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RESUME : Le Neurocytome Central est une tumeur bénigne, le plus souvent située au niveau
du ventricule latéral, a proximité du foramen de Monro et du septum pellucidum. Le caractere
souvent envahissant sur les structures vasculaires du plancher du ventricule latéral, constitue un
défi chirurgical lors de I’exérése. Nous rapportons, a travers 6 cas, notre expérience dans la prise
en charge de ces tumeurs, que nous avons délibérément opérées en deux temps pour la plupart,
afin d’assurer une exérése totale avec un minimum de risques et de complications post opératoires.
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ABSTRACT : Central neurocytoma is a rare benign neoplasm of the central nervous system.
The intraventricular location, close to the Monro foramina and the attachment to the septum
pellucidum, are characteristic for the diagnosis. The invasion of the vascular structures represents
a surgical challenge. We report our experience on 6 cases of central neurocytomas, operated in two
surgical steps intentionally, in order to avoid post operative complications and to ensure a total

removal.
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INTRODUCTION

Le neurocytome central (NC) a été décrit
pour la premiere fois par Hassoun et al en
1982, comme une tumeur neuronale rare et
bénigne du systéme nerveux. Il représente
approximativement 0,25 a 0,5 % de
toutes les tumeurs intracraniennes [1]
et 10% des tumeurs ventriculaires [2]. Il
touche préférentiellement 1’adulte jeune
et, depuis les années 1990, c’est devenu une
entité clinique et anatomopathologique bien
définie, se localisant le plus souvent en
supra-tentoriel dans le ventricule latéral ou
le troisieéme ventricule.

Le NC a ¢été longtemps considéré
comme une tumeur bénigne a cause
des caractéristiques histologiques et des
résultats aprés un traitement, mais le suivi a
long terme a montré un taux de récidive
inattendu, méme aprés une résection
chirurgicale totale.

L’imagerie et en particulier I’IRM est
indispensable pour faire le diagnostic positif
et le bilan d’extension des NC mais
le diagnostic définitif n’est certifié que
par 1’étude anatomopathologique, qui
permet de trancher entre une NC et un
oligodendrogliome, qui posseédent le méme
aspect a l’imagerie et en microscopie
optique.

A cause de la rareté de cette tumeur,
aucune ¢étude randomisée n’a pu Etre
effectuée et la stratégie thérapeutique
ne s’est basée que sur les cas rapportés et
sur des études rétrospectives portant sur
une treés faible population.

La chirurgie reste le traitement principal
et I’é¢tendue de la résection est le facteur
pronostic le plus important, qui dicte les
résultats cliniques. Nous rapportons notre
expérience a propos de 6 cas, 05 dans les
ventricules latéraux et 1 au niveau de la
paroi postérieure du troisiéme ventricule,
ainsi que notre conduite a tenir depuis
I’hospitalisation, jusqu'a la prise en charge
chirurgicale.

MATERIELS ET METHODES

Nous avons réalisé une étude rétrospective
sur une période de douze années allant
de 2003 a 2015, concernant un groupe
de 6 patients chez lesquels le diagnostic
de NC a été confirmé. Tous ont bénéficié
d’une tomodensitométrie cérébrale (TDM),
suivie d’une imagerie par résonnance
magnétique (IRM) en coupe multi planaires
en pondération T1 avec et sans injection
de produit de contraste et T2 flair.
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RESULTATS

CLINIQUE : L’étude comporte 6 patients
agés de 22 a 40 ans avec un age moyen de
30,5 ans, dont 4 femmes et 2 hommes,
avec un sexe ratio de 2/1.

La symptomatologie clinique a évolué sur
une moyenne de 22 mois avec des extrémes
allant de trois mois jusqu'a sept ans,
marquée dans tous les cas par un syndrome
d’hypertension intracranienne, des troubles
visuels (baisse de 1’acuité, flou, diplopie)
ainsi que par d’autre signe a type
d’¢épilepsie, de troubles mnésiques et des
troubles du comportement [Tab 1].

Symptomatologie Nombre de patient

Hypertension intracranienne 6
Troubles visuels 2
Epilepsie 2
Deficit moteur 1
Vertiges 3

3

Troubles du comportements

Tableau 1 : Données cliniques

Fig. 1 : TDM cérébral : processus
hétérogeéne siégeant au niveau
des deux corps ventriculaires,
avec dilatation ventriculaire.

L’IRM, quant a elle, a permis de mettre

en évidence 1’aspect caractéristique du
NC qui est en iso-signal en ponderation
T1 comparé au parenchyme cérébral, en
iso/hyper intense en T2, hétérogéne en
bulle de savon apres injection de produit
de contraste a cause des composantes

Fig. 2 : TDM cérébrale
spontanément hyperdense au
niveau du ventricule latéral
gauche, avec extension vers
le ventricule controlatéral

IMAGERIE : La TDM a permis de mettre
en évidence le processus, qui est iso-dense
(Fig. 1) ou hyperdense (Fig. 2), hétérogeéne,
plus ou moins bien circonscrit, rond
ou polylobé, se logeant le plus souvent au
niveau du corps du ventricule latéral
(Fig. 1, 3), s’insérant au niveau de son
plancher, rentrant en contact ou traversant
le septum pellucidum (Fig. 1) pour
envahir le ventricule controlatéral. Il est
associé a une hydrocéphalie bi-ventriculaire,
causée par I’obstruction des deux foramens
de Monro dans 5 cas et a une dilatation
tri ventriculaire dans 1 seul cas, corres-
pondant a la localisation au niveau de
la paroi postérieure du troisiéme ventricule,
a Dorigine d’une obstruction de I’aqueduc
de Sylvius ; cette dernicre localisation
est trés rare et seulement 3 cas ont été
décrits dans la littérature avec extension
vers la région pinéale [3].

Fig. 3 : TDM cérébrale :
processus hétérogene hyper-
dense siégeant au niveau du
corps du ventricule latéral.

kystiques et calciques (Fig. 4, 5, 6, 7,
8, 9) ; une hémorragie intra-tumorale a été
retrouvée dans 1 cas . L’IRM précise aussi
le siege, qui était au niveau de la paroi
postérieure du troisiéme ventricule dans le
dernier cas opéré, localisation trés rare mais
rapportée dans la littérature (Fig 10, 11).
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Fig 4: IRM cérébrale coupe axiale T1 : Fig 5 : IRM cérébrale en coupe sagittale
processus en hyper-signal situé au niveau des T1 : processus hétérogéne, comblant la
ventricules latéraux envahissant le septum quasi-totalité de la corne frontale sans
pellucidum avec cloisonnement de la corne dilatation ventriculaire

occipitale gauche.

Fig. 7: IRM cérébrale coupe coronale, T2,
processus hétérogéne envahissant les 2
ventricules latéraux, disséquant la fissure
choroidienne et déviant les 2 veines
cérébrales interne a gauche.

Fig 6 : IRM cérébrale coupe sagittale pas-
sant par la ligne médiane en pondération T2,
objectivant le processus hétérogéne

Fig. 8 : IRM cérébrale coupe coronale T1 Fig. 9 : IRM cérébrale coupe axiale T1, :
avec injection de gadolinium : processus Processus hétérogéne a double composante

hétérogeéne, mal limité, envahissant le plan- charnue et kystique, mal limité situé au
cher des deux ventricules latéraux. niveau des 2 corps ventriculaires, avec son

aspect caractéristique de bulle de savon.
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Fig. 10 : IRM cérébrale coupe coronale
T1 processus hétérogeéne, bien limité
situé au niveau de la partie postérieure
du troisiéme ventricule

PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE:

L’hydrocéphalie. Tous les patients de
cette série ont été hospitalisés dans le
cadre de I'urgence dans un tableau d’hyper-
tension intracranienne par hydrocéphalie
obstructive. Leur prise en charge a
commencé le jour méme, par la réalisation
d’une TDM cérébrale en urgence, suivie
du traitement de 1’hydrocéphalie, selon
différentes méthodes [Tab 2].

Méthodes Nombre de patient
Ventriculocisternostomie 01
Dérivation ventriculo péritonéale 01
Réservoir de Rickam 02
Abord direct de la tumeur 01

Tab. 2 : Méthodes de traitement de I’hydrocéphalie

Le Neurocytome. Au cours de leur
évolution, les NC atteignent un certain
volume, obstruent un ou les deux trous de
Monro, envahissent les deux trigones, le
septum pellucidum et ses veines, les veines
cérébrales internes ainsi que les veines
thalamo-striées et choroidiennes. La voie
d’abord a pour principe d’offrir la meilleure
exposition possible de la tumeur dans le
ventricule latéral, afin de la disséquer de ces
structures vasculo-nerveuses avoisinantes.

Dans le cas du NC de la paroi postérieure
du troisiéme ventricule, de localisation
médiane s’étendant vers la région pinéale,
nous avons choisi la voie sous occipitale
transtentorielle, donc de passer en sous
occipitale a travers la tente qui est
verticalisée. La voie trans-frontale trans-
ventriculaire a été utilisée dans le cas de NC
du ventricule latéral, a travers une corne
frontale dilatée ou cloisonnée.

Par ailleurs, nous avons remarqué, a la
suite de l’intervention chirurgicale sur

Fig. 11 : IRM cérébrale coupe sagittale T1 :

processus hétérogéne kystique et charnu,

bien limité situé au niveau de la partie pos-
térieure du V3 envahissant la région pinéale

notre premier neurocytome dont 1’exérese
chirurgicale a été interrompue a cause d’un
saignement tumoral, que la reprise et une
exérese totale sont possibles car facilitées
par la dévascularisation premiére de la
tumeur. L’exérése tumorale en deux temps a
ainsi été réalisée chez 4 sur 5 des patients
dont la localisation ¢tait au niveau du
ventricule latéral [Tab 3].

_— Voie d'abord

1 temps 2 temps
N0l TFTV a droite TFTV a droite
N0 TFTV Gauche
03 TFTV a Gauche TFTV a Gauche
N 04 SOTT
05 TFTV a droite TFTV a droite
06 TFTV a droite Transcalleuse

Tab. 3 : Voies d’abord utilisées

RESULTATS DE LA CHIRURGIE

La prise en charge chirurgicale de
I’hydrocéphalie a permis de lever I’urgence
puis de compléter les explorations par une
IRM cérébrale, qui a défini la voie d’abord
la plus appropriée.

A Dintervention, la tumeur apparait
grisatre, encapsulée polylobée, semblant
naitre et envahissant le septum pellucidum,
les deux trigones, et les différentes veines du
plancher des ventricules latéraux ainsi que
le toit du 3¢ ventricule. Aprés coagulation de
la capsule tumorale, I’évidement par
morcellement est entamé mais il est rendu
difficile par le saignement et par la nature
caoutchouteuse et élastique caractéristique
des NC. Faute de pouvoir disséquer les
grosses veines envahies par la tumeur,
I’intervention a di &tre interrompue
chez plusieurs patients, puis, la reprise
chirurgicale est réalisée plusieurs mois

25



26

NEUROCYTOME CENTRAL - APROPOS DE 6 CAS

voire des années aprés. Nous avons alors
remarqué que la tumeur se laisse disséquer
plus facilement et une exérése plus large ou
bien totale est possible, sans aucune
transformation maligne comme décrit dans
la littérature [4, 5, 6, 8].

Tous les patients qui présentaient un NC au
niveau des ventricules latéraux ont bénéficié
dans un premier temps d’une voie trans-
frontale trans-ventriculaire du coté de la
corne frontale cloisonnée. Dans un
deuxiéme temps, la reprise chirurgicale est
effectuée aprés une IRM de contréle, qui
permet d’étudier le reliquat tumoral et
I’éventualité d’une autre voie d’abord,
comme cela a été le cas chez le patient n° 6
(Tab. 4), repris plusieurs années apres pour
évolution du NC avec une localisation
strictement médiane sans cloisonnement
d’une corne frontale (Figl2).
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Fig. 12 : IRM cérébrale coupe axiale montrant
une reprise évolutive d’un NC.

Le patient n°4, qui présentait un NC au
niveau de la paroi postérieure du troisieme
ventricule et qui a bénéficié d’une voie sous
occipitale trans-tentorielle, I’exérése a été
large mais pas compléte, freinée par les
adhérences de la tumeur avec le systeme
veineux complexe de la région.

L’exérése compléte a pu étre réalisée en un
seul temps seulement chez le patient n°2
(Tab. 4) car le diagnostic avait été fait
précocement, suite a des céphalées tenaces,

avant toute dilatation importante du systéme
ventriculaire a la TDM cérébrale. Un abord
direct avait été proposé, et en per opératoire,
I’envahissement des structures vasculo-
nerveuses était peu important.

L’étude anatomopathologique a permis
de faire le diagnostic du NC grice a
I’immunohistochimie [1, 2, 4, 5] qui affirme
I’origine neuronale de la tumeur par
I’expression de la Synaptophysine (SPH),
la Neuron-SpecificEnolase (NSE) et la
GlialFibrillary Acid Protein (GFAP). Les
résultats sont reportés sur le tableau 4.

Dans la littérature, 75 % des NC sont bien
différenciés, caractérisés par un index MIB-
1 inférieur a 3%, absence de nécrose, un
indice mitotique bas et pas de prolifération
vasculaire [4, 5]

Dans notre série, 2 cas ont un index MIB-
1 inférieur a 3%, 2 cas inférieur a 6%, 1 cas
inférieur a 4% et 1 cas sans index MIB-1.
Les indexes mitotiques étaient bas et dans
aucun cas la nécrose n’a été retrouvée.

DISCUSSION

Le neurocytome central est une tumeur
neuro épithéliale, le plus souvent bénigne,
qui a longtemps était méconnue, a cause de
saressemblance avec d’autre processus tels
que 1’épendymome, 1’oligodendrogliome et
les astrocytome de bas grade.

Depuis la description de Hassoun et al en
1982, plusieurs études ont été menées pour
comprendre la biologie et I’histoire naturelle
de ce nouveau type de tumeur afin d’adapter
au mieux les modalités thérapeutiques.

Au cours de son évolution, de sérieux
incidents peuvent survenir, a type
d’hémorragie  intra  tumorale, de
dissémination et la de transformation
maligne peuvent survenir.

Le NC est généralement découvert a la
suite d’une exploration d’un syndrome
d’hypertension intracranienne chez un sujet
jeune d’age moyen, ce qui s’applique a notre
série. Contrairement a la littérature ou le
sexe ratio est de 1/1 (1), dans notre série, il
y a plus de femmes que d’hommes avec un
ratio de 2/1.

Les neurocytomes sont des tumeurs tres
adhérentes aux structures voisines. Leur
exérése en un seul temps peut imposer des
sacrifices vasculaires importants (veines et
arteéres choroidiennes, veines septales voire
méme les veines cérébrales internes), alors
qu’aprés une réduction importante du
volume tumoral dans un premier temps, la
tumeur se disséque plus facilement des
structures vasculaires avoisinantes.



NEUROCYTOME CENTRAL - APROPOS DE 6 CAS

Une radiothérapie complémentaire est
recommandée pour tout neurocytome peu
différencié, c’est a dire MIB-1 inférieur a
3 % ou des signes de malignité a I’imagerie,
caractérisés par un envahissement du
parenchyme para-ventriculaire.

CONCLUSION

Le NC est une entité particuliere dont le
diagnostic précoce améliore les résultats de
son traitement.

Bien qu’il s’agisse d’une tumeur histo-
logiquement bénigne, ses adhérences
intimes avec les structures neurovasculaires
avoisinantes rendent son exérese
chirurgicale totale difficile en un seul temps.
Une intervention en deux étapes, complétée
par une radiothérapie dans les cas peu
différenciés, améliore le pronostic.
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