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Décrit pour la premiere fois par Hassoun en 1982 [50], le neurocytome central est une
tumeur neuro-épithéliale bénigne du systéme nerveux central qui se localise dans le systéme
ventriculaire, notamment dans la région du trou de Monro au niveau du ventricule latéral dans
77% des cas. D’autres localisations ont été décrites au niveau du troisiéme ventricule et plus
rarement le quatriéme ventricule. Elle représente la moitié des tumeurs intraventriculaires
supratentorielles. Des localisations exceptionnelles extraventriculaires ont été rapportées telles

que le parenchyme cérébral, thalamus, moelle épiniére [87, 85].

Il s’agit d’une pathologie de I'adulte jeune avec une moyenne d’age de 30 ans, touchant
les deux sexes de facon égale. La durée médiane d’évolution des symptomes est assez courte
(4,5 mois). Les signes cliniques sont dominés par les troubles neuropsychologiqueset les signes

d’hypertension intracranienne [1].

L’imagerie et en particulier I'IRM est indispensable pour le diagnostic positif et le bilan
d’extension du neurocytome central. Le diagnostic définitif reste anatomopathologique et se
discute essentiellement avec l'oligodendrogliome qui a le méme aspect que le neurocytome
central sur I'imagerie et en microscopie optiqu. Seule I'immunohistochimie permet de les
différencier. Le neurocytome central est une tumeur de bon pronostic aprés traitement
chirurgical et ne nécessite généralement pas de traitement complémentaire. Mais les récidives

sont fréquentes si I’excision du processus est incomplete [93].

Le but de ce travail est de rapporter notre expérience sur la prise en charge de ces
tumeurs a travers 7 observations colligées au service de neurochirurgie de CHU Mohammed 6 de
Marrakech, et de les discuter en concordance avec une revue de littérature les aspects

cliniques, neuroradiologiques, thérapeutiques et histologique de cette tumeur rare.
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C’est un travail rétrospectif portant sur sept dossiers de patients hospitalisés pour
neurocytome au service de neurochirurgie du CHU Mohammed VI de Marrakech, sur une période
de 10 ans s’étendant de 2001au 2011.

Un dossier n’a pas été trouvé, néanmoins, ce cas a été conservé dans cette étude dans un

but d’exhaustivité. Les données, lorsqu’elles manquent, sont signalées.

Pour exploiter ces données, nous avons établi une fiche d’exploitation des dossiers

cliniques comprenant des données :

v Epidémiologiques : fréquence, age, sexe et antécédents.

v" Cliniques : un examen clinique minutieux a été mené a la recherche de signes d’HTIC,
des troubles visuelles, troubles de consciences...

v' Paracliniques : les différentes modalités explorant le parenchyme cérébral ont été
utilisées et ont permis de localiser le siege de la lésion : tomodensitométrie et
imagerie par résonance magnétique.

v' Thérapeutiques : traitement chirurgical surtout.

v Evolutives : I’évolution a court terme et a long terme ont été étudiée chez nos
patients, a la recherche surtout, de signes d’amélioration, de régression ou

d’aggravation des troubles neurologiques.

Les critéres d’exclusions sont :
v Toutes les tumeurs intraventriculaires dont I'étude anatomo-pathologique est non

concluante ou bien les non opérés (abstension).
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Annexe 1 :

Fiche d’exploitation -

CHU MOHAMMED VI
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Observation 1

Patiente CHAOUI Naima était agée de 24 ans, femme au foyer originaire et habitante a
Marrakech, sans antécédents pathologiques particuliers.

Le début de la symptomatologie semble remonter a 6 mois avant son hospitalisation le
05.10.2002 par l'installation d’une baisse de I’acuité visuelle de I'eil gauche, accompagné de
céphalées a I’hémicrane gauche a recrudescence matinale intense rebelle aux antalgiques usuels
sans autre signe neurologique ou extra neurologique. Le tout évoluait dans un contexte de
conservation de I'état général.

A I’examen clinique, la patiente était consciente, en bon état hémodynamique. L’examen
neurologique avait montré une station debout et marche normales, sans déficit moteur ou
sensitif. Le tonus musculaire et les réflexes ostéotendineux étaient conservés. Une baisse de
I'acuité visuelle de I'eil gauche a été retrouvée au lit de malade et le fond d’ceil avait objectivé
un cedeme papillaire bilatéral de stase. Les autres paires craniennes étaient intactes. Le reste de
I’examen somatique était sans particularité.

L’IRM cérébrale (Fig.1 et 2) avait retrouvé un processus ventriculaire plus latéralisé a
droite.

Le bilan préopératoire était normal.

La patient a été opéré le 10.10.2002 sous anesthésie générale. Le geste opératoire avait
consisté en une confection d’un volet frontal a 4 trous, suivie d’une incision en X de la dure
mere.

Cette voie transfrontale transcorticale droite a permis de découvrir d’'une tumeur d’allure
gliale et hémorragique. Exérése s’est limite a une biopsie vu le caractere hémorragique de la

tumeur.
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Examen histologique : une prolifération cellulaire monomorphe faite de cellules ronde
lymphocytoide. Ainsi ces cellules ont un noyau rond de taille moyenne, chromatine fine
dispersée avec parfois un nucléole petit et de siege central. Le cytoplasme est le plus souvent
réduit, parfois moyennement abondant et eosinophile. Des foyers fibrillaires et myxoides sont
observés. Les mitoses sont rares et des vascularisations modérément développée et faite de
vaisseaux capillaires (non glomeruloide) et branches, pas de nécrose. L’examen
anatomopathologique avait conclus a un neurocytome central.

Une TDM cérébrale de controle le 15.10.2002 avait retrouvé un processus tumoral
persistant au sein du ventricule latéral gauche associé a une hémorragie tétraventriculaire. Le
patient avait été transféré aux urgences neurochirurgicales pour dérivation ventriculaire externe
apres une deuxiéme TDM de controle (Fig. 3, 4, et 5).les suite post opératoire était simple.

La patiente a été adressé pour compliment thérapeutique.

Les suites a long termes sont non précisés (patiente perdu de vue).

Fig. 1

IRM en coupe coronale en séquence T1 avec injection de gadolenium

Fig. 1-2 : Processus intra ventriculaire prenant le contraste de facon hétérogéne(pré-op)
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HLP RADIO CENTRALE CHU IBN ROCH
Sensation 1
CT 2006

/06/2006

Fig. 3 : TDM en reconstruction coronale Fig. 4 : TDM en reconstruction sagittale avec
(post-op) injection du produit de contraste(post-op)

Comblement du corps et de la corne frontale du ventricule latéral gauche par le

processus rehaussé de facon intense et hétérogéne.

TDM en coupe axiale sans injection de produit de contraste

Fig. 5 : Processus occupant le ventricule latéral gauche hyperdense hétérogéne intra ventriculaire

avec hémorragie d la corne occipitale gauche.

-10-
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Observation 2

Rachid BOUZID agé de 21lans, étudient, originaire et habitante a warzazat, sans
antécédents pathologiques particuliers.

Le début de la symptomatologie semble remonter a 8 mois avant son hospitalisation le
04.10.2002 par l’installation progressive d’une impotence fonctionnelle de I'hémicorps droit,
des signes d’hypertension intracranienne fait de céphalée occipitale a recrudescence matinale
intense ne répondant pas aux antalgiques usuels et de baisse de I'acuité visuelle, avec la notion
de perte de conscience et d’amnésie.

A I'examen clinique, le patient était conscient, présentait une ataxie a la marche, une
hémiparésie droite, un faible tonus musculaire a droite. L’examen des paires craniennes avait
retrouvé une baisse de I'acuité visuelle isolée. Le reste de I'examen somatique était sans
particularité.

Un scanner cérébral avait montré un processus tissulaire de 44 X 35 mm intra
ventriculaire développé au dépens de la corne frontale ventricule droit, calcifié en périphérie, se
rehaussant de facon hétérogene par le produit de contraste avec dilatation modérée des cavités
ventriculaires.

L’examen complémentaire a été complété par une IRM cérébrale qui avait objectivé la
présence d’un processus tumoral de 52 X 53 X 58 mm au niveau du troisieme ventricule,
s’étendant aux ventricules latéraux, hétérogéne siege de calcifications. Il se rehaussait de facon
hétérogene par linjection du gadolinium, de contours réguliers, avec une dilatation des
ventricules d’amont et un cedeme péri lésionnel (Fig. 6, 7 et 8).

Le patient avait été opéré sous anesthésie générale. Le geste avait consisté en une
ouverture de la dure meére, suivie d’une corticotomie frontale (voie transfrontale transcorticale) .

Celle-ci avait découvert une tumeur grisatre saignant au contact.

-11 -
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L’exérése de la tumeur a été réalisé par morcellement et aspiration permettant une
exérese subtotale de la tumeur et le rétablissement de I’écoulement du LCR .I’hémostase avaient
été effectués avant la fermeture plan par plan.

L’examen histologique : matériel fragmenté de 5g et mesurant entre 0,5 et 1cm, de
couleur blanchatre avec des zones de remaniements hémorragiques. Examen avait montré une
prolifération tumorale faite de cellules rondes (uniformes)de petite et moyen taille a chromatine
fine, avec des zones fibrillaires. Le cytoplasme est mal visible .les mitoses sont exceptionnelles.
Une prolifération capillaire branchée avec des foyers hémorragiques. Il n’est pas observé de
nécrose. Par endroits, on observe des calcospherites =========>grade Il de I’'OMS.

Les suites post opératoires a court terme étaient simples.

Le patient avait une bonne évolution avec un recul de 02 ans.

s 1,5T SYSeEHIOA CHJ Ikn Fochd-C554)

IRM coupe coronale en s.p. flair

Fig.6 : Processus lésionnel intra ventriculaire, en hyper signal hétérogene centré sur le ventricule
latéral droit s’étendant au ventricule latéral controlatéral, associé a une hydrocéphalie bi
ventriculaire

-12 -
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CHU Ibn Rochd-CASA

36 DR ELMAI

IRM coupe sagitale en S.P. T1

Fig.7 : Le processus est hétérogéne présentant des zones en hypo signal (v) et d’autres en hyper
signal (a). Ces derniéres témoignent d’un saignement intra lésionnel.

CHJ Ikn F

IRM coupe axiale aprés injection du gadolinium.

Fig. 8 : Rehaussement intense et hétérogéne de la lésion par le gadolinium.

-13-
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Observation 3

Malika ESSAOUIRI, agée de 28ans, femme au foyer originaire et habitante a OURIKA, sans
ATCD pathologique notable.

Le début de la symptomatologie semble remonter a quinze jours avant son
hospitalisation le 02.09.2003 par l'installation des signes d’hypertension intracranienne fait de
céphalée a recrudescence matinale intense, vomissement en jet et de baisse de I'acuité visuelle,
accompagné de troubles de conscience, sans autres signes.

A I’examen clinique, la patiente était consciente, hypotonique et fébrile a 39°c. Elle ne
présentait pas de déficit moteur ou sensitif. Le fond d’ceil était normal. Le reste de I'examen
somatique était normal.

L’examen du liquide céphalo-rachidien était normal (une légere hyper albuminorachie).

Le scanner cérébral fait le 12.09.2003 avait montré un processus tissulaire de 34x30 mm
dans les ventricules latéraux, calcifié en périphérie, se rehaussant de facon hétérogéne par le
produit de contraste.

La patiente a été opere par voie transfrontale transcorticale.

L’examen histologique porté sur multiples fragments biopsiques, avait montré une
prolifération tumorale faite de nappes diffuses de cellules monomorphes d’architecture
endocrinoide. Ces cellules sont de taille intermédiaire montrant des noyaux ovoides a
chromatine fine et muni d’un petit nucléole. Les mitoses sont rares. Le cytoplasme est abondant
mal défini au sein d’un fond fibrillaire riche en vaisseaux capillaires non prolifératifs et en
calcifications. L’examen anatomopathologique avait conclus a un neurocytome central.

Les suites post opératoires étaient marquées par I'apparition d’'un syndrome cérébelleux
kinétique réversible avec une hémiparésie du membre supérieur gauche.

Une tomodensitométrie cérébrale de contrdle fait le 30.09.2003 (Fig. 11, 12) avait

objectivé une importante hydrocéphalie tri ventriculaire, un processus calcifié dans les

-14 -
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ventricules latéraux , une cavité par encéphalique frontale droite attirant la corne frontale en

regard du volet opératoire.

TDM coupes axiales avec et sans injection de produit de contraste

Fig. 11 Fig. 12

Fig. 11-12 : Persistance d’un reliquat tumoral dans les ventricules latéraux iso dense au
parenchyme cérébral siege de calcifications. Apres injection, rehaussement modéré. Importante
hydrocéphalie avec signe de résorption transépendymaire en regard des cornes frontales.

La patiente a été adressée aux urgences neurochirurgicales pour dérivation. Les suites

postopératoires sont simples (fig 13-14) avec un recul de 03 mois.

00mAs

Fig. 13 Fig. 14

Fig. 13-14 : Importante hydrocéphalie bi ventriculaire drainée (drain en place).

TS
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Observation 4

BOUCHMAMOU HASSAN agé de 21 ans. Hospitalisé le 25.07.2005 pour un syndrome
HTIC. (Dossier non retrouvé).

L’examen anatomopathologique réalisé apres I’acte opératoire avait retrouvé une
prolifération tumorale composée de cellules monomorphes rondes non atypiques avec des zones
libres aérées fibrillaires et des cellules différenciées d’aspect neurocytaire. D’autres foyers
denses oligodendrocytaires like sont observés avec un aspect endocrinoide par places. Il n’est
pas observé de nécrose ou de figures mitotiques. La vascularisation est modérément développée.

L’examen anatomopathologique avait conclus a un neurocytome central.

-16 -
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Observation 5

LAHMER Khadija était agée de 18 ans, femme au foyer originaire et habitante a

Marrakech, sans antécédents pathologiques particuliers.

Le début de la symptomatologie semble remonte a 26 jours avant son hospitalisation le
02/02/2009 par [linstallation progressive d’une rachialgie, des céphalées occipitale a
recrudescence matinale et qui avait augmenté progressivement d’intensité. La symptomatologie
s’est aggravée 23 jours aprés par la diffusion des céphalées en casque associé a des
vomissements en jet surtout avec changement da la position de la téte avec une diplopie
binoculaire. Le tout évoluait dans un contexte d’apyrexie, anorexie et d’altération d’état

générale.

A I’examen clinique le patient était conscient SG 15/15 ; bien orienté dans le temps et

dans I’espace, en bon état hémodynamique.

L’examen neurologique avait montré une station debout et la marche étaient normales,
sans déficit moteur ni sensitif. Le tonus musculaire et les réflexes ostéo-tendineux étaient
conservés, les paires craniennes étaient intactes. Le reste de I’examen somatique était sans

particularité.

En conclusion : Patiente de 18 ans sans ATCD pathologique particulier s’est présenté aux
urgence pour des céphalées inhabituelles en casque associés a des troubles visuels a type de

diplopie binoculaire et chez qui I’examen physique était normale.

TDM montre : Une formation tissulaire contenant des calcifications mesurant 25mm
21mm de contours plus au moins nets, prenant légérement le contraste d’'une facon homogeéne,
localisée au niveau du V3 et remontant vers le ventricule latéral droit, entrainant une importante
dilatation du ventricule latéral droit évoquant un tératome du V3. Les structures médianes sont

en place.

-17 -
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L’ IRM cérébrale avait trouvé une lésion tumorale occupant la corne frontale et le corps
du ventricule latéral droit mesurant 23 X 38mm et étendue sur 25mm de hauteur compliquée
d’une hydrocéphalie active d’amont pouvant étre en rapport avec un papillome choroidien ou un

épendymome.

Le bilan préopératoire était normal.

La patient a été opéré sous anesthésie générale le 24/02/2009. Le geste opératoire avait
consisté en une confection d’un volet cranien parieto-occipitale droite et ouverture de la dure

meére.

Une corticotomie occipitale droite a permis aprés ouverture de la corne occipitale de
découvrir une tumeur grisatre, facilement aspirable saignant par endroit et permettant une
exérése macroscopiquement totale. une hémostase puis fermeture de la dure mere et mise en

place du volet cranien et d’un drain aspiratif puis FPPP .

A I'examen histologique, il s’agit d’une prolifération tumorale d’aspect monomorphe de
densité cellulaire modérée. Elle comporte un double contingent. Un premier contingent de type
oligodendroglial et un deuxieme contingent a cellules rondes fibrillaires, d’architecture
globalement de type endocrinoide. Les cellules tumorales s’organisent par place en
pseudorosettes. Les noyaux sont ovoides, discréetement hyperchromes siege d’un petit nucléole
visible et de rares figures mitotiques. Le cytoplasme est peu abondant, éosinophile pale par
places ; microvacuolaire ailleurs. Cette prolifération tumorale est munie d’un réseau vasculaire
tres développé et branché. On note la présence de calcifications. Absence de foyers de nécrose

ou de contingent anaplasique.

L’examen anatomopathologique avait conclus a un épendymome a cellules claires ou un

neurocytome central.

-18-
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L’examen immunohistochimique apres fixation et inclusion en paraffine montre :
< une expression cytoplasmique et membranaire intense et diffuse par les cellules
tumorales de I’anti-synaptophysine (clone SY38,DAKO).
< une absence d’expression des cellules tumorales de [’anticorps anti-GFAP

(polyclonal Rabbit,DAKO).

L’examen immunohistochimie a conclus en: Aspect morphologique et

immunohistochimie compatible avec un neurocytome central de grade Il selon ’OMS 2007.

Les suites post-opératoires étaient simples. Le recul est de 02 ans.

-19-
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Observation 6

BAHLOUL Jamila dgée de 22 ans. Elevé sans antécédents pathologiques particuliers.

Le début de la symptomatologie semble remonte a un mois avant hospitalisation le
28/05/2009 par l'installation d’une baisse de I'acuité visuelle des deux yeux accompagné de
céphalées occipitale a recrudescence matinale intense rebelle aux antalgiques usuels avec
vomissement en jet avec changement de la position de la téte sans autre signe neurologique ou

extra neurologique. Le tout évoluait dans un contexte de conservation de I'état général.

A I'examen clinique le patient était conscient SG 15/15; CNC; en bon état
hémodynamique. L’examen neurologique avait montré une station debout normale  marche
avec appuie sans déficit moteur ou sensitif. Le tonus musculaire et les réflexes ostéo-tendineux
étaient conservés. Une baisse de I'acuité visuelle a été retrouvée. Les autres paires craniennes

étaient intactes. Le reste de I’examen somatique était sans particularité.

TDM montre une hydrocéphalie bi ventriculaire sur un processus expansif de 5.2 cm
intra-ventriculaire droit; étendu a V3 et au corps ventriculaire gauche. Ce processus est
polycyclique légérement hyperdense contenant des petites images kystiques et des calcifications
punctiformes modérément rehaussé apres injection IV du PC; n’infiltrant pas le parenchyme

cérébral adjacent.

Aspect TDM fortement évocateur d’un neurocytome central (fig 16)
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Figure 16 : coupe axiale de la TDM montrant le processus tumorale intra ventriculaire droit
étendu a V3 et au corps de VL gauche contenant des images kystigues et des calcifications.

L’IRM cérébrale avait trouvé une volumineuse lésion tumorale intra-ventriculaire faisant
évoquer en premier un épendymome toutefois un oligodendrogliome ; un neurocytome ou un

carcinome des plexus ne peuvent étre éliminés(fig 17)

Figure 17: coupe axiale en T1 : volumineux processus tumoral
du VLG siege de multiples zones kystigues.
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Le bilan préopératoire était normal.

Le patient a été opéré sous anesthésie générale. Le geste opératoire avait consisté en une

confection d’un volet cranien pariéto-occipitale droite et ouverture de la dure mere.

Une corticotomie occipitale droite avec ouverture de de la corne occipitale droite avaient
découvert une tumeur charnue noiratre. Une exérése macroscopiquement totale a été réalisée
par morcellement suivi d’'une hémostase puis fermeture de la dure mere et mise en place du

volet cranien et d’un drain aspiratif puis FPPP .

A I'examen histologique, il s’agit d’une prolifération tumorale d’architecture endocrine.
Les cellules tumorales sont monomorphes de taille petite a moyenne a noyau arrondie avec des
contours nets. La chromatine est poussiéreuse avec par places un nucléole central visible et un
index mitotique faible. Le cytoplasme est abondant éosinophile avec des limites mal définies.
Cette prolifération tumorale s’accompagne d'un fond fibrillaire et d’'un réseau vasculaire
développé de type arborescent. Présence de foyers minimes de nécrose tumorale sans structures
saines analysables qui permettait de conclure a un aspect morphologique compatible avec un

neurocytome central (grade Il selon I’OMS).

Les suites post-opératoires étaient simples en dehors d’une raideur de la nuque avec
hyperthermie a 39,6°c faisant suspecté une méningite mais la ponction lombaire était stérile.

Les suites au long court étaient favorables. Avec un recul de 02 ans.
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Observation 7

ABDELILLAH BOUGHIAR agée de 20 ans. Résident et originaire de Marrakech, macon de

profession, droitier de latéralité, non mutualiste, sans antécédents pathologiques particuliers.

Le Patient a été victime le 23/06/2010 d’un traumatisme d’impact crdnien (coup de
pierre), occasionnant chez lui une perte de conscience initiale avec des vomissements ce qui a

nécessité une TDM cérébrale en urgence.

TDM a montré : Présence d’'un hématome extradural frontal droit de 7mm d’épaisseur
sans effet de masse sur les structures avoisinantes.et la présence de facons fortuite au niveau
du corps du ventricule latéral gauche d’un processus tumoral ovalaire bien limité mesurant
30x60mm. Il est spontanément dense hétérogene siége de petites zones kystiques et se
rehausse de facon modérée aprés injection de produit de contraste. Ce processus arrive au
contact du septum lucidum qui il refoule. Il obstrue les trous de Monro

avec dilatation des cornes temporales et occipitales prédominante a gauche sans signe de

résorption trans-épandymaire du LCR. Présence d’une discréte hémorragie intra ventriculaire.

Au total : Aspect en faveur d’Ependymome ou un neurocytome centrale.

L’examen complémentaire a été complété par :
L’IRM (02/07/10) avait montré un processus tumoral du corps ventriculaire gauche
responsable d’une hydrocéphalie active d’amont métastases |éptoméningées en faveur d’un

épendymome avec un hématome extra dural frontal droit.

Le bilan préopératoire était normal.

Le malade a été opéré le 22.07.2010 par voies transparietale transcorticale gauche.
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Avec la réalisation d’une biopsie sous anesthésie générale qui était tres hémorragique car
la tumeur était trés vascularisée avec une poussée d’cedeme.
Le patient a été admis au déchoquage suite a une aggravation neurologique et des

convulsions tonico-clonique généralisées avec mydriase bilatérale aréactive.

La TDM de contrble avait objectivé un saignement intraventriculaire .hématome inta-
parenchymateux frontal droit en regard de la voie d’abord chirurgical sans effet de masse sur la

ligne médiane. Effacement des citernes de la base.

Le patient a été décédé.
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|. EPIDEMIOLOGIE :

1-Fréquence :

Tableau | : La fréquence

Années
2001 | 2002 | 2003 | 2004 | 2005 | 2006 | 2007 | 2008 | 2009 | 2010 | 2011 | Nbrde
Nombre de cas
cas
Traumatique 920 | 972 | 1706 | 988 | 1015 | 949 | 420 | 780 | 1100 | 977 | 1165 | 10392
Neurocytomes
s 4 00 02 01 00 01 00 00 00 02 01 00 07
S centraux
= Tumeurs
8 3| o 05 08 06 04 09 02 05 | 05 03 05 02 54
s € intraventriculaire
o =
Autres t
o | E U|AUes tumeurs 66 | 79 | 85 | s | 91 74 | 55 | 49 68 60 52 759
o) [ Intra craniens
2 Sous—total 71 89 92 84 | 101 76 60 54 73 66 54 815
: yd yd yd . .
5 | Dégénérative disco- 86 90 | 108 | 136 | 134 | 113 | 57 | e7 | 102 | 119 | 134 | 1146
vertébrale
Tumeurs vertébrales 717 20 217 12 27 39 117 33 15 31 17 237
Neuro-vasculaire 20 54 72 85 96 113 35 43 54 12 88 672
Infectieuse 23 37 | 35 47 | 31 38 76 37 45 33 35 377
Malformative 72 79 28 24 25 28 12 12 37 37 23 245
Autres 63 73 | 165 | 155 | 130 | 196 | 62 64 | 120 | 78 98 | 1204
Total 1206 | 1354 | 1627 | 1531 | 1559 | 1552 | 673 | 1090 | 1540 | 1347 | 16714 | 15088
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Dans notre série le neurocytome présente 13 % des tumeurs intraventriculaires prises en

charge dans le service de neurochirurgie CHU Mohamed VI de Marrakech durant la période de

notre étude et 0,85 % des tumeurs cérébrales.

2-Age :
Tableau Il : L’dge
Tranche d’age Nombre de cas Pourcentage(%)
inf.a 21 ans 2 28,57
21-25 ans 4 57,14
26-30 ans 1 14,28
Total 7 100

L’age moyen de nos patients (au moment du premier diagnostic) est de 22 ans avec des

extrémes de 18 et 28 ans.

3-Sexe :

Le sex-ratio de nos patients est de 1,33 montrant une légere prédominance féminine

(57,15 % des femmes et 42,85 % des hommes) (Figure 1).

Figure 16 : Répartition des cas selon le sexe
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4-Antécédents :

Dans notre série, cing patients dont les dossiers étaient complet, n’avaient pas
d’antécédent pathologiques particuliers quant au sixieme était suivi pour un tumeur gliale dont

I’lanatomopathologie est non précises.

Il. ETUDE CLI NIQUE :

1- Mode de survenue :

La symptomatologie s’est installée de facon progressive chez tous les patients de notre

série.

2- Durée d’évolution :

La durée d’évolution avant I’hospitalisation était comprise entre 15 jours et 8 mois avec

une moyenne de 3 mois.

3- Circonstance de diagnostic :

3-1 Céphalées :

Six de nos patients présentaient des céphalées intense matinale rebelle aux antalgiques

usuels. Soit 85,71 % des cas.

3-2 Vomissements :

Quatre de nos patients présentait des vomissements en jet surtout avec changement de

la position de la téte. Soit 57,14% des cas.

3-3 Troubles visuels :

Quatre de nos patients (57,14%) présentaient des troubles visuels (BAV, diplopie ) .
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3-4 Vertige :

Un seul malade de nos patients (14,28%) présentait le vertige.

3-5 Troubles mentaux :

Deux de nos patients présentaient des troubles mentaux (perte de conscience) soit 28,57

% des cas.

3-6 Fortuite :
Le diagnostic a été fait de facon fortuite (@ I'occasion d’un traumatisme) chez un seul

malade soit 14,28% % des cas.

4- Tableau clinique :

4-1 Syndrome d’HTIC :

Ce syndrome était présent chez tous les patients de notre série soit 100 % des cas.

4-2 Baisse de 'AV :
Dans notre étude, une baisse de I’AV (non chiffrée) a été trouvé chez 4 patients soit

57,14 % des cas.

4-3 Fond d'ceil
Dans notre étude, un cedéme papillaire bilatéral a été trouvé chez un patient_(cas N° 01)

soit 14,28%

4-4 Ataxie :

Une ataxie a été retrouvée chez un seul malade de nos patients (14,28%).

4-5 Troubles de conscience :

Aucun de nos patients n’a présenté de trouble de conscience.
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I1l. EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

1-Examens radiologiques :

1-1 Tomodensitométrie:

La TDM a été réalisée chez tous les patients. Les images obtenues sont tres variables et

résumeées ci-apres :

Tableau llI: Caractéristiques tomodensitométriques

IMAGES Nombre de cas Pourcentage (%)
Processus lésionnel tumoral du V3 03 42.85
Processus lésionnel tumoral du VLD 02 28,57
Processus lésionnel tumoral du VLG 01 14,28
Processus calcifié 04 57,14
Processus hémorragique 02 28,57
Processus kystique 02 28,57

Figure 18 :coupe axiale de la TDM montre le processus tumorale intra ventriculaire droit étendu

a V3 et au corps de VL gauche contenant des images kystiques et des calcifications.
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1-2 Imagerie par résonance magnétique :

Dans cette série, I'IRM a été réalisée chez cinqg patients soit dans 71,42 % des cas
Il est isointense en séquence pondérée en T1. Le signal est variable en T2, mais souvent
isointense ou hyperintense par rapport au cortex cérébral. Les zones d’hyposignal T1 et T2

présentes au sein de la [ésion correspondent a des calcifications ou a de I’hémorragie.

Figure 19: coupe axiale en T1 : volumineux processus tumoral
du VLG siege de multiples zones kystigues.

Figure 20: coupe axiale en T2 : volumineux processus
tumoral hyperdense se rehausse intensément apreés injection de gadolinium
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IV. TRAITEMENT :

1- MEDICAL :

Tous nos patients ont bénéficié d’un traitement médical a base de corticoides pour
diminuer I’cedeme cérébral, d’un traitement antalgiques contre les céphalées et d’un traitement
antiémétiques contre les vomissements.

Ce traitement vise aussi a préparer pour la chirurgie.

2- CHIRURGICAL :

Les patients ont été opérés sous anesthésie générale.

La voie d’abord était ;

Transfrontale transcorticale chez 3 patients. Soit 42,85 % des cas.
Transoccipitale transcorticale droit chez 2 patients. Soit 28,57 % des cas.

Transparietale transcorticale chez un patient. soit14,28% des cas,

» Qualité d’exérése :.
Exérese était macroscopiquement totale chez 3 patients, soit 42,85% des cas.
Biopsie simple était faite chez 2 patients, soit 28,57% des cas.

L’exérese était subtotale chez un patient (cas N°02), soit14,28% des cas.
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Tableau IV: Récapitulatif des cas

Patient | Age | Sex Clinique Imagerie Chirurgie
. o Processus ventriculaire Biopsie
1 24 F HTIC, BAV, cedéme papillaire . .
plus latéralisé a dte simple
HTIC, Ataxie, hémiparésie Processus de la corne Exérese
2 21 H
dte, BAV frontal du VLD subtotale
Exérese
3 28 F HTIC, Hypotonie fébrile, Processus de V3
totale
Exérese
5 18 F HTIC, diplopie binoculaire Processus de V3
Totale
Exérese
6 22 | F HTIC, BAV Processus du VLD X
Totale
) o Processus du corps de Biopsie
7 20 H Traumatisme cranien .
VLG simple

3- RADIOTHERAPIE :

Une seule patiente a subit une seule séance de radiothérapie qu’ on a pas pu

documenter.

V. ANATOMIE PATHOLOGIQUE :

Pour les cas de notre étude, la microscopie optique avait montré une prolifération

diffuse, dans un fond fibrillaire, des vaisseaux arborescents, linéaires ou arciformes.
Dont un était hémorragique et deux calcifiés. Les cellules avaient un aspect oligodendrogliome-
like avec une clarification cytoplasmique dans deux cas. Le cytoplasme était mal visible dans les
autres cas. Le noyau était arrondi (5 cas) ou ovoide (2 cas), vésiculaire, a chromatine fine et

poudreuse. Cet aspect est conforme a celui décrit dans la littérature.
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VI. COMPLICATIONS :

1-Per-opératoires :

Dans notre série, un seul patient (cas N°07) a présenté une poussée d'cedéme. Il a été
admis au service de réanimation suite a une détresse neurologique et des convulsions tonico-

clonique généralisées avec mydriase bilatérale aréactive.

2-Post-opératoires :

Les suites opératoires immédiates ont été simples sauf pour deux patients. Un (cas N° 07)
qui a présenté un saignement quant au deuxiéme (cas N°03) qui a présenté un HTIC.
Dans notre série, nous n’avons noté aucune complication grave, ni déces, ni accident de

thrombophlébite.

VII. EVOLUTION :

quatre de nos malades ont une bonne évolution avec un recul de 2 ans mois pour trois

et 3mois pour le dernier . Les autres ont été perdus de vu.

-34-



Prise en charge des neurocytomes centraux expérience du service de neurochirurgie de I’hépital Ibn Tofail

Figure 6 : bloc opératoire du service de neurochirurgie a I’h6pital IBN TOFAIL de Marrakech
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|. DEFINITION :

Le neurocytome central est une tumeur neuroépithéliale bénigne, généralement de siege
intra ventriculaire supra tentoriel [41, 88, 90]. Elle est composée de cellules rondes et
uniformes avec une différentiation neuronale [80]. Ses caractéristiques sont essentiellement la
localisation dans les ventricules latéraux [25] dans la région du foramen de Monro [80],
I’lapanage du sujet jeune [25, 80], des aspects radiologiques caractéristiques, et un pronostic
favorable avec un comportement biologique bénin [25, 41].

Dans la nouvelle classification OMS des tumeurs cérébrales bénigne (2007) [80], il est
décrit le neurocytome extra ventriculaire qui se définit comme étant une tumeur composée de

cellules rondes uniformes affectant surtout le sujet jeune avec un pronostic favorable [80].

Il. RAPPELS :

1-ANATOMIQUES :

1-1 Généralités:

a- A- Ventricules :

Les ventricules correspondent a des dilatations localisées des cavités épendymaires qui
s’étendent sur tout le SNC c'est-a-dire la moelle, le tronc cérébral et le cerveau. lls sont tapissés
d’un épithélium épendymaire. Les plexus choroides font saillie sur une de leurs parois et
sécrétent le liquide céphalorachidien (LCR). Les ventricules représentent alors, un lieu de
stockage et d’élaboration du LCR [50].

Ils sont situés a différents niveaux (Fig. 19): Le quatriéme ventricule (V4) est en regard du
tronc cérébral, le troisieme ventricule (V3) siége au niveau du diencéphale, et les ventricules
latéraux (VL) sont au nombre de deux droit et gauche. Ils sont pairs, symétriques et s’étendent

sur les différents lobes du cerveau : frontal, temporal, et occipital [50].
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Vue latérale gauche,
en transparence

Corne frontale (antérieure)

Ventricule
latéral
Corne temporale (inférieure) gauche

; ; Partie frontale
Ventricule latéral droit

Corne occipitale (postérieure)

Aqueduc mésencéphalique
(cérébral) (de Sylvius)

4e ventricule

Quverture latérale du
4e ventricule (de Luschka)

Foramen interventriculaire Récessus latéral gauche

gauche (de Monro)
Ouverture médiane du
4¢ ventricule (de Magendie)

/Canal central de la moelle spinale

i

3¢ ventricule

Récessus supra-optique

Adhérence interthalamique
Récessus infundibulaire

Récessus pinéal

Récessus supra-pinéal

Fig. 19 : Vue latérale gauche en transparence du cerveau montrant le systéme ventriculaire. [38]

Rappelons que le neurocytome central est par définition de sieége intraventriculaire plus
précisément au niveau du septum pellucidum. (En dehors du cas de neurocytome

extraventriculaire, maintenant admis).

a-1 Anatomie descriptive du VL :

Les VL présentent une forme en fer a cheval a concavité antérieure. On leur décrit

différentes parties :

- Une corne frontale, ou se situe le septum pellucidum, précisément au niveau de sa
paroi médiale. Il représente en fait, une fine lame de substance blanche comprise
entre le corps calleux en haut et en avant (Fig.20), et le trigone (fornix) en bas, et
latéralement entre les cornes frontales des 2 ventricules latéraux.

- Un corps ventriculaire,

- Une corne occipitale,

- Une corne temporale

- Un carrefour ventriculaire [50].
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a-2 Anatomie descriptive du V3 :

Le V3 est une dilatation impaire, symétrique et médiane de la cavité épendymaire
diencéphalique. Il représente un carrefour de drainage communiquant en bas avec le V4 par
I’laqueduc de Sylvius. Les ventricules latéraux se drainent dans le troisieme ventricule par les
foramen interventriculaires droit et gauche (trous de Monro). Le V3 contient dans son toit des
plexus choroides qui sécretent le liquide céphalo-rachidien. Il est situé entre les deux thalami et
traversé par la commissure grise qui est une adhésion inter thalamique. Il est tres étroit et
présente a décrire : un plancher, un toit, 2 parois latérales, une paroi antérieure (bord antérieur),

une paroi postérieure (bord postérieur) [50].

Coupe sagittale du Gyrus du cingulum Sillon paracentral
cerveau in situ Sillon central (de Rolando)

Lobule para-central

Sillon marginal

.~ Corps calleux

Précunéus

Sinus sagittal supérieur

Plexus choroide
du 3¢ ventricule

Sillon du cingulum

Gyrus frontal médial,

Sillon du corps calleuxs 7
Fornix\ /7

Septum pellucidum

Foramen interven-
triculaire (de Monro)

Adhérence Strie médullaire
interthalamique du thalamus

Thalamus et Sillon pariéto-

3¢ ventricule occipital

Aire Cunéus

subcalleuse Commissure

(parolfactive) habénulaire

Commissure Corps pinéal

antérieure Commissure

Gyrus para- postérieure

terminal Sil}on .

. calcarin
Sonhpo- Sinus droit
thalamique =7

: .’ Z dans la tente
Lame | / du cervelet
terminale R
. 7 Crande veine cérébrale
Recessis (de Galien)
ra- . o
;L;)%que Colliculus supérieur
: : Colliculus inférieur
Chiasma optique N
Tuber cir@réum Lame tectale (quadrigéminale)

Cervelet
Voile médullaire supérieur
4e ventricule et plexus choroide

Pédoncule céréoral Voile médullaire inférieur

P Aqueduc mésencéphalique »
S o cérébral (de Sylvius) ioglie llongee

Hypophyse (glande pituitaire)
¢ Corps mamillaire

Fig. 20 : Coupe sagittale du cerveau in situ. [39]
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b- Histologiques ET EMBRYOLOGIQUES :

b-1 Histogénese du systéme nerveux central :

Au niveau de la zone axiale de I'ectoderme, apparait au 172me jour, la plaque neurale (Fig.
21) qui s’élargit en avant, puis se creuse au 21éme jour pour former la gouttiére. Celle-ci va se
souder d’abord au milieu, puis achevera sa fermeture au 26¢me jour a sa partie antérieure, et au
30¢me jour a sa partie postérieure pour donner le tube neural [92].
La paroi du tube est d’abord un épithélium unistratifié de cellules prismatiques qui vont
subir des mitoses pour donner un épithélium pluristratifié composé de dedans en dehors de:
* La zone germinative, qui deviendra la zone épendymaire quand les divisions
cellulaires auront cessé.
= La zone moyenne dite le manteau ou les cellules vont se différencier en :
- Neuroblastes : ce sont de futurs neurones, ils acquerront leurs prolongements
dendritiques et axoniaux.
- Spongioblastes : elles deviendront des cellules de la névroglie.
- Les cellules du manteau vont migrer vers |’extérieur pour constituer ainsi la
substance grise.
= La zone marginale, la plus externe, est composée de cellules spongioblastiques et
surtout par des prolongements cylindraxiles neuroblastiques (Fig. 22). Ces
derniers vont se myéliniser par certaines cellules névrogliques (oligodendrocytes).

La couche marginale préfigure la substance blanche.
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Fig. 21 : Schéma représentant I’histogéneése du neurectoblaste primitif. [10]

(fig. a, A) épithélium prismatique simple

(fig. a-e, Ch) notochorde

(fig. bl) plague neurale

(fig. b) paroi de la plague neurale en mitose

(fig. B) épithélium pseudostratifié épais . le neurectoblaste

(fig. cl) gouttiére neurale

(fig. ©) le neurectoblaste s'épaissit encore grdce a une activité mitotique intense

(fig. c2) Les cellules de la créte neurale

(fig. d) le tube neural

(fig. dl) une plaque continue

(fig. d2) l'ectoderme superficiel

(fig. D) les cellules neuroépithéliales poursuivent leurs divisions et la paroi du tube
s'épaissit toujours.

(fig. el) Une fois le tube neural fermé, les cellules nerveuses primitives ou neuroblastes se
différencient a partir des cellules neuroépithéliales

(fig. el, El) la zone du manteau.

Des cellules primitives de soutien, ou glioblastes, naissent aussi de cellules
neuroépithéliales et migrent également dans la zone du manteau.

La zone du manteau deviendra ensuite la substance grise de la moelle épiniére.

(fig. e2, E2) zone périphérique d'ou nait la substance blanche de la moelle épiniére

Du neuro-épithélium primordial ne persiste qu'une seule couche de cellules cubiques
pourvues de prolongements basaux, les épendymoblastes (fig. e3, E3), le canal médullaire
(fig. e4) et les ventricules cérébraux.

(fig. e5) la créte neurale se trouve divisée en segments arrondis, qui donnent aussi des
types cellulaires variés.
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Cellule Neuro Epithéliale
prolifération

/\.

Spongioblaste Neuroblaste
poursuite de la prolifération arrét de la |proliferation
MICROGLIE EPENDYMOBLASTE ~ OLIGODENDROCYTE ASTROCYTE MELIRONES
- protoplasmigue
- fibreux
CELLULES SATELLITES CELLLLES OF SCHWANN NELRONES | PERIBHERIQUES
NEVROGLIE Cell. FONCT.

NOTA -en faligue - devenir des cellules neurogpihéliales issues de la créle neurale. les migralions celiuiar
res distanies (odonltobiasies, meélanocytes, elc) sont excdlues au tableau.

Fig. 22 : Schéma montrant la différenciation cellulaire du systéme nerveux. [10]

Dans certaines zones de la paroi du tube neural, I'épithélium unistratifié non développé,
est adossé aux enveloppes conjonctives du systéme nerveux central, les méninges
particulierement a leurs couches profondes trés vascularisées. Cette vascularisation se
projettera, en certains points, dans la lumiere du tube formant le plexus choroide.

A son apparition, le tube neural est dilaté dans sa partie antérieure. Cette dilatation
préfigure le futur encéphale et va subir des strictions pour former des dilatations qui sont,
d’avant en arriére : le télencéphale, le diencéphale, le mésencéphale, le métencéphale, et le

myélencéphale [92].

1-2 Substancegrise :
De couleur gris-rosée du fait de I’absence de myéline et la richesse de la vascularisation.
Selon sa localisation, elle peut prendre I'aspect d’'un noyau inclus dans la substance blanche,

une écorce, ou en papillon. Outre les vaisseaux sanguins, elle est constituée de [92] :
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a- Cellules et fibres nerveuses :
Les cellules sont de type multipolaire, soit Golgi Il, ou Golgi | a axones longs. Certaines
cellules Golgi | représentent des éléments d’association entre neurones situés a des niveaux

distincts, d’autres représentent I'origine réelle des fibres [92].

b- La névroglie :

Dix fois plus abondante que les neurones, elle joue plusieurs roles. Elle offre aux
neurones une charpente efficace. C’est un tissu isolant qui ne laisse en contact direct que les
terminaisons nerveuses pré et postsynaptiques. La névroglie joue également un réle métabolique
et dans I’excitabilité ou la conductivité du tissu nerveux. Elle assure aussi, le transport de
guelques matériaux entre le sang et la cellule nerveuse.

Dans la substance grise, la névroglie est représentée par différents types de cellules :

- Les astrocytes protoplasmiques (Fig. 23), les plus abondants. Ces cellules étoilées a
noyaux volumineux, ont des prolongements rubanés, ondulants, assez épais, assez courts (< 20
microns) ayant tous la méme longueur, formant une frondaison se projetant de toute part du
corps cellulaire. et augmentent considérablement la surface occupée par I'astrocyte.

- Les oligodendrocytes (fig.23) sont de petites cellules globuleuses ou cubiques a noyaux
arrondis ou ovalaires avec quelques prolongements (4 a 6) longs et fins, mais peu ramifiés.
Aucun ne se termine en trompe vasculaire. Ces cellules sont situées pres du corps cellulaire du

neurone en général (satellites périneuronaux).
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LES CELLULES GLIALES

P
ENDROCYTES

ASTROCYTES FIBREUX

Fig. 23 : La macroglie : aspects tridimensionnels et microscopiques. [10]

e A gauche : représentation tridimensionnelle des relations qui s'établissent entre une cellule
nerveuse (1), des astrocytes protoplasmiques (2), un oligodendrocyte (3) et les capillaires
sanguins (4)

« A droite: microphotographies montrant l'aspect réel des cellules macrogliales apres
imprégnation argentique

1- cellule nerveuse 7- boutons terminaux sectionnés
2- astrocytes protoplasmiques 8- prolongements des astrocytes
3- oligodendrocyte 9- pieds vasculaires
pieds vasculaires
4- capillaires sanguins 10- surface capillaire non recouverte par les
5- dendrites ramifiés 11- protubérances courtes et arrondies
6- axone 12- gaine de myéline

13- noeud de Ranvier

A cette névroglie s’ajoutent les éléments de la microglie, nombreux, trés polymorphes,

situés pres des corps cellulaires des cellules nerveuses ou surtout prés des vaisseaux [92].
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1-3 Substance blanche

C’est I’labondance de myéline qui lui vaut sa teinte blanc-jaunatre. Elle est beaucoup plus
étendue que la substance grise. Aucun neurone n’y existe, seuls sont présents les
prolongements, et les cellules névrogliques.

- La névroglie est représentée surtout par les astrocytes fibreux. Le corps cellulaire
est placé entre les fibres myélinisés, de longues expansion ramifiées et tres effilées
courent le long des fibres nerveuses, et entre celles-ci, les reliant les unes aux
autres ainsi qu’aux vaisseaux.

- Les oligodendrocytes sont aussi présents, disposés en rangées entre les fibres

myélinisées et aussi prés des vaisseaux.

Lorsque la substance blanche est périphérique, la névroglie constitue également une
limitante externe formée par les étalements des extrémités de ses prolongements cellulaires
(pied d’insertion des astrocytes fibreux : astrocytes marginaux) ou des prolongements fibrillaires
des cellules épendymaires qui sépare le tissus nerveux des méninges avoisinantes. Cette
limitante constitue une « barriére » entre les méninges et le L.C.R. qui s’y écoule d’une part et
le tissu nerveux d’autre part. Une limitante du méme type est présente si la région nerveuse
périphérique est constituée par la substance grise.

- La microglie, et les formations vasculaires sont moins abondantes que dans la

substance grise [92].

1-4 Les cavités
Les cavités du névraxe représentent la lumiere du tube nerveux embryonnaire remanié
par les divers processus qui modélent et mettent en place le systeme nerveux central définitif.
Elles se retrouvent donc toutes les régions: canal épendymaire de la moelle épiniere; le
quatrieme ventricule aqueduc de Sylvius, troisieme ventricule, ventricules latéraux. Elles sont

remplies de L.C.R.
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Ces cavités sont toutes tapissées d’une membrane dite épendymaire, formée d’un
épithélium unistratifié, membrane qui est un tissu névroglique (névroglie dite épithéliale)
représentant I’ancienne couche interne germinative du névraxe de I’embryon.

Les cellules épendymaires sont des éléments cylindro-coniques, de 15 microns de haut
environ, avec un poéle interne porteur soit de microvillosités ; soit d’une cuticule avec un ou
plusieurs cils libres insérés sur un ou plusieurs corpuscules basaux desquels partent en sens
opposé un filament qui forme I'axe de I'’expansion périphérique, soit, enfin, de stéréocils qui
sont des microvillosités trés longues, mais agglutinées. Ces cellules sont reliées entre elles au
pole apical par des systemes de jonction qui laissent passer des solutés ou des protéines jusqu’a
une certaine taille. Ainsi, la cavité communique, dans une certaine mesure, avec le tissu nerveux
sous—jacent. Chez ’embryon, du pole externe de la cellule un long prolongement périphérique
pousse dans la masse du tissu nerveux, traverse toute I’épaisseur du tube neural et se termine
par une extrémité élargie, étalée a la surface du tube participant a la formation de la limitante
névroglique externe du tube. Cette expansion perd ses contacts avec la périphérie par la suite et
ne se retrouve, aprés la naissance, que dans certains points névraxe (septum médian postérieur
et surtout sillon antérieur de la moelle épiniére, cellule de Muller de la rétine).

Selon I’épaisseur du tissu nerveux contre lequel s’applique cet épithélium épendymaire,
celui-ci est plus ou moins éloigné des enveloppes : les méninges. En certains points : toit du
troisieme et du quatriéme ventricule, une partie de la paroi interne des ventricules latéraux
(scissure choroidienne : ligne d’attache des hémispheres a la partie latérale du diencéphale), le
tissu nerveux ne s’est pas développé et les méninges sont en contact direct avec I’épithélium
épendymaire. L'enveloppe méningée qui est appliquée contre lui (pie-mere) projette ses
vaisseaux dans la cavité en de véritables bouquets artériolo-capillaires recouverts de cet

épithélium. Ces structures intracavitaires constituent les plexus choroides [92].
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I11.HISTORIQUE ET NOMENCLATURE :

Le neurocytome central a été décrit pour la premiére fois par Hassoun et al. en 1982. Sa
fréquence étant de 0,1% en 1992, semble résulter d’'une erreur de diagnostic. La large utilisation
de I'immunoréaction a la Synaptophysine et la microscopie électronique pour des cas de
diagnostic difficile a engendré une augmentation de I'incidence du neurocytome central dans la
littérature récente. En effet 30 cas de neurocytome ont été rapportés de 1982 et 1992, et 127
nouveaux cas en 1995. En 2003 son taux a atteint 385 cas [88]. Cela résulte également d’une
meilleure connaissance, par les pathologistes, de cette tumeur [88].

Etant donné I'évolution bénigne de cette tumeur, les termes alternatifs de neuroblastome
cérébral primaire ou neuroblastome intraventriculaire, qui ont été utilisées par le passé sont
inappropriés. Les tumeurs nommées « heurocytome cérébral », rapportées par quelques auteurs,
sont plus probablement des tumeurs neuroépithéliales dysembryoplasiques (DNET). Pour éviter
toute ambiguité, le terme de neurocytome central devrait étre limité a un néoplasme situé dans
le systéme ventriculaire supratentoriel [88].

Le « neurocytome extraventriculaire » est définit selon OMS 2007, par des tumeurs
provenant du parenchyme du systeme nerveux central et qui possédent des propriétés
histologiques communes a celles du neurocytome central. Mais, il représente un spectre
morphologique plus large, notamment quelques tumeurs dérivant des cellules tumorales
neurocytaires qui ne sont classifiées ni parmi les neurocytomes centraux ni parmi les
neurocytomes extra ventriculaires. Elles ont des caractéristiques morphologiques distinctes.
Certaines d’entre elles sont considérées comme de nouvelles entités, comme le liponeurocytome

cérébelleux et la tumeur glioneuronale papillaire [80].

IV.HISTOGENESE :

Etant donné la nature neuronale de la tumeur et de sa localisation, le neurocytome

central a été supposé, au début, dériver du septum pellucidum [25, 80,120]. Cependant, la
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démonstration de la différentiation astrocytaire et neuronale dans quelques cellules tumorales,
par de diverses recherches cliniques et expérimentales [67,80] a suggéré qu'ils dérivent plutot
des précurseurs de cellules neurogliales ayant une double potentialité de différentiation a
prédominance neuronale [25]. Von Deimling et d’autres ont proposé une origine germinale
bipotentielle dans la matrice périventriculaire, qui, dans le cerveau mammifére, persiste pendant
toute la vie d'adulte [72, 75, 143, 146], mais maintiennent un potentiel prolifératif lent aprés la
naissance [72, 75, 143]. Ces cellules germinales pourraient provenir de la plaque sous-
épendymaire du ventricule latéral ou des organes circumventriculaires [25, 80] tel le fornix [25].

La pathogénie moléculaire de cette tumeur demeure en grande partie inconnue. En
revanche, quelques changements génétiques, principalement des gains chromosomiques, ont
été rapportés [80]. Yin et al. ont réalisé une analyse comparative d'hybridation génomique sur
une série de 10 neurocytomes centraux : le déséquilibre chromosomique a été démontré dans
six tumeurs, tandis que, dans quatre tumeurs, aucune aberration génétique n'a été trouvée. Les
gains chromosomiques ont représenté le changement génétique prédominant détecté ; parmi 10
tumeurs, les gains matériels génétiques impliquent le chromosome 2p et 10q en quatre tumeurs
(40%), le chromosome 18q dans trois tumeurs (30%) et le chromosome 13qg dans deux tumeurs
(20%) [159].

Taruscio et al. ont découvert des changements génomiques dans 60% des neurocytomes
centraux : les gains chromosomiques étaient I'anomalie génétique prédominante. Des gains
génétiques ont été trouvés pour les chromosomes 2p, 7, 10q, 13q et 18q [136].

Tong et al. ont examiné neuf cas de neurocytomes centraux, analysant les chromosomes
19q, le 1p et I'amplification du N-myc et de ’EGFR : six tumeurs (6.7%) ont montré une perte
d’hétérozygote a un ou plusieurs lieux a 1p et a 5, (56%) des cas a montré une perte
d’hétérozygote a 19q ; seulement une tumeur a montré une amplification de N-myc et aucun
des cas n'a montré I'amplification d'EGFR [139]. Selon Fujisawa et al., aucun des huit cas étudiés

n'a eu une perte
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Chromosomique de 19q et de 1p [40]. Antonio De Tommasi et al. ont trouvé dans leur
étude, une perte d’hétérozygote dans 1p et dans 19q dans un de deux cas de neurocytome
central, et 'amplification de N-myc dans les deux spécimens [28].

Le gain au niveau du chromosome 7 a été observé dans 3 de 9 neurocytomes [136].
Cependant une autre étude n'a pas trouvé I'amplification d'EGFR dans les neurocytomes centraux
[139]. Des gains sur les chromosomes 2p, 10q, 18qg et 13q ont été trouvés dans plus de 20% de
tumeurs étudiées [159]. Dans deux autres, un isochromosome 17 et un caryotype complexe ont
été rapportés [21, 59]. Les mutations TP53 et I'amplification du NMYC sont rares ou absents [41,
59, 102, 139, 148]. Il y a deux études sur la perte de 1p et de 199 : dans un rapport, la perte
allélique sur 1p et le 19q n'ont pas été détectés [41], dans l'autre, 6 de 9 tumeurs ont montré la
perte a un ou plusieurs lieux sur 1p, et 5 des cas ont eu la perte 19q mais on rapporte que la
majorité de fabricants instructifs est maintenue [139].

Ces données suggerent que les neurocytomes centraux sont génétiquement distincts des
oligodendrogliomes. Les profils d'expression du liponeurocytome cérébelleux montrent un
rapport plus étroit avec le neurocytome central, toutefois I’absence de mutation TP53 dans les
neurocytomes centraux suggere la participation de voies génétiques différentes [55].

Par ailleurs, il a été rapporté un cas de neurocytome central associé a la maladie de Von-
Hippel-Lindau [105].

Toujours concernant I’étiopathogénie, I’équipe de George Carlo a étudié 450 personnes
ayant des tumeurs au cerveau et un groupe controle constitué de 425 personnes. Aucun lien
particulier n’a été établi entre les cancers du cerveau et l'usage de téléphones cellulaires.
Cependant la recherche a identifié un petit groupe de 30 personnes ayant une forme particuliére
de cancer appelé neurocytome. 40% des personnes de ce groupe étaient des usagers des
téléphones cellulaires. Dans le groupe contréle, ou personne ne présentait de neurocytome, 18%

de personnes utilisaient le téléphone cellulaire. Ce résultat est statistiquement significatif [3].
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V.EPIDEMIOLOGIE :

1- FREQUENCE :

Le neurocytome central est une tumeur rare, elle constitue 0,25 a 0,5% des tumeurs
intracraniennes [90, 25,77], et 0,1 a 0,5% des tumeurs nerveuses centrales primitives [88, 93,
156].Parmi 7000 tumeurs intracraniennes confirmées, vingt étaient des neurocytomes
intraventriculaires, valant 0.28% de toutes les tumeurs intracraniennes [87]. Dans notre série le
neurocytome présente 13 % des tumeurs intraventriculaires et 0,85 % des tumeurs cérébrales.

Cependant I'incidence du neurocytome central est difficile a apprécier, en raison d’une
part de la confusion avec d’autres tumeurs intraventriculaires et d’autre part du faible nombre de
cas rapportés dans la littérature (150 cas) [145].

Le neurocytome extraventriculaire est encore plus rare que le neurocytome
intraventriculaires [90, 93] notamment la localisation au niveau du parenchyme cérébral, la

protubérance et la moelle épiniere [93].

2- AGE :

Les neurocytomes centraux affectent généralement les adultes jeunes dont I’dge est entre
20 et 40 ans, [32, 51, 94, 150]. Cette tranche d’age est estimée a 72% [88], voire 75% dans une
analyse de 385 cas édités [28] de I’ensemble des patients atteints par cette tumeur. La moyenne
d’age est 29ans [61,80, 88, 93]. Des cas d’age extréme ont été rapportés : 2 cas a 60 ans [61], 2
cas chez I’enfant [96]. La majorité des auteurs rapportent que le neurocytome central affecte le
sujet jeune. Par conséquent, le neurocytome central doit étre considéré comme étant un
diagnostic différentiel des tumeurs antérieures localisées dans le ventricule latéral, méme chez
les patients agés [25].

Dans notre étude, I’dage moyen du neurocytome central est de 22 avec des extrémes de

18 et 28 ans, ce qui est concordant avec les données de la littérature.
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3- SEXE :

Cette tumeur touche a égalité les deux sexes [25, 32, 51, 61, 80, 94, 145, 150]. Dans

notre étude, le sex-ratio est de 1,33.

4- LOCALISATION :

Le neurocytome central est typiquement situé en supratentoriel [80] dans le systéme
ventriculaire [73, 90, 93]. Il constitue presque la moitié des tumeurs intraventriculaires
supratentorielles [51], le plus souvent dans le ventricule latéral [90], avec une préférence pour la
gauche [80]. Il peut s’étendre ensuite a travers les trous de Monro vers le troisiéme ventricule et
le ventricule latéral controlatéral [90]. L'attachement au septum pellucidum semble étre une
caractéristique de la tumeur [80]. D’apres Hassoun, il siege dans la partie antérieure des
ventricules latéraux dans 77% des cas [51, 52], et avec la prolongation dans le troisiéme
ventricule dans 21% des cas [51], et plus rarement vers le quatrieme ventricule [51, 73, 151], de
méme pour la localisation isolée au niveau du troisi€me ventricule [80].

L’extension extraventriculaire d’un neurocytome central est par ailleurs, possible et
témoigne parfois d’'un comportement agressif [138]. En effet, depuis sa premiere description en
1982 par Hassoun et al. le neurocytome est également rapporté dans des localisations
extraventriculaires: la moelle épiniére, le cervelet et les hémisphéres cérébraux notamment le
thalamus [91, 140], voire méme la protubérance [5].

Concernant les localisations rares du neurocytome central, Yarsargil et al. ont décrit un
cas de participation tétraventriculaire [156]. Des neurocytomes centraux confinés dans le
troisiéme ventricule ont été décrits dans six cas (<5%), par Hassoun dans une étude de 127 cas
en 1993 [37, 51]. Warmuth-Metz et al. ont présenté un cas de neurocytome central naissant du
plancher du quatriéme ventricule [151]. Tatter et autres ont rapporté deux cas de neurocytome
central médullaire [137]. Eng et autres, ont rapporté deux cas de neurocytome central récurrent

avec la diffusion dans le systeme ventriculaires et la moelle épiniere [33].
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Dans notre série,

intraventriculaires.

tous nos

patients avaient un

neurocytome a localisation

Ci-dessous, (Tableau V) un tableau comparatif des localisations du neurocytome central

selon de différentes études menées :

Tableau V : tableau comparatif des localisations du neurocytome central

selon de différentes études menées :

. Nombre )
Auteur et année Résultat
de cas
10 VLD, 3VLG, 3VLDetG, 1V3,
:gi?ar](;ga;"d Sharma et al. 20 1 VLG etV3, 1VLD etG et V3,
1VLG et trigone.

M. Salvati et al.

8 3 VL, 3VLetthalamus, 2 V3
[115] 1997
L. Vinikoff et al.

4 2 VLG, 1 VLD et V3, 1 septum interventriculaire
[140] 1999 P
Ph. Metellus et al. 5 1 VLG et V3,
[85] 2000 1VLD, V3 et corps calleux
P Lehmann et al. ] 1 VLD
[70] 2003
R.M t al.

oussa et a 4 3 VLG, 1 septum interventriculaire
[90] 2004
A. Bertalanffy et al. 14 13 partie antérieure des VL, 7 VL avec extension
[4] 2005 vers le V3, 1 le lobe pariétal.
J. Wong et al. 5 2 V3, aqueduc de Sylvius et V4, dont 1 s’étend
[150] 2005 vers la moelle cervicale via le canal épendymaire
A.DeT i .
e Tommasi et al , 1VLD, 1VLG

[27]1 2006
Chun-Lin Chenet al. 9 2VLD, 2VLD et V3, 2VLG et V3, 1VLG, 1VLG et
[25] 2007 thalamus, 1 VLD et G et le V3.
L. Mnif et al. [87] 2007 3 1 VLD étendu vers V3 et VLG, 1 VLG étendu vers
) ) V3 et VLD, 1 bulbe du tronc cérébral.
Notre étude 7 3v3, 2 VLD, 1 VLG

VL : ventricule latéral, G : gauche,

ventricule

: droit, V3 : troisieme ventricule, V4 : quatriéme
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VI.CLINIQUE :

La durée des symptdomes est variable selon les auteurs : elle s'étend de quelques mois a
trois ans avant le diagnostic selon Metellus [88], d’un jour a 10 _mois avec une médiane de 5
mois d’aprés Bertalanffy [4], typiguement moins de 6 mois comme rapporte Chun-Lin Chen [25],
de moyenne de 3,2 mois selon Figarella [80], mais elle reste généralement courte [4,
80, 88,120]. Les symptomes et les signes étaient insidieux et non spécifiques [120].

Le début des symptomes a été lié au développement de I’hydrocéphalie et il est probable
que les néoplasmes aient été présents longtemps avant que les symptomes apparaissent [120].

Un tableau d’hypertension intracranienne d’installation progressive liée a I’hydrocéphalie
de type obstructif [25,51,156] par un obstacle au niveau du foramen de Monro constitue le mode
de révélation classique de cette affection [1, 103, 129]. Ce syndrome se constitue de céphalées,
vomissements et flou visuel, associé a une diplopie et a un cedéme papillaire [17, 51, 71, 90, 93,
120, 122], Selon De Tommasi [28], Brat, Jamshid, Kulkarni, Mackenzie ,et Soontornniyomkij
(Fig. 24) : les céphalées étaient le premier signe clinique chez 88% des patients , les nausées ou
vomissements sans céphalée chez 1% des patients, les troubles visuels chez 25,2% des cas, le
vertige dans 2%, les troubles mentaux dans 10,9%, les crises épileptiques dans 4,5%, les troubles
moteurs dans 19,8%, et les troubles sensitifs dans 6,9% et I’cecdeme papillaire dans 90,2% [17,

57, 68,82, 129]
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Fig. 24 : Histogramme représentant les signes clinigues par ordre de fréguence rapportés

par de Tommasi [28]

D’autres modes de révélation du neurocytome central ont été également
rapportés comme la survenue d’une hydrocéphalie aigué, conséquence d’une hémorragie
intraventriculaire spontanée [1, 51, 90, 103, 129, 130, 145]. Le neurocytome central peut aussi,
étre découvert fortuitement sur une image radiologique [51].

D’autres signes peuvent étre observés dépendant de la localisation : hémiparésie,
syndrome cérébelleux ..., diplopie avec paralysie oculomotrice et cedéme papillaire au fond

d’ceil..., troubles mnésiques, des ataxies [4, 93], et des troubles sphinctériens... L’apparition

- 54 -



Prise en charge des neurocytomes centraux expérience du service de neurochirurgie de I’hépital Ibn Tofail

d’un déficit neurologique focalisé, la survenue de crises comitiales partielles secondairement
généralisées ou d’emblée généralisées s’observent exclusivement lorsqu’il existe wun
envahissement parenchymateux [96, 129]. Cet envahissement serait plutét I'apanage d’une
forme dite « anaplasique » du neurocytome central [157] et qui est caractérisée par une activité
mitotique anormale, une prolifération vasculaire et de la nécrose [145].

Il a également été rapporté d’autres signes cliniques moins fréquent: la perturbation
mentale telle que le syndrome frontal, les dysfonctionnements hormonaux [8, 83], tel le syndrome
de Cushing [4], se produisent quand la tumeur est volumineuse et située dans la partie antérieure
du septum pellucidum ou dans le troisieme ventricule [8, 83, 90].

Ci-dessous, Tableau 2 : tableau comparatif des résultats retrouvés dans différentes

études menées :
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Tableau VI : tableau comparatif des résultats retrouvés dans différentes études menées

Auteur et année

Nombre
de cas

Durée
d’évolution

Signes cliniques

Mehar Chand Sharma et

1 mois a 1 an

) 20 HTIC, 4 AEG, 3 crises convulsives
al. 20 44 mols en énéralisées, 1 cécité
[84] 1997 moyenne 9 '
1 semaine a 6
M. Salvati et al. i
vatl 8 mots 8 HTIC
[115] 1997 3 mois en
moyenne
4 HTIC, 4 cedéme papillaire, 2 troubles
1 une semaine, | mnésiques, 2 paralysie oculomotrice
L. Vinikoff et al. [140] 4 1 quelques mois | unilatérale, 1 trouble sphinctérien, de
1999 ,1 six mois ,1 [ concentration et du langage, 1 ataxie,
(non cité) lvertige, 1 syndrome cérébelleux, 1
hypertonie de I’hémicorps
1 découverte
Ph. Metellus et al. . .
2 fortuite, 1| 1 coma et hémiparésie
[85] 2000 )
tableau aigu
P Lehmann et al.
1 fortuite 1 HTIC retrouvé tardivement
[70] 2003
4 HITC, 2 BAV avec cedéme papillaire, 3
R. Moussa et al. De 10 jours a L. . pap )
4 troubles mnésiques et ataxie, 1 crises
[90] 2004 7ans . o s
comitiales et déficit focal
13 HTIC, 3 hémiparésie, 1 hémi-
A. Bertalanffy et al. [4] ) . ) hypoesthésie, 2 épilepsie généralisées, 1
14 1 jour a 5 mois L . . .
2005 épilepsie partielle motrice, 1 syndrome de
cushing
J. Wong et al. 5 >mois & 2 ans 2HTIC, 2 ataxie, 1 ptosis, 1 trouble de
[150] 2005 coordination, de conscience, et de mémoire
A. De Tommasi et al. 5 Des semaines a [ 2 HTIC, 1 troubles sensitifs, 1 trouble de
[27] 2006 3mois conscience
. ITmois a 1lan . - .
Chun-Lin Chenet al. i 9 HTIC, 3 crise comitiale, 1 trouble visuel,
9 4,7 mois en .. L.
[25] 2007 1 hémiparésie
moyenne
I. Mnif et al. 3 1 semaine a |3 HTIC, 1 trouble de mémoire, 1 trouble
[87] 2007 3mois statique, 1 vertiges, 1 troubles de déglutition
) . 7 HTIC, 1 cedéme papillaire, 4 BAV, 1 ataxie a
2 semaines a
Notre etude 7 la marche.

8 mois
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VIl. IMAGERIE :

1- TDM :

L’aspect radiologique du neurocytome central est évocateur [85]. Au scanner, il s’agit
d’une formation intraventriculaire [13, 73, 90, 93, 145], d’aspect polylobé, bien limitée [73,
85,94, 145]. Elle contient des zones kystiques [25, 28, 77, 80, 156] dans deux tiers des cas [85].
Cette image est spontanément iso ou discretement hyperdense [25, 77, 80, 85, 120, 133, 156]
en comparaison avec la matiére grise [156].

Elle est de rehaussement inconstant [73, 85, 145], de faible [88] a modéré pour la plupart
des neurocytomes centraux [25, 77, 120], typiguement modéré et hétérogéne apres injection
intraveineuse de produit de contraste iodé [85].

Le neurocytome central présente en tomodensitométrie cérébrale, également, des
calcifications [77, 80, 133, 156] dans la moitié des cas [13, 51, 73, 85], habituellement
punctiformes [85] ou alors épaisses en amas [77]. On peut trouver aussi une hydrocéphalie [25,
77, 88] par obstruction du foramen interventriculaire de Monro par la masse tumorale [25], plus
rarement, une hémorragie intraventriculaire ou intratumorale [88], et des foyers d’hypodensité

suggérant un cedéme cérébral en raison de l'infiltration parenchymateuse [77, 88].

Dans notre étude la TDM réalisée chez tous nos patients avait montré une hydrocéphalie

avec :

- Un processus lésionnel tumoral du V3 chez 3 patients.

- Un processus lésionnel tumoral du VLD chez 2 patients.

- Un processus lésionnel tumoral du VLG chez 1 seul patient.

- Un processus calcifié chez 4 patients.

- Un processus hémorragique chez 2 patients.

- Un processus kystique chez 2 patients.

Ces données sont conformes a celles de la littérature.
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Le neurocytome de localisation strictement extraventriculaire apparait habituellement au
scanner comme une lésion hypodense ou isodense par rapport a la substance grise, avec des

calcifications punctiformes inconstantes [90].

2-IRM:

L’IRM permet, aussi, une meilleure définition de la tumeur ainsi que I'étude de ses
rapports avec les structures cérébrales voisines [94,145]. Elle indique I'emplacement de tumeur
de l'attachement au mur ventriculaire, habituellement au pellucidum [88, 94, 145], au trigone ou
au foramen de septum de Monro [94].

La lésion intraventriculaire est hétérogene [73, 90, 145], la portion charnue est
hyperintense en pondération T1 et T2 [90]. L'image formée par résonance magnétique indique
habituellement une masse qui est isointense dans les images de T1-pondérée [22, 84, 153].
Dans des images de T2-pondérée, la plupart des neurocytomes centraux sont isointenses [25,
93, 99, 129, 145, 146, 148, 156] voire hyperintenses [120, 156] relativement au cortex. Il a été
également rapporté un aspect hyperintense en pondération T1 et T2 de la tumeur [90] ou un
aspect hypointense hétérogene en T1 et hyperintense en T2 pondérée et flair avec une limite
bien définie et, dans tous les cas [80]. Le neurocytome central est considéré comme une tumeur
bénigne. Son extension extraventriculaire est possible et prend la forme d’un hyposignal en
pondération T1, hypersignal en pondération T2 débordant sur la région périventriculaire et
témoignant d’une transformation maligne [90]. Cet aspect hétérogene est di a I’existence des
formations kystiques [25, 73, 90,93, 145] sont hypointenses en pondération T1 [90] et
hyperintenses en pondération T2 [90, 25] ; des calcifications [73, 90, 93, 129, 145, 146], une
hémorragie [73, 93, 145] ou des néovaisseaux tumoraux sous forme de zones hypointenses en
pondération T1 et T2 [90]. L’hémorragie est inhabituelle dans le neurocytome central, mais plus

fréquente que dans les autres tumeurs intraventriculaires [90].
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Le neurocytome central prend le contraste de facon hétérogene [93, 156] et variable [66]
aprés administration de gadolinium. La prise de contraste peut étre faible [73, 88], modérée [14,
90, 156, 162] voire intense [162]. La présence d’un cedéme péri-tumoral peut étre observé lors
d’un envahissement du parenchyme cérébral voisin mais cette éventualité reste rare [145]. Dans
la tumeur, le flux serpigineux « vides » correspondent a de grandes veines de tumeur [88, 120].

Le neurocytome extraventriculaire apparait en IRM, comme une lésion hypointense en
pondération T1, hyperintense en pondération T2 avec prise de contraste modérée. La plupart des
tumeurs sont solides, mais des formations kystiques avec nodules muraux peuvent étre
observées [90]. D’autres études ont été faites, le (Tableau 3) représente un tableau comparatif
des aspects radiologiques en TDM et IRM retrouvés selon de différents auteurs.

L’IRM réalisée chez 5 patients dans notre série, a objectivé une masse ventriculaire, dont

une prenant le gadolinium, associé a une hydrocéphalie.
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Tableau VII : Tableau comparatif des aspects radiologigues

en TDM et IRM retrouvés selon de différentes études « suite »

Auteur et année Nombre TOM IRM
de cas (en nombre de cas) (en nombre de cas)
Mehar Chand 15 : Lésions hyperdenses, - Réalisée dans 2 cas :
Sharma et al. 5 de densité mixtes. - 1: lésion isointense au
[84] 1997 Aspect lobulé et bien défini, cortex
50 10 : calcifications - 1: lésion légérement
9 : formations kystiques hyperintense en
10 : prise de contracte homogéne, | T1 et T2.
10: prise de contraste
hétérogéne.
M. Salvati et al. - 6 : prise de contraste légere, 2 | - Iésion isointense en TI1 et
[115] 1997 prise de contraste modérée T2.
- 5 : calcifications - signal serpigineux résultant
- 2: hydrocéphalie mono | de drainage par des veines
8 ventriculaire, larges.
3 : hydrocéphalie bi ventriculaire - rehaussement modéré au
gadolinium
- 2 : hydrocéphalie mono
ventriculaire, - 2:
hydrocéphalie bi ventriculaire
L. Vinikoff et al. - 2 : hétérogene, 1 hyperdense - 1 hyposignal, 1 isosignal en
[140] 1999 - 4 hydrocéphalie, T1 et hétérogéne en T2
4 - 1 kyste, 1 micro calcifications - 2 formation kystique
- 1 faible rehaussement au |- 2 faible rehaussement au
produit de contraste. gadolinium
Ph. Metellus et - 1 image isodense, 1 image | - 2 hétérogene,
al. hétérogéne - 1 calcification, 1 tumeur
[85] 2000 - 1 hydrocéphalie | vascularisée
5 monoventriculaire, 1|- 2 rehaussement modéré
hydrocéphalie bi ventriculaire gadolinium

- 2 kyste, 2 calcification,
- 1 prise de contraste modérée, 1
prise de contraste modérée
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Tableau VII : Tableau comparatif des aspects radiologigues

en TDM et IRM retrouvés selon de différentes études « suite »

Auteur et Nombre TDM IRM
année de cas (en nombre de cas) (en nombre de cas)
J. Wong et al. - 1 image lobulée - 1 image hyperintense en T2, 1
[150] 2005 - 1 calcifications image isointense en T1
2 - 1 hydrocéphalie - 1 calcifications
- 1 prise de contraste hétérogene | -1 hydrocéphalie
- 1 prise de gadolinium modérée
A. De -1 fait - 1 hypointense a isointense en
Tommasi et 5 - 1 image intraventriculaire, de | T1 et hyperintense en T2
al. [27] 2006 densité  mixte, hydrocéphalie, | - 1 kystes, 1 calcifications
prise de contraste modérée - 2 prise de gadolinium modérée
Chun-Lin - 9 tumeurs rondes, bien limitées | - 9 images iso a hyperintenses
Chenet al. 9 iso ou légérement hyperdenses - 9 prise de gadolinium
[25] 2007 - 5 kystes, 4 calcifications modérées a intenses
- 9 prise de contraste homogeéne
I. Mnif et al. - 2 faits - 1 image polylobée, 1 isosignal
[87] 2007 - 1 image hétérogene, 1 polylobée | en T1, intermédiaire en T2
3 - 2 hydrocéphalie - 1 kyste, 1 calcification
- 1 calcifications , 1 kystes - 2 hydrocéphalie
- 1 prise de contraste faible - 1 prise de gadolinium faible, 1
modérée, 1 élevée
P Lehmann et - 1 lésion intraventriculaire, | - 1 image bien limitée,
al. : hémorragique et calcifiée hémorragique
[70] 2003 - 1 hydrocéphalie
- 1 rehaussement au gadolinium
R. Moussa et - 2 faites - 3 faites (dont 1 post drainage)
al. - 2 images intraventriculaires, 1 | - 3 images intraventriculaires
[90] 2004 calcification, 1 kystique - 2 hydrocéphalies
4 -2 hydrocéphalie - 1 kyste,1 calcification , 1
-1 prise de contraste élevée cedéme du nerf optique,
- 2 prises de gadolinium
hétérogene, 1 prise trés élevée
de gadolinium
Notre étude 4 Calcifiés réalisée chez 5 patients
- 2 hémorragiques 1 prise le gadolinium,
2 kystiques 5 une hydrocéphalie.

5 hydrocéphalie
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3- Spectroscopie par résonance magnétique aux protons :

C’est une technique récente qui ouvre de nouvelles perspectives en recherchant des
caractéristiques métaboliques spécifiques du neurocytome telles qu’une augmentation du
rapport de la choline a la créatine, de la choline a la n-acétylaspartate [25], et la présence d’un
pic de lactate et d’un autre pic d’une substance inconnue a 3,55 parties par millions (ppm) [105].
Ceci suggére que la spectroscopie par résonance magnétique peut apporter des éléments

supplémentaires dans le diagnostic du neurocytome [93].

4- Angiographie :

Elle est rarement utilisée pour les neurocytomes centraux [25], elle est non spécifique
[88, 124]. Elle montre une vascularisation homogéne [25] et discréte, elle est fréquemment
alimentée par les arteres choroides [51]. Par ailleurs, dans plusieurs cas, la tumeur est

avasculaire [88, 124], ou fortement vasculaire [124].

5- Diagnostic différentiel radiologique :

Basé sur des images radiologiques, le diagnostic différentiel du neurocytome central

dépend de :

5-1 La localisation de la tumeur120] :

C’est celui de toute tumeur intraventriculaire telle I'oligodendrogliome [118, 157, 161],
I’épendymome [1, 7, 19, 118, 157, 161], le neuroblastome [118, 157, 161], le papillome des
plexus choroides [1, 7, 19, 118,157, 161], I'astrocytome sous-épendymaire a cellules géantes

[157] etle méningiome [1,7,19,118, 157, 161],

5-2 L'adge du patient:

Les tumeurs dans le ventricule latéral chez [I'adulte jeune incluent des

oligodendrogliomes, des astrocytomes a cellules géantes sousependymaires, des épendymomes,
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et des astrocytomes. Les astrocytomes et les épendymomes peuvent survenir n'importe ou dans
le systéme ventriculaire, mais ils sont dépourvus habituellement des kystes intratumoraux et de
calcifications. L'oligodendrogliome intraventriculaire est habituellement situé dans le corps du
ventricule latéral. Cependant, les calcifications intratumorales dans les oligodendrogliomes sont
en général grandes et irréguliéres [120]. Le tableau Ci-dessous (Tableau 4): est un tableau

comparatif des principaux diagnostics différentiels radiologiques du neurocytome central [12].
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Tableau VIII: Tableau comparatif des principaux diagnostics différentiels radiologiques

du neurocytome central [12]

Tumeur Caractéristiques
patients plus agés
siege plus dans le V4 (60%) que dans les
i ventricules latéraux (attaché au septum lucidum)
Subépendymome

en hypersignal T2
rehaussement faible ou absent
calcification et kystes possibles

Ependymome

> enfant et adulte jeune
> plus souvent infra-tentoriel
» rarement intraventriculaire dans leur localisation
supratentorielle
important effet de masse

Papillome des plexus choroides

>
> enfant

> 2 types: bénin et anaplasique

> aspect en « feuille de fougére » (bénin)

> extension parenchymateuse importante
(anaplasique)

> prise de contraste intense

Astrocytome sous-épendymaire a
cellules géantes

> tres rares

> dans la sclérose tubéreuse de Bourneville
nodules sousependymaires, tubers corticaux, lésions
de la substance blanche

> rehaussement trés important

> patients plus agés (>40ans)

> siege le plus souvent en intraparenchymateux.
Oligodendrogliome > calcifications fréquentes et plus grosses

> diagnostic souvent difficile s’il est de siege

intraventriculaire

Méningiome intraventriculaire

hyposignal T2
prise de contraste intense
penser a la NF type 2

Métastases

rares
patients plus agés

T. primitive souvent connue

touche souvent les plexus choroides
prise de contraste importante

YV V V V V|V V V
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VIIILANATOMIE PATHOLOGIQUE :

1- ASPECT MACROSCOPIQUE :

Le tissu tumoral est habituellement de couleur grisatre et de consistance friable [28, 80].
Son aspect est lobulé. Il comporte des formations kystiques [28], et des calcifications variables
[80]. L’hémorragie peut exister [28], elle n’est pas typique [25] et elle est occasionnelle [80].

L’aspect macroscopique est peu spécifique.

2- MICROSCOPIE OPTIQUE :

Les neurocytomes centraux ont un aspect histologique bénin. On peut observer divers
modeles architecturaux, méme dans le méme spécimen [80]. L’analyse histologique montre des
cellules a noyaux uniformément arrondis [25, 80, 890 ou ovalaire [80], a chromatine fine [80,
90], plus fine que celle de l'oligodendrogliome ou de I'épendymome [25], habituellement
d’aspect de sel et de poivre [28] ; avec un cytoplasme clair [28, 51, 73, 90, 145, 156] imitant un
neuropile [28, 80], dans un stroma fibrillaire [25,28,80,156] éosinophile [88], donnant un
aspect d’ceuf au plat [25], ou en nid d’abeilles [28, 35, 48, 80]. On trouve également, une activité
mitotique limitée [25, 80] et une tendance a former des rosettes mal définies [25]. Les vaisseaux
sont minces [87, 88] avec des capillaires embranchés sans prolifération des cellules
endothéliales [88], d’un aspect endocrinien [80]. La pauvreté des éléments vasculaires en
microscopie optique est une des caractéristiques du neurocytome central [145]. Des
pseudorosettes [84] et de véritables rosettes de Homer Wright sont exceptionnellement
rapportées [88, 116, 146]. Il peut y avoir aussi des microcalcifications [88] dans la moitié des

cas, elles sont habituellement parsemées dans toute la tumeur [80] et des microkystes [28].
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L’aspect microscopique du neurocytome central peut en imposer pour :

- Un oligodendrogliome [33, 80, 84, 87, 88, 93, 122, 138, 146, 156], vu le halo
périnucléaire [78,146,160], les rosettes mal définies [25,80], et les calcifications
mais celles—ci, se situent en périphérie de la tumeur [88],

- Un épendymome [28, 80, 87, 88, 93,], vu les zones périvasculaires [88] mais ce
dernier est caractérisé par des processus radialement orientés plutot que par un
réseau diffus fin [80, 88].

- Un neuroblastome intraventriculaire [87]. Ici, les cellules ont un aspect blastique
immature.

- Un pineocytome [80] : Les cellules sont plus petites et le stroma fibrillaire est plus
abondant.

- Une tumeur neuroépithéliale dysembryoplastique [80]. Le contexte est ici

particulier.

Ce qui impose, le plus souvent, le recours a I'immunohistochimie [88, 93].

Les mitoses, la prolifération vasculaire et la nécrose sont en général absents, bien que
ces aspects malins aient été décrits [90,156], et constituent le grade Il d'OMS [156]. Elles
peuvent étre dépourvues de tout processus de malignité, mais résulter d’un effet vasculaire [35,
53, 67].

Concernant les neurocytomes extraventriculaire, histologiquement, ils peuvent
correspondre a une prolifération cellulaire cytologiqguement monomorphe, mais sont souvent
plus complexes, moins cellulaires, et probablement, ils contiennent des cellules ganglionnaires
ou de plus petites cellules ganglioides avec les noyaux plus grands et plus pales que ceux des
neurocytes. Une cellularité, avec halo périnucléaire, peut créer une apparence
d'oligodendrogliome, d’autant que les vaisseaux hyalinisés et les calcifications denses sont des

caractéristiques communes [80, 105].
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Pour les cas de notre étude, la microscopie optique avait montré une prolifération
diffuse, dans un fond fibrillaire, des vaisseaux arborescents, linéaires ou arciformes. Dont un
était hémorragique et deux calcifiés.

Les cellules avaient un aspect oligodendrogliome-like avec wune clarification
cytoplasmique dans deux cas. Le cytoplasme était mal visible dans les autres cas. Le noyau était
arrondi (5 cas)ou ovoide (2 cas), vésiculaire, a chromatine fine et poudreuse. Cet aspect est

conforme a celui décrit dans la littérature.

3- MICROSCOPIE ELECTRONIQUE :

L’étude en microscopie électronique peut établir le diagnostic final [59, 67, 88, 90]. Elle

permet d’affirmer la nature neuronale de cette tumeur [51, 63, 96]. Mais elle reste du domaine

de la recherche et n’est pas appliquéelen routine [88,[116, 121].

Elle objective des prolongements cytoplasmiques [ 59, 68, 90] s’apparentant a des
neurites non myélinisées [11, 73], ainsi que des formations synaptiques [ 51, 63, 90, 96] plus ou
moins développées denses [11, 59, 67, 73, 80, 116, 121]. Ces synapses contiennent des
vésicules [11] claires ou denses [90, 116, 121]. On trouve également des granules
neurosécrétoires [ 51, 54, 59, 63, 67. 96, 116, 121], et des microtubules [51, 54, 59, 63, 67, 96,
116, 121] en paquets paralleles qui sont spécifiques pour la différentiation neuronale [11].

La cellule tumorale comporte, typiquement, un noyau rond régulier avec une chromatine
fine dispersée. Le nucléole est distinct dans quelques cellules [80]. Le cytoplasme contient des
mitochondries, un appareil de Golgi proéminent, et quelques citernes du réticulum
endoplasmique rugueux habituellement rangé en lamelles concentriques. De nombreux
processus cellulaires minces et mélangés contenant microtubules, sont toujours observés [20,
51].

Les aspects ultrastructuraux plaident pour une différentiation neuronale [116, 121. Les

granules neurosécrétoires et les jonctions synaptiques sont importants pour le diagnostic

-67 -


http://www.rapport-gratuit.com/

Prise en charge des neurocytomes centraux expérience du service de neurochirurgie de I’hépital Ibn Tofail

différentiel [120]. Le Neuroblastome est ultrastructuralement différencié du neurocytome par
I'absence de formation de synapse mature [141, 154]. La présence des zones fibrillaires

éosinophiles aide a distinguer le neurocytome de I'oligodendrogliome [120].

4- IMMUNOHISTOCHIMIE

L’analyse immunohistochimique confirme la nature neuronale de la tumeur [25],
particulierement dans les zones fibrillaires et des manchettes périvasculaires dépourvues de
noyau [35]. Ces différents marqueurs sont :

- Le NeuN (Neuronal nuclear antigen) [34, 80] : c’est un marqueur neuronal [34], un
nombre significatif de noyaux sont immunopositifs pour ce marqueur dans presque
tous les cas [132], L'index moyen de marquage était 74% dans une série de 11 cas
[34]

- Le Ki-67 est un marqueur mitotique [34]. L’index mitotique ainsi mesuré a été utilisé par
différents auteurs pour prédire le comportement de la tumeur. Ce point est abordé, plus
en détail, dans le chapitre « Evolution et pronostic».

- L’anticorps anti-NSE (neuro-spécifique-enolase) [90] : C’est un marqueur de I’origine
neuronale [4, 93], il est employé comme un marqueur de différenciation neuronale
dans le neurocytome central [25], 'expression tumorale au NSE est constante [88] et
de facon uniforme [4], mais elle demeure controversée [88]

- les antisynaptophysine [90] : c’est un marqueur de neuroendocrine, une protéine
transporteuse du calcium [28], cette glycoprotéine se situe dans la vésicule de la
membrane synaptique diffusée dans la cellule tumorale neuropile [46].
L'immunomarquage pour la synaptophysine et sa répartition caractéristique entre les
cellules est fortement spécifique pour des neurocytomes [11, 35, 46, 48, 51]. Elle ne
marque ni l'oligodendrogliome ni I’épendymome [73, 90]. C’est le marqueur

diagnostic le plus approprié et le plus fiable [80].
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- L'acide protéique fibrillaire glial (GFAP) [25] : exprimée par des cellules gliales [28,
93]. Elle souligne seulement quelques astrocytes, plus nombreux a coté de la marge
tumorale, suggérant leur origine comme astrocytes réactifs enfermés dans le
néoplasme [88]. La positivité des cellules tumorales a la GFAP a été rapportée [156].
Dans ce cas, il est peu clair si les cellules GFAP-positives représentent des cellules
néoplasiques ou des astrocytes réactifs. On a suggéré que les neurocytomes
centraux proviennent des cellules neurogliales [93] (neuronales et astrocytaires) a
bipotentiel ayant comme origine la région periventriculaire et qui persistent a I'age
adulte [84, 128], ce qui laisse penser a un progéniteur multipotentiel [146, 148].

- La leu-7 [93, 145]: la tumeur se révele positive a ce marqueur en
immunohistochimie.

- La protéine du neurofilament : sa réactivité et celle de la GFAP sont habituellement
négatives [156]. Toutefois, des cas de réactivité positive a cette protéine, tout

comme la GFAP, ont été rapportés [156].

Plus récemment,

- la microtubul associated protein 2 (MAP 2) : est un antigéne neuro-spécifique [34]
I'immunoréactivité de la tumeur se révele positive vis-a-vis de ce marqueur
neuronal, mais il n’est pas spécifique au neurocytome central [145].

- la calcineurine (CaN): comme la MAP 2, c’est un marqueur neuronal mais non

spécifique au neurocytome central [145].

L'immunoréactivité a la neuro-spécifique-enolase (NSE) et a la synaptophysine est de
regle [35, 51, 52, 60, 62, 63, 65, 67, 71, 73, 76, 93, 100, 122, 123, 124, 131, 133, 143, 157],
elle confirme la nature neuronale du néoplasme [25, 120]. Mais aucun de ces marqueurs
précédemment cités n’est spécifique de cette tumeur [47, 93, 145], et c’est grace a un faisceau
d’arguments cliniques, radiologiques, histologiques et immunologiques que I’on arrive a poser le

diagnostic de neurocytome [93, 145].
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Dans notre série, les cellules tumorales exprimaient la Synaptophysine dans le seul cas

qui est bénéficie de cet examen.

IX. TRAITEMENT :

1- TRAITEMENT MEDICAL :

En plus du traitement symptomatique basé sur les antalgiques et les antiémétiques, on a

le plus souvent recours aux corticoides pour diminuer I’'cedéme cérébral.

2- CHIRURGIE :

C’est le traitement de choix

2-1 But:
- Rétablir les voies d’écoulement du liquide céphalorachidien [25],
- Maximiser une résection sire [25, 88]
- Fournir le tissu pour le diagnostic précis [25].

- Minimiser les dommages des tissus cérébraux adjacents [88]

2-2 Voies d’abord / technigues chirurgicales

Les approches chirurgicales pour ces tumeurs ventriculaires incluent les voies :

- interhémisphérique Transcallosale-transventriculaire [25, 28, 93, 145] : elle offre

une meilleure visibilité et une résection plus étendue pour les tumeurs médianes
[120], comme la plupart des neurocytomes centraux. Cette voie permet
également un traitement ventriculaire bilatéral [25]. Mais elle est entravée par le
volume et I’extension latérale de certaines tumeurs [93].

- Transcorticale-transventriculaire [25, 28, 88, 93] : Elle peut étre effectuée par voie

transfrontale [145]. Avec une longueur inférieure a 2 centimétres, c’est la voie la
moins agressive. Elle permet un contrdle aisé des ventricules et du site de fixation

de la tumeur [88]. Elle est plus la adaptée pour une tumeur unilatérale [25].
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- Combinée : elle est exceptionnellement pratiquée [88]

L’abord chirurgical peut se faire par I'une des techniques :

- Craniotomie a ciel ouvert [117]

- Par voie endoscopique [117] (Fig. 25) : Cette méthode permet le prélévement ou

’excision _de la tumeur, marsupialisation lésions kystiques et réalisation d’une

ventriculocistostomie. Le controle direct des manceuvres est maintenu a travers

un trou trépan, avec un trés faible risque de complications [117]...

D’aprés A. Romano, l'utilisation d'un instrument rigide offre une meilleure visibilité et une
luminosité supérieure, permettant une biopsier plus élargie, une résection totale de la tumeur, et
une meilleure hémostase par rapport a I'utilisation d’'un matériel souple. Cependant, les résultats
obtenus ne different pas de maniére significative et leur choix demeure la préférence du
chirurgien. La seule exception est dans le cas ou taille ventriculaire est normale : un dispositif

flexible pourrait étre manceuvrable [117].

Fig. 25 : Vue endoscopique d’une Iésion postérieure du troisieéme ventricule. [117]

1 : Lésion; 2: Commissure postérieure; 3: Adhésion interthalamique ;
4: récessus pinéal ; 5: récessus suprapinéal.
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- La chirurgie radioguidée : C’est une méthode utilisée récemment. La résection tumorale

est précédée par un drainage radioguidé du ventricule dilaté, afin de réduire la pression
intracranienne et d’assurer la visibilité de limites ventriculaires normales pour une résection

avantageuse et slire [25].

2-3 Indications::
Pour la plupart des patients présentant une masse intraventriculaire nouvellement

diagnostiquée, le premier choix du traitement est chirurgie [90].

La méthode chirurgicale varie selon les cas :

- Drainage ventriculaire : En fonction de I'importance de la dilatation ventriculaire et de

son retentissement fonctionnel, une dérivation ventriculaire interne peut étre mise en
place dans un premier temps. Le drainage externe temporaire peut constituer une
alternative car il permet le controle de I’HIC tout en maintenant un volume
ventriculaire suffisant pour I’abord chirurgical [145]. Seulement de rares cas parmi
les patients ayant des signes d’HTIC secondaire a hydrocéphalie obstructive,
nécessitent un shunt préopératoire. Si I’état neurologique du patient s’aggrave
rapidement et son hydrocéphalie est évidente, on devrait considérer le drainage
ventriculaire externe comme manceuvre temporaire avant la microchirurgie définitive.
Aprés la résection chirurgicale de la tumeur et le rétablissement des voies
d’écoulement du LCR. Le besoin d’'un shunt permanent pourrait étre évité, a moins
que le patient continue a avoir I’hydrocéphalie. En outre, une troisiéme
ventriculostomie peut étre utile chez les patients ayant une hydrocéphalie non
communicante [18].

- Exérése de la tumeur : 'exérése doit étre la plus compléte possible [4, 93, 145] est

la méthode de choix [4] afin de limiter les risques de récidive [145] quand celle-ci
s’avere possible avec une morbidité acceptable [93]. Cependant dans plusieurs cas le

volume et parfois I'emplacement d'attachement de la tumeur rendent cette approche
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ineffective pour une résection large et compléte [88]. Les neurocytomes centraux
de grande taille et multiples pourraient nécessiter plusieurs interventions pour
enlever la tumeur complétement. En dépit des interventions chirurgicales multiples,
la résection pourrait étre inachevée parce que la tumeur peut étre adhérente aux
structures de voisinage telles que le fornix, en raison du saignement préopératoire
abondant, a cause d’une forte vascularisation, ou_en raison des calcifications

étendues [4].

Pour les neurocytomes extraventriculaires, la résection chirurgicale est le traitement
curatif de choix avec un pronostic postopératoire le plus souvent favorable, sans résidu tumoral
ni récidive [56, 90].

Dans notre série de sept patients, 3 patients ont subi une exérése macroscopiquement

totale, 2 patients une biopsie simple et le dernier d’une exérése subtotale.

3- RADIOTHERAPIE / RADIOCHIRURGIE :

Puisque les neurocytomes centraux sont habituellement bénins avec un potentiel
prolifératif bas, la radiothérapie n'est pas théoriquement nécessaire. Cependant, plusieurs
auteurs affirment qu’en postopératoire, elle peut réduire voir méme faire disparaitre la tumeur
résiduelle [45, 64, 73, 95, 114]. La radiothérapie excessive aprés la résection totale demeure
controversée puisque la plupart des patients ont eu le controle a long terme de la tumeur sans
radiothérapie. Rades et Fehlauer [110] ont démontré sur une étude de 310 patients ayant des
neurocytomes centraux, que la radiothérapie adjuvante apres la résection complete n'a pas
amélioré le controdle local, ni la survie. L'utilisation du rayonnement pour les tumeurs résiduelles
aprés la résection totale partielle est également controversée. Rades et Fehlauer [110] ont
constaté que le contrdle local d’une résection inachevée de la tumeur suivie de la radiothérapie
était supérieur a la résection inachevée seule, mais il n'y avait pas d’amélioration significative de

la survie. Schild et Scheithauer [121] ont démontré que le taux contréle local a cing ans pour le
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neurocytome central résiduel était 100% irradié comparé a 50% sans radiothérapie (p < 0.02).
Kulkarni et autres. [68] ont suivi sept patients traités par irradiation totale du cerveau aprés une
biopsie stéréotaxique. Il n'y a eu aucune complication due a la procédure, mais la tumeur s’est
étendue en intracranien en 15 mois. Tandis que chez les 6 autres patients, aucun symptome
n’a été retrouvé pendant 78 mois [68].

La radiochirurgie semble plus avantageuse que la radiothérapie adjuvante dans le
traitement des neurocytomes centraux parce que ces tumeurs sont la plupart du temps bien
entourées dans les ventricules. En plus, a la différence d'un plus grand champ d'irradiation de
cerveau pour la radiothérapie adjuvante, la radiochirurgie épargne les structures régionales
comprenant le fornix, les noyaux thalamiques, les noyaux gris centraux, et la partie profonde
du lobe frontal des effets retardés de rayonnement [142]. Méme avec le suivi limité, il parait que
la radiochirurgie est le traitement raisonnable pour une petite tumeur résiduelle, ou les tumeurs
récurrentes [72, 114, 122, 158].

Selon R. MOUSSA et autres, la place de la radiothérapie postopératoire est controversée.
Certains auteurs ont émis des réserves concernant la radiosensibilité des neurocytomes, en se
basant sur les données du PET- scan. lls n'ont pas trouvé une augmentation de l'uptake de la
fluorodeoxyglucose au PET-scan, quelques heures aprés une dose maximale de radiochirurgie
de 24 grays chez un patient. Le contraire a été observé dans une série de patients ayant des
métastases cérébrales et chez qui des changements aigus ont été notés au PET-scan [86].

D’autres auteurs ont démontré I'efficacité de la radiothérapie postopératoire. Kim et al.
[64] ont comparé les résultats de la radiothérapie postopératoire chez 7 patients avec ceux
observés chez 8 patients qui n’ont pas recu une radiothérapie postopératoire : deux patients du
dernier groupe ont développé une récidive aux 8¢ et 21¢ mois postopératoires, alors que les
patients du premier groupe ont été bien contr6lés. Schild et al. [121] ont rapporté I’absence de
récidive dans une série de patients ayant suivi une radiothérapie, alors que la tumeur avait
récidivé chez la moitié des patients non traité apres la chirurgie. Fujimaki et a/. ont observé une

diminution de I'index de prolifération de 5,6 % a 0,2 % aprés la radiothérapie chez un patient
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[40]. Cobery et a/. [26] et Anderson et a/ . [5] ont rapporté chacun une série de 4 patients qui
ont eu une radiochirurgie par Gamma-knife avec des résultats similaires : une réduction
marqguée du volume de la tumeur a été retrouvée chez les 4 patients dans chaque étude. Pollock
et Stafford [107] ont ajouté a la littérature un cas montrant une régression tumorale, avec un
suivi de 3 ans. Un suivi prolongé des patients de toutes ces séries est nécessaire pour observer

les résultats a long terme.

4-CHIMIOTHERAPIE :

L’apport de la chimiothérapie dans les neurocytomes centraux est rarement rapporté [16,
25, 149]. De diverses combinaisons de carmustine, de lomustine, de prednisolone, de
vincristine, et de cisplatin ont été employées pour traiter des neurocytomes centraux, mais les
réponses a ces agents n'ont pas été bien documentées [124, 149]. La chimiothérapie peut étre
avantageuse, car elle engendre moins de dégats permanents au cerveau [25].

Elle peut étre utile pour le neurocytome central récurrent qui ne peut étre excisé, ni
irradié. Cependant, les résultats a long terme de ces tumeurs traitées par la chimiothérapie n'ont

pas été rapportés [16, 24, 30, 149].

X. EVOLUTION ET PRONOSTIC :

Les neurocytomes centraux sont des tumeurs relativement bénignes [80, 87, 145] avec
une évolution postopératoire favorable [87, 145], relativement meilleure a celle de
I’épendymome ou I'oligodendrogliome [90]. Cette tumeur a été vue comme un néoplasme bénin
fortement différencié avec un pronostic favorable [11, 13, 101, 104, 135, 142, 154].

En postopératoire, un contréle neuroradiologique régulier s’'impose. Il a pour but de
rechercher une récidive aprés une exérése compléte, ou I’évolution d’un résidu aprés une
exérése partielle, auquel cas un traitement sera proposé [133, 142]. Le rythme de cette

surveillance reste indéfini [93].
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Quatorze cas de récidives locales [35, 61, 103, 157] et 2 cas de disséminations cérébro-
spinales [33] (20 mois et 3 ans apreés le traitement initial) ont été rapportées dans la littérature.

En réalité, I'analyse de ces différents cas ne retrouve que 9 authentiques récidives,
puisque dans les autres cas il s’agissait d’exéreses incompléetes avec reprise évolutive [142,
145].

La prise en charge d’une récidive ou d’un résidu reste controversée, vu le faible nombre
relatif de cas colligés dans les séries rapportées dans la littérature. Pour Vinikov et a/. [145], le
nombre de cas de récidives colligés dans la littérature serait de I'ordre de 9 cas parmi les 150
publiés a ce jour, soit prés de 6% des cas publiés. Alors que certains auteurs proposent de traiter
d’emblée toute image suspecte, d’autres auteurs proposent un suivi régulier, et un traitement en
cas d’évolutivité [133]. lls s’appuient sur certaines observations de résidus n’ayant pas évolué
sur plusieurs années, ce qui d’ailleurs semble étre le cas troisieme observation de I'étude
réalisée par R. MOUSSA et al. [93].

Les résultats obtenus dans I'étude de Maurizio Salvati et al. étaient excellents (aucune
récidive ou recroissance de la tumeur apres le suivi médian de 5 ans) confirmant le
comportement bénin du neurocytome central. L’ablation totale peut réaliser la guérison ou un
controle a long terme. Dans une analyse rétrospective de 310 neurocytomes centraux, Rades et
autres. ont rapporté un taux de contrdle local de trois ans environ 95% aprés une ablation totale
et environ 55% aprés une résection de partielle [110]. La diffusion craniospinale est
exceptionnelle [33, 138].

Les récidives apres une résection chirurgicale compléte se produisant des mois a
plusieurs années apres le traitement primaire ont été rapportées, [9, 16, 63, 64, 67, 82, 124,
131, 1571, une recherche de la littérature des récidives dans une plus grande série réalisée par
Bertalanffy et al. [4] a trouvé 26 tumeurs récidives rapportées parmi 126 patients, représentant

un taux de récidive de 21%. Le temps moyen a la récidive était de 24 mois [4].
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L’étendue de la résection est le facteur pronostic le plus important [80]. La récidive locale
est commune devant une résection incomplete inachevée, mais la croissance de la tumeur
résiduelle peut étre retardée par la radiothérapie [111, 112].

Il est important de noter que les données histologiques seules ne peuvent pas prévoir les
résultats défavorables [33, 63]. En outre, des neurocytomes centraux montrant des aspects
histologiques agressifs ont été décrits chez peu de patients [146, 148, 157]. Ces aspects n'ont
pas été généralement associés au pronostic pauvre. Ces aspects sont :

Un grand nombre de mitoses [87, 100, 104, 146, 157], des secteurs de nécrose, une
prolifération endothéliale [100, 104, 146, 157], et le pléomorphisme nucléaire [87]. La positivité
de I'immunohistochimie a la GFAP et de la prolifération vasculaire pourrait suggérer, aussi un
comportement plus malin [31]. L'influence de I'anaplasie sur le pronostic est incertaine [4, 22,
75, 146, 157].Les neurocytomes centraux avec un index MIB-1 marquant (LI)> 2% [82, 131] ou
>3% [113] ont des intervalles libres de récidive sensiblement plus courts. Fujimaki et al. [40] ont
mesuré |'index de prolifération MIB1 dans 10 cas de neurocytome et ont trouvé un index de
prolifération qui va de 0,1 % a 5,6 %. De méme, Mackenzie [82] a revu les caractéristiques
histologiques et I'index de prolifération MIB1 chez 14 patients ayant un neurocytome. Des
atypies histologiques sont observées dans 3 tumeurs, et 5 tumeurs avaient un index de
prolifération de plus de 2%. Avec une moyenne de suivie de 68 mois, 4 patients ont eu une
récidive tumorale. Tous avaient au départ un index de prolifération de plus de 2 %, alors qu’une
seule de ces tumeurs avait une atypie histologique. En conclusion, I'index de prolifération est un
meilleur critere prédictif de récidive tumorale que I'atypie histologique [93].

Cependant, la présence de petits secteurs de la nécrose, le pléomorphisme nucléaire et
I'activité mitotique accrue sont des aspects de malignité [79, 146, 157] mais la preuve clinique
du comportement malin manquait dans certains de ces cas. Yasargil et al. [157] ont rapporté
deux cas avec les aspects histologiques de malignité mais aucun n'a montré n'importe quelle

évidence de récidive (suivi 12 et 5 mois).
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En récapitulant les données précédentes, aucune corrélation claire entre l'aspect
histologique et les résultats cliniques n'a été trouvée, mais l'index de la prolifération MIB-1 semble
étre corrélé avec des résultats cliniques [9, 51, 82, 131]. L’index MIB-1 marquant supérieur a 2%
est un facteur pronostic approprié de neurocytome central pour le controle local et la survie
globale [75, 119, 122]. Cependant la difficulté de comparaison interinstitutionnelle des indexes de
prolifération est due aux méthodes différentes. Les variations peuvent étre expliquées par des
méthodes différentes de fixation tissulaire, les protocoles de souillure, et des méthodes de
quantification [44]. Par conséquent, la standardisation des protocoles de traitement des tissus, les
protocoles de souillure par la MIB-1, et le mode de la quantification (technique manuelle de point
névralgique contre I'évaluation automatisée) sont nécessaires. L’évaluation de l'index de
prolifération MIB-1 en utilisant un comptage visuel avec l'activité mitotique la plus élevée a

trouvé qu’elle est > a 2% dans 78% de tumeurs [4].

- 78 -



Prise en charge des neurocytomes centraux expérience du service de neurochirurgie de I’hépital Ibn Tofail

T

==

-79 -



Prise en charge des neurocytomes centraux expérience du service de neurochirurgie de I’hépital Ibn Tofail

Le neurocytome central est une tumeur bénigne neuroépithéliale généralement

intraventriculaire rare qui survient chez I’adulte jeune a égalité de sexe.

Son histogénese demeure encore obscure. Parmi les étiologies suggérées, la
susceptibilité génétique est la plus incriminée, mais toujours peu précise, car de nombreuses
mutations aux niveaux de multiples génes sont suspectées. Ainsi, il est difficile de cerner la

population a risque, et donc, d’établir une prévention contre cette maladie.

Le pronostic du neurocytome central est en général favorable. Toutefois, il est

principalement conditionné par le choix du traitement adopté.

L’exéreése chirurgicale compléte de la tumeur reste le traitement de choix du

neurocytome central..

Cependant, dans des cas plus rares, |I’évolution peut étre défavorable selon le volume,
I’extension tumorale, et la qualité de I'exérese. Cela se voit devant une variante de neurocytome

central a comportement biologique agressif.

L’apport de I’anatomie pathologique dans le neurocytome central est, outre diagnostique
grace a l'immunohistochimie et le microscope électronique ; pronostique permettant la
révélation du comportement biologique de la tumeur selon son degré d’atypie cellulaire et la

rapidité de sa croissance.

Par conséquent, la prise en charge du neurocytome central fait appel a de différentes

disciplines.
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RESUME

Le neurocytome central est une tumeur neuroépithéliale rare, de sieége intra ventriculaire,
affectant principalement le sujet jeune, avec un pronostic favorable.

Notre travail a porté sur une étude rétrospective chez 7 patients pris en charge dans le
service de Neurochirurgie du CHU Mohammed VI de Marrakech, entre 2001 et 2011.

L’age moyen de nos patients est de 22 ans, avec un sex-ratio de 1,33.

Le syndrome d’hypertension intracranienne est le signe révélateur prépondérant.

Les images radiologiques montrent constamment une tumeur intraventriculaire avec
parfois une hydrocéphalie.

Le traitement est chirurgical chez tous nos patients : 4 exéréses macroscopiquement
complete,2 patients ont subi une exérese incompléte(saignement ,cedéme) , et le dernier une
biopsie simple.

Les cellules tumorales sont rondes ou ovoide avec un aspect oligodendrogliome-like.

En immunohistochimie, les cellules tumorales sont marquées par la Synaptophysine dans
le seul cas chez qui cet examen a été réalisé.

Trois patients ont une bonne évolution avec recul de 2 ans. Les autres ont été perdus de
vue.

L’étiopathologie du neurocytome central reste peu connue, le facteur génétique est le
plus incriminé dans sa survenue.

Son évolution est en général favorable, les récidives se voient souvent apres une exérése
incomplete de la tumeur. Son extension est due a un comportement malin suspecté par I'étude
de son index prolifératif.

Le role de I'anatomopathologie dans le neurocytome central est double : diagnostique et

pronostique.
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ABSTRACT

The central neurocytoma is a rare neuroepithelial tumour, with intraventricular site,
affecting mainly the young patients, with a favorable prognosis.

Our work concerned a retrospective study at 7 patients taked in hand in Neurosurgery
department of Mohamed VI university hospital in Marrakech, between 2001 and 2011.

The average age of our patients is 22 years, with a sex ratio at 1,33.

Increased hypertension syndrome is the dominating revealing sign.

The radiological images show constantly an intraventricular tumour associeted with
hydrocephalus.

The treatment is surgical in all ‘patients: four macroscopically complete resection, 2
patients underwent incomplete resection (bleeding, edema), and a patient had a simple biopsy.

The tumoral cells are round or egg-shaped with an oligodendroglioma-like appearence.

By immunohistochemistry, the tumoral cells are marked by Synaptophysine in the only
case in which this examination was concluded.

Three patients with a good evolution up of 2 years. The others were lost to follow.

The etiopathology of the central neurocytoma remains little known, the genetic factor is
the most incriminated in its occurrence.

Its evolution is generally favourable, recurrences are often seen after an incomplete
tumour excision. Its extension is due to a malignant behavior suspected by the study of its
proliferative index.

The fonction of the pathology in the central neurocytoma is double: diagnosis and

prognosis.
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