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SERMENT

«/ \u moment d'étre admis a exercer la médecine, je promets et je

jure d'étre fidéle aux lois de I'nonneur et de la probité. Mon premier souci
sera de rétablir, de préserver ou de promouvoir la santé dans tous ses
éléments, physiques et mentaux, individuels et sociaux. Je respecterai
toutes les personnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune
discrimination selon leur e at ou leurs convictions. J'interviendrai pour les
protéger si elles sont affaiblies, vulnérables ou menacées dans leur
intégrité ou leur dignité. Méme sous la contrainte, je ne ferai pas usage
de mes connaissances contre les lois de I'humanité. J'informerai les
patients des décisions envisagées, de leurs raisons et de leurs
conséquences. Je ne tromperai jamais leur confiance et n'exploiterai pas
le pouvoir hérité des circonstances pour forcer les consciences. Je
donnerai mes soins a l'indigent et a quiconque me les demandera. Je ne
me laisserai pas influencer par la soif du gain ou la recherche de la
gloire.

Admis dans l'intimité des personnes, je tairai les secrets qui me sont
confiés. Regu a l'intérieur des maisons, je respecterai les secrets des
foyers et ma conduite ne servira pas a corrompre les meeurs. Je ferai
tout pour soulager les souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement
les agonies. Je ne provoquerai jamais la mort délibérément.

Je préserverai l'indépendance nécessaire a l'accomplissement de ma
mission. Je n'entreprendrai rien qui dépasse mes compétences. Je les
entretiendrai et les perfectionnerai pour assurer au mieux les services
qui me seront demandés.

J'apporterai mon aide a mes confréres ainsi qu'a leurs familles dans
I'adversite.

Que les hommes et mes confreres m'accordent leur estime si je suis
fidele a mes promesses; que je sois déshonoré et méprisé si j'y
manque ».
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A notre Maitre et Président de thése,
Monsieur le Professeur Gilles Dautel,
Professeur de chirurgie de chirurgie plastique reconstructrice et esthétique.
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1 Introduction générale
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Ce travail sera décomposé en six parties indépendantes, permettant d’envisager
la majorité des questions ayant trait a la prise en charge des schwannomes des nerfs
périphériques des membres. L’épidémiologie des schwannomes, et I’éventualité d’'une
transformation maligne seront abordées, ainsi que l'existence de formes cliniques
particulieres caractérisées par la présence de schwannomes multiples. La fiabilité de
I'IRM, mais également des microbiopsies sera déterminée pour établir le diagnostic de
schwannomes des nerfs périphériques des membres. Enfin, les facteurs pronostiques de

déficits postopératoires apres chirurgie d’exérése des schwannomes seront étudiés.

Apres le développement de ces six chapitres, un dernier chapitre sera consacré a
proposer un arbre de réflexion diagnostique et thérapeutique de prise en charge des
schwannomes des nerfs périphériques des membres. Cette ultime partie sera étayée
selon les principes de '« Evidence-Based Medicine », en tenant compte de nos résultats

et de ceux de la littérature actuelle.

Pour des raisons de clarté, et afin d’éviter les redondances dans les parties
matériels et méthodes de ces six chapitres. La population générale dont les diverses
sous-populations sont extraites lors des prochains chapitres sera exposée ici, ainsi que

les principes communs des différentes études.

Il s’agit de six études rétrospectives, monocentriques, réalisées sur la période du
1er janvier 2000, au 31 mai 2014, avec un recul minimum de un an. L’ensemble des
patients pris en charge au CHU de Nancy pour une suspicion de tumeur des nerfs

périphériques des membres a été recensé.
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Deux cent vingt et une tumeurs des nerfs périphériques des membres étaient
suspectées, chez deux cent deux patients. Cette identification était réalisée a 'aide des
dossiers informatisés. Cette recherche s’est effectuée par mots clefs dans les dossiers
numérisés des services de chirurgies (chirurgie ostéo-articulaire adulte et infantile,
chirurgie maxillo-faciale, neurochirurgie), de radiologie et d’anatomopathologie. Le
service de radiologie possédait une liste exhaustive des patients présentant une tumeur
et pris en charge dans ce service. Cependant, tous les patients n’ont pas été suivis
conjointement dans les trois services. Un équilibre parfait était constaté dans
'observation du sex-ratio de cette population (sex-ratio = 1), avec une moyenne d’age de

48,2 années (16,4-87,2).
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2 Prérequis
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2-1 Généralités

Les premieres descriptions des schwannomes datent du XVIe siecle. Chedelsen
décrit en 1741, une tumeur nerveuse périphérique, et Woods en la disséquant pu la
séparer des fascicules. L’énucléation fut défendue par Krause et Nélaton ce qui marqua
un virage dans la prise en charge chirurgicale des tumeurs des nerfs périphériques qui

étaient traitées jusqu’en 1855 par une amputation du membre (1).

Les schwannomes sont des tumeurs nerveuses bénignes développées a partir des
cellules de Schwann (2). Ces cellules de Schwann constituent la gaine de myéline
entourant les axones des nerfs périphériques (Iconographie 1) (3). Cette gaine de
myéline formée par les cellules de Schwann permet une vitesse de conduction plus

rapide, saltatoire, dans les axones concernés.

La myélinisation des axones du systeme nerveux central est sous la dépendance
des oligodendrocytes (4). Aucun développement de schwannome ne peut donc étre

observé dans le systéme nerveux central.

Dans un nerf périphérique, tous les fascicules ne peuvent étre a l'origine d’'un
schwannome. Les fibres C non myélinisées (5) qui véhiculent une partie de I'information
thermoalgique sont épargnées par les schwannomes. La totalité des nerfs périphériques

comportant une gaine de myéline peut étre le siege d’'un schwannome. Les nerfs
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craniens peuvent étre affectés, avec I'atteinte classique de la VIIIe paire, mais également

les racines de la moelle, et les branches nerveuses sous-cutanées.

Une grande variété dans la dénomination de cette tumeur existe, et est a 'origine
d’'une confusion. Les termes de schwannogliomes, gliomes périphériques,
neurilemmomes, et neurinomes sont retrouvés dans la littérature, et sont tous des

synonymes de schwannomes (6).

La présentation du tableau clinique chez les patients porteurs d'un schwannome
est trés variée (7). A I'exception des schwannomes des nerfs craniens qui sont a I'origine
de manifestations cliniques particulieres (8). Les autres localisations peuvent étre
asymptomatiques, avec une découverte fortuite lors d’'un examen d’imagerie, ou par le
patient lui-méme ayant remarqué I'apparition d’'une tuméfaction faisant ou non saillie
sous la peau (Iconographie 2). Les symptomes peuvent aller de simples paresthésies lors
de la palpation de la tumeur, a une hypoesthésie sur le territoire concerné, voire a
I'extréme la constitution d’'une anesthésie et d'un déficit moteur. Aucun signe clinique
n’est spécifique des schwannomes, et des tumeurs nerveuses périphériques. Cependant,
'apparition de douleurs neurologiques en lien avec la survenue d’'une tuméfaction est

un signe spécifique des tumeurs nerveuses périphériques (9,10).

Si les schwannomes restent majoritairement des tumeurs isolées (11,12), celles-
ci peuvent étre multiples et s’intégrer dans des phacomatoses (13-15). La
neurofibromatose de type 2 en est I'exemple le mieux connu, et des cas de médecine
interne décrivent les syndromes de Birt-Hogg-Dubé (16), de Muir-Torre (17), ou du

complexe de Carney (1).
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Iconographie 1 : Organisation de la gaine de myéline sur I'axone
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Iconographie 2 : Schwannome du nerf collatéral radial de I'annulaire
faisant saillie sous la peau
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3 Epidémiologie des tumeurs
des nerfs périphériques des membres
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3-1 Introduction

L’apparition d’'une tumeur d'un nerf périphérique est un événement rare, avec
une prévalence estimée a 1% des tumeurs des parties molles (1). De plus, le tableau
clinique présenté par les patients est souvent discret, et peu évocateur (2,3). Ces deux
éléments expliquent parfaitement 'errance diagnostique dont les patients sont victimes
(2-4). Ce retard peut dans certaines situations extrémes étre de plusieurs années.
Hormis le classique tableau de la maladie de Von Recklinghausen, neurofibromatose de
type 1 (NF 1), ou le diagnostic est aisément porté devant la multitude de neurofibromes
criblant le corps du patient. Les autres situations ne permettent parfois d’établir le

diagnostic seulement apres I'exérese chirurgicale (2).

Les schwannomes sont les tumeurs nerveuses les plus fréquentes et cela malgré leurs
relatives raretés (5). Cependant, cette tumeur connait des sous-types histologiques
nettement moins communs (6), avec des formes frontieres entre schwannomes et
neurofibromes parfois retrouvées dans les descriptions chirurgicales (7). Une
particularité du schwannome serait, pour un auteur, de ne croitre exclusivement sur des

fascicules sensitifs (8).

Notre objectif principal était de déterminer la proportion de tumeurs des nerfs
périphériques diagnostiquées dans notre centre sur une période de 14 ans. Nos objectifs
secondaires étaient de décrire la proportion de chaque sous-type anatomopathologique
de schwannomes, 'existence des formes frontiére entre schwannome et neurofibrome,
ainsi que l'existence d'un développement des schwannomes spécifiquement sur les

fascicules sensitifs.
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3-2 Matériel et méthode

Les données issues de ce travail étaient extraites de la population générale

présentée précédemment (1 - Introduction générale).

Les criteres d’inclusions étaient l'identification histologique de la tumeur sur la
piece d’exérese complete. Les criteres d’exclusions étaient l'absence de résultats
histologiques apres exérese de la tumeur, la présence uniquement de résultats

anatomopathologiques issus d’une biopsie.

L’ensemble des comptes rendus d’anatomopathologie des tumeurs des nerfs
périphériques (TNP) ayant été I'objet d’'une exérese chirurgicale a été étudié afin de
préciser le diagnostic histologique. Les comptes rendus opératoires permettaient de
connaitre le nerf atteint, la fonction (sensitive, motrice, ou mixte) du fascicule a l'origine

de la tumeur, ainsi que la description macroscopique de la tumeur.

Cent soixante-dix-sept exéreses ont été réalisées pour une suspicion de TNP, chez
149 patients (Tableau 1). Le diagnostic de TNP a été confirmé dans 163 cas, chez 135
patients. La moyenne d’age était de 48,5 ans, avec un sex-ratio proche de 1. Dix-sept
patients ont opéré au moins deux fois pour une TNP. Dans quatre cas, il s’agissait d'une
récidive d'une MPNST, ou d’une transformation maligne d’'un neurofibrome. Pour les
treize autres patients, la réalisation d'un nouveau geste chirurgical était en lien avec

'apparition d’'une nouvelle TNP
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Cent dix-huit patients de cet effectif possédaient une TNP. Dans quatroze cas,
’étude histologique a permis de conclure qu’il ne s’agissait pas d’'une tumeur nerveuse.
Douze patients ont été opérés de schwannomes multiples, contre trois patients pour des

neurofibromes multiples, en lien avec un NF1.

Les tumeurs nerveuses étaient ensuite classées par type histologique. Les
constatations histologiques étaient secondairement comparées aux descriptions
chirurgicales peropératoires de la tumeur. La fonction du nerf en fonction du niveau

anatomique de la l1ésion était appréciée pour I'ensemble des schwannomes opérés.

Notre critere de jugement principal était le diagnostic anatomopathologique
formel de la tumeur. Nos critéres de jugements secondaires étaient le diagnostic
anatomopathologique précis des schwannomes des nerfs périphériques, le diagnostic

tumoral macroscopique peropératoire, ainsi que la fonction du nerf au niveau 1ésionnel.
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3-3 Résultats

Proportion de tumeurs des nerfs périphériques sur une période 14 ans :

Pour les 177 gestes d’exéreses réalisés pour une suspicion de TNP, le diagnostic
de TNP a été porté dans 163 cas. Sept types de TNP ont été identifiés. Les types
anatomopathologiques rencontrés étaient des schwannomes, des neurofibromes, des
MPNST, des lipomes intraneuraux, des périneuriomes, des pseudo-kystes mucoides, et

des neurofibrolipomes (Tableau 2).

Le membre supérieur était le siege d'une TNP dans 93 cas (Tableau3). L’avant-
bras était le siege d’'une TNP dans quatorze cas. Dans 27 cas, le nerf médian était le siege

d’'un schwannome, contre quatorze pour le nerf ulnaire (Tableau 4).

Une TNP était retrouvée au membre inférieur dans 70 cas (Tableau 5). Une TNP
siégeait dans la cuisse dans 22 cas. Le nerf ischiatique était atteint par une TNP dans

seize cas, contre treize pour le nerf tibial postérieur (Tableau 6).

Proportion des schwannomes et sous-types anatomopathologiques

sur une période 14 ans:

Cent vingt-trois schwannomes ont été identifiés, et quatre sous-types se
distinguaient (Tableau 7). La forme classique de schwannome était identifiée dans 116
cas. Il était retrouvé quatre schwannomes anciens, deux schwannomes cellulaires, et un

schwannome plexiforme.
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Forme frontiere entre schwannome et neurofibrome :

Cent soixante-dix-sept diagnostics chirurgicaux de présomptions ont été
retrouvés (Tableau 8). Cent constatations chirurgicales étaient en faveur de
schwannomes ou de neurofibromes. Dans 87 cas, ces constatations étaient justes, et six

formes frontiéres ont été retrouvées.

Lien entre fascicules sensitifs et le développement des schwannomes :

Pour 123 exéreéses de schwannomes des nerfs périphériques réalisées, le nerf

porteur avait une fonction sensitive exclusive au niveau lésionnel dans 34 cas, et moteur

dans quatre cas (Tableau 9). Quatre-vingt-cinq schwannomes ont été extraits de nerfs

mixtes.
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3-4 Discussion

Un préliminaire indispensable dans ce travail épidémiologique est la clarification
de la nomenclature des différentes tumeurs des gaines des nerfs périphériques. De
nombreuses appellations abusives créent la confusion, quant a la nature histologique de
la tumeur ainsi que sur son évolution potentielle. Les schwannomes, tumeurs bénignes
des gaines des nerfs périphériques, peuvent également étre retrouvés dans la littérature
sous la dénomination de neurinomes, neurilemmomes, ou gliomes périphériques (9,10).
De méme, le terme de schwannome malin suggére une évolution maligne d’'un
schwannome initialement bénin. Ce qui n’est pas nécessairement le cas, puisque ce
terme de schwannome malin désigne simplement une tumeur maligne des gaines des
nerfs périphériques sans autres précisions. Les termes de neurilemmome malin,
neurofibrosarcome, ou de sarcome neurogénique sont également des synonymes des

MPNST (5,11-16).

Nous écarterons volontairement de ce travail les pseudotumeurs nerveuses
(6,17), telles que les névromes traumatiques, et les névromes de Morton. Ces entités
cliniques font suite a un traumatisme du nerf (plaie, amputation, inflammation), et ne
présentent pas d’arguments pour un processus tumoral, lors de I’analyse

anatomopathologique.

L’utilisation d’'une nomenclature consensuelle est un prérequis indispensable
dans l'exercice de la chirurgie des tumeurs des gaines nerfs des périphériques. Outre
cette premiere difficulté, liée a la terminologie, une deuxieme difficulté repose sur la

classification de ces tumeurs. La classification histologique est une solution logique,
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mais peu abordable en routine clinique pour le chirurgien (6). L’'OMS (Organisation
Mondiale de la Santé) a proposé une classification des TNP en trois parties (17),
reposant sur le critere de malignité, permettant de développer la CIM-10 (Classification
Internationale des Maladies). Une classification radiologique apporterait peu d’éléments

décisifs pour orienter la prise en charge thérapeutique.

Chick (1) a proposé une classification chirurgicale basée sur le caractere
extirpable ou non de la Iésion tumorale (Diagramme 1). Cette notion fondamentale fait
partie des éléments intervenant dans l'attitude thérapeutique du clinicien. Ainsi
I'exérese d’'une tumeur nerveuse inextirpable devra étre motivée par des arguments de
poids, ne laissant que peu de place au traitement conservateur. Quel que soit le type
histologique précis, I'attitude thérapeutique reposera sur le caractére malin ou non de

cette tumeur, son caractére extirpable, et son expression clinique.

Les tumeurs des gaines des nerfs périphériques sont des tumeurs rares, elles
représentent 1% des tumeurs des tissus mous (1). Les variétés histologiques de
tumeurs rencontrées sont le reflet des différents constitutifs du nerf (cellules de
Schwann, cellules périneuriales, fibroblastes...) (9). Bien que rares, les schwannomes
sont les tumeurs nerveuses périphériques les plus fréquentes, nous permettant ainsi de
retrouver une proportion de 75 % de schwannomes pour 163 TNP opérées. Nos
résultats sont semblables aux données de la littérature quant aux proportions des TNP
(5,11). Les neurofibromes apparaissent en deuxiéme position en terme de fréquence,
soit 12, 8 % ; les MPNST les suivent avec une fréquence de 9 % dans notre série. Les
périneuriomes, lipomes intranerveux, neurolipofibrome, ainsi que les pseudokystes

mucoides des nerfs restent dans des proportions marginales comme attendu.
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La répartition des schwannomes semble plus importante au membre supérieur,
dans notre série confirmant les constatations de Kehoe et al (18). Cependant, nous ne
retrouvons pas de prépondérance des schwannomes au plexus brachial, comme
plusieurs auteurs le constatent (18-21). En procédant par région anatomique, la
prévalence des schwannomes parait plus importante a distance du plexus brachial, dans
notre série. L'observation par nerfs atteints retrouve une tres nette différence en faveur
du nerf médian (21 schwannomes). Nos résultats rejoignent ceux de la littérature, au
niveau du membre inférieur (18,19). On constate une concentration des schwannomes,

sur le nerf ischiatique, et tibial postérieur.

Notre population de schwannomes se compose de quatre sous-types
anatomopathologiques (Tableau 7). La littérature anatomopathologique ne semble pas
uniforme sur les formes de sous-types histologiques rencontrés. Goldblum (6) propose
cing sous-types anatomopathologiques, comprenant les formes classiques, anciennes,
cellulaires, plexiformes, et épithélioides. La littérature francaise semble ne pas retenir
cette forme de schwannome épithélioide, puisque Coulon (9), puis Bouvier (22) ne
présentent pas cette forme histologique de schwannome. Elle est remplacée dans la
littérature anatomopathologique francaise par la forme mélanotique, qui ne présente
pas de similitudes histologiques avec le schwannome epithélioide. Pour ces deux
auteurs francais, le schwannome épithéliode est un schwannome classique présentant
une organisation intratumorale particuliere des cellules épithéliales, plus que d'une
forme histologique indépendante. Ces cellules seraient disposées en formation

glandulaire, et en rosette.
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Nous pensons qu’il convient de considérer un sixieme sous-type, en ajoutant les
schwannomes osseux. Il s’agit d'un schwannome classique dont le développement se fait
dans l'os. Ajouter cette forme dans les sous-types de schwannomes repose, encore ici,

sur une réflexion thérapeutique, et non histologique.

Décrit la premiere fois par Peer (23), en 1934, le schwannome osseux est une
entité clinique extrémement rare. Une revue de la littérature internationale par Turk
(24) a permis d’identifier soixante-douze dossiers de schwannomes intraosseux
potentiels. Les localisations préférentielles sont la mandibule et le sacrum (8,24,25).
Plusieurs auteurs (26-29) ont décrit des localisations métacarpiennes et phalangiennes
de ces tumeurs. Si les descriptions histologiques ne font pas état de différence avec la
forme classique (Iconographie 1) (25), c’est le siége de cette tumeur nerveuse qui est a
I'origine de problémes diagnostiques et thérapeutiques. Trois hypothéses ont été
proposées pour expliquer cette localisation exceptionnelle (26). La premiere
proposition est le développement d’'un schwannome sur un nerf intraosseux. La
deuxieme hypothese est le développement d'un schwannome extraosseux, au contact de
l'os, venant au fil du temps éroder la corticale osseuse, et envahir I'espace médullaire. La
troisieme hypothese est la présence d’'un schwannome se développant dans un foramen
nutritif. Les signes d’ostéolyses découverts lors de la réalisation d’examens
iconographiques font évoquer l'existence d'une tumeur maligne (Iconographie 2)
(25,26). Toutefois, la biopsie, préliminaire indispensable dans ce contexte, permettra de
redresser le diagnostic (25,26,30). L’attitude thérapeutique classique propose un
curetage de la tumeur, associé a un comblement de la cavité par de la greffe osseuse
autologue (8). Cependant, le risque important de récidive locale en cas de curetage

incomplet incite des auteurs a proposer des résections osseuses en bloc d’emblée
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(25,31). Il n’existe pas de description de transformation maligne des schwannomes

intraosseux dans la littérature (26,29,30).

Les schwannomes anciens (6,9,22,32) sont initialement d’authentiques
schwannomes qui aprés une évolution de plusieurs décennies présentent des
modifications histologiques (hémorragies, calcifications, hyalinisations, infiltrations
d’histiocytes ou de sidérophages, et kystes intratumoraux) (Iconographie 3). Cette
longue évolution est permise notamment dans les cas de localisation profonde
(rétropéritoine, et racine des membres) (33,34). Quelques cas de transformations
malignes ont été recensés dans la littérature (6,33). Toutefois, il convient de préciser
qu’'une partie de ces schwannomes évoluant depuis de nombreuses décennies étaient
souvent des schwannomes pédiatriques (33,34). Ce qui constitue une particularité en
soit, puisqu'’il s’agit d'une tumeur de I'adulte. Lorsque ces tumeurs apparaissent dans
I'enfance, et I'adolescence, elles ne peuvent étre laissées sans surveillance, et doivent

logiquement alerter, et faire 'objet d’investigations, et d’un suivi régulier.

Les schwannomes plexiformes (6,22,35) sont localisés au plan cutané et sous-
cutané (35-38). Ils épargnent ainsi fréquemment les troncs nerveux profonds. Ils
peuvent étre a l'origine d’'une véritable invasion du plan cutané (Iconographie 4),
occasionnant des difficultés de couverture apres exérese (38). La confusion avec un
neurofibrome plexiforme est cliniquement possible (9,22). Cette forme ne s’associe
jamais avec les NF 1 (22); ils sont parfois rencontrés dans les NF 2 (Neurofibromatose
de type 2) (5,11), ou les schwannomatoses. Cette forme est connue pour son fort
potentiel de récidive et d’envahissement local (9,38), cependant, il n’a jamais été décrit

de transformation maligne dans la littérature (6,35,36).

48



Les schwannomes cellulaires (Iconographie 5) (6,22,39) sont caractérisés par
une cellularité riche, de méme qu’une activité mitotique augmentée. Cette particularité
histologique peut initialement faire suspecter la présence d'une MPNST. La particularité
de cette variété histologique de schwannome est son potentiel de récidive local, en cas
d’exérese incomplete (6,22,39). Il n'a pas été retrouvé d’évolution maligne pour cette

forme histologique (6,22,39).

Les schwannomes mélanotiques (9,22,40) sont caractérisés par la présence de
mélanosomes intratumoraux, a l'origine d’erreurs diagnostiques avec les mélanomes
(22). Ces tumeurs s’inscrivent fréquemment dans un désordre génétique autosomique
récessif, le complexe de Carney (9,22,40). Cette entité clinique est responsable de
néoplasies multiples associant une pigmentation cutanée, des schwannomes, des
myxomes, et une hyperactivité endocrinienne. Une transformation maligne est attendue
dans 10 % des cas. Cette évolution maligne est ici a mettre en lien avec ce syndrome

néoplasique, plus qu’avec le schwannome lui-méme (22,40).

Lorsqu'un schwannome est mis en évidence ses particularités histologiques,
voire sa localisation dans le cas des schwannomes intraosseux, doivent étre
impérativement prises en compte, car elles influencent 'attitude thérapeutique et la
surveillance. Ainsi, pour nous il est impératif de distinguer 6 variétés de schwannomes

(Diagramme 1, et Tableau 10).
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Lors de l'exérese des TNP, des divergences entre les constatations
macroscopiques peropératoires et le diagnostic anatomopathologique interpellent les
chirurgiens. Des formes frontieres entre schwannomes et neurofibromes sont parfois
rencontrées dans la littérature (7). Ces descriptions ne concernent que des observations
chirurgicales. Ces formes frontiéres ne sont jamais rencontrées dans la littérature
histologique, ou iconographique. Dans ces situations, les descriptions chirurgicales
renseignent |'existence d’'une tumeur non excentrique, de caractere fusiforme, ou il n’est
pas retrouvé de plan de clivage entre la tumeur et les fascicules (7). Cette derniére
constatation rend obligatoire le sacrifice d'un ou plusieurs fascicules nerveux. Dans cette
situation, le diagnostic macroscopique suspecté est toujours celui d'un neurofibrome.
Cette suspicion sera infirmée par le résultat anatomopathologique affirmant la présence

d’'un schwannome.

Cette situation serait liée a la localisation du schwannome. Les schwannomes
développés sur des fascicules placés en position centrale dans le nerf perdent leurs
caractéristiques macroscopiques propres (Iconographies6 et 7). Cette position
véritablement intraneurale du schwannome limite son développement excentrique, au
profit d'une croissance fusiforme. Les difficultés de clivage rencontrées dans cette
situation peuvent s’expliquer par deux hypotheses. La premiére que nous proposons
serait due a une inflammation intraneurale liée a la croissance de la tumeur provoquant
des adhérences entre la capsule du schwannome, et les fascicules périphériques. La
deuxiéeme hypothese est celle d'un englobement d’'un ou plusieurs fascicules dans un

repli de la capsule du schwannome.
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Notre série retrouve plusieurs situations similaires, ou ces divergences ont été
constatées entre le diagnostic macroscopique de présomption, et les résultats
anatomopathologiques définitifs. Les divergences entre schwannomes et neurofibromes
seront qualifiées de formes frontieres, et les autres cas de divergences diagnostiques. Si
on constate une relative fiabilité du diagnostic chirurgical, avec 87 % de concordance
avec le diagnostic définitif. Dans douze cas, ce diagnostic chirurgical a été mis en défaut,
avec notamment six cas de formes frontieres. Dans cinq cas, ils s’agissaient de
schwannomes suspectés d’étres des neurofibromes, et dans un cas, l'inverse était
constaté. On peut également supposer que I'opérateur a probablement été influencé par
I'IRM (Imagerie par Résonnance Magnétique) qui concluait a tort a la présence d'un
neurofibrome, dans trois cas sur cing. Ces formes frontieres au sens histologique
n’existent pas. Il s’agit vraisemblablement d’'une observation chirurgicale, liée aux
facilités ou non d’extraction de la tumeur. Des localisations particulieres des
schwannomes, notamment intraneurales, peuvent donc mimer l'aspect d'un
neurofibrome, mais il s’agit la encore seulement d'une impression chirurgicale plus que

d’une réalité anatomopathologique.

Un auteur propose 'hypothese d’'une apparition des schwannomes uniquement
sur les fascicules sensitifs (8). Dans notre série, 34 nerfs exclusivement sensitifs au
niveau du site d’exérése étaient le siege d'un schwannome, contre quatre nerfs moteurs,
et 85 nerfs mixtes. La confirmation de cette hypothese est difficile de mise en ceuvre. La
fonction du nerf est déterminée en fonction de la localisation de la tumeur sur celui-ci.
Un nerf est considéré comme sensitif, lorsqu’il s’agit d’'un nerf sous-cutané, ou d'une
tumeur localisée sur un nerf mixte, en aval des effecteurs moteurs. Cependant, on ne

peut affirmer que la totalité des fascicules nerveux pénétrant dans une masse
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musculaire sont tous moteurs. Des fascicules proprioceptifs, en quantité limitée, peuvent
étre présents dans ces rameaux nerveux. Il ne peut étre exclu qu'un schwannome se
développant sur un tel rameau nerveux soit supporté par un fascicule non moteur. La
lecture de I'ensemble des comptes rendus opératoires a permis de préciser la fonction
du fascicule supportant la tumeur, lorsqu’une électrostimulation était réalisée.
Cependant, 'intensité de I'électrostimulation n’a jamais été retrouvée dans les comptes
rendus opératoires de notre série. Une stimulation élective d'un fascicule avec une
intensité trop élevée peut induire une réponse motrice a tort par diffusion sur les
fascicules adjacents. De plus les analyses anatomopathologiques conventionnelles ne
peuvent définir la fonction du nerf, lorsque celui a été sacrifié lors de l'exérese du
schwannome. Nous avons considéré comme nerf moteur, les schwannomes dont le siege
était intramusculaire. En tenant compte de ces éléments, il ne semble pas que les
schwannomes se développent préférentiellement sur les fascicules sensitifs, toutefois il
est impossible d’affirmer le caractere électif de cette atteinte. La littérature, ainsi que les
arguments de notre série réfutent cette hypothese. Malgré l'intérét intellectuel de ces

constatations, il n’existe aucun retentissement thérapeutique.

Dans notre travail, les schwannomes sont les tumeurs les plus fréquentes des
TNP, malgré leurs relatives raretés, confirmant ainsi les données de la littérature. Les
différents sous-types décrits pour les schwannomes ne doivent pas étre seulement
analysés selon des critéres anatomopathologiques. Ainsi nous proposons six formes de
schwannomes, dont les particularités ne reposent pas exclusivement sur des données
histologiques, mais essentiellement sur les particularités thérapeutiques. L’existence de
formes frontiéres ne repose pas sur des arguments histologiques, mais sur une

sensation chirurgicale, liée a l'aspect macroscopique de la tumeur, et a sa facilité
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d’exérese. L’hypothese d'un développement exclusif des schwannomes sur les fascicules

sensitifs n'a pu étre affirmée.

Les tumeurs nerveuses périphériques sont rares 1% des tumeurs des tissus
mous.

Les schwannomes, la plus fréquente des TNP : 70 a 80 %.

Plusieurs classifications des TNP: Classification chirurgicale fondée sur
I'extirpabilité.

Les sous-types de schwannomes : Importance thérapeutique

Les formes frontiéres: impression chirurgicale liée a un développement
intraneural du schwannome

La croissance des schwannomes sur des fascicules sensitifs : Intérét intellectuel,
sans retentissement pratique.
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Tableau 1 : Caractéristiques de la population étudiée

Population totale n= 149
Exéreses réalisées 177
Population sans TNP 14
Population avec une TNP 135
Nombre de TNP 163
Age moyen (extrémes) 48,7 (16,4 - 87,2)
Sex-ratio (H/F) 70/65
Nombre de patients:

TNP unique 118

TNP multiple (schwannome) 12

TNP multiple (neurofibrome) 3

Récidive 4
Nombre de patients :

2 tumeurs 9

3 tumeurs 5

4 tumeurs ou plus 3

60



Tableau 2 : Répartition des tumeurs des nerfs périphériques sur une période 14 années

TNP =163

Schwannome
Neurofibrome
Neurolipofibrome
Pseudokyste mucoide
Périneuriome

Lipome intraneural
MPNST

123 (75,4 %)
21 (12,8 %)
1 (0,6 %)

1 (0,6 %)

2 (1,2 %)

1 (0,6 %)

15 (9,2 %)
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Tableau 3 : Répartition des types histologiques de tumeurs des nerfs périphériques au

membre supérieur et par région anatomique

Membre supérieur N=93

Sus-claviculaire

Schwannome 6 (6,4 %)

Neurofibrome 1 (1,0 %)
Scapula

Schwannome 1 (1,0 %)
Creux axillaire

Schwannome 6 (6,4 %)

Neurofibrome 3(3.2%)

MPNST 2(2,1%)
Epaule

Schwannome 2(21%)

MPNST 2 (2,1 %)
Bras

Schwannome 10 (10,7 %)

Neurofibrome 1(1,0%)
Coude

Schwannome 9 (9,6 %)

MPNST 1 (1,0 %)
Avant-bras

Schwannome 9 (9,6 %)

Neurofibrome 2(21%)

Périneuriome 2(2,1%)

MPNST 1 (1,0 %)
Poignet

Schwannome 7 (7,5 %)

Neurofibrome 2(21%)

Neurolipofibrome 1 (1,0 %)
Main

Schwannome 10 (10,7 %)

MPNST 1 (1,0 %)
D1

Schwannome 2(2,1%)
D2

Schwannome 7 (7,5 %)

Neurofibrome 3(3.2%)
D3

Schwannome 1 (1,0 %)
D5

Neurofibrome 1 (1,0 %)
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Tableau 4 : Répartition des TNP par nerfs au membre supérieur

Schwannomes Neurofibromes NLF PKM  Périneuriome LIN MPNST
Tronc primaire supérieur 3(3,2%) 0 0 0 0 0 0
Tronc primaire intermédiaire 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
Tronc primaire inférieur 1(1,0% 0 0 0 0 0 0
Tronc secondaire antéromédial 0 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0
Tronc secondaire antérolatéral 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
Tronc secondaire postérieur 1 (1,0 %) 1 (1,0 %) 0 0 0 0 1 (1,0 %)
Nerf spinal 2(2,1%) 0 0 0 0 0 0
Nerf infraépineux 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
Nerf axillaire 2(2,1%) 1 (1,0 %) 0 0 0 0 3(3,2%)
Nerf médian 21 (22,5 %) 1(1,0 %) 1(1,0 %) 0 2(2,1%) 1 (1,0 %) 1 (1,0 %)
Nerf interosseux antérieur 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
Nerf radial 4 (4,3 %) 2(2,1%) 0 0 0 0 1 (1,0 %)
Nerf radial - branche sensitive 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
Nerf interosseux postérieur 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
Nerf ulnaire 12 (12,9 %) 1 (1,0 %) 0 0 0 0 1 (1,0 %)
Nerf cutané médial avant-bras 1 (1,0 %) 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0
Nerf musculo-cutané 0 0 0 0 0 0 0
Branche thénarienne 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
1er nerf intermétacarpien 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
2¢ nerf intermétacarpien 1(1,0 %) 0 0 0 0 0 0
2¢ nerf interdigital 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
3e nerf intermétacarpien 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0 0
3¢ nerf interdigital 2(2,1%) 0 0 0 0 0 0
4¢ nerf interdigital 0 0 0 0 0 0 0
Nerf collatéral 10 (10,7 %) 1 (1,0 %) 0 0 0 0 0
Nerf collatéral dorsal 0 3(3,2%) 0 0 0 0 0

NLF : Neurolipofibrome

PKM : Peusokyste mucoide des nerfs

LIN : Lipome intraneural



Tableau 5 : Répartition des types histologiques de tumeurs des nerfs périphériques au

membre inférieur et par région anatomique

Membre inférieur N=70
Hanche
Schwannome 3 (4,2 %)
Neurofibrome 2 (2,8 %)
MPNST 1(1,4%)
Cuisse
Schwannome 14 (20 %)
Neurofibrome 4 (5,7 %)
MPNST 4 (5,7 %)
Genou
Schwannome 9 (12,8 %)
Neurofibrome 1(1,4%)
Pseudokyste mucoide 1(1,4%)
MPNST 2(2,8%)

Jambe

Cheville

Pied

Schwannome
MPNST

Schwannome

Schwannome
Neurofibrome

17 (24,2 %)
1(1,4 %)

5 (7,1 %)

5(7,1%)
1(1,4 %)
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Tableau 6 : répartition des TNP par nerfs au membre inférieur

Schwannomes Neurofibromes NLF PKM  Périneuriome LIN MPNST
Nerf fémoral 6 (8,5 %) 4 (5,7 %) 0 0 0 0 1(1,4 %)
Nerf obturateur 0 0 0 0 0 0 0
Nerf ischiatique 11 (15,7 %) 2(2,8%) 0 0 0 0 3 (4,2 %)
Nerf tibial postérieur 13 (18,5 %) 0 0 0 0 0 0
Nerf fibulaire commun 6 (8,5 %) 0 0 1(1,4 %) 0 0 0
Nerf fibulaire superficiel 4 (5,7 %) 0 0 0 0 0 0
Nerf fibulaire profond 4 (5,7 %) 0 0 0 0 0 0
Nerf sural 4 (5,7 %) 0 0 0 0 0 0
Nerf saphéne 3 (4.2 %) 1(1,4 %) 0 0 0 0 1(1,4 %)
Nerf plantaire interne 0 0 0 0 0 0 0
1er nerf intermétatarsien 1(1,4 %) 1(1,4 %) 0 0 0 0 0
2¢ nerf intermétatarsien 1(1,4 %) 0 0 0 0 0 0
Non identifié 0 0 0 0 0 0 3 (4,2 %)

NLF : Neurolipofibrome

PKM : Peusokyste mucoide des nerfs

LIN : Lipome intraneural
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Tableau 7 : Répartition des sous-types histologiques des schwannomes

sur une période 14 années

N=123

Schwannome
Schwannome ancien
Schwannome cellulaire
Schwannome plexiforme

116 (94,3 %)
4(3,2 %)
2 (1,6 %)
1 (0,8 %)
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Tableau 8 : Corrélation entre le diagnostic chirurgical de présomption et le diagnostic
histologique définitif : situations des formes frontiere

Diagnostic chirurgical (n=177)

Diagnostic histologique (n=177)

82 Schwannomes

18 Neurofibromes

27 TNP non précisées

30 Non précisés

20 Autres

80 Schwannomes
1 Frontiéres
1 Divergences

7 Neurofibromes
5 Frontieres

5 Divergences

1 Pas de résultat

20 Schwannomes

4 MPNST

1 Périneuriome

1 Névrome

1 Tumeur a cellules géantes

11 Schwannomes

8 Neurofibromes

8 MPNST

1 Périneuriome

1 Neurolipofibrome
1 Sarcome myxoide

20 Autres
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Tableau 9 : Corrélation entre le développement d’un schwannome et les fascicules sensitifs.

Schwannomes n=123

Fascicules
Sensitifs 34 (27,6 %)
Moteurs 4 (3,2 %)
Mixtes 85 (69,1 %)
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Diagramme 1 :

Tumeurs des nerfs
périphériques

Classification des TNP, en fonction du critere extirpable ou non de la Iésion tumorale

Schwannome
classique

Schwannome
ancien

Schwannome
cellulaire

Schwannome
mélanotique

Schwannome
plexiforme

schwannome
osseux

Neurofibrolipome

Lipome
intranerveux
Tumeurs
extirpables \[
Schwannome
Neurofibrome
Pseudokyste
mucoide
Tumeurs L. .
. . Périneuriome
inextirpables

MPNST
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Iconographie 2 : Imageries d’'un schwannome osseux
de I'extrémité inférieure du radius

A

B

Radiographie de poignet de face, image A, des images
ostéolytiques du radius distal sont observées, avec une
lyse de la corticale. Coupe tomodensitométrique axiale
passant par les deux os de l'avant-bras, au-dessus de
I'articulation radio-ulnaire distale, image B. Une lyse
de la corticale dorsale est visualisée.
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Iconographie 3 : Schwannome ancien en coupe

vue macroscopique
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Iconographie 4 : Schwannome plexiforme
d’un nerf collatéral radial du majeur
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Iconographie 5 : Schwannome cellulaire en coupe
vue macroscopique
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Tableau 10 : Les différents types de schwannomes

Types Ancien Plexiforme Mélanotique Cellulaire Osseux
Particularités Hémorragie Présence de Confusion Forme
Histologiques Calcifications mélanosomes avec les classique
Kyste MPNST
Particularités Evolution Infiltration Confusion avec
Cliniques longue cutanée les mélanomes
Particularités Calcifications Evocateur d’une
Iconographiques lésion maligne
Localisation Tronc et Cutanée et Intraosseuse
Particuliere racine des Sous-cutanée
membres
Contexte Hyperactivité
Général endocrinienne
Risque de Possible Non décrit Si associé au Non décrit Non décrit
Transformation complexe de
Carney
Risque de Majeur Majeur Majeur
Récidice
Particularité Volume Probléme Résection
Chirurgicale important de couverture osseuse
Parfois
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Iconographie 6 : Vue peropératoire d'un schwannome
présentant les aspects macroscopiques classiques de cette tumeur

76



Iconographie 7 : Vue peropératoire d'un schwannome
présentant les aspects macroscopiques d’un neurofibrome
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4 La schwannomatose,
une entité méconnue du chirurgien
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4-1 Introduction

Les schwannomes, tumeurs bénignes des gaines des nerfs périphériques, sont les
tumeurs les plus fréquentes du tissu nerveux (1), et cela malgré une prévalence tres
faible (2,3). L’association d’au moins deux schwannomes doit faire évoquer au praticien

'existence d’'une phacomatose (4).

La plus connue reste la maladie de Von Recklinghausen, ou neurofibromatose de
type 1, qui dans ce cas est caractérisée par I'apparition de neurofibromes multiples
atteignant tous les tissus (5,6). Dans ce contexte, le développement d’'un schwannome

est sans lien avec cette phacomatose (7-9).

La neurofibromatose de type 2 est caractérisée par I'apparition de schwannomes
multiples associés spécifiquement a une atteinte de la 8¢ paire des nerfs craniens (5).
D’autres descriptions plus rares de schwannomes multiples existent dans la littérature

et rentrent dans des contextes d’atteintes syndromiques (10-12).

Une nouvelle description de neurofibromatose entretient la polémique quant a
I'indépendance compléte de cette nouvelle forme avec la neurofibromatose de type 2
(6,8). La schwannomatose, ou neurofibromatose de type 3, en tant qu’entité clinique
indépendante est strictement méconnue des chirurgiens prenant en charge des patients

porteurs de schwannomes multiples.
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Notre objectif principal était de déterminer la proportion de schwannomatoses,
ou neurofibromatose de type 3 dans notre série. Nos objectifs secondaires étaient la
détermination de formes cliniques distinctes de schwannomatoses, et la description de

leurs expressions cliniques.
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4-2 Matériel et méthode

Les données issues de ce travail étaient extraites de la population générale

présentée précédemment (1 - Introduction générale).

Les criteres d’inclusions étaient l'identification histologique d’'un schwannome
sur la piece d’exérese, 'existence d’au moins deux schwannomes chez le méme patient,
la réalisation d’'une IRM de l'’encéphale, I'absence de correspondance aux criteres
d’appartenance a une NF2 selon la conférence de consensus de 1988 (13), revue par Kim
(14). Les critéres d’exclusions étaient I’absence de résultats histologiques apres exérese
chirurgicale de la tumeur, la présence uniquement de résultats anatomopathologiques

issus d’'une biopsie.

En cas de schwannomes multiples, lorsqu'une seule tumeur avait fait 'objet d'une
exérese permettant d’établir le diagnostic de schwannome, les autres tumeurs
nerveuses chez un méme patient étaient considérés étre des schwannomes, si leurs

caractéristiques IRM étaient superposables.

La réalisation d’'une IRM de I'’encéphale s’attachait a rechercher la présence ou

non, d’'une tumeur de la 8¢ paire des nerfs craniens.

Lors de la consultation de révision, I'absence d’histoire familiale était vérifiée,
ainsi que I'absence de symptomatologie en faveur d’une atteinte de la 8¢ paire des nerfs

craniens. Une IRM de l'’encéphale était demandée ; dans le cas ou celle-ci avait été

81



réalisée au décours de la prise en charge, et qu'il n’était pas constaté d’atteintes
cliniques de la 8¢ paire des nerfs craniens. Il était également recherché une modification
de '’examen clinique du patient liée aux schwannomes des nerfs périphériques depuis la
derniere consultation de contréle. Chez les patients porteurs de schwannomes

multiples, I'ensemble des nerfs affectés a été identifié.

Cent deux patients ont été pris en charge pour un schwannome des nerfs
périphériques. Cent vingt-trois schwannomes ont été formellement identifiés dans notre
série (Tableau 1). La moyenne d’age était de 52 ans, avec un sex-ratio a montrant une

légére prédominance du sexe masculin.

Notre critere de jugement principal était la reconnaissance des critéres
d’appartenance clinique au groupe des schwannomatoses, selon les conditions
proposées par la conférence de consensus de 1988 (13), et par Kim et al (14). Ces
recommandations étaient la présence d’'une schwannomatose (deux schwannomes ou
plus), 'absence d’atteinte tumorale centrale ou des nerfs craniens, 'absence d’histoire
familiale, un age supérieur a 18 ans lors du début des signes. Nos critéres de jugement
secondaires étaient la constatation d’une atteinte centrée sur un seul nerf, ou l'atteinte
diffuse de plusieurs nerfs, afin de déterminer des formes cliniques différentes. En cas
d’identification de formes cliniques distinctes, I'expression des symptomes cliniques

préopératoires, postopératoires, et lors de la révision était comparée.
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4-3 Résultats

Proportion de schwannomatose, ou NF 3, et caractérisation de cette population

dans la série de schwannomes, sur une période de 14 années :

Une population de 102 patients présentant un schwannome a été identifiée
(Tableau 1). Quatre-vingt-dix patients possédaient un unique schwannome. La présence
de deux schwannomes ou plus était constatée chez douze patients (Tableau 2). Une
atteinte centrale était connue dans cing cas. Des antécédents familiaux de schwannomes
multiples étaient documentés pour trois patients. L’apparition des schwannomes a été

remarquée apres 18 ans pour sept patients.

Douze cas de schwannomes multiples ont été identifiés, permettant de poser le

diagnostic de NF 3 dans sept cas, et de NF 2 dans cinq cas.

La population de NF 3 possédait un sex-ratio en faveur des femmes, avec un age

moyen a 48,7, pour sept cas authentifiés. Les cinq cas de NF2 authentifiés présentaient

un sex-ratio également en faveur des femmes, avec un age moyen a 33,6 (Tableau 3).
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Distinction de formes cliniques différentes pour les NF 3 :

Sept patients présentant une NF 3 ont été identifiés. Dans quatre cas, il existait
une atteinte locale, et profuse d’'un seul nerf. Pour trois patients, il était constaté une

atteinte diffuse, et ponctuelle (Tableau 4).

Dans trois situations, I'atteinte était localisée aux membres supérieur et inférieur,
avec un seul schwannome par nerf atteint. Dans les quatres autres situations, I'atteinte

était localisée au membre inférieur, avec plusieurs schwannomes sur un seul nerf.

Manifestations cliniques préopératoires, postopératoires, et lors de la révision

entre les différentes formes cliniques de NF 3 :

Pour la premiere forme clinique individualisée (tableau5), deux patients
présentaient des symptOmes préopératoires. Ces symptOmes préopératoires ont
perduré durant la période postopératoire chez un seul patient. Lors de la révision, aucun
patient ne présentait de manifestations cliniques. Un seul patient n’a jamais connu de
manifestations symptomatiques de ses schwannomes. Le recul moyen depuis I'exérese

des schwannomes était de 11,3 années.
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Dans la deuxieme forme clinique de schwannomatose (tableau 5), trois patients
étaient indemnes de symptomes préopératoires. Deux de ces patients ont vu apparaitre
des symptomes neurologiques postopératoires, qui ont été retrouvés lors de la
consultation de révision. L'unique patient de ce groupe dont l'examen clinique
retrouvait des manifestations cliniques de ses schwannomes a vu les symptomes
disparaitre apres l'intervention. Toutefois, ce patient n’a pu étre examiné lors de la
consultation de révision. Le recul moyen depuis 'exérese des schwannomes était de 3,7

années.
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4-4 Discussion

La neurofibromatose de type 1, ou maladie de Von Reklinghausen, décrite en
1881 est largement connue du monde médical. Toutefois des confusions existent dans
les comptes rendus médicaux avec la neurofibromatose de type 2. La NF1 est
caractérisée par la survenue de neurofibromes sur l'ensemble des tissus (5). La
survenue d’'un schwannome dans ce contexte est possible, et sans lien avec la NF1 (7-9).
La NF 2 se caractérise par la présence de schwannomes multiples, associés a une
atteinte centrale, et notamment une atteinte classique de la huitieme paire des nerfs

craniens (bilatérale ou non) (5).

Les descriptions de schwannomes multiples dans la littérature ne sont pas
exclusivement des NF 2; d’autres phacomatoses peuvent étre responsables de ce
développement de schwannomes multiples tels que les syndromes de Birt-Hogg-Dubé
(11), de Muir-Torre (10), ou le syndrome de Carney (12). Ces trois dernieres formes
restent exceptionnelles, et les descriptions de médecine interne ne font état que de

quelques cas.

Une derniere forme controversée responsable d'un développement de
schwannomes multiples est décrite dans la littérature (6,8). Il s’agit de la
neurofibromatose de type 3, ou schwannomatose. La premiere description apparait
dans la littérature japonaise en 1984 (15). Sa diffusion a 'ensemble de la communauté
scientifique ne se fera que tardivement. Les travaux permettant de préciser les geénes

impliqués n’apparaitront que 15 ans plus tard (16-18). Pour certains auteurs (7,19-21),
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elle serait une variation de la NF 2. Toutefois, cette forme se distingue de la NF 2 sur
deux plans. Son expression génétique est différente (17,18,22-26), ainsi que la

présentation clinique du patient (14,24,25,27,28).

Dans la NF 2, la survenue d'une mutation germinale sur le géne Merlin est
responsable de la maladie. Ce gene Merlin localisé sur le chromosome 22 (locus
22q 12.2) code pour une protéine cytoplasmique (schwannomine) intervenant dans

I'adhésion cellulaire (16-18).

Dans la NF 3, c’est une mutation somatique modificatrice qui est observée. Celle-
ci se fait toujours sur le chromosome 22, mais épargne le géne Merlin. Elle se produit sur
le gene SMARCB1, a une courte distance (5 mégas paires de bases) du géne Merlin

(17,18,29-31).

L’'incidence des NF2 et 3 reste semblable (1/35 000) (23), avec une
représentation de l'ordre de 2,4 a 5% des schwannomes extirpés dans les séries
anatomopathologiques (23). Malgré toutes ces similitudes épidémiologiques, des
différences cliniques existent. Plusieurs auteurs proposent des criteres stricts pour
différencier ces deux entités (14,24,25,27,28) (Tableau 6). Une limite d’age de 18 ans est
un critere de différenciation, puisque les schwannomatoses n’apparaissent jamais avant
18 ans. L’absence de tumeurs centrale ou des nerfs craniens (notamment la VIIle paire)
sont un élément fondamental pour porter le diagnostic de NF 3. L’absence d’histoire
familiale de schwannomes multiples n’est pas un critere exclusif. Il semble exister des

formes familiales de schwannomatoses, liées a une transmission autosomique
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dominante avec une pénétrance incomplete (17,19,32). Cependant, I'identification de

cette forme familiale n’est pas encore bien élucidée.

Dans notre série, sept patients correspondent aux critéres exclusifs de la
schwannomatose. Cette proportion correspond a 'incidence générale de la NF 3 dans la
population générale. Nos résultats semblent montrer une prévalence identique entre les
deux sexes, confirmant les résultats de Chick (6). Toutefois, la petitesse de notre
échantillon incite a la prudence. De méme, pour I’dge moyen de cet échantillon qui parait

logiquement plus élevé que celui des patients présentant une NF 2.

Ces diagnostics ont pu étre posés grace aux criteres cliniques définis par Kim et
coll. (14), et a la conférence National Institutes of Health (13). Toutefois, une part
d’erreur est possible sans identification génétique formelle comme le propose Mc Collin
(18). Effectivement, il est impératif devant I'apparition de schwannomes multiples sans
atteinte de la VIlle paire des nerfs craniens chez un adolescent, ou un jeune adulte de ne
pas conclure hativement a une NF 3. Cette présentation peut-étre I'entrée dans une NF 2,
avec la formation tardive d’'un schwannome vestibulaire (6,7). Dans ce sens, il a été
réalisé une IRM corps entier pour '’ensemble des patients présentant des schwannomes
multiples dans cette série. Ainsi, cinq patients présentent une atteinte centrale, ou de la
Ville paire des nerfs craniens. Ces éléments permettent d’exclure formellement ces
patients du groupe des NF 3. L’absence d’atteinte centrale, ainsi que du nerf cochléo-
vestibulaire chez sept patients, associées a une moyenne d’age de 48,7 années, avec un
minimum a 34,3 ans, sont autant arguments solides pour affirmer la présence de set
patients présentant une NF 3 dans notre série. La confirmation génétique n’a pu étre

obtenue pour des raisons de difficultés de financement des analyses, ainsi que
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d’organisation des prélevements sanguins, et de conservation des échantillons prélevés

dans notre service de consultation.

La présentation clinique des patients ayant une schwannomatose nous a
interpellé durant ce travail (Tableau 4). Il semble exister deux formes distinctes de cette
maladie qui n’ont pas été décrites jusque la. Deux groupes de patients se détachent dans
cette petite série de sept cas. Dans le premier groupe, on constate une schwannomatose
ciblant un seul nerf, mais avec une quantité important de schwannomes, organisant un
contact étroit entre eux. Cette forme est présente chez quatre patients de notre série.
Dans cette situation, seul le membre inférieur est concerné. Dans le second groupe, la
schwannomatose touche plusieurs nerfs, sur 'ensemble des membres. Dans ce contexte,
un seul schwannome est retrouvé par atteinte. Cette présentation de la maladie est
retrouvée dans trois cas, avec pour tous une atteinte des membres supérieurs et

inférieurs.

La premiere forme se caractérise par une atteinte locale et profuse, nous la
qualifierons de forme « monotronculaire » (Iconographies 1 et 2). Cette forme peut étre
responsable de déformation du nerf, lui donnant I'aspect d’'un chapelet de schwannomes
(Iconographies 3 et 4). Il est souvent impossible dans ces formes monotronculaires
concentrées de réaliser I'exérese complete des schwannomes présents, du fait de la

multitude de tumeurs présentes, ainsi que du risque de lésions fasciculaires.
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Cette entité clinique n’atteint pas exclusivement le membre inférieur, des reports
de cas présents dans la littérature rapportent des localisations de NF 3 sur des nerfs des
membres supérieurs. Il semble d’ailleurs que ce membre soit plus fréquemment le siege

de cette forme de schwannomatose (4,6,27,33).

La seconde forme se caractérise par une atteinte diffuse, et ponctuelle. Nous lui
donnerons le nom de forme « pluritronculaire ». Dans cette forme de schwannomatose,
la présentation de chaque schwannome est identique a une atteinte classique de
schwannome isolée, a la seule exception que cette atteinte se répéte chez un méme
patient, et cela de maniere synchrone, ou non. Dans cette situation, I'exérése reste

identique a celle d'un schwannome isolé.

L’identification de deux expressions distinctes de schwannomatose, sous une
forme pluritronculaire ou monotronculaire, peut laisser présager des différences
d’expressions des tableaux cliniques présentés par ces patients. Il semble logique de
penser qu'un nerf déformé par la présence d’'une multitude de schwannomes méme
apres exérese de ces derniers ne pourra parfaitement fonctionner. Nos résultats issus
d’une trop faible population n’ont pu permettre la réalisation de tests statistiques avec
une puissance suffisante pour conclure. Toutefois, on remarque que l'apparition de
symptoémes postopératoires pour des patients exempts de manifestations cliniques
préopératoires n’est observée que dans le groupe des formes monotronculaires.
D’ailleurs, ces symptdomes perdurent puisqu’ils sont retrouvés chez ces deux patients
lors de la consultation de révision. Toujours dans ce groupe, I'exéreése des schwannomes
semble favoriser l'apparition d'un déficit neurologique. Dans notre série, apres la

chirurgie, la moitié des patients présentent un déficit clinique. Ces déficits peuvent étre
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expliqués par un geste d’exérese quasi exhaustif. Chick conseille de limiter I'exérese a
cinq schwannomes par exérese. Pour cet auteur, le risque de déficit augmente
significativement apres l'exéreése du cinquieme schwannome. Un seul patient de ce
groupe a vu ses manifestations neurologiques disparaitre apres I'intervention. Toutefois,

ce patient n’a pu étre recu en consultation de révision.

Il est intéressant de noter que dans le groupe des formes pluritronculaires, aucun
patient ne présente de symptémes lors de la consultation de révision. Encore dans ce
groupe, un patient semble étre amélioré par la chirurgie, puisque les symptomes
neurologiques présents avant et apres l'intervention ne sont plus présents lors de la
consultation de révision. Nos résultats des exéreses des formes pluritronculaires se
rapprochent des résultats de la littérature concernant les exéréses de schwannomes

isolés (34-36).

La forme monotronculaire ne semble pas pourvoyeuse de manifestations
neurologiques. Cette déformation du nerf liée au nombre et volume des schwannomes
est bien tolérée, puisqu’un seul patient présente des symptomes avant 'intervention.
L’apparition de symptomes persistants apres exérese de schwannomes dans ce groupe
n’est pas directement corrélée a la déformation du nerf, mais probablement au risque
pris lors de l'intervention sur un nerf dont les fascicules sont tendus. Cette déformation
se produisant sur plusieurs années, au fil de la croissance des schwannomes, doit

probablement permettre une adaptation des fascicules devant cette distension lente et

progressive.
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Plusieurs auteurs (6,37,38) insistent sur les douleurs neurologiques
fréquemment rencontrées chez ces patients, 62 % dans la population de Merker (37), en
préopératoire comme en postopératoire. Nous n’avons pas enregistré de plaintes

concernant des douleurs neurogénes, chez les patients de cette courte série.

Le recul moyen observé dans les deux formes décrites permet d’affirmer le
caractére permanent des constatations cliniques. L’écart entre les deux reculs moyens
s’explique en partie par le fait qu'un patient présentant la forme monotronculaire ne
s’est pas présenté lors de la consultation de révision. Ce patient aurait théoriquement eu

un recul de 14 ans, permettant ainsi de majorer le recul moyen de son groupe.

Il est cependant important de préciser que nos constations ne sont fondées
uniquement que sur des tendances, et des supputations, car nos faibles effectifs ne

permettent pas d’établir de conclusions solides.

Nous retrouvons comme la littérature le propose, 5 % de NF 3 sur la totalité des
patients ayant eu une exérese de schwannomes (18). Deux formes distinctes de
schwannomatose, les formes monotronculaires et pluritronculaires, ont été identifiées
dans ce travail. Il semblerait que la forme monotronculaire présente un risque de déficit

postopératoire plus important.
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Schwannomatose prévalence identique a la NF 2.
Criteres diagnostiques cliniques : conférence de consensus de 1988.
Deux formes de NF 3 : concentrée et diluée.

La forme monotronculaire :

Profuse et localisée, avec un risque important de déficit postopératoire.

La forme pluritronculaire :
Diffuse et ponctuelle, avec un risque faible de déficit postopératoire.
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Tableau 1 : Caractéristiques générales de la population présentant un schwannome

N=102
Population totale 102
Patient présentant un seul schwannome 90
Patient présentant deux schwannomes minimun 12
Sex-ratio (H/F) 67/56
Age moyen (extrémes) 52,2 (18,1-87,2)
Nombre total de schwannomes 123
Schwannomes isolés 90
Schwannomes multiples 33
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Tableau 2 : Proportion de neurofibromatose de type 3 dans la population des
schwannomes multiples, sur une période 14 années

Patients avec schwannomes multiples 12

Suspicion de NF 3
Patients avec schwannomes multiples
Atteintes centrales ou nerfs craniens
Histoire familiale
Début apres 18 ans

N O o

Patient présentant une NF 3 7

Suspicion de NF 2
Patients avec schwannomes multiples
Atteintes centrales ou nerfs craniens
Histoire familiale
Début apres 18 ans

N W U1 Ul

Patient présentant une NF 2 5
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Tableau 3 : Caractéristique générale de la population présentant

une neurofibromatose de type 2 ou 3

n=12
Neurofibromatose de type 2 5
Sex-ratio (H/F) 2/3
Age moyen (extrémes) 33,6 (18,1 -41,7)
Neurofibromatose de type 3 7

3/4

Sex-ratio (H/F)
Age moyen (extrémes)

48,7 (34,3 - 57,5)
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Tableau 4 : Schwannomatose et localisation anatomique

Patient Nerfs atteints Membre atteint Schwannome / Site
Patientn® 1 4 S&I 1

Patient n° 2 2 S&I 1

Patient n° 3 2 S&I 1

Patient n° 4 1 [ >10
Patient n° 5 1 [ >10
Patientn® 6 1 [ 5

Patient n° 7 1 [ 6

S = supérieur
I = inférieur
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Tableau 5 : Variations d’expressions cliniques préopératoires, postopératoires, et lors de la
révision entre les deux formes de NF 3

Symptdomes Préopératoires Postopératoires Révision

Forme pluritronculaire

Patientn® 1 + + -
Patient n° 2 - - -
Patientn® 3 + - -
Recul moyen 11,3 (8,2-16,1)

Forme monotronculaire

Patient n° 4 - + +
Patientn° 5 - + +
Patientn® 6 + - Pas de révision
Patient n® 7 - - -

Recul moyen 3,7 (1,1 -8,8)

Le recul exprimé en années
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Tableau 6 : Différences entre les neurofibromatoses de type 2 et 3

NF 2

NF 3

Génétique Mutation germinale
Chromosome 22
Gene Merlin (Chr 22q12)

Epidémiologie 1/35 000
Pas de prévalence de sexe

Clinique Soit schwannomes vestibulaires bilatéraux
Soit un des parents avec une NF 2
Et le sujet a un schwannome vestibulaire unilatéral
Ou 2 des manifestations suivantes :
- Neurofibromes
Méningiome
- Gliome
Schwannome
Cataracte juvénile
Début possible avant 18 ans

Mutation somatique
Chromosome 22
Gene SMARCB1 (Chr 22q11)

1/35 000
Pas de prévalence de sexe

Au moins 2 schwannomes
Absence de schwannomes vestibulaires
Age supérieur a 18 ans.

Il est indispensable de répondre a I'’ensemble de criteres cliniques de la NF 3, avant de pouvoir poser le diagnostic
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Iconographie 1 : IRM de cuisse en coupe frontale
Forme monotronculaire de schwannomatose
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Iconographie 2 : IRM tridimensionnelle des membres inférieurs
Forme monotronculaire de schwannomatose
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Iconographie 3 : Vue peropératoire d’une forme monotronculaire de NF 3
affectant le nerfischiatique

On observe une déformation en chapelet du nerf ischiatique, sous I'effet
de la croissance des nombreux schwannomes, sur le méme site, Image
A. Il s’agit d’'une forme monotronculaire de NF 3. Apres exérese, des
schwannomes macroscopiquement accessibles, Image B, le nerf semble
vidé et détendu.
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Iconographie 4 : Exérese de plusieurs schwannomes sur un seul site
Forme monotronculaire de schwannomatose
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5 Transformation maligne des schwannomes :
mythe ou réalité
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5-1 Introduction

La question de la transformation maligne d’'une tumeur lorsque cette derniére est
découverte fait systématiquement partie des éléments intervenants dans la réflexion
thérapeutique a tenir (1). L’éventualité de la transformation d’'une tumeur des gaines
des nerfs périphériques fait craindre la terrible MPNST, au pronostic sombre (2-5).
L’apparition d’'une MPNST, également appelée schwannome malin, aurait pour origine
une transformation maligne d’'une tumeur des gaines des nerfs, ou une apparition de
novo (1,2,6-8). La littérature reste ambigué quant aux possibilités d’évolutions des
schwannomes vers une forme maligne. A I'exception de rares reports de cas exposant
I'évolution d’'un schwannome vers une MPNST, il n’est pas retrouvé de séries cliniques
(9-15). Pour la plus fréquente des tumeurs nerveuses, cette absence de lien évident
pour une éventuelle transformation maligne intrigue. Des discordances diagnostiques
sement le trouble, lorsque l'iconographie, et les biopsies proposent le diagnostic de
schwannomes, et que tombe le lourd diagnostic de MPNST (6 - L'imagerie moderne
peut-elle se substituer a la biopsie dans la prise en charge diagnostique des
schwannomes ?; 7 - Pertinence des microbiopsies des schwannomes des nerfs
périphériques dans la prise en charge diagnostique des patients). S’agit-il d’une
transformation rapide vers une forme maligne, ou d'une erreur d’appréciation des
moyens d'investigations ? Les cas de MPNST secondaires a des neurofibromes (2,16-
20), ont été largement documentés, avec deux facteurs risques reconnus, tels que la

neurofibromatose de type 1(2,7), et les irradiations (2,21-24).
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L’objectif principal de ce travail est de déterminer I'existence dune
transformation maligne des schwannomes dans cette série. L’objectif secondaire est la
mise en évidence de facteurs de risque favorisant le risque de transformation maligne

des schwannomes.
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5-2 Matériel et méthode

Les données issues de ce travail sont extraites de la population générale

présentée précédemment (1 - Introduction générale).

Cent quarante-trois schwannomes ont été recensés sur les comptes rendus
d’anatomopathologie. Les preuves histologiques issues de la piece d’exérese, ou d'une
biopsie étaient considérées comme suffisantes pour porter le diagnostic de
schwannomes (7 - Pertinence des microbiopsies des schwannomes des nerfs
périphériques dans la prise en charge diagnostique des patients). Dans cet échantillon,
I'apparition d'une MPNST secondaire était recherchée durant la période d’observation.
Les criteres d’inclusions étaient I'existence d’'un schwannome apres analyse de la piece

d’exérese ou des fragments biopsiques.

Deux groupes ont été constitués afin de déterminer I'existence d’une
transformation maligne des schwannomes dans notre série (Flow-chart 1). Le premier
groupe est composé de schwannomes non opérés et surveillés. Le diagnostic de
schwannome était affirmé par les résultats des biopsies. Le second groupe était composé
des patients opérés d’'un schwannome. Le diagnostic était ici affirmé apres analyse de la

piece d’exérese.

Dans ces deux groupes, il était recherché 'apparition d’'une MPNST durant la période

d’observation. Cette MPNST devait apparaitre sur le site d’exérese dans le groupe des

schwannomes opérés.
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L’apparition d'une MPNST peut s’expliquer par deux théories. La premiere
possibilité est une apparition de novo, ce qui n’est pas l'objet de notre travail. La
deuxiéme possibilité représente la transformation secondaire d'un schwannome.
Toutefois, cette éventualité a été explorée selon deux méthodes. Dans un premier temps
en évaluant la potentialité d’'une transformation maligne des schwannomes non opérés.
Dans un second temps, pour les schwannomes opérés il était recherché durant la
période postopératoire des arguments pour une évolution maligne sur le site d’exérese

d’une tumeur initialement bénigne.

Pour les deux groupes, il était recherché une modification rapide et brutale de la
symptomatologie de cette tumeur nerveuse durant la période d’observation. Cette
modification rapide devait se faire en moins d’'un mois. Toute modification brutale de la
symptomatologie d'une TNP faisait suspecter une transformation vers une forme

maligne (2,3,12,25,26).

D’éventuels facteurs de risque de transformation maligne des schwannomes ont
été recherchés: l'association a une neurofibromatose, le sous-type histologique du
schwannome, la localisation anatomique de la tumeur: région anatomique et nerf

affecté, I'age et le sexe du patient, la présence d'une intoxication tabagique.

Dans le premier groupe, la moyenne d’age des schwannomes identifiés et non
opérés était de 51,3 ans, pour 20 patients, avec une prévalence masculine entre les deux
sexes (Tableau 1), et un recul moyen de 64,7 mois. Dans le deuxieme groupe, la
moyenne d’age était de 52,1, pour 123 patients, une discrete prévalence masculine était

observée.
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Nos criteres de jugement principaux étaient I'existence d’'une modification rapide
et brutale de la symptomatologie du schwannome observé, avec la découverte d’une
MPNST. Nos criteres de jugements secondaires étaient l'association de cette
transformation maligne a un sous-type anatomopathologique précis, ou a une
neurofibromatose, la consommation de tabac, la localisation de cette tumeur, le nerf

atteint ainsi que I'age et le sexe du patient
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5-3 Résultats

Transformation maligne des schwannomes :

Dans le premier groupe (Flow-chart 1), 20 schwannomes mis en évidence par
une biopsie ont été identifiés dans notre série. Durant la surveillance de ces TNP, une
modification rapide et brutale de la symptomatologie a été observée durant la période
de surveillance de ces patients. Une MPNST a été identifiée dans ce groupe sur I'analyse
de la piéece aprés exérese chirurgicale de la tumeur. La durée moyenne d’observation

était de 64 mois (Tableau 1).

Dans le deuxiéme groupe (Flow-chart 1), 123 schwannomes formellement
identifiés lors de I'analyse histologique sur la piece d’exérese ont été surveillés. Dans ce
groupe, il n’a pas été observé de modifications rapides de la symptomatologie. Il n’a pas
été retrouvé de MPNST se développant sur le site d’exérese de I'ancien schwannome. La

durée moyenne de suivi était de 68,4 mois (Tableau 1).

Facteurs de risque de transformation des schwannomes :

Un unique patient répondait aux criteres de sélections précédemment établis
(Tableau 2). Les facteurs de risque supposés ont été recherchés en fonction de ce

patient.
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5-4 Discussion

Il semble important de préciser que la littérature manque de rigueur sémantique
dans la dénomination des tumeurs malignes des gaines des nerfs périphériques pouvant
étre a I'origine de confusion et d’ambiguité (1,2,7,23,27-29). Les schwannomes malins,
neurosarcomes, neurofibrosarcomes sont des synonymes de MPNST, et ne caractérisent

en rien |'origine histologique de la tumeur maligne observée.

La survenue d’'une MPNST reste un événement rare, avec une incidence dans la
population générale de 0,001 % (2,7). Elles n’épargnent aucune tranche d’age, et la
prévalence entre les deux sexes est la méme. Il est indispensable de séparer les MPNST
en deux groupes distincts. Cette précision est nécessaire, puisque les MPNST
secondaires a une neurofibromatose possedent un pronostic plus sombre (16 a 23 % de
survie a 5 ans). Le pronostic des MPNST isolées est influencé par la taille de la tumeur,

sa localisation, ainsi que la qualité de I'exéréese initiale (40 a 50 % de survie a 5 ans)(2).

Pour notre travail, seules les MPNST secondaires retiennent notre attention, et
notamment celle survenant a partir d'un schwannome. Des facteurs de risque ont
clairement été identifiés dans les transformations malignes des neurofibromes. Les
irradiations (2,21-24), ainsi que la neurofibromatose de type 1 (2,19,23,30) majorent le
risque de transformation des neurofibromes en MPNST, puisque dans 50 % des cas, les
MPNST surviennent sur un terrain de NF 1. Dans cette situation, les patients sont
atteints plus jeunes que pour les autres MPNST (2). Au méme titre que la NF1, il est
légitime d’admettre que les neurofibromatoses de type 2 ou 3 peuvent représenter un

facteur de risque de transformation pour les schwannomes. De méme, certains sous-
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types anatomopathologiques de schwannomes pourraient étre a I'origine d’'un risque

accru d’évolution vers une forme maligne.

L’ensemble des auteurs s’entend pour affirmer que le meilleur signe clinique des
MPNST est la présence de douleurs, d’apparition brutale (2,3,12,25,26). Cet élément
important a connaitre est notre critere de jugement principal. Cette modification brutale
de la symptomatologie d’'un schwannome connu par I'imagerie ou par l'intermédiaire

d’une biopsie peut étre synonyme d’'une évolution maligne de ce schwannome.

Dans cette série, deux groupes ont été constitués pour déterminer une potentielle
évolution maligne des schwannomes. Une seule tumeur répond a ces criteres et pourrait
témoigner d’'une transformation maligne d'un schwannome bénin. Cette tumeur
initialement considérée comme un schwannome devait étre surveillée devant I'absence
de signes cliniques et I'dge avancé de la patiente. Cependant, la croissance extrémement
rapide de cette tumeur a encouragé les praticiens en charge de cette patiente a réaliser
I'exérese de la tumeur. L'age élevé de la patiente lors de la prise en charge de cette
MPNST plaide en la faveur d'une transformation d’'un schwannome ancien. Toutefois, le
caractere explosif du tableau clinique présenté par la patiente oriente vers I'apparition
d’'une MPNST de novo. 1l semble peu probable du fait de la localisation de cette tumeur
dans le canal carpien d’envisager le développement d'un schwannome pendant
plusieurs décennies sans que la patiente ressente la moindre géne. Dans cette situation,
la patiente n’a jamais présenté de symptomes cliniques neurologiques ou douloureux. La
seule constatation clinique objective était la présence d’'une masse de croissance rapide,
faisant saillie en regard des plis palmaires de flexion du poignet. De plus, moins d’'un

mois sépare la réalisation de la premiere IRM, ou une évaluation de la taille de la tumeur
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a été réalisée (3,7 x 1,8 x 1,6 cm), de 'analyse anatomopathologique de la piece
d’exérese et de ses dimensions (7 x 4,5 x 3 cm). En acceptant, une imprécision, de I'ordre
de 0,5 cm, lors de deux mesures réalisées, on constate un doublement du volume de la
tumeur en un mois (Iconographie 1). Le volume constaté lors de I'I[RM est un élément
plaidant contre le diagnostic de schwannome. Autre élément a préciser, le diagnostic
iconographique proposé par I'IRM était celui de tumeur neurogene bénigne. Cette
imprécision dans le diagnostic proposé par I'RM est un nouvel argument plaidant pour
I'apparition d'une MPNST de novo. Le caractere non représentatif des prélévements
effectués lors de la biopsie est a l'origine de cette erreur majeure (7 - Pertinence des
microbiopsies des schwannomes des nerfs périphériques dans la prise en charge
diagnostique des patients), allongeant la liste des arguments en faveur de I'apparition

d’'une MPNST de novo.

La littérature apporte peu de réponses sur les possibilités de transformation
maligne des schwannomes, et la majorité des auteurs, toutes spécialités confondues
insistent sur I'absence d’évolution cancéreuse des schwannomes (7,19,29,31-36). Pour
Jenkins (32), le risque présenté par les schwannomes n’est pas la transformation, mais
la récidive apres exérése lorsque celle-ci est incompléte. A I'extréme, quelques auteurs
au travers de reports de cas cliniques affirment cette possibilité (9-15) de
transformation. La revue de la littérature permet de retrouver 8 cas de MPNST
secondaire a un schwannome. Carter et coll. (9) propose notamment le seul cas de

MPNST secondaire a un schwannome survenant dans un contexte de NF de type 3.

Notre série ne permet pas de statuer sur I'évolution possible des schwannomes

vers une MPNST. Cependant, nos résultats laissent penser que cette transformation, si
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elle reste possible, doit étre relativement rare. Le cas rapporté dans cette série présente
des parts d’imprécisions, ne permettant pas de considérer cette MPNST comme
secondaire a un schwannome. Notre période d’étude est vraisemblablement une limite,
une période d’étude plus longue, de plusieurs décennies parait nécessaire pour observer
un événement rare, semblant se produire sur des schwannomes évoluant depuis 40

années voire plus (10,11,13-15).

L’étude des quinze MPNST identifiées dans un précédent travail (3 -
Epidémiologie des tumeurs des nerfs périphériques des membres) permet de distinguer
les deux formes possibles dans notre série. Cinq formes secondaires ont été observées,
toutes se développaient a partir d’'un neurofibrome, dans quatre cas un lien avec une

NF 1 était présent.

Les quelques cas de MPNST secondaires a des schwannomes présents dans la
littérature sont survenus sur des schwannomes anciens (10,11,13-15). Plusieurs de ces
schwannomes étaient connus depuis I'adolescence de ces patients, et ont ainsi pu
évoluer sur plusieurs décennies. Cette tres longue évolution pourrait étre a I'origine de
dysplasies favorisant cette transformation, cependant celle-ci reste rare (12,19,33).
Dans cette situation, la modification rapide de la symptomatologie doit éveiller les

soupgons.

Les schwannomes mélanotiques connus également pour étre a l'origine d'une

cancérisation s’integrent dans le cadre d’'un syndrome de Carney dans 55 % des cas

(19,33,37). C’est dans cette association qu’il faut redouter la survenue d’'une MPNST.

119



Cependant, cette situation reste rare, le complexe de Carney présente une prévalence

inférieure a 1/1 000 000 (38).

La neurofibromatose de Von Recklinghausen est connue pour étre un facteur de
risque de transformation des neurofibromes (2,19,23). L’analyse des données de la
littérature, et de notre série n’étaye pas cette hypothese pour les neurofibromatoses de
type 3. Dans une série de 87 patients suivis pour une schwannomatose, Merker ne
retrouve pas de transformation maligne (39). Dans cette série, malgré l'existence de
doutes quant a la possible survenue d’'une MPNST, la lecture attentive des piéces
d’exéreses a toujours infirmé le diagnostic de MPNST. La méme année, Carter (9) décrit
la survenue d’'une MPNST chez un patient présentant une NF 3. Cette MPNST apparue
sur un schwannome préalablement identifié histologiquement a cependant une
particularité génétique. Le gene SMARCB1 est ici le siéege d’'une mutation germinale

complémentaire.

La localisation par région anatomique ou par nerf ne semble pas influer
’évolution des schwannomes. Le sexe ne parait pas étre un facteur de risque. L’age n’est
pas directement un facteur de risque, toutefois la survenue d’'un schwannome durant
I'enfance ou l'adolescence constitue un événement rare, qui doit alerter le clinicien, et
faire suspecter l'existence d’'une manifestation syndromique (40-45). En cas de
schwannome isolé, son évolution sur plusieurs décennies constituera un facteur de

risque de transformation.
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Le tabac est un facteur de risque classique en cancérologie, cependant son
implication comme facteur de risque dans les cancers du tissu nerveux n’a pas

clairement été établie (46-48).

A I'exception des syndromes génétiques (NF de type 1, syndrome de Von-Hippel-
Lindau, syndrome de Li Fraumeni...) (24,46), et des radiations ionisantes (2,21-24),
I'influence des facteurs de risque dans le développement des tumeurs du tissu nerveux
semble obscure. Les échantillons limités par leurs tailles, et l'association de types
histologiques différents sont a 'origine de biais majeurs, et cela malgré la réalisation

d’étude nationale multicentrique (46).

L’évolution d’'un schwannome vers une forme maligne est un événement qui
semble probable, mais d’'une extréme rareté. Cette évolution semble se faire au dépend
des schwannomes anciens au terme d'une longue maturation, et des schwannomes

mélanotiques qui s’'inscrivent dans un désordre génétique, le syndrome de Carney.

Les facteurs de risque de transformation des schwannomes en MPNST ne

peuvent étre clairement identifiés du fait l'extréme rareté des transformations

secondaires, si elle existe.
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Apparition des MPNST : de novo, ou transformation d’'une TNP.
La modification brutale de la symptomatologie d'une TNP est suspecte.
Un schwannome malin n’est pas une transformation d’'un schwannome bénin.

La transformation maligne des schwannomes est possible, mais extrémement
rare.

Deux conditions ont été retrouvées :
Les schwannomes anciens.

Les schwannomes mélanotiques s’intégrant dans un syndrome de Carney

Difficultés pour identifier d’autres facteurs de risques.
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Flow-chart 1 : Détail du suivi des schwannomes observés

143 schwannomes

A\ v
20 schwannomes
123 schwannomes surveillés
opérés diagnostic sur
biopsies
a N a Y
0 modification 1 modification
clinique rapide clinique rapide
\ l J \ ¢ J
a N a Y
0 MPNST 1 MPNST
diagnostiquée diagnostiquée
\ J \ J

131



Tableau 1 : Caractéristiques générales des deux populations

N =143
Schwannomes opérés 123
Sex-ratio (H/F) 48/44

Age moyen (extrémes)
Recul moyen (extrémes)

Schwannomes surveillés
Sex-ratio (H/F)

Age moyen (extrémes)
Recul moyen (extrémes)

52,1 (25,2 - 87,2)
68,4 (12-194,4)

20

12/8
51,3 (18,1 - 81,4)
64,7(12-71)

Recul exprimé en mois
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Tableau 2 : Facteurs de risque de transformation des schwannomes

Patient (n=1)

Sexe ratio (H/F)
Age moyen

Tabac
Neurofibromatose

Localisation anatomique :

- Canal carpien
Nerf :
- Médian

Type histologique :
- Classique
- Ancien
- Cellulaire
- Plexiforme

0/1
81,4
0
0

S O OO
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Iconographie 1 : Rapport de taille dans I'évolution d'une MPNST dans le canal carpien

La premiere évaluation des dimensions de la tumeur est 3,7 x 1,8 x 1,6 cm. Compte
tenu de l'étroitesse d’'un canal carpien, il est peu probable d’envisager le
développement d’une tumeur du nerf médian sans symptomatologie jusqu’a
atteindre ces dimensions, pendant plusieurs années. Une échelle disponible sur
cette radiographie figure la largeur du canal carpien. Cette tumeur lors de sa
découverte iconographique occupait la moitié de la largeur du canal carpien.
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6 L’imagerie moderne peut-elle se
substituer a la biopsie dans la prise en
charge diagnostique des schwannomes ?

135



6-1 Introduction

Le caractere incertain du diagnostic proposé par les biopsies, notamment pour
les microbiopsies, améne logiquement a douter de leurs utilités (1-3). De plus elles
exposent le patient a des complications (2,4-9). Les biopsies chirurgicales qui sont
pourtant les plus fiables présentent un risque d’essaimage de cellules tumorales
pendant le geste, mais également infectieux, hémorragique, et de complications

dépendantes de la tumeur biopsiée, et de la voie d’abord.

La fiabilité du diagnostic qui peut-étre contesté, le risque de complications, ainsi
que l'augmentation du délai avant la prise en charge thérapeutique, font émerger une

question. Les progres de 'imagerie moderne rendent-ils I'étape de la biopsie superflue ?

La diminution du délai de prise en charge, des comorbidités, ainsi que des colts
de santé en excluant cette étape sont autant d’arguments pour évaluer la fiabilité de
I'imagerie moderne face aux biopsies dans la prise en charge des schwannomes des
nerfs périphériques. L’Iconographie a désormais toute sa place dans la prise en charge
des tumeurs des membres, quel que soit le type anatomopathologique, ou la structure
anatomique concernée (10-12). Ainsi, 'IRM (Imagerie par Résonnance Magnétique) se
trouve étre I'examen iconographique de choix dans la prise en charge des tumeurs des
nerfs des périphériques (12-19). Elle permet de préciser le niveau anatomique, la
structure anatomique dont dépend la tumeur, ainsi que I’envahissement local (17).
Toutefois, la question de la fiabilit¢é de I'RM pour déterminer l'origine histologique

précise des tumeurs des nerfs périphériques semble encore en suspens.
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Notre objectif principal est de déterminer la capacité de I'IRM a établir un
diagnostic précis par rapport aux biopsies. Nos objectifs secondaires sont de déterminer
'intérét de I'échographie couplée a I'IRM, et également de déterminer si la précision de

I'imagerie de ville est suffisante pour établir le diagnostic iconographique.
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6-2 Matériel et méthode

Les données issues de ce travail étaient extraites de la population générale

présentée précédemment (1 - Introduction générale).

Les critéeres d’inclusions retenaient I'ensemble des schwannomes des nerfs
périphériques dont le diagnostic était formel aprés analyse anatomopathologique sur la
piece d’exérese. La réalisation d’'une IRM avant la chirurgie était indispensable. Les
criteres d’exclusions étaient I'absence de résultats anatomopathologiques formels, ainsi
que I'absence d'IRM dans la prise en charge du patient. Un diagnostic histologique et

iconographique devait étre obligatoirement proposé pour ces deux examens.

Les diagnostics proposés par I'[RM étaient comparés aux diagnostics établis par
I'anatomopathologie sur la piece d’exérese. En cas d’erreur de I'[RM, I'évaluation
échographique était comparée aux résultats anatomopathologiques définitifs. Une
derniere comparaison s’intéressait a ’'origine de 'examen IRM. Les diagnostics IRM et
I'appréciation des dimensions de la tumeur étaient comparés aux diagnostics formels en

fonction de leurs origines.

Lors de linterprétation d’'une IRM, et d’'une échographie, le diagnostic de
présomption de schwannome est porté selon plusieurs critéres. Premiérement, des
criteres d’'imagerie sont déterminés, permettant de préciser I'origine nerveuse ou non

de cette tumeur, sa position sur le nerf, ainsi que sa morphologie générale.
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Deuxiemement, des criteres cliniques apportent une orientation dans le processus

diagnostique (Tableau 1).

Sur les comptes rendus anatomopathologiques définitifs des pieces d’exéreses, il
était vérifié I'identification histologique. Les dimensions totales (longueur, largeur, et
épaisseur) des pieces d’exéreses étaient retrouvées systématiquement. Ces dimensions
étaient toutes converties en centimetres. La méme méthode de récupération des
données était appliquée avec les comptes rendus d’IRM, et d’échographie. Il était
recherché 'origine de I'IRM (ville ou centre spécialisé), et seules les IRM réalisées dans
le service d’'imagerie spécialisé en imagerie de 1'appareil locomoteur de notre CHU ont
été considérées comme provenant d'un centre spécialisé. Tout écart supérieur a cinq
millimetres ou plus lors des comparaisons de dimensions était considéré comme une

erreur.

Cent trois tumeurs ont été incluses, chez 89 patients. Les caractéristiques de la
population se décomposaient ainsi; 1'dge moyen était de 51,2 ans, avec un sex-ratio
montrant une légere prédominance masculine (Tableau 2). Le détail de 'inclusion des

schwannomes était présenté ci-contre (Flow-chart 1, et Tableau 3).

Nos criteres de jugements principaux étaient les diagnostics IRM et les
diagnostics anatomopathologiques établis sur pieces d’exéreses. Nos critéres de
jugements secondaires étaient le diagnostic proposé par I'’échographie en cas de non-
correspondance entre les résultats anatomopathologiques et 'IRM. L'origine des IRM

était également recherchée.
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Un test exact de Fischer était utilisé pour comparer la précision du diagnostic
iconographique de schwannome entre l'imagerie de ville et 'imagerie d'un service
universitaire. Un risque de premiere espece de 5 % était considéré. Un test de Khi2
permettait de comparer les concordances de taille entre 'appréciation iconographique

et anatomopathologique. Le risque de conclure a tort était fixé a 5 %.
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6-3 Résultats

Corrélation entre le diagnostic iconographique de présomption et le diagnostic

anatomopathologie définitif :

Le diagnostic IRM de schwannomes a été proposé 122 fois, pour 191 examens
réalisés (Flow-chart 1 et Tableau 3). Les résultats des examens IRM ont été comparés
aux 123 diagnostics anatomopathologiques formels de schwannomes (3 -
Epidemiologie des tumeurs des nerfs périphériques des membres). Pour ces 123
schwannomes identifiés, 103 examens IRM ont été réalisés. Dans 20 cas, 'exérese de la

tumeur a été réalisée sans IRM préalable.

Une correspondance avec le résultat anatomopathologique a été retrouvée a 73
reprises (Tableau 4). Quinze résultats imprécis proposés par 'RM ne permettaient de
relever une correspondance avec les résultats anatomopathologiques (Tableau 5). L'IRM
a proposé quinze diagnostics discordants apres analyse anatomopathologique de la

piece d’exérese (Tableau 6).

L’IRM possédait une sensibilité de 71 %, avec une spécificité de 74 % pour établir

le diagnostic de schwannomes des nerfs périphériques. La valeur prédictive positive

était de 85 %, avec une valeur prédictive négative de 53 % (Tableau 7).
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L’apport de I'imagerie échographique dans le diagnostic des schwannomes des

nerfs périphériques en complément de I'|RM :

Pour les 30 cas de discordances et d'imprécisions entre le diagnostic de
présomption IRM, et le résultat anatomopathologique, une échographie avait été
réalisée dans seulement 20 cas (Tableau 8). Dans quatre cas, I'’échographie permettait
de rectifier le diagnostic. Dans douze cas, le diagnostic échographique était imprécis, et
dans quatre autres cas celui-ci était erroné. Dans les quatre erreurs diagnostiques

échographiques, celles-ci confirmaient les données IRM dans trois cas.

Comparaison entre les données des IRM de ville, et d’'un centre spécialisé :

Cinquante-deux IRM ont été réalisées dans un service d'imagerie spécialisée de
) : 7 . 7 . . 7 .
I'appareil locomoteur, contre 48 IRM réalisées dans des cabinets libéraux. Trois

examens ont été exclus, car leurs origines ne pouvaient étre précisées.

Le service référent retrouvait 32 correspondances entre le diagnostic de
présomption IRM, et le résultat anatomopathologique (Tableau 9). Dans douze cas, il
existait une discordance entre les deux diagnostics. Dans huit cas, I'imprécision du

diagnostic IRM ne permettait pas de conclure.

Les IRM réalisées en dehors du service d'imagerie spécialisée étaient

concordantes avec les résultats anatomopathologiques dans 41 cas. Trois IRM étaient

discordantes, et quatre examens étaient imprécis.
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Le diagnostic iconographique de schwannome a été statistiquement plus
fréquemment associé a une confirmation anatomopathologique dans le groupe

d’imagerie de ville (Test exact de Fischer ; P=0,018).

La concordance entre les dimensions des schwannomes estimées sur I'IRM, et
lors de l'analyse anatomopathologique a été comparée en fonction de l'origine de
I'examen iconographique (Tableau 10). Pour le service spécialisé, dans 2/3 des cas, les
dimensions correspondaient aux mesures anatomopathologiques. Pour deux tumeurs,
les dimensions n’ont pas été mesurées. Pour les tumeurs évaluées dans les cabinets
libéraux, les données relatives aux dimensions manquaient dans la moitié des cas. Une
concordance entre I'estimation iconographique de la taille de la tumeur, et les mesures

lors de I’évaluation anatomopathologique a été retrouvée dans environ un tiers des cas.

Il n’a pas été mis en évidence de différence significative entre les groupes dans

leurs capacités a définir avec précision la longueur, la largeur et I'épaisseur précise du

schwannome (Test de Khi2 ; Longueur P=0,7 / Largeur P=0,36 / Epaisseur P=0,76).
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6-4 Discussion

L’IRM est devenue un examen incontournable dans la prise diagnostique des
patients présentant une tumeur (10-12), et cela, quelle que soit la localisation de cette
derniere. De plus, 'IRM fait partie avec I'échographie des systémes d’imageries les plus
adaptés a 'exploration du tissu nerveux, et notamment des tumeurs nerveuses (12-19).
L’évaluation de la précision cet outil semble donc indispensable dans la prise en charge

diagnostique des schwannomes.

Dans cette série, une IRM précédait systématiquement le geste d’exérese
chirurgicale de la tumeur, a I'exception de 20 schwannomes de découvertes fortuites,
lors de la chirurgie. Le diagnostic clinique initial dans ces quelques cas suspectait des
kystes arthrosynoviaux ou épidermoides, une tumeur a cellules géantes, une maladie De
Dupuytren. Dans ces situations, aucun examen iconographique n’avait été envisagé par
I'opérateur avant le geste chirurgical. La certitude du diagnostic clinique est ici a mettre

en cause.

Cent trois schwannomes opérés dans notre série avaient eu préalablement une
IRM. Cet examen suspectait le diagnostic de schwannome dans 73 cas. Trente
schwannomes n’avaient pas été suspectés par I'[RM. Dans quinze cas, le diagnostic IRM
de présomption était imprécis, et dans quinze cas il était erroné. L’imprécision
permettait une orientation vers une tumeur nerveuse dans onze cas. En cas de
diagnostics erronés, l'orientation vers une tumeur nerveuse était proposée dans sept
cas. Ces résultats retrouvent dix tumeurs pour lesquelles le rapport avec le nerf n’a pas

été apprécié lors de la réalisation de 'IRM. Cela représentent 1/10 des résultats de cette
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série, résultats surprenant pour cet examen considéré comme le gold-standard pour
’évaluation des tumeurs nerveuses. L'origine nerveuse des tumeurs est habituellement
affirmée par ses rapports entrenues avec le nerf. Ces erreurs d’identifications dans notre
série concernent des nerfs de petits calibres, toujours situés en position sus-fasciale. Il
est également identifié treize tumeurs nerveuses, ou le diagnostic histologique de
présomption n’a pu étre porté. Pour ces quelques cas, le caractere excentré ou ovoide de
la tumeur était fréquemment absent. Le rapport étroit entre la tumeur et le nerf est
évidemment un élément séméiologique fondamental a identifier pour évoquer le
diagnostic de tumeur nerveuse. C’est seulement apres cette constatation que les autres
caractéristiques particulieres des schwannomes en IRM pourront étre recherchées.
L’aspect excentré et ovoide de la tumeur semblent déterminant pour évoquer le

diagnostic de schwannome des nerfs périphériques.

La détermination de la sensibilité, ou la capacité du test a affirmer le diagnostic
quand la maladie est présente est de 71 %. Sa VPP, ou la probabilité que la maladie soit
présente quand le test est positif est de 85 %. On peut retenir que I'IRM expose a un

risque sur quatre de conclure a tort a la présence d’'un schwannome.

La spécificité de I'IRM, ou la capacité du test a ne pas affirmer la présence d’un
schwannome en I'absence de schwannome, est de 74 %. La détermination de sa VPN, ou
la probabilité que la maladie soit absente quand le test est négatif est de 53 %. En
résumé, lorsque I'IRM ne confirme pas la présence d'un schwannome devant une tumeur

d’un nerf périphérique, celle-ci a un risque sur deux de commettre une erreur.
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L’IRM est un bon outil d’'investigation pour caractériser I'origine nerveuse d'une
tumeur. Cependant I'[RM semble présenter quelques faiblesses pour porter le diagnostic
de schwannomes. L’analyse de la littérature relative a l'imagerie par résonnance
magnétique des tumeurs nerveuses permet de comprendre ces résultats non favorables.
Si la nature nerveuse de la tumeur peut-étre aisément affirmée(2,10,11,15-17,19,20), il
est difficile de préciser avec certitude la présence d’'un schwannome en IRM (10,11,21).
Les TNP sont définies en IRM comme des masses entretenant des rapports étroits avec
un nerf. Aucun autre signe n’est spécifique d’'une TNP. L’orientation histologique d’une
TNP ne peut étre clairement définie pour la majorité des auteurs (5,10,11,16,18,20,22-
24). La difficulté repose sur la différenciation entre schwannome et neurofibrome
(Tableau 11, et Iconographies1 et 2) (21,25-27). Le schwannome apparait plus
fréquemment excentré, avec une capsule et des bords bien limités (10,11,28,29). La
position excentrée de cette tumeur est le seul critére statistique significatif de la
présence d’'un schwannome (30,31). Cependant, les schwannomes prennent cette forme
caractéristique lorsqu’ils se développent sur un fascicule périphérique. Si un
schwannome apparait sur un fascicule situé en position centrale dans le nerf, le
caractere excentré, propre aux schwannomes ne sera pas retrouvé (32)
(Iconographie 3)(3 - Epidémiologie des tumeurs des nerfs périphériques des membres).
On suppose que cette attitude excentrée ne sera possible qu’au terme d'un long
développement de la tumeur, lorsque le schwannome se développe sur un fascicule
central. Ainsi lorsque la largeur, et 1'épaisseur du schwannome auront dépassé le
diametre du nerf. Les fascicules périphériques seront pour la plupart soufflés par le

développement de la tumeur, et celle-ci fera saillie sur I'un des flancs du nerf.
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Une minorité d’auteurs (12,23,28,29,33,34) affirme que les schwannomes
présentent spécifiquement une capsule hyperintense formant un aspect de cible en
coupe axiale, un rehaussement diffus, et qu'il est possible de visualiser le refoulement
des paquets fasciculaires par la tumeur. Un aspect hétérogéne de la tumeur est parfois
évoqué, de méme que des remaniements intratumoraux. Cependant, aucun de ces
criteres n’est statistiquement significatif. Pour Chick (10,11) et Suh (35), I'image de
cible visualisée en coupe axiale d'une TNP n’est pas spécifique des schwannomes, mais

des TNP.

Dans notre série, le diagnostic de neurofibrome représente un quart du cumul
des imprécisions et des erreurs de 'IRM. Dans cette situation, I'orientation pour une

TNP est proposée dans pres de deux tiers des cas.

Ainsi, le diagnostic histologique proposé pour une TNP par le radiologue repose
sur une somme d’arguments. Lorsque le diagnostic de schwannome est avancé, il repose
sur un pari diagnostique fondé sur I'épaisseur du faisceau d’arguments et sur

I'expérience du praticien interprétant les images.

L’origine de I'examen est fréquemment une source de critique en routine clinique
motivant la répétition des IRM. Dans notre série, la précision des diagnostics de
présomption des IRM de ville a été comparée a celle d'un service universitaire. Un
résultat inattendu, et surprenant rapporte une différence statistique en faveur de
I'imagerie de ville dans la précision du diagnostic de présomption. Plusieurs éléments
permettent de comprendre cette différence significative qui présente de nombreux biais.

Une explication repose sur l'expérience du praticien interprétant I'examen. Il peut
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parfois étre interprété par un jeune praticien souffrant d’'une expérience réduite, et cela
méme dans un service spécialisé. La répétition des examens dessert dans nos résultats le
service universitaire. Un examen réalisé en ville pouvait étre relu par le service
universitaire. En cas de confirmation du diagnostic, celui-ci était laissé au compte de
I'imagerie de ville. Dans les cas ou une discordance existait entre les deux
interprétations, une nouvelle IRM était systématiquement proposée au patient. Dans les

dossiers ou linterprétation restait difficile, plusieurs cas ont été a l'origine de

discordance avec les résultats anatomopathologiques.

L’appréciation de la taille des tumeurs ne participe pas au processus
diagnostique, mais fait partie des éléments a prendre en compte dans la réflexion
thérapeutique. L'exérése d'un schwannome de 3,3 cm de grand axe expose le patient a
un risque important de déficit postopératoire (8 - Prise en charge médicochirurgicale
des schwannomes des membres : une série observationnelle de 143 cas). Dans notre
série, il n’existe pas de différence significative entre 'imagerie de ville, ou de centre
spécialisé. Cependant, les dimensions sont fréquemment non évaluées, ou non
mentionnées dans les comptes rendus d’imagerie de ville. Une tendance supérieure non
significative en faveur de l'imagerie du CHU retrouve une correspondance des
dimensions estimées avec celles mesurées lors de l'analyse anatomopathologique.
L’appréciation de la taille de la tumeur est un élément important intervenant dans

I'information délivrée aux patients, du fait des risques de déficits postopératoires.

L’association d’'une échographie systématique a I'IRM permet de renforcer la
suspicion de TNP (2,21,25,34,36-38), cette association est méme indispensable pour

Saito (39). Si I'échographie peut aisément déterminer l'origine neurologique d’une
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tumeur nerveuse (10,25,38,40,41), il semble que I'’échographie et méme le couple
IRM/Echographie ne permettent pas d’apporter de véritables éléments pour confirmer
le diagnostic histologique de présomption. La littérature ne fait pas état de critéeres
échographiques spécifiques, et unanimement reconnus pour préciser I'existence d'un
schwannome. La position excentrée est encore une fois décrite, mais non suffisante
(32,33,38,40,41) pour permettre d’affirmer le diagnostic de schwannome. Le signe de
I'anneau dont les deux premieres descriptions concernaient des schwannomes n’est
spécifique que des TNP, et non des schwannomes (42).Dans ce travail, en cas de
discordance entre I'IRM et I'analyse anatomopathologique, I’échographie proposait le
diagnostic de schwannome dans moins d'un quart des cas. Dans encore un quart des cas
(n=4), elle proposait également un diagnostic discordant avec les résultats
anatomopathologiques. Dans cette derniére situation, 'échographie proposait a trois

reprises un diagnostic correspondant a I'IRM.

Dans ce contexte, en cas d’examens iconographiques confirmant la présence d’'un
schwannome, il peut étre tentant de ne pas poursuivre la prise en charge diagnostique,
cependant il existe un risque sur quatre de conclure a tort a la présence d'un
schwannome. Méconnaitre une MPNST, ou un neurofibrome présentant un risque de
transformation représente une perte de chance évidente pour le patient. Il semble donc
indispensable de ne pas asseoir une prise en charge diagnostique de TNP sur le
diagnostic de présomption établi avec I'IRM, et/ou I’échographie. Les biopsies sont
incontournables pour préciser l'origine histologique d’une tumeur (5,43-46). Elle
présente une sensibilité et une VPP largement supérieure a celles de 'IRM pour établir
le diagnostic de schwannomes (7 - Pertinence des microbiopsies des schwannomes des

nerfs périphériques dans la prise en charge diagnostique des patients). Aujourd’hui,
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I'IRM ne peut se substituer aux biopsies pour la prise en charge diagnostique des
schwannomes des membres. L'IRM permet de préciser en cas de TNP le niveau
lésionnel, la structure anatomique intéressée, et d’estimer les dimensions de la tumeur,
cependant pour les schwannomes, le diagnostic de présomption établit par I'IRM doit

étre considéré avec prudence.

L'IRM ne peut se substituer aux biopsies dans la prise en charge diagnostique des
schwannomes :

Sensibilité 71 %

Spécificité de 74 %,

Valeur prédictive positive 85 %

Valeur prédictive négative 53 %.

La position excentrée est le seul signe statistiquement spécifique des
schwannomes en IRM, lorsqu'’il est présent.

L’association d’'une échographie systématique a I'IRM ne permet pas d’améliorer
la précision du diagnostic histologique de présomption.
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Tableau 1 : Le diagnostic de schwannome en imagerie
Séméiologie iconographique

Séméiologie des schwannomes

Criteres iconographiques

IRM
Origine nerveuse Rapport de continuité
avec le nerf
Position Excentré sur le nerf
Morphologie Ovoide
Rehaussement
périphérique
Calcifications
intratumorale
Hémorragie
intratumorale
Echographie
Origine nerveuse Rapport de continuité
avec le nerf
Position Excentré
Morphologie Ovoide

Signe de 'anneau

Criteres cliniques

Sexe Pas de prévalence d’un sexe
Age 30-50 ans

Autre localisation Isolé dans 95% des cas
Association syndromique Possible mais rare
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Tableau 2 : Caractéristiques générales de la population

N
Nombre de patients 89
Schwannomes inclus 103
Sex-ratio 50/39
Age moyen (extrémes) 51,2 (18,1/87,2)
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Flow-chart 1 : Détail de l'inclusion de schwannomes

221 tumeurs, soit
186 patients

IRM non réalisée

30 tumeurs

IRM réalisée

191 tumeurs

y L 4 vy L 4
Anatomopathologie Anatomopathologie Anatomopathologie Anatomopathologie
non réalisée réalisée non réalisée réalisée

=p1 2 tumeurs exclus

=p] 28 tumeurs exclus

=p] 42 tumeurs exclus

149 tumeurs

1 46 tumeurs exclus

Yy 103 schwannomes
inclus
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Tableau 3 : Informations complémentaires du flow-chart

IRM (N=191) Anatomopathologie (N=177)
Diagnostic de schwannomes 122 123
Autres diagnostics 69 54
Pour les schwannomes inclus :
Origine de 'examen :

CHU 52 103

Ville 48 0

Non précisé 3 0
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Tableau 4 : Correspondance entre le diagnostic iconographique
et les résultats anatomopathologiques

N=103
Diagnostic IRM :
Concordant 73 (70,8 %)
Discordant 15 (14,5 %)
Imprécis 15 (14,5 %)
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Tableau 5 : Liste des diagnostics imprécis proposés par 'lRM

N=15
Masse non caractérisable a I'IRM 1 (6,6 %)
Schwannome ou neurofibrome 5(33,3 %)
Schwannome ou sarcome a cellules claires 1 (6,6 %)
Tumeur nerveuse 6 (40 %)
Lésion fibrotique 1 (6,6 %)
Masse tissulaire hétérogene 1 (6,6 %)
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Tableau 6 : Liste des diagnostics erronés proposés par I'lRM

N=15
MPNST 4 (26,6 %)
Neurofibrome 2 (13,3 %)
Névrome 1 (6,6 %)
Tumeur a cellules géantes 2 (13,3 %)
Kyste arthrosynovial 2 (13,3 %)
Kyste sébacé 1 (6,6 %)
Kyste indéterminé 1 (6,6 %)
Sarcome 1 (6,6 %)
Lipome 1 (6,6 %)
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Tableau 7 : Tableau de contingence
comparaison des diagnostics iconographiques et anatomopathologiques

S+ S-
IRM + 73 12
IRM - 30 34

IRM + : Diagnostic iconographique en faveur d’'un schwannome

IRM - : Diagnostic iconographique non en faveur d’'un schwannome
S+ : Diagnostic anatomopathologique en faveur d’'un schwannome

S- : Diagnostic anatomopathologique non en faveur d'un schwannome

Se=73/(73+30)=0,71
Sp=34/(12+34)=0,74
VPP =73 /(73+12) =0,85
VPN =34 /(34 +30) =0,53
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Tableau 8 : Apport de I'échographie dans les cas de discordances et d'imprécisions de 'IRM
par rapport aux résultats anatomopathologiques

N=30
Echographies réalisées 20 (66,6 %)
Echographies non réalisées 10 (33,3 %)
Diagnostic:
- Schwannome 4 (13,3 %)
- Erroné 4 (13,3 %)
- Imprécis 12 (40 %)
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Tableau 9 : Comparaison entre le diagnostic iconographique de présomption, et les
résultats anatomopathologiques en fonction de l'origine des IRM

CHU (N=52) Ville (N=48) P
Comparaison 0,018
Concordant 32 (32 %) 41 (41 %)
Discordant 12 (12 %) 3(3%)
Imprécis 8 (8 %) 4 (4 %)
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Tableau 10 : Comparaison des dimensions des schwannomes entre I'évaluation IRM,

et anatomopathologiques en fonction de l'origine des IRM

CHU Ville P
Nombre d’examens concordants 32 (43,8%) 41 (56,1 %)
Longueur: 0,7
Concordance 19(26%) 13 (17,8 %)
Discordance 11 (15%) 9(12,3 %)
Données manquantes 2 (2,7 %) 19 (26 %)
Largeur : 0,36
Concordance 19 (26%) 17 (23,2 %)
Discordance 11 (15%) 5(6,8%)
Données manquantes 2 (2,7 %) 19 (26 %)
Epaisseur : 0,76
Concordance 22 (30,1 %) 15 (20,5 %)
Discordance 8(109%) 7(95%)
Données manquantes 2 (2,7 %) 19 (26 %)
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Tableau 11 : Criteres de différenciations
entre un schwannome et un neurofibrome a I'IlRM

Schwannomes Neurofibromes

Position sur le nerf Excentrée Centrée
Forme générale Ovoide Fusiforme
Bords Nets, bien limités Flous
Périphérie Capsule Pas de capsule
Rehaussement Hétérogene Homogéne
Evolution Remaniements Transformation

-Kystiques maligne

-Hémorragiques

-Calcifications
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Iconographie 1 : Tumeurs des nerfs périphériques présentant les caractéristiques
typiques d’'un schwannome a l'IRM

C D

Sur les images A et B figurent un schwannome, sus-fascial, du nerf cutané
médial de I'avant-bras. Ce schwannome est visualisé sur des séquences T2 Fat-
Sat, en coupe sagittale et axiale. Sur les images C et D, un schwannome, sous-
fascial, du nerf médian est présent. Ce schwannome est visualisé en séquence T2
Fat-Sat, en coupe coronale et sagittale.
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Iconographie 2 : Tumeur des nerfs périphériques présentant les caractéristiques
typiques d’un neurofibrome a 'lRM

Les images A et B représentent un neurofibrome typique, évoluant sur le nerf
médian. Cette tumeur nerveuse périphérique est visualisée sur des séquences IRM T2
Fat-Sat, en coupe coronale et sagittale. Il s’agit d’'une observation pédiatrique.
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Iconographie 3 :
Tumeurs des nerfs périphériques présentant des caractéristiques
ne permettant pas de différencier un schwannome d’un neurofibrome a I'lRM

A B

C

Une TNP figure sur les images A et B. Cette tumeur est située sur le nerf fémoral. Elle
est visualisée sur des séquences IRM T2 Fat-Sat, en coupe coronale et sagittale.
L’analyse anatomopathologique a permis de conclure a la présence d’un
neurofibrome. L'image C présente une TNP évoluant sur le nerf radial. Elle est
visualisée sur une séquence IRM T2 Fat-Sat, en coupe coronale. L’analyse
anatomopathologique a permis de conclure a la présence d’'un schwannome.
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7 Pertinence des microbiopsies des
schwannomes des nerfs périphériques
dans la prise en charge diagnostique
des patients
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7-1 Introduction

La simplicité de réalisation des microbiopsies tend a rendre les biopsies
chirurgicales obsolétes dans notre pratique quotidienne (1). Cependant, si le bénéfice
est réel pour le patient, et la société, I'efficience de cet outil diagnostic est parfois mise
en doute (1,2). La diversité de la littérature dans ce domaine aussi bien sur le type de
tissus et de tumeurs étudiés, que sur le principe de prélevement seme la confusion (3-
6). Dans notre série, les deux types de biopsies sont rencontrés, et cela en fonction des
habitudes des opérateurs. Cependant, le recours presque systématique a une réunion de
concertation pluridisciplinaire tend a uniformiser les prises en charge entre les services
et les praticiens (7). La volonté d’'une procédure peu invasive, efficace, rapide et peu
coliteuse semble imposer les microbiopsies radioguidées. Toutefois cette solution
séduisante peut-elle remplacer la biopsie chirurgicale, gold-standard pour le diagnostic

des schwannomes nerfs périphériques ?

Notre objectif principal était de déterminer la fiabilité des microbiopsies dans la
prise en charge diagnostique des schwannomes des nerfs périphériques. Nos objectifs
secondaires étaient de déterminer la prévalence des complications consécutives a la
réalisation de microbiopsies, ainsi que la non-infériorité des microbiopsies
comparativement aux biopsies chirurgicales dans la prise en charge des schwannomes

des nerfs périphériques.
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7-2 Matériel et méthode

Les données issues de ce travail étaient extraites de la population générale

présentée précédemment (1 - Introduction générale).

Les criteres d’inclusions retenaient I'’ensemble des patients pour qui une biopsie
d’'une tumeur nerveuse périphérique avait été réalisée. Les microbiopsies radioguidées,
ainsi que les biopsies chirurgicales partielles étaient incluses. Les criteres d’exclusions
étaient 'absence de réalisation d'une biopsie d’'une tumeur nerveuse périphérique, ainsi
que les biopsies exéréses chirurgicales. Les ponctions tumorales avec analyse

cytologique unique ont été exclues.

Cinquante-sept biopsies ont été réalisées pour une tumeur des nerfs
périphériques. Dans seize cas, il s’agissait de biopsies chirurgicales, et dans 41 cas de
microbiopsies. Il n’était pas retrouvé de prédominance d'un sexe, I'dge moyen était de 47

ans (Tableau 1).

Les biopsies chirurgicales ou radioguidées étaient décidées apres confirmation
sur I'imagerie (IRM ou échographique) de I'existence d’'une tumeur, d’origine nerveuse.
Elles étaient proposées par le service de radiologie, ou demandées par le praticien

référent.

Pour les microbiopsies, deux consultations étaient nécessaires pour la réalisation
du geste. La premiere consultation permettait de donner une information au patient sur

le déroulement de 'examen, et de la biopsie, ainsi que les complications normalement
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prévisibles. Les biopsies guidées étaient réalisées sous controle tomodensitométrique
ou échographique. La profondeur de la tumeur était le critére décisif dans le choix du
systeme d’imagerie. Les tumeurs sus-fasciales, ou distales étaient biopsiées sous
contréle échographique. Les tumeurs sous-fasciales, ou proximales étaient plus

fréquemment biopsiées sous controle tomodensitométrique.

Une anesthésie locale plan par plan, a la xylocaine 1 %, non adrénalinée, était
effectuée en regard de la zone de biopsie permettant l'introduction du systéme de
biopsie. Un systeme de biopsie TEMNO® (Cardinal Health, Dublin), avec une aiguille de
calibre 18 gauges était utilisé pour ces biopsies (Iconographie 1). L’aiguille était ensuite
guidée par I'outil iconographique choisi jusqu’a la tumeur a biopsier (Iconographies 2 et
3). Le point de ponction était marqué par la mise en place d'un fil de suture non
résorbable sur la peau. Plusieurs carottes tumorales étaient prélevées, et conditionnées
dans une solution de formol. Les fragments tissulaires étaient ensuite envoyés pour

analyse anatomopathologique.

Les biopsies chirurgicales étaient effectuées aprés au moins une consultation
avec un chirurgien. Des anesthésies générales ont été réalisées pour les tumeurs du
plexus brachial, et les biopsies du nerf ischiatique. Les autres sites tumoraux étaient
biopsiés sous anesthésie locorégionale. La voie d’abord retenue dépendait du nerf
intéressé par la tumeur, elle était la plus directe possible. Une fois la tumeur identifiée,
un prélevement en quartier d’orange dans I'épaisseur du tissu tumoral était exécuté.
Aucun geste d’énucléation, ou de dissection de la tumeur n’était réalisé. Le prélevement
était conditionné dans une solution de formol. La biopsie tumorale était ensuite

adressée au laboratoire d’anatomopathologie. Durant la période postopératoire, il était
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recherché spécifiquement l'apparition d'un déficit neurologique sur le territoire

sensitivo-moteur du nerf biopsié.

Les comptes rendus anatomopathologiques de '’ensemble des patients ayant eu
une biopsie ont été étudiés. Les comptes rendus anatomopathologiques définitifs sur
piece d’exérese de la tumeur ont été étudiés afin de connaitre l'identification

histologique formelle, lorsque les patients avaient été opérés de cette tumeur.

Les complications post-biopsiques étaient recherchées dans les courriers, ainsi
que lors de la consultation de révision (8 - Prise en charge médicochirurgicale des
schwannomes des membres : une série observationnelle de 143 cas). Les événements
secondaires indésirables ou imprévus apparaissant au décours de la biopsie étaient

considérés comme une complication.

Dans un premier temps, les diagnostics de schwannomes issus des microbiopsies
étaient comparés aux résultats anatomopathologiques définitifs apres exérese de la
lésion. Dans un second temps, les complications des microbiopsies étaient recherchées.
Enfin, une comparaison de la fiabilité des deux types de biopsies était proposée en

fonction des résultats anatomopathologiques issus des pieces d’exéreses.

Nos criteres de jugements principaux étaient les  diagnostics
anatomopathologiques de schwannomes issus des microbiopsies, et les diagnostics
anatomopathologiques issus des pieces d’exéreses. Nos criteres de jugements

secondaires étaient la présence d’événements indésirables faisant suite aux
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microbiopsies, ainsi que les diagnostics anatomopathologiques issus des biopsies

chirurgicales.

Notre analyse statistique de la précision des biopsies percutanées pour établir le
diagnostic de schwannomes, et de sa non-infériorité par rapport aux biopsies
chirurgicales a été évalué reposait par la détermination de la sensibilité, et de la
spécificité, ainsi que sur l’évaluation de la valeur prédictive positive et négative.
L’analyse statistique des complications des microbiopsies reposait sur la proportion des

événements secondaires indésirables.
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7-3 Résultats

Corrélation entre les résultats des microbiopsies et de l'anatomopathologie

définitive pour établir le diagnostic de schwannome des nerfs périphériques

Quarante et une tumeurs ont été microbiopsiées. Le diagnostic de schwannome
était proposé a 23 reprises. Pour ces 23 suspicions, seize preuves histologiques
formelles existaient (Tableau2). Ainsi dans qunize cas, les résultats
anatomopathologiques définitifs confirmaient le diagnostic de schwannome. Dans un
cas, il existait une discordance entre les deux examens. La microbiopsie proposait le
diagnostic de schwannome, alors que l'anatomopathologie définitive affirmait le

diagnostic de MPNST. Dans sept cas, aucune chirurgie d’exéreses n’avait eu lieu.

La sensibilité des microbiopsies (Tableau 3) pour établir le diagnostic de

schwannomes était de 100 %, avec une spécificité de 93 %. Les valeurs prédictives

positive et négative étaient respectivement de 93 % et 100 %.

Proportion des complications des microbiopsies :

Il n'a pas été pas retrouvé de complications a la suite des microbiopsies

radioguidées (Tableau 4).

178



Comparaison des résultats des microbiopsies, et des biopsies chirurgicales aux

résultats anatomopathologiques définitifs :

Seize biopsies chirurgicales ont été réalisées, et dans sept cas le diagnostic de
schwannome était proposé. Une parfaite concordance diagnostique était observée avec
les biopsies chirurgicales. Dans un cas, la biopsie n’a pas été contributive faute de

quantité de tissus tumoraux prélevés (Tableaux 5 et 6).

Les biopsies chirurgicales ont permis de diagnostiquer un schwannome des
membres avec une sensibilité de 88 %, et une spécificité de 100 % (Tableau 7), les

valeurs prédictives positive et négative étaient respectivement de 100 % et de 87 %.

Des microbiopsies ont été réalisées dans 41 situations. Une correspondance avec
le diagnostic anatomopathologique a été observée dans 27 cas, trois erreurs étaient
identifiées, et dans onze cas aucune exérese n’a été réalisée. Pour les schwannomes, a 23
reprises, la microbiopsie évoquait le diagnostic. Il était confirmé dans quinze cas. Une
erreur diagnostique était mise en évidence. Pour sept cas, la suspicion diagnostique de

schwannomes ne pouvait étre confirmée, faute d’exérese de la tumeur (Tableaux 5 et 6).
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7-4 Discussion

Les biopsies sont une étape classique en chirurgie tumorale, et cela, quel que soit
le tissu affecté. Elles sont intégrées aux parcours personnalisés de soins des patients, au
méme titre que le bilan iconographique exhaustif, et la réunion de concertation

pluridisciplinaire (RCP) (7,8).

La fiabilité de la biopsie chirurgicale n’est plus a prouver dans la détermination
du diagnostic histologique des tumeurs de tous types (3,4,9), mais également nerveuses
(3,4), cependant elle présente des inconvénients non négligeables. Pour les tumeurs
proximales, notamment le plexus brachial et le nerf ischiatique, elle impose la
réalisation d’'une anesthésie générale dans notre pratique. Les autres localisations
restent accessibles sous anesthésie locorégionale, toutefois ce type d’anesthésie n’est
pas dénué de risque (10-12). Le principe méme de la chirurgie expose le patient a des
risques d’hématome, d’infection, de blessure du nerf, et des risques propres a la voie
d’abord (1,2). Elle complique la dissection future de la tumeur, en créant un
environnement tissulaire cicatriciel péritumoral (1). Une hospitalisation s’'impose pour
les patients. Cette solution est ainsi plus onéreuse que I'option de la microbiopsie sous
anesthésie locale (1). Les avantages théoriques des microbiopsies radioguidées
s'imposent face aux faiblesses des biopsies chirurgicales. Néanmoins la fiabilité des
microbiopsies suffit-elle pour baser I'’ensemble du processus thérapeutique d'un patient

sans autres confirmations anatomopathologiques ?
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Les biopsies chirurgicales semblent délaissées au fil des années en faveur des
biopsies des radioguidées (6,8,13-15), et nous avons observés dans notre série, une
réorientation progressive vers les microbiopsies sur cette période de 14 années. La
simplicité de réalisation, et les faibles comorbidités encouragent cette évolution
constatée (1,2). Si I'age et le sexe du patient ne semblent pas avoir orienté le choix vers
I'une des deux techniques, ni méme sa profondeur (sus ou sous-fasciale), sa localisation
sur I'un des deux membres parait orienter I'attitude diagnostique dans notre série. Nous
observons des rapports inversés entre les deux groupes avec ce parametre. Ainsi deux
tiers des biopsies chirurgicales étaient réalisés au membre supérieur, contre seulement

un tiers des microbiopsies.

Le service référent des patients de cette série explique cette différence. Les
patients issus du service de chirurgie possédant une expertise des pathologies
chirurgicales des nerfs périphériques proposait principalement des biopsies
chirurgicales. Alors que les autres services ont proposé presque exclusivement des

biopsies radioguidées.

Quarante et une microbiopsies ont été réalisées dans notre série, et le diagnostic
de schwannomes a été retenu a 23 reprises. Dans seulement qunize cas, le diagnostic de
schwannome était confirmé apres exérese de la tumeur. Un faux négatif était constaté, et
était a l'origine d’'une méconnaissance initiale d'une MPNST. Pour sept microbiopsies,
aucune comparaison n’a pu étre réalisée du fait de I'absence d’exérese de la tumeur. La
sensibilité et la valeur prédictive négative (VPN) des microbiopsies sont excellentes,

avec une spécificité et une valeur prédictive positive (VPP) satisfaisantes (Tableau 6).
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Cela malgré un faux négatif dont le diagnostic a été redressé par une exérese
systématique proposée en RCP. Il est intéressant de noter que dans ce cas précis, I'IRM

avait été également prise a défaut.

Seize biopsies chirurgicales ont été effectuées, et le diagnostic de schwannomes a
été proposé a 7 reprises. L’anatomopathologie a confirmé a chaque reprise le diagnostic
émis sur l'analyse des fragments des biopsies chirurgicales. Une seule biopsie
chirurgicale n’a pu permettre la formulation d’'une hypothése diagnostique, du fait d’'une
quantité insuffisante de matériel prélevé. En considérant cet événement comme un faux
négatif, la spécificité et la VPP sont excellentes, cependant la sensibilité ainsi que la VPP
sont inférieures aux microbiopsies. Le nombre plus faible de patients dans le groupe des
biopsies chirurgicales, associé a ce faux négatif explique cette sensibilité et VPP
inférieure aux microbiopsies. L’exclusion de ce faux négatif permet d’obtenir une VPP et
une sensibilité parfaite, confirmant la position de Gold-standard de ce moyen

d’investigation.

Hormis les limites logistiques, et les risques des biopsies chirurgicales que nous
avons déja évoqués, une nouvelle limite existe, et elle a été appréciée dans cette série.
Pour les tumeurs de petite taille (infracentimétrique), il peut étre ardu de réaliser une
biopsie contributive sans risque pour les fascicules. Le cas précis de la biopsie non
contributive, faute de matériel prélevé, s’inscrit dans ce contexte, puisqu’il s’agissait

d’'une tumeur de 0,7 centimetre de grand axe.
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Les biopsies radioguidées semblent étre un bon outil d’investigation pour établir
le diagnostic de schwannome, avec une probabilité de 100 % que la biopsie évoque le
diagnostic de schwannomes quand il s’agit d'un schwannome (sensibilité), et une
probabilité de 93 % qu'il s’agisse d’'un schwannome quand les microbiopsies I'affirment
(VPP). Toutefois, le faible effectif de patients doit inciter a la prudence. Une erreur
diagnostique due aux microbiopsies aurait pu étre lourde de conséquences. La
proposition diagnostique établie par I'intermédiaire des biopsies radioguidées ne doit
pas dispenser les praticiens d’un suivi régulier des patients méme si une 1ésion bénigne
est suspectée. Les résultats issus d’'une microbiopsies ne peuvent étre considérés
comme une preuve histologique suffisante, ils servent seulement a nourrir un faisceau
d’arguments orientant la prise en charge diagnostique et thérapeutique des patients. Les
résultats de la littérature confirment la fiabilité des diagnostics histologiques proposés
apres réalisation de microbiopsies (1,3,6,8,13-17). Stoker dans une analyse de 208

microbiopsies retrouve une correspondance diagnostique a 97 % (16).

L’erreur que nous avons constatée dans le groupe des microbiopsies n’est pas
directement liée a une mauvaise identification des fragments tissulaires prélevés, mais
au simple fait que les fragments tissulaires ne sont spécifiques que d'une zone donnée et
non de I'ensemble de la tumeur (2,6,18). La principale différence anatomopathologique
entre une MPNST et un schwannome est 'intensité de I'activité mitotique au sein de la
tumeur (18,19). Ainsi, pour des caractéristiques générales identiques la MPNST
présentera une activité mitotique largement supérieure a un schwannome (19-21). De
plus cette activité mitotique n’est pas identique en tout point de la tumeur
(Iconographie 4). On comprend aisément que des carottes de tumeurs prélevées dans

des zones ou l'activité mitotique n’est pas élevée amenent a proposer a tort le diagnostic
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de schwannome. Il est donc impératif lors des microbiopsies de réaliser plusieurs
ponctions, sur des sites différents, avec un diametre d’aiguille suffisamment important
(18 gauges minimum) avec comme objectif que l'ensemble des biopsies soit

représentatif de la tumeur.

Dans notre série, il n’a pas été retrouvé de complications apres la réalisation de
microbiopsies. Le caractére peu invasif de la procédure, associé au guidage
échographique ou tomodensitométrique explique ces constatations. 11 existe
vraisemblablement deux biais a ces résultats. On peut penser qu'un biais
d’enregistrement des informations dans le dossier soit en partie a l'origine de cette
absence de complications, de méme qu’un biais de mémorisation de la part des patients.
Il est évident qu’aucune complication notable n’est existée, cependant on ne peut
totalement exclure I'absence de complications mineures, et /ou transitoires (hématome,
infection superficielle, douleurs, dysesthésies, paresthésies). La littérature reste
partagée sur l'innocuité des microbiopsies. Pour quelques auteurs, les complications
sont rares apres la réalisation d'une microbiopsie (2,22), et mineures lorsqu’elles
existent (2). Pianta (14) dans un travail rétrospectif s’intéressant uniquement aux
biopsies radioguidées des tumeurs des nerfs périphériques ne retrouve pas de
complications, a 'exception d’'une exacerbation ponctuelle des douleurs dans quelques
cas. Cette complication serait d’ailleurs plus fréquente pour les tumeurs de petites
tailles, et lorsqu’elles sont en positions sus-fasciales. Mankin (23) retrouve des
complications post-biopsiques lorsqu’elles sont réalisées par des opérateurs non
habitués a ce type de geste, ou lors de biopsies des tissus durs. Celles-ci sont de
plusieurs ordres, plaies vasculo-nerveuses, plusieurs voies d’abords, tumeurs non

retrouvées, prélevements en zone non tumorale. Pour trois auteurs, les microbiopsies

184



sont a l'origine de 1ésions nerveuses (24-26) provoquant des douleurs neurogenes, et a
I'extréme des déficits neurologiques. Ces risques potentiels sont pour Anract (27)

suffisants pour surseoir a toutes indications de biopsies des nerfs.

Plusieurs auteurs (5,9) proposent la cytoponction comme alternative aux
biopsies tissulaires. Elle posseéde une sensibilité et une spécificité de 91 % et 100 %
respectivement, pour déterminer le caractere malin ou non d'une lésion tumorale
localisée a la main (28), et de 98 % et 86 % de sensibilité et spécificité pour I'ensemble
du corps(29). Cependant, si les frottis réalisés a partir de ces cytoponctions permettent
d’objectiver le caractére malin d’'une 1ésion, par la présence d’une hypercellularité, et
d’'une activité mitotique élevée, ils sont dans la quasi-impossibilité d’apporter un
diagnostic histologique précis (5). Les schwannomes sont notamment confondus avec
I'ensemble des tumeurs fibreuses, présentant une cellularité faible (5).

Si la cytoponction permet de rassurer le patient, lorsqu’aucun élément malin n’est
retrouvé, elle ne peut ni fournir d’orientation diagnostique ni guider le projet

thérapeutique.

La biopsie chirurgicale a longtemps représenté la référence en terme de biopsies
des TNP (7). Cependant, notre travail ainsi que la littérature moderne (6,14) font état de
résultats intéressants au sujet des microbiopsies des schwannomes des nerfs
périphériques. Si leur supériorité n’est pas prouvée en terme de résultats histologiques,
elle n’en est pas moins égale aux biopsies chirurgicales. De plus, I'absence de
complications réelles, associées a une diminution des coflits de santé sont d’autant
d’arguments pour leur offrir notre préférence. Toutefois, si la seule preuve

anatomopathologique disponible est issue d'une microbiopsie, il convient de rester
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prudent lorsqu’aucune exérése n’est programmée, et d’envisager un suivi régulier du

patient afin de redresser toutes erreurs diagnostiques liées a un faux positif.

Fiabilité des microbiopsies pour établir le diagnostic de schwannome :
- Sensibilité 100 %
- Spécificité 93 %
- Valeur prédictive positive 93 %
- Valeur prédictive négative 100 %

Obligation de réaliser plusieurs prélevements, de taille suffisante :
- Représentativité des échantillons

La morbi-mortalité des microbiopsies est quasi nulle.
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Tableau 1 : Caractéristiques générales de la population

Biopsies N=57

Population des biopsies
Sex-ratio
Age moyen (extrémes)
Nerf
membre inférieur
membre supérieur
Tumeur
sus-fasciale
sous-fasciale
Recul
Moyen (extrémes)

Population des microbiopsies
Sex-ratio
Age moyen (extrémes)
Nerf
membre inférieur
membre supérieur
Tumeur
sus-fasciale
sous-fasciale
Recul
Moyen (extrémes)

Population des biopsies chirurgicales
Sex-ratio
Age moyen (extrémes)
Nerf
membre inférieur
membre supérieur
Tumeur
sus-fasciale
sous-fasciale
Recul
Moyen (extrémes)

57
31/26
46,5 (16,4 - 87,2)

31
26

9
48

4,1 (0,3-12)
41
22/19
47,7 (20,6 - 68,0)

26
15

7
34

3,6(0,3-8)
16

9/7
45,7 (16,4 - 87,2)

5,5 (1,5-12)

Recul en années
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Iconographie 1 : Systéeme TEMNO ® 18 gauges (Cardinal Health, Dublin)
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Iconographie 2 : Microbiopsie échoguidée d’'un schwannome

Le repérage échographique de la tumeur nerveuse, permet de guider la biopsie

percutanée a l'aiguille. On observe sur cette image [l'aiguille (hyperéchogéne),
ponctionnant le centre de la tumeur nerveuse.
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Iconographie 3 : Guidage tomodensitométrique d’une microbiopsie d’'un schwannome

Un repérage tomodensitométrique, image A, préalable de la tumeur est réalisé avant la biopsie.
La profondeur de la tumeur est repérée par rapport au plan cutané dorsal. Le systéeme de
ponction est introduit au travers du plan cutané, et sa progression est contrélée, image B, par

l'intermédiaire de la tomodensitométrie.
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Tableau 2 : corrélation entre les résultats des microbiopsies et de I'anatomopathologie
définitive pour établir le diagnostic de schwannome des nerfs périphériques

Microbiopsies Schwannomes
N=23

Anatomopathologie définitive

Schwannome 15
MPNST 1
Pas d’analyse 7
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Tableau 3 : Tableau de contingence des microbiopsies

A+ A-
B+ 15 1
B- 0 14

A+ : Diagnostic anatomopathologique en faveur d'un schwannome

A- : Diagnostic anatomopathologique non en faveur d'un schwannome
B+ : Diagnostic microbiopsique en faveur d'un schwannome

B- : Diagnostic microbiopsique non en faveur d’'un schwannome

Se =15/ (15+0)=1

Sp = 14 / (14+1)= 0,93
VPP =15 / (15+1) = 0,93
VPN = 14 / (14+0) = 1
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Tableau 4 : Proportion des complications des microbiopsies

Microbiopsies N=41

Complications 0
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Tableau 5 : Comparaison entre les résultats des microbiopsies, et des biopsies chirurgicales

aux résultats anatomopathologiques définitifs

Biopsies

N=57

Biopsies chirurgicales
Correspondances diagnostiques
Erreurs diagnostiques
Quantité de tissus insuffisante
Pas d’analyse anatomopathologique

Microbiopsies
Correspondances diagnostiques
Erreurs diagnostiques
Schwannome =» MPNST
MPNST = Neurofibrome
Pas d’analyse anatomopathologique

16
11
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Tableau 6 : Comparaison entre les résultats des microbiopsies, et des biopsies chirurgicales
aux résultats anatomopathologiques définitifs pour établir le diagnostic de schwannome

Biopsies

N=31

Biopsies chirurgicales
Correspondances diagnostiques
Erreurs diagnostiques
Pas d’analyse anatomopathologique
Quantité de tissus insuffisante

Microbiopsies
Correspondances diagnostiques
Erreurs diagnostiques
Schwannome =» MPNST
Pas d’analyse anatomopathologique

_ o O N

23
15
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Tableau 7 : Tableau de contingence des biopsies chirurgicales

A+ A-
B+ 7 0
B- 1 8

A+ : Diagnostic anatomopathologique en faveur d'un schwannome

A- : Diagnostic anatomopathologique non en faveur d'un schwannome
B+ : Diagnostic biopsique en faveur d’'un schwannome

B- : Diagnostic biopsique non en faveur d’'un schwannome

Se=7/(7+1)=0,88
Sp=8/(8+0)=1
VPP=7/(7+0)=1
VPN=8/(8+1)=0,87
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Iconographie 4 : Coupe histologie de deux tumeurs des nerfs périphériques
Microscopie optique, grossissement X 200

Une coupe anatomopathologique d’'une MPNST, image A, on
remarque une cellularité variable en fonction des zones.
Image B, un schwannome dont la cellularité est homogeéne.
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8 Prise en charge médicochirurgicale
des schwannomes des membres :
une série observationnelle de 143 cas
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8-1 Introduction

Les incidents neurologiques apres excision chirurgicale d’'un schwannome sont
des complications évidentes, bien connues des praticiens se livrant a cet exercice (1-7).
Ainsi I'information préopératoire du patient reste un élément capital de la prise en
charge (3). Dans plusieurs séries cliniques, ces complications postopératoires régressent
spontanément, dans des délais variables (3,4). Si des facteurs de risque ont été proposés,
afin d’expliquer I'apparition de ces déficits postopératoires, aucun n’a fait 'objet d'un
travail spécifiquement dédié a leurs analyses. La lésion peropératoire du nerf et de ses
fascicules reste la premiére hypothese pour expliquer I'apparition, voire la majoration
de signes cliniques neurologiques durant la période postopératoire immédiate (3,4,8-
11). Toutefois, il reste surprenant de constater lors du réveil du membre du patient,
I'apparition d’un déficit neurologique, alors que le geste chirurgical n'a été émaillé
d’aucun incident peropératoire, et que la tumeur a pu étre retirée sans recourir a un
sacrifice fasciculaire (2,12-14). Notre objectif principal était de déterminer les critéres
prévisionnels de déficit neurologique postopératoire apres chirurgie d’exérese des
schwannomes. Nos objectifs secondaires étaient de déterminer la prévalence de
complications postopératoires des schwannomes asymptomatiques, ainsi que de
déterminer la proportion de patients présentant une régression des signes cliniques

postopératoires lors de la consultation de révision.
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8-2 Matériel et méthode

Les données issues de ce travail étaient extraites de la population générale

présentée précédemment (1 - Introduction générale).

Deux groupes distincts de patients ont été formés. Le premier groupe reprenait
I'ensemble des patients opérés pour une suspicion de schwannomes des nerfs
périphériques. Le deuxieme groupe se composait des patients non opérés d'un
schwannome des nerfs périphériques. Dans le premier groupe, les criteres d’inclusions
étaient l'identification formelle d'un schwannome sur la piece d’exéreése. Ces patients
devaient étre revus en consultation de révision. Dans le second groupe, les criteres
d’'inclusions étaient I'existence d'une preuve histologique issue d'une biopsie
chirurgicale ou percutanée, ou la réalisation d’'une IRM proposant le diagnostic de

schwannomes.

Dans chacun des groupes, les patients étaient caractérisés en fonction de la
présence ou non de signes cliniques, et cela tout au long du suivi. Pour le groupe 1, avec
chirurgie, la présence de signes cliniques était appréciée avant l'intervention, apres
'intervention, et lors de la consultation de révision. Pour les patients du groupe 2, sans
chirurgie, les signes cliniques appréciés étaient ceux constatés lors de la derniéere

consultation avec le praticien référent, et lors de la consultation de révision.

Les descriptions des examens cliniques préopératoires, et postopératoires étaient

retrouvées dans les dossiers médicaux des patients, ainsi que I'existence d’'un diabete ou
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d’'une intoxication tabagique. Il était recherché la présence de signes cliniques pré et
postopératoire. Ces signes étaient ensuite classés en fonction de leurs caracteres
sensitifs ou moteurs. Le nerf supportant la tumeur était identifié, ainsi que le niveau
lésionnel. Le type d’exérése tumoral était identifié, de méme que l'utilisation de moyen
optique grossissant (microscope, loupes) et/ou d’'une électrostimulation, I'existence
d’un sacrifice nerveux était recherché. Sur les comptes rendus d’anatomopathologies
des pieces d’exéreses, ils étaient vérifiés I'identification histologique des tumeurs, ainsi

que les dimensions (longueur, largeur, et épaisseur) exprimées en centimeétres.

Afin de ne pas perdre de puissance statistique lors de l’analyse, des
regroupements ont été réalisés dans les différents parametres des niveaux lésionnels, et
des nerfs affectés. Pour les nerfs, ils ont été regroupés en trois groupes par membre
(Plexus - Bras - Main et Cuisse - Jambe -Pied). Pour les niveaux lésionnels, une
répartition en trois groupes été appliquée (Proximale - Intermédiaire - Distale) et cela

pour les deux membres.

Une consultation de révision était proposée aux patients ayant fait I'objet d'une
chirurgie d’exérese d’'un ou plusieurs schwannomes des nerfs périphériques, ainsi que
ceux pour qui une surveillance simple avait été préconisée. Il était recherché la présence
de signes cliniques sensitifs ou moteurs. Les signes cliniques étaient caractérisés de la
méme maniere que les signes pré et postopératoires. Une évaluation de la fonction
sensitive discriminative, selon la cotation du British Medical Council pour apprécier la
récupération sensitive, était réalisée pour les tumeurs intéressants le nerf médian ou

ulnaire, afin d’obtenir une évaluation objective quantitative. La force motrice selon la
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cotation du British Medical Council pour apprécier la récupération musculaire était

proposée lorsque celle-ci pouvait étre évaluée.

Cent quarante-trois schwannomes ont été répertoriés, chez 112 patients. Il
n’existait pas de prédominance d'un sexe. L’age moyen était de 52,2 ans. L’analyse du
sex-ratio et des ages en fonction de la symptomatologie et du traitement proposé se

présentait ainsi (Tableau 1)

Cent vingt-trois schwannomes ont fait l'objet d'une exérese chirurgicale
(Tableau 1) (Organigrammes 1 et 2). Vingt schwannomes ont été surveillés, sans
indications retenues d’exérese. Les schwannomes étaient ensuite étudiés selon
'existence d'une symptomatologie. Quatre-vingt-cinq schwannomes ne présentaient pas
d’expression clinique au début de la prise en charge, contre 58 schwannomes possédant
une symptomatologie lors du début de la prise en charge. Une aggravation de I'état

clinique était constatée dans 97 cas apres la chirurgie d’exérese.

Trois techniques d’exéréses des schwannomes ont été retrouvées dans cette
population. La technique d’énucléation, la plus connue, autorise une dissection complete
du schwannome. Un plan de clivage est retrouvé entre les fascicules et la tumeur,
permettant le retrait de cette derniere sans sacrifice nerveux. L’excision intracapsulaire,
a été décrite devant les difficultés rencontrées lors de certaines énucléations. Parfois,
une absence de plan de clivage est constatée entre la tumeur, et les fascicules, voire
méme dans quelques cas, la tumeur semble étre traversée par un ou plusieurs fascicules.
Dans ces situations précises, une ouverture de la paroi de la tumeur, associée a un

évidemment complet du contenu intratumoral permet d’éviter le sacrifice d’'un ou
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plusieurs éléments nerveux. Cette option thérapeutique laisse en place la paroi de la
tumeur, et expose le patient a un risque de récidive plus important que lors d’'une
énucléation. La derniere possibilité chirurgicale rencontrée est la résection du nerf
supportant la tumeur. Dans cette situation, le nerf est sectionné de part et d’autres de la
tumeur. Le sacrifice complet du nerf permet un retrait aisé dans la tumeur, sans

dissection intra-neurale.

Nos criteres de jugements principaux recherchaient la présence d’une
intoxication tabagique, d'un diabéte, le nerf atteint, le niveau anatomique, les
dimensions du schwannomes (longueur, largeur et épaisseur), l'utilisation de moyen
optique grossissant et, ou d’'une électrostimulation lors de I'exérese, le type d’exérese
réalisée. L’existence d'un sacrifice nerveux, et de la quantité de nerf sacrifié. Le caractere
asymptomatique du schwannome était également recherché. Nos criteres de jugements
secondaires étaient la présence d'un déficit clinique postopératoire, pour les
schwannomes asymptomatiques avant le geste chirurgical ; ainsi que 1’évolution des
déficits cliniques constatés entre la derniére consultation postopératoire, et la

consultation de révision.
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Les données qualitatives avec un effectif inférieur a 5 dans I'un des groupes ont
été analysées avec un test exact de Fischer. Un risque de premiére espece de 5 % était
considéré. Les autres données qualitatives ont été comparées avec un test de Khi 2.
Lorsque I'ensemble de I'effectif était supérieur ou égal a 5. Un risque de premiére espece

de 5 % était considéré. Les données quantitatives ont été comparées avec un test de

Student. Un risque o de 5 % était pris en compte.
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8-3 Résultats

Criteres prévisionnels de déficits postopératoires des schwannomes :

Cent vingt-trois schwannomes des nerfs périphériques des membres ont été
opérés (Tableau 2) (Organigrammes 1 et 2). Cinquante-deux schwannomes étaient a
I'origine d’'une expression clinique avant le geste d’exérése, contre 71 schwannomes
asymptomatiques avant la chirurgie. Quarante-huit déficits cliniques étaient constatés
apres l'exérese d'un schwannome. Dans 20 cas, il s’agissait de I'apparition d’un déficit
clinique non constaté en préopératoire, dans douze cas, d’'une persistance du tableau

clinique, et dans huit cas, d’'une aggravation du déficit neurologique.

L’analyse des critéres prévisionnels des déficits opératoires a été réalisée sur 97
schwannomes (Tableau 3). Le groupe déficitaire retenait les cas ou une apparition, voire
une aggravation du tableau clinique était constatée apres l'intervention. Les cas de
persistance du tableau clinique sans modifications de son expression ne faisaient

logiquement pas partie de cette analyse.

Des différences significatives ont été constatées entre les différentes techniques
d’exéreses des schwannomes. L'énucléation permet de réduire statistiquement le risque
de déficit postopératoire (Test de Khi2; P=0,023). De méme, la résection du nerf
supportant la tumeur est associée a une diminution significative du risque de
symptdomes postopératoires (Test exact de Fischer; P=0,015). Cette donnée reste

significativement associée a une diminution du risque de déficit lorsque l'analyse est
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effectuée en comparant la quantité de nerf sacrifiée (Test exact de Fischer; P=0,015).

Faute de puissance, il a été impossible de conclure pour I'excision intracapsulaire.

Une différence significative a été observée entre les différents moyens optiques
grossissants utilisés pour l'exérése des schwannomes. Le microscope opératoire est
statistiquement associé a un risque plus important de déficit postopératoire (Test exact
de Fischer; P= 0,009). L’absence de moyen optique grossissant a été statistiquement
associée une diminution du risque de déficit postopératoire (Test exact de Fischer;

P=0,02).

La longueur des schwannomes était statistiquement supérieure dans le groupe
déficitaire (Test de Student; P= 0,005). La largeur des schwannomes était
statistiquement supérieure dans le groupe avec un déficit postopératoire (Test de
Student; P=0,017). Une épaisseur significativement supérieure était observée dans le

groupe avec un déficit postopératoire (Test de Student ; P=0,023).

Il n’a pas été constaté de différences statistiquement significatives dans les autres

groupes.

Quatorze patients n’ont jamais été revus apres le geste d’exérese, soit huit dans le

groupe asymptomatique avant la chirurgie, et six du groupe symptomatique avant la

chirurgie.
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Apparition d'un déficit clinique aprés exérese d'un schwannome

asymptomatique :

Soixante et onze schwannomes étaient strictement asymptomatiques avant la
chirurgie dans le groupe des schwannomes opérés (Organigramme 2). Apres exérese,
dans 35 cas, la situation clinique est restée inchangée. Pour 28 cas, la situation clinique a
été marquée par l'apparition d'un déficit clinique. Dans 21 cas, il présentait une
expression purement sensitive. Celles-ci étaient motrices dans trois cas, et dans quatre

cas elles étaient mixtes.

Il n’existe de pas de lien statistique entre les dimensions des schwannomes et

leurs expressions cliniques avant la chirurgie (Tableau 4).

Lors de la consultation de révision, la situation clinique avait évolué pour ces 28
cas. Dans quinze cas, elles restaient symptomatiques, avec une expression sensitive a dix
reprises, motrices deux fois, et mixtes dans trois cas. Dans quatre cas, I’évolution s’était
faite vers une disparition complete de la symptomatologie. Neuf situations n’ont pu étre

réévaluées.

Les schwannomes asymptomatiques non opérés étaient au nombre de quatorze.
Lors de la consultation de révision, un déficit clinique était constaté dans sept cas. Celui
—ci présentait une expression sensitive dans quatre cas, dans un cas elle était motrice, et
deux cas mixtes. Deux schwannomes restaient asymptomatiques, et cinq n’ont pu étre

revus.
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Evolution du tableau clinique déficitaire aprés la chirurgie d’exéreése :

Quarante-huit tableaux cliniques déficitaires étaient constatés apres exérese des
schwannomes. L’examen réalisé lors de la consultation de révision permettait de
constater une régression complete du tableau clinique dans sept cas (14,5 %)
(Tableau 5). Celui-ci persistait pour la moitié des patients, soit 25. Cependant seize cas

n’ont pas été revus en consultation de révision.

I n’existait pas de corrélation statistique entre Iexistence d’une
symptomatologie préopératoire et la persistance ou non d’un déficit clinique lors de la
consultation de révision (Test exact de Fischer ; P=1) (Tableau 6). Le recul moyen entre
la date de la chirurgie d’exérese et la consultation de révision n’était pas statistiquement

corrélé a la persistance ou non d’un déficit clinique (Test de Student ; P=0,2).

La fonction sensitive discriminative, selon la cotation du British Medical Council
pour apprécier la récupération sensitive, était évaluable chez onze patients du groupe
déficitaire (Tableau 7). Elle restait satisfaisante dans l’ensemble des cas. La force
motrice selon la cotation du British Medical Council pour apprécier la récupération
musculaire était excellente dans la moitié des cas. Elle était satisfaisante dans deux cas.

Deux mauvais résultats étaient observés (M3 et M2).
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8-4 Discussion

Dans son ensemble, la littérature s’accorde sur une évolution postopératoire
favorable des schwannomes apres exérese(1-7,15-17). Toutefois, elle mentionne a
plusieurs reprises la persistance ou I'apparition de déficits postopératoires. Ces déficits
postopératoires seraient transitoires, cependant aucune qualification, et quantification
des déficits n’est présentée (1,3,4,12,18). Les critéeres prévisionnels de déficits

postopératoires apres exérese n’ont jamais fait I'objet d'une analyse a part entiere.

Dans notre série 143 schwannomes des nerfs périphériques des membres ont été
recensés, chez 112 patients (Tableau 1). Les données démographiques observées dans
notre population d’étude montrent un sex-ratio sans prévalence d’'un sexe, avec une
apparition vers 50 ans. Ces constatations sont similaires aux données présentes dans la

littérature.

La répartition des schwannomes était fonction de leurs expressions cliniques, et
de l'existence ou non d'un geste chirurgical d’exéreése. Encore une fois, les données
démographiques des quatre groupes restaient superposables, a I'exception du sex-ratio
(Tableau 1). Les femmes présentent un nombre statistiquement plus important de
schwannomes symptomatiques que la population masculine. Il est intéressant de
préciser qu’il n’existe pas de prévalence d'un sexe dans le groupe des schwannomes
opérés ou surveillés. Le sexe ne semble pas étre un critére prévisionnel de déficit

postopératoire, de méme que I'dge (Tableau 3).
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Le membre atteint, ainsi que le nerf ou la région anatomique ne sont pas a
I'origine d’'une différence statistique dans la survenue d'un déficit postopératoire
(Tableau 3). Cependant, comme un auteur le souligne, nous confirmons I'importance, et
le retentissement des déficits sensitivo-moteurs affectant le membre supérieur (14,19).
Dans le méme sens, les nerfs évalués ne sont pas égaux en terme de déficits. L'impact
d’un déficit survenant sur un tronc primaire du plexus brachial est largement différent

d’un déficit postopératoire objectivé sur le trajet du nerf sural.

Apres chirurgie d’exérese, 48 déficits cliniques sont identifiés (Tableau 2). Dans
huit cas, il s’agit de l'aggravation d'un déficit préexistant. Douze exéreses de
schwannomes font état d’'une persistance du tableau clinique sans modifications des
constatations préopératoires. Dans 28 cas, il s’agit d'un déficit d’apparition
postopératoire, sur des schwannomes asymptomatiques avant la chirurgie. Nous
retenons 36 aggravations cliniques postopératoires, avec des symptoémes prédominant
sur le versant sensitif, sous forme de douleurs, de paresthésies, voire d’hypoesthésies,
confirmant les différentes séries chirurgicales rapportées, en terme d’expression du

déficit (1,3,4,12,14,18,20,21).

Une différence significative est observée en fonction du type d’exérése réalisé
(Tableau 3). Toutefois, on ne peut considérer que le geste de résection du nerf permet
de protéger le patient contre l'apparition de symptomes postopératoires. Cette
constatation statistique ne rend pas compte du contexte précis dans lequel le geste de
résection est réalisé. Il est évidemment hors de question d’envisager la résection d'un

nerf profond devant une tumeur bénigne extirpable. En présence d’'une MPNST, la
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discussion de la résection est envisagée sous un autre angle, celui de la survie du patient.

Les 25 résections réalisées ont concerné les branches terminales d’un nerf. Ces
résections étaient réalisées en situation sus-fasciale pour les branches sensitives, et
intramusculaires pour les branches motrices. C’est cette situation distale des tumeurs
sur les nerfs, ou plutdt sur leurs arborisations qui explique le peu de retentissement des
déficits apreés résection nerveuse, pour lesquels les patients ne formulent aucune
plainte. Dans ce contexte, nous n’avons observé que des déficits sensitifs, de type

hypoesthésie, localisés a des surfaces tres étroites.

Le geste classique d’énucléation des schwannomes est statistiquement moins
pourvoyeurs de déficits cliniques postopératoires (Tableau 3). Ce geste permet d’obtenir
le retrait complet du schwannome en suivant un plan de dissection délimitant la capsule
du schwannomes, des fascicules du nerf (Iconographie 1). Cette technique de référence
permet logiquement de s’affranchir de tout sacrifice fasciculaire (1,22), cependant en
pratique il n’est pas exceptionnel de devoir sacrifier un fascicule (3), et parfois plus.
L’impression peropératoire de traversée du schwannome par un fascicule, sans plan de
clivage percu, force I'opérateur a condamner ce fascicule (Iconographie 2). Une autre
étape dans I’énucléation d’'un schwannome peut-étre a 'origine d’une lésion fasciculaire,
cette fois-ci non intentionnelle. C'est dans ce que nous appellerons I'approche de I'un des
deux cones de dissection du schwannome. A chaque extrémité du schwannome, les
fascicules se resserrent pour retrouver leurs conformations initiales. C’est dans ces deux

cones de dissection ou la visibilité est moins bonne, et les fascicules resserrés que le

216



risque de blessure fasciculaire augmente, sur des fascicules tendus par la tumeur,

comme le souligne également Lapierre (2).

L’excision intracapsulaire des schwannomes s’est développée avec cette volonté
de diminuer l'agression chirurgicale du nerf durant I'exéréese tumorale (19). Dans notre
série, ce geste a été réalisé a 3 reprises devant des schwannomes, ou aucun plan de
clivage entre la tumeur et les fascicules n’a pu étre suivi. Cette solution consiste a inciser
la capsule du schwannome, et a réaliser un évidemment complet de la tumeur par
I'intérieur, sans retirer la capsule restant adhérente aux éléments nerveux
périphériques (Iconographie 3). Le matériel tumoral est ainsi retiré a I'exception de la
capsule, sans prise de risque lors de la dissection de la tumeur. Cette option
thérapeutique semble montrer dans la littérature selon ses promoteurs un risque
moindre de déficit postopératoire, cependant elle expose a un potentiel de récidive
tumoral plus important puisque la capsule du schwannome est laissée en place. La faible
puissance de notre échantillon n’a pu mettre en évidence d'une différence statistique
avec les autres techniques (Tableau 3). Dans notre série, aucune récidive n’a été

constatée a distance pour ces trois cas d’excisions intracapsulaires.

Le geste de résection du nerf et de la tumeur est a bannir, et cela quelque soit la
taille du nerf concerné. En plus du risque potentiel de déficit sensitivo-moteur auquel le
patient est exposé. Le moignon proximal risque de former secondairement un névrome
douloureux. De plus, sur ces petites branches superficielles, ou les enjeux fonctionnels
sont moindres, I'’énucléation doit étre tentée afin d’optimiser la formation des

opérateurs amenés a prendre en charge des schwannomes des troncs nerveux profonds.
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La réalisation d'un sacrifice nerveux au cours de I'exérése ne semble pas étre a
I‘origine d’'un déficit postopératoire, et cela, quelle que soit la quantité de matiere
réséquée. De méme, nous constatons que la résection complete du nerf est associée dans
21 cas a une absence de déficit postopératoire sur 25 nerfs réséqués (Tableau 3). Encore
une fois, cette absence de déficit ne doit pas étre attribuée au geste technique, mais

simplement sur la hauteur du niveau 1ésionnel.

Il reste cependant troublant de constater I'apparition, voire I'aggravation d'un
déficit apres le geste d’exérese sans qu’aucun élément du nerf est fait 'objet d'un
sacrifice (Tableau 3). Ce déficit peut étre attribué initialement a une neurapraxie
réalisée durant le geste, ou a I'abord de l'un des cones de dissection. La récupération
rapide de ce déficit permettra de confirmer la simple neurapraxie. En I'absence de
récupération, il faudra envisager une lésion plus grave, tel qu'un axonometsis, ou un
neurometsis. Pour Lapierre (2), une ischémie focale du nerf liée a un abord extensif
sacrifiant la vascularisation du nerf peut-étre responsable de ce déficit. Pour d’autres
auteurs (12-14,22), un volume tumoral important, associé a une durée d’évolution
longue explique 'apparition de ces déficits postopératoire, la chirurgie d’exérese venant
rompre I'équilibre installé entre la tumeur et le nerf. A l'inverse dans notre série,
plusieurs sacrifices nerveux n’ont pas été a I'origine d’'un déficit postopératoire, comme
le constate Lewis (4). Dans un cas, 30 % du volume du nerf a fait I'objet d'un sacrifice
sans déficit postopératoire constaté. Chez ce patient, les différents examens réalisés
durant le suivi postopératoire, et lors de la consultation de révision n’ont pas été en
mesure de retrouver un déficit sensitivo-moteur. Ici, il semble difficile d’accepter que ce
geste radical n’ait pu occasionner aucun déficit. S’agit-il d’'une parfaite adaptation ? Ou

d’un déficit ignoré par des examens optimistes ?
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L’utilisation d'un systeme de magnification tel que le microscope opératoire
parait étre a l'origine d’un risque accru de déficit postopératoire (Tableau 3). Ce qu'il
faut retenir de ce résultat significatif, c’est que l'utilisation du microscope opératoire a
souvent été décidée selon les constatations peropératoires de 'opérateur. Ainsi devant
des schwannomes placés sur des nerfs principaux, ou lorsqu’aucun plan de clivage ne
semblait se dessiner, le microscope a été utilisé. Ce n’est donc pas le microscope qui est a
I'origine d’'un déficit, mais plutdt le contexte dans lequel il est utilisé. L’'emploi du
microscope était motivé par des tumeurs adhérentes, parfois pénétrées par un ou

plusieurs fascicules, ou I'existence de fascicules délaminés et tendus par le schwannome.

Nous constatons également que I'absence d’utilisation d’'un systéme grossissant
est en facteur protecteur. Les mémes considérations que celles proposées pour les

résections nerveuses s'imposent ici aussi.

Plusieurs auteurs (5,10,11,20,23-25) recommandent l'usage du microscope
opératoire, sans toutefois apporter la preuve de sa supériorité. L'emploi d’'un systeme de
magnification est a notre sens indispensable. L’abord du nerf 1ésé peut-étre réalisé avec
un systeme de loupes, toutefois, il semble nécessaire de réaliser I'énucléation du
schwannome sous microscope, afin de suivre au plus prés le plan de dissection sans

étirer les fascicules déposés a la surface de la tumeur.

L’usage de I'électrostimulation n’a de sens que sur un nerf moteur ou mixte. Si

son utilisation ne permet pas directement de préserver le capital de fascicules, elle
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permet d’anticiper un déficit postopératoire, et d’'abandonner un geste d’énucléation au

profit d'une excision intracapsulaire.

Les dimensions du schwannome au moment de I'exérése sont un facteur de
risque de déficit postopératoire statistiquement significatif (Tableau 3). Nous observons
une différence significative, et cela aussi bien pour la longueur et la largeur que
I'épaisseur de la tumeur. Une augmentation de volume du schwannome durant la
période préopératoire peut étre a 'origine d’'une apparition d'une symptomatologie, par
compression des fascicules sur un plan anatomique voisin, et rigide comme le rapporte
la littérature(26), plutét que par une tension excessive sur les fascicules qui semblent
s’adapter a cette distension progressive lors de la croissance de la tumeur. La survenue
d’un déficit postopératoire apres exéreése d’'un schwannome volumineux est a mettre sur
le compte d’'une traction excessive(10,18) brutale sur des fascicules déja tendus, en
dehors de tout contexte de sacrifice partiel ou total du nerf, ou d’'une ischémie du

nerf(2).

L’existence d’'une symptomatologie préopératoire ne semble pas étre un facteur
prédisposant a I'aggravation de ce déficit durant la période postopératoire (Tableau 3),
deux auteurs confirment nos constatations(12,27). Dans notre série un quart des
schwannomes asymptomatiques avant l'exérese ont été a l'origine d'un déficit
postopératoire, et un quart des déficits préopératoires ont régressé apres |'exérese de la
tumeur. Comme Dubert et coll. (3) le spécifient, il est indispensable de prévenir les
patients du risque de déficit postopératoire, lorsqu'une exérése est proposée a un
patient ne présentant pas de symptomatologie préopératoire, et méme du risque

d’aggravation lorsqu’un tableau clinique déficitaire est déja présent.
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Pour les 71 schwannomes asymptomatiques avant lintervention
(Organigramme 2), une symptomatologie, s’exprimant essentiellement sur le versant
sensitif est apparue dans moins de la moitié des cas. Dans 35 cas, la situation clinique n’a
pas connu de modifications. Devant nos résultats, il semble donc exister un risque sur
deux de voir apparaitre un déficit apres exérese d’'un schwannome asymptomatique.
Lors de la consultation de révision, un déficit était encore présent dans quinze cas, avec
une fois encore une expression sensitive majoritairement (10 cas). Pour quatre patients,
le tableau clinique avait complétement régressé. Neuf patients ne se sont pas présentés
a la consultation de révision, cependant, tous ont affirmé, lors d'un entretien
téléphonique, une disparition complete des symptomes présents durant la période
postopératoire. Ces données soulignent encore I'importance d'une information claire et
explicite avant I'intervention. L’exérese d’'un schwannome, méme asymptomatique, n’est
donc pas dénuée de risque. Dans notre série, aucun de nos patients n’a engagé un

recours apres apparition ou aggravation d’un déficit postopératoire.

En parallele, I'évolution des schwannomes asymptomatiques non opérés
(Organigramme 2), est a 'origine d’'un déficit clinique dans la moitié des cas (n=7). Deux
patients seulement sont indemnes de toutes expressions cliniques de ces schwannomes.
L’évolution des schwannomes semble donc se faire irrémédiablement vers 'apparition

d’'une symptomatologie.

Six schwannomes symptomatiques ont fait 'objet d’'une surveillance simple
(Organigramme 1), car les patients n‘ont pas souhaités de gestes chirurgicaux. Un

résultat est surprenant dans ce groupe, c’est la disparition compléete du tableau clinique
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présenté par le patient, et objectivé lors de consultations régulieres. Nous ne possédons

pas d’hypotheses pour expliquer cette évolution.

Nous avons démontré qu’il existe un lien statistique entre la taille d'un
schwannome et I'apparition, ou la majoration d’'un déficit postopératoire, cependant
I'expression clinique préopératoire d'un schwannome ne semble pas liée a ses
dimensions. Nous n’avons pas retrouvé de différence significative entre les dimensions
des schwannomes symptomatiques et asymptomatiques avant Ilintervention
(Tableau 4), plusieurs auteurs confirment cette hypothese avec des arguments
statistiques (12,14,27). La présence de symptémes préopératoires est pour un auteur
(26) directement liée a I'environnement dans lequel se développe un schwannome, si
celui-ci croit contre un plan dur, il sera a l'origine d’'une compression du schwannome et
des fascicules (symptomes sensitivo-moteurs), et de la structure adjacente (douleurs,
contractions musculaires douloureuses). Si la taille du schwannome n’est pas corrélée a
la symptomatologie préopératoire comme nous l'avons démontré, la vitesse de
croissance du schwannome peut expliquer I'existence d'une symptomatologie
préopératoire, comme nous le suspectons. Un schwannome présentant une croissance
lente pourra distendre progressivement les fascicules répartis a sa surface, sans
occasionner de tableaux cliniques, alors qu'un schwannome possédant une croissance
rapide sera a l'origine d’une traction sur les fascicules provoquant une symptomatologie
d’autant plus marquée que l'étirement est important, et le nombre de fascicules

concernés élevés.

Cette derniere hypothése ne peut étre vérifiée dans notre série, cependant,

I'observation des schwannomes surveillés plaide pour cette hypothése. Lors de la
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consultation de révision, la moitié des schwannomes asymptomatiques présentait une
expression clinique, associée a un doublement de la taille des tumeurs sur un recul

moyen inférieur a deux années.

L’évolution du déficit clinique apreés lintervention semble se faire presque
toujours vers une disparition quasi compléete des symptomes dans les résultats de la
littérature disponible (1-7,15-17,20,21,24). Dans nos résultats, sur les 48 déficits
postopératoires constatés apres l'intervention (Tableau5), 32 seulement ont été
examinés en consultation de révision. Une régression compléte de la symptomatologie
existe dans sept cas. Dans 25 cas, il persiste un tableau clinique. L’état préopératoire ne
semble pas influer sur I'évolution clinique a long terme (Tableau 6). L’hypothese d’une
simple neurapraxie expliquant l'apparition, ou l'aggravation d’'une symptomatologie
n'est pas l'unique solution pour expliquer la persistance d'un déficit clinique dans
quinze cas, initialement indemne de tous symptémes. Une lésion nerveuse plus grave
semble donc survenir durant le geste d’exérése, ou d’origine vasculaire comme le

propose Lapierre (2).

L’étude du recul moyen (Tableau 6) entre la date d’exérese du schwannome et la
révision ne permet pas de retrouver de différence significative entre le groupe
déficitaire lors de la révision, et le groupe non déficitaire. Cependant, la durée moyenne
est presque trois fois plus importante dans le groupe non déficitaire. Méme si nous ne
retrouvons pas de différence statistique, une durée de recul plus importante permet
peut-étre d’observer une régression de la symptomatologie, comme le rapporte

Artico(1) et Le Viet(12).
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L’évaluation objective quantitative de la sensibilité pulpaire (Tableau 7) réalisée
chez 15 patients ne retrouve aucun mauvais résultat dans le groupe des patients
déficitaires. Une diminution acceptable (S3+) de la capacité discriminative est présente
dans 9 cas. Il est intéressant de préciser que deux patients présentent des symptomes

subjectifs (paresthésies) sans altération objective de la discrimination.

Lors de I'évaluation de la force motrice (Tableau 7), la moitié des patients ne
présentait pas de baisse de force sur le(s) muscle(s) incriminé(s) par le(s) nerf(s)
1ésé(s). Toutefois, deux patients ont des résultats préoccupants, puisque les muscles
évalués présentent une réponse motrice ne permettant pas de mouvement contre

résistance, et contre pesanteur.

Nos résultats sont dans leurs ensembles en dessous des résultats rapportés par la
littérature clinique. Que ce soit les séries cliniques (1-7,15,20,21,24) d’exéreses de
schwannomes ou les nombreux reports de cas (16,17,28-34), la récupération est
presque toujours ad integrum, méme apres apparition d'un déficit clinique
postopératoire. Une différence notable existe entre de nombreuses séries de la
littérature et notre travail dans I'évaluation des patients. La majorité des séries ont
utilisé un critére subjectif d’évaluation des patients, la douleur. Cette douleur est
effectivement le motif le plus fréquent de consultation de ces patients, avec la
découverte d'une tuméfaction, cependant on ne peut uniquement évaluer une chirurgie
nerveuse sur des critéeres subjectifs. Sur le seul critere des douleurs, nos résultats
rejoignent ceux de la littérature, toutefois, il est indispensable d’examiner plus

completement ces patients ayant eu une chirurgie des nerfs périphériques. De plus, nos
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résultats sont le fruit de la collaboration de plusieurs services de chirurgie ostéo-
articulaires, avec des opérateurs variés en terme d’expérience et d’expertise de la
chirurgie des nerfs périphériques. A I'inverse les séries cliniques de la littérature ne sont
le fruit du travail que d’'un seul opérateur. De plus, lors de la consultation de révision,
I'examen méticuleux auquel étaient soumis les patients a permis d’objectiver le moindre
déficit, qui parfois était ignoré lors de la derniére consultation de controle ou méme
méconnu du patient lui méme. Nos critéres de révisions sont peut-étre plus séveres que
ceux classiquement utilisés dans la littérature, cependant ils permettent une évaluation

objective de la situation clinique vécue par les patients.

La chirurgie d’exérese des schwannomes n’est donc pas un geste anodin au vu de
nos résultats. Si les douleurs semblent régresser presque systématiquement, les
séquelles sensitivo-motrices sont bien réelles. L’'information du patient sur la survenue,
ou I'aggravation d’'une symptomatologie apres l'intervention est un élément capital de la
prise en charge. A notre sens, cette chirurgie doit étre exécutée par des opérateurs

rompus a la chirurgie des nerfs périphériques.
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Cette chirurgie doit étre réalisée avec un systéme optique grossissant, et une
instrumentation microchirurgicale.

L’énucléation reste la technique de choix.

L’excision intracapsulaire peut-étre reéalisée lorsqu’'un sacrifice fasciculaire
déraisonnable est nécessaire pour libérer le schwannome.

La résection nerveuse n’est pas une alternative acceptable pour I'exérése un
schwannome.

L'information préopératoire est indispensable.
Les risques de majorer ou créer un déficit postopératoire sont non négligeables.

Les douleurs neurologiques semblent constamment régresser, a l'inverse des
symptomes objectifs.
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Tableau 1 : Caractéristiques des populations étudiées au début de la prise en charge

N
Population totale
Nombre de patients 112
Nombre de schwannomes 143
Sex-ratio 60/52

Age moyen (extrémes)

Schwannomes asymptomatiques
Nombre de patients
Nombre de schwannomes
Sex-ratio
Age moyen (extrémes)

Schwannomes symptomatiques
Nombre de patients
Nombre de schwannomes
Sex-ratio
Age moyen (extrémes)

Schwannomes opérés
Nombre de patients
Nombre de schwannomes
Sex-ratio
Age moyen (extrémes)

Schwannomes non opérés
Nombre de patients
Nombre de schwannomes
Sex-ratio
Age moyen (extrémes)

52,2 (18,1-87,2)

79

85

51/28
51,6 (24,4-87,2)

33

58

9/24
53,1 (18,1-78,5)

92
123
48/44

52,1 (25,2-87,2)

20
20
12/8
51,3 (18,1-74,5)

Age en années
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Organigramme 1 : Evolution clinique des patients présentant un schwannome symptomatique

26 schwannomes

58 schwannomes
symptomatiques

- > Révision > 0 réciidive
asymptomatiques
3 schwannomes
asymptomatiques
52 schwannomes
symptomatiques > Exérése
operes 16 sensitifs 7 sensitifs
20 schwannomes PR 10 schwannomes
- > 2 moteurs > Révision ) > 1 moteur
symptomatiques symptomatiques
2 mixtes 2 mixtes
6 non revus 7 non revus
1 schwannome
asymptomatique
6 schwannomes 1 schwannome
symptomatiques > 6 sensitifs — Révision > 1 sensitif

surveillés

symptomatique

4 non revus
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Organigramme 2 : Evolution clinique des patients présentant un schwannome asymptomatique

35 schwannomes

85 schwannomes
asymptomatiques

asymptomatiques > Révision > 0 réciidive
4 schwannomes
71 schwannomes asymptomatiques
asymptomatiques > Exérese
opérés 21 sensitifs 10 sensitifs
28 schwannomes = ~ s 15 schwannomes .
symptomatiques > 3 moteurs > Révision symptomatiques > 2 moteurs
Y 4 mixtes 3 mixtes
8 non revus 9 non revus
2 schwannomes
asymptomatiques
14 schwannomes 4 sensitifs
- . P 7 schwannomes -
asymptomatiques > Révision : > 1 moteur
i symptomatiques -
surveillés 2 mixtes

5 non revus
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Tableau 2 : Symptémes cliniques postopératoires
apres chirurgie d’exérese des schwannomes

Schwannomes N=143
Préopératoire
Exérése 123 (86 %)
Déficit 58 (40,5 %)
Type Sensitif 45 (31,4 %)
Douleurs 43 (30%)
Moteur 1 (0,6 %)
Mixte 2 (1,3 %)
NP 4(2,7 %)

Pas de déficit

Surveillance isolée

Postopératoire
Exérese
Déficit
Type  Sensitif
Douleurs

Moteur
Mixte

Terrain

Pas de déficit préopératoire
Aggravation déficit préopératoire
Sensitif
Douleurs
Moteur
Mixte
Persistance du tableau clinique

Pas de déficit
NR

Surveillance isolée

85 (59,4 %)

20 (13,9 %)

123 (86 %)
48 (33,5 %)
37 (28,8 %)
16 (11,1%)

5 (3,4 %)

6 (4,1 %)

28 (19,5 %)
8 (5,5 %)

5 (3,4 %)

0

1(0,6 %)

2 (1,3 %)
12 (8,3 %)

61 (42,6 %)
14 (9,7 %)

20 (13,9 %)

NP : Non précisé
NR: Non revu
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Tableau 3 : Etude des critéres prévisionnels de déficits postopératoires

Déficitaire (N=36)

Non déficitaire (N=61)

p

Age moyen (extrémes)

Sex-ratio

Tabagisme

Oui
Non
NP

Diabete

Oui
Non
NP

Membre atteint

Supérieur
Inférieur

Région anatomique

Nerf

Supérieure
Sus-claviculaire
Scapula
Creux axillaire
Epaule
Bras
Coude
Avant-bras
Poignet
Main
Doigt
Inférieure
Cuisse
Genou
Jambe
Cheville
Pied

Supérieur
Tronc Iaire supérieur
Tronc [aire inférieur
Tronc Ilaire postérieur

53,5 (18,1-87,2)

17/18

4 (4,12 %)
29 (29,89 %)
3 (3,09 %)

0
34 (35,05 %)
2 (2,06 %)

19 (19,58 %)
17 (17,52 %)

3 (3,09 %)
0

3 (3,09 %)
1 (1,03 %)
2 (2,06 %)
4 (4,12 %)
2 (2,06 %)
2 (2,06 %)
1 (1,03 %)
1 (1,03 %)

5 (5,15 %)
3 (3,09 %)
6 (6,18 %)
1(1,03 %)
2 (2,06 %)

1(1,03 %)
1(1,03 %)
1(1,03 %)

Tronc II2ire antérolatéral 0

Spinal

Infraépineux

Axillaire

Médian

Ulnaire

Radial

Interosseux postérieur
Intermétacarpien
Interdigital

Collatéral digital

1(1,03 %)
0

1 (1,03 %)
10 (10,3 %)
2 (2,06 %)
0

0

0

0

2 (2,06 %)

52,1 (25,8-78,7)

32/29

4 (4,12 %)
47 (48,45 %)
10 (10,3 %)

1(1,03 %)
50 (51,54 %)
10 (10,3 %)

33 (34,02 %)
28 (28,86 %)

3 (3,09 %)
1(1,03 %)
3 (3,09 %)
1(1,03 %)
5 (5,15 %)
2 (2,06 %)
4 (4,12 %)
2 (2,06 %)
5 (5,15 %)
7 (7,21 %)

8 (8,24 %)
5 (5,15 %)
10 (10,3 %)
3 (3,09 %)
2 (2,06 %)

2 (2,06 %)
0

0

1 (1,03 %)
1 (1,03 %)
1 (1,03 %)
1 (1,03 %)
5 (5,15 %)
5 (5,15 %)
4 (4,12 %)
1 (1,03 %)
3 (3,09 %)
2 (2,06 %)
7 (7,21 %)

0,52

047

0,2

0,9

0,3

0,9

0,11
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Inférieur
Ischiatique
Fémoral
Tibial postérieur
Fibulaire commun
Fibulaire profond
Fibulaire superficiel
Saphéne
Sural
1erintermétatarsien

Geste chirurgical
Enucléation
Excision intracapsulaire
Résection

Sacrifice nerveux
Aucun
1 fascicule
2 fascicules
5 % du nerf
30 % du nerf
50 % du nerf
Le nerf

Grossissement optique
Microscope
Loupes
Sans grossissement

Electrostimulation
Avec
Sans

Symptomatologie préopératoire
Oui
Non
NP

Taille
Longueur
Largeur
Epaisseur

3 (3,09 %)
2 (2,06 %)
4 (4,12 %)
3 (3,09 %)
2 (2,06 %)
1(1,03 %)
1 (1,03 %)
0

1 (1,03 %)

31 (31,95 %)
1 (1,03 %)
4 (4,12 %)

20 (20,61 %)
8 (8,24 %)
1 (1,03 %)
1 (1,03 %)
1 (1,03 %)
1(1,03 %)
4 (4,12 %)

6 (6,18 %)
28 (28,86 %)
2 (2,06 %)

6 (6,18 %)
30 (30,92 %)

8 (8,24 %)
28 (28,86 %)
0

3,3 (0,7-8)
2,2 (0,4-6)
1,6 (0,3-5,5)

4 (4,12 %)
4 (4,12 %)
7 (7,21 %)
3 (3,09 %)
2 (2,06 %)
3 (3,09 %)
1 (1,03 %)
4 (4,12 %)
0

38 (39,17 %)
2 (2,06 %)
21 (21,64 %)

29 (29,89 %)
9 (9,27 %)
1(1,03 %)

0

1(1,03 %)

0

21 (21,64 %)

1(1,03 %)
45 (46,39 %)
15 (15,46 %)

4 (4,12 %)
57 (58,76 %)

25 (25,77 %)
35 (36,08 %)
1(1,03 %)

2,3(0,5-10)
1,6 (0,3-4)
1,1 (0,2-3)

NP : Non précisé
Taille en centimetre
Age en année

0,56

0,023
0,015
0,63
0,5
0,37
0,37

0,015

0,009
0,8
0,02

0,16

0,082

0,005
0,017
0,023
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Tableau 4 : Corrélation entre la taille des schwannomes

et la symptomatologie clinique préopératoire

Déficitaire Non déficitaire p
Longueur
Moyenne (extrémes) 2,9 (0,7-8) 2,8 (0,5-10) 0,77
Largeur
Moyenne (extrémes) 1,9 (0,4-6) 1,8 (0,3-4) 047
Epaisseur
Moyenne (extrémes) 1,4 (0,3-5,5) 1,3 (0,2-3) 0,5

Taille en centimetre
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Tableau 5 : Evolution des déficits postopératoires lors de la révision

Déficitaire postopératoire (N=48)

Déficitaire a la révision 25 (52 %)
Sensitif 14 (29,1 %)
Douleurs 0
Moteur 4 (8,3 %)
Mixte 2 (4,1 %)
Absence de déficit 7 (14,5 %)
Non revus 16 (33,3 %)
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Tableau 6 : Critéeres d’analyses de I'évolution des déficits postopératoires
lors de la révision

Déficitaire (N=25) Non déficitaire (N=7) P
Etat préopératoire 1
Déficit 10 (31,2 %) 3(9,3 %)
Sensitif 8 (25 %) 3(93%)
Moteur 1(3,1%) 0
Mixte 1(3,1%) 0
Absence de déficit 15 (46,8 %) 4 (12,5 %)
Recul entre les 2 consultations
Moyen (extrémes) 11 (1-85) 30 (1-83) 0,2

Recul en années
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Tableau 7 : Evaluation quantitative des déficits sensitifs et moteurs lors de la révision

Déficitaire (N=25) Non déficitaire (N=7)
BMRC sensitif
Evaluable 11 (34,3 %) 4(12,5%)
S4 2 (6,2 %) 4(12,5 %)
S3+ 9 (28,1 %) 0
S3 0 0
S2 0 0
BMRC moteur
Evaluable 8 (25 %) 4 (12,5 %)
M5 4 (12,5 %) 4 (12,5 %)
M4 2 (6,25 %) 0
M3 1(3,1%) 0
M2 1(3,1%) 0
M1 0 0
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Iconographie 1 : Vue peropératoire d'une énucléation
d’un schwannome du nerf médian au poignet

B

La distribution fasciculaire péritumorale, image A, se présente
comme les méridiens sur une mappemonde. Apres énucléation du
schwannome, image B, une vacuité intraneurale est constatée. La
continuité des fascicules a été respectée.
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Iconographie 2 : Vue peropératoire d’une énucléation
d’un schwannome du nerf fibulaire superficiel a la jambe

La tumeur semble traversée par un fascicule, image A, aucun plan de clivage ne
pourra permettre sa conservation.
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Iconographie 3 : Vue peropératoire d’une excision intracapsulaire
d’'un schwannome du nerf ulnaire au coude

La capsule du schwannome est incisée, image A, et son contenu évidé. La capsule
sera laissée en place, au contact des fascicules.
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9 Proposition de prise en charge
des schwannomes des nerfs
périphériques des membres
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9-1 Introduction

Ce dernier chapitre est une proposition de conduite a tenir devant un patient
présentant un schwannome des membres. L’attitude diagnostique et thérapeutique
proposée est fondée sur I'« Evidence-Based Medicine » actuelle. Il ne s’agit en aucun cas

d’une vérité universelle.

9-2 Principe de prise en charge diagnostique et thérapeutique :

(Arbre décisionnel)

Lorsque le diagnostic de présomption de schwannome est proposé par I'IRM ce
diagnostic doit étre considéré avec prudence (1,2). Seule une preuve
anatomopathologique permettra d’affirmer ce diagnostic (3). A ce moment de la prise en
charge, deux criteres doivent étre analysés dans cette démarche diagnostique et
thérapeutique devant toute suspicion de schwannome des nerfs périphériques des

membres.

Le caractere symptomatique ou non de cette tumeur nerveuse périphérique doit
étre évalué, ainsi que sa position sus ou sous-fasciale. Enfin, le nerf mis en cause ne
participe pas directement au processus décisionnel, mais il oriente l'information a
donner aux patients. Les localisations proximales en cas de déficits postopératoires

laisseront un préjudice fonctionnel plus important qu’en cas de localisation distale.
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9-3 Principe de surveillance des schwannomes :

Le protocole de surveillance sera adapté a l'attitude thérapeutique retenue.
Devant une tumeur sus-fasciale surveillée sans preuve anatomopathologique, la
conduite a tenir sera dictée par l'apparition d'une symptomatologie, ou d’une
modification IRM remettant en question le diagnostic initial. Cet examen sera réalisé a
six mois, puis tous les ans, en 'absence de modifications cliniques et radiologiques (4,5).
La constatation de toutes modifications cliniques ou iconographiques devra amener le

praticien a proposer la réalisation d’'une biopsie-exérese de cette tumeur.

Pour les schwannomes sous-fasciaux asymptomatiques, le principe de
surveillance reste le méme. La réalisation initiale de microbiopsies offre cette fois-ci une
orientation anatomopathologique (3). Une exéreése sera proposée si ce schwannome

devient symptomatique, ou si 'iconographie est le témoin d’une croissance importante.

Pour les schwannomes sus et sous-fasciaux opérés, et non déficitaires apres

I'intervention. Une surveillance annuelle pendant deux années est préconisée afin de

s’assurer de I'absence de récidive (4).
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En cas de déficit postopératoire, les examens de controles comporteront deux
axes de surveillance. Il faudra s’assurer de I'absence de récidive, et cela pendant une
période de deux années. La surveillance de la récupération des déficits sensitifs et
moteurs composera l'autre étape de I'examen. Cette récupération devra faire I'objet
d’une surveillance prolongée, pouvant étre de plusieurs années. Seule cette surveillance
permettra en cas de non-récupération d’un déficit sensitif, et/ ou moteur de proposer un

geste de greffe nerveuse (6), de réanimation par transfert tendineux, voire d’arthrodese.

9-4 Cas particulier des schwannomatoses :

Pour les patients porteurs d'une schwannomatose, un geste d’exérése ne sera
réalisé qu’en cas de géne fonctionnelle, et ne devra en aucun cas étre exhaustif. Une
moyenne de cinq schwannomes énuclée par intervention semble raisonnable (6).
L’incidence des déficits postopératoires étant plus importante dans ce contexte d’apres
la littérature. Une surveillance annuelle clinique pendant 10 ans est recommandée (6,7).

Les modifications de ’examen clinique devront étre explorées par une IRM.
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10 Conclusion générale
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Les schwannomes et neurofibromes sont les tumeurs nerveuses périphériques
les plus connues malgré leur relative rareté. Les neurofibromes sont surtout connus
dans leurs formes multiples s’inscrivant généralement dans une neurofibromatose de
type 1, décrite par le baron Von Recklinghausen en 1881. La forme isolée est la plus
commune pour les schwannomes. Les schwannomes multiples s’intégrent eux aussi
dans des contextes de maladies syndromiques telles que les neurofibromatoses de
type 2 et 3, ou dans d’autres phacomatoses bien plus rares. Ces maladies gardent une
prévalence largement inférieure a la neurofibromatose de type 1. La schwannomatose,
ou neurofibromatose de type 3 semble se présenter sous deux formes cliniques

distinctes, avec une forme dite concentrée et une autre diluée.

A l'inverse de ce qui est constaté pour les neurofibromes et la neurofibromatose
de type 1, la schwannomatose ne semble pas étre un facteur de risque de transformation
des schwannomes vers une forme maligne. Les rares cas d’évolution maligne de
schwannomes paraissent majoritairement liés au type anatomopathologique dans la
littérature actuelle. Cependant, une terminologie inexacte est a 'origine d'une confusion
dans l'origine des MPNST. L’imagerie et notamment I'IRM, moyen d’investigation de
choix pour les tumeurs, et pour le tissu nerveux, permettent de préciser avec exactitude
le siege de la lésion et le nerf a l'origine de cette tumeur nerveuse périphérique.
Cependant, le diagnostic de précision proposé par I'IRM reste un diagnostic de
présomption insuffisant pour fonder la totalité d’une prise en charge d’'une tumeur
nerveuse périphérique. C'est devant cette faiblesse de I'imagerie que s’'imposent les

biopsies.
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Les microbiopsies radioguidées tendent a supplanter les biopsies chirurgicales.
Leurs fiabilités diagnostiques sont désormais équivalentes aux biopsies chirurgicales,
avec une facilité et rapidité de mise en place supérieures, et une morbimortalité quasi
nulle. Lorsqu'une indication chirurgicale d’exérese est retenue devant une tumeur
nerveuse périphérique semblant étre un schwannome, I’énucléation est l'option
thérapeutique de choix, quel que soit le nerf affecté. Une instrumentation
microchirurgicale, et un systéme de magnification sont également indispensables pour
réaliser cette énucléation en minimisant le risque de blessures nerveuses. Les
dimensions du schwannome au moment de I'exérése sont un facteur prédictif reconnu
de déficit postopératoire. La littérature fait état d'un risque faible de déficit
postopératoire apres énucléation d’'un schwannome, et d'une régression presque
constante des symptomes lors du suivi postopératoire. Il semble exister une dissociation

entre les symptomes objectifs et subjectifs.

Cette chirurgie doit étre encadrée de plusieurs conditions sine qua non qui sont:
une information du patient sur I'apparition d’éventuels déficits postopératoires, ou sur
la majoration dune symptomatologie préexistante, la nécessité d’investigations
préalables avant la réalisation de l'exérese, et l'expertise de l'opérateur dans les

domaines de la chirurgie des nerfs périphériques et de la microchirurgie.
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11 Abréviations
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CIM-10: Classification Internationales des Maladies - 10¢ révision
IRM : Imagerie par Résonnance Magnétique

MPNST : Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumor = Tumeur maligne des gaines des
nerfs périphériques

NF 1 : Neurofibromatose de type 1, ou maladie de Von Recklinghausen
NF 2 : Neurofibromatose de type 2

NF 3 : Neurofibromatose de type 3, ou schwannomatose

OMS : Organisation Mondiale de la Santé

RCP : Réunion de Consultation Pluridisciplinaire

SANO : Schwannomes Asymptomatiques Non Opérés

Se : Sensibilité

Sp : Spécificité

TNP : Tumeur des Nerfs Périphériques

VPP : Valeur Prédictive Positive

VPN : Valeur Prédictive Négative
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RESUME DE LA THESE

Le schwannome des nerfs périphériques est une entité clinique bien décrite dans la littérature.
Quelques ser es font € at de bons re ultats cliniques apre exérése, méme en cas d’apparition d’un
déficit postopératoire immédiat. Dans ce contexte, la chirurgie semble régler toutes les difficultés,
puisque les complications semblent rares, et I'ame ioration constante. Dans notre expérience, des
patients gardent des déficits sensitivo-moteurs a distance du geste chirurgical. Notre objectif principal
était de déterminer les critéres prévisionnels de déficit neurologique postopératoire aprés chirurgie
d'exérése des schwannomes des nerfs péripher ques des membres. Nos objectifs secondaires
étudiaient la proportion de régression des déficits postopératoires lors de la consultation de révision,
ainsi que la proportion de complications survenant apre exérése d’un schwannome asymptomatique.

Nous proposons une étude rétrospective observationnelle, sur une période de 14 ans. Les
dossiers de 186 patients ont été étudiés. Cent quarante-trois schwannomes ont été identifiés, chez
112 patients. Quatre-vingt-cing schwannomes ne présentaient pas de tableaux cliniques déficitaires
avant la chirurgie, contre 58 schwannomes symptomatiques en préopératoire. Une indication
d’exérése et it retenue pour 123 schwannomes. Pour 20 schwannomes, une surveillance simple et it
décidée. Quarante-huit schwannomes présentaient un déficit postopératoire, contre 61
asymptomatiques apre la chirurgie. Dans quatorze cas I'évolution postopératoire n’e ait pas connue.

L’énucléation chirurgicale des schwannomes, ainsi que la re ection du nerf et ient & l'origine
d’'une differen e significative (Test de Khi2; Enucléation P=0,023, et Test exact de Fischer;
Résection P=0,015). L'utilisation d’'un microscope operaoire durant le geste chirurgical e ait
statistiquement significative (Test exact de Fischer; P=0,009). Les dimensions du schwannome
étaient un facteur statistiquement lié au risque de déficit postopératoire (Test de Student ; Longueur
P= 0,005 / Largeur P= 0,017 / Epaisseur P = 0,023). Pour les schwannomes asymptomatiques avant
la chirurgie, un déficit postopératoire est constaté dans moins de la moitié des cas. La régression des
symptdmes durant la période postopératoire était observée pour un %4 des cas, avec une persistance
du tableau clinique dans la moitié des cas.
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