelleux :

Il a été retrouveé chez 25 patients, soit 55,56% des cas a type de :

-Syndrome cérébelleux statique noté chez 10 patients, soit 22,2%. Ces malades
avaient presenté des troubles de 1’équilibre, latéropulsion, démarche ébrieuse et
parfois des épisodes de dérobements subits des membres inférieurs par
hypotonie occasionnant des chutes fréquentes. Chez les enfants plus jeunes, ce
sont les regressions des acquisitions de la marche qui dominent.

-Syndrome cérébelleux cinétiqgue avec maladresse gestuelle et troubles de

coordination des mouvements dans le temps et dans 1’espace. Nous 1’avons noté

chez 3 patients, soit 6,7%. Rapport- gratuit.com @

-Syndrome cerébelleux stato-kinétique : Il a été noté chez 12 patients, soit

26 ,7% des cas de la série.

XVI .2.3.3. c. Autres manifestations :

-Trouble du comportement objectivé chez 10 patients, soit 22,2 %.
-baisse de rendement scolaire a été enregistrée dans 5 cas soit 11%.
-Troubles de la conscience retrouvés chez 2 patients, admis dans un tableau

d’engagement cérébral, soit 4.4%.
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XV1.3-LES DONNEES DES EXAMENS PARACLINIQUES

XVI.3.1. Tomodensitometrie cérébrale(TDM) :

Tous les patients ont été recus avec une TDM cérébrale. Cet examen a souleve le
diagnostic de processus expansif de la FCP dans 100% des cas.

La localisation médiane de la lésion a été la plus fréquente, elle est retrouvée chez
30 patients (67 %), intéressant le vermis et le V4 suivie par les lésions de
I’hémisphére cérébelleux notées chez 10 patients (22 %). 5 patient avaient une
localisation mixte a la fois médiane et cérébelleuse. (Tableau7)

L’hydrocéphalie obstructive a été retrouvée dans plus de 90% (40 cas). (Tableau8)
Les lésions métastatiques sus tentorielles notées chez deux patients avec une
localisation frontale droite et intraventriculaire (VL)

Tableau : 7 la topographie des tumeurs

Topographie de la tumeur Nbre de cas Pourcentage
. vemis 23 510 |
V4 07 16%
Hémisphére cérébelleux 10 22%
Vermio-hémisphérique 05 11%

Tableau : 8. les signes associés

‘ Les signes associés Nbre Pourcentage
Hydrocéphalie 40 91%
Signe d’engagement radiologique 32 70%
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XVI .3.2. Imagerie par resonance magnetique cerébrale(IRM) :
Elle permet de bien situer la tumeur, de mesurer sa taille et ses extensions dans les

trois plans de 1’espace et d’apprécier son retentissement sur les structures de
voisinage notamment le tronc et la filiere du LCR .Les stigmates de gravité que
présentent 1’hydrocéphalie active avec les signes radiologiques d’engagements
amygdaliens sont retrouvés dans 70 % (32 cas). (Tableau : 8)

L'étude IRM couplée aux aspects scannographiques a permis une orientation
diagnostique de la nature histologique probable dans 39 cas des tumeurs de la FCP
soit 87 % des cas. (Tableau : 9)

Les lésions métastatiques sus tentorielles notées chez deux patients avec une

localisation frontale droite et intra ventriculaire (VL).

Tableau : 9 Présomption de type histologique d’aprés IRM cérébrale

Astrocytome Vermis Hypo signal Hypersignal

Tlavec PC: de la
portion charnue

Médulloblastome Vermis Isosignal Hyper signal

Tlavec
PC heterogene

Ependymome V4, Hypo signal Hyper signal

vermioventriculaire Tlavec PC ++ et / ou

hétérogéne

Hémangioblastome Vermis Hypo signal Hypersignal T2*

Tlavec PC ++ +

Kyste epidermoide Vermio- Hypo signal Hyper signal
cerebelleux Tlavec PC - Hypo signal en flair
Cavernomes Vermis Hypo signal Hyper signal
T1 avec PC - Entouré de courone en
hyposignal
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XVI .3.3. IRM médullaire :

Un complément d’IRM médullaire a été toujours demandé dans la période péri-
opératoire, soit en préopératoire a I’occasion de la réalisation de I’IRM cérébrale de
planification du geste d’exérése soit en post opératoire dans le cadre de bilan
d’extension de certaine tumeur a tendance métastatique avant tout éventuel traitement
adjuvant.

Cet examen n’a été réalis¢ que chez 29 patients, soit 64% des cas en raison des

Conditions socio-économiques précaires exprimees par 16%. (Tableau : 10)

Tableau : 10 : Examen IRM préopératoire

IRM médullaire i Non faite Normal pathologique ‘
Nbre de cas  29(64/%) 16(36/%)  27(60/%) 2 (4,5/%) '
(pourcentage)
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XVI1 .4.LES DONNEES THERAPEUTIQUES

La préparation du patient a une intervention incite de convaincre 1’environnement
familial avant de prendre une décision d’opérer et évaluer ainsi la qualité et les
capacités de compréhension des risques corollaires a cette chirurgie vitale.

XVI1 .4.1. TRAITEMENT MEDICAL :

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

réanimation avant I’intervention chirurgicale.

XVI1.4.2. TRAITEMENT CHIRURGICAL :(Tableau 11)
XVI .4.2.a. Traitement de I'hydrocéphalie :
-Une dérivation ventriculo-péritonéale :(DVP) a été décidée chez 25patients
(55,5%) dont 23 cas en premiere intention et elle a été pratiquée secondairement
chez 2 malades devant la persistance de I’hydrocéphalie aprés un geste d’exérése
tumorale.
-la ventriculocisternostomie endoscopique (VCS) : realisée dans 17 cas (38%) :

e 15 cas en chirurgie déférée.

e 2 cas d’échec a la valve de dérivation ventriculo-peritonéale.
-Drainage ventriculaire externe (DVE):2 cas de DVE pour méningites post

opératoires.

Tableau 11 : Récupelatif du traitement chirurgical.

Type / Hydrocephalie Exérése de la tumeur
acte DVP VCS A DVE Telovelar transvermienne transcorticale

Nbre 25cas | 17cas | 2cas 21 cas 14cas 10 cas
pou rcentage 55,5 38%  4,5% 46,7% 31,1% 22,2%
%
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XVI1.4.2. b. chirurgie de la tumeur:

XVI .4.2. b.1.position du malade:
Tous les malades ont été opéres en décubitus ventral
XVI .4.2. b.2. Les voies d’abords utilisées :
Elle est variable selon le si¢ge et ’extension de la tumeur, dans notre série les voies
d’abord utilisées sont :
e Lavoie Télovellaire : 21 cas soit 46,7%
e Lavoie sous occipitale mediane transvermienne : 14 cas soit 31,1%

e La voie sous occipitale paramédiane transcorticale : 10 cas soit 22, 2%

XVI .4.2.b.3. Qualité de ’exérése :

Les apports techniques que présentent le microscope chirurgical, et la coagulation
bipolaire, I’endoscopie et Cusa ont permis de minimiser le risque chirurgical et de
réaliser une exérése tumorale jugée macroscopiquement totale dans 27 cas (60%) ;
subtotale dans 13 cas (28,8%). alors qu’elle était partielle chez 6 patients, soit
13,3%.(Tableau 12)

Tableaul2 : Qualité de I’exérése tumorale en fonction du siége de la lésion

Topographie  Nbrede Cas  Exéreése totale Exérése subtotale Exérese partielle

Vermis
V4 et /ou Vermio- 07 04 3 0
ventriculaire
Hémisphere 10 9 1 0
cérébelleux
Vermio- 05 2 2 1
hémisphérique
Total 45 27 ’ 13 - 6
Y 7 2 0 8] ol ? I ErTETTFE N RN
1 o7
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XVI .4.2.c.Les incidents per opératoires :

25 malades ; soit 55 ,55% ont présenté un ou plusieurs incidents per opératoires.
Ces incidents ont été dominés par le saignement chez 09 patients, une
bradycardie chez 7 patients et une hypercapnie chez 5 patients et 4 patients ont

présentés des signes de réveil per opératoires. (Tableau 13).

Tableau 13 : les incidents per opératoires

Les incidents per opératoires  Nbre de cas Pourcentage |
Pas d’incidents 20cas 44.5%
Saignement 09 cas 20%
bradychycardie 07 cas 15,5%
Hypercapnie transitoire 05cas 11%
Signes de Réveil per 04 cas 9%
opératoire

XVI .4.2.d.Durée de la chirurgie :

XVI .4.2.d.1.le timing de la chirurgie & anesthésie (Fig.41)

Durée de la préparation anesthésique du patient est relativement longue par
apport a I’adulte : en moyenne 62 mn avec des extrémes allant de 25 et 100 mn,
trois pic de fréquences se sont distingues :

-Inférieur a 30 mn :10 cas
-Entre 30-60mn :26 cas
-Superieur a 60 :9 cas

30

25

20

15

10

5

0

Durée de préparartion Durée de la chirurgie

H0-30mn M®W30-60mn mM60-120mn ™ 120-180mn 180-240mn

Fig.41 : la durée de la chirurgie
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La chirurgie des tumeurs de la FCP est une chirurgie lourde, plus de 66% des

patients ont bénéfici¢ d’une intervention dont la durée dépasse ay minimum

3H en moyenne. On distingue 3 intervalles de timing :( Fig.42)

-Inferieurs @ 120 mn : 10cas
-Entre 120 et 180 mn : 27 cas
-Au dela de 180 mn : 8 cas

400 /\
/

.l \\ //\\

300 \ /

250 / ={fl=durée de chirurgie en

200 minute

150 - =&—Durée de preparation en
minute

100 -

50
0 LI UL TTTTTTINTTTTTTTT TTTTTTTTTTTTTT I\l\lyl T1

Fig .42 e timing de la chirurgie & anesthésie
XV1.4.2.d.2.La durée de preparation et ’etat général du patient :(Tableau 14).

Tableau 14 : La durée moyenne de iréiaration et etat ie’néral du patient

Concervé Lansky (70-100) 28mn
Moyen Lansky (40-70) 40mn
Altéré Lansky (inf & 40) 50mn

-Quant le temps de préparation est long, le temps de la chirurgie proprement dite
est encore plus long que la moyenne.

-Quant I’état du patient est altéré, le temps de préparation est plus long que la
moyenne

XVI .4.2.d.3.La durée de la chirurgie et le type histologique. (Tableau 15).

Tableau 15 : La durée de la chirurgie et le type histologique

Astrocytome Medulloblastome  Ependymome Kyste Cavernome Hemangioblastome
epidermoide
La durée de | 90mn 150mn 180mn 130mn 120mn 130mn
la chirurgie

-la durée d’exérése des astrocytomes est moins longue que I’exérése des

médulloblastomes et encore moins dans la chirurgie des ependymome.
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XVI1 .4.2. c.les Suites post opératoires :

XVI.4.2. a.Le réveil :

La sédation post opératoire a été toujours sujette de discussion et de concertation
chirurgien/anesthésie-réanimateurs avant, au cours et apres la chirurgie afin de
déterminer un devenir sécurisé post opératoire de I’opéré. Elle est conditionnée par
1’état neurologique antérieur du patient, la localisation et le volume de la lésion, la
durée de I’intervention et la survenue d’éventuels incidents ou d’événements non

désirables pendant I’intervention. (Tableaul6)

e Patient ex tubé : 24 cas
e Gardé intubé 24 heures : 16 cas
e Intubée + de 24 heures : 5 cas

Tableau 16 : [’etat de reveil en fonction des incidents et la durée d’intervention

Nbre de Etat antérieur du Evénements Durée moyenne I’intervention
cas patient per
opératoire
Extubé 24 cas -
Intubé 24h 16cas 9 6 1 + 80mn
Intubé+24h 5 cas 4 1 0 + 70mn

XVI .4.2.bDurée de séjour en réanimation :
La durée moyenne de séjour en réanimation était de 8 jours ; avec des extrémes

allant de 1 jour a 15 jours. On note une prédominance des complications entre le

troisieme et le sixieme jour (Fig.43).

30

25

20

15 M séjour en réanimation

B complications

10

i1-i3 j3-i6 j6-j15

Fig.43: Complications selon la durée de séjour en réanimation
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XV1 .4.2. c.Durée de séjour en hospitalisation :

La durée moyenne d’hospitalisation aprés la chirurgie est de 7 jours : (fig.44)

25
20
15
M séjour dans le service apres
chirurgie
10
5 fﬁjmtnnﬁrf:itﬁlifgﬁ @
O T T

j3-i7 j7-j10 j11-j15
Fig .44 : La durée de séjour en Neurochirurgie

XVI .5. Morbidité post opératoire
XVI 5. a. Morbidité globale: Tout ces malades opérés ont bénéficié d’une

antibioprophylaxie, d’un traitement antioedémateux et d’un séjour postopératoire
dans une unité de soins intensifs pendant au moins 24 heures.

Sur les 45 patients opérés les suites postopératoires étaient simples chez 22 patients
soit 48,8%, cependant les 23 autres patients soit 51,2% des cas, elles étaient
émaillées de complications:(Tableau 17)

Tableau 17: Morbidité post opératoire
Complications post opératoires Nombre de

patients/%

Méningite 2 cas (8,7%)
Syndrome cérébelleux 3 cas (13%)
Strabisme +Diplopie+ Nystagmus 3cas (13%)
Mutisme akenitique 5cas (21,7%)
Paralysie des nerfs mixtes 2cas (8,7%)
Chignions et problémes de cicatrices 2 cas (8,7%)
Syndrome pyramidal démarche spastique 1 cas (4,3%)
pneumocephalie 3 cas (13%)
Déces 3 cas (8,7%)
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XVI .5.b.Morbidité et I’état général du patient

La morbidité est loin la plus fréguente chez les patients admis dans un état général
altéré ; elle englobe 48% des complications post opératoires plutét infectieuses,
fonctionnelles et vitales. Méme quant 1’état général des patients est concervé, on

diplore 17% des complications. (Tableau 18)

Tableau 18 : I’état général du patient

Etat général Concerve Moyen Altéré
/complications

Meéningite 0 1 1
Syndrome cérébelleux 1 1 1
Strabisme +Diplopie+ 1 0 2
Nystagmus

Mutisme akenitique 0 2 3
Paralysie des nerfs 0 1 1
mixtes

Syndrome pyramidal 0 1 0
démarche spastique

pneumocephalie 2 1 0
Chignions et 0 1 1
problémes de

cicatrices

Déces 0 0 3
Complications 17,3% 34, 7% 48%

XVI .5.c.Morbidité et durée de |’intervention -
Les complications et La durée de I’intervention sont recensées dans le tableau 19

Tableau 19: Mobidite et durée d’intervention

Durée/ Inferieur & 150 mn Entre 150 et 300 mn Au dela de 300 mn
complications

Meéningite 0 0 2
Syndrome cérébelleux 2 1 0
Strabisme +Diplopie+ 0 2 1
Nystagmus

Mutisme akenitique 0 1 4
Paralysie des nerfs 1 0 1
mixtes

Syndrome pyramidal 1 0 0
démarche spastique

pneumocephalie 1 1 1
Chignions et problémes 1 0 1
de cicatrices

Décés a j3, jb5, j7 0 2 1

Complications 26% 26% 48%
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XVI .5.d.Morbidité et I’approche chirurgicale

Tableau 20 : Mobidite et I’approche chirurgicale

L’approche/ Transvermienne Telovelar transcorticale
complications

meningites 2 0 0
Syndrome cérébelleux 1 0 2
Strabisme +Diplopie+ 1 2 0
Nystagmus

Mutisme akenitique 2 3 0
Paralysie des nerfs 1 0 1
mixtes

Syndrome pyramidal 1 0 0
démarche spastique

pneumocephalie 1 0 2
Chignions et problémes 1 1 0
de cicatrices

Déces a j3, j5,j7 2 1 0
Complications 43,5 34,8 21,7%

XV1.6. RESULTATS D’IMAGERIES POST OPERATOIRES :

Parmi les patients opérés, 1’évaluation du résidu tumoral a été réalisée par : une
TDM post opératoire avec injection du produit de contracte chez 30 cas et sans
injection du PC dans 10 cas.

> Résidu tumoral dans 9 cas (20%)]

» Absence de résidu tumoral dans 15 cas (33%)

» Non contributives 10 cas (23%)
Ce contréle TDM post opératoires réalisée dans un délai inférieur ou égal a 72h
apres la chirurgie.
L’IRM cérébrale de contrble a été realisée chez 39 patients :

> Présence de résidu tumoral dans 14 cas (35 %)

> Pas de résidu tumoral dans 20cas (35 %)
06 patients de la série n’ont pas bénéficié d’IRM cérébrale : il s’agit de 2
déces (Cas N°25 ,42) ; un perdu de vue a 1 mois (cas N°20) et 3 non faites (Cas N°
14 37 ,41)
Le délai entre la chirurgie et I’IRM cérébrale varie entre : 7 jours et 40 jours avec

une médiane de 23,5 jours (Fig.45).
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Fig .45 : les résultats d’imageries post opératoires

XVL.7. RESULTATS ANATOMOPATHOLOGIQUES

XVI1.7.1. Répartition des types histologiques
Le médulloblastome a été le type histologique le plus fréquent, retrouvé chez 21
enfants, soit 46,6 % des cas, suivi de I’astrocytome et de 1’ependymome retrouvés
respectivement dans 11 et 09 cas .Tableau 21

Tableau21: Répartition des types histologiques chez I’enfant

Type histologique Nombre de cas Pourcentage (%)

Médulloblastome 21 46.67%

Astrocytome 09 20%

Ependymome 09 20%

Astrocytome anaplasique 02 4.44%

Kyste epidermoide 02 4.44%

Hemangioblastome 01 2.23%

Cavernome 01 2.23%
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XV1 .7.2. Concordance entre les données histologiques et Imageries

La présomption histologique basée sur les critéres tomodensitométriques et d’aspect
IRM s’est avérée exacte dans 37 cas, soit 82% des lésions tumorales de la fosse
cérébrale postérieure vérifiées histologiquement. (Tableau 22).

Tableau 22: Concordance entre les données histologiques et tomodensitométriques

chez Uenfant
Nombre de cas

Type histologique

Nbre et Pourcentage de cas
concordants (%)

Meédulloblastome 21 . 16cas(76%)
Astrocytome 09 ~ 09cas (100 %)
Ependymome 09 ~_08cas (89%)
Astrocytome anaplasique 02 - 0%

Kyste epidermoide 02 A 100%
Hemangioblastome 01 100%
Cavernome 01 100%

XV1 .7.3. Répartition des types histologiques et I’dge

Type Histologique

Tableau 23: Répartition des types histologiques et I’dge

Médulloblastome

Astrocytome
pilocytique

Ependymome

Astrocytome
anaplasique

Kyste
epidermoid

Hemangioblastome

Cavernome

Tranche d’age ' &

Inferieur a 3 ans 8 1 6

Entre 3 et 8 ans 7 4 3 2 1

Supérieur a 8ans 547 W 5 1 1

XV1 .7.4.Répartition des types histologiques et le Sexe

Type Histologique

Sexe

Gargons

Tableau 24: Répartition types histologiques et le Sexe

Meédulloblastome

13

Astrocytome
pilocytique

Ependymome

Astrocytome

anaplasique

Kyste
epidermoid
e

Hemangioblastome

Cavernome

fille

Le médulloblastome est une tumeur a pédomenance masculine avec sex-raxio 1.6

L’épendymome ainsi que I’astrocytome ont une sex-ratio 1

XVI1 .8.5.Répartition topographie et type histologique

Type Histologique

Tableau 25 : Répartition topographie et type histologique

Médulloblastome

Astrocytome

Astrocytome

Kyste

pilocytique Ependymome anaplasique epidermoid | Hemangioblastome  Cavernome
La topographie <
V4 et /lou Vermio- 10 1 6 1 1 1 1
ventriculaire
Hémisphere 6 5 2 1
cérébelleux
Vermio- 5 4 1
hémisphérique
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XV1.8. TRAITEMENT COMPLEMENTAIRE :

Nous avons prévu d’étudier les traitements complémentaires qui ont été délivrés aux
patients au cours de 1’évolution : radiothérapie et chimiothérapie. Nous avons voulu
préciser la dose prescrite et les effets de la radiothérapie ainsi que le protocole de la
chimiothérapie : le type de molécule, le nombre de cure, la durée ainsi que les effets
indésirables du traitement mais ces données n’étaient pas toujours disponibles et
accessibles.

Dans notre serie 32 patients (71 %) ont ét¢ adressés au service d’oncologie pour
bénéficier d’un complément thérapeutique a base de radiothérapie seule ou associée
a une chimiothérapie, ou uniquement pour la chimiothérapie.

XV1.8.1.Délai moyen du debut des traitements complementaires :

Le délai moyen dans notre série entre la chirurgie et le debut du traitement
complementaire : est de 95 jours pour la chimiotherapie et de 69 jours pour la

radiothérapie. Tableau 26

Tableau26 : Délai moyen du debut des traitements complémentaires.

Nbre de cas adressé en Le Nbre de cas Absence
oncologie/radiotherapie recu de traitement d’informations
compementaire
Radiotherapie 17(37,7%) 13 (28,9%) 95 j 5 cas |
Chimiotherapie 29(64%) 13(28 %) 69 j |

XV1 .8.2. Radiotherapie :

La radiothérapie a été réalisée que pour les patients de tranche d’age supérieur a 5
ans, il s’agit de 17 patients, soit 38% adresse en radiotherapie.10cas (58,8%) d’entre
eux ont bénéficié d’une association radiothérapie avec chimiothérapie, alors que 03
(17,6%) patients n’ont eu que de la radiothérapie. Absence d’informations pour 04
patients (23,5%). Il s’agit dans la majorité des cas (15 cas) d’une radiothérapie
intéressant tout I’encéphale avec une surimpression sur le foyer tumoral et un

complément d’irradiation spinale préventive. (Tableau24)
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Tableau 24: Répartition des cas irradiés selon le type histologique.

Type histologique Nbre decas % Abcenced’informations
irradiés

médulloblastome 09/21 42,8 % 3 cas

Ependymome 02/09 22,2% 1 cas

Astrocytome anaplasique 02/02 100% 0

Total des cas proposés pour la 13/17 76,5% 4 cas

RX

XV1.8.3. CHIMIOTHERAPIE

Elle est proposée pour 29 patients (34,67%), la chimiothérapie seule n’a été
administrée que dans 10 cas dont 6 cas de médulloblastome inférieur a 3 ans et 4
cas d’ependymome .Elle a été associée a la radiothérapie dans 9 autres cas de

médulloblastome et 2 cas d’ Astrocytome anaplasique et 2 ependymomes.(Tableau 25).

Tableau25 : Répartition des cas de chimiothérapie selon le type histologique

Traitement adjuvant
Type histologique

' chimiothérapie | Chimiothérapie | Abcenced 'informations
seule +

radiothérapie

Médulloblastome 6 cas 9cas 3
Ependymomes 4 cas 2 cas 2
Astrocytome anaplasique 0 2 cas

P

. . .,

\ -7

A
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XV1.9. EVOLUTION :

XVI1 .9.1.Les critéres de répense thérapeutique :

L’évolution clinique est jugée par le bénéfice clinique qui est definie par
I’amélioration de 1’état général ; la disparition des signes cliniques et la régression
du volume tumoral. Et par La réponse radiologique qui est indiquée par I’IRM.
Cette réponse permet classer 1’evolution en: Rémission compléte, Rémission

partielle, la non évaluable et la guérison.
La réemission complete (RC) :

Dans le cas d’amélioration de la symptomatologie clinique avec disparition
compléte de la tumeur, absence de localisation névraxique (Moelle ou cérébrale) ou
extra névraxique ou dans le LCR. Une petite portion charnue résiduelle non
accessible a la chirurgie, stable sur plusieurs controles radiologiques peut étre

considérée comme rémission compléte.
La réemission partielle (RP) :

Dans le cas d’amélioration de la symptomatologie clinique avec la présence de
portion tumorale non accessible a la chirurgie avec réponse incertaine au traitement
adjuvant et /ou progression lente.

La guérison :

Dans les tumeurs bénignes enlevées en totalité confirmée par 1’imagerie de
controle

La non évaluable (NE) :

Lorsque I’enfant décéde dans la période péri opératoire ou au cours du traitement
adjuvant ou perdu de vue.
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XVI .9.2. Profil évolutif de la série :

Pour avoir une idée sur le devenir des patients de notre série, le contréle de suivi en
consultation de neurochirurgie est réalisé a 1 mois, a 3mois, a 6 mois et a un an

apres la chirurgie ; lls sont au nombre de 38 patients. Tableau : 26

Tableau 26: Evolution a moyen et a long terme

Evolution Nombre de cas Pourcentage (%) ‘
La rémission totale ' 19 ' 42,2%
La rémission partielle 8 17,7%
La récidive 5 11%
La non évaluable 3 perdus de vue +5 déces 13,3%
La guérison 4 8,8%

L’amélioration de la symptomatologie a ¢té notée chez 29 patients, soit 64,45%.
Avec une rémission considérée comme totale dans 42,2% et partielle dans 17.7
% dans cas.
La non réponse au traitement avec repousse ou récidive tumorale a été noté dans
5 cas dont un avec de métastase spinale. Il s’agit le cas N° 31; un
médulloblastomes qui n’a pas bénéfici¢ de radiothérapie dans un délai de 6
mois, qui avait récidivé localement avec nodule métastatique lombosacré qui
avait necessité d’un complément de radiothérapie cérébrospinale avec Boost sur
la FCP.
Le Changement d’adresse ou numéros de téléphone des parents de malades a
rendu la recherche de leurs nouvelles difficiles. Au cours de deux ans
d’évolution, 03 malades éetaient perdus de vue(les cas N° 19, 20,29) apres leur
sortie de I’hopital soit 6,6% des cas. Les 4 cas déclarés comme Guéri sont les
cas dont le type histologique bénin avec exérese totale confirmés par IRM de
controle.

v Hemangioblastome (1cas),

v’ Kystes epidermoides (2cas),

v' Cavernome (1cas).
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XVI .9.3. Récidive :

Parmi nos patients suivis, nous avons noté 5 cas de récidives tumorales.

Le type histologique le plus retrouvé chez nos malades était le médulloblastome
dans 3 cas soit 60% des réecidives et 6 % de la série globale. Le délai de récidive
varie entre 6 mois et 24 mois. En dehors d’'un médulloblastome avec  métastase
spinale qui n’a pas regu un traitement complémentaire dans le délai avait nécessité
traitement adjuvant, les autres cas de récidives tumorales ont nécessité une reprise
chirurgicale avec complément de chimiothérapie.

Les 2 cas d’Astrocytomes pilocytiques ; qui ont subi une exérese jugee totale ; ont
récidivé dans un délai de 12 et 24 mois et ont bénéfici¢ d’une reprise
macroscopiquement totale dont 1’étude anatomopathologique de 1’un était en faveur

d’un astrocytome anaplasique. (Le tableau 29)

Le tableau 29 : Résume les principales caractéristiques des récidives tumorales

Numéro Délai de Chirurgie Traitement

Type histologique  dossier récidive ultérieure Anatomopatologie complémentaire

Meédulloblastome 7,24 Contrblede 6 = 2 reprises Medulloblastome = Complément
et31  mois de Rx et
chimiothérapie
Ependymome
Astrocytome 4,12 Contrble Astrocytome Radiotherapie
pilocytique de 12 et 2 Reprises anaplasique +
24 mois Astrocytome chimiotherapie
pilocytique
Lka,qaorf— gratuit.com @
E NUMERO | MONDIAL DU MEMOIRES
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XVI1 .9.4. Sequelles neurologiques :

Parmi nos patients suivis, 12cas ont présenté des séquelles neurologiques. Soit 27%
de la série. 1l s’agit surtout de I’atteinte des nerfs craniens, d’une aggravation d’un
syndrome cérébelleux et d’un syndrome pyramidal résiduel avec démarche
spastigue dans un cas. (Tableau23). Ces séquelles sont surtout avec
les épendymomes et les médulloblastomes. (Tableau 27)

A noter I’association possible de plusieurs séquelles chez le méme Patient.

Tableau 27 : Séquelles neurologiques post thérapeutiques
en fonction du type histologique

Tvne histologique

Médulloblastom Ependymome Astrocytome
SELEETS e
Syndrome pyramidal 1cas
Syndrome cérébelleux lcas 2 cas
Strabisme / Diplopie/Nystagmus lcas 1cas
Paralysie desnerfs mixtes 1cas
Mutisme akenitique 3cas 2cas

Tableau 28: séquelles post thérapeutique

Séquelles thérapeutiques Nombre de patients
Séquelles neurologiques 18 cas
Séquelles psychointellectuelles 15 cas
Langage dysfluent 5 cas
Séquelles psychoaffectives 28 cas
Séquelles endocriniennes 14 cas
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XVI .9.5. Mortalité :

On a déploré 5 décés dont 3 décédés a J3 ; J5 et J7 postopératoire. Les deux
autres cas de mortalité ont été constatés chez les patients suivis a moyen terme
au cours de la période prévue pour le traitement adjuvant au 3eme et 6 eme mois
(Tableau 30).

Tableau 30 : déces de recul et en fonction du type histologique

Délai de recul Nbre de Type histologique
décés
postopératoire immédiat 3 Ependymome
01 mois 0
03 mois 1 Ependymome
06 mois 1 Médulloblastome
12 mois 0

Tableau 31 : perdu de vue en fonction du type histologique

Délai de  Perdus Ependymome Meédulloblastome
recul de vue

01 mois 1 cas 1 0

03 mois 1 cas 1 0

06 mois Ocas 0 0

12 mois 1cas 0 1

On a déploré également trois perdu de vue a 1 mois, 3 mois et 12 mois .il s’agit

deux cas d’ependymomes et un cas de médulloblastome. (Tableau 32)

Tableau 32 : perdus de vue en fonction de [’dge et sexe

Type Perdus de Age& sexe
histologique vue

Ependymome 2 cas 4ans M 6mois F
Médulloblastome = 1cas 8 mois M

109



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

|. DEUXIEME PAF

DISCUSSIO

110



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

XVII.1. DISCUSSION AUTOUR DE L’ETUDE :
|1 s’agit d’une étude longitudinale prospective monocentrique . Ces écueils

méthodologiques sont inhérents aux particularités diagnostiques, thérapeutiques et
évolutives de ces tumeurs chez I’enfant. Notre travail permet d’étudier 1’évolution
d’une série de patient selon le protocole d’étude envisagé mais comporte néanmoins

quelques points négatifs :

- L’absence de staff de neuro-oncologie pédiatrique ; qui regroupe les différents
intervenants dans la prise en charge de cette pathologie ; rend les informations sur
les protocoles complémentaires pauvres et d’accés difficile. En outre ; I’absence
des courriers destinataires au chirurgien référent de la part de nos confréres
impliqués dans la prise en charge appauvrissent la quantité et la qualité de

I’information médicale de 1’évolution a tous les termes.

-Les variétés anatomopathologiques sont fréquentes et leurs prises en charge est
différente. Les résultats d’anatomopathologies fournis ne précisent pas souvent le
Grading et I’index de malignité et ils ne sont pas toutes fois étayés par les études
immunohistochimiques ou par de la biologie moléculaire, ce qui les rend sans

influence sur la sélection des protocoles thérapeutiques précis.

-D’autant plus ; il n’a pas été possible d’organiser une relecture centralisée de

chaque lame en anatomopathologie étant donné 1’absence de circuit de référence.

—La réalisation d’imagerie n’a été pas toujours possible et méme parfois réalisée
mais leurs comptes-rendus non disponibles ; parfois réalisée en ville et perdus par le
patient, parfois réalisée dans un hoépital mais sans compte-rendu ou retenus par les

centres d’oncologies.

-Enfin, nous avons inclus dans cette étude des patients pris en charge entre 2014 et
2016, or les pratiques diagnostiques et thérapeutiques ont beaucoup évolué alors
que notre prise en charge méme collégiale est restée standard, elle n’est pas encore

alignée avec les recommandations internationales de bonne pratique.

-Cependant, en absence d’un registre national et / ou régional du Tumeur du systéeme
nerveux central pédiatriqgue ; seule source Véritablement fiable, les données

epidémiologiques restent parcellaires et incomplétes.
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XVI1.2. DISCUSSION DES DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :

Les tumeurs du systeme nerveux central sont tres fréquentes chez 1’enfant, Ils
représentent selon les séries 20% des tumeurs pédiatriques et sont la deuxieme
cause de cancer apres les leucémies lymphoblastiques aigués et la premiere cause de
décés par tumeur cérébrale toute confondue .60% a 70% de ces tumeurs siégent
dans la fosse postérieure [40,41], Leur incidence annuelle est remarquablement

uniforme a travers le monde et se situe entre 25 et 40 cas par million. [158]

XVII1.1.2.1. Fréquence selon ’dge:

Dans I’ensemble des tumeurs cérébrales, la fréquence des tumeurs de la fosse
cérébrale postérieure est variable d’une série a 1’autre, elles occupent chez 1’enfant
68,18% dans la serie de Rais [159] tandis qu’elles représentent 42,2% chez 1’adulte.
[160]

Dans la série de Zhang. [161] 30,5% de I’ensemble des tumeurs du systéme nerveux
central de I’enfant siégent dans la région infra-tentorielle.

Dans notre série : Les tumeurs cérébrales chez ’enfant ont occupé 25 % de
I’activité tumorale cérébrale du service durant cette période avec 40 % de

localisation au niveau de la FCP.

XVI1.1.2.2. Fréquence selon le sexe :

D’une fagon globale la prédominance du sexe masculin est nette dans la plupart des
séries.
Dans notre série, la prédominance masculine est aussi bien nette chez I’enfant

(55,15% versus 44,85%). ce qui concorde avec les données de la littérature.
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XVI1.1.2.3. Corrélation entre I'age ,le sexe et la variété histologique :

XVI11.1.2.3. A. Médulloblastome :

-Fréquence : 1l représente 3 % des tumeurs cérébrales a tout age, 30 a 33% de
I’ensemble des tumeurs cérébrales chez I’enfant et 30 a 35% des tumeurs de la fosse
cerébrale postérieure. [162]

Leur incidence pédiatrique est moins de deux cas pour 100 000 enfants ce qui
correspond a environ 150 nouveaux cas par an en France [163].

Cependant dans notre série, cette tumeur est la plus fréguente des tumeurs du de la
FCP par un taux de 46,6 % .c’est une fréquence qui correspond a celle rapportee
dans I’étude de Boudkouss (2007) avec un taux de 37,5 % [164].

-Topographie: Le médulloblastome est une tumeur primitive neurectodermique
dérivée du tissu embryonnaire. Il nait des cellules de la zone germinative du toit du
4 éme ventricule et du vermis et s’étend vers le plancher du 4éme ventricule [165].
Dans notre série, la localisation vermioventriculaire retrouvée chez 2lenfants soit
47.6% des cas, suivi de la localisation hémisphérique dont la fréquence est de
I’ordre de 23,8%. Tableau :33

Tableau : 33 Séries de topographie médulloblastomes

Vigneron, 2016 73% 27%
Boudkouss, 2007 80% 20%
Notre série 47.6% 23,8%.
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-Age & sexe : Le médulloblastome peut survenir a tous age (foetus — 88 ans), mais

75 % des tumeurs sont diagnostiquées chez 1’enfant avec un age moyen de 9 ans

[166]. Tableau 34 :

Tableau 34 : médulloblastome et Sex-Ratio

Auteurs Age moyen Ages extrémes Sex-ratio

Boudkouss, 2007 7,7 ans. 2—15ans 1,5
Vigneron, 2016 6, 5 ans 11 mois — 17 ans 2,7
Notre série 7,7 ans 3 mois - 15 ans 1,6

Dans notre série, on observe 3 pics de fréquences : inférieurs a 3 ans, entre 3 et

8ans et superieur a 8 ans avec une moyenne d’age de 7,7 ans. Une prédominance

masculine avec une sex-ratio de 1,6 a été rapportée. Ce qui nous semble conforme

avec les données d’autres séries (Tableau 34).
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Observation N°5:
Il s’agit d’'un garcon de 3 ans: atteint de medulloblastome désmoplasique
localisation hemispherique. Exérése totale a été realisée.

CD
Fig 46 : A- TDM avant la chirurgie b- IRM avant la chirurgie
C-TDM apres la chirurgie D- IRM apreés la chirurgie
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Observation : N° 7
Il s’agit d’un garcon de 4 ans atteint de Médulloblastome désmoplasique de
localisation vermienne. Exérese qualifiée de totale.

Fig.47 :

A -TDM avant la chirurgie

B- IRM avant la chirurgie

C-TDM cérébrale coupe sagittale Exérése totale avec pneumocéphalie frontale
D-Aspect per operatoire.
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XVI1.1.2.3. b. Astrocytomes :

Fréguence:

Ils représentent pres de 34% de la totalité des tumeurs de la fosse postérieure de
I’enfant [167] et 21,5% de toutes les tumeurs cérébrales pédiatriques. [168].

Dans notre série: les astrocytomes occupent le second rang apres le
médulloblastome et représentent 24.4% des tumeurs de la FCP chez I’enfant. Ces
résultats se concordent avec la série de Boudkouss (2007). [164]

Topographie :

Les astrocytomes siégent le plus souvent au niveau cérébelleux (Fig.48) mais la
localisation au niveau du tronc cérébral ou au niveau du vermis n’est pas rare chez
I’enfant.

Dans notre série : le siege électif de I'astrocytome est 1’hémisphere cérébelleux
avec 7 cas suivi respectivement d’un 1 cas de topographie vermioventricullaire, et
d’un cas vermio-hémisphérique.

Age/ sexe :

L’astrocytome est la tumeur cérébrale primitive plus fréquente chez I’enfant avec un
pic de fréquence vers 10 a 12 ans.

Selon Carrie [169]. Il n'existe pas de prédominance sexuelle.

Dans notre série, ils s’observent entre 4 et 14 ans avec une moyenne d’dge de 9,1
ans, tout comme notre série avec un sex ratio de 1 contrairement a la série de
Boudkouss (2007) ou il note une Iégere prédominance masculine avec un sex-ratio
de 1,5.
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Observation N°12:

Il s agit d'une fille de 5 ans présentant un astrocytome pilocytique .exérése totale

Fig.48 : Astrocytome pilocytique
A-TDM avant la chirurgie
B-IRM cérébrale coupe axiale aprés la chirurgie
C- IRM avant la chirurgie
D-Aspect per opératoire.
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XVI1.1.2.3. c.Ependymomes :

Fréquence:Les épendymomes intracréniens représentent le troisieme type
histologiqgue de tumeur cérébrale rencontré chez I’enfant aprés les
médulloblastomes et les astrocytomes. lls constituent 6 a 12 % de 1’ensemble des
tumeurs cérébrales pediatriques. [43, 171]

Dans la série de Dorner(2007) les épendymomes de la FCP constituent 12% de
L’ensemble des tumeurs de cette région chez ’enfant [172].Dans la série de Raji
(1992). lls représentent 6 % des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure a 1’age
pédiatrique.

Dans notre série : les épendymomes représentent 20% de 1’ensemble des tumeurs
de la fosse cérébrale postérieure chez 1’enfant.

Topographie : lls naissent alors volontiers au niveau du plancher du IV éme
ventricule. Ils peuvent s’étendre vers la citerne de I’angle ponto cérébelleux par le
foramen de Luschka et/ou vers la grande citerne par le foramen de Magendie. A
cOté de ce siege caractéristique et de ces extensions, certains épendymomes peuvent
naitre dans des localisations ectopiques, telle la partie postérieure de la citerne de
I’angle ponto cérébelleux. (Fig.49)

Dans notre série: 6 cas siégent au niveau du vermio-ventriculaire et 2cas au
niveau du I’hemisphére cérébelleux et un cas au niveau vermiohemisphérique.
Age:Dans la série d’Agaoglu.[173]1’4ge moyen de diagnostic d’un épendymome
intracranien chez 1’enfant est de 5,5 ans.

Dans notre serie : 75% de des patients série présentant un épendymome de la FCP

sont des enfants avec une moyenne d’age de 4,16 ans.
Sexe:ll y a une légére prédominance pour le sexe masculin, ainsi dans la série de

Ben Ammar le sex-ratio était de 1.06 avec 16 patients de sexe masculin et 15 de

sexe féminin [174]. Dans notre série, le sex-ratio est de 2 gargons pour une fille.
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Observation N°6 :
Il s’agit d’un garcon de 5 ans présentant un : Ependymome duV4

C D

Fig.49: Ependymome duV4
A-IRM cérébrale coupe sagittale avant la chirurgie
B-IRM cérébrale coupe axiale avant la chirurgie
C-IRM cerebrale coupe sagitale aprés la chirurgie
D-Aspect per opeératoire
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XVI11.1.2.3. d.Kyste épidermoide :

Fréquence: Elle représente entre 0,2 et 1,5% des tumeurs intracraniennes
primitives, et 3 a 5% des tumeurs de 1’angle ponto cérébelleux, elle représente 1,6%
de I'ensemble des processus expansifs intracraniens.

Dans notre série, cette tumeur représente 4.44%des tumeurs de la FCP de I’enfant.

Topographie : les kystes épidermoides siegent d'abord et avant tout, dans I'angle
ponto cérébelleux. Elles s'étendent volontiers dans les citernes prépontiques et suit
la tente du cervelet et les invaginations du cavum trijéminés. Les autres localisations
sont beaucoup moins fréquentes et sont de siége médian, dans I’'TVéme ventricule
ou dans le vermis cérébelleux. [175]. (Fig.50)

Age: Ces tumeurs congénitales sont d’évolution lente, et bien qu’il s’agisse de
Iésions congénitales, elles sont rarement découvertes dans I’enfance. L’age moyen
du diagnostic se situe entre 40 et 50 ans. [175,176].

Dans notre série on a compté deux cas de kyste epidermoides, ages de 5 et 6 ans.
Sexe: Le sexe masculin est le plus touché dans la plupart des séries. [176].

Dans la série de Lakhdar ,le sex-ratio est de 1,5 avec une prédominance masculine,
cependant dans I'étude de Samii, une légere prédominance féminine a été

constatée.Dans notre série, le sex-ratio de 1.
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Observation N°23:

Un cas d’un Gargon de 4 ans présentant un kyste epidermoide avec exérése totale

du kyste enlevé en totalite.

C D
Fig.50 :kyste epidermoide

A-TDM : kyste Epidermoide du vermis

B-IRM coupe axiale T1

C-IRM coupe sagittale T2

D-Aspect per operatoire
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XVI11.12.3.e.Hémangioblastome:

Fréquence:

Les hémangioblastomes sont des tumeurs rares qui représentent environ 2% de
I’ensemble des tumeurs du SNC. La FCP en constitue le siege préférentiel (92,6%).
Malgré cette quasi exclusivité, les hémangioblastomes infra-tentoriels représentent
moins de 2% des tumeurs intra-craniennes et moins de 8% des tumeurs de la fosse
cérébrale postérieure. La majorité des hémangioblastomes infra-tentoriels (94,3%)
est localisé dans le cervelet [175]. Les hémispheres cérébelleux sont 4 fois plus

touchés que le vermis. Dans notre série : on a deploré un cas soit 2%

Topographie :

Cette tumeur d’origine vasculaire composée d'un stroma cellulaire et de capillaires
abondants , de siége  hémisphérique dans deux tiers des cas environ suivie de
localisation vermienne dans 1’autre tiers. Plus rarement, ils peuvent étre bulbaires

siégeant a la face postérieure du bulbe. [175].

Dans notre série, notre cas est de siége vermien. (Fig.51)

Age :

L’ hémangioblastome est une tumeur de l'adulte jeune le plus souvent découverte
entre 20ans et 40ans. Elle est trés rare chez les enfants ; notre cas est agé de 10 ans.
Sexe:

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

patient de notre série présentant un hémangioblastome est un Garcon de 10 ans.
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Observation N° 16 :

1l s’agit d’'un hemangioblastome vermien chez un Gargon de 10 ans

Avec Exérese totale de la lésion.

Fig.51 : hemangioblastome

A-IRM cérébrale coupe axiale T1
B-IRM cérébrale coupe axialeT1 injecté
C-aspect per opératoire de la tumeur
D-aspect apres I’exérese de la tumeur
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XVI1.1.2.3. f.Cavernomes

Les angiomes caverneux (ou cavernomes), les angiomes veineux et les
télangiectasies appartiennent, au groupe des “hamartomes vasculaires cérébraux” .1l
y a deux formes de cavernomes cérébraux : une forme non héréditaire ou
sporadique et une forme familiale (au moins deux personnes de la famille sont
atteintes). Les cas « familiaux » environ 20 % ; sont caractérisés par 1’existence de
plusieurs cavernomes ; cette forme est due a I’anomalie des genes qui jouent un role
dans la formation des vaisseaux : les genes CCM1, CCM2 et CCM3 .Environ une
personne sur 200 serait porteur d’un cavernome ; bien qu’elle s’exprime a tous les
ages de la vie, cette lésion est observées dans 25 % des cas chez I’enfant [175] ;
sans préférence de sexe.

Dans notre série, on depore un cas de jeune garcon de 14 ans de siége vermien.
(Fig.52)
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Observation N°36 : -

1l s’agit d’'un Cavernome du vermis chez un Gargon de 10 ans
avec exérese totale

RA

CR
ORO T4+3D MPRAGE_MPR_S
I

A-IRM cérébrale coupe sagitale T1 avant la chirurgie
B-IRM cérébrale coupe axiale T1 avant la chirurgie
C-IRM cérébrale coupe sagitalle T1 aprés la chirurgie
D-IRM cérébrale coupe axiale T1 aprés la chirurgie
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XVI11.3. DISCUSSION DES DONNEES CLINIQUES:
XV11.3.1.le circuit des patients : Le circuit de ces patients a été marqué par la

consultation chez plusieurs médecins, du secteur public et privé et sans étre suivi
par le méme praticien. Au total 45 patients ont consulté 109 fois avant la
confirmation du diagnostic.

Le nombre maximal de consultation par patient était de 4. Les généralistes (49 cas
soit 45 %) occupaient la téte de la liste suivis des pédiatres (33 cas soit 30%),
ophtalmologues (12 cas soit 11%), neurologues (10 cas soit 9%) et neurochirurgiens
(5 cas 4,5%). Le diagnostic a été posé dés la lere consultation chez 9 patients
seulement, dés la 2éme consultation chez 10 patients, la 3éme consultation chez 24
patients, la 4éme consultation pour 2 patients. Ce nombre élevé de consultations
pré-diagnostic a été également rapporté par Edgeworth et all [176] ou la moyenne
de consultations par patient était de 4.6 avec des extrémes de 1 a 12 consultations. 9
patients sur 45 ont été orientés pour imagerie cérébrale dés la 1ére consultation, Les
médecins étaient inaptes de poser un diagnostic dés la premiére consultation chez
80% des enfants et ont conclu que I’enfant était en bon état de santé chez 12 cas
(26%). Le diagnostic de céphalées isolées a été posé chez 4 enfants (8,9%), de
troubles psychologiques chez 9 enfants (20%) et de maladies virales ou allergiques
chez 10 enfants. (22 ,2%)

XVI11.3.2. Délai de diagnostic: C’est le temps écoulé entre le début de la
symptomatologie et la date d’hospitalisation. Cette durée est variable allant de
quelques semaines a quelques mois, elle dépend avant tout de la nature
histologique de la tumeur et de la localisation. [5].

XVIl.3.2.a. discussion autour du delai diagonstic : Ce délai diagnostic reste
important méme dans des pays ou il n’existe plus de retard de diagnostic dans les
tumeurs pédiatriques. Une étude américaine réalisée en 1986 avait déja montré un
retard diagnostic supérieur & 3 mois; ce méme retard a été porté par une étude
anglaise publiée en 2006 et qui a trouvé un délai diagnostic médian de 2.5 mois
avec un intervalle de 1 jour a 120 jours. [4][5]

Des facteurs multiples rendent le diagnostic des tumeurs de la FCP difficile.

Plusieurs symptomes initiaux ne sont pas specifiques et peuvent étre présents au
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cours d’autres affections moins graves ou plitot banals. [4]. Le developpement
psychomoteur inachevé et la persistance des sutures permettent une compensation
de toute elévation de la pression intracranienne et les tumeurs de la FCP chez les
petits enfants peuvent rester silencieuses pour de longues durées. En plus, les
enfants n’expriment toujours pas de facon claire et compléte leurs symptomes
comme les adultes. L’imagerie cérébrale des enfants demande souvent de
I’anesthésie ce qui n’est pas toujours disponible. [4,5] Dans notre série, le délai
d’évolution était entre 1 mois et 8 mois. 32% de nos malades ont consulté dans un
délai compris entre 3mois et 6 mois.Ce delai diagnostic relativement long retenti sur
I’état général de 1’enfant surtout si le syndrome digestif (nausées- vomissement)
domine le tableau clinique ; les enfants arrivent aux urgences de neurochirurgie
souvent déshydratés, dénutrés :13 patients de notre série admis dans un état
général altére (28,8% des cas); augmentant ainsi les risques comorbidites-
mortalités générales relatives a la chirurgie elle méme et /ou a la anesthesie.Ce
delai diagnostic expliqué par le retard et la difficulté d’accés aux explorations
paracliniques d’un coté et par defaut d’orientation vers les consultations
specialisées de I’autre coté.

Dans notre serie ; nos 45 patients ont consulté 109 fois avant la confirmation du
diagnostic. La majorité 53,3% (24 cas) a eu au moins 3 consultations espacées
minimun d’une semaine sans demande d’imagerie necéssaire par les praticiens
consultés.

XVI1.3.2.b. délai diagnostic et niveau socio-économique : C'est un probléeme
commun a toutes les populations dans les quelles cet indicateur est mesuré [177]. Et
comme Le revenu stable est un indicateur de l'acces aux ressources qui peuvent
influencer I'état de santé surtout en matiere de demander des bilans a faire en privé.
Donc on s’est basé sur I’affiliation aux différentes caisses nationales de retraite.
Dans notre série, 20 patients (44%) ont une couverture sociale de la Caisse Nationale des
Assurances Sociales des Travailleurs Salariés (CNAS) et 7 (15%) patients affiliés a la

caisse nationale de sécurité sociale des non salaries CASNOS) et 18 patients (40%) n’ont

pas de couverture sociale ou autre régime d’assistance médicale.
£ ar J N
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XVI11.3.3. Manifestations cliniques révélatrices:

La clinique des tumeurs de la fosse postérieure est variable, elle dépend du siége de
la lésion, de 1’age et du degré de sa croissance. L’hypertension intracranienne et les
déficits neurologiques représentent les signes fréguemment rencontrés.

Chaque patient a présenté le plus souvent plusieurs symptdbmes apparus
successivement les uns a la suite des autres ou en simultanéité et évoluant vers
I’aggravation avant la réalisation de I’imagerie qui a permis de porter le diagnostic.
Une altération de 1’état général en préopératoire en rapport avec les vomissements
est d’autant plus marquée si I’enfant est trop jeune. Le refus alimentaire est
fréqguemment rencontré dans ce contexte. [51.52].

XVI1.3.3.A. signes liés a I’hypertension intracrdnienne: L HIC est en rapport avec
le développement de la tumeur et de I’hydrocéphalie obstructive associée. Les
différents facteurs s’associent et aboutissent au fur et a mésure a un engagement
avec mort subite et/ou un risque imprévisible d’installation incidieuse d’une cécité
par atrophie optique.

Dans notre serie ce syndrome est retrouvé chez 40 patients, ce qui correspond a
89% des cas [53]. Tableau 35

Tableau 35 : La fréquence de I’HIC selon les différents auteurs.

Series Nombre de cas Pourcentage (%)
Kouki 36 97,3%
Raji 82 97,5%
Boudkouss(2007) 66 88%
Notre série 40 89%

L’hypertension intracranienne est responsable des signes suivants : cephalées,

vomissements et les troubles visuels.
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XVI11.3.3.A.1.Les céphalées : chez les grands enfants ; Elles sont particuliéres par
leur rythme, apparaissant volontiers en fin de nuit, souvent intermittentes,
d’évolution récente sur quelques semaines, La localisation est plus volontier
frontale en casque , fronto-orbitaire ou occipitale.Ces céphalées peuvent avoir un
caractére positionnel, qui déclenche ou intensifie I’acceés douloureux; ce caractére
positionnel pouvant évoquer une lésion intra ventriculaire relativement mobile,
pouvant exercer un effect de clapet sur les voies d’écoulement du liquide
cephalorachidien (syndrome de Bruns). Dans les formes évoluées, elles sont
résistantes aux antalgiques, y compris méme les morphiniques et souvent soulagées

par les vomissements qui les accompagnent dans la plus part des temps. [53].

Pour MERGHNI, ce symptéme est retrouvé dans 75% des cas,[54]. Alors que dans
notre série, les céphalées étaient retrouvees de facon isolée dans 20 % des cas et

associées aux vomissements dans 69 %.

XVI1.3.3.A.2. Les vomissements : Ils accompagnent fréqguemment les céphalées; ils
sont classiqguement décrit comme survenant en jet, sans nausées. lls peuvent étre au
premier plan de la symptomatologie, ou s’accompagner de douleurs abdominales
pouvant orienter a tort vers une pathologie digestive. Dans notre série, les

vomissements étaient retrouvés chez 69 % de nos patients.

XVI1.3.3.A.3. Les troubles visuels : Les plus fréquents sont en rapport avec une
diplopie horizontale due a une paralysie uni ou bilatérale du nerf occulomoteur
externe(VI) qui n’a aucune valeur localisatrice. Rarement 1’atteinte d’un III éme
nerf cranien, en dehors de toute Iésion compressive due a un engagement. Une
baisse d’acuité visuelle est exceptionnelle, mais 1’apparition d’éclipses visuelles
peut traduire une menace d’ischémie du nerf optique dans les cas d’HIC évoluant
depuis plusieurs semaines .L’examen au FO, chez les grands enfants et les
adolescents, révele un cedéme papillaire lorsqu’une HIC a évolué sur plusieurs
jours, Cette atteinte des voies optiques est rarement observée chez le nourrisson

dont le créne est encore extensible. [55].
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Dans notre série : L’examen du fond de I’ceil était réalisé chez 13 patients, soit
23%. 11 a montré un cedeme papillaire chez 11 patients, alors qu’il était normal chez
2 patients.

L’atteinte du 6¢me nerf cranien a été notée chez 5 patients, soit 11 % dont un cas
sous forme de diplopie (soit 2 %) et les autres cas sous formes de strabisme (9 %).

XVI1.3.3.A4.Les signes d’Engagement: Il peut se manifester par des crises
toniques postérieures, ce sont des accés de contracture axiale avec attitude en
opisthotonos, spontanés ou déclenchés par des stimulis nociceptifs chez des patients
dont la conscience est quelquefois peu altérée; ces acces sont de durée bréve et
réversible. Un nystagmus (par compresion bulbaire) peut étre observé, mais sans
anomalie des réflexes pupillaires [57] qui ne peuvent se voir qu’en cas
d’engagement installé. Dans notre série, nous avons noté 2 cas soit 4.4% en pré-

engagement.

XVI11.3.3.B.Syndrome cerébelleux :

XVI11.3.3.B.a .Syndrome cérebelleux statique : Il Constitue le syndrome vermien,
caractérisé pardes troubles de la marche avec élargissement du polygone de
sustentation, une danse des tendons, une hypotonie et des réflexes pendulaires. Une
marche d’allure ébricuse est évocatrice d’ataxie cérébelleuse. [55].Dans la série de
Merghni [51].Concernant100 patients, ce syndrome a été noté dans 14% des

cas. Dans notre série, nous avons constaté ce syndrome chez 25 patients, soit
55,56% des cas.

XVI1.3.3.B.b. Syndrome cérebelleux kinétique : Il est le résultat de 1’association a
des degrés divers de plusieurs composantes : maladresse gestuelle et troubles de la
coordination des mouvements dans le temps et dans I’espace. Dans la série de
Merghni, ce syndrome a été noté dans 7% des cas. Dans notre série, nous 1’avons

constaté chez 3 patients, soit 6,7% des cas.
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XVI11.3.3.B.c.Syndrome cérébelleux stato-kinétique : En pathologie tumorale de la
FCP est fréquemment retrouvé. C’est un syndrome ou s’intrique selon des rapports
variables des éléments statiques et Kinétiques, et il se voit surtout dans les tumeurs
vermio-lobaires. [55]. Dans la série de Merghni [51]. Ce syndrome a été constaté
chez 75 patients, soit 75% des cas. Dans notre série, 1l a eté noté chez 12 patients,

soit 26 ,7% des cas de la série.

XVI1.3.3.C. Troubles neuropsychiques comportant irritabilité, modification du
caractere, difficultés d’adaptation scolaire ont été observés dans les cas ou I’HIC
évolue sur une période prolongée. [57]. Dans notre notre série : les Troubles du
comportement objectivés dans 22,2 %. Une baisse de rendement scolaire a été

enregistrée dans 11%.

En Conclusions :

La rapidité et I’intensité des manifestations cliniques dépendent avant tout du

siége de la tumeur par rapport aux voies d’écoulement du LCR, de I’index evolutif
de la tumeur et surtout de I’importance de la réaction oedémateuse qu’elle
détermine. Nous pouvons retenir de ces différents signes retrouvés au premier
examen du malade, que la majorité de nos patients ne sont vus qu’apres
I’installation de ’HIC qui n’est pas toujours en rapport avec le volume tumoral
mais plutot de leur conséquence qui est I’hydrocéphalie. Et méme, dans certains cas
le diagnostic n’a été posé qu’aprés ’installation de complications irréversibles de

cette HIC tel les troubles visuels et I’engagement .
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XVI1.4. DISCUSSION DES DONNEES DES EXAMENS
COMPLEMENTAIRES
XVIl .4.1. TOMODENSITOMETRIE CEREBRALE: a double Intérét

XVII .4.1.A- Intérét diagnostique: Les performances du scanner sont limitées dans
I’étude de la fosse postérieure a cause des artéfacts de 1’ecaille occipitale, s’il n’est
pas réalisé en premiere intention, il peut étre fait en complément de I’IRM pour
I’étude des structures osseuses ou des calcifications. Néanmoins sa détection des
tumeurs de la FCP est excellente, elle est évaluée a 98,6%. [68] tandis que la
détection des hydrocéphalies est a 100 %. Aspect tomodensitométrique est correlé

au diagonstic histologique dans la majortié des cas.

XVII .4.1. A.1.Médulloblastome: Lésion médiane ou pramédiane, arrondie, bien
limitée, de densité homogene, spontanément hyperdense dans 80% des cas [68].
Comprimant le VIéme ventricule sans pouvoir dire si son plancher n’est pas envahi.
(croissant clair péritumoral correspondant a un IVéme ventricule comprimé). Un
aspect hypodense intralésionnel peut s’observer en cas de nécrose centrotumorale.
Ces lésions peuvent apparaitre spontanément fortement hyperdenses lors
d’hémorragies intratumorales (5% des cas). [69].Des calcifications sont rarement
observées mais peuvent exister (10% des cas), ce qui rend le diagnostic différentiel
avec 1’épendymome parfois difficile. L’injection du produit de contraste entraine

un rehaussement uniforme et intense .Fig 53

CRAN
AX CRANE SANS
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Fig 53: TDM cérébrale coupe axiale
D’un médulloblastome de notre série.
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Ces criteres tomodensitométriques permettent une présomption histologique qui
s’avere authentique dans 81% des lésions vérifiees chirurgicalement [67] alors que

dans notre série, elle est de 76,2%.

XVII 4. 1. A.2.Astrocytomes: I’image la plus typique, Sans produit de contraste, est
celle d’une 1ésion globalement hypodense [47 ,67] homogéne. Ses limites avec le
parenchyme normal sont mal définies et ’effet de masse est minime sans cedeme
péri-lésionnel important. Apres injection iodée, on peut observer un rehaussement
modéré de distribution irréguliere de la paroi tumoral dans les formes kystiques, et
rehaussement un nodule mural ou la portion charnue, a noter que certains aspects

sont particulierement évocateurs de ce type histologique. Fig 54

Fig 94: TDM cérébrale coupe axiale d’un
Astrocytome pilocytique de la série
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Dans notre série :
Aspect d’astrocytomes macrokystique avec prise de contraste nodulaire a été

retrouvé chez 7/11 (63,6%) de nos patients.

XVII1.4.1.A.3. Ependymome: Masse spontanément isodense et assez souvent
calcifiee (40 a 80% des cas, multiples calcifications de petite taille). Ces
calcifications constituent un bon argument diagnostique. [47 ,67]. Prise de contraste
modéree et hétérogéne. Ces caractéres la différencient du medulloblastome qui est
spontanément hyperdense, rarement calcifié (10% des cas) et qui rehausse de fagon
homogeéne et intense.

Dans notre série : il y avait 9 cas d’épendymome de densité variable : hypodense
(n=2), isodense (n=3), hyperdense (n=1) et mixte (n=3).Fig 55

Fig. 55 : TDM cérébrale coupe axiale
D’un ependymome de la série.
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XVII 4.1.A4. Kyste épidermoide:Typiquement c’est une hypodensité, a limites
nettes, irrégulicres, sans cedéme périlésionnel et sans de calcifications tumorales. Il

ne se modifiant pas apres injection de produit de contraste.

Dans la série de Lakhdar [52]90% des malades avaient une image hypodense a la
TDM. Deux patients de notre série avaient un kyste épidermoide du vermis soit
10% des tumeurs de la FCP dont tres aspect evocateur hypodense de kyste

epidermoide.

XVIl .4.1.A5. Hémangioblastome: Dans sa forme habituelle,c’est une tumeur
kystique avec un nodule mural, de volume tres variable, allant d’un petit nodule
millimétrique jusqu’a une tumeurs de plusieurs centimétres, [67]. Ses contours sont
nets et bien limités sans infiltration du tissu cérébral adjacent. La composante
nodulaire est trés fortement rehaussée apres injection du produit de contraste a la
différence de la portion kystique qui ne s’accompagne pas de prise de contraste.
Notre patient s’est présenté d’embleé avec IRM cérébrale et nous n’avons pas jugé

utile de demander un scanner cérébral préopératoire.

XVII 4. 1. A6 .Cavernome :c’est tumeur charnue, nodulaire avec parfois de
calcifications et des temps differents d’hemorragies périlésionnelles .dans sa forme
habituelle, [67] elle est de petite taille allant de quelques millimétres jusqu’a une
tumeur de quelques centimétres. Le cavernome de Notre seérie presente des

stigmates de saignement recent au sacnner cérébral.

XVII 4. 1. B-Intérét dans la surveillance post opératoire: La tomodensitométrie
permet d’apprécier les résultats d’exérese chirurgicale, d’évaluer la cinétique
tumorale apres la radiothérapie ou la chimiothérapie et enfin de dépister les

éventuelles complications et les récidives. [65]
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XVII .4.2. IMAGERIE PAR RAISONNANCE MAGNETIQUE:

C’est I’examen clé poue etudier la fosse cérébrale postérieure. Elle permet grace
aux sequences morphologiques classiques, une orientation diagnostique et un bilan
préthérapeutique précis. L’utilisation de séquences fonctionnelles (diffusion, tenseur
de diffusion, spectroscopie, imagerie de perfusion et d’activation et de flux) permet
d’apporter des renseignements sur les rapports de la tumeur avec le tronc cérébral et
sa composition biochimique pour affiner la presorption histologique. Ces progrés
ont permis une meilleure prise en charge thérapeutique réduisant notamment la
morbidité [69]. Nous allons inventorier brievement les différents aspects des
principales tumeurs de la fosse cérébrale postérieure rencontrées dans notre série:
XVII .4.2. a. Le médulloblastome : (Fig.46, 47) I’aspect d’une masse médiane ou
paramédiane, arrondie, bien limitée, intraventriculaire, isointense en T1,
hyperintense en pondération T2, se rehaussant de facon intense et hétérogene apres
I’injection de produit de contraste. Les calcifications en hyposignal presentent dans
20% des cas et la recherche des localisations métastatiques de la totalité du névraxe

est indispensable sur une imagerie cérébrospinale.

XVII .4.2. b. L’astrocytome cérébelleux : (Fig.48) il s’agirt d’une masse intra
axiale, hémisphérique ou médiane avec une composante kystique hypointense en T1
et légerement hyperintense en T2 présentant souvent un nodule mural se rehaussant
apres injection du produit de contacte ; Déplacemant ou effacant le quatrieme
ventricule et engendrant parfois un hydrocéphalie obstructive.Les calcifications sont

rarement trouvées.

XVII .4.2.c.Les épendymomes: (Fig.49) Aspect des lésions Hétérogenes, ils sont
plutdt hypo-intenses en pondération T1, nettement hyperintense en pondération T2.
se rehaussant de facon constante modérée et hétérogene; Souvent intra
ventriculaires de signal hétérogéne en raison da la présence de calcifications (40-
80%), [67], d’hémorragies intra tumorales et de kystes. Ils peuvent s’étendre a

I’angle ponto cérébelleux ou vers la la jonction bulbomedullaire.
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XVIl .4.2. d. Le kyste épidermoide (fig.50) Lésion a contours irréguliers se
moulant sur les structures cérébelleuses, en epousant les scissures ; de signal proche
du liquide céphalorachidien en hyposignal T1 et hypersignal T2 sans rehaussement
aprés injection de produit de contraste. [69] nos deux cas ; presentent cet aspect

classique du kyste a I’IRM. _
Rapport- gratuit.com @

XVII .4.2. e. L’hémangioblastome:(fig.51) 1l se présente soit sous forme de masse
kystique avec nodule mural légérement hyperintense et se rehaussant fortement
apres injection de produit de contraste (70%), [67] soit comme un nodule tissulaire
trés vasculaire (30%). Dans notre cas ; il s’est présenté sous forme de Kyste avec

prise de contraste nodulaire.

XVII .4.2. f. Cavernome (Fig.52) : Il présente typiquement un signal hétérogéne
avec un centre d'aspect réticulé et une couronne périphérique hypointense due aux
dép6ts d’hémosidérine aspect en “popcorn” ou “niche d’abeille. [69]

Le cas de notre série : Il est de siége vermien avec signes de reseignement recents en
hypointence en T2 étoile.

En conclusion: Les objectifs de la neuro-imagerie sont de détecter la Iésion et de
porter le diagnostic de tumeur de la FCP .la presomption du diagnostic histologique
par la confrontation des données cliniques et neuroradiologiques est tres fiable.
L’IRM est devenue le principal outil aussi bien pour le diagnostic, bilan d’extension
et pour suivi a tout les termes des tumeurs de la FCP.

La TDM garde un apport majeur, non seulement en raison de leur disponibilité mais
par leur part diagnostique diligent en urgence.

La présomption histologique basée sur les critéres tomodensitométriques et d’aspect
IRM s’est avérée exacte dans 37 cas, soit 82% des lésions tumorales de la fosse

cérébrale postérieure vérifiées histologiquement chez 1’enfant.
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XVII .5.LES ASPECTS THERAPEUTIQUES

XVII 5.1. TRAITEMENT MEDICAL :

Particuliérement efficace sur 1’oedeme tumoral vasogénique, les corticoides
entrainent une amélioration neurologique spectaculaire mais transitoire. Leur
mécanisme d’action repose surtout sur le rétablissement de I’intégrité fonctionnelle
de la barriere hémato-encéphalique lésée [177].Les antiémétiques oraux ou
injectables sont utilisés en cas de vomissements. Tous les patients ont bénéficié
d’un traitement médical a base d’antalgique en procédant par paliers et de
corticoides. Nous citons aussi que deux patients présentant des troubles de la
conscience ont bénéficié d’une mise en condition en réanimation avant

I’intervention chirurgicale.

XVII .5.2. TRAITEMENTCHIRURGICAL :

XVI1.5.2.a. Traitement de I’hydrocéphalie : La gestion de I'hydrocéphalie a
toujours été une priorité du neurochirurgien. Dans certain cas, la résection de la
tumeur est suffisante pour rétablir I'écoulement du LCR. Par contre L’exérése
tumorale ne peut pas étre realisée en présence d’une importante hydrocéphalie, ainsi
une dérivation préalable du LCR doit toujours étre discutée.

Dans I’étude menée par Due-Tennessen faite en 2007 a Oslo (Norveége), [178]. 79%
des cas ont pu étre dérivées. De plus, dans la série de Morelli (2003) a Bruxelles
[179]. (93,86%) des patients ayant présenté une hydrocéphalie ont bénéficié¢ d’une
dérivation du LCR. Toutes ces données prouvent encore la place importante du

drainage du LCR en préopératoire.

Dans notre étude : la dérivation ventriculo-péritonéale :(DVP) a été décidée chez
25 patients (55,5%) dont 23 cas en premiere intention et elle a été pratiquée
secondairement chez 2 malades devant la persistance de 1’hydrocéphalie apres un

geste d’exérése tumorale.
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-la ventriculocisternostomie endoscopique (VCS) : réalisée dans 17 cas (38%) :
Dont 15 cas en chirurgie deférée et chez deux patients apres échec a la DVP.
-Drainage ventriculaire externe (DVE) : a été pratiqué chez 2 patients ayant
présenté une méningite post opératoire.

Au total, sur les 17 enfants ayant eu une VCS ; 7 patients (41%) ont été réoperés et
ont benificié de mise en place de DVP suite a la persistance de 1’hydrocephalie
symptomatique. Ces enfants étaient significativement plus jeunes. Le suivi a long
terme des enfants ayant eu une DVP a montré seulement deux cas de
dysfonctionnement précoces. .

Aucun cas de dissémination métastatique péritoneale n’a été rapporte.

En Conclusion : La DVP peut étre utilisée en premiére intention ou en cas d’échec
de la VCS. Dans notre série nous n’avons pas pu controler la permiabilité de la
VCS par defaut d’IRM de flux ; et pour résoudre les soucis d’hydrocephalie de
facon définitive avec moindre d’échec de la VCS ( lié au dysfonctionnement de la
stomie) ; nous avons donc , opté pour une DVP d’emblée aprés 1’échec a la VCS
surtout dans les cas de remission partielle de la tumeur en gardant a 1’esprit que les
cellules métastatiques circulantes dans le LCS peuvent causer des troubles de
résorption et contribuer ainsi a la persistance de 1’hydrocéphalie dont le mécanisme

ne semble pas uniquement obstructif.

XVII .5.2. b. Exérése tumorale

L’exérese tumorale est 1’étape essentielle dans la prise en charge des tumeurs de la
fosse cérébrale postérieure, aussi bien chez 1’adulte que chez I’enfant. Elle doit étre
la plus complete possible, afin de liberer la voie d'écoulement du LCR et de
décomprimer le tronc cérébral dans les volumineuses tumeurs.

Dans notre série, I’exérése complete a été jugée macroscopiquement totale chez 27
patients (soit 60%). Exérése subtotale dans 13 cas (soit 28,8%) ou partielle chez 6
patients (soit 13,3%).
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Par ailleurs dans la série Berete effectuée en 2009,[177].Une exérese chirurgicale
compléte a été réalisée chez 71,15% des patients et qu’elle était subtotale ou
partielle respectivement dans 19.23% et 7,96% des cas, de plus 1,92% des patients
avaient bénéficié seulement d’une biopsie ; par contre dans celle de Morelli
(2005)[179].I’ablation chirurgicale était cotée totale ou subtotale chez 58,13% des
malades tandis qu’elle était partielle dans 33,12%. Alors que 8,75% des patients ont
bénéficié d’une biopsie dans la méme série.tableau :36

Tableau 36 : série de la qualité d’exérese

Series totale subtotale Partielle
Berete(2009) 71,15% 19,23% 7,69%
Morelli (2005) 58,13% 33,12%. 8,75%
Notre série 60% 28,8% 13,3%

XVII 5.2. C. Les voies d’abords:

Les voies d’abords utilisées sont variables selon le siége et I’extension de la tumeur,
dans notre série les voies d’abord utilisées sont :

e Lavoie sous occipitale selon I’approche télovélaire:21 cas 46,7%

e Lavoie sous occipitale médiane transvermienne : 14 cas 31,1%

e Lavoie sous occipitale paramédiane transcorticale : 10 cas 22,2%

XVII .5.2. C.1.L approche télovélaire et ses variantes :

C’est Matsushima et all [180]ont signalé I'utilisation de fissure cérébello-médullaire
(FCM) comme voie d'approche des lésions du quatriéme ventricule avec moins de
dégats tissulaires .Deshmukh et all [181] ont noté que le seul avantage de I'approche
transvermienne est l'accés a la partie haute du quatrieme ventricule ; ceci presque
ratrappé par l'ablation du postérieur arc de Cl1 a la faveur de I'approche
télovélaire.Cela fournit un angle plus large pour la visualisation de la partie rostrale
du 4éme ventricule [182].(Fig.56).
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C D
Fig.56 : Hlustration de l’approche télovélaire

A-Retraction vermienne dans ['approche télovelaire.
B-temps d’exérese de la tumeur.

C-Exérese totale de la tumeur.

D-4eme ventricule et Aqueduc ouvert aprés exérése de la tumeur.
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L’ouverture de la fissure cérébello-médullaire(CMF), permet d'exposer quatre
différentes régions dans ou autour du quatrieme ventricule (Fig 57)

e Région A: l'intérieur du CMF a I'extérieur du ventricule : elle est utilisée pour les

anévrysmes PICA distaux ou des tumeurs telles que I'hnémangioblastome [183].

e Région B: l'intérieur du quatrieme ventricule, en particulier : cible les tumeurs
telles que I'épendymome occupant le ventricule ou cavernome dans le plancher

ventriculaire.

e Région C : (MCF et citerne céerébéllo-médullaire CMC) : cible I'épendymome, le
médulloblastome, papillome du plexus choroide, tumeur épidermoide. la partie
médiale (pour les lésions intra-quatrieme ventriculaire) : la région du CMF au
CMC (pour Lésions CMF et CMC) La région C est subdivisée en C-1, pour une
Iésion de CMF (lésions CMF avec extension latérale), et C-2, pour une lésion

principale dans le CMC (CMC lésions avec extension médiale)

e Région D: seule la CMC (pour les lésions intra-CMC). Dans la région D (intra-
CMC), nous avons observe un anévrisme VA-PICA et GPN.
- Avantages :

» Visualisation optimale du plancher du quatrieme ventricule a savoir le triangle
bulbaire et le triangle protubérantiel.

» L’¢évitement de la Iésion du noyau dentelé source du mutisme cérébelleux post
opératoire et les 1ésions des pédoncules inférieurs source d’ataxie cérébelleuse.

» L’exposition par cette approche télovelaire permet précocement d’aborder
I’interface tumeur-plancher du V4

» L’approche télovélaire offre un accés direct aux lésions tumorales du quatriéme
ventricule sans abimer le parenchyme sous jacent.

» L’exposition supéro-latérale et I’exposition compléte du foramen de luschka

» Idéale pour la résection des petites Iésions dans n’importe quelle partie du V4.

-Inconvénients :
» Lésions haut situées pedonculomes encephaliques.

» Lésions localisées en latéro-pontique qui s’offrent mieux aux approches latéraux
(rétrosigmoidienne, Trans pétreux)
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V. of Cer.

Fig. 57 : llustration des 4 regions exposees par la la voie telovellaire
Selon Matsushima T et al
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XVII .5.2. C.2.L'approche transvermienne :

Elle a été voie largement utilisée pour accéder aux Iésions du 4éme ventricule, dans
lequel le vermis inférieur est incisé et les deux hémisphéres cérébelleux sont ecartés

exposant ansi le quatrieme ventricule. (Fig.58).

Dandy en 1945, [16 ,185] expliquait que la section du vermis n'aurait pas de
séquelles défavorables si  les noyaux dentelés sont soigneusement évités.
Cependant, plus tard les études ont mentionné un syndrome vermien caudal y
compris des troubles de I’équilibre, l'ataxie, le nystagmus et les troubles de
coordination du mouvement, résultant de cette blessure vermienne [186].

Le mutisme cérébelleux transitoire a également été signalé associée a l'incision
vermienne en particulier dans patients pediatriques [188]. Cependant, un grand
débat est encore poursuivi sur la relation de post-opératoire entre  mutisme

cerébelleux (syndrome de la fosse postérieure) et 1’abord chirurgical.

Ces complications ont incité a rechercher davantage I’approche la plus slire avec

moins de risque de lésion des éléments anatomiques du quatriéme ventricule.

- Avantages:

Elle offre un meilleur jour opératoire pour les 1ésions qui s’étendent vers le vermis
supérieur.

-Inconvénients :

-Elle n’offre pas I’acces direct au V4 d’ou 1’obligation de sectionner le vermis.
-Les structures de la région du V4 ne sont visualisés qu’a la fin de I’exérése
tumorale notamment le plancher du V4.

-Elle engendre des complications post opératoires type mutisme cérébelleux par

Iésion des noyaux dentelés.
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C D

Fig.58 : Illlustration de L'approche transvermienne

A- Dissection arachnoidienne

B- Incition vermienne

C-Exérese totale de la tumeur

D-4eme ventricule et Aqueduc ouvert aprés exérése de la tumeur.
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XVII .5.2. d. Suites post opératoires :

Le pronostic immediat est conditionné par la qualité de la surveillance et des soins;
le malade doit faire I'objet, pendant plusieurs jours en unité de soins intensifs, d'une
surveillance permanente portant sur les grandes fonctions de I'organisme, I'état de

conscience et I'état local.

XVII .5.2. d.1.La surveillance de I'état neurologique :

Elle constitue un élément fondamental de I'hospitalisation en neuroréanimation.
Dans le but de standardiser le mode de surveillance, les unités de neuroréanimation
utilisent I'échelle de Glasgow pour I'évaluation de I'état de conscience en période
pré et postopératoire. Dans cette derniére circonstance, I'échelle est egalement
adaptée a la surveillance du réveil anesthésique. [70].Cette surveillance a pour
objectif de saisir en temps réel toute aggravation, aussi discréte soit-elle, touchant
de facon isolée ou non a la conscience, a la motricité ou au systeme neurovégeétatif.
-La sonde gastrigue doit étre maintenue en place pendant plusieurs jours ; surtout en
cas d’atteintes des nerfs mixtes en pré ou postopertaoire ; elle permet d'éviter
I’encombrement bronchique par la salive ainsi que les fausses routes.

-La surveillance de la température, des constantes biologiques s'impose chez tout
operé.

-L'état local doit faire I'objet d'une surveillance rigoureuse. L'appui prolongé sur la
cicatrice ou sur le site du corps de valve peut se compliquer d'escarres et de fistules
du LCR.

-Un gonflement fluctuant de la nuque (chignon) peut étre la manifestation d'un
trouble de la circulation du LCR dans les jours suivant l'intervention d'ou l'intérét

d’une évaluation réguliere de la nuque.
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XVIl .5.2. d.2. L’état de réveil : La sédation post opératoire a été toujours sujette
de discussion et concertation chirurgien/anesthésiste avant, au cours et aprés la
chirurgie afin de déterminer un devenir sécurisé post opératoire de I’opéré. Elle est
conditionnée par I’état neurologique antérieur du patient, la localisation et le
volume de la Iésion, la durée de I’intervention et la survenue d’éventuels incidents
ou evénements non désirables pendant 1’intervention.

Dans notre série : la plus de la moitié des malades (24 cas : 53,3%0) ont été extubé
en post oprtaroire ; chez les quels aucun evenement non indesirable n’a été signalé
pendant I’intervention hormis une transfusion de principe chez les enfants moins de
5 ans. (Inférieur a 15 kg) ces patients avaient un état général qualifié comme
concervé avec Lansky supérieur a 70.

16 malades gardés intubés de 24 heures, dont 9 avaient un score de Lansky
inférieur a 30 et la durée d’intervention moyenne a été 180 mn.et les 7 cas restant
avaient un score de Lansky supérieur a 40.

Tandis que 5 malades gardés plus de 24h pour atteintes des nerfs mixtes
préoperatoires avec 1’absence de reflexe de défense post operatoire dont deux ayant
nécéssité une trachéotomie a j2 et a j3 post operatoire.il s’agit les cas N°22 et N°29
dont les suites etaient favorables.

Les 03 autres cas avaient un état clinique altéré avec un score de Lansky inférieur
a 40, qui ont présenteé un retard de réveil : il s’agit les cas : N°25, 38 et 42.dont deux
compliqués de tableaux de méningoencéphalites avec des troubles neurovégétatifs
décédés succéssivement a j 5 et a j7. Alors que le cas N° 38 ; il s’agit d’un
ependymome avec métastase frontale et spinale opéré dans un état général altére et

en pré engagement décédé egalemnt a j3. (Tableau 37)
Rapport- gratuit.com %
LE NUMERD 1 MONDIAL DU MEMOIRES

Tableau 37 : Etat de réveil

Nbre de Etat antérieur du patient Evénements Durée moyenne
cas per Pintervention
opératoires
Extubé 24 cas 0 4 20 - 160mn
Intubé 24h | 16cas 9 6 1 + 180mn
Intubé+24h 5 cas 4 1 0 + 120mn
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XVIIl .6. COMPLICATIONS POST-OPERATOIRES:

XVII .6.A.Morbidité :

XVIL.6. A.1. Morbidité générale : Le taux de morbidité de la chirurgie de la FCP
est variable selon les séries, ceci peut s’expliquer par la grande hétérogénéité de
celles-ci, soit en matiére de tumeurs opérées ou bien en matiere des complications
étudiées. Ainsi 1’étude menue par Sawaya et coll [193] concernant une série de 400
patients opérés pour tumeurs intracraniennes rapportent un taux de morbidité de
32%. Alors que la série de Cabantog et Bernstein [194] concernant 207 patients
rapporte un taux de morbidité de 25,1%.De nombreuses complications peuvent

survenir et sont de gravité variable. (Tableau 38)

Tableau 38 : Résumé des complications

Complications post opératoires Nombre de
patients/%
Meéningite 2 cas (8,7%)
Syndrome cérébelleux 3 cas (13%)
Strabisme +Diplopie+ Nystagmus 3cas (13%)
Mutisme akeénitique 5cas (21,7%)
Paralysie des nerfs mixtes 2cas (8,7%)
Chignions et problemes de cicatrices 2 cas (8,7%)
Syndrome pyramidal démarche spastique 1 cas (4,3%)
pneumocephalie 3 cas (13%)
Déces 3 cas (8,7%)

XVII 6. A.2. Méningite postopératoire : [191] Les infections méningées apres
neurochirurgie représentent un probléme important, elles sont corrélées a un taux de
mortalité élevé de 20 a 50%. Une littérature abondante a permis d’évaluer le risque
en fonction du type d’intervention et du terrain. Les types d’infections sont variés :
infection cutanée (25 %), abces cérébral (15 %), ostéite du volet (12 %), méningites
(50 %).

Dans notre série, nous avons noté 2 cas de méningite, soit 8,7% des cas dont
evolution était dramatique avec déces a j5 et j7.

Alors le taux de méningite dans les series de : Brell et coll a 2% [191] ; de Talfer
et coll a 2, 8%, [192] deDarrouzet et coll [193] a 5,5%.

149



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

XVI1.6. A.3. Complications respiratoires: On peut les diviser en deux catégories :
-les Troubles respiratoires d’origine centrale : Il s’agit d’insuffisance respiratoire
qui se manifeste cliniguement par des anomalies du rythme respiratoire pouvant
aller jusqu’a I’apnée. Les patients particuliérement a risque sont ceux qui présentent
une lésion des structures médianes, notamment du IVéme ventricule.

-la pneumopathie : Du point de vue clinique, il s’agit platot de Broncho-
pneumopathies d’inhalations dés 1’extubation liées aux troubles de déglutition
secondaire a une atteinte pré-existante ou iatrogenes des nerfs mixtes. On peut tout
observer de I’infection bronchique simple a un syndrome de détresse respiratoire
aigué.

La fréguence des pneumopathies apres une chirurgie cérébrale est variable selon les
séries : Shaissi 16,5% [195] ; Brell et coll 3,5% [191]; Fadul et coll 3,3% [194].

Dans notre série : on note 3 cas (13%)

XVII.6. A.4. Fuite du LCR: En effet, ce type de complication survient dans 17,6%
des cas aprés la chirurgie de la fosse cérébrale. L’apparistion d’un épanchement
sous-cutané du LCR reéalisant un chignon lié a des fuites du LCR a travers les points
de sutures de la dure-mere dont I'évolution est souvent favorable grace a des
ponctions évacuatrices et a des pansements légérement compressifs. [196].Cet
epanchement doit faire penser a une hydrocépahlie non stablisée ou échec de son
traitement (DVP ou VCS) réalisé avant le geste d’exérése .les conséquences de cette
fuite sont parfois grave, telle que la méningite, reconnue dans tous les articles
traitants les méningites post-opératoires. Pour I’éviter, il faut une fermeture étanche
de la dure-mere renforcée par I’application de la colle biologique. [197]

Dans notre série : deux patients (8,7%) ont présenté une fuite du LCR apres
chirurgie avec aspect de pseudomeningocele. Cette fuite du LCR était présente
dans 27,59% des cas dans 1’étude de STEINBOK [96], alors qu’elle n’était que de
17,24% dans celle de BERNT [198].

150



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

XVII .6. A5. L’atteinte des paires craniennes : L’atteinte des paires craniennes
peut étre transitoire ou définitive selon le mécanisme en cause. La fréquence de
cette complication est difficilement estimable car elle varie beaucoup selon les
auteurs.’atteinte des nerfs mixtes se rencontre fréquemment au décours de la
chirurgie du plancher du 4eme ventricule.elle est essentiellement alarmante pour le
réanimateur dans les suites postopératoires immédiates. En conséquence, elles
représentent un facteur de risque important de broncho-pneumopathie d’inhalation
des I’extubation. [200]

Atteinte des nerfs occulomoteurs responsable de strabisme avec ou sans diplopie est
egalement retrouve, elle est rarement bilatérale.

Dans notre série : on déplore 3 (13%) atteintes de nerf occulomoteur externe
responsable de strabisme associé a une diplopie et 2 cas (8,7%) d’atteintes des nerfs
mixtes ayant necessité une trachéotomie post operatoires pour eviter une

pneumopathie d’inhalation.

XVII .6. A.6.La pneumocéphalie: Pratiqguement constante chez les patients opérés
en position assise mais exceptionnellement sérieuse pour entrainer une détérioration
de I’état clinique [201].Une pneumocéphalie volumineuse est une source fréquente
de céphalées voire méme un état de somnolance apres chirurgie sous-tentorielle. Sa
persistance peut justifier une ponction évacuatrice qui soulage le malade.

C’est une complication rare, Sawaya et coll [193] ont rapporté cette complication
chez 0,25%, Fadul et coll [194] chez 0,5%, et Brell et coll [192] chez 1% de leurs

patients.

Dans notre série, 3 (13%) de nos patients ont présenté cette complication.
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XVII .6. A.7.Mutisme cérébelleux : est un phénomeéne n’est pas rare chez I’enfant,
caractérisé par une perte totale mais transitoire du langage. La particularité de ce
mutisme, est qu’il survient suite a une période de latence post-opératoire variee de

quelques heures a sept jours, selon CORTINEY W-C [201].

Son incidence est variable. Selon la littérature entre 8 et 25% des patients ayant subi
une résection d’une tumeur du vermis ou du quatrieme ventricule présentent un
mutisme [202 ; 203].Dans la littérature, on décrit en premier lieu les lésions du des
noyaux dentelés par écartement excessif de la face interne des hémisphéres

cérébelleux.

Les connexions myeélinisées entre le cervelet et les structures cérébrales étant

incompletes chez 1’enfant, ce dernier serait plus vulnérable, conduisant au

développement du mutisme selon DEBORAH DEXEY [203]. Tableau 39

Tableau 39 : Mutisme cérébelleux

Auteurs Nombre de cas Syndrome de la fosse post
6/21 28,57%

KIRKE A - 19121 15,70%

DEBORAH DEXEY 20/253 7,91%

Dans notre série 5/45 21,7%

XVI1.6. B.Morbidité et I’état général du patient :

L’enfant reste une entité fragile en neurochirurgie ,La morbidité est loin la plus
fréquente chez les enfants admis dans un état général altéré (score de landsky
inférieur a 40)et greffée de complications plut6t infectieuses, fonctionnelles et
méme vitales.elle represente dans notre série 48% des complications post
opératoires et méme quant 1’état général des patients est concerve, les enfants ne
sont pas a I’abri de complications classiques .17% des complications chez ces

patients ont été noté.
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XVI1.6. C.Morbidité et I’approche chirurgicale :

Dans étude comparative des deux approches [204]: transvermienne et télovélaire
concernant 1’accés chirurgical, le volume de la lésion tumorale, les résultats
cliniques ; les complications et mutisme cérébelleux post- opératoire.

Deux groupes de patients (20 patients chacun) moins de 18 ans ont été étudiés.
Groupe | : les patients ont été opérés par une approche transvermienne et le groupe
Il par approche télovélaire. La résection tumorale totale a éte atteinte dans

90% des cas et 85% dans les deux groupes respectivement. 90% de bons résultats
cliniques a un an d'intervalle pour les deux groupes I et II.

les complications ont été rencontrées dans 25% et 30% respectivement pour
groupes I et 11, avec un seul cas de mortalité dans le groupe Il. ce mutisme
cerébelleux a été rétrouve dans 15% et 20% pour les deux groupes
respectivement.Tous les cas étaient transitoires ayant une durée médiane de 4 et 3
semaines dans les deux groupes respectivement. Les résultats de cette étude n'ont
montré aucune différence statistiquement significative entre les deux groupes.

Van Calenbergh et all [205]: ont analysé rétrospectivement série consécutive de
63 patients de moins de I'dage de 16 ans subissant une chirurgie transvermienne de
tumeur dela FCP. Le mutisme cérébelleux a été noté dans 8% de sa série, débutant
en moins de 48 heures apres la chirurgie et persistant durant une période variait de
14 & 76 jours. Dans la méme étude, Van Calenbergh et collégues n’ont trouvé aucun
lien entre le mutisme et I'dge, 1’hydrocéphalie et le volume tumoral. Ils ont noté que
la stucture anatomique touchée dans le mutisme cérébelleux est encore inconnu.
Toutefois, la plupart des publications n’incriminent que les noyaux dentelés comme
un facteur contribuant et leur évitement pendant la chirurgie pouvant diminuer

I'incidence postoperatoire de mutisme.

Dans notre série : on a recenssé 5 cas de mutismes post operatoires dont trois au
décours de 1’approche télovelaire et deux cas suite a la voie transvermienne.aucun
mutisme n’est retrouvé par voie latérale transcorticale. Globalement aucune
différence significative constatée et ceci probabelemnt a cause de notre série
limitée. (P<0,05).
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XVIL7. TRAITEMENT ADJUVANT :

Pour discuter les traitements complémentaires qui ont été délivrés aux patients au
cours de I’évolution : radiothérapie et chimiothérapie. Nous avons voulu étudier la
dose prescrite pour chaque patient ayant bénéficié de radiothérapie ; sa dose
efficace et ses effets indésirables .Et pour la chimiothérapie ; le type de molécule
ainsi que le protocole utilisés pour chaque type histologique (le nombre de cure et la
durée) ainsi que ses effets indésirables mais ces données n’étaient pas toujours

accessibles et disponibles.

XVI1.7. a. Délai moyen entre la chirurgie et le début du traitement complementaire :

Dans les meilleures conditions, le délai du début de la radiothérapie ne doit pas

excéder 10 a 15 jours apres la chirurgie d’exérése [206]. (tableau.26).

Tableau 26 : Délai moyen entre la chirurgie et la radiothérapie.

Auteurs Le délai moyen entre la chirurgie et la radiothérapie

Fransolet [207]. 17,5 jours (de 7 & 29 jours)
Rutkowski [208]. 31 jours
Notre série 95 jours

Le délai moyen de 95 jours dans notre série est largement supérieur a celui
recommandé par les différents protocoles et ceux retrouvés dans la
litterature,Fransolet[207]Rutkowski [208].cela peut étre du aux difficultés d’acces
a la radiothérapie et ou a la chimiotherapie (pénurie des drogues ou appareils en
panne) ou parfois néglégeance des parents d’enfants qui n’ont pas accepté que le
traitement complementaire fait partie essentiel du traitement et qu’elle est

indispensable méme si I’exérése tumorale est compléte.
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XVIL.7. b. la chimiotherapie :

Malgré les progres des techniques neurochirurgicales, parfois 1’exérése tumorale
complete s’avere impossible en raison du caractére infiltrant ou invasif de la 1ésion.
Le recours a la radiothérapie est malheureusement responsable des sequelles graves
sur I’encéphale en développement surtout chez les enfants de moins de 5 ans. Donc
la chimiothérapie apparait comme une alternative thérapeutique souhaitable surtout
dans le médulloblastome et a moindre degré, dans les épendymomes et les

astrocytomes malins.

7. b.1.Le médulloblastome : Le médulloblastome est relativement chimiosensible
[209] ; la raison pour laquelle le rdle de la chimiothérapie est révolu.Néanmoins, les
enfants de moins de 5 ans pourront avoir une chimiothérapie initiale jusqu’a I’age
d’indication de la radiothérapie, afin de permettre un développement normal du
cerveau de ces enfants [210]. La majorité des auteurs classe le médulloblastome en
fonction des facteurs pronostiques :

*Risque standard: age> 3ans, ayant un volume résiduel < 1,5cm3 (imagerie
postopératoire) et sans métastase a distance évidente.

* Haut risque  age <3 ans avec un volume résiduel > 1,5cm3 et/ou metastase a
distance.

La biologie moléculaire permet notamment dans les médulloblastome
I'identification pronostique de sous-groupes tres différents précédemment traités
avec les mémes protocoles. Avec biologie molécullaire, nous serons en mesure
d'adapter tres précisément le traitement afin d'éviter des protocoles de
chimiothérapie inutiles qui mettent en jeu le pronostic et la qualité de vie des
patients a moyen et a long terme.

Dans notre étude : 09 enfants ont bénéficié de la polychimiothérapie selon le
régime « huit-en-un ». [138].(Le tableau 24)

Répartition des cas de chimiothérapie selon le type histologique

Traitement adjuvant

Tyvpe histologique | chimiothérapie | Chimiothérapie | Abcenced tnformations
+
radiothérapie
Meédulloblastome 6 cas 9cas 3
Ependymomes 4 cas 2 cas 2
Astrocytome anaplasiqgue 0 2 cas
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XVII .7. b.2.Les épendymomes :

Ce sont des tumeurs chirurgicales par excellence ; de pronostic médiocre, de
nombreux efforts déployés afin d’établir un traitement adjuvant efficace ont été
essayes. Depuis les années 1960 Nitrosourée, Etoposide(VP16), Vincristine,
Methotrexate et une thérapeutique combinée telle que Moutarde azotée/vincristine/
Prednisolone/ Procarbazine (MOPP) et Etoposide/ Ifosfamide ont démontré une
certaine activité chez les patients qui ont récidivé [211].

En raison de la localisation et le trait invasif local des épendymomes, la résection
incompléte était fréquente, afin d’améliorer le pronostic, la chirurgie du second
look a été abrité [212].

En 2002 Paulino a suggére que si les patients sont agés de moins de 3 ans, la
chimiothérapie peut étre utilisée pour retarder la radiothérapie [68], mais plus de
1 an de retard d’irradiation peut étre désavantageux en cas d’épendymome
infratentoriel ayant recu une résection subtotale [213].

Dans notre série: elle a été proposée de facon isolée chez 4 patients et en
association a la radiothérapie dans 2 autres cas.

7. b.3Astrocytomes anaplasiques :

Ce sont principalement des lésions kystiques de bas grade, qui sont des
astrocytomes pilocytiques (grade 1), la plupart des autres étant des astrocytomes
diffus (grade I1). Les astrocytomes cérébelleux de 1’enfant sont trés rarement des
Iésions de haut grade, bien que l'astrocytome anaplasique (grade II1) et le
glioblastome multiforme (grade 1V) aient été décrit [214].

Dans notre série : Deux cas d’astrocytomes anaplasiques dont un il s’agit une
dégenerescence d’un astrocytome pilocytique opéré et qui ont benificiés de

chimiotherapie complémentaire.
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XVIIL.7. c. la radiotherapie :
La radiothérapie occupe apres la chirurgie une place importante dans le traitement

des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure (surtout chez les enfants au dela de 5
ans). Elle peut étre indiquée en complément a la chirurgie ou comme seul traitement
(avec ou sans chimiothérapie) lorsque la chirurgie est impossible. Les indications de

la radiothérapie se distinguent en fonction de la nature histologique de la tumeur et

I’age de I’enfant.

(Tableau : 41)
Tableau 41 : Repartition de cas irradiés en fonction du type histologique

Type histologique % Abcence d’informations

médulloblastome 09/21 | 42,8 % 3cas
Ependymome 02/09 22,2% 1 cas
Astrocytome anaplasique 02/02 | 100% 0

Total des cas proposés pour la RX 13/17  76,5% 4 cas

Dans notre série : La radiothérapie a été realisée que pour le patient de tranche
d’age supérieur a 5 ans, il s’agit de 17 patients qui devraient subir de la
radiotherapie, soit 38%, alors que 10 cas d’entre eux ont bénéficié d’une
association radiothérapie avec chimiothérapie, alors que 03 patients ont eu une
radiothérapie seule. Il s’agit dans la majorité des cas (8 cas) d’une radiothérapie
intéressant tout I’encéphale avec une surimpression sur le foyer tumoral et un
complément d’irradiation spinale préventive. Les 2 astrocytomes anaplasiques
n’ont pas subit de complément d’irradiation spinale vu qu’ils n’ont pas de
tendance de déssimanation métastatique par le LCR .le reste des 4 patients envoyés
en oncologie, nous n’avons malheureusement d’aucune information de retour a

notre demande.

XVII 7. c.l.Le médulloblastome: malgré sa potentialit¢ importante de
récidives , le médulloblastome est hautement radiosensible [210].Un des risques de
cette tumeur est sa dissémination sous-arachnoidienne:c’est le cas d’un de nos
patients. L’exérése est complétée par une radiothérapie du systéme nerveux central
(encephale et moelle), avec une surimpression en fosse postérieure sur le volume
tumoral [210].
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Les enfants agés de moins de 5 ans ne doivent pas étre irradies car il y’ a un risque
majeur sur le développement de leur cerveau. De plus, des séquelles neurologiques
importants sont possibles [115]. Ces enfants non traités par la radiothérapie
pourront recevoir une chimiothérapie temporaire et bénéficier de la radiothérapie
qu’aprés 1’age de 5 ans au minimum. Dans tous les cas, le délai maximal
recommandé entre I’exérése et le début de la radiothérapie est en reégle de 90 jours
[215]. Grace a la chimiothérapie premiére (et éventuellement retardée jusqu’a I’age
de 5 ans pour éviter ses effets iatrogénes), la radiothérapie est toujours indiquée et
comportera habituellement : Une irradiation encéphalique totale (20 a 30 Gy), une
irradiation spinale (20 a 30 Gy) et une surimpression sur la fosse postérieure
aboutissant a une dose totale de 50 a 55 Gy. Cette radiothérapie sera débutée des la
fin de la chimiothérapie, c’est a dire a la 6éme semaine. [216]. Dans notre serie : 12
cas (70%) ont été irradiés a raison de 18 Gry pour 1’encéphale et 18 Gry en spinale
XVII 7. c.2.Ependymomes: Ces tumeurs ont tendance a s’étendre le long des
espaces épendymaires; quelquefois, elles diffusent dans le liquide céphalorachidien
(LCR) pour envahir le névraxe. Les épendymomes sont généralement de bas grade
histologique, les tumeurs de haut grade sont appelées épendymomes malins ou
anaplasiques. La radiothérapie est administrée apres une résection large. Les
tumeurs de bas grade sont irradiées a une dose de 36 Gy,. La radiothérapie est
poursuivie jusqu’a 50 Gy pour les tumeurs de haut grade, [211].I’irradiation
craniospinale est recommandée a une dose de 36 a 40 Gy en cas d’envahissement
du LCR, étayé par I’imagerie et/ou la cytologie et dans les tumeurs avec une large
composante intraventriculaire, ainsi que dans les épendymoblastomes.

Dans notre série : nous déplorons 3 cas d’ependymomes anaplasique irradiés

7. c.3.Astrocytomes: C’est une tumeur bénigne curable si s’appréte enti¢rement a la
la chirurgie. Les localisations profondes et la résection partielle sont des limites de
la chirurgie seule. 1l est alors préférable de recommander une chimiothérapie ciblée
ou la radiothérapie en post-opératoire particulierement si la tumeur s’est dégénerée
secondairement sous forme de récidive [213].

Dans notre série, nous avons eu deux d’astrocytomes anaplasiques ayant recu de 36

gry en irradiation encephalique. deﬂO%?fﬂfﬂffﬂOm@
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XVII .8. PROFILS EVOLUTIFS

XVIl 8. a.LA MORTALITE:

La mortalité peut survenir en per-opératoire ou en post-opératoire durant le premier
mois. Cette mortalité est liée:

-Soit a des lésions iatrogenes irréversibles du plancher du 4éme ventricule (tronc
cérébral) provoquées au cours de la dissection tumorale a son contact.

-Soit a des complications postopératoires (infection, hématome, oedeme). Dans les
anciennes séries rapportées dans la littérature, la mortalité était située entre 15 a
30%, mais actuellement avec les progrés de 1’imagerie, des techniques de la
microchirurgie, de la neuro-anesthésie et de la réanimation, elle a significativement
diminué (inférieure a 3%) [210]. Dans la série de Merghni ce taux est de 7% chez
I’enfant [193].

Dans notre série, la mortalité globale est de 1’ordre de 6,6%. A noter que 3 déceés
en j3, j5 et j7. Un cas suite a des troubles neurovégétatifs (bradycardie sévére avec
troubles de rythme) qui I’avaient presenté en peroperatoire jusqu’a son décésa J3
(Cas N° 38). Les deux autres (cas N° 25 et 42) suite a des complications

infectieuses (méningoencéphalites) malgres I’antibiotherapie a dose méningée.

XVII .8. b. SEQUELLES [62]

La morbidité est loin la plus fréquente chez les enfants admis dans un état général
altéré ; elle englobe 48% des complications post opératoires et greffée de
complications plut6t infectieuses, fonctionnelles et vitales.

Méme quant 1’état général des patients est conservé, on déplore 17% des

complications post opreratoire. (Tableau 28)
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XVI1.8. b.1.Séquelles neurologiques :

Les atteintes neurologiques, essentiellement cérébelleuses, ont tendance a
s’améliorer au cours du temps, notamment grace a une rééducation adaptée. (Schiff
et Wen 2006)[217].Les plus fréquentes sont les troubles de 1’équilibre (49 %) les
tremblements, les troubles moteurs divers (26 % dont presque 5 % d’apparition
tardive).céphalée chronique a également été signalée comme un signe tardif dans
19-33% (Lu et al, 2011) [218].

Dans notre serie : on deplore Un syndrome cérébelleux séquellaire trouvé chez 10
patients soit 27% des cas ; un syndrome pyramidal résiduel présent chez un patient
(soit 2,7 % des cas survivants), persistance des trabisme chez 3 patients et
I’apparition d’une diplopie chez 4 patients. (19%) tableau : 17

XVI118. b.2.Séquelles psycho intellectuelles:

L’évaluation au moyen terme montre que 40% a 80 % [219]. Des enfants traités
pour une tumeur de la FCP surtout ceux irradiés sont principalement affectés sur le
plan cognitif. Les plus courantes des déficiences neurocognitives sont des
problémes de comportement, de concentration, ralentissement idéomoteur et de la
mémoire. [220]. Plus le délai entre le traitement et 1’évaluation des fonctions
cognitives est long et plus les résultats sont fiables.les différents facteurs de risque
de développement de ces troubles sont : [221].

e [’age au moment du diagnostic : plus 1’enfant est jeune plus les troubles
cognitifs peuvent étre précoces et importants.

e L’irradiation elle-méme et la dose administrée : plus elle est importante, et
plus les risques sont conséquants.

Dans notre série : L’etude de la reprise et les performances scolaires refletent les
troubles de 1’apprentissage : on a noté 15 patients (33 %) repris la scolarité dans des
écoles normales au bout d’une année en moyenne avec difficulté d’apprentissage.
XVI18. b.3.Troubles psychoaffectifs :

Des troubles comportementaux et émotionnels. Une labilité émotionnelle, une
lenteur, une anxiété, une attitude negative, une inhibition et une irritabilité [222].
Dans notre série : les parents signalent que leurs enfants ont develeppé ces troubles

psycho-affectifs a des degrés variables dans 28 cas.
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XVI1.8. b.4.Troubles de la parole et du langage :

Un grand nombre d’études traite la parole en lien avec les déficits moteurs
provoqués par une atteinte cérébelleuse. De nombreux auteurs tels STEINBOKET
ALL. (2003) [223] la qualfient comme une parole dysfluente. lls précisent que plus
la dose d’irradiation est importante, plus 1’enfant est dysfluent. De plus, ils montrent
que les patients ayant présenté un mutisme akenitique sont, dans les suites
thérapeutiques notamment apres la radiothérapie, plus dysarthriques que ceux n’en

ayant pas présente.

Dans notre série : les 5 cas de mutisme ont recuperé la parole au contréle du 6 eme

mois mais garde une dysarthrie et une lenteur (dysfluent).

XVI1.8. b.5. Séquelles endocriniennes :

Les séquelles endocriniennes, hypophysaires, et thyréotropes n’ont pas été evalué
biologiquement dans notre série. On a tenu compte que le le retard de croissance qui
est fréguemment citées dans la plupart des séries qui est en relation avec les doses et
la périodicité de l'irradiation d'une part et d'un déficit hypothalamo-hypophysaire
gonadique et thyroidien associé d'autre part (OBERFIELD et all) [224]

Dans une série: chez 33 enfants entre 5 et 8 anstraités par radiothérapie
craniospinale apres chirurgie, 45% des cas présetant des troubles de la croissance.
(Déficit endocrinien par atteinte axe hypothalamo-hypophysaire et /ou irradiation du
squelette avec atteinte cartilagineuse). Nous nous ne disposons pas de recul pour
pouvoir conclure aux conséquences de la radio-chimiothérapie sur les axes
gonadiques pour les enfants de notre série.

Tableau 28 : sequelles post-thérapeutiques

Séquelles thérapeutiques Nombre de patients

Séquelles neurologique 18 cas
Séquelles psychointellectuelles 15 cas
Langage dysfluent 5 cas
Séquelles psychoaffectives 28 cas
Séquelles endocriniennes 14 cas

161



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

XVII .8. C.PRONOSTIC :
8.1. La remission : La réponse clinique sera jugée par le bénéfice clinique qui est

définie par ’amélioration de 1’¢état clinique, la disparition des symptémes physique
et la régression du volume tumoral. La réponse radiologique est indiquée par I’IRM.
Cette réponse permet d’identifier la rémission compléte, Rémission partielle ; la non

réponse, la non évaluable et la guérison.

L’amélioration de la symptomatologie clinique a été notée chez 29 patients, soit
64,45%. Avec une rémission considéerée comme totale dans 42.2% et partielle dans
17,7 %.La non réponse au traitement avec repousse ou recidive tumorale a été noté
dans 6 cas (13,3%) dont un avec de métastase spinale. Il s’agit le cas N° 31 ; un
médulloblastome qui n’a pas bénéficié de radiothérapie dans un délai de 6 mois, qui
avait récidivé localement avec nodule métastatique lombosacré qui avait nécessité
d’un complément de radiothérapie cérébrospinale avec Boost sur la FCP.

(Tableau : 42)

Tableau.42: Repartition du profil evolutif des tumeurs de la série
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XVI11.8.1. a.La rémission compléete (RC) : est definie par la disparition compléte
de la tumeur, absence de localisation nevraxique (Moelle ou cérébrale) ou extra
nevraxique ou dans le LCR. Une petite portion charnue résiduelle non accessible a
la chirurgie, stable sur plusieurs contrbles radiologiques peut étre considérée
comme rémission compléte.Dans notre serie; on dépolore 19 cas jugés en
rémission compléte. (Fig.42) : 09 médulloblastomes (43%) ayant beneficiés d’une
chirurgie qualifiée de totale suivie de chimiotherapie et radiotherapie cariospinale.
Et 03 ependymomes dont 1’exérese totale a été réalisée dans deux cas et le 3eme
cas, I’exérése est jugée de subtotale avec un résidu laissé sur le plancher du 4eme
ventricule qui reste stable aprés chimiothérapie chez un enfant de 3 ans. (Cas
N°34). Les 07 cas d’astrocytomes pilocytiques ont benificié¢ d’une exérese totale ne

présentant aucuns signes de recidive apres 18 mois de suivi.

XVII .8.1. b.La rémission partielle (RP) : la présence de portion tumorale non
accessible a la chirurgie avec réponse incertaine au traitement adjuvant et /ou
progression lente. Il s’agit 5 cas de médulloblastomes inférieurs a 5 ans qui ont
benificié d’une chirurgie subtotale suivi de chimiotherapie ; la radiotherapie n’a pas
eté effectué vue I’abscence de protection cerébrale adaptée a cet age et dont la
réponse compléte a la chimiothérapie n’est pas encore evaluée. Et 03 cas
d’ependymomes inférieurs a 3 ans; dont exéreése chirurgicale est qualifiée de

subtotale et qui n’ont pas recu de la radiotherapie.

8.1. c.La non évaluable(NE): lorsque I’enfant décéde dans la période périoperatoire
ou au cours du traitement adjuvant ou s’est perdu de vue. 5 décés ressencés : 03 cas
en post operatoire immediat.il s’agit les cas N°25,38 et 42 (deux
méningoencephalites et un cas d’absence de reveil avec des troubles cardiaques) ;
un decés a 3 mois (cas N°14: ependymome anaplasique) au cours de sa
chimiotherapie (infection sur aplasie médullaire) et un cas a 6 mois (cas N° 22 :
médulloblastome) dont on ingnore la cause du déces. (Tableau : 30.31)

Les 03 malades étaient perdus de vue (les cas N° 19, 20,29): aprés leurs sorties de

I’hopital soit 6,6% des cas.
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Le Changement d’adresse ou numéros de téléphone des parents de ces malades
avait rendu la recherche de leur nouvelles difficiles au cours de deux ans

d’évolutions.

8.1. d.La guérison : dans les tumeurs bénignes enlevees en totalité confirmées par
I’imagerie de controle. Les 4 cas declarés comme guéri, sont les cas de type
histologique bénin avec exérese totale confirmés par IRM de contréle.

v' Hemangioblastome (1cas),

v Kyste epidermoide (2cas),

v Cavernome (1cas).

8.2. Récidive: (Le tableau 29)

La reprise evolutive des tumeurs de la FCP peut se faire a tout moment de
I’évolution. Elle reste certainement la complication principale du médulloblastome
et de I’épendymome ainsi que les astrocytomes de haut grade. [100]

L’apparition des récidives est fonction du type histologique, de 1’age du patient et
du type d’exérése tumorale. Cette récurrence est précoce chez les trés jeunes enfants
présentant un médulloblastome ou un épendymome. Elles surviennent dans un délai
de 2 a 30 mois apres I'intervention. [138]. La date d’apparition des récidives pour
I’astrocytome est tardive, en moyenne 4 ans.

Dans la littérature, Le médulloblastome récidive avant tout localement (40 a 60%
dans les deux premiéres années) ; on peut lui appliquer la loi de COLLINS qui
postule que la période de risque de récidive d’une tumeur embryonnaire est égale
a I’age du malade lors du début de la maladie, plus 9 mois correspondant a la
période de gestation [225]. Pour MARC [226], 50 % des rechutes ont lieu durant la
premiére année et 80 % au cours des deux premiéres années aprés le traitement,
mais elles peuvent aussi apparaitre beaucoup plus tardivement. Dans I’é¢tude de
Brasme et al [227] les récidives avoisinent les 33% des cas. Chez I’adulte, le
médulloblastome récidive souvent apres de 2 ans réciproquement a 1’enfant chez qui

les récidives apparaissent dans une faurchette de-deux ans.
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La récidive des épendymomes est essentiellement locale. Les taux de récidive
varient de 40 a 65%. Ces récidives sont généralement d’évolution défavorable.
Pollack et al. [223] ont rapporté une survie de 17 mois apres traitement de la
récidive.

Parmi nos patients suivis de notre série, nous avons repartorié 6 cas de recidives
tumorales. Le type histologique le plus retrouvé chez nos malades était le
médulloblastome dans 4 cas (soit 60%des récidives et 6 % de la série globale). Le
délai de récidive varie entre 6 mois et 24 mois. En dehors d’un médulloblastome
avec  métastase spinale qui n’a pas regu un traitement complémentaire dans le
délai, les autres cas de récidives tumorales ont nécessité la reprise chirurgicale avec
complément de chimiothérapie.

Les 2 cas d’Astrocytome pilocytiqgue ; qui ont subi une exerése jugée totale ; ont
récidivé dans un délai de 12 et 24 mois et qui ont bénéficié d’une reprise
macroscopiquement totale dont 1’étude anatomopathologique de 1’un a été en faveur
d’un astrocytome anaplasique.

Elles sont favorisées par I’absence de complément thérapeutique notamment la
radiothérapie chez les jeunes enfants. (Le tableau 29)

Les métastases spinales sont présentes a une fréquence de 16.48% des cas de
médulloblastome. [227 ; 228 et 229] (tableau 42)

Dans notre série, on a noté un cas de récidive médulloblastome avec metastase
spinale (Cas N°7)

Tableau 43: Fréquence des métastases selon quelques séries

Auteurs Métastases spinales
Métastases

Park [104] 20%

Hoffman [6] 12,5%

Mcfarland [5] 31%
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XVII .8.3. La Survie sur 2 ans:

Dans I’étude randomisée réalisé par Fransolet [226] et qui a porté sur 166 cas le
taux de survie a deux ans a été de 90 % et de 77% a cinq ans. Dans notre série on a

pu avoir un taux de survie de 82 % a deux ans.

XVII .8.4. Les facteurs pronostics:

1. Age : Indépendamment des thérapeutiques utilisées, les tumeurs de la FCP sont
géneralement graves chez I'enfant, ainsi la survie s‘avere inférieure par rapport a
l'adulte. Le jeune &ge inférieur a 3 ans semble étre un facteur de pronostic
défavorable pour les médulloblastomes ; les astrocytomes pilocytiques juveniles et
les épendymomes [212]. Plusieurs auteurs ont rapporté des taux de survie meilleurs
chez I’adulte que chez I’enfant. Pour STUBEN et all. Le taux de survie a cing ans
chez des adultes était de 72% alors qu’il n’¢était que de 36% pour les enfants. [212].
Les résultats de I'étude des taux de survie en fonction de 1’dge dans la série de
médulloblastomes de CHATTY-EARLE (2015) sont représentés dans le tableau 44.

Tableau 44 : Survie en fonction de I'age CHATTY-EARLE (2015)

Durée de survie  Enfants Adultes
Surviealan 24% 87%
Survie a 3 ans 5% 47%
Survie a 5 ans 1% 16%

-Le mauvais pronostic des jeunes enfants est probablement est lié a la fois aux
résultats d'une biologie non favorable mais aussi d'un traitement qui évite
I'utilisation de la radiothérapie.

2. Qualite d’exérese : elle est susceptible d'influencer les résultats aussi bien a court
terme qu’a long terme. Or, en cas d'épendymome ; le taux de survie chez les
patients ayant un résidu tumoral versus exérése totale est respectivement inferieure
a 20%, et 60%. (95). Dans notre étude, analyse uni-variée montre que la qualité

d’exérése tumorale est un facteur pronostique indépendant et significatif. La
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différence statistique est trés significative (p<0.005) avec 82% de survie pour les
cas d’exérése compléte contre 17,9% de survie chez les patients ayant bénéficié
d’une exérese incomplete

3. La radiothérapie : Elle demeure a [I'heure actuelle un outil thérapeutique
impératif pour 1’amélioration de la survie.Les taux de survie & 5 ans chez des
enfants suivis pour médulloblastomes a haut risque a progressé de 0%, chez les
patients ayant bénéficié que de chimiothérapie postopératoire a 48% en cas
d'adjonction de la radiothérapie craniospinale [210].

4. le Type histologique :

Pour le médulloblastome la durée de vie parait d’autant plus longue que I’age de
survenue est ¢levé: la survie a 5 ans est de 40 a 84 % chez ’adulte, alors qu'elle est
comprise entre 50 et 70% chez I’enfant [211].La survie actuelle a 5 ans en cas
d’épendymome est estimée a 50 %. La distinction entre les séries provient en partie
de la prise en compte ou non de la mortalité opératoire. Dans les séries les plus
récentes, cette survie a 5 ans est supérieure a 60 %. [210 ,211].

Pour les cas avec métastases, le pronostic est encore médiocre malgré ’arsenal
thérapeutique.

5. La biologie moléculaire :

Dans une série exclusivement pédiatriques SCHEURER E. et all. ont étudiée les la
biolgie moléculaire des récidives tumorales [230], le gain du chromosome 9qter
était associée aux tumeurs qui présentaient une rechute. Les génes candidats font
partie de 2 voies : Notchl (cascade impliquée dans la prolifération, la
différenciation et I'apoptose pendant le développement, ainsi que la tumorigenése)
et tenascine C (une glycoprotéine extracellulaire responsable du développement des
cellules souches neurogéniques et des précurseurs de la gliogenese). La présence de
ténascine C en immunohistochimie semble étre corrélée a la diminution de la survie
sans progression. Par contre, les tumeurs présentant des gains des chromosomes 9,
15q, et 18 ou des pertes du chromosome 6 ont un excellent pronostic. Un groupe de
tumeurs de pronostic intermédiaire comporte des tumeurs ayant un profil

génomique équilibre ou des aberrations uniques.
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CONCLUSION

Les particularités des tumeurs de la FCP dans la population pédiatrique se
distinguent par leur spécificités cliniques, thérapeutiques et pronostiques. Chez
I’enfant, le tissu cérébral est généralement vulnérable. En effet, le cerveau et
particuliérement le cervelet est un organe dont la croissance se poursuit jusqu’a
I’age de 6 ans et, dés lors, toute pathologie tumorale cérébrale peut grever ’avenir
neuro-intellectuel de 1’enfant. Dans plus de 1/4 des cas, le diagnostic est fait
tardivement, plus de 6 mois aprés 1’apparition des premiers symptomes qui sont
souvent banals et attribués a tort a des affections communes comme 1’aquisition de
la marche en cas de troubles de 1’équilibre chez un nourrisson qui fait
maladroitement ses premiers pasou troubles digestifs chez le petit enfant ou
d’origine psychologique chez le plus grand. Ce diagontic tardif, au stade de
volumineuses tumeurs rend la chirurgie difficile qui peut mettre au péril la vie du
patient vu sa complexité, ce qui requiert des mesures d’anesthésie-réanimation
adaptés chez un enfant dont I’ctat général déja affaiblis par ce retard de prise en
charge diagnostic et parfois méme thérapeutique.
Le bilan diagnostic et de planification chirurgicale repose sur L’imagerie par
résonance magnétiqgue (IRM) qui reste I’examen approprié pour expolorer des
tumeurs la FCP et rechercher les eventuelles métastases par un complément
d’exploration médullaire.

Les tumeurs de la FCP sont des lesions chirurgicales par excellence, 1’idéal est
I’exérése compléte de la tumeur qui augmente les chances de guérison. Surtout avec
I’avénement de la nouvelle approche « télovélaire » qui a révolutionné la prise en
charge chirurgicale de ces tumeurs. Cependant étant donné la localisation, la nature,
le volume et 1’extension de certaines tumeurs, 1’acte chirurgical se limite parfois a
une exérese incomplete, partielle ou voire biopsique rappelnat un traitement

adjuvant adequat.

Les formes anatomopathologiques des tumeurs de la FCP sont complexes et
multiples ; elles varient entre des formes plus agressives qui ont tendance d’emblée
vers la malignité et a la dissémination (médulloblastome ; ependymome) et d’autres
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formes moins agressives dominées par les astrocytomes pilocytiques qui ne se
dégénérent que tres exceptionnellement. Les formes bénignes voire curables sont
rares et s’apprétent mieux a la chirurgie (cavernomes, kystes epidermoides). Au
cours des dernieres années, les progres impressionnants dans la biologie moléculaire
de certaines lésions tumorales notamment le médulloblastome, permettant
I'identification pronostique de sous-groupes précisement favorable ou non a la
chimiothérapie afin d'éviter des protocoles inutiles qui mettent en jeu le pronostic et

la qualité de vie des patients a moyen et a long terme.

Dans la majorité des cas, la chimiothérapie ne suffit pas a guérir ces tumeurs de
la FCP. L utilisation de la radiothérapie est modulée selon le type de la tumeur et
I’age de I’enfant (super a 5 ans). Bien qu’elle soit efficace, sa toxicité sera plus
importante chez le nourrisson et le petit enfant. Le développement de nouvelles
techniques de radiothérapie couplées a une imagerie tumorale sophistiquée devrait
permettre d’irradier uniquement le lit tumoral en préservant le parenchyme sain
avec des séquelles minimes méme chez le petit enfant. Un protocole de
radiothérapie adapté a la sévérité du risque et une chimiothérapie plus courte
permettent d’améliorer le pronostic.

Le pronostic est corrélé essentiellement a 1’état clinique préopeératoire du
patient, la qualit¢ d’exérése chirurgicale, le type histologique de la tumeur, la
morbidité postopératoire et la réponse thérapeutique de la tumeur a la radio-
chimiothérapie

Malgres les progres réalisés dans le traitement des tumeurs de la FCP ; on est
ecnore loin d’égaler ceux marqués dans les leucémies ou les autres tumeurs
malignes hors le systéeme nerveux. Malgré une chirurgie plus performante, une
radiothérapie protégée et une chimiothérapie ciblée; il y’ a encore beaucoup de

tumeurs incurables ou qui ne guérissent qu’au prix d’importantes séquelles.
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RECOMMANDATIONS

1. Organisation de la prise en charge des tumeurs de la FCP de ’enfant -

Tumeur de la
FCP

IRM cerebro-medullaire l Evaluatioln_ |
ETUDE cytologique du LCR neuroan_esthe5|que

J

traitement -prise en contact
N etude - d'eventuelle RCP avec Neuro-
chirurgie R -biologie hydrocephalie oncologie

d'exerse molleculaire

thologique -

La mise en place d’une plate forme de travail entre les differents acteurs dans la

prise en charge multidesciplinaire doit tenir compte des besoins de
multidisciplinarité en pour une mailleure prise en charge.

Encourager la fromation continue afin de reccourcir le delai diagnostic en exposant
les soucis de retard diagnostic liée aux defauts d’explorations et /ou orientations a
des consultations spécialisées des enfants; devant suspicion ou diagnostic de
Tumeur de la FCP.

Une fois le diagnostic est poseé ; I’oncologue doit étre avisé et integré dans la chaine
de soins; qui a s’acharne étre présent le jour de I’annonce diagnostic vue la

nécéssité d’une bonne organisation de I’information des enfants et leurs parents

2. Mettre en place Réunion de concertation pluridisciplinaire pédiatriques RCP :
La création de RCP régionales qui ont la vocation a discuter des dossiers difficiles
et avec un quorum renforcé de chaque spécialité impliquée. Cette collaboration

rendra une meilleure prise en charge des patients et la facilite évidemment I’acces

171



Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

aux différents volets thérapeutiques notamment la radio-chimiothérapie et
encouragera une activité de recherche et de travail collaboratif :

> -Présence obligatoire :
- 1 neurochirurgien
- 1 oncologue /radiothérapeute ou neuro-oncologue
- 1 neuroradiologue

» Présence recommandée :
- 1 neuro-anatomopathologiste
- 1 radiothérapeute.
-1 psychologue du service.
3. Organisation de la relecture de recours :
Organiser 1’accés a un diagnostic de certitude (surtout en cas de doute) par la mise
en place d’une double lecture et I’acces aux examens de typage moléculaire. Les
données de la littérature, confirmées par I’expérience des professionnels, montrent
que les diagnostics anatomopathologiques des tumeurs peuvent nécessiter le recours
a des examens trés spécialisés et étre source de difficultés, de par leur rareté méme.
La confirmation diagnostique est donc essentielle a la prise en charge optimale d’un
enfant atteint d’une tumeur de la FCP.
4. Registre national
En I’absence de Registre national des tumeurs de systéme nerveux centrale ; les
neurochirurgiens et les anatomopathologistes, en collaboration avec des
épidémiologistes, biostatisticiens et neuro-oncologues pédiatriques sont invité a
initier et a développer le Recensement national histologique des tumeurs
primitives du systéme nerveux central ;qui presentera au futur une banque de
données mis a la disposition de la communauté scientifique pour aider a la mise en
route d’études épidémiologiques, des recherches biologiques, cliniques et

d’évaluation des pratiques dans ce demaine.
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5. Création de centre de référence et de compétence en neuro-oncologie
pédiatriques

Afin de répondre aux enjeux posés par les spécificités des tumeurs chez I’enfant, et
mettre en ceuvre ’action du Plan national anti cancer une structuration les offres de
soins pour les enfants atteints de tumeur du systéme nerveux central par création de
centres experts nationaux (centres de référence) et de centres experts régionaux
(centres de compétence), chargés d’organiser un maillage territorial des filicres de

soins garantissant aux malades des prises en charge optimales.

6. Création plus de centre anticancéreux pédiatrique: L’acquisition des
commodités humaines et matériels comme réation des Centres anticancereux
pédiatrigue dans des zones a forte incidence de tumeurs va permettre aux malades
de recevoir leur traitement adjuvant dans les délais indiqués ce qui contribuera

évidement a la régression de la morbi-mortalité liée a ces tumeurs de la FCP.

7- Organisation des cellules d’écoute et de soutien psychologique . en pré et
postopératoire pour le patient et sa famille, vu la fréquence des ces tumeurs dans la
population pédiatrique, apaisera certainement le retentissement psychologique de la
pathologie et faciliter a la participation de la famille aux soins de leur enfant ainsi
que Le recours aux associations de parents et amis doit étre encouragé au méme
titre , Une ambiance positive de travail médical doit étre assurée afin d’éviter le

syndrome d’épuisement professionnel.
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Annexe.l:

LES TUMEURS DE LA FOSSE CEREBRALE POSTERIEURE CHEZ

L’ENFANT
[ FICHE DE RECUEUIL DE DONNEES }
N° de dossier : ......
Hospitalisation : Urgencel ]  Evacuation L1 Consultation [
NOM & ciiviiiniennnnns Prénom :............... Age :.....
AIESSE & tereieieieieiiieiiiiiiiiiiiiiiiitiettttteteteteieteteteeetetesasecasasasacasanes
Degrés de fratrie :.............. Notion de consanguinité : Ouii_INon [

Niveau intellectuel : Scolarisé 1 Non scolarisé[]
Niveau-socioeconomique des parents: CNAS [ CASNOS [CINon precisd ]

Adressé par : DI c.cceeeeeeeeiineees cenennne Hopital & ceeeieiiiiiiiiiiiiiiiiiiaenen

o Antécédents : Personnels : MEAICAUX ¢ veveeeerrrreeeeeieansseeeeeessesenssssecssennnns
CRITUIGICAUX fuiiuiieiieiniiniietieseeessntessessnssnsossessnssnssssssssssnssnssssnssnsossans
FamiliaUX sueeeeeiiiiiiiiiiinnereeeeeeeennssseceecennnes

e Les signes cliniques d’appels: Macrocranie, Céphalées, Vomissements, Retard de
croissance, Retard d’acquisition motrice, Altération de 1’état de conscience, Paralysie
des nerfs craniens, Syndrome fébrile.

e Délai diagnostic:

= Inférieur a 1 mois

* Entre 1 et 3 mois

» Entre 3 et 6 mois

= Supérieur a 6 mois

= Examen clinique proprement dit :

Etat général :
Coloration des téguments : ...............ccoeivnen.n.
Déshydratation : OUI [] (estimation ...... %) NON [
Score de LANSCKY & .o
Développement psychomoteur : standard [] retard []
Développement staturo-pondéral: standard [] retard []
Cassure de la croissance OUl 7 NON [

Examen des paires Craniennes : .oeeeeeeeeereernrreecnsnnnns
Examen des membres supérieurs :
-TonusS ..o - Motricité ...

Examen du tronc : - Respiration Thoraco-abdominale..........
-Sensibilité.................
-Reflexes cutanés —abdominaux
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Examen des membres inférieurs :

Les examens complémentaires :

v TDM cérébrale :
IRM Cérébrale :
IRM spinale :

LRV

Gestes effectués en Urgence :
VCS [ ] DVP [ Tumerectomie ]

Gestes programmes :

VCSseule [ |CS avec biopsie via I’aqueduc
Chirurgie : Totale [_| Partiellel ] subtotale [
» L’bord utilisé : Approche télovelaire
Median transvermien
Transcorticale

Y

> Evolution :

v' Jla J5: Clinique : Conscience  Température parametres
vitaux ; état de réveil ; les complications post opératoire

IMMEdIiates @ ..o,

v" TDM cérébrale : Qualité d’eXE€rése .........covvvvrvrrervenrnenn.

» Etude anatomopathologiqQue : c.eceiieiieiiiiniieiieeneeniieceecnranenne
» Evolution :

v 1 mois: Etat neurologique ............ccoeiiiiiiiiiiinininnn.

v' Etat des ventriculeS.....cceeueuenne Littumoral...................

v 6 mois : Etat neurologique .............oeoeviiiiiiiiiiiinnn.

TDM : Lit  tumoral aprés traitement  adjuvent

v 12 mois : Etat neurologique ........................
v’ Etatintellectuel...............coooeviiiiiiiiiinininnn.
v' Etat psychologique..................cooiiiiiiinan
v TDM: Etat du ventricule................. Signes
TECIdIVe. .t
» Chimiothérapie : Nombre
CUIES...cuvennnnn protocoles.............oeveinenne.
» Radiothérapie : dose  totale..................... la  durée
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Annexe. 2 : Resumés des observations

Cas 01 02 03 04
m Age 2ans 5ans 6 ans 04 ans
-g_- Sexe M F M M
(BD\ Origine El Bayedh Tiaret Oran Oran
Cz Niveau socioéconomique CNAS CNAS Non affilié CNAS
o
Q | Type d’admission Urgences Urgences Urgences Urgences
D)
Nbre et type de 2 1 3 3
consultation avant Dg
Délai Dg 5mois 2,5 mois 3 mois 6 mois
Etat général Altéré moyen moyen conservé
HTIC
+  Céphalées +
++  Céphalées et ++ ++ ++
vomissements
+++ Céphalées et/ou
o) vomissements et/ou
= | bradycardie
=3
o Macrocranie
c
@ FO Non fait Non fait Not fait (Edéme papillaire
Sd cérébelleux Régression motrice Non constaté + +
Hypotonie Irritabilité Irritabilité Baisse de rendement
. Déshydraté scolaire
Aultres signes
TDM Hypodense Hypodense Isodense Hypodense
—_— APC ++ APC++ APC + APC +de la
3 portion charnue
QD
C% IRM cérébrale Hypoen T1 Hypoen T1 Isoen T1 Hypo en T1
= Hyper nodulaire
o Hyper en T1 APC Hyper T1 APC Hyper T1 APC en T1 APC
w
IRM médullaire normale normale normale
normale
localisation vermis vermis \ermis Cérébelleuse
Taille 3cm 6 cm 4cm 7cm
Hydrocéphalie DVP DVP VCS VCS
(@] Tumeur Exérese qualifiée Exérese qualifiée Exérese subtotale Exérese qualifiée
% partielle De sub totale de totale
=
‘-(ED. La durée de préparation 60 mn 40mn 35mn 20mn
5 . i 120mn 100mn 90mn 90mn
Durée de la chirurgie
Anatomopathologie Médulloblastome Médulloblastome Médulloblastome Astrocytome
pilocytique

Suites opératoires

Simple ; intubé 24h

Simple ;extubé

Mutisme ;extubé

Simple ;extubé

Radiothérapie

?

+

Chimiothérapie

RIS

?

4t

Evolution

Remission partielle

Rémission partielle

Rémission partielle

Récidive a 1an

Rapport- gratuit.com @
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Cas 05 06 07 08
Age 3ans 5ans 5ans 8 ans
m
=3 sexe M M F M
o
3 Origine Oran Saida Mostaganem Oran
o
g Niveau socio-économique CNAS CNAS CASNOS Affilié
® Type d’admission Urgences Urgences Consultation Consultation
Nbre et type de 3 2 2 1
consultation avant Dg
Délai Dg 3mois 2 mois 6 mois 3 mois
Etat général Conservé Conservé Moyen conservé
HTIC
+Céphalées +
++  Céphalées et ++ ++ T+
vomissements
o +++ Céphalées et/ou
= vomissements et/ou
_E- bradycardie
@® Macrocranie
FO Non fait ®Edeéme papillaire Non fait Non fait
Sd cérébelleux Non constaté Non constaté ++ +
Autres signes Hypotonie Irritabilité Strabisme Troubles de
comportement
TDM Hypodense Hypodense hyperdense Hypodense
APC ++ APC++ APC + APC +
IRM cérébrale Hypo en T1 isoen T1 Hypo en T1 Hypo en T1
§ Hyper en T1 APC Hyper en T1 APC Hyper en T1 APC Hyper en T1
2 APC
|2 IRM médullaire Normale Normale Normale
> Normale
w
localisation vermis Vermis+hémisphére Vermis Vermis
Taille 3,5¢cm 6cm 5cm 3cm
Hydrocéphalie DVP DVP VCS VCS
Tumeur Exérese totale Exérese totale Exérése subtotale Exérese totale
9
é.
S La durée de préparation 50mn 40mn 30 mn 35mn
® Durée de la chirurgie 180mn 200mn 180mn 160mn
Anatomopathologie Médulloblastome Ependymome Médulloblastome Médulloblastome

Suites opératoires

Simple ;intubé24h

Mutisme ;intubé 24h

Simple ; intubé 24h

Simple ; intubé 24h

Radiothérapie

+

+

Chimiothérapie

RIS

RIS

RIS

Evolution

Rémission totale

Rémission totale

Récidive a 6 mois

Rémission partielle
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Cas 09 10 11 12
_I'OI'I Age 6 ans 4ans 2 ans 5ans
= sexe F M M M
g- Origine Oran Oran Mostaganem SBA
L('.SD' Niveau socioéconomique CNAS CASNOS Non affilié Non affilié
Type d’admission consultation Urgences consultation consultation
Nbre et type de 3 2 3 1
consultation avant Dg
Délai Dg 4mois 4 mois 5mois 3mois
Etat général Conservé Moyen Altéré Conservé
HTIC
+  Céphalées + +
++ Céphalées et ++ ++
vomissements
QO | +++ Cephalées
S, | et/ou vomissements
E et/ou bradycardie
Macrocranie +
FO normale Non fait Non fait (Edéme papillaire
Sd érébelleux Non constaté Non constaté Non constaté ++
Autres signes Irritabilité Strabisme Troubles de
convergent comportement
TDM Hypodense Hypodense hyperdense Hypodense
3 APC+ APC ++ APC +
% IRM cérébrale Hypoen T1 isoen T1 Hypo en T1 Hypo en T1
8 Hyper en T2 Hyper en T1 Hyper en T1 Hyper en T1 APC
IRM médullaire Normale APC APC Normale
Normale Normale
localisation vermis Vermio-Cérébelleux Vermis Cérébelleux
gauche
Taille 4cm 6cm 2cm 6 cm
Hydrocéphalie - DVP VCS VCS/echec/vcs
0
5 Tumeur Exérese totale Exéréese partielle Exérese totale Exérese totale
@ (extension vers ’angle PC)
La durée de préparation 40mn 30mn 50mn 20mn
Durée de la chirurgie 130mn 120mn 130mn 90mn
Anatomopathologie Kyste epidermoide Ependymome médulloblastome | Astrocytome pilocy

Suites opératoires

Simple,extubé

Extubé ; Strabisme

Intubé24 ;Chignon ++

Simple ;extubé

Radiothérapie

+

Chimothérapie

+

Evolution

Guérison

Rémission partielle

Rémission partielle

Récidive a 2 ans

192




Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

Observation 13 14 15 16
{_y_ Age 3ans 18 mois 2 ans 10ans
% sexe M M F M
g Origine Mascara Tlemcen Mostaganem Oran
= Niveau socio-économigue CNAS CNAS Non affilié CASNOS
Type d’admission Urgences Urgences Urgence Consultation
Nbre et type de 2 1 1 3
consultation avant Dg
Délai Dg 3mois 1 mois 4 mois 3 mois
Etat général Altéré Altéré Altéré Conservé
HTIC
+Céphalées
++ Céphalées et L It o
vomissements
+++ Céphalées +
e vomissements+
= bradycardie T
g Macrocranie i +
Fo Non fait Non fait Non fait (Edéme papillaire
Sd cerébelleux Non constaté Non constaté Régression motrice ++
Autres signes Hypotonie Hypotonie Déshydraté | Paleur ;Hypotonie Troubles de
Paleur comportement
TDM Hypodense Hypodense isodense Hypodense
3 APC + APC++ APC + APC +
% IRM cérébrale Hypo en T1 Hypo en T1 isoen T1 Hyper en T1
3 Hyper en T1 Hyper en T1 APC Hyper en T1 APC Hyper en T1 APC++
IRM médullaire APC Normale Normale Normale
Normale
localisation vermis Vermis+V4 Vermis+hémisphére Hémisphére
Taille 5cm 4cm 6 cm 2cm
Hydrocéphalie DVP DVP DVP VCS
(__—2 Tumeur Exérese subtotale | Exérese partielle Exérese totale Exérese totale
® | Ladurée de préparation 60mn 55 mn 60mn 40 mn
L EARCIITS 120mn 90mn 180mn 160mn
Anapatomopathologie médulloblastome Ependymome médulloblastome hémangioblastome
Suites opératoires Intubé 24 ; simple Intubé +24 Simple ;intubé 24h Simple ;extubé
Radiothérapie - - - -
Chimothérapie + + i -

Evolution

Rémission totale

Déces a 3 mois

Rémission partielle

guérison
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Cas 17 18 19 20
m -
T, Age 13 ans 6 ans 4ans 6 mois
Q
g‘ sexe F M M F
5
S Origine Adrar Mascara Tindouf Oran
® ["Niveau socio-économique Non affilié CNAS CNAS CNAS
Nbre et type de 3 3 & 1
consultation avant Dg
Type d’admission Urgences Urgences Urgences Consultation
Délai Dg 2mois 2 mois 4 mois 1 mois
Etat général conservé Conservé Moyen Altéré
H TIC+Céphalées
++ Céphalées et + +
vomissements
++ ++
+++ Céphalées +
0 vomissements+
5 bradycardie
i) .
S Macrocranie N
Fo
Non fait (Edeme papillaire Non fait Non fait
Sd cérébelleux Non constaté Non constaté + +
Autres signes Troubles de Paleur ; déshydratation Strabisme
comportement déshydratation
TDM Hypodense Hypodense hyperdense Hypodense
APC ++ APC++ APC + APC +
IRM cérébrale Hypoen T1 isoen T1 Hyper en T1 Hypoen T1
3 Hyper en T1 APC Hyper en T1 APC Hyper en T1 Hyper en T1 APC
8 T APC++
2 IRM médullaire Normale Normale Normale
> Normale
w
localisation Hémisphere gauche vermis+cérébelleux Vermis Hémisphere droit
Taille 6cm 5cm 3,5¢cm 4cm
Hydrocéphalie VCS VCS/echec/vcs DVP DVP
(@]
=)
f::: Tumeur Exérése totale Exérése totale Exérése subtotale Exérése subtotale
%.
La durée de préparation 50mn 40mn 100 mn 100 mn
Durée de la chirurgie 120mn 100 mn 180 mn 120mn
Anatomopathologie Astrocytome pilocytique | Astrocytome pilocytique Médulloblastome Ependymome

Suites opératoires

Simple,extubé

Simple ;extubé

Mutisme ,intubé 24h

Simple ;intubé 24 h

Radiothérapie

+

Chimothérapie

+

Evolution

Rémission totale

Rémission totale

Perdue de vue au
controle du 12°mois

Perdu de vue dés le
contréle d’un mois
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Cas 21 22 23 24
_g'l Age 2 ans 7 ans 5ans 15 ans
% sexe M F M F
S Origine Tiaret Tlemcen Saida Annaba
o
< Niveau socio- CNAS CNAS CNAS Non affilié
économique
Nbre et type de 2 3 3 3
consultation avant Dg
Type d’admission Urgences Urgences Urgences urgences
Délai Dg 4 mois 5 mois 3 mois 3 mois
Etat général Altéré Conservé Conservé Conservé
HTIC
+Céphalées +
++  Céphalées et —+ ++ T+
o vomissements
5 +++ Céphalées +
2 vomissements+ bradycardie
@ Macrocranie
Fo Non fait (Edeme papillaire Non fait (Edeme papillaire
Sd cérébelleux Non constaté + + ++
Autres signes Hypotonie axiale
TDM Hypodense Hypodense hypoindense Hypodense
3 APC ++ APC++ APC - APC +
QD
‘c‘j: IRM cérébrale Hypo en T1/ Hypo en T1 /APC + Hypo en T1 APC Hypo en T1
> APC+ -
@ Hyperen T1 Hyperen T1 APC
. Hyper en T2 Hyper en T2 X
IRM médullaire » Normale p Métastase
Normale Normale nodulaire
localisation vermis Vermis+hémisphére Vermis Vermis
Taille en gd axe 3cm 4cm 5cm 6cm
Hydrocéphalie DVP DVP VCS VCS
(@)
=)
c
=) Tumeur Exérese jugée totale Exérése totale Exérése totale Exérese jugée totale
@D

La durée de préparation

Durée de la chirurgie

45mn
130mn

20mn
180mn

40mn
120mn

30mn
160mn

Anatomopathologie

médulloblastome

medulloblastome

Kyste epidermoide

Meédulloblastome

Suites opératoires

Simple,extubé

Mutisme ; Atteinte
des nerfsmixtes

Simple ;extubé

Troubles de I’équilibre
Extubé

intubé + 24 h
Radiothérapie - + - -
Chimothérapie + A - +

Evolution

Rémission partielle

Décés a 6 mois

Guérison

Récidive a 6 mois

195




Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

Cas 25 26 27 28
_gl Age 11mois 6 ans 4 ans 8 ans
% sexe F M M F
=) Origine EL Bayedh Saida Mostaganem Oran
o
‘?D- Niveau socio-économique Non affilié Non affilié Non affilié CNAS
Nbre et type de 3 2 2 3
consultation avant Dg
Type d’admission Urgences Urgences Consultation urgences
Délai Dg 3mois 5 mois 3 mois 6 mois
Etat général Altéré Conservé Conservé Moyen
HTIC
+ Céphalées
++  Céphalées et ++ ++ T+
vomissements
o +++ Céphalées +
= vomissements+ 4+
2. bradycardie
Q
&
Macrocranie n
Fo Non fait Non fait Non fait (Edeme papillaire
Sd cérébelleux Non constaté + Non constaté +
Autres signes Hypotonie Perte de poids
TDM Hypodense Hypodense hyperdense Hypodense
3 APC ++ APC++ APC + APC +
QD
@ | IRM cérébrale Hypo en T1/ Hypo en T1/ Hyper en T1/ APC+ Hyper en T1/ APC+
1 APC+ APC+
@ Hyper en T2 Hyper en T2
. Hypo en T2 Iso en T2
IRM médullaire P Normale Normale
Non faite Normale
localisation vermis vermis Vermis+hémisphere dt Hémisphére droit
Taille en Gd axe 3cm 4cm 6cm 5cm
Hydrocéphalie DVP DVP VCS/echec/vcs Opérée d’emblée
(@)
=)
§ Tumeur Exérese subtotale Exérése totale Exérese totale Exérese totale
‘CED.
La durée de préparation 60mn 30mn 50mn 25mn
Durée de la chirurgie 180mn 190mn 120mn 90mn
Anatomopathologie Ependymome Médulloblastome Astrocytome pilocytiqgue | Astrocytome pilocytique
Suites opératoires Méningite /DVE Simple ;extubé Simple ,extubé Simple ,extubé
intubé+24h
Radiothérapie ? + - -
Chimothérapie ? + - -
Evolution Déces j5 Rémission totale Rémission totale Rémission totale
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Cas 29 30 31 32
Age 8 mois 6 ans 11 ans 13 ans
{3” sexe F M F F
g Origine Tiaret Bachar SBA Relizaine
g. Niveau socio-economigue Non affilié Non affilié CNAS CASNOS
<)
Q@ | Nbreet type de 1 4 3 2
® | consultation avant Dg
Type d’admission Urgences Urgences Urgences urgences
Délai Dg 3mois 5 mois 2 mois 3 mois
Etat général Altéré Moyen Conservé Conservé
HTIC
+ Céphalées
++ Céphalées et ++ ++ ++ ++
vomissements
Q R
= +++ Céphalées
= +vomissements+
5 bradycardie
Macrocranie o
Fo
Non fait (Edéme papillaire Non fait Non fait
Sd Cérébelleux Non constaté + + +
Autres signes Hypotonie
TDM Hyperdense Hypodense isodense Hypodense
3 APC ++ APC+ APC + APC +
QD
@ | IRM cérébrale Iso en T1/ APC+ Hypo en T1/ Hypo en T1/ Hypo en T1/ APC+
= APC+ APC+ .
3 Hypo en T2 c ¢ iso en T2
Hyper en T2 HvDo en T2
IRM médullaire Non faite (hétérogene) yp Normale
Normale Normale
localisation vermis Hémisphere droit Vermis Vermis+hémisphere
Taille en Gd axe 5cm 4cm 3cm 6 cm
Hydrocéphalie DVP DVP VCS VCS
(@)
=)
§ Tumeur Exérese partielle Exérese totale Exérese subtotale Exérese subtotale
‘%
La durée de préparation 70mn 30mn 40mn 30mn
Durée de la chirurgie 180mn 120mn 190mn 180mn
Anatomopathologie Ependymome Astro anaplasique Meédulloblastome médulloblastome

Suites opératoires

Troubles de la

Simple ,extubé

Troubles de

Mutisme akénitique

déglutition ;intubé+24h ’équilibre ;intubé 24h intubé 24h
Radiothérapie - + - n
- - + +

Chimothérapie

Evolution

Perdue de vue au
contrdle du 3eme mois

Rémission partielle

Récidive +métastase
spinale

Rémission partielle
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Cas 33 34 35 36
Age 6 ans 3ans 8ans 14 ans
sexe F F M M
'C_n;, Origine Mascara El Bayedh Mostaganem Oran
%
S | Niveau socioéconomique Non affilié Non affilié CNAS CNAS
o
% | Nbreet type de consultation 3 3 2 3
avant Dg
Type d’admission Urgences Urgences Urgences Consultation
Délai Dg 3mois 3 mois 5 mois 2 mois
Etat général Conservé Conservé Moyen moyen
HTIC
+ Céphalées +
++  Céphalées et T+t ++
vomissements
@) +++ Céphalées + A
5 vomissements+ bradycardie
9 | Macrocranie
c
) Fo
(Edéme papillaire Non fait Non fait normal
Sd Cérébelleux Non constaté + + +
Autres signes Hypotonie Baisse de
Irritabilité rendement scolaire,
perte de poids
TDM Hypodense Hypodense hyperdense Hypodense
3 APC + APC+ APC + APC-
QD
Lc-jl: IRM cérébrale Iso en T1/ APC+ Iso en T1/ APC+ Non faite Hypo en T1/ APC-
3 Hypo en T2 Hypo en T2 Hypo en T2
IRM médullaire Non faite normale Non faite normale
localisation vermis vermis Vermis Vermis
Taille 5cm 3cm 4cm 2cm
Hydrocéphalie DVP VCS DVP Rien
(@)
=)
f::: Tumeur Exérese totale Exérese totale Exérese subtotale Exérese totale
%.
La duree de préparation 30mn 40 mn 30mn 25mn
Durée de la chirurgie 160 mn 180mn 160mn 90mn
Anatomopathologie Ependymome Ependymome médulloblastome Cavernome

Suites opératoires

Simple,extubé

Simple ,extubé

Simple ,extubé

Simple ;extubé

Radiothérapie

+

+

+

Chimiothérapie

+

+

+

Evolution

Rémission totale

Rémission totale

Rémission partielle

Guérison
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Cas 37 38 39 40
_gl Age 8 ans 6 mois 4 ans 10ans
% sexe F M F M
S Origine Relizaine Mascara Oran Tiaret
o
< Niveau socioéconomique CNAS Non affilié Non affilié CASNOS
Nbre et type de 3 1 3 4
consultation avant Dg
Type d’admission Urgences Urgences Urgences urgences
Délai Dg 3mois 2 mois 5 mois 3 mois
Etat général Conservé Altéré Moyen Conservé
HTIC
+ Céphalées +
++  Céphalées et dhdb ++
vomissements
Q
= +++ Céphalées +
£ vomissements+ bradycardie +++
(¢
Macrocranie
Fo o
Sd cerebelleux + Non constaté + +
Autres signes Strabisme ; Hypotonie Baisse de rendement
TDM hétérogeéne Hypodense hyperdense Hypodense
3 APC ++ APC++ APC + APC +
QD
K IRM cérébrale Iso en T1/ APC+ Localisation frontale Isoen T1/ hypo en T1/
o
) H ™ gauche et APC+ APC+
ypo en intraventriculaire
IRM meédullai N | Hypo en T2 Hypo en T2
meautiaire ormaie Nodules du cul de sac N | |
de queue de cheval ormale normale
localisation vermis vermis Vermis Vermis
Taille 5cm 5cm 4cm 3cm
Hydrocéphalie DVP DVP DVP DVP
0
=)
§ Tumeur Exérese partielle Exérese subtotale Exérese Exérese totale
Q, subtotale
@D
La durée de préparation 25mn 90mn 45mn 30mn
Durée de la chirurgie 130mn 120mn 140mn 180mn
Anatomopathologie Médulloblastome Ependymome Médulloblastome Médulloblastome
Suites opératoires Simple,intube 24h | intubé +24 Décés a j3 post Simple Simple ;intubé
opératoire ; bradycardie ,extubé 24h
+troubles du rythne
Radiothérapie + 2 T
Chimothérapie + o T
Evolution Décés a 3mois Rémission Rémission totale
partielle
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Cas 41 42 43 44
Age 12ans 3 mois 7ans 8 ans
{3” sexe F M M [=
o Origine Tiaret Chlef Relizaine Oran
D~
g. Niveau socio-economique CNAS CASNOS CASNOS Non affilié
@, Nbre et type de 3 1 & 3
® | consultation avant Dg
Type d’admission Urgences Urgences Urgences Consultation
Délai dg 4mois 1 mois 3 mois 3 mois
Etat général conservé Altéré Moyen Conservé
HTIC
+ Céphalées
++  Céphalées et it ++ ++
vomissements
Q
5 +++ Céphalées +
5' vomissements+ +++
c bradycardie
® | Macrocranie + *
Fo Non fait Non fait Non fait Edéme papillaire
Sd cérébelleux Non constaté Non constaté Non constaté +
Autres signes Strabisme Irritabilité Troubles de
Hypotonie comportement
TDM Hypodense Hyperdense hyperdense Hypodense
APC ++ chernue APC+ APC + APC +en
couronne
IRM cérébrale hétérogene en T1/ Iso en T1/ APC+ Hypo en T1/ APC+ hypoen T1/ APC+
3 APC+
é y o Hypo en T2 Hypo en T2 Hyper en T2
. er en
£ | IRM médullaire i normale Normale normale
@ normale
localisation vermis vermis Vermis Hémisphere droit
Taille 6 cm
Hydrocéphalie DVP DVP VCS VCS
@]
=)
§ Tumeur Exérese totale Exérese subtotale Exérese partielle Exérese totale
%'
La duree de préparation 40mn 70mn 30mn 35mn
Durée de la chirurgie 100mn 140mn 120mn 90mn
anatomopathologie Astrocytome pilocytique | Médulloblastome Ependymome Astrocytome pilocytique

Suites opératoires

Simple ,extubé

Méningite ;extubé

Strabisme +nystagmus

Intubé 24h

Simple ,extubé

Radiothérapie - ? + -
Chimothérapie - ? + -
Evolution Rémission totale Décés j7 Rémission partielle Rémission totale
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Cas 45
Age 3 ans
m sexe M
S,
§ Origine Relizaine
S | Niveau socio-economique Non affilié
o
%. Nbre et type de consultation avant Dg 3
Type d’admission Urgence
Délai Dg 3mois
Etat général moyen
HTIC
+ Céphalées
++  Céphalées et ++
vomissements
g +++ Céphalées +
=1 vomissements+ bradycardie
o
S Macrocranie
e Non fait
Sd Cérébelleux Non constaté
Autres signes Hypotonie axiale
TDM Hypodense
APC + en couronne
3 | IRM cérebrale HypoT1/hyper T2
Y .
Q€ | IRM médullaire normale
]
@ localisation Hémisphere gauche
Taille en Gd axe 5cm
Hydrocéphalie DVP
(@)
=.
§ Tumeur Exerese totale
«Q
2.

La durée de préparation

Durée de la chirurgie

45mn
80mn

Anatomopathologie

Astrocytome pilocytique

Suites opératoires

Intube 24 h ; Troubles de
équilibre

Radiothérapie

Chimiothérapie

Evolution

Rémission totale
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Annexe 3 : Echelle de Lansky

indice Description

100 | Pleinement actif, normal.

90 Restrictions mineures aux activités physiques et au jeu.

80 | Actif mais plus rapidement fatigable qu'avant l'affection.

70 Restrictions importantes aux activités et au temps passé a jouer.

Activités physiques et de jeu minimales ; I'enfant se consacre a des activités plus

60
calmes.

S'habille mais traine et s'étend souvent sur un lit ou un fauteuil ; pas de jeu actif

=8 mais capable de participer a des jeux ou des activités calmes.

40 Le plus souvent alité ; peut participer a des activités calmes.

30 | Alité; besoin d'aide, y compris pour des activités calmes.

20 i Dort souvent ; jeu totalement limité a des activités passives.

10 ‘ Ne joue pas ; ne quitte pas le lit.

z
| 0 Absence de réaction.
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Annexe : 4

Référenciel de prise en charge des principales tumeurs de la FCP chez I’enfant

Astrocytome Pilocytique

Exérese optumale |

{ Eummmﬂmmh)j

2 ™. 'i—:jl' 2

—

51 DPOSSEBLE

Feprize cheurgicale | Paadsthézupie I
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Gliome de Grade 2 (OMS)

Analyse biologie moléculaire 1p19q
Avis neurochirurgical

o Biopsie,
Chirurgie [ ou Chirurgie Résection < 90%
Résection = 90%,

Epilepsie seul Age> 40 ans et/ou
symptome, et Epilepsie non
bien controlée controlée, et/on
tome
Surveillance - =
DISCUTER EN RCP
' clhimque et IRM Radiothér de 504 54 G
Traitement othérapie (de 30 a 54 Gy)
complémentaire par Option 3 discuter
radiothérapie ou _ o iy
(Smtnce et ) |t
- Chimiothérapie
Evolutivité clinique par TEMODAL
et'on IRM ?
S1om: RCP
Gliome de grade 111 (OMS)
EXERESE
La plus cempléte possible
Analyse biolome moléculaire 1p1%q Discussion RCP

(standasa: mmnmma)

Option : FROTOCOLE STUPP *

l Opticn : Témodal *

" SURVEILLANCE IRM ]

LS

[ SIRECIDIVE ]

l |

e — TEMO

204




Les tumeurs de la FCP chez ’enfant

Ependymome
BILAN
IRM encéphale et moelle + LCR

l/Tl'MElR PLURIFOCALE ou
\_ DISSEMINATION LCR

Chirurgie multizite
=i possible

|

Radiothérapie
cramio-spinale

!

Pa: de standard en cas de récadnve
C\inn:&n Chumothérapie non conzensuelle
S sels de platine

Ependymome
BILAN
IRM encéphale et moelle + LCR

( TUMEUR LOCALISEE -)
1 L
b
commals Enagens po-op
‘J_~
complete

| |

Fadsothérapse focalises

/ Pas de standad en cas de récadre
L'hrw:mn Chupaothéragee non comenzuells :

pﬂmhh <ls de olati

pﬁm‘hk
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Médulloblastomes

Bil e
IBM cérébrale
+IRM név - Bilan post-opératoire
IRM précoce névraxe ( résidus 7)
Analyse cytologique du LCR i‘;i?_is -
51 possible (lors chirugie FF) : - !
RISQUE STANDARD RISQUE ELEVE
EXERESE TOTALE ENERESE PARTIELLE (resxdn macrescopiqus)
LR NEGATIF CYTOLOGIE LCR. POSITIVE
ABSENCE DEMETA METAINTRA OU EXTRA NEVRAXIQUE

Traitement Médulloblastomes

Exerese la plus compleéte

possible l

Radiothérapie Radiothérapie
cranio-névraxe : 36 Gy — FP 54gy cranio-névraxe : 36 Gy — FP 54gy
Option : _ Chimiothérapie
Chimiothérapie Carbo-VP16 :_"“_* el de P‘!":' Ziype Smba SELS
: : eahseée en « sandwich » -
RenOe cl‘a dulte e 3cycles avant RT et 3 cycles aprés
délal maximum entre chinwgie et RT de 90 jours

Option :
Chimiothérapie réalisée aprés la RT uniquement
(délai chinugie/RT raccourc: mais toxicité hémato plus élevée)
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Annexe 6 : La liste des figures

Fig : 1 : un crane humain du Pérou datant d’environ 600 AD.

Fig : 2.1 : Galien soigne un gladiateur Galen canvas print by Collection Abecasis

Fig: 2.2 : Une traduction anglaise « Bureau d’un chirurgien

Fig: 3.1: De Martel

Fig : 3.2 : illustration de la position assise dans chirurgie de la FCP

Fig .4 : Croquis postopératoire dans lequel Cushing décrit I’hémangiome

Fig. 5.1: Harvey William CUSHING

Fig.5.2 Percival BAILEY

Fig : 5.3 Dandy illustre typiquement ses actes Chirurgicaux avec des dessins élégants, et
voici un classique illustration de I’approche de la région pinéale

Fig 5.4 : MATSUSHIMA T.

Fig : 6.1 : étapes de formation du tube neural

Fig : 6.2.Flexions ventrales(Embryologie)

Fig.6 .3 : la flexion pontique(Embryologie)

Fig.6 .3 : la flexion pontique(Embryologie)

Fig .7.1 : Vue endocranienne de la fosse cérébrale postérieure.

Fig7. 2 : Vue postérieure (hémispheéres cérébelleux)

Fig7. 3 : Noyaux dentelés

Fig7. 4 : Coupe sagittale

Fig7.5: 4eme ventricule

Fig : 8.1 Rhoton, Vol. 47, No. 3, September 2000 Supplement Vue anterieure

Fig.8.2 :Rhoton, Vol. 47, No. 3, September 2000 Supplement VVue posterieure

Fig. 8.3 :Rhoton, Vol. 47, No. 3, September 2000 Supplement Vue antero-inferieure
Fig.8.4: Rhoton, Vol. 47, No. 3,September 2000 Supplement Systeme vertébrobasilaire
Fig.8.5 : Rhoton, Vol. 47, No. 3, September 2000 SupplementLes sinus veineux de la
FCP

Fig .9. : Schematisation des voies cérébélleuses

Fig.10 : Enfant présentant un ependymome Avec paralysie du nerf oculomoteur externe
droit. Observation cas N° 6

Fig.11 :FO : cedéme papillaire bilaterale Fig.12 : Enfant présentant un medulloblastome
Présentant des troubles de la déglutition Avec paralysie du grand hypoglosse Observation
N°22

Fig.13 : Enfant présentant un volumineux Ependymome avec un torticolis observation
N° 6

Fig.14 : echographie transfontanellaire montant une Tumeur de la FCP Avec hydrocéphalie
sus tentorielle  Fig.15 : TDM cérébrale montant un Processus de la FCP

Fig.16 : IRM cérébrale et médullaire

Fig.17.1 : tou de Monroe plexus ; la veine septale et la veine thalamostriée choroide du
VL

Fig.17.2 : La perforation par thermo coagulation de la citerne interpedonculaire
Fig.17.3 : L’orifice ainsi créer est dilatée par sonde a double ballonnet

Fig.17.4 : Effondrement de la membrane de Liliequist

Fig .18 . DVP .Source : Patient Springe

fig.19 : Mode d’Installation position ventrale

fig.20 : Mode d’installation de La position assise

Fig.21.1 : Craniectomie

Fig.21.2 Ouverture de la dure-mére
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Fig .21.3Exposition de la tumeur

Fig.21.4 Exérese de la tumeur

Fig.22: Albert L. Rhoton, Jr., M.D.Department of Neurological Surgery, University of
Florida, Gainesville, Florida Neurosurgery, Vol. 47, No. 3, September 2000 Supplement
Fig.23: Albert L. Rhoton, Jr., M.D.Department of Neurological Surgery, University of
Florida, Gainesville, Florida Neurosurgery, Vol. 47, No. 3, September 2000 Supplement
Fig.24:Cerebellum and Fourth Ventricle

Albert L. Rhoton, Jr., M.D.Department of Neurological Surgery, University of Florida,
Gainesville, Florida Neurosurgery, Vol. 47, No. 3, September 2000 Supplement
Fig.25 : Astrocytome pilocytique

Fig.26 : Ependymomes Aspect de rosettes périvasculaire

Fig.27 : médulloblastome classique

Fig.28 : Tumeur atypique tératoide / rhabdoide

Fig.29 : illustrant la position du malade et le calcul des zones de jonction pour une
irradiation spinale optimal .

Fig.30 :illustrant la position du malade et le systeme de contention

Fig.31 : délinéation des volumes cible et les structure critiques

Fig : 32 : immunologie anti tumorale

Fig. 33: la répartition annuelle des tumeurs pédiatriques par rapport a I’ensemble des
Fig.34 : la répartition annuelle des tumeurs pédiatriques par rapport a celles de la FCP
Fig. 35 : répartition en fonction du sexe

Fig. 35 : tumeur de la FCP en fonction de 1’dge

Fig. 36 : mode d’admission

Fig 37 : Répartition géographique

Fig .38 : Répartition en fonction de 1’affiliation aux régimes de securité

Fig.39 :le délai d’admission

Fig. 40 :signes fonctionnels

Fig.41 :le timing de la chirurgie

Fig .42 : le timing de la chirurgie & anesthésie

Fig 43 : Complications selon la durée de séjour en réanimation

Fig.44 : Séjour dans le service apreés la chirurgie

Fig .46 : Médulloblastome localisation hémispherique. Garcon de 3 ans.

Fig.47 : Cas Cliniqgue N° 7 : Garcon de 4 ans.Médulloblastome : localisation vermienne
Fig48 : Garcon de 5 ans (cas N°12) ; astrocytome pilocytique

Fig.49 : garcon de 5 ans (Cas N°6) ependymome

Fig.50 : Cas N° 23 : garcon de 4ans Exéreése totale d’un kyste epidermoide vermien
Fig.51 : garcon de 10 ans (Cas N°16) Exéréese totale d’un hemangioblastome vermien
Fig.52 : un garcon de 14 ans (Cas N°36 ) Exerese totale d’'un Cavernome du vermis
Fig 53 : TDM cérébrale coupe axiale D’un médulloblastome

Fig 54 : TDM cérébrale coupe axiale d’un Astrocytome pilocytique

Fig. 55 : TDM cérébrale coupe axiale d’un ependymome

Fig. 56 : illustration de 1’approche télovelaire

Fig. 57 : lllustration des 4 regions exposées par la la voie télovellaire Selon Matsushima T
Fig.58 : illustration de L’ approche transvermienne
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Annexe 7 :La liste des tableaux

Tableau 1 :
Tableau 2
Tableau 3
Tableau 4 :

les sous types de médulloblastome
: médulloblastome a risque standard /médulloblastome a haut risque
le délai d’admission

reprend les détails en Nbre de consultations avant le diagnostic

Le tableau 5 : reprend les détails des consultations en fonction de la spécialité

Tableau : 6
Tableau 7 :
Tableau 8 :
19
01
01
Tableau : 1
Tableau 13
Tableaul4:
Tableau 15
Tableau 16
Tableau 17
Tableau 18
Tableau 19
Tableau 20
Tableau 21
Tableau 22
Tableau 23
Tableau 25

Tableau
Tableau

Tableau

et tomoden
Tableau 27
Tableau 28
Tableau 29
Tableau.30
Tableau 31
Tableau 32
Tableau 33
Tableau 34
Tableau 35

: Etat général
Signes fonctionnels
le fond d’ceil
la topographie des tumeurs
0 les signes associés
1 Présomption de type histologique d’aprés IRM cérébrale
2 : IRM médullaire
: Recupelatif traitement chirurgical
Qualité de I’exérése tumorale en fonction du siége de la lIésion
. les incidents per opératoires
:La durée moyenne de préparation et 1’état général du patient
: La durée de la chirurgie et le type histologique
. état de réveil
: Morbidité post opératoire
: ’état général du patient
: Morbidité et durée d’intervention Rapport- grdfa/‘f.com @
: Morbidité et I’approche chirurgicale NOREENLE: & '
: Répartition des types histologiques chez 1’enfant
: Concordance entre les données histologiques
sitométriques chez I’enfant
: Répartition des types histologiques et I’age
: Répartition types histologiques et le Sexe
: Répartition topographie et type histologiques
: Délai moyen du début des traitements complémentaires
: Répartition des cas irradiés selon le type histologique.
: Répartition des cas de chimiothérapie selon le type histologique
: Evolution a moyen et a long terme
: Séquelles neurologiques chez les patients suivis
: Séquelles neurologiques en fonction du type histologiques

Le tableau 36 : Résume les principales caracteristiques des récidives tumorales

Tableau 37

: déces de recul et en fonction du type histologique
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Tableau 38 : perdus de vue en fonction du type histologique
Tableau 39: perdus de vue en fonction de I’age et sexe
Tableau : 40 séries de topographie médulloblastomes

Tableau 41: médulloblastome et Sex-ratio

Tableau 42 : La fréquence de I’HIC selon les différents auteurs
Tableau 43: série de la qualité d’exérése

Tableau 44 : Etat de réveil

Tableau 45 : Résumé des complications

Fig46 : Mutisme cérébelleux

Tableau 47 : Délai moyen entre la chirurgie et la radiothérapie.
Tableau 48 : Traitement adjuvant de la série

Tableau 49 : Répartition du profil évolutif des tumeurs de la série
Tableau 50: Fréquence des métastases selon quelques séries.
Tableau 51 : Survie en fonction de I'age
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RESUME

Introduction : Les tumeurs de la fosse cérébrale représentent la localisation la plus
fréquente des tumeurs chez I’enfant Le tableau clinique d’HIC est insidieux ; lié au non
spécificité des symptomes attribués a tort a des affections pédiatriques communes.
L’attitude thérapeutique chirurgicale ou adjuvante est considérablement améliorée par les
avanceées constatées en biologie moléculaire.

Obijectifs : Le but de cette étude évaluative est de décrire les particularités
thérapeutiques et le profil évolutif d’une série d’enfants atteint de Tumeurs de la fosse
cérébrale postérieure pris en charge au niveau du service de Neurochirurgie EHU d’Oran.
Matériel et méthode : notre étude comprend 45 patients colligés durant 2 ans (d’octobre
2014 a octobre 2016). Nous sommes employés a analyser le délai et les circonstances
cliniqgues ayant conduit au diagnostic et les aspects thérapeutiques, les résultats
histologiques et la réponse oncologique aux traitements proposés. Nous sommes
également intéressés aux parametres susceptibles d’influencer la morbidité et la survie .
Résultats : Nous rapportons les résultats de nos 45 patients atteints de tumeurs de la FCP,
ce qui représente 40% de I’ensemble des tumeurs cérébrales pédiatriques, d’age moyen est
de 7,6 Une légére prédominance masculine 55% (versus 46 %). Le délai moyen de
diagnostic compris entre 3 mois et 6 mois. Les patients présentaient au moment de
I’admission un syndrome de HTIC dans 89% des cas .troubles d’équilibre 55,56% des cas
troubles de conscience chez 2 patients admis dans un tableau d’engagement cérébral, soit
4.4%. L'étude IRM couplée aux aspects TDM a permis une orientation diagnostique de la
nature histologique probable dans 39 cas des soit 87 % des cas. Les stigmates
radiologiques d’engagements amygdaliens associées a [’hydrocéphalie active sont
retrouvées dans 70 % (32 cas).Tous nos patients ont bénéfici¢ d’un geste chirurgical, une
dérivation du LCR. Mise en place d’une DVP dans 25 cas (55,5%) et une VCS dans 17
cas (38%) cas.

L’exérése tumorale jugée macroscopiquement totale dans 27 cas (60%b), subtotale dans 13
cas (28,8%). dans notre série les voies d’abord utilisées sont la voie Télovelaire : 21cas
(46,7%). Un ou plusieurs incidents per opératoires étaient présent chez 25 malades (soit
55 ,55%).la durée de la préparation anesthésique des enfants de la série est relativement
longue par apport a I’adulte 62 mn en moyenne et la durée de La chirurgie dépasse au 3H
en moyenne. Les formes anatomopathologiques des tumeurs de la FCP sont complexes et
multiples: Le médulloblastome a été le type histologique le plus fréquent ; retrouvé chez 21
enfants,(46,6 %) suivi de I’astrocytome et de 1I’ependymome respectivement dans 11 et 09
cas.Dans I’ensemble, I’évolution a court et 3 moyen terme est constatée par 5 cas
(11.12%) de déces et 3 cas (6.7 %) perdus de vue. 12 cas (27%) ont présenté des séquelles
neurologiques. La récidive aprés une exerese totale varié entre 6 mois et 24 mois est noté
5 cas (6 %) de la série globale.

Conclusion : la prise en charge des tumeurs de la FCP chez I’enfant constitue toujours un
défi thérapeutique et malgré les stratégies thérapeutiques qui sont adaptés aux risques
évolutifs et prennent largement en compte les particularités de ’enfant comme entité «
fragile » en plein croissance ; Le pronostic reste mauvais et son amélioration dépend de la
précocité de la prise en charge diagnostique et thérapeutique et on espére que une
compréhension large des caractéristiques biologiques et les voies d’activation impliquées
dans la pathogénése de ces tumeurs offrira ; a I’avenir proche la perspective de la thérapie
ciblée a fin de cerner en mieux les lourdes séquelles grevées aux aspects thérapeutiques
actuels.

Mots clés : pédiatrie ; Médulloblastome, Ependymome, Astrocytome, VCS ; 1’approche
télovelaire, mutisme akinétique, radiothérapie, chimiothérapie
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ABSTRACT

Introduction: Tumors of the cerebral fossa represent the most frequent localization of
tumors in children

The clinical picture of intracranial hypertension is insidious; related to the non-specificity
of symptoms wrongly attributed to common pediatric affections.

The surgical or adjuvant therapeutic attitude is considerably improved by advances in
molecular biology.

Objectives: The objective of this evaluative study is to describe the therapeutic
peculiarities and the evolutionary profile of a homogeneous series of children with Tumors
of the posterior cerebral fossa supported by the Neurosurgery Department of Oran
University Hospital.

Material and method: our study includes 45 patients collected during 2 years (from
October 2014 to October 2016). our study includes 45 patients collected during 2 years
(from October 2014 to October 2016) We are employed to analyze the time and clinical
circumstances leading to the diagnosis and the therapeutic aspects, the histological results
and the oncological response to the proposed treatments. We are also interested in the
parameters that may influence the morbidity and survival of these children.

Results:We report the results of our 45 patients with FCP tumors, accounting for 40% of
all pediatric brain tumors, mean age is 7.6 A slight male predominance 55% (versus 46%).
The average diagnosis time between 3 months and 6 months. At the time of admission,
patients had intracranial hypertension (ICH) syndrome in 89% of cases; balance disorder in
55.56% of cases.The MRI study coupled with the brain scan aspects allowed a diagnostic
orientation of the probable histological nature in 39 cases (equivalent of 87% of the cases).
The radiological stigmata of tonsillar herniation associated with active hydrocephalus are
found in 70% (32 cases). All our patients benefited from a surgical procedure, a derivation
of CSF. Establishment of a DVP in 25 cases (55.5%) and a VCS in 17 cases (38%) case.
Tumor resection was macroscopically total in 27 cases (60%), subtotal in 13 cases
(28.8%). in our series the approaches used are the telovelaire approach for 21cas (46.7%).
One or more intraoperative incidents were present in 25 patients (55, 55%), the duration of
the anesthetic preparation of the children of the series is relatively long, compared to the
adult with an average of 62 minutes and the duration of the surgery exceeds at 3H on
average. The histopathological forms of PCF tumors are complex and multiple:
Medulloblastoma was the most common histological type; found in 21 children, (46.6%)
followed by astrocytoma and ependymoma respectively in 11 and 09 cases

on the whole, the short- and medium-term evolution is noted by 5 cases (11.12%) of
deaths, 82% of live patients and 3 cases (6.7%) lost from sight . Twelve cases (27%) had
neurological sequelae. The recurrence after a total excision varies between 6 months and
24 months is noted by 5cases (6%) of the global series

Conclusion:the management of FCP tumors in children is still a therapeutic challenge and
despite therapeutic strategies that are adapted to evolving risks and largely take into
account the peculiarities of the child as a "fragile” entity in full growth; The prognosis
remains poor and its improvement depends on the precocity of the diagnostic and
therapeutic management and it is hoped that a broad understanding of the biological
characteristics and activation pathways involved in the pathogenesis of these tumors will
provide; in the near future the perspective of targeted therapy in order to better identify the
serious consequences encumbered with the current therapeutic aspects.

Key words: pediatric; Medulloblastoma, Ependymoma, Astrocytoma, VCS; telovelar
approach, akinetic mutism, radiotherapy, chemotherapy
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