


Liste des abréviations

KD : Kyste dermoide.

KE : Kyste épidermoide.

IRM : Imagerie par résonance magnétique.
TDM : Tomodensitométrie.

FCP : Fosse|cérébrale postérieure.
APC : Angle ponto-cérébelleux.

V3 : 3eme ventricule.

V4 : 4&me yentricule.

VL : Ventricule latérale.

SNC : Systéme nerveux central.

HTIC : Hypertension intracranienne.

MI : Membres inférieurs.

ROT : Réflexes ostéo-tendieux.

FO : Fond d’ceil.

PDC : Produit de contraste.

ITSC . Infratentorielle sus cérébelleuse.
TPF : Transparenchymateuse frontale
LCR : Liquide céphalo-rachidien.

OMS : Organisation mondiale de santé.

ADC : Coefficient apparent de diffusion.
DS : Dérivation standard.

POE : Processus occupant de I’espace.
ORL : Oto-rhino- laryngologie.

HCP : Hydrocéphalie.

HED : HéEmatome extra-dural.
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Les kystes dermoides (KD) et épidermoides (E) sont des formations tumorales bénignes,
de croissance lente, presque toujours d’origine congénitale, résultant de I'inclusion aberrante
d’éléments ectodermiques, lors de la fermeture du tube neural, entre la 3éme et la 5éme

semaine du développement embryonnaire [23].

Ces tumeurs sont rares. Elles représentent approximativement 1% de toutes les tumeurs

intracraniennes et moins de 1% de toutes les tumeurs intrarachidiennes [23].

Les signes cliniques sont diversifiés et non spécifiques d’ou l'intérét de I'imagerie

notamment la TDM et I'IRM qui permettent d’évoquer le diagnostic des KD et E.

Le traitement de choix de ces kystes est I’exérese chirurgicale.
L’évolution des patients en post opératoire est généralement favorable en dehors de rares

cas de récidive et de dégénérescence maligne.
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I. PATIENTS :

C’est une étude rétrospective portant sur 18 dossiers de KD et E du systéeme nerveux
central, traités au service de neurochirurgie a I’hopital Ibn Tofail de Marrakech du 1erJanvier

2002 au 31 Décembre 2011.

Le but de notre travail est de :

- Montrer le profil épidémiologique des KD et E du systémenerveux central (SNC).
- Etudier les particularités cliniques et radiologiques des KD etE du SNC.

- Etudier les particularités thérapeutiques et évolutives des KD etE du SNC.

- Evaluer les résultats de notre série.

Il. METHODES :

Pour chaque patient inclus dans cette série, une fiche d’exploitation a été établie. Les
données recueillies portaient sur le profil des patients (age, sexe, antécédents), les signes
d’appel, les signes cliniques, I'aspect radiologique de ces lésions, I'attitude thérapeutique, le

type histologique, I’évolution (post opératoire, immédiate et a long terme)

l1Il. FICHE D’EXPLOITATION : (voir annexe)

=

\b A
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|. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :

1. fréquence :

Dix-huit cas de KD et E du SNC ont été pris en charge au niveau du service de
neurochirurgie du CHU Ibn Tofail de Marrakech entre 2002 et 2011 dont 14 cas de KE soit (78%) et

5 cas de KD soit (22%).

Kyste
Dermoide;
22%

Fig n°1 :répartition des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central.

Parmi ces 18 kystes seulement 2 kystes qui se situent a I’étage sus tentoriel soit (11%),

alors que les 16 kystes restants se situent a I’étage sous tentoriel soit (89%).

Kystes sus
tentoriels;
11%

Kystes sous
tentoriels;
89%

Fig n°2:Répartition des kystes dermoides et épidermoides intracraniens.
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Parmi ces 16 kystes sous tentoriels, 10 kystes se situent au niveau de I’angle ponto-
cérébelleux (APC) soit (56%), 4 kystes se situent au niveau du vermis soit (22%), 2 kystes au
niveau du 4eme ventricule (V4) soit (11%). Pour les kystes sus tentoriels, 1 seul kyste se situe au

niveau du 3¢me ventricule (V3) soit (5,5%) et 1 seul kyste au niveau du ventricule latéral (VL) soit

(5,5%).
Kyste du V3;
6%
Kystes du V4;
11%
Fig n°3 : Répartition des kystes dermoides et épidermoides intracraniens.
2. Age:

Dix-huitpatients ont été suivis, avec prédominance chez I'adulte jeune, dont 8 femmes
(56%) et 10 hommes (44%), la moyenne d’age globale était de 33,21 ans, avec des extrémes

allant de 2 ans a 76ans. Le tableau | résume la répartition des patients par tranche d’age.

Tableau | : répartition des patients selon I’dge.

Tranche d’age Nombre Pourcentage
De 2 a 20 03 17%
De 20a 30 05 27%
De 30 a 40 03 17%
40 et plus 07 39%
TOTAL 18 100%
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3. Sexe:

La prédominance masculine était nette, avec 10 hommes (56%) contre 8 femmes (44%),

sexe ratio était de (1,25).

Fig n°4 : répartition des patients selon le sexe.

4. Antécédents :

- Otite chronique : 2 cas
- Céphalées chroniques : 2 cas
- Méningite a I'age de 3 ans : 1 cas

- Les 13 autres patients n’avaient aucun antécédent pathologique particulier

RAS Otites cl i Cé ées cl

Fig n°5 : répartition des antécédents pathologigues.
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Il. DONNEES CLINIQUES :

1. Délai diagnostique :

Le délai écoulé entre le début de la symptomatologie et la consultation variait de 2 mois a

10 ans avec une moyenne de 2 ans.

2. Motif de consultation :

- Hypertension intracranienne : dans 8 cas
- Paralysie faciale : dans6 cas

- Hypoacousie : dans 5 cas

- Trouble de I’équilibre : dans 5 cas

- Céphalées : dans 4 cas

- Acouphéne : dans 4 cas

- Névralgie faciale : dans 3 cas

- Trouble de la marche : dans 3cas

- Parésie des membres inférieurs : dans 2cas
- Crises convulsives : dans 2cas

- Hémiparésie : dans 1cas

- Dysarthrie :dans 1 cas
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Parésie des Mi
Thde la marche

Névralgie faciale

HTIC : Hypertension intracranienne
Tb : Trouble
MI : Membres inférieurs

Fig n°6 : Les motifs de consultation des kystes dermoides
et épidermoides du systéme nerveux central.

3. Examen physique :

Trouve : (Tableau II)
v Un syndrome cérébelleux dans 12 cas soit 67% :
o Statokinétique dans 10 cas
e Kinétique dans 1 cas
e Statique dans 1 cas
v" Une atteinte des paires craniennes dans 14 cas soit 78% :
e Atteinte du nerf cochléo-vestibulaire (VIII) dans 9 cas soit 50% :
= Atteinte cochléaire dans 5 cas révélée par une hypoacousie
= Atteinte vestibulaire dans 4 cas révélée par des vertiges et des acouphénes
e Atteinte du nerf facial (VIl) dans 6 cas soit 33% :

= Parésie faciale dans 1 cas

- 10 -
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= Paralysie faciale dans 5 cas

e Atteinte du nerf trijumeau (V) dans 5 cas soit 28% révélée par :

= Névralgie faciale dans 4 cas soit 22%

= Hypoesthésie des territoires sensitifs du V (V2, V3) dans 1 cas soit 6%

e Atteinte des nerfs mixtes dans 3 cas soit 17% révélée par :

= Dysarthrie : 1 cas

= Trouble de déglutition : 1cas

= Abolition du réflexe nauséeux : 1 cas

e Atteinte des nerfs oculomoteurs dans 1 cas soit 5,5% révélée par :

= Strabisme convergent (VI)

v' Syndrome d’irritation pyramidal dans 3 cas soit 17% :

e ROT vifs avec signe de Hoffman dans 1 cas

Signe de Babinski dans 1 cas

v' FO réalisé chez 4 patients :

Normal dans 1 cas

e (Edeme papillaire dans 3 cas

v Examen normal dans 2 cas

Tableau Il : Les signes cliniques observés a I’examen clinigue des malades.

ROT vifs diffus et poly cinétiques dans 1 cas

Signes physiques Nombre de cas %

Atteinte des nerfs craniens : 14 78
Vil 9 50

Vil 6 33

\% 5 28
Nerfs mixtes 3 17

Nerfs oculomoteurs 1 5,5
Syndrome cérébelleux 12 67
Syndrome pyramidal 3 17

-11 -
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[Il.DONNEES PARACLINIQUES :

1. Audiométrie :

Réalisée dans 6 cas (33% des cas), elle a montré :
e Surdité de perception : 2 cas
e Surdité de transmission : chez les 2 malades qui ont rapporté I'antécédent d’otite
chronique

e Normal: 2 cas

2. Tomodensitométrie cérébrale :

Tous les patients ont bénéficiés d’une TDM cérébrale qui a montré un processus cérébral
a contours irréguliers :
> Localisation :

¢ L’APC dans 10 cas (56%) :
- Adroite dans 7 cas
- A gauche dans 3 cas

e V4 dans 2 cas (11%)

e Vermis cérébelleux dans 4 cas (22%)

e V3 dans 1 cas (5,5%)

e VL dans 1 cas (5,5%)

> Densité :
Hypodense dans 100% des cas et non modifié par I'injection du produit de contraste,

pour les 2 types de kystes.

> Taille :

Variant de 1,5 cm jusqu’a 7 cm de grand axe avec une moyenne de 3,9 cm.

-12 -
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> Effet de masse :

Dans 9 cas soit (50%).

> Hydrocéphalie :

Dans 5 cas soit (28%).

» Calcifications :
Dans 2 cas soit (11%) :
¢ Périphérique (paroi) : un seul cas

e Interne : un seul cas

» Composante charnue :

Dans 1 seul cas soit (5,5%)

> Extension :

Dans 2 cas a la région temporale soit (11%).

v

Fig n°’7 : Une TDM cérébrale en coupe axiale montrant
un volumineux kyste dermoide vermien hypodense non rehaussé.

- 13-
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Fig n°8 : Une TDM cérébrale en coupes axiales montrant un kyste épidermoide de I’APC
gauche de contours irréquliers et non rehaussée apres injection de PDC.

A : avec injection de produit de contraste (PDC)
B : Sans injection de produit de contraste (PDC)

Fig n°9 : Une TDM cérébrale en coupe axiale montrant un kyste épidermoide de I’APC gauche
avec une calcification interne.
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3. Imagerie par résonnance magnétique cérébrale:

Réalisées en coupes axiales, coronale et sagittales chez tous les patients, elle a révélé des

lésions a différents étages donnant un signal qui différe selon les séquences utilisées.

3-1 Séquences pondérées en T1 et T2 :

Elles sont réalisées chez les 18 patients montrant en :

> T1:
-kyste épidermoide : hyposignal hétérogene
-kyste dermoide : hypersignal marqué

> T2:
-kyste épidermoide : hypersignal hétérogéne
-kyste dermoide : hyposignal

» T1+ injection intraveineuse de Gadolinium : pas de prise de contraste chez tous

les patients.

3-2 Séquences FLAIR :

Ces séquences montrent :

- un signal hétérogene trés supérieur a celui du LCR et moins élevé que celui du
parenchyme en cas de kyste épidermoide.

- un hypersignal en cas de kyste dermoide.

3-3 Séquences de diffusion :

Elles sont pratiquées chez 3 patients ayant un kyste épidermoide. La tumeur apparait en

hypersignal en cette imagerie de diffusion.
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Fig n°10 : Une IRM cérébrale en coupe axiale pondérée en T1 montrant un processus
hypointense de I’APC gauche (kyste épidermoide).

Fig n°11 : Une IRM cérébrale en coupe axiale pondérée en T2 montrant une Iésion de

I’APC gauche en hypersignal (kyste épidermoide).
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Fig n°12 : Une IRM cérébrale en coupe axiale pondérée en T2 montrant une lésion
vermienne en hypersignal (un kyste épidermoide).

Fig n°13 : Une IRM cérébrale en coupe axiale en incidence Flair : Iésion de I’APC gauche
en signal hétérogene (kyste épidermoide).
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Fig n°14 : Une imagerie de diffusion en coupe axiale: une lésion hyperintense de I’APC gauche
(kyste épidermoide).

Fig n°15 :IRM cérébrale montrant un kyste dermoide médian de la FCP :

A : Séquence T1 en coupe axiale : Iésion hyperintense
B : Séquence T2 en coupe axiale : lIésion hypointense
C : Séquence T2 en coupe sagittale
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IV.ASPECTS THERAPEUTIQUES :

La prise en charge chirurgicale de nos 18 malades a compris une exérese en totalité de
ces kystes diagnostiqués par des voies d’abord variant selon la localisation et I’extension

tumorale associée parfois a une dérivation ventriculaire.

1. Traitement chirurgical :

1-1Voies d’abord :Figure n°16)

> La voie rétro sigmoidienne a été utilisée chez 8 cas de kystes de I’APC soit (45%)

> La voie sous occipitale médiane a été utilisée chez 6 cas de kystes de la FCP soit (34%)

> La voie temporale a été utilisée chez 2 cas de kystes de I’APC avec extension
supretentorielle soit (11%)

> La voie infratentorielle sus cérébelleuse a été utilisée chez 1 cas de kyste du V3 soit (5%)

> La voie transparenchymateuse frontale a été utilisée chez 1 cas de kyste de la corne

frontale du ventricule latéral soit (5%)

Vois raro sigmoidianna

B ¥ois sous ocopital mediana
Vois tmmporas
Wois ITSC

g Yois TFF

ITSC : infratentorielle sus cérébelleuse
TPF :transparenchymateuse frontale
Fig n°16 : Les voies d’abord chirurgicales
des kystes dermoides et épidermoides intracraniens.
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1-2 Exérése chirurgicale de la tumeur:

> Ablation complete des kystes dans 14 cas soit (78%). (Figure n°17)
> Ablation incompléte des kystes dans 4 cas soit (22%), en raison des rapports
intimes des kystes avec les éléments nerveux de la FCP notamment le tronc

cérébral et les nerfs craniens. (Figure n°17)

Exérése
incompléte;
22%

Fig n°17 : La qualité de I'exérese des kystes dermoides

et épidermoides du systeme nerveux central

1-3 Ablation du sinus dermique :

Effectuée chez 2 patients soit dans 11% des cas.

1-4 Dérivation ventriculaire :

Une dérivation ventriculo-péritonéale a été effectuée dans un premier temps chez 5
patients soit (28%), devant :
v L’intensité du tableau de I'HTIC

v La dilatation ventriculaire importante

-20 -
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Fig n°18 : une TDM cérébrale de contrble en coupe axiale
apres dérivation ventriculaire.

2. traitement médical adjuvant :

Les 18 cas étudiés ont bénéficié en post-opératoire d’un traitement médical a base de :
v Anti inflammatoires : (Corticoides/AINS) pour traiter I'cedeme du au geste chirurgical
v" Anti convulsivants : pour prévenir les crises convulsives post-opératoires
v Antalgiques : pour soulager les malades des douleurs post-opératoires

v

V. ASPECTS HISTOLOGIQUES :

Les 18 malades ont tous bénéficié au cours de la cure chirurgicale d’un prélevement qui

a porté sur le contenu et la paroi du kyste pour une éventuelle étude anatomo-pathologique.

-21 -
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> Résultat :
Le matériel adressé pour étude anatomo-pathologique a pesé mois de 5g dans 3 cas et

70g dans un cas :

v' Kystes épidermoides :

+ Etude macroscopique : le matériel a été fragmenté, grumeleux et blanchatre. Il a
été inclus et examiné en totalité chez tous les patients.

+ Etude microscopique : le matériel prélevé correspondait a des fragments d’une
paroi kystique pour les tumeurs enlevées partiellement, et une toute entiére
pour les lésions réséquées en totalité. Ce revétement kystique a été tapissé par
un épithélium malpighien, kératinisé, surmontant de nombreuses et fines
lamelles de kératine.

v' Kystes dermoides :

+ Etude macroscopique : le matériel a été fragmenté, graisseux, grumeleux et blanchatre
avec présence de poils noiratres. Le matériel a été inclus et examiné en totalité.

+ Etude microscopique : formation kystique revétue par un épithélium malpighien,
la lumiére est comblée par des lamelles de kératine et de poils. Le chorion sous-
jacent abrite de rares follicules sébacés accolés au revétement kystique et une

réaction a cellules géantes type corps étranger autour de poils.

VI.SUITES OPERATOIRES :

Sur les 18 cas étudiés, 3 patients ont présenté des complications en post opératoire alors
que pour les 15 autres malades les suites post opératoires étaient simples :
> Survenue d’une méningite dans 3 cas (17%) et d’aprés les résultats de la ponction
lombaire, il y avait :
- 2 cas de méningite aseptique mise sous antibiothérapie prophylactique de 21

jours et qui a évolué favorablement.

- 22 -
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- 1 cas de méningite septique qui a régressé sous une bi antibiothérapie adaptée
pendant 3 semaines
» Fuite de LCR dans 1 cas (5,5%) repris chirurgicalement.
> Atteinte neurologique post opératoire dans 3 cas (17%) :
- 1 cas de dysphonie qui a persisté a long terme.
- 1 cas de strabisme convergent+ paralysie faciale+ hypoesthésie de la face
régressant a long terme.

- 1 cas d’aphasie + mydriase qui ont régressé.

Fuite de LCR

M éningite septique

M éningite aseptique

Atteinte neurdogique

@EFPourcentags OMombra

Fig n°19 : les complications post opératoire des kystesdermoides
et épidermoides du systéme nerveux central.

_23 -



Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

VII.

ASPECTS EVOLUTIFS :

1. Evolution immédiate :

A ’examen de sortie des malades on a noté :

a. Régression des signes neurologiques chez 15 malades : 83% des cas.
b. Persistance des signes neurologiques chez 3 malades : 17% des cas
- Surdité et dysphonie secondaire a I'acte chirurgical dans 1 cas.

- Hypoacousie, paralysie faciale et strabisme interne dans 1 cas.

- Troubles sphinctériens dans 1 cas.

Par ailleurs on note une régression des signes neurologiques chez un malade mais il a
gardé une surdité séquellaire de I'otite chronique qu’il a eu a I’enfance.

Persistance des
signes
neurologiques;

17%

Régression des
signes
neurologiques;

83%
Fig n°20: Evolution immédiate des kystes dermoides et épidermoides opérés.

2. Evolution a long terme :

Aprés un intervalle de temps allant de 2 mois a 6 ans on a pu suivre I’évolution de 10

malades soit 56% des cas alors que les autres ont été perdus de vue. Ainsi on a remarqué que :

v 7 malades (39% des cas) se sont améliorés et ont repris leurs activités physiques et

professionnelles avec un examen clinique normal.
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v 1 malade (6% des cas) a gardé des séquelles neurologiques : surdité +dysphonie.
v 2 malades (11% des cas) ont présenté une reprise évolutive de la tumeur, pour
laquelle ils ont été repris chirurgicalement :
e Le Tier cas : 8 mois aprés une exérese partielle de la tumeur, la 2¢me exérése a été
subtotale.
e Le 28me cas : 2 mois apres une exérese partielle de la tumeur, la 2¢me exérese a été

subtotale.

Récidive Séquelles
tumorale; 11% neurologiques;
6%

Fig n"21: Evolution a long terme des patients opérés
pour kystes dermoides et épidermoides.
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IHIH

DISCUSSION

~— /) L/
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I. HISTORIQUE :

LeskKD et E sont des lésions bénignes de type malformatif selon la classification de 'OMS
(1979) [146], pouvant intéresser le systéme nerveux et ses enveloppes. Initialement décrits par
LAPRESTE en 1828, ces tumeurs ont été identifiées aprés par CRUVEILHER en 1829 comme étant des
tumeurs perlées, alors qu’en 1838 MULLER leur a donné le nom de cholestéatome du fait de la
présence des cristaux de cholestérine a I'intérieur de ces masses [36,70], mais ce terme se prétait
toujours confusion avec les cholestéatome de I'oreille [16].

En 1854, c’était le tour de VON MARK de découvrir la nature épithéliale des KE. En 1897,
BOSTROEM a classé les tumeurs perlées commz malformations, distinguant les KD et les KE. Mais
leur description exacte revient a HENSCHEN en 1955[36, 45, 60].

Il semble important de classer ces tumeurs selon leur siege car la symptomatologie
clinique, délai diagnostique ainsi que la prise en charge chirurgicale sont tributaires de la
localisation tumorale. Plusieurs classifications ont été proposées dans la littérature :

v' En 1975 LEPOIRE et PERTUISET ont introduit la premiere classification des KD et E
basée sur la technique du guidage vasculaire. Elle a permis d’expliquer la distribution
encéphalique de ces kystes. Ainsi ils ont identifié 3 groupes [10, 73, 107, 165] :
> Les 2 premiers groupes dépendent des vaisseaux de la base du crane :

- Groupe vertébro-basilaire

- Groupe carotidien

> Le 3&me groupe dépend des vaisseaux choroidiens

- Groupe intraventriculaire

v" En 1969 OBRADOR et LOPES-ZAFRA ont classé les KD et E en 4 groupes [165]:
> Suprasellaire (chiasmatique)
> Parasellaire (sylvien)

> Rétrosellaire (ponto-cérébelleux)
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> Basilaire (fosse postérieure)

v' En 1989 YASARGIL a ajouté a la classification d’OBRADOR et LOPES-ZAFRA 2 autres
groupes [165, 174] :
> Antérosellaire (frontobasal)

> Mésencéphalique (pinéal)

v" En 1995 VINCHON a proposé une autre classification pour éviter la confusion dans la
littérature [169]:
> Kyste extradural non dysraphique, par exemple :
- Kyste de la voute du crane
- Kyste de I’écaille occipitale
> Kyste dysraphique :
- Extradural
- transdural
- Intradural
> Kyste intradural pur :
- Sus tentoriel
- Péritentoriel

- Sous tentoriel

v' A partir de 1996 on a remarqué que certains auteurs ont utilisé une classification
basée sur I'extension tumorale, le nombre et la localisation des sites de cette
extension [108, 147, 165]. Dans son article LUNARDI [108] a classé les kystes
épidermoides en 3 groupes :
> Kyste supratentoriel
> Kyste infratentoriel

> Kyste transtentoriel : ce groupe a comporté a son tour 3 sous—-groupes :
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- Kyste infratentoriel avec une extension supratentorielle
- Kyste supratentoriel avec une extension infratentorielle

- Kyste géant avec une large extension infra et supratentorielle

En 1952 Logue et Till ont classé les KD de la FCP en quatre groupes selon qu’ils soient
extraduraux ou intraduraux et selon le degré de développement de sinus cutané, si absent pariel
ou complet [106]:

> KD extradural avec un sinus complet
> KD intradural sans sinus dermique
> KD intradural avec un sinus dermique incomplet

> KD intradural avec un sinus dermique complet

II. EPIDEMIOLOGIE :

1. Fréquence :

Les KD et E sont des tumeurs rares, dont les KD constituent entre 0,1 a 0,7% des toutes
les tumeurs intracraniennes [64, 109, 180], leur fréqguence est 4-10 fois inférieure a celle des KE
[76].

Les KE constituent entre 0,2 a 1,8% de toutes les tumeurs intracraniennes [12,44, 56, 64].

Les 2 kystes constituent :
v Entre 1% et 5% des tumeurs de la FCP [12, 32, 117]
v Entre 3% et 5% des tumeurs de I’APC, occupant ainsi la 3¢me place apres le
heurinome de I'acoustique et le méningiome [36, 56, 62, 82, 107, 135, 138].
v Entre 1,5 a 2% des tumeurs rachidiennes [172].
v" Moins de 1% de toutes les tumeurs intramédullaires [156, 137].

Mais les kystes dermoides semblent plus fréquents au niveau médullaire [22].
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2. Topographie :

Tout le SNC peut étre intéressé par cette pathologie, ainsi on distingue :
v Les kystes intracraniens.

v Les kystes intraspinaux.

Les KE intracraniens peuvent étre subdivisés d’apres VINCHON [169] et LOPES [107],
selon leurs localisations en 3 parties :
> Les kystes sus tentoriel : intéressant les citernes olfactives, supra-optiques,
sylviennes, carotidiennes et les ventricules latéraux. lls représentent 16% de
I'’ensemble des KE intracraniens [3, 30, 107, 108, 169].
> Les  kystes péritentoriels : intéressant  les  citernes  chiasmatiques,
interpédonculaires et quadrijumelles. lls représentent 25% des KE intracraniens
[107, 108, 169].
> Les kystes sous tentoriels: intéressant les citernes prépontiques,
pontocérébelleuses, cérébello-bulbaires, la grande citerne et le 4¢me ventricule. lls

représentent 59% des KE intracraniens [107, 108, 146, 169].

En général les KE prennent naissance dans la FCP, leur siege de prédilection est I’APC
représentant ainsi 40% a 61% des KE intracraniens [36, 44, 107, 152], alors que ceux développés
dans le V4 correspondent a 16% des cas [19,110, 115, 118]. Dans notre série les KE de I’APC

représentent 71% des KE cérébraux et ceux du V4 représentent 11%.

La localisation la plus fréquente des KD intracraniens est la ligne médiane de la FCP [33,
26]. Une localisation dans le V4 a été rapportée [74, 52]
Moins fréquemment, ces kystes sont de localisation supratentorielle (région fronto-

basale, région temporo-basale, V3 et la région pinéale). Tres peu de cas de KD intra-axiaux
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sont décrits dans la littérature [132].Dans notre série tous les KD intracraniens se situent au
niveau du vermis cérébelleux soit 100%.

Dans le canal rachidien, les KD et E siégent en position intra-durale, le plus souvent en
extra-médullaire, leur localisation intramédullaire est trés rare variant entre le tiers et le quart de
toutes les formes rachidiennes [20, 65].

Bien qu’en théorie ces kystes puissent intéresser n’importe quel niveau du canal
rachidien, la localisation cervicale n’a jamais été décrite [39].

Le KE se situe sous la charniére dorsolombaire représentant entre 40 et 67% des KE
rachidiens [114, 164] dont 1/3 dans le cOne terminal.

Quant au KD, il est souvent situé au niveau de la charniere lombo-sacré (60%) avec 20%

au niveau de la charniére sacrococcygienne [81].

3. Age :

Les KD et E ont une croissance lente et sont habituellement diagnostiqués entre les
troisiéme et cinquieme décennies [86, 99, 135, 148, 152]. Ce qui correspond a notre expérience
(Age moyen : 33,21 ans). Cependant, bien que plus rares, les KD sont plus fréquents chez

I’enfant [69, 78], comme dans notre expérience 75% des KD se présentent chez I’enfant.

Des formes exceptionnelles de KE ont été rapportées chez ’enfant [14, 41, 52] :
v" 1 enfant de 18 mois dans la série de CALDARELLI [23].
v" 1 enfant de 14 mois dans la série de SCHWARTZ [154].

v' 1 enfant dans la série d’EMERY [52].
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4. Sexe:

Pour le KE, une prédominance masculine est constatée dans la plupart des séries, ce qui

concorde bien avec le résultat de notre étude. Cependant une égalité des 2 sexes est notée dans la

série de LOPES [107] et d’autres auteurs, alors que dans la série de DARROZET [36], AUQUE[9] et

SAMII [148] on a trouvé une légere prédominance féminine. (Tableau lll)

Pour le KD, il se voit surtout chez I'’enfant de sexe féminin, comme dans notre

observation [9, 52]. D’autres auteurs rapportent une prédominance masculine [180].

Tableau Il : Sexe et dge des patients ayant un kyste épidermoide.

Séries Années d’étude PEayo Age moyen
M/F (ans)

SABIN [146] 1967-1987 14/9 38,5(13-64)
SALAZAR [147] 1971-1985 10/8 37,5(15-60)
BERGER [12] 1972-1983 7/6 47(21-74)
RUBIN [145] 1976-1987 8/5 47,8(25-65)
VINCHON [169] 1985-1993 3/0 40(23-56) Prédominance
JBOURQUIN [82] 1987-1992 6/1 50,6(31-89) masculine
LAKHDAR [99] 1988-1999 6/4 31,7(20-45)
AKAR [3] 1986-2001 12/8 45,5(22-69)
SIRIN [158] 1994-2004 12/7 32(20-60)
Notre Série 2002-2011 9/5 32(22-76)
LUNARDI [108] 1966-1989 9/9 42
FISHER [56] 1970-1983 3/3 47,3(33-59) Eqalité des 2 sexes
TALACCHI [165] 1976-1996 14/14 45,8(18-65)
LOPES [107] 1980-2000 13/13 39,9(19-63)
SAMII [148] 1980-1993 18/22 42(19-66) Prédominance
DARROUZET [36] 1992-2000 1/7 31,4(17-61) féminine
CHEN [30] 1996-2001 3/5 58,9(47-72)
LIU [105] 1998-2002 3/4 49(17-68)
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Ill. PATHOGENIE :

La pathogénie des KD et E a suscité la curiosité des cliniciens et des pathologistes, vu que
ces formations kystiques se développent par migration d’un fragment épithélial et notamment
de I’épiderme dans le névraxe.

Un tel fragment épithélial, d’ou provient-il ? Et comment peut-il se trouver a I'intérieur
des enveloppes du névraxe ?

Deux théories peuvent répondre a ces exclamations :

1. Origine congénitale :

Il semble admis que les KD et E se développent entre la 3¢me et la 5¢me semaine de
gestation lors de la fermeture du tube neural surtout a la partie dorsale de la gouttiére neurale
[23, 42, 99, 107] et ceci a partir d’inclusions leptoméningées d’origine ectodermique formées
par « dysdélamination » [87, 144, 169].

Le neuroectoblaste, en se différenciant et en s’individualisant en tube neural, entraine
des fragments épiblastiques potentiellement susceptibles d’évoluer pour leur propre compte.
Cette évolution peut se faire en KE ou en KD en fonction du pouvoir migratoire des cellules (plus
la migration est tardive plus le potentiel épidermiques est grand) ainsi que le pouvoir des
cellules piégées a former les éléments cutanées [75, 169].

C’est a la face ventrale -ou apparaissent les vaisseaux- que la leptoméninge se
différencie le plus tét. Un allongement des vaisseaux, dii au plicature nuquale et pontique,
favoriserait la migration des fragments épidermiques par extensions des espaces péri-
vasculaires. Ainsi s’expliqueraient les localisations sous tentorielles, cisternales voire
intraventriculaires [144, 169].

La localisation de ces kystes en intracranien dépend du moment de [I'inclusion

épiblastique : (Fig n°22)
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e Médiane si I'inclusion épiblastique est précoce
e Latérale si I'inclusion épiblastique est tardive « lors de la formation des vésicules

cérébrales secondaires

3rd week 4th-5th week

of embryogenesis of embryogenesis
development of
secondary cerebral vesicle
{otic or optic vesicle)

development of
primary central vesicle

sequestration of
ectodermal elements

in the neural tube on the neural tube  near the otic or opiic vesicle
CP angle
m_Lmum-chral 1nlmhm1 Al e
(without stalk) {with stalk)
miraventricle cerchral surface orbita

Fig n°22: schéma expliquant le développement des kystes dermoides et épidermoides
intracraniens [86].

2. Origine iatrogéne :

L’inclusion de fragments épidermiques explique de facon satisfaisante la survenue de KD
et E secondaires a des traumatismes craniens pénétrants du scalp ou a des ponctions
transfontanellaires répétées, mais ce sont généralement des kystes extraduraux dits
« intradiploiques » [86, 141, 169]. Au niveau rachidien de nombreux auteurs ont incriminé les
inclusions traumatiques de fragments cutanés lors des ponctions lombaires répétées a I'aiguille,

d’un geste chirurgical ou d’un traumatisme rachidien [81, 137, 27-178].
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IV. ANATOMO-PATHOLOGIE :

1. Kystes épidermoides:

v" Macroscopiquement : ces lésions fréquemment dénommeées « tumeurs perlées » du
fait de leur apparence extérieur, sontfaites d’une masse blanche nacrée, mamelonnée
ou sphérique, molle et entourée d’une capsule souvent adhérente auxparois
adjacentes [124], cela a également été retrouvé chez les 14 patients de notre série.
Le contenu kystique est avasculaireet présente a la coupe un contenu jaunatre de
consistance plus ou moins visqueuse rappelant la « cire de bougie »et disposé en
lamelles concentriques [124]. (figure n°23,24)

La lésion s’accroit lentement, présente un caractere souple etdéformable, s’adaptant
a la forme du parenchyme cérébraladjacent et aux espaces sous-arachnoidiens ou
elle évolue [115].

v' Microscopiquement :le kyste épidermoide est constitué de la périphérie vers le
centred’une couche de tissu conjonctif, d’un tissu épithélial pavimenteuxpluristratifiéet
un contenu fait de cholestérol et de lamelles de kératine disposées encouchesconcentriques
[148]. Cette desquamation centrifuge explique lalenteurévolutive de la tumeur qui refoule

harmonieusement les tissus voisins. (figure n°28)

2. Kystes dermoides :

v" Macroscopiquement :le kyste dermoide a une couleur jaunatre, sa capsule est
souvent calcifiée. Son contenuavasculaire est généralement jaune et graisseux
voire brunatreet mucoide, riche en éléments ectodermiques : poilset plus
rarement des dents [11]. (figure n°25,26)

v" Microscopiquement : le kyste dermoide a une capsule de structure identique a

celle du derme avec des follicules pileux, des glandes sébacées etsudoripares. Son
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contenu est donc un amalgame de déchetsépithéliaux, de sécrétions glandulaires
et de poils. Cette triple origine sécrétoire explique un mode de croissancerapide

[111.1l contient des calcifications dans plus de 20% des cas[149]. (figure n°27)

Le volume et la forme des kystes varient selon la localisation et le délai de la prise
encharge du malade [73].

D’aprés la littérature, la taille tumorale peut aller de quelques millimetres a plusieurs
centimétres (atteignant dans certains cas 13 cm) alors que le poids, d’aprés HERMO [73], peut
atteindre 400g. Dans notre série la taille lIésionnelle a été comprise entre 1,5 et 7cm avec une

moyenne de 3,9cm, et le poids a atteint 70g.
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Fig n°23 : vue macroscopique en peropératoire d’un kyste épidermoide de I’APC [160].

Fig n°24 : Vue macroscopique d’un kyste épidermoide intracranien
apres ablation chirurgicale.
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Fig n°25 : vue peropératoire d’un kyste dermoide intracranien. Apres exposition de la surface
de la tumeur, une incision de 1 cm a été faite dans la capsule, a travers laguelle on observe un
matériel, pateux, contenant des poils longs de 5 mm (A).

Apres I'élimination du contenu dermoide, la capsule (C) adhérée au nerf optique (ON), l'artére
carotide interne (ACI) et le nerf moteur oculaire (OMN), et a dii étre séparée de ces structures (B)
[161].
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Fig n°26 : Différents aspects peropératoire d’un kyste dermoide non infecté.

Sinus dermique (Fleche).
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Fig n°27 :Coupe histologigue de |a paroi du kyste dermoidemontrant I'épithélium malpighien

avec des glandes sébacées (fleche) [177].

Fig n°28 : Vue microscopique du kyste épidermoide centrée sur |’épithélium pavimenteux
stratifié et kératinisé [113].
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V. ETUDE CLINIQUE :

1. Délai diagnostique :

D’apreés la littérature le délai est généralement long, variant entre 1 mois et 42 ans. Dans
notre étude le délai varie entre 2mois et 10ans. (Tableau IV)

La quasi-totalité des auteurs lie ce délai a la cinétique tumorale mais aussi a la
localisation de la Iésion. Ainsi les localisations sous tentorielles semblent admettre une évolution
moins silencieuse et moins longue que les autres localisations surtout celles sus tentorielles.
Ceci est expliqué par la richesse des éléments nerveux contenus dans un espace exigu comme

I’étage sous tentoriel [115, 145, 158].

Tableau IV : Comparaison des délais diagnostiques des kystes sous tentoriels
avec ceux des kystes sus tentoriels

. ) ; Délai diagnostique
Séries Années d’étude - -
Kystes sous tentoriels Kystes sus tentoriels
GUIDETTI [64] 1952-1973 lan-10ans lan-17ans
RUBIN [145] 1976-1987 5 mois-42ans 3ans-45ans
VINCHON [169] 1985-1993 2ans-16ans 28ans
LOPES [107] 1980-2000 1mois-14ans 1mois-28ans
Notre Série 2002-2011 2mois-4ans 4 mois-10 ans

2. signes clinigues :

La séméiologie clinique des KD et E est trés variable du fait des nombreuses localisations

possibles et dans une méme localisation, les tableaux cliniques ne sont pas spécifiques. Ce qui

explique que la clinique seule ne permet pas d'orienter vers le diagnostic de ces kystes.

Méme si I'anamnése et l'examen neurologique font évoquer le diagnostic de lésion

expansive, le diagnostic positif nécessite le recours aux examens complémentaires : TDM et IRM.
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On note par ailleurs que I'association a d’autres pathologies malformatives est possible,
ce qui rajoute au tableau clinique d’autres signes sans relation avec ces kystes ; I’association

avec le Syndrome de klippel feil en est I’exemple [76, 155, 6].

2-1Les Kystes intracraniens :

Nous présenterons donc la séméiologie clinique des kystes intracraniens en fonction des
trois principaux types de localisations tirés de la classification de LEPOIRE et PERTUISET [2] :

supra-sellaires, rétro-sellaires et intra-ventriculaires.

a- Les Kkystes sous tentoriels :

Ce sont les kystes rétro-sellaires qui se divisent en deux groupes: latéral et médian.

a-1 Formes latérales ;

Elles regroupent les variétés de I'APC et les variétés cérébelleuses.

v' Variété ponto-cérébelleuse :

C'est la plus fréquente représentant 69% des tumeurs perlées rétro-sellaires selon
LEPOIRE et PERTUISET [102].

Elle peut se révéler: soit par une névralgie du V typique d'un tic douloureux essentiel [85],
plus ou moins associée a une autre atteinte des paires craniennes de I'APC (Vlléme et Vllléme
paires); soit par des signes évoquant une tumeur de I'APC avec |'atteinte, en premier lieu du VIII
[18, 38, 54, 102, 127], ce qui correspond a notre étude.

D'autres signes déficitaires peuvent émailler la séméiologie: des manifestations
cérébelleuses par extension postérieure, des phénomenes moteurs et sensitifs par extension

descendante [18, 54, 102,127]. Cette variété constitue 56% des cas de notre série.
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v' Variété cérébelleuse :

C'est une variété beaucoup plus rare. Le tableau clinique simule un processus cérébelleux
d'évolution lente.

L'examen clinique retrouve un syndrome cérébelleux cinétique et parfois stato kinétique
et comme dans notre étude, on peut retrouver parfois un sinus dermique occipital sous forme
d’un petit pertuis donnant parfois issus a des constituant kystique comme les poils ou du pus en

cas d’abcédation [66, 4]. Cette variété constitue 22% des cas de notre série.

a-2 Formes médianes ou basilaires :

Elles regroupent les variétés basilaires pures, basi-chiasmatiques et basi-ponto-
cérébelleuses. En fait, cette variété représente une forme de transition entre les formes supra et
rétro-sellaires.

En envoyant des expansions antérieures a travers le foramen de Pachioni, vers la fosse
temporale moyenne dont leur traduction clinique est essentiellement épileptogene, et des
expansions postérieures vers les hémispheres cérébelleuse se traduisant cliniguement par un
syndrome cérébelleux kinétique.

Les céphalées peuvent aussi étre une manifestation initiale: isolées ou entrant dans le

cadre d’une HTIC [102, 54].

a-3 Variété du 4eme ventricule :

Les KD et E du V4 représentent 7% des tumeurs perlées pour LEPOIRE et PERTUISET [102]
et 14% pour GUIDETTI[64].

IIs se révelent souvent par des céphalées et des troubles de I'équilibre [38, 54, 102, 34],
comme le cas de nos deux patients (11%), se comportant ensuite comme un processus vermien
avec apparition d'un syndrome cérébelleux statique et vestibulaire. L'HTIC est rare du fait de la

lenteur évolutive.
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Une tumeur du V3 peut adopter n'importe quel tableau sémiologique. Dans notre étude le
kyste du 3éme ventricule s’est révélé par des «crises convulsives avec une

hypertensionintracranienne. Il constitue 5,5% des cas de notre série.

b- les kystes sus-tentoriels :
Ce sont les kystes supra-sellaires (qui se divisent en formes médianes et latérales) et les

kystes des VL.

b-1Formes supra-sellaires médianes :

Elles regroupent deux variétés: chiasmatiques et infundibulaires.

Ces formes se caractérisent par une symptomatologie essentiellement ophtalmologique
guasi-constante: baisse de l'acuité visuelle, hémianopsie bitemporale typique ou latérale
homonyme, plus rarement atteintes oculomotrices.

Les céphalées sont fréquentes et les troubles endocriniens sont rares [102] : un cas
répertorié dans la littérature par BOGGAN[13]pour un rarissime KE a développement intra-
sellaire.

Les variétés infundibulaires se comportent comme des tumeurs du 3éme ventricule a

I'origine d'une HTIC.

b-2 Formes supra-sellaires latérales :

Elles regroupent deux variétés para-sellaires et sylviennes. La variété para-sellaire,
interne, se développe au contact du sinus caverneux, l'autre externe ou sylvienne, suit l'aréte
sphénoidale.

Ces formes se traduisent le plus souvent par des crises comitiales généralement
focalisées, de tout type: motrices [68], sensitives [41], sensorielles [102] ou élaborée [54, 47,

102]. Celles—ci peuvent secondairement se généraliser.
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En I'absence de diagnostic positif, ces manifestations comitiales peuvent constituer de
véritables "maladies épileptiques” évoluant sur de nombreuses années (10 et 28 ans selon

DIETEMANN[47]).

b-3Kystes des ventricules latéraux :

Elles représentent entre 17% et 20% des KD et E pour GUIDETTI [64] et LEPOIRE [102],
mais seulement 9% pour FAWCITT [54].

Les variétés temporales (corne temporale) sont les plus fréquentes, contrairement a notre
cas, dont la lésion s’est située au niveau de la corne frontale, représantant 5,5% des cas de notre
série.

La symptomatologie observée dépend de la localisation kystique au sein du systéeme
ventriculaire: troubles de la parole et crises d'épilepsie pour la varité temporale, et hypertension

intracranienne pour la variété frontale comme dans notre cas.
b-4 Kystes de la région pinéale :
Le syndrome de Parinaud, troubles de I'équilibre et signes pyramidaux pour la variété

guadrigéminale.

2-2 Les kystes intra spinaux :

Les signes cliniques sont liés a la localisation de la tumeur dans le canal vertébral et sont
ceux de tout processus expansif intra-rachidien [84] :
e Douleurs radiculaires
e Troubles moteurs
e Troubles sensitifs
e Troubles sphinctériens

e Parfois amyotrophie décrite dans des rares cas de la littérature [5].
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L'atteinte du cone médullaire étant la plus fréquente, les symptomes les plus souvent
rencontrés sont : douleur de type sciatique, parésie de la vessie et du rectum, parésie flaccide
des membres inférieurs, abolition du réflexe achilléen, perturbation de la fonction
sphinctérienne [57, 64]. La rétention chronique d’urine révélatrice du KE a été rapportée une
seule fois dans la littérature [22, 5].

La présence d’'un KD ou E isolé reste exceptionnelle, souvent il est accompagné d’un
défect congénital tels un bloc vertébral, une syringomyélie ou spina bifida occulta mais rarement

accompagné d’anomalies vertébrales antérieures [150, 164].

2-3 Les formes évolutives :

Une des caractéristiques essentielles des kystes dermoides et épidermoides est leur
lenteur évolutive qui peut expliquer le contraste étonnant entre volume tumoral et pauvreté des
signes neurologiques.

Les complications, quant a elles sont rares; les plus fréquentes étant les ruptures

kystiques et les méningites aseptiques récurrentes.

a- Rupture kystique :

Cette complication n'est pas toujours brutale et ne se traduit pas obligatoirement par un
épisode clinique aigl, ce qui entraine quelquefois un retard au diagnostic.

La rupture de la membrane épidermoide, qu'elle soit spontanée ou iatrogéne en cours
d'intervention, est responsable de la diffusion du contenu kystique dans les ventricules et les
espaces sous arachnoidiens. Elle est alors a l'origine d'une méningite aseptique ou d'une
arachnoidite par action chimique corrosive de la kératine, de la cholestérine et autres dérivés
protidiques [17].

La TDMet I'IRM, occuperont la, une place de choix en présentant des images trés

caractéristiques (cf imagerie).

_ 46 -



Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

b- Méningite aseptique récurrente :
Elle est rattachée a la décharge intermittente du contenu intrakystique dans les espaces
sous arachnoidiens, différent des méningites observées lors des ruptures brutales de kystes, par

la répétition des épisodes cliniques.

c- Transformation maligne :

C'est une complication rarissime plusieurs fois décrite [1, 131, 50, 61, 91, 93, 53, 11,
28]. Elle semble favorisée par I'inflammation chronique observée lors des méningites récurrentes
et peut se développer également a partir des reliquats post-chirurgicaux.
Il faudra la soupconner devant réapparition de signes neurologiques dans le suivi des
kystes opérés.
La encore, la TDM et I'lRM montreront des images évocatrices (cf imagerie).
= La symptomatologie la plus fréquente en cas de kystes intracraniens retrouve une
atteinte des Veme, Vlleme et Vllleme paires craniennes pour les formes rétro-
sellaires latérales et des signes cérébelleux ou sensitivomoteurs pour les formes
rétro-sellaires médianes, des troubles visuels pour les formes supra-sellaires
médianes, une comitialité pour les formes supra-sellaires latérales. Les tumeurs

intraventriculaires n'ont pas de traduction clinique particuliere.

Ces kystes sont associé a des malformations dans 50% des cas telles que :

e Sinus dermique : il s’agit d’'une comminucation tapissée d’un épithélium squameux
stratifié qui s’étend de la surface cutanée jusqu’a un niveau situé en profondeur, entre
la couche profonde de la peau et le tissu nerveux [72].Sa présence est expliquée
embryologiquement par une séparation incompléte entre le neuro-ectoderme et
I’ectoderme épithélial qui le recouvre. lls sont associés souvent aux KD et rarement
aux KE et présents dans 20% des cas [137]. Ces sinus dermiques siegent dans plus de

95% des cas aux régions lombosacrée et occipitale [137]. ce tractus cutané peut étre
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source d’une contamination bactérienne du LCR et favoriser la survenue de méningite
ou exceptionnellement d’abces intraparenchymateux [25, 103].

L’abcés qui complique les cas de KD et E n’a rien departiculier sur le plan
anatomopathologique et ressemble a celui de tout abcés intracérébral. Des méningites répétées
doivent faire rechercher un KD ou E intracranien, avec ou sans sinus dermique. Dans notre série 11%
de I’ensemble des kystes (soit 50% des KD) étaient associés a un sinus dermique non compliqué.

¢ Les malformations dysraphiques congénitales : spina bifida, myélo-méningocéle
[96, 77].
e Les malformations vertébrales dans le syndrome de Klippel- Feil : I'association

d’un KD et d’un syndrome de Klippel-Feil est classique [48, 126, 46, 169].

VI. EXAMENS PARACLINIQUES :

Deux explorations principales participent au diagnostic positif, a I’évolution pré-
thérapeutique ainsi qu’au suivi évolutif des KD et E du systeme nerveux central [138] :
> TDM

> IRM cérébrale / médullaire

L’aspect en imagerie de la lésion est caractéristique évoquant souvent le diagnostic mis a
part quelques atypies. Ces caractéristiques radiologiques sont souvent en rapport avec la nature

des débris contenus dans le kyste [67, 117].

1. Tomodensitométrie :

1-1 Kyste dermoide :

L’aspect scanographique du KD dans les cas typiques est une formation souvent
volumineuse tres hypodense franchement négative (-20, -130 unités Hounsfield) du fait de la

grande quantité de graisse formée par les glandes sébacées.
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Il est a bords nets et a paroi bosselée, polycyclique et épaisse souvent calcifiée.

Il n’y a pas de prise de contraste apres injection de produit de contraste [9, 167, 11]. (Fig n°30)

1-2 Kyste épidermoide :

La TDM montre habituellement une masse de contours polyédriques nets et irréguliers,
sans cedeme péri lésionnel et moulant les structures adjacentes [9, 35, 44]. Cette masse est
hypodense mesurant entre +20 et -50 UH, souvent hétérogene avec un aspect de « poivre et
sel » et non rehaussée aprés injection intraveineuse de produit de contraste [58, 82].Les
calcifications sont trés rares et siegent en péricapsulaire [127]. (Figure n°29)

Dans notre série 100% des kystes explorés par TDM avaient un aspect tomodensitométrique
typique, 86% dans la série de JEANBOURQUIN [82] et 100% dans la série de SIRIN [158]. Cependant
une prise de contraste périphérique annulaire a été notée dans [44, 88] (Figure n°31) :

e 11% dans la série de TALACCHI [165]

e 16% dans la série de SALAZAR [147]

e 23%dans la série de RUBIN [145]

Ceci peut étre attribué a plusieurs facteurs :

= Un tissu cérébral comprimé notamment les structures vasculaires [49, 82, 99, 117].

= Une présence de granulations péritumorales secondaires a une fuite du contenu
kystique [59, 99].

= Des phénomenes inflammatoires périlésionnels (surtout I’cedéme qui est attribué,
selon certains auteurs, a la croissance tumorale) [49, 82, 89, 99].

= Un rehaussement d’une structure péritumorale [152].

Lorsqu’il existe un rehaussement de densité localisé, il faut soupconner I'existence d’une
composante épithéliale maligne bien que ceci ne soit pas spécifique [12, 82, 91].

Des KE hyperdenses (30 a +88 UH) ont été rapportés dans la littérature [12, 67, 108, 117] :

e 3cas /18 dans la série de SALAZAR [147]

e 1 cas /7 dans la série de JEANBOURQUIN [82]
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e 1 cas dans la série de MEGDICHE [117] et série de GUPTA [67].

Cette hyperdensité peut traduire :
e Une hémorragie intra kystique [59, 67, 71, 82].
e Un contenu kystique tres riche en protéine [59, 67, 82].
e Une calcification des débris de kératine desquamés [11, 62, 82].
e Une saponification des débris de calcium [11, 59, 67, 71, 82].

e Une présence de pigments férrocalciques [11, 58, 82].

Les calcifications n’apparaissent qu’occasionnellement a la TDM avec une incidence de
20% a 25% des cas [71, 89, 165].
Elles sont surtout découvertes en peropératoire ou a I’histologie, elles sont pour certains
le témoin d’une complication a type de rupture de la capsule du kyste :
e 2 cas de calcification dans notre série.
e 2 cas dans la série de YASARGIL [180].

e 4 cas dans la série de RUBIN [145].

La TDM permet aussi d’évaluer le retentissement tumoral sur les structures cérébrales.
Bien que la taille des kystes est souvent importante au moment de leur découverte, mais leur
retentissement est modéré et en particulier, I’hydrocéphalie n’est pas souvent associée a une
tumeur épidermoide :
e 26% dans notre série.
e 27% dans la série de YASARGIL [180].
e 29% dans la série de TALACCHI [165].
e 50% dans la série de SALAZAR [147].
Dans les anciennes séries, les auteurs insistaient sur I'intérét de la cisternographie a I'air,
surtout en cas de kyste de I’APC, pour pouvoir étudier le contenu du CAIl et bien sur
I’extensionde la tumeur a ce conduit. Mais récemment les auteurs n’accordent aucune

importance a cette exploration [171].
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Fig n°29 :TDM cérébrale en coupes axiales montrant I’extension supratentorielle d’un kyste
épidermoide de L’APC droit [121].

Fig n°30 :Une TDM cérébrale en coupe axiale montrant un kyste dermoide de la FCP [23].
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A : Sans injection de PDC
B : Avec injection de PDC
Figure n°31 : TDM cérébrale en coupes axiales montrant un kyste épidermoide de I’APC droit

sous forme d’une hypodensité avec une prise fine de PDC en périphérie [145].

Tableau V: caractéristiques tomodensitométriques

des kystes dermoides et épidermoides intracraniens.

Caractéristique TALACCHI KARANTANAS LOPES SIRIN N(,)t.re
Tomodensitométrique [165] [89] [107] [158] Sere
1998 2001 2003 2005 (%)
©6) 0 ©6) ©6)
Hypodense 100 100 92 100 100
Densité Hyperdense __ _ 8 . .
Isodense . — _ __ __
Prise de Contraste 11 . _ _ —
Calcification 18 50 . _ 11
Hydrocéphalie 29 _ . _ 28
Sous
Extension Tentorielle 46 - " " "
Sus Tentorielle 14 _ . _ 11
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2. Imagerie par résonance magnétique :

L’IRM apparait, a I’heure actuelle ; comme la technique de référence dans I’exploration
des KD et E et surtout ceux de la région sous tentorielle et médullaire [138, 144, 146, 171].

Malheureusement, les cas étudiés, dans la littérature, n’ont pas pu en bénéficier tous,
mais seulement 17 patients/28 dans la série de TALACCHI [165], 33 patients/44 dans la série de
LOPES [107], 14 patients/ 19 dans la série de SIRIN [158]. Par contre les patients de la série de
JEANBOURQUIN [82], LAING [98], LIU [105] et celle de KARANTANAS [90] ainsi que notre série ont
tous fait une IRM.

Cet examen est plus complexe nécessitant plusieurs plans d’exploration (coronal/
sagittal/ axial) et des séquences multiples, permettant ainsi une meilleure analyse de la tumeur,
de ses rapports et de son extension [138]. Ce sont des éléments décisifs pour la prise en charge
thérapeutique [55, 107, 138, 157, 165].

Les séquences les plus utilisées dans la littérature sont :

> Séquence ou écho de spin pondéré en T1

> Séquence pondérée en T2

» T1+ injection de gadolinium

> Echo de spin pondéré en densité protonique

D’autres séquences facilitent grandement ce diagnostic et précisent mieux que ces
derniéres le bilan lésionnel ainsi que I'existence de reliquats post-opératoires [3, 40, 135, 138],
mais elles ne sont pas aussi fréquemment utilisées que I'IRM conventionnelle :

> Séquence Flair (Fluid-attenuated inversion recovery) [30, 49, 86, 89, 105]

> Séquence de diffusion [7, 13, 30, 40, 49]

> Séquence CISS (Constrictive interference in steady stade) ou 3D echo de spin
rapide [49, 86, 115, 117, 139]

» MTC (Magnetization transfer contrast) [105]

> Séquence FISP (Fast imaging with steady-stade precession) [115, 117]
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2-1Les séquences IRM conventionnelles :

a- Kyste dermoide :

A I'IRM, le KD se caractérise par un hypersignal T1 et en densité protonique, et un
hyposignal T2, s’expliquant par une densité élevée en cholestérol dans ces kystes [130, 176].
Les séquences en saturation de graisse effacent le signal lésionnel, confirmant le caractére
lipidique[74] (fig n°36).si la densité de lipides diminue, les caractéristiques IRM du KD se
rapprochent de celles du KE : hyposignal T1 et hypersignal T2 (signal du LCR).

En présence d’éléments épithéliaux en plus grande abondance, le signal IRM du kyste est
plus hétérogéne [104, 176, 132].Les calcifications sont en hyposignal sur toutes les séquences.
Ces tumeurs ne sont pas rehaussées par le produit de contraste [29].

En cas de rupture du kyste, I'IRM met en évidence des gouttelettes lipidiques en hyper
signal T1, disséminées dans les espaces sous-arachnoidiens (Figure n°35), ainsi qu’un niveau
lipidique dans les ventricules. Les méningites aseptiques se traduisent par un rehaussement

méningé lors d’injections de produit de contraste [149].

b- Kyste épidermoide :

L’IRM en séquence pondérées en T1 et en T2 montre, typiquement, une lésion de signal
proche de celui du LCR, en hyposignal en T1 et en hypersignal en T2 et non rehaussé apres
injection de gadolinium, mais souvent hétérogéne notamment en T2. Ceci est noté dans 60% des
cas [40, 59, 82, 105]. Dans notre série les KE apparaissent en hyposignal en T1 et hypersignal en
T2 chez tous nos patients. (Fig n°32, 33)

En densité de proton, la tumeur est en hyposignal hétérogéne et légérement supérieur a
celui du LCR (Figure n°34), et on observe occasionnellement un anneau en hypersignal autour du
kyste. Cet aspect en anneau est di a un piégeage du LCR [59, 115, 117].

Dans la littérature, on trouve parfois des cas atypiques de KE présentant un signal
spontanément élevé en pondération T1 et un hyposignal franc en pondération T2. Cet aspect

IRM des KE varie selon la structure et I’état des différents éléments constituant le contenu du
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kyste. Certains auteurs attribuent cet hypersignal en T1 a un effet de transfert de magnétisation
a partir de molécules tissulaires et a la concentration protéique élevée et non pas a un contenu
graisseux [67, 117], alors que I’hyposignal observé sur les séquences pondérées en T2 est
attribué a I’hyperviscosité du contenu de ces kystes.

Cette similitude de signal avec le LCR sur ces séquences conventionnelles pose parfois
des problémes de diagnostic différentiel avec d’autres processus kystiques ou tumoraux [11, 49,
67, 115]. Certains arguments comme I’hétérogénéité du signal, les contours nets et irréguliers
en « carte géographique » ainsi que I’extension dans les espaces sous-arachnoidiens plaident en
faveur du diagnostic [49, 117].

Cet aspect IRM est parfois non concluant ou atypique d’ou la nécessité d’autres

séquences plus spécifiques.
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Fig n°32 : IRM cérébrale en coupes axiales montrant un kyste épidermoide de I’APC droit [89]:

A : en hyposignal hétérogéne en T1
B : non rehaussé aprés Injection de PDC

Fig n°33 : Coupe axiale d’une IRM cérébrale en séquence T2 montrant I'image d’un Kyste
épidermoide de I’APC gauche [99].
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Fig n°34 : Aspect IRM d’un kyste épidermoide du 4eme ventricule [165] :

A : Séquence pondérée en T2 en coupe axiale montrant une masse médiane de la FCP en
hypersignal

B : Densité protonique en coupe axiale montrant une masse de la FCP médiane en signal
hétérogéene.

Fig n°35 : IRM en coupe axiale séquence T1 montrant une masse suprasellaire hyperintense. Des
signaux similaires ont été observés dans I’espace sous arachnoidiens en rapport avec un kyste
dermoide rompu (fleches) [83].
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Fig n°36 : IRM séquence T1 sans (A) et avec injection du PDC (B) présentant une masse
homogéne kystique para et suprasellaire a gauche en hypersignal (kyste dermoide)
Le kyste n'a pas été visualisé en utilisant une séquence de suppression de la graisse (C) [161].
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Fig n° 37 : Séguence FLAIR en coupe coronale montrant
un kyste épidermoide de I’APC gauche en signal hétérogeéne [71].

Fig n°38 :IRM cérébrale, séquenceT2 FLAIR (coupes axiales): gouttelettes lipidigues,

en hypersignal, dans les espaces sousarachnoidiens et les ventricules secondaires a la rupture du

kyste dermoide [79].
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2-2 Les séquences FLAIR :

Cette technique est de plus en plus sensitive que I'IRM conventionnelle dans la détection
des pathologies intracraniennes. Elle révéle clairement pour le KE une différence avec le LCR en
démontrant un signal hétérogéne trés supérieur a celui du LCR et moins élevé que celui du
parenchyme [30, 89, 105, 158], alors qu’elle révele un hypersignal pour le KD [177]. (Figure
n°37, 38)

Dans notre série, elle a été effectuée chez tous les patients, 2 patients dans la série de
LIU [105], 3 patients dans la série de LOPES [107] et 6 patients dans la série de SIRIN [158]. (Fig

n°37)

2-2 Les séquences de diffusion :

Le diagnostic de KD et E devient de plus en plus aisé, notamment avec I’avenement des
séquences de diffusion. 3 de nos 18 patients ont bénéficié de ces séquences, 2 patients/ 33
dans la série de LOPES [107] et 2 malades /4 dans la série de MARIN [115].

Ces séquences ont été décrites pour la premiere fois en 1986 par LE BIHAN [94], elles ont
été désignées pour évaluer les mouvements de diffusion des molécules (Brownian motion) [115].

En imagerie de diffusion, il existe une augmentation marquée du signal au sein de kystes
épidermoides, cet hypersignal est lié a une diminution de la diffusion. (Figure n°39)

L’effet de cette diffusion peut étre rehaussé par I’addition d’un gradient bipolaire
fortament équilibré par rapport a T2, ce gradient est exprimé par une constante « valeur b » qui
désigne le facteur d’atténuation du signal :

> Si la valeur b augmente, I'image qui résulte est moins influencée par le temps T2
et par conséquent plus fortement diffusée [30, 98, 105, 158].

La persistance du signal T2 en imagerie de diffusion est appelée « T2 shine-through »,

elle laisse une certaine confusion entre les kystes épidermoides et d’autres structures donnant

un hypersignal en séquence de diffusion, mais avec une « valeur b » augmentée le probléeme ne
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s’oppose plus, ce qui permet par conséquent de différencier les KE des kystes arachnoidiens [13,
30, 128,158].

Le coefficient apparent de diffusion (ADC) est un paramétre a calculer en imagerie de
diffusion, il permet de produire une image IRM indépendamment des pondérations T1 et T2 [7,
30, 158]. Ce coefficient traduit le caractere solide de la masse permettant ainsi le diagnostic
différentiel avec les tumeurs dont I’ADC est identique a celui du LCR, notamment les kystes
arachnoidiens [7, 13, 40, 98]. L’ADC est obtenu par le biais de la « valeur b » appliquée en 3
directions x-y-z [7, 30, 40, 98].

Si ce coefficient a été apprécié d’une maniére générale par SIRIN [158], CHEN [30] a
calculé I’ADC pour tous ces malades, trouvant ainsi des chiffres allant de 0,971. 103 mm2 /s
jusqu’a 1,461.103 mm?2 /s et une moyenne de 1,197.10-3 mm?2/s +/- une déviation standard
(DS= 0,158), donc plus bas que celui du LCR mais plus élevé que celui du parenchyme cérébral.
Dans la série de DECHAMBER [39], I'’ADC= 1,090.10-3 mm?2/s +/- (DS= 200).

Si PADC diminue, c’est probablement en rapport avec la diminution de la mobilité de
I’eau libre, qui est normalement fixée sur les grosses molécules de cholestérol composant la
cholestérine [115,158].

Pour le KD l'intensité du signal est inférieure a celle du tissu cérébral en imagerie

dediffusion [177].
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Fig n°39 :IRM cérébrale en coupes axiales montrant un kyste épidermoide de I’APC Droit [30].

A : Séquence T1

B : Séquence T2

C : Densité de Proton

D : FLAIR

E : Imagerie de diffusion

F : Coefficient apparent de diffusion (ADC map)

2-3 Les séquences CISS 3D (constrictive interference in stéady-stade) :

Cette séquence CISS 3D est une séquence FISP (Fast imaging with steady-stade
precession) modifiée pour supprimer les artéfacts de susceptibilité magnétique. Elle apporte
avec celle de diffusion des éléments déterminants pour confirmer le diagnostic des kystes
épidermoides [117, 125].

En imagerie de CISS 3D, le KE présente un signal hétérogene hyperintense par rapport au

signal parenchymateux et en méme temps légerement moins intense que celui du LCR [115,
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117]. Les reconstructions multi planaires faites sur cette séquence permettent une analyse
topographique et une étude trés précise des extensions tumorales en raison de la haute
résolution de I'imagerie qui fournit des coupes infra-millimétriques [115].

Dans la littérature, il est noté que la séquence CISS 3D a été faite dans la série de MARIN

[115] mais 1 seul patient/ 4 en a bénéficié. (Tableau VI)

2-4 L’imagerie MTC (Magnetization transfert contrast) :

C’est une nouvelle technique d’imagerie basée sur les interactions entre les protons
libres et les protons liés, tout en appliquant un principe de l'irritation qui sélectionne les niveaux
d’énergie saturés des protons liés, induit un échange de magnétisation entre ces protons liés et
ceux libres et par conséquent il réduit I'intensité du signal des protons liés.

Cette technique a été utilisée dans la série de LIU [105] chez 3 patients/ 7 montrant une

lésion hypointense dans 2 cas et hyperintense dans le 3¢mecas pour les KE.

Apres avoir localisé et analysé la tumeur, I'imagerie sert aussi a déterminer I'extension
tumorale :

> Dans la série de SALAZAR [147], on a noté une extension a I'hippocampe chez 3
patients (17%), au rocher et a la fosse moyenne chez 6 patients (33%).

> Dans la série de BERGER [12], on a aussi noté une extension a la fosse moyenne.

> Dans la série de RUBIN [98], 6 patients/ 13 avaient une extension au clivus.

> Dans la série de TALACCHI [165], I'extension tumorale s’est faite en suprasellaire dans 5
cas (18%), en parasellaire dans 5 cas et en mesencéphalique dans 7 cas (25%).

> Dans notre série, on a trouvé 2 extensions dans la région temporale.
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Tableau VI : Aspects des kystes épidermoides sur les séquences de I'IRM (Série apres 2001)

MARIN LOPES LIU SIRIN
Séquences IRM [115] [107] [105] [158] Notre série
2002 2003 2003 2005
Usage(%) 100 100 100 100 100
Hypersignal
T1 ) ) (57) . .
Aspect(%) | Hyposignal | Hyposignal i Isosignal Hyposignal
Isosignal
(43)
Usage(%) 100 100 43 100 100
Pas de
T1+PDC Pas de prise | Pas de prise Prise de Pas de prise ]
Aspect(%) prise de
de contraste | de contraste | contraste (33) | de contraste
contraste
Usage(%) 100 100 100 100 100
Isosignal
T2 Hypersignal Isosignal Hypersignal
Aspect(%) ypersig Hypersignal (86) g ypersig
Hypersignal(14)
Usage(%) 50 9 29 43 8
FLAIR S S
Aspect(%) L, . S.hétérogene| S hétérogene Hypersignal L N
hétérogene hétérogéne
Usage(%) 50 9 100 43 17
Diffusion | Aspect(%) | Hypersignal |S.hétérogene Hypersignal Hypersignal | Hypersignal
ADC __ __ __ Hyposignal __
Densité | Usage() 100 - 57 a .
de A (%) > H ignal
proton spect(% hétérogene _— ypersigna - .
Usage(%) 25 . . __ __
CISS 3D HYpler5|g‘naI
Aspect(%) | hétérogene - - _ -
<LCR
S : signal
- 64 -
i}-.
b b




Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

3. EXAMENS AUDIOMETRIQUES :

L’exploration audiométrique n’est pas toujours indiquée sauf pour des patients ayant une
surdité ou une hypoacousie, elle sert d’abord a confirmer cette surdité, puis a préciser le type et

éventullement le rapport avec la tumeur étudiée.

3-1 Audiométrie :

C’est un examen oto-rhino-laryngologique de routine servant a explorer la fonction
auditive des patients. Elle a été effectuée chez 6 patients de notre série.

Les kystes sous tentoriels engendrent souvent une surdité de perception par I'atteinte de
la branche cochléaire de la VIIIéme paire cranienne. Cette surdité rétro cochléaire peut étre totale
ou partielle [42, 70, 170]. Dans notre série 2 patients sur les 6 bénéficiant de cette exploration
avaient une surdité de perception.

Un cas de surdité de transmission a été rapporté par SUDAKA [163] en 1972 et qui a été
en rapport avec un kyste épidermoide géant de I’APC étendu jusqu’a I'attique et la mastoide en
plus d’une autre extension au rocher. Par contre les 2 cas de surdité de transmission, constatés
au cours de notre travail, sont tres probablement séquellaires de I'otite chronique qu’ont

présenté ces 2 malades a I’enfance.

3-2 Potentiels Evoqués Auditifs Précoces (PEAP) :

En dehors de la surdité de perception qu’ils objectivent, cette exploration permet aussi
d’évaluer le retentissement des tumeurs sur le tronc cérébral ainsi que sur les voies auditives
[147,152].

Dans notre série aucun de nos patients n’a bénéficié des PEAP.
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VIl. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

La majorité des tumeurs de la FCP siege au niveau de I’APC. Ces tumeurs peuvent étre extra-
axiales, développées aux dépens des gaines des nerfs, des méninges ou a partir de reliquats
embryonnaires, plus rarement il peut s’agir de tumeurs intra—axiales exophytiques ou intraventriculaires

[152]. Elles sont presque toutes a l'origine d’une symptomatologie clinique traduisant une

souffrance des éléments nerveux de la région et d’un aspect radiologique parfois commun.

1. Sur le plan clinigue :

Les KD et E comme on a déja souligné, sont des lésions bénignes d’une croissance trés
lente et d’une symptomatologie d’emprunte trés variée et non spécifique. De ce fait, les KD et E
peuvent préter confusion avec :
> Les affections tumorales, essentiellement les tumeurs bénignes d’évolution lente.

> Les affections non tumorales, notamment les malformations vasculaires.

1-1Les affections tumorales :

a- Les schwannomes ou les neurinomes :

Ce sont des tumeurs bénignes d’origine nerveuse (gaine de Schwann) qui peuvent naitre
sur toutes les paires craniennes. Elles touchent préférentiellement (90%) le nerf cochléo-
vestibulaire d’ou le nom « neurinome de |'acoustique » ou « schwannome vestibulaire ». les
neurinomes du V, du VII et nerfs mixtes sont beaucoup plus rares [16, 135, 152]. Le
schwannome est la tumeur la plus fréquente de la FCP chez I'adulte représentant 80% des
tumeurs de la FCP [14, 16, 32].

C’est une tumeur essentielle de I'adulte et dont I’dge de découverte est de 50 ans avec
des limites extrémes allant de 16 a 85 ans et une petite prédominance féminine [16,62, 152].

Le premier symptome chronologique et par ordre de fréquence est purement otologique,

c’est une hypoacousie de perception unilatérale d’évolution lente, parfois négligée par le patient
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surtout si elle se manifeste apres 50 ans, ce qui rend compte d’un délai moyen entre le début
des symptomes et le diagnostic de plus de 3 ans, sauf si I’hypoacousie est d’installation brutale.
Les autres signes sont les acouphenes et les vertiges. L’atteinte du V et du VIl est moins
fréquente et tardive [152, 171].

L’examen cliniqgue montre souvent un nystagmus, un syndrome cérébelleux et une
hypertension intracranienne.

L’audiométrie montre une surdité d’origine rétro cochléaire et les PEAP montrent une
augmentation des latences de I'onde V et des latences I-Ill et I-1V.

Histologiquement, le neurinome se présente sous 2 aspects [152] :

e Le lier aspect est fibrillaire, dense, contenant peu de cytoplasme et des noyaux de
forme allongée. Ce type histologique est appelé « Antoni A ».

e Le 28me aspect est réticulaire, lache avec une densité cellulaire moindre « Antoni B ».

b- Les méningiomes :

Un méningiome est une tumeur extra-axiale généralement bénigne, mais qui peut parfois
étre maligne développée a partir de cellules du revétement méningé de l'encéphale et de
la moelle épiniere au voisinage des voies de drainage veineux. Les méningiomes représentent
environ 20 % des tumeurs observées dans le systéeme nerveux central ou a son contact. Ceux de
la FCP représentent 7a 12% des tumeurs de cette région et 9% de I’ensemble des méningiomes
intracraniens [35, 21, 32, 37, 62].

La plupart des méningiomes sont diagnostiqués entre 20 et 60 ans avec un pic de
fréquence entre 45-50 ans. Les femmes sont nettement plus touchées que les hommes avec un
sexe ratio de 4 femmes pour 1 homme [16, 35, 152].

Cliniguement, I'atteinte des nerfs craniens est le mode de révélation le plus fréquent des
méningiomes sous tentoriels, notamment ’atteinte du V avec une hypoesthésie faciale, I’atteinte
du VIII avec des vertiges et des troubles de I’équilibre et I'atteinte du VII [70, 152].Lorsqu'ils se

développent en regard de zones relativement muettes de I'encéphale, les méningiomes
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atteignent couramment un volume important et sont alors responsables d'une augmentation de
la pression intracranienne.Ceux qui compriment la moelle épiniere sont en général plus petits,
du fait que I'environnement dans lequel ils évoluent est plus étroit, les symptomes s'expriment
plus rapidement. lls sont révélés par des troubles progressifs de la marche. La découverte d’un

méningiome peut étre fortuite [159].

c- Les kystes arachnoidiens (KA) :

Ce sont des malformations d’origine congénitale se présentant sous forme d’une
collection de LCR développée entre la membrane arachnoide et I’espace sous arachnoidiens. lIs
constituent 1 a 10% des tumeurs de la FCP, de localisation médiane (péri cérébelleuse) chez
|’enfant, avec une incidence de 60 a 90%, et latérale (APC) chez I’adulte [21, 35, 37, 80].

En dehors de quelques cas de paralysie faciale, de céphalées et d’ataxie notés dans la
littérature, le KA est souvent asymptomatique au niveau cranien [35, 80], alors qu’il se présente

sous forme d’un tableau de compression médullaire au niveau rachidien [116].

d- Les lipomes :

Ce sont des tumeurs rares d’origine malformative, de localisation préférentielle sur la
ligna médiane, parfois elles touchent I’APC et la lame tectale [35, 82, 120].

Du point de vue clinique, les lipomes sont souvent asymptomatiques.

e- Les épendymomes :

lls sont fréquemment rencontrés chez I’enfant (5 ans) et I'adulte jeune (35 ans). Ces tumeurs
molles, se développent aux dépens des cellules épendymaires.Dans la majorité des cas il s'agit
d'une tumeur bénigne (grade 1), mais parfois elle peut étre maligne et étre alors de grades Il ou
lll.Cette tumeur peut étre localisée tout le long du systeme nerveux central, allant du cerveau au
bas de la moelle épiniére.

Lorsque la tumeur se situe au niveau du cerveau, elle peut engendrer des difficultés : la

plus contraignante (pour la chirurgie) se situe au carrefour des ventricules gauche et droit,
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empéchant I'évacuation du LCRet provoquant une hypertension intra-craniennepar
hydrocéphalie obstructive.Lorsque la tumeur se situe dans la moelle, elle provoque des
compressions nerveuses. Si elle est au niveau des cervicales, ces troubles neurologiques peuvent
concerner l'ensemble du corps, allant de problémes de sensibilité, fourmillements, ankylose, de
troubles moteurs, sphinctériens, a une tétraplégie. Si elle se situe au niveau des vertebres
lombaires(ce qui est le plus souvent le cas), alors les atteintes seront moindres mais non moins
douloureuses (faiblesse musculaire des jambes allant jusqu'a la paraplégie, troubles sensitifs,

urinaires, douleurs irradiant du bassin jusqu'aux pieds) [173].

f - Les papillomes des plexus choroides

Ce sont des tumeurs rares de I'adulte jeune, elles se développent dans le 4¢me ventricule,

le récessus latéral et peuvent méme s’étendre dans I’APC [82].

1-2 Les affections non tumorales :

Les processus vasculaires :

Ces masses peuvent agir comme un POE lent et engendrer une symptomatologie pareille

a celle des autres tumeurs de la FCP. Il faut noter qu’un hémispasme facial est plus volontiers
associé a une lésion vasculaire battante [59, 82, 171].

e Les anévrysmes: souvent géants, ils intéressent surtout [I’'artére cérébelleuse

antérieure et inférieure, et peuvent étre non thrombosés, partiellement totalement

thrombosés.

e Les angiomes et les malformations artério-veineuses.

2. Sur le plan radiologique :

Méme a I’étape radiologique, il reste parfois une légere confusion entre les KD et E et

d’autres processus craniens et médullaires. Ceci differe selon la localisation de la lésion.
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Il existe des cas de KE spontanément hyperdense a la TDM qui posent un probléeme de

diagnostic différentiel avec les autres lésions hyperdenses.

2-1Les lésions extra-axiales :

a- Les kystes arachnoidiens (KA) :

a-1LaTDM:

Le KA se présente en scannographie [sous formg d’une masse hypodense et homogéne de

morphologie plus ronde que les KE, des contours plus lisses et réguliers ne prenant pas de

contraste [80, 82, 152, 171].

a-2L’IRM :

Montre une lésion dont le signal est superposable en T1 et T2 a celui du LCR, et qui
refoule les structures nerveuses de voisinage a l'inverse du cholestéatome qui, le plus souvent
les englobe.il s’annule en FLAIR contrairement au KE qui ne s’annule pas totalement. Si un doute
persiste, la réalisation d’une image de diffusion semble nécessaire pour pouvoir distinguer les
KE des KA. Le coefficient de diffusion des KA est de type liquidien [16, 35, 80, 82]. (Tableau
Vil/fig n°40)

Tableau VII : Comparaison des caractéristiques IRM des kystes épidermoides
et arachnoidiens [158].

Les séquences Kyste épidermoide Kyste arachnoidien
Séquence pondérée enTI1 Hypointense Hypointense homogene
T1 + gadolinium Pas de prise de contraste (rarement

. s Pas de prise de contraste
une prise périphérigue du PDC)

Séquence pondérée en T2 Hyperintense (bords irréguliers) Hyperintense(bords réguliers)
FLAIR Hyperintense Hypointense
Séquence de Diffusion Hyperintense Hypointense

Coefficient apparent de

. . Hypointense (type solide) Hyperintense (type liquidien)
diffusion
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Fig n°40 : IRM cérébrale montrant un Kyste Arachnoidien géant de la FCP comprimant le cervelet
et le tronc cérébral [80].

A : T1 en coupe sagittale
B: T1 en coupe axiale
C : T2 en coupe axiale
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C

Fig n°41 : Kyste arachnoidien intramédullaire. Coupe sagittale T2 (A), T1 (B), coupe axiale T1 (Q).

Lésion intramédullaire en regard de C7-D1, responsable d’un élargissement médullaire avec

amincissement des espaces sous arachnoidiens dans tous les plans. Elle est kystique ovalaire,

bien limitée,hypointense en T1 et hyperintense en T2 [31].
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b- Les lipomes :

b-1La TDM:

IIs ont une taille plus petite et un aspect voisin des KD et E compliqués [82, 152].
b-2 L’IRM :

Les lipomes sont hyperintenses en T1 et hypointenses en T2, mais ils ont un artefact de

déplacement chimique qui est absent dans les kystes dermoides. [35, 82, 152].

c- Les neurinomes et les méningiomes dans leur forme kystique :
Ils sont hypodenses en scannographie, hypointenses en T1, hyperintenses en T2 et sans
modification de densité ou de signal aprés injection de PDC a I’exception parfois de quelques

zones de rehaussement [82, 90].

d- Les processus occupant de I’espace (POE) vasculaires :

> Les anévrysmes: avant l'injection de PDC, ils sont généralement hyperdenses,
sphériques ou ovoide, ils sont limités souvent par des calcifications fines, arciformes
plus ou moins continues. lls peuvent prendre le contraste, surtout en cas
d’anévrysmes non thrombosés [59, 82, 171].

> Les angiomes et les malformations artério-veineuses: se reconnaissent par l'aspect non
homogéne apres injection avec des images arrondies ou ovalaires multiples

représentant les sections des vaisseaux selon différentes orientations [59, 82, 171].

e- Les papillomes du plexus choroides :
Ce sont des lésions homogeénes qui se rehaussent trés intensément aprés injection de

PDC. Les calcifications sont fréquentes [82, 171].

f- Les hémangiomes :[56, 80].
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2-2 Les lésions médianes ou intraventriculaires :

a- Les épendymomes :

Ils sont de densité et de signal hétérogene sur toutes les séquences y compris aprés
injection de gadolinium. Les zones kystiques apparaissent en hyposignal (nécrose) ou en
hypersignal (méthémoglobine) en séquence T1, et an hypersignal en séquence T2. Les

calcifications tres fréquentes sont souvent méconnues a la TDM.

b- Les astrocytomes kystiques :

c- Les hémangioblastomes :

Ces 3 tumeurs ressemblent, surtout dans leur forme kystique, aux KE aussi bien a la TDM
qgu’a 'IRM.
Cependant, il existe des critéres de distinction, notamment [35, 82] :
v’ Le caractere obstructif
v" L'importance de I'effet de masse sur les structures nerveuses de voisinage
v' L’existence de I’cedeme périlésionnel

v" Le rehaussement d’une partie du kyste aprés injection du PDC

d- Les kystes arachnoidiens :

Dans leur localisation médianes, ces kystes peuvent aussi simuler des KE sous tentoriels

surtout ceux du 4¢éme ventricule ou du vermis [82, 152].
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VIIl. Traitement :

Il semble admis dans la littérature que le traitement curatif des KD et E est exclusivement
chirurgical. La radiothérapie n’a bien sur aucune efficacité sur ces tumeurs non néoplasiques
[152, 180]. Cependant, PARIKH [133] nous a rapporté en 1995, un cas de KE sous tentoriel (APC)
récidivant apres une exérése subtotale et traité par une radiothérapie externe a la dose de 50 Gy.

Le choix de I'approche chirurgicale (voie d’abord/ exérése tumorale), guidé par les
données de I'imagerie, dépend de plusieurs facteurs [145, 147, 148, 180] :

v la localisation tumorale

v la taille tumorale

v I’extension tumorale

v le retentissement sur les structures nerveuses avoisinantes

v les rapports et la fixité par rapport aux structures adjacentes

1. Objectifs :

1-1Pour la tumeur :

¢ Ablation aussi complete possible de la lésion
e Précision des caractéristiques morphologiques

e Prélevement de la piéce opératoire en vue d’une étude anatomopathologique.

1-2 Pour les structures nerveuses :

e Décompression des structures nerveuses et vasculaires adjacentes
e Protection des structures vitales
¢ Traitement de I’hydrocéphalie si elle est trés importante et non tolérée par le patient

e Traitement des lésions associées
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2. Voies d’abord :

Les voies d’abord proposées dans la littérature différent selon la localisation tumorale,
qu’elle soit latérale ou médiane, ainsi que le chirurgien, les voies préférées par les

neurochirurgiens different de celles utilisées par les ORL.

2-1 L’étage crinien :

a- Les kystes sous tentoriels :

a-1 Les voies sous occipitales :

L’abord sous occipital est souvent utilisé par les neurochirurgiens pour accéder aux
Iésions de la FCP, il peut étre : (Figure n°42)
e Médian ou paramédian : c’est la voie sous occipitale médiane

e Latéral : cC’est la voie rétro sigmoidienne

Fig n°42 : schématisation de I’abord sous occipital :

A : Abord sous occipital latéral (Rétro sigmaoidien)
B : Abord sous occipital médian
C : Abord sous occipital paramédian

-76 -



Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

7

% La voie rétro sigmoidienne :

Aussi bien préférée par les neurochirurgiens que par les ORL [24, 148, 180], c’est la voie
qui permet le plus aux praticiens de réaliser des gestes chirurgicaux en toute liberté et précision
et surtout de faire une exérese compléte de la tumeur [3, 148, 165, 180]. En plus, elle est moins
traumatique et offre un abord direct surtout pour les tumeurs latérales [129].

Tous les patients de la série de YASARGIL [180] et d’AKAR [3] ainsi que la moitié des
patients de la série de TALACCHI [117] et 8 patients/ 18 de notre série ont été abordés en rétro
sigmoidien.

L’abord rétro sigmoidien nécessite que la malade soit en décubitus dorsal téte en flexion
tournée au c6té opposé a I'opérateur ou en décubitus latéral.

Dans notre série l'intervention a été souvent faite en décubitus latéral, rarement en
décubitus dorsal.

L’incision se fait selon un arc de concavité supérieur situé dans un espace limité par 2
lignes : (Figure n°43)

e Une ligne horizontale passant par le conduit auditif externe et la protubérance
occipitale externe

e Une ligne tangente du bord postérieur de la mastoide.
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Fig n°43 : I’Abord rétro sigmoidien [63].

Fig n°44 : vue opératoire obtenue apres incision des plans superficiels [ 162].
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Fig n°45 : schématisation des éléments nerveux découverts

apres incision des plans superficiels [129].

Epidermoid

petrosal vein Epidermoid

Fig n°46 : lllustration de la voie rétro sigmoidienne montrant [92] :

A : le nerf trijumeau englobé par le kyste épidermoide
B : le nerf trijumeau comprimé par le kyste épidermoide
C et D : aprés ablation du kyste épidermoide
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7

% La voie sous occipitale médiane :

Les KD et E sous tentoriels ont souvent bénéficié d’un abord médian de la FCP [12, 108],
on peut dire que c’est la voie de premier choix pour les neurochirurgiens, elle leur permet un
acces rapide a la FCP.

Cette voie a été réalisée chez 17 patients/ 26 dans la série de LOPES [107], 12 patients /
13 dans la série de BERGER [12], 14 patients /23 dans la série de SABIN [146] alors que dans
série 8 patients / 18 ont bénéficié d’un abord sous occipital médian.

La voie médiane est réalisée souvent en position assise (figure n°51), latéral (figure n°50)
ou en décubitus ventral (figure n°49/b) si contre-indication ou risque de complications cardio-
pulmonaire ou cérébrales.

Dans la série de LOPES [107] les 17 patients opérés par voie sous occipitale médiane, ont
été abordés en position assise, par contre dans notre série, c’est le décubitus ventral qui
prédomine.

L’incision peut étre médiane ou paramédiane. Parfois I'abord est bilatéral d'ou la
nécessité d’une incision en fer a cheval. (Figure n°42/47)

Méme si la voie sous occipitale médiane est adaptée aux impératifs d’un respect du
paquet acoustico-facial et d’une exérese d’un fragment enserrant le tronc cérébral ou développé
dans le V4, elle présente un risque important :

= C’est la possibilité de léser le pédoncule cérébelleux et la protubérance.
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Fig n°47 : voie sous occipitale médiane :

% La voie temporale :

Parfois un abord sous temporal avec ouverture tentorielle (voie sous temporale-
transtentorielle) s’impose surtout devant I’extension des kystes a la région temporale et
parasellaire ou encore devant des kystes géants a cheval sur les 2 régions sous et sus tentorielle
avec une portion importante du kyste en parasellaire ou en temporal [12, 99, 108, 146].

e Dans la série de LUNARDI [110] 9 patients / 16 ont bénéficié d’'un abord temporal :
—Abord sous temporal chez 7 patients
—Abord fronto-temporal chez 1 patient
—Abord sous temporal+Abord sous occipital chez 1 patient
e Dans la série de SALAZAR [147], la voie sous temporale a été réalisée chez 6 patients
/ 18, 4 d’entre eux ont été abordés en sous occipital en premier, mais devant

’extension temporale importante, un autre abord temporal s’est avéré nécessaire.
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e Dans la série de SANNA [151], la voie sous temporale a été effectuée dans 5 cas :
—Voie sous temporale seule : 3 patients/ 11
—Voie sous temporale+rétrolabyrinthique : 1 seul patient / 11

—Voie sous temporale+ transcochléaire+ orbito-zygamatique : 1 seul patient.

e Dans notre série, 2 de nos 18 patients ont été opérés par voie sous temporale, avec

un élargissement en rétrosigmoidien chez 1 d’entre eux.

Fig n°49: Schématisation des positions couchées :
a : décubitus dorsal
b: décubitus ventral
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Fig n°51: Schématisation de la position assise

a-2 Les voies transpétreuses :

Ces voies préférées surtout par les ORL, ne sont mises en avant que par I’équipe du
HouseEar Institute [36], qui a largement contribué a leur développement dans la chirurgie des
neurinomes de I'acoustique. Cependant elles sont rarement proposées pour des KE, parce que la

majorité des cas est prise en charge par des équipes purement neurochirurgicales [36, 139, 151,
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171]. L’abord transpétreux n’a guére d’indication dans notre série par contre il I’a trouvé chez

certains auteurs (DARROUZET et SANNA) [36, 144, 161].

a-3 La voie rétrolabyrinthique :

Cette voie est proposée, selon BRACKMANN et DOYLE [36], pour des tumeurs de moins de
4 cm ne pénétrant pas dans le méat auditif interne et s’associant a une audition socialement utile.

Parfois, il est proposé I'utilisation d’une voie dite « rétrolabyrinthique-rétrosigmoide »,
c’est une voie rétrolabyrinthique élargie correspondant a un fraisage du méat auditif interne [36,
151], et qui permet selon DARROUZET [36] un acces rapide aux trois quart médiaux de ce méat,
sans avoir a sacrifier I’audition. (Figure n°52)

Dans la littérature cette voie d’abord a été utile chez :

— 1 patient / 11dans la série de SANNA [151]

— 1 patient/ 7 dans la série de DARROUZET [36]

a-4 Lavoie translabyrinthique :

C’est I’abord de la face postérieure de I’APC et du conduit auditif interne. Elle a été
décrite en 1904 par PANSE. Selon certains auteurs cet abord translabyrinthique est dédié aux
tumeurs plus volumineuses ou pénétrant dans le méat auditif interne, elle permet un acces direct
a la tumeur par le chemin le plus court en traversant le labyrinthe. Une fois combinée a la voie
transtentorielle, elle peut accéder aux kystes les plus géants ainsi que leur extension, tout en
étant moins agressif surtout pour le nerf facial [36, 139, 168]. (Figure n°53/54)

Son plus grand inconvénient c’est qu’elle sacrifie I'audition. Ses avantages sont la possibilité de
réparation per-opératoire des nerfs |ésés par greffe ou anastomose ainsi que la faible incidence
des céphalées en post-opératoire et les fistules de LCR nécessitant une reprisechirurgicale [36,
139, 168]. Cette voie a trouvé son indication chez 1 patient / 7 dans la série de DARROUZET

[36].

a-5 La voie transcochléaire :

-84 -



Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

Décrite en 1976 par HOUSE et HITSELBERGER, c’est une variante élargie vers I'avant de la
voie translabyrinthique. Elle permet un abord de I'extrémité antérieure de I’APC et du fundus du
Méat Aditif Interne.

Les lésions les plus considérables occupant les 2 APC seraient, selon certains auteurs, du
ressort d’une voie transcochléaire [36, 151].

Elle a été réalisée chez :

— 1 patient/ 7 dans la série de DARROUZET [36]
— 4 patients / 11 dans la série de SANNA [151]. Chez un de ces patients, cette voie a

été couplée a un abord sous temporal et zygomato-orbitaire.

[Cup, Vat, N.——

lnﬂ"ﬁ.‘ll'lﬂ'l‘.".l'!.—

¢

M IX i

X ‘,-‘__ :
Fig n°52: Vue de ’APC apres abord rétrolabyrinthique [143]
Sup.P et V : Veine pétreuse supérieure CN V: Nerf trijumeau
SCA : Artére cérébelleuse supérieure CN VI : Nerf oculomoteur externe
Sup. Vest N : Nerf vestibulaire supérieur CN VII : Nerf facial
Inf Vest N : Nerf vestibulaire inférieur CN IX : Nerf glosso-pharyngien

CN X : Nerf vague
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Fig n°53: Schématisation de I’abord de I’APC par voie translabyrinthique [143]:

A : Voie translabyrinthique

B : Voie translabyrinthique élargie

MDF : Fosse cérébrale moyenne IAC : Canal auditif interne
SS : Sinus sigmoide JB : Bulbe jugulaire
FN : Nerf facial CA : Aqueduc vestibulaire

Sup, Pet. SUs

Sup. Pel V
-~ CN YV

Fig n°54: Coupe de dissection montrant une vue de I’APC obtenue

par voie translabyrinthique [143]
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Sup. Pet sinus . Sinus pétreux supérieur

Sup. Pet V : Veine pétreuse supérieure

Pet Surface : Surface pétreuse

AICA : Artere cérébrale antéro-supérieure

a-6 L’endoscopie :

Dans un but de limiter les risques neurologiques ainsi qu’auditifs inhérents a la chirurgie
et de parfaire I’exérése tumorale, I’endoscopie, selon DARROUZET [36], est désormais largement
utilisée dans la chirurgie de I’APC. Elle permet de réduire la géométrie et donc le caractére
invasif de la voie d’abord chirurgicale et d’assurer une exérése plus compléte en profondeur [24,
36, 136, 151].

L’endoscopie offre un regard en «grand angle » vers des espaces invisibles au regard
direct du microscope. Elle offre aussi au chirurgien la possibilité de prolonger la main
enprofondeur et dans les zones cachées par des angles morts. (Figure n°56)

L'usage de I’endoscopie, a la fois comme outil de contrdle et comme instrument d’exérese,
ne peut étre conseillé, dans ce site sensible et dangereux, que dans la mesure ou il s’agit d’une
lésion avasculaire, pour laquelle le risque de saignement est extrémement réduit [36, 147].

100 % des cas de SANNA [151] et 38 % des cas de DARROUZET [36] ont été opérés sous

assistance endoscopique. (Figure n°55)
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-

Fig n°55: L’endoscopie [136]

A : Endoscope
B : Intervention chirurgicale sous assistance endoscopique

Fig n°56 : Vue endoscopique de I’APC [36]
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Tableau VIII: Comparaison des abords chirurgicaux utilisés pour les kystes sous tentoriels :

Sous occipitale

Voie d’abord Rétro-sigmoidienne médiane Rétro-labyrinthique Temporale Autre
Série (%) (%) (%) (%)
%)
BERGER [12]
92 8
1985 - - -
SABIN . .
Supra et infratentorielle
[146] _— 61 - 13 26)
1987
SALAZAR [147]
— 83 . 33 —
1987
YASARGIL [180]
100
1989 - - - -
LUNARDI [108]
94 6
1990 - - -
LUNARDI . .
Supra et infratentorielle
ET MISSORI [108] . 18 . 73 9)
1991
TALACCHI [165]
50 32 18

1998
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Tableau VIII: Comparaison des abords chirurgicaux utilisés pour les kystes sous tentoriels (Suite) :

Sous occipitale

Voie d’abord Rétro-sigmoidienne médiane Rétro-labyrinthique Temporale Autre
Série (%) (%) (%) (%)
(%)

Transcochléaire (27)

SANNA L .

Transcochléaire
[151] 37 . 9 27
5002 + sous temporale+
zygomato-orbitaire (9)
LOPES [107]
7

2002 3 63 " - -
Translabyrinthique

DARROUZET [36] 71 (14)

2002 - - - Transcochléaire (14)

Endoscopie(43)
AKAR [3]
100
2003 - - - -
Notre série 45 34 11
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b- les Kkystes sus tentoriels :

— Les tumeurs de la région sellaire, ainsi que celles du sinus caverneux sont abordés
par voie ptérionale [10, 51, 180]. (Figure n°57)

— La région pinéale est abordée soit par voie infratentorielle sus cérébelleuse, par
voie occipitale transtentorielle, ou par voie combinée supra et infratentorielle
transsinusale [43, 95, 180, 182].

— Les localisations parenchymateuses frontales sont abordées par voie frontale
(Figure n°58), celles temporales qui sont les plus fréquentes, sont abordées par
voie fronto-temporale [107].

— Les tumeurs ventriculaires ont été abordées par voie transcorticale [107], mais
devant un kyste intraventriculaire bilatéral, remplissant presque complétement les
cavités et avec une bonne maitrise de ’endoscopie, on peut envisager d’utiliser
cette technique permettantd’évacuer a priori a moindres frais le contenu du kyste
et sa capsule [15].

— Les kystes du corps calleux et du thalamus ont été abordés par voie inter-

hémisphérique [34, 167].

Dans la série de YASARGIL [180], les localisations sus-tentorielles ont été approchées par
une craniotomie ptérionale inter faciale (fronto-spheno-temporale), la région pinéale a été
abordée par voie infratentorielle sus cérébelleuse ou par voie interhémisphérique postéro-
supérieure et transtentorielle.

Dans la série de LOPES [107], la majorité des localisations sus-tentorielles a été abordée
par un volet fronto-temporo-ptérional, avec un abord transparenchymateux pariétal pour deux
localisations du carrefour ventriculaire.

Dans notre série, I'approche infratentorielle sus cérébelleuse a été utilisée pour accéder a une

tumeur du V3, et I'abord transparenchymateux pour une tumeur du ventricule latéral.
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Fig n°57 :

Fig n°’58:montrant I’abord frontal.

2.2 I.’étage rachidien:

La voie postérieure est la voie utilisée dans toutes les séries a travers une laminectomie
postérieure plus ou moins étendue (Figure n°59), découvrant la lésion sur toute son étendue, aux
étages dorsal et lombaire. Une ostéosynthése est réalisée a la fin de I'intervention pour fixer la

colonne instable.
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Fig n°59: illustration montrant I’abord postérieur du rachis dorsale avec laminectomie.

3. Exérése chirurgicale :

3-1La qualité de ’exéreése :

En étant des tumeurs histologiquement bénignes, les KD et E doivent bénéficier d’'une
résection chirurgicale compléte sans endommager les structures nerveuses de voisinage, ceci
n’est que parfois réalisable devant les risques vitaux et fonctionnels que peut courir le patient
[101, 107,123, 148].

La richesse de la FCP en éléments nobles, la complexité des rapports de la tumeur avec
ces éléments ainsi que son volume souvent considérable, sont tous des facteurs intervenant

dans la qualité de I’exérése tumorale [107, 108, 146].
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L’exérese est décrite par le praticien, donc son étendu est d’appréciation subjective, mais
peut etre aussi objective une fois qu’on réalise une imagerie de contréle en post-opératoire,

notamment I'IRM en séquence de diffusion [107].

a- L’exérése compléte :
Il s’agit de I’exérése de toute la tumeur ainsi que sa capsule en totalité. Ceci, selon
FISCHER [56], semble théoriguement possible puisqu’il existe anatomiquement un plan de
clivage entre la capsule et I’arachnoide sous-jacente, sauf en cas de phénomenes inflammatoires

provoqués par la fissuration du kyste [56, 99, 175].

b- L’exérése incompléte :
C’est I’exérése d’une partie, et non la totalité, de la tumeur ou de sa capsule, elle expose
le malade a deux risques [36, 107, 148] :
v' Un risque aigu de méningite chimique post-opératoire.
v Un risque a long terme de récurrence.
Certains auteurs préférent comme LOPES [107] subdiviser I'exérése incompléte en 2
formes distinctes :
v" Une forme subtotale consistant en I’exérese complete de la tumeur a I'exception
de toute ou d’une partie de sa capsule.
v" Une forme partielle désignant I’exérése d’une partie de la tumeur et de sa capsule

laissant ainsi des ilots tumoraux en plus de la capsule.

3-2Les étapes de ’exérése :

En général, la résection de la tumeur se fait en 3 temps :

a- Le lier temps :

Il concerne le plan superficiel, autrement dit les structures nerveuses et vasculaires
entourant la tumeur, il consiste a dégager avec prudence ces éléments permettant ainsi un acces

libre a la tumeur.

—94 -



Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

b- Le 2éme temps :

Il est consacré au contenu du kyste « la tumeur », il comprend un curetage évacuateur du

kyste.

c- Le 3éme temps :
Il est consacré a la capsule du kyste, c’est I’étape la plus difficile et la plus critique de
I’intervention. Cette capsule est souvent adhérente aux structures nerveuses et vasculaires. En
effet, le nombre de ces adhérences limite I'exérese de la capsule nhotamment au tronc cérébral

[12,107, 108, 146].

3-3 Les indications :

a- L’exérése incompléte :
La résection incomplete est en effet la plus fréquente, avec une incidence atteignant :
v’ 87% dans la série de SABIN [146].
v 82% dans la série de LUNARDI et MISSORI [108].
v 69% dans la série de LOPES [107]: 50% d’exérése subtotale et 19% d’exérése
partielle.

Elle est méme recommandée par certains auteurs, du fait de la forte morbidité associée a
la chirurgie totale d’une part, et de la lenteur évolutive des résidus tumoraux d’autre part (la
croissance du résidu est aussi lente que la tumeur « native ») [12, 36, 64]. C’est le cas de BERGER
[12], qui nous a présenté dans sa série 13 cas de kystes épidermoides bénéficiant tous d’une

exérese tumorale subtotale.

b- L’exérése compléte :
D’autres se montrent plus réservés et plaident pour une exérése complete afin d’éviter
des récidives tres difficiles a traiter. C’est le cas de :
v" YASARGIL [180] : 96% des cas

v' AKAR [3] : 75% des cas

- 95 -



Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

v DARROUZET [36] : 71% des cas

Parfois cette exérese totale est de régle et réalisée chez tous les patients, c’est le cas de
la série de FISCHER [56].

Dans notre série I’exérese compléete, avec une fréquence de 74%%, a été plus importante
que I'exérése incompléte (26%).

Les cas d’exérese totale du kyste du 4eme ventricule semblent étre rares, méme dans les
séries récemment rapportées. L’existence d’une extension vers la citerne ponto cérébelleuse a
travers les trous de Luschka ainsi que I'adhérence étroite du kyste a la partie inféro-interne du
plancher du 4&me ventricule, rendent 'exérése compléte hautement improbable [115, 118, 144, 165].

Les KD et E n’infiltrent pas les éléments de voisinage, par contre ils s’invaginent au cours
de leur évolution et s’étendent dans les espaces sous arachnoidiens, ce qui permet I’exérese de
la tumeur et de son extension en méme temps opératoire [148, 180]. De ce fait, les tumeurs

méme larges, qui s’étendent en supratentoriel, peuvent bénéficier d’une exérese totale.

3-4L’exéréese du parenchyme cérébelleux :

Dans nombre de cas, une résection parenchymateuse s’avére nécessaire pour diminuer la
rétraction cérébelleuse qui se voit souvent aprés I'exérése tumorale. Cette attitude ne majore
pas significativement la qualité des exéreses, mais ceci semble, d’apres certains auteurs,
diminuer la morbidité et la mortalité post-opératoire [107]. Dans la série de LOPES, une

résection des amygdales cérébelleuses a été effectuée chez 4 patients.

4. Dérivation ventriculaire :

L’hydrocéphalie, causée par les KD et E, est souvent tolérée et régresse progressivement
apres I’ablation du kyste. Dans certains cas, une dérivation ventriculaire s’'impose [44, 1438].
La dérivation ventriculo-péritonéale est la plus adoptée dans la littérature avec une

incidence de 11% a 23%[145, 147, 165].
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La dérivation ventriculo-atriale, avec ses risques est de moins en moins réalisée. Sa

fréquence d’utilisation dans la littérature est de 6% [145].

Parfois, devant l'installation d’'une méningite, qu’elle soit septique ou aseptique, on

procéde a une dérivation ventriculaire externe. C’est le cas de 54% des cas de LOPES [107].

Dans notre série, la dérivation ventriculo-péritonéale a été réalisée chez 5 patients soit 28%.

Tableau IX: la qualité de I'exérése des kystes dermoides

et épidermoides et |la dérivation ventriculaire.

Exérése L . .
L. 8 8 Dérivation ventriculaire
Séries Complete Incompléte )
(%) (%)
BERGER [12
[l . 100 -
1985
SABIN [146
[ ] 13 87 9
1987
SALAZAR [147] 61 39 DVP : 23%
1987 DVA : 6%
RUBIN [14 DVP
v [143] 46 53
1989 8
YASARGIL [180
[ ] 96 4 -
1989
LUNARDI [111
[ ] 35 65 _
1990
L
UNARDI et MISSORI [108] 18 82 B
1991
TALACCHI [1
CCHITT65] 57 43 DVP:11%
1998
SANNA
[151] 73 27 -
2002
DVA : 11%
LOPES [107] 31 69 6
2002 DVE : 54%
DARR
OUZET [36] 71 29 B
2002
AKAR
B3l 75 25 15
2003
Notre Série 78 22 DVP : 28%

- 97 -




Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

IX. COMPLICATIONS POST-OPERATOIRE :

Il convient de souligner que malgré la bénignité des KD et E a I’histologie, ils peuvent par
contre s’avérer trés malins selon leur localisation. Ainsi leur chirurgie peut parfois faire courir
aux malades des risques non négligeables pouvant engager le pronostic fonctionnel et méme
vital.

En essayant de comparer les résultats de la littérature, on a noté une certaine différence
entre les séries, quelques-unes plaident pour I'absence de la mortalité et la faible morbidité
post-opératoire de ces lésions, ce qui correspond aussi a nos résultats, mais d’autres viennent
confirmer la mauvaise réputation des KD et E de la FCP [12, 36, 148, 165], a I'exception des
kystes du 4éme ventricule dont les suites opératoires sont le plus souvent simples [128, 144,

165].

1. Morbidité post-opératoire :

Les complications post-opératoires sont, parfois, difficilement évaluables dans la

littérature car non chiffrées directement. Généralement, on peut les classer de la facon suivante :

1-1Complications mécaniques et inflammatoires :

a- Méningite aseptique :

Elle résulte d’une diffusion du contenu du kyste, lors de I'ouverture du kyste,dans les
espaces sous arachnoidiens. La méningite est trés particuliére a ces tumeurs, c’est une réaction
inflammatoire méningée aseptique secondaire a I’essaimage de fragments de ce contenu dans
les citernes de la base [3, 36, 100, 148].

On peut aussi I'appeler « méningite chimique » a cause de l'action toxique des acides

gras qui, une fois libérés dans le LCR, irritent les méninges [3, 36, 148, 181].
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Sa fréquence est de 10 a 20 % dans la littérature [3, 12, 36, 161] :
e 2 cas/20 soit 10% dans la série d’AKAR [3]
e 1 cas/8 soit 14% dans la série de DARROUZET [36]
e 4 cas/26 soit 15% dans la série de LOPES [107]

e 2 cas/ 18 soit 11% dans notre série

Elle est fréquemment rencontrée quand l'exérése des kystes est incompléte. Cette
fréguence est estimée, en moyenne, dans la littérature a 40% des patients bénéficiant d’une
exérése incomplete [3, 12, 123, 146, 148, 179] :

e 50% dans la série de DARROUZET [36]
e 40% dans la série d’AKAR [3]

e 33% dans la série de TALACCHI [165]

D’apres LOPES [107], la méningite aseptique peut étre corrélée a la localisation tumorale,
bien plus qu’a la qualité d’exérése, ainsi les méningites secondaires seraient plus fréquemment
rencontrées avec les kystes sus tentoriels (42,9%) qu’avec les kystes sous tentoriels (15,4%).

Cliniguement, elle se manifeste par un syndrome méningé parfois fébrile, d’ou la
nécessité d’'une ponction lombaire dont les résultats montrent [99, 138, 146, 148]:

e Hyperalbuminorrachie et hypoglucorrachie sur le plan chimique
e Hyper lymphocytose sur le plan cytologique

e Examen bactériologique négatif

Sa prévention repose sur le rincage soigneux, en péri-opératoire, des citernes et du site
chirurgical par I’hydrocortisone (100 mg/1 en solution de Lactate) plus une prescription de
corticoides en post-opératoire pendant 2 a 3 semaines a la dose de 16-20 mg/j [3, 36, 122,
123, 147, 148, 181]. D’autres auteurs préconisent avant la fermeture, un lavage au sérum salé

tiede pour nettoyer les débris de kératine restant [97, 140]. Une antibiothérapie de couverture
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est toujours conseillée, pendant une durée de 3 semaines, et qui doit étre instaurée sans
attendre les résultats de la bactériologie [12, 99].

Son évolution est généralement favorable, cependant le risque tardif de cette méningite
est le cloisonnement source d’hydrocéphalie communicante séquellaire [3, 12, 36, 144, 170].

Les méningites chimiques semblent inhabituelles, selon RIVIEREZ [144] et NASSAR [125],

apres I’exérese des kystes du 4&me ventricule, quoique théoriquement, elles sont a redouter.

b- Hydrocéphalie (HCP) :
Elle est relativement fréquente dans la littérature avec une incidence allant de 8% jusqu’a
54%. Elle est due soit a une méningite préexistante, surtout en cas de méningite récidivante, soit
a des reliquats tumoraux résiduels. Elle est généralement régressive et la mise en place d’une
dérivation ventriculaire n’est que rarement indiquée.

e Dans la série d’AKAR [3], 5 patients ont développé une HCP (25%), 1 parmi ces 5 cas a
développé une méningite aseptique apreés une exérése subtotale. 3 d’entre eux ont
bénéficié d’une dérivation ventriculaire.

e Dans la série de LOPES [107], 2 patients ont développé une HCP (4,5%) ayant nécessité
une dérivation ventriculo-atriale. Dans les 2 cas, il s’agissait d’'une exérése subtotale.

e Dans la série de TALACCHI [165], 1 parmi les 4 cas, qui ont eu une méningite

aseptique en post-opératoire, a développé une HCP nécessitant une dérivation (3,6%).

c- Fistule du LCR:

Cette complication souvent en rapport avec une breche méningée, est de moins en moins
fréquente, elle est rarement rapportée dans les séries les plus récentes. Les fistules se voient
plus fréquemment apres un abord chirurgical rétrosigmoidien ou translabyrinthique qu’aprés un
abord sous occipital médian.

La fuite du LCR ne nécessite que rarement un recours a la chirurgie vu son tarissement

spontané, mais parfois, elle expose le malade au risque d’une méningite septique.
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» 2 cas / 40 soit 5% en 1993 dans la série de SAMII [148]
e les 2 cas ont été opérés par voie rétro sigmoidienne
e les 2 cas ont été traités par un drainage lombaire
» 1 cas /23 soit 4,3% en 1987 dans la série de SABIN [146]
e suite a un abord sous occipital
e il a été repris chirurgicalement

> 1 cas / 18 soit 5,5% dans notre série, repris chirurgicalement.

1-2Complications neurologiques :

L’atteinte neurologique post-opératoire s’est présentée, dans la littérature ainsi que dans
notre série, sous forme d’une aggravation des signes neurologiques préexistant ou d’une
apparition de déficits supplémentaires. Cette atteinte peut étre soit transitoire ou définitive
séquellaire. Ceci est en fonction :

> Des manceuvres chirurgicales
> De la taille Iésionnelle
» De I’acharnement mis a réséquer totalement la Iésion

> De l'usage des voies transparenchymateuses

Cette complication est fréquente et se voit dans 8 a 54% des cas selon les séries :

> Dans la série de SANNA [151] (54%), on a noté une aggravation neurologique dans 6
cas (54%), alors que 5 patients (45%) ont présenté en post-opératoire une atteinte
des nerfs craniens (VIll dans 3 cas/VIl dans 1 cas/les oculomoteurs dans 1 cas).

> Dans la série de DARROUZET [36] (43%), on a noté une atteinte transitoire des nerfs
oculomoteurs dans 3 cas. 2 parmi ces 3 patients soit 66% ont bénéficié d’'une exérese totale.

> Dans la série de SABIN [146] (43%), I’aggravation neurologique a été notée chez 8
patients (35%). Unedysphagie est apparue chez 2 patients (8%), nécessitant

temporairement une sonde gastrique chez I'un et une trachéotomie chez I'autre.
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> Dans la série d’AKAR [3] (25%), une atteinte des paires craniennes
V/IL/VI/I+VI+ VI VI est apparue chez 5 patients, elle a été transitoire sauf pour le
dernier cas de paralysie faciale. 3 parmi ces 5 patients soit 60% ont subi une ablation
tumorale totale.

> Dans la série de LOPES [107] (12%), une aggravation neurologique a été notée dans 2
cas (8%) et une tétraplégie de cause non déterminée (hypersignal cervical en T2) chez
1 seul patient (4%). Ce patient a été opéré en position assise ce qui a poussé LOPES a
penser a une ischémie médullaire.

> Dans la série de TALACCHI [165] (11%), 1 patient a présenté en post-opératoire des
troubles neurologiques complexes qui ont persisté aprés (une confusion mentale+
ataxie+ dysphagie), ce patient avait un KE géant dont I'exérese a été subtotale.

> Dans notre série (28%), le tableau clinique s’est aggravé chez 1 seul patient (6%),
alors que 4 autres (22%) ont présenté une atteinte neurologique post-opératoire
transitoire (Ataxie+ mydriase/V+VI+VII/VII). 50% de ces patients compliqués en

post-opératoire ont bénéficié d’une ablation totale des KD et E.

= Les complications neurologiques sont fréquemment rencontrées lors de
I'exérése totale des kystes (60%) parfois méme aprés une ablation subtotale

des kystes géants [3, 36, 122, 123].

1-3 Complications infectieuses :

a. Méningite septique :
C’est une complication exceptionnelle voire absente dans les séries récentes vu les
mesures rigoureuses d’asepsie appliquées en péri-opératoire. Elle est due :
e soit a une fistule du LCR qui expose ce liquide a un risque accru de surinfection
bactérienne

e soit a une faute d’asepsie au cours du geste chirurgical.
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e soit a une surinfection d’une méningite chimique. C’est le cas d’un patient de la
série de SABIN [146] qui a eu au début une méningite aseptique surinfectée
secondairement par I'E.coli. Il est a signaler que ce patient est décédé et son
autopsie a révélé un infarctus cérébral.

Son traitement repose sur une antibiothérapie adéquate, associant 2 ATB synergiques et

couvrant une période suffisante allant de 3 a 4 semaines.

b. Infection de la paroi :

C’est aussi une complication rarissime, pouvant étre en rapport avec une fermeture non étanche
de la peau ou bien avec des soins post-opératoires défaillants. Elle a été décrite dans 2 séries :
e Chez 2 patients de la série de BERGER [12], elle a été traitée par des soins locaux
chez I'un et nécessitant un débridement chez I'autre.

e Chez 1 patient de la série de SAMII [148], elle a nécessité une reprise chirurgicale.

1-4 Complications hémorragiques :

Les KD et E sont des tumeurs les plus convenables aux neurochirurgiens, ils sont
avasculaires donc ils ne risquent pas de saigner en peropératoire.

> Pour les kystes sous tentoriels, les hématomes sont rarement décrits dans la
littérature, ils sont de mauvais pronostic nécessitant une prise en charge en

urgence, sinon ils peuvent engager le pronostic vital du patient.
3 cas d’hématomes cérébraux ont été constatés par LOPES [107], 2 cas d’HED de la FCP
responsable du décés dans 1 cas et 1 cas d’hématome du foyer opératoire responsable d’un
foyer végétatif. RUBIN [145] a rapporté un autre cas de déces par hématome de la FCP. Par

contre, cette complication n’a pas été notée dans notre série.

1-5 Complications thromboemboliques :

C’est un risque commun a tout type de chirurgie. 2 cas de thrombose veineuse et
d’embolie pulmonaire ont été rapportés dans la série de SABIN [146], 1 autre cas d’embolie

pulmonaire responsable de déces a été noté dans la série de RUBIN [145].
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1-6 Autres :

D’autres complications sont décrites dans la littérature, notamment les troubles de
conscience rapportés dans 2 cas, I’'un dans la série de TALACCHI [165] et I'autre dans la série de

SABIN [146] et 1 cas de pseudoméningocele constaté par BERGER [12].

2. Mortalité post-opératoire :

Elle reste, pourtant, non négligeable puisque sur des séries méme récentes, on note des
chiffres allant de 3,6 % jusqu’a 10 %, la moyenne étant de 6,3 % [36, 107, 146, 147]. (Tableau
X). Dans notre série nous n’avons noté aucun déces.

Cette mortalité peut étre en liaison, soit avec le geste direct sur les structures nerveuses
et vasculaires, soit avec les conséquences directes ou indirectes de la chirurgie. Ainsi, elle peut
étre I'aboutissement de plusieurs facteurs, surtout :

v Les complications neurochirurgicales dans 12 % des cas:
e HIC
e (Edéme du tronc cérébral
e Hématome cérébral dans:
- Un cas de déces aprés un HED de la FCP a été noté dans la série de LOPES
[107] (4 %)
- Un cas d’hématome responsable du déces dans la série de RUBIN [145]
v L’aggravation neurologique en post-opératoire dans 4 % [108]
v' L’atteinte post-opératoire des nerfs mixtes
v' Les complications infectieuses :
e Méningite bactérienne dans 4,3 % des cas :
- SABIN [146] nous a rapporté dans sa série un cas de déceés suite a une

méningite a Escherichia coli.
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e SABIN [146] nous a rapporté dans sa série un cas de déces suite a une
méningite a Escherichia coli.
- 1 cas / 18 dans la série de SALAZAR [147] (5,5 %)
- 1 cas / 28 dans la série de TALLACCHI [165] (3,6 %)
-1 cas / 13 dans la série de RUBIN [145] (8%)
v' Les complications thromboemboliques, surtout I’embolie pulmonaire (1 cas / 13
dans la série de RUBIN [145]).
v' L’aggravation des tares préexistantes/ Age avancé. C'est le cas d’un déces
rapporté dans la série de LUNARDI et MISSORI [107].

La compression cérébelleuse importante et surtout prolongée, que nécessitent les voies
d’abord sous occipitales et rétro sigmoidiennes pour exposer une lésion toujours volumineuse,
facilite souvent la survenue de ces complications.

Le décés en post-opératoire, d’apres certains auteurs, peut étre aussi en rapport avec
I’exérése totale de la tumeur [110, 111, 112]. Tous les cas de déces rapportés dans la série de

LUNARDI [111] ont bénéficiés d’une exérese totale.

Cela n’empéche guere qu’il existe des cas de déces méme quand l'exérese est

incompléte. Dans les 2 cas de déces (8 %) constatés par LOPES [107], I'exéréese était subtotale
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TABLEAU X: Les suites post-opératoires des kystes dermoides et épidermoides
dans la littérature.

Séries SALAZAR | SABIN | TALACHI | LOPES | DARROUZET | AKAR | SIRIN | Notre
[141] [140] [157] [101] [36] [3] [146] | série
Suites 1987 1987 1998 2002 2002 2003 | 2005 | %
Opératoires ©0) ) V) (V) V) 0o 0o
Aseptique - 13 14,3 15,4 14 10 8 11
Méningite
Septique - 4,3 __ __ - __ __ 6
Hydrocéphalie 28 9 3,6 4,5 - 25 — _
Complications
16,5 43 50 12 43 25 8 28
neurologiques
Fuite du LCR — 4,3 . . — . 8 6
Pt
T | Hématomes de la
2 _ _ _ 8 _ _ _ _
o
2 FCP
Infection de la
paroi - - - o - o - -
Troubles de
- 4,3 3,6 . — _— - —
conscience
Troubles broncho- 9
5,5 3,6 . - . - .
pulmonaires
Mortalité 5,5 4,3 3,6 8

X. EVOLUTION :

L’évolution a long terme est généralement simple, ne posant pas trop de problémes, les

troubles neurologiques régressent dans la majorité des cas permettant aux patients de reprendre

leurs activités physiques et professionnelles. Rares sont ceux qui gardent des déficits séquellaires.
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v' SALAZAR [147] a rapporté une persistance de la symptomatologie dans 12% des
cas et une amélioration dans 88% des cas.

v' Parmi les 20 patients d’AKAR [3] suivis au cours d’une période allant d’'1 an
jusqu’a 12 ans, 14 patients (70%) ont repris leurs activités sociales et
fonctionnelles alors que 6 (30%) ont gardé des séquelles (atteinte des nerfs mixtes
dans 3 cas / atteinte du VIl dans 2 cas / atteinte du VIII dans 1 cas).

v Dans la série de TALACCHI [165], 23 patients ont été suivis a long terme,
I’lamélioration clinique a été notée dans 70% des cas et I’aggravation dans 30%.

v" Dans la série de DARROUZET [36], aprés un recul de 3 ans et 8 mois en moyenne,
2 patients ont gardé une surdité séquellaire et 1 autre a gardé une parésie faciale
donc la symptomatologie a persisté dans 43% des cas et s’est améliorée dans 57%
des cas.

v Et enfin dans la série de LOPES [107], on a constaté une amélioration de la
symptomatologie clinique dans 40% descas, une persistance de cette derniére
dans 50% des cas et une aggravation neurologique dans 10% des cas, ceci apres
un suivi s’échelonnant de 4 mois a 20 ans.

v Dans notre série, avec un recul de 2 mois a 6 ans, on a pu suivre 10 patients /18.
Parmi ces 10 cas, on a noté une trés nette amélioration clinique dans 39% des cas
et une persistance des déficits dans 6% des cas (1 cas de surdité+ dysphonie).

Le risque a craindre au cours de cette évolution est la récidive tumorale qui peut se
présenter sous 2 formes :

= Récidive du kyste dans sa forme bénigne, c’est la récidive habituelle.

= Récidive du kyste épidermoide sous la forme d’un carcinome épidermoide,

encore appelée une dégénérescence maligne.
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1. Récidive :

Sa fréquence dans la littérature varie entre 4% et 27% avec une moyenne de 16%, dans un
délai variant de 1 mois a 21 ans (moyenne=7 ans) [107, 151]. Ces résultats sont proches des
notres puisqu’on a trouvé la récidive dans 18% des cas avec un intervalle court de 2 a 8 mois.

Le suivi évolutif doit reposer sur I'imagerie (TDM ou IRM++), compte tenu du risque de
reprise évolutive locale du kyste, due a la difficulté a réséquer la tumeur en totalité.
Unesurveillance systématique peut étre discutée, elle ne doit pas étre rapprochée en raison de la
croissance lente des reliquats tumoraux résiduels, mis a part quelques cas de récidive précoce,
due a un volume résiduel important [3, 36, 122, 136, 139].

Les récidives de petite taille sont trés difficiles a diagnostiquer du fait de la faible
différence de contraste entre les KE et le LCR, d’ou la nécessité des séquences de diffusion [3,
40, 134]. (Figure n°60)

> DECHAMBRE [40] a analysé dans son article les critéres radiologiques des résidus
tumoraux chez un patient qui a présenté une récidive tumorale de trés petite taille
3 mois aprés la chirurgie. Il a conclu qu’ils ont le méme aspect que celui de la
tumeur native avec un ADC identique et que I'imagerie en diffusion est la méthode
la plus sensitive pour la détection des résidus les plus petits de taille.

> Dans la série d’AKAR [3], la majorité des patients a bénéficié d’'une IRM les
premiéres 24 heures aprés lintervention chirurgicale, les patients ayant des
résidus tumoraux a I'IRM sans symptomatologie clinique, ont été suivis par une
IRM tous les 6 mois pendant 2ans puis chaque an jusqu’a la reprise chirurgicale.
Le Tier patient a été réopéré apres un intervalle de 1,5 an de la premiére chirurgie

et le 2eme apres 6 ans.

- 108 -



Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

Parfois on trouve des récidives tumorales méme aprés une exérése totale :
> 1 cas de kyste épidermoide, ayant récidivé au bout de 15 ans alors que I'’exérése
était compléte, a été constaté par LOPES [107]. La qualité de I'exérése a été jugée
par le chirurgien et une TDM post-opératoire.

Certaines publications conseillent I'usage de la coagulation en cas d’exérése incompléte
pour diminuer lI'incidence de cette récidive, mais c’est un procédé de haut risque vu la richesse
de la région en éléments nerveux et vasculaires [119, 158].

La récidiveest parfois mortelle, c’est le cas des 2 KE de la série de LUNARDI [108] qui ont

récidivé 15 a 21 ans aprés la premiere intervention chirurgicale.

C D
Fig n°’60: Une IRM cérébrale post-opératoire d’un patient de la série de SIRIN bénéficiant d’'une

exérese totale d’un kyste épidermoide de I’APC gauche: simple élargissement de I’APC. [158]

A : Séquence T1 / B : Séquence T2 / C : Imagerie de diffusion / D : ADC maping
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C
Fig n°’61: Une IRM cérébrale de controle

aprés ablation totale du kyste épidermoide de I’APC gauche [158] :

A : T2 = persistance d’un hypersignal au niveau de I’APC
B : Diffusion= résidu tumoral
C: ADC

2. Dégénérescence maligne :

Plusieurs auteurs se sont intéressés a cette transformation maligne, cependant elle reste

rare. Elle est souvent localisée a la paroi du kyste avec parfois des métastases méningées.
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Le premier cas de transformation maligne, rapporté par ERNEST en 1912, a été découvert
en post-mortem. Ce n’est qu’en 1960 qu’on a commencé a diagnostiquer cette dégénérescence
carcinomateuse chez des gens vivants grace a DAVIDSON [66, 91].

En 2004, GUAN [66] a analysé dans son article, 51 cas de carcinome primitif intracérébral dont:

> 23 cas (45%) ont été diagnostiqués comme carcinome primitif a la premiere
chirurgie.

> 19 cas (37%) ont été diagnostiqués au cours d’un suivi évolutif des KE.L’intervalle
de ce suivi a varié de 3 mois a 33 ans.

> 9 cas (18%) ont été découverts a I'autopsie.

Dans 79% des cas, le carcinome primitif se développe a partir d’'un KE et rarement a
partir d’un KD [66, 166].

Plusieurs localisations ont été notées notamment :

v 20/51 au niveau de I’APC : 39%

v 14/51 dans la région sellaire : 27%

v 5/51 dans la fosse antérieure : 10%

v 5/51 dans la fosse moyenne : 10%

v' 3/51 au niveau de la base du crane : 6%

v' 1/51 dans la région temporale : 2%

GUAN [70] a aussi constaté une prédominance masculine chez ces patients dont ’age a
été compris entre 4 et 75 ans.
Les KD et E peuvent dégénérer d’emblée ou au cours d’une éventuelle récidive apres

I’exérése chirurgicale.

Au total, les cas de dégénérescence maligne dans la littérature sont au nombre de :
e 22 cas rapportés par MATSUNO en 1987 [41].
e 1 cas rapporté par KNORR [91] en 1991.

e 1 cas rapporté par DELANGRE [41] en 1992.
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1 cas rapporté par SAWAN [153] en 2000.

1 cas rapporté par ASAHI [8] en 2001.

1 cas rapporté par GUAN [66] en 2004.

1 cas rapporté par MICHAEL [119] en 2005.

3 autres cas ont été notés au cours du suivi évolutif des KE de la FCP :

- une dégénérescence d’un KE récidivant 3 mois apres une exérése incomplete
dans la série de SALAZAR [147], il a été réopéré avec une radiothérapie (10
mois apres, le patient n’a pas récupéré ces activités physiques).

- Un KE a dégénéré apres 15 ans d’intervalle dans la série de LUNARDI [111], il
a été réopéré a 2 reprise, il est décédé 5 ans apres la derniére réintervention.

- L'un des 2 cas de KE récidivants rapportés par AKAR [3], a développé une
dégénérescence maligne 1 an et demi apres le traitement chirurgical initial, il

est décédé 5 mois apres la reprise chirurgicale

Sur le plan clinique, une simple reprise de la symptomatologie peut étre notée, mais elle

n’est pas spécifiqgue. Méme la TDM ne semble pas améliorer ce diagnostic, a part une petite prise

de contraste hétérogene périphérique ou nodulaire. Il est difficile de préciser les limites de la

lésion compte tenu des artéfacts osseux et d’une densité proche de celle du LCR. L’aspect en

IRM des kystes dégénérés semble plus spécifique, un hyposignal hétérogene en TI1, un

hypersignal aussi hétérogene en T2 et une tres intense prise de contraste arrondie a la

périphérie du kyste infiltrant le parenchyme (Figure n°62). Le traitement consiste en |'exérése

totale de la lésion avec des cures de radiothérapie. Une surveillance clinique et radiologique par

I’IRM s’impose en post-opératoire [3, 41, 66, 91, 166].
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Fig n°62:Une IRM cérébrale en pondération T1 avec injection de gadolinium montrant une prise
de contraste nodulaire de la partie kystique suspecte [119] :
A :T1 en coupe axiale / B: T2 en coupe sagittale

Fig n°63:Aspect histologique d’une transformation maligne d’un kyste épidermoide.

A : Dysplasie faible / B : Dysplasie sévere / C : Carcinome in situ
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TABLEAU Xl : Evolution a long terme des kystes dermoides et épidermoides :

Séries Années d’étude Durée du suivi Récidive Dégénérescence

©6) ©6)
SALAZAR [147] 1971-1985 1 mois - 9 ans 17 5,5
DESOUZA [44] 1966-1986 lan-15ans 13,3 _
SABIN [146] 1967-1987 5ans - 10 ans 22 _
LUNARDI [111] 1951-1988 15 ans - 21 ans 18 6
SAMII [148] 1980-1993 1an-9ans 7,5 _
TALACCHI [165] 1976-1996 5ans - 13 ans 25 _
SANNA [151] 1992-1999 8 mois - 5 ans 27 _
LOPES [107] 1980-2000 4 mois - 20 ans 4 _
AKAR [3] 1986-2001 1an-15ans 10 5
Notre série 2002-2011 2 mois - 6 ans 11 _—

Xl. PRONOSTIC :

En général, les KD et E sont des Iésions de bon pronostic. Mais certains éléments peuvent

influencer ce pronostic.

> Les éléments de mauvais pronostic :

L’extension tumorale.

L’exérése incompléte.

La localisation tumorale en sous tentoriel.

Le volume tres important du kyste.

Le manque du suivi en post-opératoire.
Les complications post-opératoires.

La récidive des kystes dermoides et épidermoides.

(nerfs craniens/ I'artere basilaire/ le plancher du V4).

L’'usage des voies transparenchymateuses sacrifiant I'audition.

L’adhérence de la capsule aux structures nerveuses et vasculaires adjacentes
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e La dégénérescence maligne.

L’'usage de I’endoscopie a amélioré le pronostic des KD et E sous tentoriels en facilitant la
tache au praticien et en permettant une certaine diminution de la morbi-mortalité post-
opératoire et méme en cas d’extension. Elle peut étre couplée a une voie transtentorielle
permettant ainsi de faire I’économie d’un 2¢me abord cranien et d’éviter le déroutement du

nerf facial et les séquelles fonctionnelles qui I’'accompagnent.
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A travers les résultats de cette étude rétrospective ainsi que la revue de littérature,

plusieurs conclusions peuvent ressortir :

Y
°e

Y
*

RY
*

Les tumeurs épidermoides sont des lésions bénignes, d’incidence rare et
fréquemment localisées en sous tentoriel.

La révélation se fait le plus souvent a I’dge adulte avec une symptomatologie
clinique d’emprunt tres diversifiée et non spécifique, qui peut préter confusion
avec la majorité des processus intracraniens.

Le diagnostic positif et différentiel des kystes dermoides et épidermoides est de
plus en plus facile, quelle que soit la localisation, grace aux performances de
I'IRM.

les séquences conventionnelles T1, T2 et la densité protonique doivent étre
complétées par des séquences FLAIR, une imagerie de diffusion et, si possible, par
une séquence CISS 3D.

Plusieurs controverses persistent quant a la nécessite d’une chirurgie radicale.
Souvent découvert avec un volume considérable en peropératoire, I’essentiel c’est
que I'exérése des kystes dermoides et épidermoides soit la plus compléete possible
sans sacrifier le tissu nerveux et vasculaire en contact.

L’endoscopie améliore la qualité de I'exérése et diminue les risques opératoires.
La morbi-mortalité post-opératoire, reste malheureusement non négligeable
compte tenu de la bénignité des kystes dermoides et épidermoides.

Le suivi évolutif doit étre optimisé par 'usage des séquences de diffusion et du

FLAIR.
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Fiche d’exploitation

Numéro d’entrée:
Numéro de téléohone:

Adresse:
l.ldentité:
<% Sexe:
% Age:

» Statut marital:

Il.Antécédants:

1.Médicaux:
<+ Issu de marriage consanguin:
<+ Traumatisme cranio-facial:

2.Chirurgicaux:
% Chirurgie rachidienne:
% Chirurgie cranio-cérébrale:

lll.Motif de consultation:
+ Symptomes neurologiques:
<+ Symptomes ophtalmiques:
< Symptomes ORL
<+ Symptomes rachidiens

IV.Examen clinique:

1.Examen général:

< Poids:

<« Température:
% TA:

% FC:

< Conjonctives:

2. Examen neurologique :
%+ Score de Glasgow:
<+ Etude de la marche et station debout:
<+ Etude de I’équilibre:
<+ Etude des forces musculaires:
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% Tonus musculaire:

<+ Etude de la sensibilité:

%+ Etude des ROT:

% Etude des RCP:

<+ Examen des paires craniennes:
<+ Fonctions supérieures:

3. Examen ORL
< Examen de la cavité buccale:

<+ Examen des fosses nasals:
<+ Examen des oreilles +otoscopie:

4. Examen ophtalmologique:
< Mesure de I'acuité visuelle:

<+ Etude du segment antérieur a la lampe a fente:
<+ Etude du segment postérieur au fond d’oeil:

5.Le reste de I’examen somatique:

V.Examens paracliniques:
< EEG:
<+ Audiogramme:
<+ TDM cérébrale:
<+ IRM cérébrale:

< IRM médullaire:

Vl.Traitement:
<+ Abstension: si oui quelle évolution spontanée
% Traitement chirurgical:
— Voie d’abord:
— Aspect macroscopique:
— Exérese totale ou parielle:
— Gestes associés:

Vll.Anatomopathologie:
< Limites de I'exérese:
%+ Type histologique:

VIil.Evolution:
%+ Immediate:
<+ A moyen et a long terme:

- 120 -



Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

G

-121 -



Prise en charge des kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central

RESUME

Les kystes dermoides et épidermoides du systéme nerveux central sont des tumeurs
bénignes et rares représentant aproximativement 1% de I’ensemble des tumeurs intracraniennes
et moins de 1% de I'ensemble des tumeurs médullaires. Leur siége de prédilection est I'angle
pontocérébelleux a I’étage cranien et dorsolombaire'a I’étage rachidien. Ce sont des tumeurs
d’origine congénitale a évolution lente. Nous avons rapporté 18 cas de kystes dermoides et
épidermoides du systéme nerveux central colligés au service de Neurochirurgie du CHU lbn
Tofail durant une période de 10 ans (de 2002 jusqu’a 2011). L’'age de nos patients s’est situé
entre 2 ans et 76 ans avec une nette prédominance masculine pour les kystes épidermoides et
féminine pour les kystes dermoides. Avec un délai de 2 mois a 10 ans, les patients ont présenté
une symptomatologie clinique riche et non spécifique dominée essentiellement par une atteinte
des paires craniennes (78%), un syndrome cérébelleux (67%) et un tableau d’hypertension
intracranienne (56%) souvent incomplet. L’analyse de la sémiologie radiologique a été
concluante pour le diagnostic positif des kystes dermoides et épidermoides. L'IRM a été réalisée
chez tous nos patient en T1, T2, densité protonique, ainsi que les séquences Flair, et réalisée
chez 2 patients en imagerie de diffusion. Nos patients ont bénéficié d’'une exérese tumorale par
abord rétrosigmoidien dans 44,5% des cas et sous occipital médian dans 34% des cas. Cette
exérese a été compléte dans 78% des cas et incomplete dans 22% des cas. Les complications
post-opératoires ont été présentes chez 17% des patients. L’évolution a été déterminée chez 10

patients / 18. L’amélioration clinique a été notée dans 39% des cas.
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ABSTRACT

Dermoid and epidermoid cysts are uncommon, congenital and non neoplasic lesions
which arise from epithelial remants during closure of the neural tube. They represent
approximately 1% of all intracranial tumours and less than 1% of all spinal tumours. Dermoid and
epidermoid cysts may occur anywhere along the neuraxis but are most commonly located in the
cerebellpontine angle. We report 18 cases of dermoid and epidermoid cysts of the central
nervous system, collected at the Department of Neurosurgery in UHC lbn Tofail in Marrakech
during 10 years. Patients were average age of 33 years with a male predominance for epidermoid
cysts and female predominance for dermoid cysts. The duration of the diseases at admission
varied between 2 months and 10 years. Patients showed a rich but non-specific clinical
symptoms mainly dominated by an affection of cranial pairs (78%) and cerebellar syndrome
(67%). Neuroimaging included CT and MR imaging (conventional MR, Flair) in all patients and just
2 patients with Diffusion-weighted. 44,5% of cases were operated using a retrosigmoid approach
and 34% by median sub-occipital approach. The resection was total in 78% and incomplete in
22%. Complications occurred in 17 % of cases. The follow-up was determinated in 10 cases;

clinical amelioration was in 39% of cases.
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