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ABSTRACT

What we should know about cerebellopontine angle
non-vestibular schwannoma?

A patient with pontocerebellar pathology has com-
plaints in the ENT field, like hearing loss, tinnitus,
vertigo or facial pain The vestibular and non-vestib-
ular schwannoma are the most frequent pathologies
of this anatomical region, and because of their “mild“
clinical manifestations, the diagnosis can be delayed
during a regular follow-up. Improvement of differen-
tial diagnosis between vestibular schwannoma and
non-vestibular schwannoma requires a detailed anam-
nesis as well as radiological and electrophysiological
exams. Nevertheless, the non-vestibular tumors are
often misdiagnosed as vestibular tumors. The surgeon
must have all the knowledge and skills in order to pro-
vide, case by case, the right diagnosis and the best care
for his patient. The aim of this publication is to over-
view the most recent data related to pontocerebellar
non-vestibular schwannoma.
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REsumE

Le patient avec une pathologie au niveau de I'angle pon-
to-cérébelleux présente des signes et symptdmes ORL,
comme la diminution de 'audition, des acouphénes,
du vertige ou des douleurs faciales. Les schwannomes
vestibulaires et non-vestibulaires sont les patholo-
gies les plus fréquentes dans cette zone anatomique,
et leur mise en évidence est parfois retardée lors des
consultations ambulatoires, vu les plaintes « légeres »
du patient. Le diagnostic différentiel entre les schwan-
nomes vestibulaires et non-vestibulaires nécessite une
anamnese fine et des examens complémentaires ciblés,
radiologiques et électrophysiologiques. Malgré tout,
les tumeurs non-vestibulaires peuvent étre facilement
confondues avec les tumeurs vestibulaires.Le chirur-
gien doit avoir toutes les connaissances et les moyens
techniques afin d’établir, cas par cas, le diagnostic et
ensuite le meilleur traitement adapté. Le but de cette
publication est de présenter une synthése des données
les plus récentes concernant les schwannomes non-ves-
tibulaires au niveau de I'angle ponto-cérébelleux.

<1 Address for correspondence: Mihaela HOROI

Department of Otorhinolaryngology and Head and Neck Surgery, University
Hospital Saint Pierre, Rue Haute 322, 1000 Brussels, Belgium
Email: mihaela_horoi@stpierre-bru.be; Phone +32 535 42 67



Ce que nous devons savoir sur les schwannomes non-vestibulaires de I'angle ponto-cérébelleux? — HOROI et al

Keywords: pontocerebellar angle, vestibular schwan-
noma, non-vestibular schwannoma.

INTRODUCTION

Langle ponto-cérébelleux (APC) est un espace
anatomique triangulaire sous-tentoriel au niveau
de la fissure ponto-cérébelleuse, délimité par I'apex
pétreux, la surface cérébelleuse et le mésencéphale.
Il contient des structures nerveuses (nerf V, VI,
VII-VIID), vasculaires (branches du tronc basilaire
et le systéme du drainage veineux pétreux), du LCR
et de 'arachnoide. Le foramen jugulaire est locali-
sé dans la partie latérale-inferieure de la fissure et
il contient les nerfs mixtes (IX-XI) ; en fonction des
classifications, il est inclus ou pas dans le APC. Le
conduit auditif interne (CAI) est une structure os-
seuse au niveau de l'apex pétreux, qui contient les
nerfs VII et VIII et qui est tapissée par la dure-mére
du pore (ouverture dans le APC) au fundus (la partie
proche du vestibule).

LAPC est le siege des pathologies tumorales
bénignes (le plus souvent) comme les schwannomes
(dégénérescences dans les fibres de Schwann, qui
produisent de la myéline). Le schwannome du nerf
vestibulaire est la pathologie la plus fréquente, suivi
par le schwannome du nerf trijumeau et le schwan-
nome du nerf facial. Les signes et symptomes liées
a ces pathologies se retrouvent dans la sphére ORL
(hypoacousie, vertige, acouphénes, douleurs faciales)
d’ou I'importance de connaitre leurs caractéristiques.

Leur diagnostic différentiel préopératoire est
difficile, surtout pour le schwannome facial, la dé-
couverte étant parfois une surprise peropératoire, a
laquelle les chirurgiens doivent faire face.

PaTHOLOGIE

Le schwannome du nerf trijumeau

Son incidence est de 0,07%'"* a 1,5%°?, selon
les rapports. Il est considéré comme étant le schwan-
nome le plus répandu, aprés le schwannome vesti-
bulaire, dans une proportion de 1%-8% parmi les
schwannomes intracraniens’. I'age de découverte est
situé entre 30 et 50" ans, mais la tumeur peut ap-
paraitre tout au long de la vie!*'¢,

Cette pathologie est le plus souvent bénigne et se
développe sur le trajet nerveux, a partir du REZ (root
exit zone - la « racine sortante ») jusqu’aux terminai-
sons extra-criniennes. La localisation peut donc étre
intradurale, inter-durale et extradurale.

La transformation maligne est un phénoméne
rare!’, seulement 22 cas étaient décrits dans la littéra-

ture de spécialité!S*2,
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Mots-clés: angle ponto-cérébelleux, schwannome ves-
tibulaire, schwannome non-vestibulaire.

Manifestation clinique

La symptomatologie clinique est dépendante
de la localisation tumorale et de ses dimensions ;
cette pathologie peut étre complétement asymptoma-
tique avec une découverte fortuite a la radiologie. La
conclusion de I'étude réalisée par Wanibuchi M et
al est que I’hypoesthésie faciale est le symptome le
plus fréquent, suivi par la douleur faciale, 'ataxie,
le vertige, la dysesthésie faciale ou la diplopie (a la
suite d’une paralysie d’abducens ou d’oculomoteur)’.
La paralysie faciale et le tinnitus peuvent apparaitre
avec une fréquence plus réduite.

Diagnostic préopératoire

Le diagnostic est orienté par la clinique et ren-
forcé par les examens radiologiques. LIRM montre
la localisation, les dimensions et les relations avec les
structures neurales et vasculaires voisines. Les images
sont typiques pour les schwannomes - iso-intenses
en T1 et hypo-intenses en T2, prenant le contraste
(injection Gadolinium) souvent de maniére hyperin-
tense (Fig. 1). Le CT-scan est parfois réalisé comme
premier examen (vu la disponibilité réduite de 'TRM
en urgence), et il peut mettre en évidence des érosions
osseuses associées au niveau de I'apex pétreux. Mais
le CT ne remplace pas I'IRM, qui est un examen
obligatoire dans le bilan du patient. Langiographie
préopératoire (angio-IRM ou angio-CT) n’est pas
considérée trés utile, car ces tumeurs ont une vascu-
larisation modérée'®.

Fig. 1. Schwannome du nerf trijumeau gauche, T2.
Fleéche gauche, processus tumoral au niveau du APC, sur
le REZ, type B, selon la classification de Jefferson.
Fleche droite — nerf trijumeau droit normal.
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Tableau 1. Classifications radiologiques utilisées actuellement pour le schwannome du nerf trijumeau.

Auteurs Classification
Type A:  tumeur située au niveau du ganglion de Gasser
Jefferson'* Type B: tumeur au niveau du REZ dans la fosse posté-
rieure (donc dans ’APC)
Type C:  Tumeur dans la fosse postérieure et moyenne
Type P: tumeur dans la fosse postérieure, dans ’espace
sous-dural
Type M:  Tumeur dans la fosse moyenne, dans ’espace
inter-dural
Type E:  Tumeur extra-crinienne, dans I'espace épi - du-
ral avec les sous types
El: tumeur au niveau de l'orbite
Yoshida et Kawase® E2: tumeur au niveau (.ie la fosse infra-temporale
et/ou pterygopalatine
Type MP:  Tumeur en sablier, dans la fosse moyenne et
postérieure
Type ME: tumeur en sablier dans la fosse moyenne et

I’espace extra-crianien
Type MPE: Tumeur dans la fosse postérieure, moyenne et
dans I'espace extra-cranien

Wanibutchi et Fukushima’®

Type A:  tumeur périphérique

a: située sur le V1

b: située sur le V2

c: située sur le V3

tumer au niveau du ganglion de Gasser avec
envahissement du sinus caverneux

tumeur sur le REZ, au niveau de la fosse pos-
terieure

tumeur en sablier avec envahissement:

a: sinus caverneux et REZ

b: sinus caverneux et periferie

Type B:
Type C:

Type D:

Classifications

La classification radiologique du schwannome du
nerf trijumeau est faite en fonction de sa localisation.
Plusieurs classifications ont été élaborées (Tableau 1),
la classification initiale proposée par Jefferson'* étant
la plus répandue. 3 types sont proposés (A, B, C), la
tumeur localisée sur REZ étant un type B.

Day et Fukushima'® ont rajouté un quatriéme
type, le type D pour les tumeurs extra-criniennes.
Ensuite Yoshida et Kawase® ont divisé les tumeurs
en type P (localisation fosse postérieure), M (fosse
moyenne), E (extra-crinienne, avec les sous types E1
et E2), et les types mixtes: MP, ME, MPE.

Une derniére classification a été publiée par
Wanibuchi et Fukushima®, qui reprend la distribu-
tion A-D avec des sous-divisions.

Management

Peu de données existent en littérature sur le
management des schwannomes du trijumeau au ni-
veau du REZ avec développement conséquent dans
I’APC, étant donné leur incidence réduite. Leur prise
en charge serait similaire a celles de schwannomes
vestibulaires, selon Nirajan et al'®. Un traitement

conservateur de type « wait and scan », la chirurgie et
la radiothérapie comme premier traitement ou com-
plémentaire au traitement chirurgical sont les trois
modalités proposées. Léquipe rappelle les 3 prérequis
pour la prise en charge :

1. Amélioration des symptdmes neurologiques.

2. Préservation des fonctions nerveuses.

3. Controle de 'effet de masse tumorale.

La découverte fortuite d'une tumeur de petite
taille, chez un patient sans symptomatologie clinique
ou qui a une symptomatologie sans impact sur sa
qualité de vie, nécessite un traitement conservateur,
type observation clinique ou chirurgicale. Il faut tenir
compte également du niveau socio-économique du pa-
tient, qui peut représenter un obstacle dans le suivi
clinique. Une tumeur de taille moyenne ou grande,
qui présente des symptomes neurologiques (vertige,
ataxie, douleurs), nécessite un traitement plus agres-
sif, le plus souvent chirurgical, vu la possibilité¢ d’un
développement tumoral rapide. La décision est propre
a chaque cas, et elle sera prise entre le patient et le
chirurgien, en gardant ’équilibre entre la qualité de
vie du patient et la diminution des risques potentiels.

September 2019 / 563
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Fig. 2. Synthese des abords chirurgicaux de ’APC.
A: Trans fosse moyenne, type Kawase
B: Trans mastoidien, trans-pétreux
C: Retro-sigmoidien

La nécessité de biopsie pour un diagnostic de
certitude est controversée ; Niranjan'® I'indique seu-
lement quand I'aspect radiologique n’est pas suggestif
pour un schwannome ou quand la tumeur a un dé-
veloppement trés rapide, et un processus malin serait
suspecté. Mais, vu I'exposition chirurgicale ainsi que
la disponibilité des examens anatomopathologiques
extemporanés peropératoires, nous considérons que
la biopsie n'est pas appropriée ; d’autant plus, qu’elle
comporte le risque d’une dissémination tumorale si
le processus est malin.

La prise en charge chirurgicale des schwannomes
du nerf trijumeau est similaire aux schwannomes ves-
tibulaires. Anatomiquement, la REZ du V est située
en haut par rapport au nerf VII-VIIL, et dans la par-
tie latérale du pont. Labord retro-sigmoidien latéral
sous-occipital pour les tumeurs de type B est le plus
fréquent’, méme si un abord type Kawase ou pré- sig-
moidien trans-pétreux trans-tentoriel est possible.
Labord de Kavase, par la fosse moyenne, nécessite la
rétraction du lobe temporal, ce qui représente un dé-
savantage ; l'abord retro-sigmoidien nécessite juste la
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rétraction cérébelleuse, qui a moins de conséquences
pour le patient (Fig. 2).

Lutilisation de substances osmotiques en pero-
pératoire (type Mannitol®) est acceptée a 'unanimi-
té. Le drainage lombaire reste un sujet controversé'®,
En cas de tumeur de type C avec continuité dans la
fosse moyenne, I'apex pétreux peut étre abordé par
voie retro-sigmoidienne et fraisé en créant une jonc
tion avec I'abord Kawase. Ce type d’abord combiné
a été nommé par Sami et al « retro-sigmoide intradu-
ral supra-méatal » (RISA)!. Il a été également décrit
par Cheung et al?® en 1995 et Seoane et Rhoton en
1999%. En 2014 Samii M et al introduit le controle
endoscopique peropératoire pour augmenter le
controdle visuel; cette procédure chirurgicale micros-
copique endoscopique assistée est appelée EA-RISA®.

Wanibuchi et al?, décrivent dans leur étude
extensive sur 105 cas l'existence de fibroses entre
la tumeur et les structures vasculaires et nerveuses
voisines ; ces types de tumeurs sont appelées VAFE
(Vascular Adherent Fibrous Engulfing - tumeur ad-
hérentes, fibrosées). Dans leur travail, parmi les 86
tumeurs qui ont eu une résection totale ou quasi-to-
tale, 9 ont été type VAFE et dans les 19 tumeurs avec
résection partielle, 5 ont été VAFE.

Fukaya R et al?® rapportent ses résultats excep-
tionnels: 42 patients ont eu une résection compléte
sur 45. Devant ces résultats, son observation est treés
justifiée: « la chirurgie est la solution pour les patients
jeunes, pas la radiothérapie ni la radiochirurgie ».

Des résultats positifs par résection chirurgi-
cale sont aussi rapportés par Al-Mefty et al?’, Day
JD et Fukushima®, Goel et al?®*?°; Konovalov et al*°,
McCormick et al*, Pamir MN et al*!, Pollack et al',
Ramina R et al’?, Sharma BS et al®, Yasui et al?,
Yoshida et al®, Zhou et al**®,

La morbidité postopératoire est variable, en fonc-
tion des études : Neves et al relatent une résection
compléte dans 71% des cas avec une morbidité de
57%. Lhypoesthésie trigéminée, plus importante
qu’avant 'intervention, est souvent rapportée dans
la période postopératoire. Pourtant, Goel et al*® an-
noncent une amélioration dans 40% des cas et une
détérioration dans 27%. Ainsi, Wanibutchi et al’
ainsi que Pamir et al’!, rapportent une diminution
de I’hypoesthésie en post-opératoire. Dans ’étude de
Chen’, I'hypoesthésie postopératoire est identique
avec celle qui existait avant la chirurgie dans 72% des
cas, et elle est améliorée dans 28%. Selon ces études,
si la tumeur n'envahit pas toutes les fibres nerveuses,
ces fibres peuvent étre préservées, et donc la fonction
trigéminale sera améliorée par la décompression tu-
morale.

Samii et al' notent une diminution des douleurs
faciales post opératoires dans tous les 20 cas inclus
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Tableau 2. Syntheése des données concernant la radiochirurgie stéréotaxique type GK pour le schwannome
du nerf trijumeau.

Volume tumoral

Dose radiologique

Auteurs No patients irradié cm? moyenne (eGnyg))ériphérie Controle tumoral
Snyder et al®® 22 3,3 13,6 77,3% a 27 mois
93,8% a 3 ans
Ryu et al* 32 3,55 13 86,2% a 5 ans
80,8% a 10 ans
Sun S*° 69 4,6 13,1 93,1% a 42 mois
Sun J# 52 1,2 - 86,5% a 61 mois
Nettel et al* 23 45 15 91% a 40 mois
Hasegawa et al® 53 6 14 84% a 98 mois

Tableau 3. Synthese des données concernant la radiothérapie stéréotaxique fractionnée pour le schwannome
du nerf trijumeau.

Auteurs Nr patients Volume tl;' Gy/fraction Dose moy- Controle tumoral
moral cm enne -Gy
Zabel et al** 13 19,8 1,8 57,6 100 a 33 mois
Showalter et al® 39 - 1,82 50,4 95% a 2 ans
Hamm et al* 19 4,1 1,7-2 54-59 95% a 35 mois
Nishioka*? 17 8,2 22,1 40-54 94% a 54 mois

dans son étude, mais avec apparition de complica-
tions type ataxie cérébelleuse dans 3 cas.

Un nombre significatif de complications est re-
trouvé dans I’étude de Fukaya et al?® : 39 parmi les
57 patients qui ont eu des neuropathies, des fuites de
LCR ou une contusion cérébrale.

Mais il est unanimement accepté que la résec-
tion tumorale offre le meilleur controle tumoral a
distance avec plus de conséquences neurologiques.

Lalternative chirurgicale, pour les tumeurs de
taille petite ou modérée, avec peu de symptomes, est
la « radiochirurgie » stéréotaxique de type Gamma
Knife (radiosurgery) SRS ou la radiothérapie frac-
tionnée stéréotaxique STR de type Cyber Knife ; ces
deux techniques ont I'avantage de pouvoir améliorer
les déficits neurologiques existants, une morbidité in-
férieure par rapport a la chirurgie, mais elles n'offrent
pas le controle tumoral 4 distance. Egalement, la ra-
diothérapie peut étre utilisée comme complément
thérapeutique, si la chirurgie a été incompleéte au s'il
existe une récidive tumorale.

Le gamma Knife (GK) est la modalité radiothé-
rapeutique stéréotaxique la plus fréquente, et dans la
littérature il existe une extension de ses applications
pour les tumeurs de grande taille. Les résultats sont
variables, en relation avec la période de suivi postthé-
rapeutique. Egalement, dans la plupart des publica-
tions les classifications radiologiques manquent.

Dans le Tableau 2 nous présentons une synthése
des études concernant la radiothérapie. Notons que

les volumes tumoraux varient de 3,3 a4 7,2 cm? et que
les doses moyennes en périphérie varient de 13 a 15
Gy. Le contrdle tumoral signifie une tumeur stable
ou avec des dimensions réduites et il varie de 93,8 %
4 77,3% pour une durée variable entre 2,5 ans et 10
ans. D’autres complications sont rapportées comme
I’hydrocéphalie et la neuropathie trigéminée radio-in-
duite dans 6,25% a 10 % des cas.

La radiothérapie fractionnée stéréotaxique
FSTR est peu rapportée dans la littérature comme
alternative de traitement pour les schwannomes du
nerf trijumeau, en comparaison avec le GK. Ces ré-
sultats sont systématisés dans le Tableau 3. Nous pou-
vons observer une variation trés large dans le volume
tumoral irradié: de 19,8 cm 3 a 4,1 cm 3.

La conclusion de ces études est que, dans la
pratique, les indications alternatives a la chirurgie,
de type SRS et STS sont variables, avec des volumes
tumoraux parfois importants. Le suivi des patients
traités par SRS et STS est court (de 2 4 maximum 10
ans) pour connaitre avec exactitude les résultats sur
le controle tumoral a distance.

Le schwannome du facial

Le schwannome du facial situé au niveau du
conduit auditif interne et/ ou REZ (donc avec un
développement dans le APC), est rare, avec une in-
cidence qui n'est pas connue avec exactitude, selon
Quesnel et Santos*.

September 2019 / 565
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Tableau 4. Classification radiologique proposée par Hasegawa et al*>**

Type Description
Tope 1 Tumeur localisée au niveau du ganglion géniculg,
yP avec ou sans extension dans le segment labyrinthique
Tumeur qui envahit le ganglion géniculé
Type 2 .
avec une forme en sablier
Tope 3 Tumeur qui atteint les segments
yP tympaniques et/ou mastoidiens
Tumeur au niveau du IAC
Type 4

avec ou sans extension au niveau du APC

Manifestation clinique

Les patients présentent des signes et des symp-
tomes suggérant une tumeur au niveau d’APC,
comme hypoacousie neurosensorielle, acouphénes et
une paralysie faciale. Le vertige est également possible.

La paralysie faciale supérieure au grade II
(conforme a House-Brackmann) est le symptome le
plus fréquent dans la plupart des études cliniques,
étant rapportée dans 50% des cas®-52. Carlson et
al décrivent des contractures périorbitaires ou pé-
ri-orales persistantes et évolutives dans 26% de ces
80 cas®®. McRackan et al* décrit une paralysie faciale
transitoire chez 9% de ses patients.

Il faut noter que dans 50% des cas la paralysie fa-
ciale est absente et le patient ne présente pas d’autres
signes ou symptomes. Lexamen électromyographique
chez ces patients peut mettre en évidence des zones
de faiblesse musculaire avec des syncinésies, mais un
examen normal est également possible.

L hypoacousie avec ou sans acouphénes est le deu-
xieme symptome. Carlson et al’® relatent que 78,6%
de ses patients avec un schwannome du facial avaient
une hypoacousie. Quand la tumeur se développe dans
le CAI et qu’elle envahit la cochlée, la perte auditive
est quasi constante et elle varie d’une perte modérée a
une cophose. De plus, Roosli et al”® notent que méme
si le schwannome a des dimensions réduites et qu’il
n’envahit pas le CAI ou la cochlée, 'hypoacousie est
possible et elle est expliquée, comme pour le schwan-
nome vestibulaire, par la sécrétion et I’action d’'une
protéine, qui endommage les cellules ciliées au niveau
de la membrane basale.

Les symptomes vestibulaires sont possibles, ce
qui s'explique par la compression tumorale ou par les
effets cytotoxiques ; mais, étonnamment, ils ne sont
pas mentionnés dans les rapports cliniques actuels.

Diagnostic peropératoire

Le diagnostic est orienté par 'examen clinique
et il est renforcé par 'examen radiologique. Comme
pour toute autre formation tumorale au niveau de
CAI I'IRM reste 'examen radiologique diagnostique
essentiel, le schwannome du facial ayant les mémes

566 / vol.54,no.3

caractéristiques que les autres schwannomes. Des sé-
quences spéciales T2 CISS (constructive interference
in stady state) peuvent étre utiles dans le diagnostic.
Hasegawa et al*>** proposent une classification radio-
logique pour les schwnnomes faciaux ; les tumeurs
sont divisées en 4 types (de 1 a 4), par rapport a leur
localisation (Tableau 4). Les tumeurs au niveau du
CALI avec ou sans extension au niveau du APC sont
classifiées comme type 4.

Le diagnostic de 'origine faciale est facile, a l'ex-
ception du type 4: la confusion avec un schwannome
vestibulaire est fréquente. Dans ces cas, le diagnostic
peropératoire peut étre orienté seulement par ['exa-
men clinique. Si I'examen clinique n’est pas évoca-
teur, malheureusement le diagnostic sera une surprise
intra-opératoire, relevée par les changements au ni-
veau des potentiels électromyographiques. Lorigine
faciale possible d’un schwannome considéré vestibu-
laire doit étre prise en considération et évoquée par
les chirurgiens, pour avoir le consentement éclairé
des patients.

Le CT scan peut mettre en évidence une érosion
au niveau CAL Il reste un examen complémentaire

al'IRM.

Management

Comme pour tous les schwannomes 3 attitudes
sont valides: I'observation clinique et radiologique, la
chirurgie et la Radiothérapie/Radiochirurgie®.

Lobservation de type « wait and scan » est 'atti-
tude d’or standardisée devant un patient peu symp-
tomatique. Contrairement aux schwannomes vestibu-
laires, pour lesquels existe une compensation centrale
avec la récupération au niveau de I’équilibre, post- ré-
section tumorale, ce phénomeéne n’est pas présent si
on sectionne le nerf facial.

Pour un patient qui présente déja une paralysie
faciale, la décision doit étre prise cas par cas. Pour
une paralysie inférieure au grade IV (HB), associée
a une tumeur de taille petite ou moyenne, le suivi
clinique peut représenter une bonne option.

Le rythme de croissance des schwannomes
vestibulaires ne dépasse pas le rythme général de



Archives of the Balkan Medical Union

croissance des autres schwannomes: 1-2 mm/ an.
Si la croissance est supérieure a ce taux, le change-
ment vers un traitement chirurgical peut étre justifié.
Carlson et al’® notent que les patients avec des tu-
meurs supérieures 2 1 cm lors du diagnostic ont un
rythme de croissance plus rapide que celles qui sont
inférieures & 1 cm. Yang W et al®® notent que par-
mi ses 9 patients qui ont eu une croissance tumorale
dans la période d’observation (sur 21 patients suivis),
8 patients ont eu une paralysie faciale qui est devenue
plus importante qu'un grade IV.

La relation entre le risque de diminuer I'audition
et le suivi clinique n’est pas trés claire. Sans doute il
est réel. Wilkinson et al relatent une perte de seule-
ment 6dB en moyenne parmi ces patients suivis entre
1979 et 200977

La chirurgie est la solution proposée chez les pa-
tients qui ont des paralysies faciales supérieures au
grade IV. Pour des tumeurs situées dans le CAI, avec
ou sans extension au niveau de APC, les techniques
actuelles sont trans-abyrinthiques ou trans-otiques.
Quand la préservation auditive est souhaitée, 'abord
sous-occipital retro-sigmoidien est le meilleur choix.
Léquipe chirurgicale doit étre entrainée dans les tech-
niques reconstructives, en cas de sectionnement com-
plet du nerf facial, soit dans le méme temps opératoire
(aux meilleurs résultats)’® soit dans un temps secon-
daire. Le grand auriculaire, la branche massétérique ou
le nerf sural sont parmi les options les plus fréquentes.

Si l'origine faciale tumorale est une découverte
intra-opératoire et le patient a une paralysie inferieure
au grade IV (HB), la résection limitée peut étre envi-
sagée, avec la préservation des fibres faciales non tu-
morales (si elles existent). Le Professeur Sanna et son
équipe rapportent 13 cas avec des schwannomes du
facial complexes - comme des tumeurs avec extension
dans le APC, avec un rythme de croissance rapide et
bonne fonction faciale préopératoire, ou avec com-
pression du lobe temporal ; ils ont opté pour une ré-
section compléte (et donc section du nerf facial) avec
greffe (interposition et suture) chez ceux qui avaient
une fonction faciale diminuée (en pré-opératoire) et
résection partielle chez ceux qui avaient une fonction
faciale bonne®.

La résection partielle avec la préservation des
fibres « normales » est discutée dans plusieurs articles.
Perez et al®® rapportent une résection tumorale com-
pléte et il garde les fibres tumorales chez 7 de ses 11
patients. Dans la période postopératoire, 6 patients
ont eu une fonction faciale non changée, 4 'ont amé-
liorée et seulement un seul patient a eu une dégrada-
tion neurologique faciale.

Lu R et al®! exposent la méme idée et appellent
cette chirurgie « stripping » (I'enlévement des fibres
tumorales avec la préservation des fibres normales).

Il annonce que la résection tumorale a été compleéte
(en faisant du « stripping ») et les résultats ont été
favorables chez 12 de ses 17 cas.

Mowry S et al® publient 16 cas de patients chez
qui le diagnostic préopératoire était un schwannome
vestibulaire et le diagnostic de schwannome facial a
été établi en peropératoire. 11 cas ont bénéficié d’'un
debulking tumoral (sans doute [’équivalent du « strip-
ping ») avec une résection tumorale de 67%-99%, 2
patients ont eu seulement une décompression, un pa-
tient a eu une résection totale avec greffe. Les auteurs
présentent 2 cas trés intéressants de shwannomes au
niveau du nerf intermedius, qui ont eu une résection
totale avec la préservation des branches motrices.

Lee JD et al® rapportent les résultats pour 6 pa-
tients avec un schwannome facial et une bonne fonc
tion préopératoire (inférieure ou égale a IV HB) : 4
cas ont eu une chirurgie de type « stripping » avec «
gross total removal » ; 2 cas ont eu seulement une
décompression tumorale (en enlevant ’os autour du
nerf facial tumoral). La fonction du facial a été pré-
servée dans tous les cas.

Pourtant, devant ces preuves cliniques pour le «
stripping », « debulking » et la « préservation des fibres
normales » s'opposent les études immuno-histo-pa-
thologiques effectuées par 1’équipe saoudienne qui
montre une dissémination tumorale dans toutes les
fibres nerveuses®. Donc, devant cette étude, la ques-
tion sur le contrdle tumoral a long terme chez les
patients qui ont eu une chirurgie avec ’épargne des
fibres « non envahies » reste pertinente.

Vu la rareté de ces cas, il est difficile d’établir
une conduite thérapeutique « standard ». L'équipe
chirurgicale doit étre consciente et entrainée devant
toutes les options, pour pouvoir prendre des déci-
sions et agir en conséquence.

Comme pour les autres schwannomes de ’APC,
l'alternative radiothérapique/radio-chirurgicale est at-
tirante a I’époque des techniques « minimal-invasives
». Les avantages (I'arrét du développement tumoral et
la préservation du facial) sont mises en balance avec
les désavantages, surtout a long-terme: le risque de
détérioration auditive, risque de reprise du développe-
ment tumoral, risque d’aggravation pour la paralysie
faciale, et méme le risque de transformation maligne.
Malgré tout, il y a beaucoup d’équipes chirurgicales
qui optent pour la radiothérapie.

Les articles publiés sur I'irradiation des schwan-
nomes du nerf facial démontrent un contrdle tumoral
bon 4 2 ou a 5 ans (Tableau 5), avec un maximum de
36% de dégradation neurologique faciale.

Le risque de transformation maligne post radio-
thérapie serait identique a celui pour le schwannome
vestibulaire®™ !, La transformation rhabdomyoblas-

tique possible, s'appelle un « triton malin »™>7,
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Tableau 5. Synthése des données concernant la radiothérapie stéréotaxique fractionnée
pour le schwannome du nerf facial.

Volume tumoral moyen

Dose radiologique moy-

Auteurs No. Patients irradié cm? enne en périphérie (Gy) Controle tumoral
Hasegawa®? 42 2,5 12 100% a 2 ans
Moon et al® 14 37 13,2 100% a 2 ans
Sheehan JP et al® 42 1,8 12,5 90% a 5 ans
CoONCLUSIONS 10. Pollack IF, Sekhar LN, Jannetta PJ, Janecka IP. Neurilemomas

Les schwannomes non-vestibulaires représentent
la deuxiéme cause des symptomes au niveau de 'TAPC
apres les schwannomes vestibulaires. Leurs mani-
festations sont 1’hypoacousie neurosensorielle, les
acoupheénes, les douleurs ou la paralysie faciale et le
vertige. La prise en charge est souvent chirurgicale
(par voie retro-sigmoidienne). Une alternative radio-
thérapique ou radio-chirurgicale est actuellement
disponible, mais les données sont incomplétes sur
le controle effectif a distance pour ce type de traite-
ment. La décision finale sera discutée et adaptée en
fonction de chaque patient.

Compliance with Ethics Requirements:
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