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RÉSUMÉ: L’objectif  est de discuter les problèmes diagnostiques posés par le neurinome
intracrânien du nerf grand hypoglosse et les complications post opératoires. Nous rapportons le
cas d’un jeune homme âgé de 23 ans, admis pour des cervicalgies postérieures accompagnées de
céphalées. L’examen clinique retrouvait une vivacité des réflexes ostéo-tendineux aux membres
inférieurs sans atteinte de nerfs crâniens. L’IRM complétée par une angio MR montrait une
volumineuse tumeur localisée à la partie antérieure du Foramen Magnum, arrondie et très
vascularisée. Son exérèse complète à été réalisée et l’examen neuropathologique conclut à un
neurinome. Les suites opératoires ont été marquées par des troubles neurologiques liés à une
ischémie de la jonction bulbo-médullaire. Le neurinome du XII est rare et pose un problème
diagnostic pré opératoire en raison de son tableau clinique et para clinique peu évocateur. Son
exérèse chirurgicale est souvent à l’origine de complication majeure dont l’ischémie, retrouvée
dans cette observation.

Mots clés : Neurinome du nerf hypoglosse, Tumeur du foramen magnum, Ischemie.

ABSTRACT:     Hypoglossal neurinoma is a rare condition. The objective is to discuss the
diagnosis problem and post operative complication of a case of hypoglossal neurinoma extending
intra and extracranially and to review the literature. We report a case of a 23 year- old- man
admitted for posterior cervical pain and headache. Neurological examination revealed only
bilateral hyperreflexion on the legs. Cranial nerves examination was normal. MRI completed with
angio MRI showed the tumor located at the anterior wall of the foramen magnum region. The
patient was operated on and histopathological examination revealed that the lesion was a
neurinoma. Postoperative course was complicated by ischemia of the cervico-medullary junction.
Hypoglossal neurinoma is rare and his diagnosis very difficult because of the clinical and
neuroradiological presentation often unsual. Origin of postoperative ischemia is discussed.

Key words :  Hypoglossal neurinoma, Foramen magnum tumor, Ischemia.
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INTRODUCTION
Les neurinomes du nerf grand hypoglosse

sont rares [10,31]. Seules des cas isolés sont
rapportés [14]. Environ une quatre vingtaine
de cas ont été rapportés dans la littérature.
Ils posent des problèmes diagnostiques [15,
32]. Le traitement de choix de ces
neurinomes reste chirurgical mais cette
chirurgie d’exérèse est souvent à l’origine
de complication majeure mettant en jeu le
pronostic vital [14]. Nous rapportons cette
observation pour discuter à partir d’une
revue de la littérature les problèmes
diagnostics et les complications post
opératoires posées par cette lésion.

OBSERVATION 
Un jeune homme âgé de 23 ans qui se

plaignait depuis 12 mois de cervicalgies
postérieures accompagnées de céphalées

sans nausées et non augmentées à l’effort, a
été reçu en consultation. Il ne se 
plaignait d’aucun trouble de la déglutition 
ni de modification de la voix ni de trouble 
de l’équilibre. L’examen clinique, pauvre,
ne retrouvait que des réflexes ostéo-
tendineux vifs, discrètement polycinétiques
aux membres inférieurs. Les réflexes
cutanés abdominaux étaient présents.
L’examen des membres supérieurs était
normal de même que l’ensemble des 
nerfs crâniens. Il n’y avait aucun signe
évocateur de maladie de Recklinghaussen.
L’IRM montrait une volumineuse tumeur
mesurant 3,8 cm de hauteur, 3 cm dans 
le plan antéro postérieur et 4 cm dans 
le plan transversal. Cette tumeur était
développée à la partie antérieure du foramen
magnum et refoulait le tronc cérébral en
arrière avec une importante angulation. 
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Elle était bien limitée, à contour arrondi et
prenait le contraste en périphérie. Elle
présentait une large zone nécrotique 
en son centre. Cette tumeur était extra axiale
(Fig. 1 et 2 a, b). 

L’angio MR montrait sa riche
vascularisation avec un écartement 
des artères vertébrales. 

L’intervention chirurgicale réalisée 
le 25 /03/ 2010 a consisté en un abord sous
occipital médian avec ablation de l’arc
postérieur de C1 et de l’écaille occipital. 

Cette exérèse tumorale a nécessité la
section du ligament dentelé et la racine 
C1 droite partiellement endommagée.

L’évolution post opératoire a été compliquée
par une hémiplégie gauche complète, un
déficit moteur incomplet des membres
supérieurs et inférieurs droits, un trouble 
de la proprioception à droite ainsi qu’une
dysarthrie. 

L’IRM post opératoire a montré une hyper
signal intra parenchymateux de la jonction
bulbo médullaire en rapport avec une
ischémie (Fig. 3). L’évolution de cette
complication s’est faite vers une excellente
récupération après des séances de
rééducation fonctionnelle. Après un recul de
15 mois il a repris sa scolarité mais il
persiste toutefois  un déficit moteur
nécessitant une rééducation.

DISCUSSION
Selon leur développement, les neurinomes

du nerf grand hypoglosse peuvent se
présenter sous trois formes anatomiques.
Les formes intracrâniennes, les formes intra
et extra crâniennes et les formes
exclusivement extra crâniennes [14]. La
forme intra et extra crânienne peut avoir une
expansion para vertébrale [5]. Le cas que
nous avons rapporté correspondait à une
forme intra et extra crânienne mais avec une
extension intrarachidienne. En réalité au
moment du diagnostic, le développement du
neurinome est tel qu’il est considéré par
plusieurs auteurs comme une tumeur du
Foramen Magnum [11]. Les difficultés
diagnostiques s’expliquent par la rareté 
de cette lésion et de son tableau clinique 
très peu évocateur. Depuis la première
description faite par De Martel en 1933 [6],
seulement une quatre vingtaine de cas ont
été rapportés à ce jour. L’âge au moment du
diagnostic comme dans la présente
observation se situe entre 16 et 85 ans [14].
Les patients atteints d’une maladie de

Fig. 1 : IRM en coupe sagittale, sans produit 
de contraste : tumeur du bord antérieur 

du trou occipital

Fig. 3 : IRM post opératoire en séquence T2 
en coupe sagittale montrant un hyper signal 

de la jonction bulbo médullaire en rapport avec
l’ischémie.

Fig. 2 : IRM préopératoire avec injection 
de gadolinium en coupe axiale (a) et sagittale (b)

montrant une volumineuse tumeur, 
hétérogène, avec une partie périphérique 

charnue et une partie centrale nécrotico kystique.
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Recklinghausen ne semblent pas être
prédisposés à développer un neurinome 
de l’hypoglosse [10]. Odake, dans une revue
de la littérature en a trouvé 5 sur un total 
de 35 cas [3,22]

Le tableau clinique le plus évocateur 
de neurinome du nerf hypoglosse 
est celui d’une paralysie linguale 
avec amyotrophie [15]. Au moment 
du diagnostic, cette amyotrophie de la
langue n’est toutefois pas toujours 
présente [10, 11]. La paralysie linguale
constante lors du diagnostic est en fait
présente depuis plusieurs mois, voire années
mais n’attire pas l’attention des patients qui
consultent pour des signes peu évocateurs.
Il s’agit de céphalées postérieures, de
paresthésies des membres et de la face ou
d’une hypertension intracrânienne [9, 11].
Un spasme hémifacial peut être révélateur 
du neurinome de l’hypoglosse [24]. Des
formes sans paralysie du nerf grand
hypoglosse [16, 19, 33] ou formes avec 
une atteinte des derniers nerfs crâniens (IX,
X, XI) sont rapportées [1, 2, 17, 28] et
évoquent plus un syndrome du foramen
jugulaire [28]. Notre observation est une
illustration de ces difficultés diagnostiques.
Malgré une tumeur ayant atteint des
dimensions importantes, le patient a
consulté pour des cervicalgies postérieures
accompagnées de céphalées évoluant depuis
12 mois. L’examen clinique, en dehors
d’une vivacité des réflexes ostéotendineux
aux membres inférieurs, était ordinaire. 

La TDM, l’IRM et l’angio MR sont les
examens de choix permettant le diagnostic
et le bilan d’extension de la lésion [31]. La
TDM en fenêtre osseuse montre surtout une
érosion ou un élargissement du canal
hypoglosse [8, 9, 10, 13, 22]. L’IRM avec
injection intraveineuse de gadolinium
montre généralement le neurinome sous la
forme d’une lésion à double composante,
charnue et kystique. La proportion charnue
prend le contraste. Cette tumeur localisée 
à la partie antérolatérale du Foramen
Magnum [31] peut s’étendre au condyle, au
canal carotidien et jugulaire. Dans notre
observation il s’agissait d’une tumeur
développée dans la boîte crânienne et le
canal rachidien. Il n’y avait donc pas
d’élargissement du canal de l’hypoglosse.
L’angiographie ou l’angio RM montre les
rapports de la tumeur avec les artères
vertébrales, la veine jugulaire et le sinus
sigmoïde. De plus, elles ont l’avantage de
distinguer le neurinome du nerf hypo-
glosse d’une tumeur vasculaire de la région
(chemodectome, hémangiopericytome,

angiofibrome hémangioblastome) et de
prévoir le risque ischémique par sacrifice
d’une artère vertébrale dominante [3].
L’expression clinique étant très peu
évocatrice, les examens neuroradiologiques
ne permettent pas de poser avec certitude le
diagnostic avant l’intervention neuro-
chirurgicale. Ainsi font-elles discuter les
lésions du condyle, du foramen jugulaire et
spécialement les méningiomes [26], de
même qu’une  transformation fibreuse d’un
anévrysme de l’artère vertébrale [20]. 

Le neurinome du nerf hypoglosse, comme
toutes les tumeurs développées à la partie
inférieure du clivus et à la partie antérieure du
Foramen magnum, représente un challenge
pour le neurochirurgien. En effet son
développement dans une région anatomique
complexe de la base du crâne avec des rapports
vasculo-nerveux importants, notamment le
tronc cérébral, les derniers nerfs crâniens, les
veines et les artères vertébrales, rend compte
de son exérèse chirurgicale difficile et souvent
à l’origine d’une lourde morbidité et mortalité.
Les complications opératoires et post-
opératoires liées avant tout à la technique
chirurgicale peuvent survenir à tous les
différents temps de l’exérèse chirurgicale [11].
Il est admis que dans les lésions antérieures,
surtout intra durales, une hyper flexion de la
tête, imposée par la position de décubitus
ventral, propulse vers l’avant l’axe bulbo
médullaire, aggravant ainsi sa compression. 
Le non respect du principe d’ouverture 
osseuse et durale peut également entraîner une
complication. En effet l’ouverture osseuse et
durale doit tenir compte de la pression exercée
sur l’axe bulbo médullaire. Il est recommandé 
de décomprimer d’emblée l’axe bulbo
médullaire et pour cela d’ouvrir sur le coté
opposé à la tumeur. L’axe bulbo médullaire
doit être maintenu en place en remplaçant la
tumeur par des cotons ou de la gélatine s’il à
tendance s’affaisser au fur et à mesure de
l’évidement tumoral [11]. Il faut éviter
l’écartement prolongé de l’axe bulbo
médullaire et pour ce faire, procéder comme
dans notre observation à la section des 2 ou 3
premières attaches du ligament dentelé et ne
pas hésiter à sacrifier la première racine
nerveuse [11]. Ces voies d’abord médiane et
rétro mastoïdienne suboccipitale ont pour
inconvénient une exposition limitée de la
lésion et l’écartement prolongé de l’axe bulbo
médullaire. Les voies d’abord longtemps
utilisées pour l’exérèse de ces neurinomes ont
été responsables de complications post
opératoires [31]. Le substratum anatomique de
ces complications peut être comme dans notre
observation un œdème ou une ischémie de
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l’axe bulbo médullaire. L’ischémie de la
jonction bulbo médullaire est comparable à
l’infarctus cérébelleux causé par la coagulation
des veines collatérales et particulièrement les
veines émissaires du condyle. 

L’expression clinique associe une paralysie
linguale avec amyotrophie ipsilatérale, 
une dysphagie ou fausse route avec 
possibilité d’infection pulmonaire, troubles
respiratoires, une tétraplégie et une atteinte des
derniers nerfs crâniens [32]. Ce sont ces
complications qui ont amené certains auteurs à
préconiser la trachéotomie préventive [3, 32] ;
cependant, les progrès réalisés en réanimation 
post opératoire et l’amélioration des
techniques microchirurgicales permettent de
s’en passer [25]. 

La réduction de ces complications pourrait
être obtenue par le développement de voie
dorsolatérale  t ranscondylienne, supra
condylienne et para condylienne [3, 4, 7, 12,
15, 18, 21, 23, 29, 31, 34]. Ces voies 
d’abord peuvent néanmoins se compliquer
elles-mêmes de fuite du liquide cérébro-
spinal [4, 7, 34].

CONCLUSION
Le neurinome du grand hypoglosse est une

tumeur rare. Les symptômes révélateurs de
cette lésion sont variés. Le diagnostic 
devra don être évoqué devant des
cervicalgies postérieurs accompagnées de
céphalées même en l’absence de paralysie
du nerf grand hypoglosse. La TDM, 
l’IRM et l’angioMR sont les examens 
de choix permettant le diagnostic et le 
bilan d’extension de cette tumeur. Le
développement des voies d’abord dorso-
latérale supracondylienne, transcondylienne
et paracondylienne contribuera certainement
à réduire les complications postopératoires
de cette lésion.
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