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INTRODUCTION



Les kystes épidermoides (KE) sont des tumeurs bénignes rares, qui se caractérisent par
une croissance lente, habituellement diagnostiquées entre les deuxiéme et quatriéme
décennies(6). Des formes exceptionnelles ont été rapportées chez I'enfant.
Habituellement congénitaux, ils peuvent aussi se former suite a l'inclusion traumatique

ou iatrogéne des tissus épidermiques.

Leur localisation intracranienne est rare, et ne représente qu’environ 1% de toutes les

tumeurs intracraniennes (1).

Les KE sont considérés comme des anomalies de la phase de gastrulation avec
piégeage des restes de cellules ectodermiques dans le neuroectoderme en

développement (2).

Les KE intracraniens ont tendance a se localiser préférentiellement dans les
régions paramédianes telles que l'angle ponto-cérébelleux, les régions supra ou
parasellaires et ventriculaires, et plus rarement dans le thalamus, la fosse cranienne
moyenne, le tronc cérébral et la région calleuse (3-6). Ces kystes ont tendance

également a se développer au niveau de la voiite avec une extension extradurale (7).

Ces tumeurs restent longtemps asymptomatiques et les premiéres manifestations
cliniques se présentent souvent dans l'intervalle d’age compris entre 20 et 40 ans (6).
Ces signes sont entre autres les déficits neurologiques liés a I'effet de masse et/ou les
crises épileptiques (8). L'IRM reste la pierre angulaire pour le diagnostic de ces tumeurs,

quelque soit leur localisation.

Le traitement des KE intracraniens est essentiellement chirurgical et se base sur
une exérese chirurgicale complete ou partielle, en fonction de leurs localisations et de
'extension tumorale.

Dans le cadre de surveillance postopératoire, l'imagerie de diffusion permet
d’établir le caractére complet ou non de I'exérése. En cas de résidu tumoral, une
surveillance annuelle permet d’évaluer le potentiel évolutif du résidu. Deux
complications peuvent modifier 1'évolution de KE: la rupture et la dégénérescence

maligne.



Ce travail est une étude rétrospective de vingt dossiers de malades opérés pour
KE intracranien au service de Neurochirurgie CHU Hassan II de Fes, entre Janvier 2010

et Décembre 2018.

A la lumiere de cette série et des données de la littérature, les auteurs se
proposent de discuter les différents aspects épidémiologiques, cliniques, radiologiques

et évolutifs de cette entité pathologique rare.



PATIENTS ET METHODES
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Notre travail est une analyse rétrospective des données cliniques, radiologiques,
thérapeutiques et évolutives de 20 observations colligées au service de neurochirurgie
du CHU Hassan II de Fés, sur une période de 9 ans, allant de 2010 a 2018, en se basant

sur la fiche d’exploitation reprise ci-dessous.

La saisie de données a été faite sur le logiciel Excel et I'analyse statistique sur le
logiciel SPSS. Les variables qualitatives seront présentées sous forme de pourcentage et

celles quantitatives sous la forme de moyenne et leur écart-type.

L’objectif de notre travail est d’étudier les aspects épidémiologiques, cliniques,

radiologiques et évolutifs des kystes épidermoides intracraniens en comparaison aux

données de la littérature.
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FICHE D’EXPLOITATION

Nom : prénom :
Date du 1¢r signe:

A. Antécédent:

Délai diagnostic :

Antécédent familial de KE : oui O non[]
B. Tableau clinique :
a) Signes fonctionnels :
1. Crise épileptique oui [ non[]
2. Syndrome d’HTIC oui [J non[]
3. Trouble visuel oui O non[]
b) Signes d’examen :
1. Signes neurologiques :
v Déficit focal : oui [J
v" Syndrome cérébelleux : oui O
v’ Baisse de l'acuité visuelle : oui [
c) Examen local:
v Voussure au niveau du scalp : oui I
C. Exploration
1. Neuroradiologique
v Type d’examen:
e TDM : oui O
e IRM : oui O
D. Traitement:
Abord chirurgicale: oui O non[]
Exérese compléte : oui O non[]
Exérese incompléte : oui O non[]
Dérivation externe : oui O non[]

E. Evolution:
1. Post-op immédiat

a) Complications:
b) Mortalité :

2. Adistance:
a) Récidive:
b) Mortalité :

age
Evolutivité :
non[]
non[]
non[]
non[]
non[]
non[]
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RESULTATS



1 EPIDEMIOLOGIE
1.1 Age:

L’age moyen de nos patients a l'admission est de 32,70+11,60 ans, avec des
extrémes allant de 18 a 55 ans. La tranche d’age la plus représentée est celle comprise

entre 20 ans a 39 ans (Figure 2)

60

; A
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30 N \ / \ A Moyenne = 32,70 ans
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Figure 1: distribution des patients en fonction de 1'age
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Figure 2: Distribution en fonction des tranches d'age
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1.2 SEXE

La prédominance masculine est évidente avec 70% des hommes contre 30% des femmes.

Le sex-ratio est de 2,67 (L6H/6F).

Sexe

14 ~

12 A

10 ~

8 A M Sexe
6 -

4 -

7

0 T f

Masculin Fémin

Figure 3: Répartition des sujets en fonction du genre

2 Etude clinique :

2.1 Antécédents:

L’anamnese, temps essentiel de tout examen clinique, a permis de se renseigner sur les
antécédents suivants :

— Notion de traumatisme cranien

— Notion de chirurgie du crane antérieure

L’ensemble de nos patients n’a pas présenté d’antécédent particulier.
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2.2 Délai diagnostique :

C’est le temps écoulé entre l'apparition du premier signe clinique et 'admission du

malade (confirmation du diagnostic). Il varie entre 2 mois et 20 ans, avec une moyenne

de 20.65 + 53.77 mois.

300

250

200

150

100
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Délai Diagnostic
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1234567 8 91011121314151617181920

== Délai Diagnostic

Figure 4: Répartition des sujets en fonction du délai diagnostique
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2.3 Signes fonctionnels :

Les signes révélateurs qui ont amené les patients a consulter étaient dominés par

I'épilepsie suivie du syndrome d’'HTIC. La névralgie de I'hémiface droite était rapportée

par un seul patient.

plainte

M Epilepsie
B SHTIC

1 Nevralgie de I'hnémiface
gauche

M Lourdeur de I'hemicorps
droit

M Baisse de l'acuité visuelle

Figure 5: répartition des plaintes
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2.4 Examen neurologique :

La plupart des patients soit 45% avaient un examen neurologique normal.

Singes neurologiques

ORNWAUIOIN0WO

| T T T T T T B Singes neurologiques

Figure 6: Fréquence des signes neurologiques

2.5 BILAN RADIOLOGIQUE:

2.5.1 But:

D’un intérét capital pour le diagnostic positif et différentiel, et pour le bilan
lésionnel, sans oublier son apport considérable dans la surveillance et I'évaluation des

résultats post-thérapeutiques.

En effet, le bilan neuroradiologique, notamment I'IRM, permet de signer le diagnostic
positif de KE. Par ailleurs, elle permet de préciser le siége topographique de la lésion et

de déterminer la voie d’abord chirurgicale.
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2.5.2 Moyens:

La TDM complétée par 'IRM dans la majorité des cas, ont permis de poser le diagnostic
positif de cette pathologie. L'IRM a été I'’examen de choix pour le dignostic différentiel, a

partir de sa séquence de diffusion, ainsi que pour préciser la qualité d’exérese et le suivi.

2.5.3 Résultats :

2.5.3.1 Localisation :

L’Angle pontocérébelleux gauche estlalocalisation la plus fréquente, soit 20% des cas.

Bilan radiologique
4,5
4
3,5
3 _
2,5 -
2 _
1,5 -
1 _
0,5 - M Bilan radiologique
O .
<@ g ¢ @ @ e ™
\\'a\‘ 06“0 06“0 & &&‘%@&@‘{\& 0@} )
£ P I é'\Q%O L & XL
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Qg?o OQ (@ QO 6\- \Q\-

Figure 7: Fréquence de la localisation des kystes épidermoides dans notre série
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2.5.3.2 Images radiologiques :

Figure 8: TDM cérébrale coupe axiale fenétre parenchymateuse montrant une image
hypodense ovalaire, localisée dans la région interhémisphérique antérieure (patient
13 :tableaul).

Figure 9: IRM cérébrale séquence T1 coupe sagittale montrant cette méme lésion
hypointense exergant un effet de masse sur le corps calleux.
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Figure 10: TDM cérébrale coupe axiale fenétre parenchymateuse(A) et IRM
cérébrale T1 coupe axiale(B) montrant cette méme Iésion ne prenant pas le
contraste aprés injection.
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Figure 11: IRM coupes coronales, séquence T2(A) montrant cette |ésion en hyperintense et
refoulant le corps calleux en bas, et la séquence FLAIRE(B) montrant cette Iésion qui apparait
hétérogene.

Figure 12: Cette lésion apparait hyperintense a la séquence de diffusion.
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2.6 TRAITEMENT

Il vise une exérése compléte ou partielle en fonction de la localisation et surtout des
rapports et de I'extension de la Iésion.

La plupart des patients soit 85% des cas ont bénéficié d’'une exérese compléte. Les 3 patients
qui ont bénéficié de I'exérese subtotale sont tous les 2 cas de KE du V4 et un patient porteur
du KE de I'angle pontocérébelleux gauche (patient 4 :tableaul).

Différentes voies d’abords ont été utilisées ; la voie d’abord retro-sigmoide a été la plus

utilisé, soit 35% des cas (figure 14).
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Figure 13: Qualité d’exérése chirurgicale
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Voies d'abords

M Voies d'abords

OFRrNW,AULIONN
1

Figure 14: Voies d'abords chirurgicales.

Ci-dessous sont reprises quelques images radiologiques et per-opératoires des patients.



Figure 15 : IRM en coupe sagittale, séquence pondérée T1 apres injection du gadolinium (A) et T2 (B),
montrant une lésion hétérogéne hypointenseTl et hyperintense T2, ne prenant pas le contraste,
ayant des limites irréguliéres, comblant complétement le V4 et se prolongeant dans le foramen
magnum en bas (patient 19 : tableaul).
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Figure 16: Aspect per-opératoire du kyste épidermoide : tumeur d’aspect blanchatre perlé,
entouré par une capsule (patient 19 : tableaul).

Figure 17: IRM en coupe axiale T1 apreés injection du gadolinium (A) et T2 (B), montrant un
volumineux processus expansif centré sur I’angle pontocérébelleux gauche et qui s’étend jusqu’a la
fosse temporale moulant les structures vasculo-nerveuses des citernes de la base; hypointense en T1
et hyperintense en T2 lésion hétérogene hypointenseT1 et hyperintense T2, ne prenant pas le
contraste apreés injection (patient4 :tableaul).
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Figure 18: IRM en coupe axiale, séquence flaire (A) et diffusion (B), montrant le processus décrit ci-
haut hétérogene sur la séquence flaire avec une restriction de la diffusion (patient4 :tableaul).
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Figure 19: TDM coupe axiale post opératoire immédiat 28
montrant I'exéréese partielle (patient4 :tableaul).



RADIOLOGIE MY 1|

Figure 20 : IRM en coupe sagittale, séquence T1 (A), coupe axiale, séquence T1 apres injection (B),

coupe coronale, séquence flaire (C) , montrant un processus tumoral en hyposignal T1, sans

rehaussement et hétérogéne en flaire intéressant I'angle ponto-cérébelleux gauche avec

envahissement des citernes de la base (patient5 :tableaul).

2.7 Tableau récapitulatif

Tableau 1: Tableau récapitulatif des patients

PATIENT | AGE SEXE | SYMPTOM | CLINIQUE LOCALISATION | QUALITE EVOLUTI
S (année) ES D’EXERESE | ON
1 54 M Baisse de Baisse de Région supra- | Exérese Bonne
I'acuité I'acuité sellaire compléte
visuelle visuelle
2. 34 M Lourdeur Hémiparésie | Angle ponto- Exérese Bonne
de droite cérébelleux compléte
I’hémicorps droit
droit
3 44 F Epilepsie Normal Angle ponto- Exérese Bonne
cérébelleux compléte
gauche
4 33 M Epilepsie Hémiparésie | Angle ponto- Exérese Bonne
droite cérébelleux incomplete
gauche
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5 44 Névralgie Névralgie de | Angle ponto- Exérese Bonne
de I’hnémiface cérébelleux compléte
I’'hémiface | gauche gauche
gauche
6 23 Epilepsie Normal Angle ponto- Exérese Bonne
cérébelleux compléte
gauche
7 22 Epilepsie Epilepsie Angle ponto- Exérese Bonne
cérébelleux compléte
droit
8 21 Epilepsie Epilepsie Angle ponto- Exérese Bonne
cérébelleux compléte
droit
9 33 SHTIC Syndrome Convexité Exérese Bonne
cérébelleux occipitale compléte
statique
10 42 Lourdeur Hémiparésie | Convexité Exérese Bonne
de droite pariétale compléte
I’hémicorps
droit
11 35 SHTIC Normal Convexité Exérése Bonne
frontale compléte
12 56 SHTIC Syndrome Convexité Exérese Bonne
cérébelleux occipitale compléte
statique
13 28 SHTIC Normal Interhémisphé | Exérese Bonne
rique compléte
antérieure
14 20 Epilepsie Normal Interhémisphé | Exérese Bonne
rique complete
antérieure
15 27 SHTIC Normal Interhémisphé | Exéréese Bonne
rique complete
postérieure
16 18 Baisse de Baisse de Région supra- | Exérese Bonne
I'acuité I'acuité sellaire compléte
visuelle visuelle
17 30 SHTIC Baisse de Région supra- | Exérese Bonne
I'acuité sellaire compléte
visuelle
18 25 Epilepsie Normal Temporale Exérese Bonne
compléte
19 45 SHTIC Syndrome V4 Exérese Récidive,
cérébelleux incomplete | méningite
statique +hydrocé
phalie
puis
déces
20 19 SHTIC Syndrome V4 Exérese Bonne
cérébelleux incomplete
cinétique
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2.8 EVOLUTION

v Mortalité : Un cas de déces post opératoire d'une récidive de KE du V4 (patient
19 :tableaul) ; mortalité secondaire a une méningite compliquée d’hydrocéphalie chez
un patient de 45 ans.

v Complication postopératoires : Une patiente opérée pour KE du V4 a présenté un

état de mal épileptique, qui a été jugulé par des antiépileptiques.
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DISCUSSION



1 DEFINITION

Les kystes épidermoides (KE), encore appelés cholestéatomes primitifs ou tumeurs
perlées de Cruveilhier, sont des tumeurs bénignes rares. La localisation intracranienne

ne représente qu’'environ 1% de toutes les tumeurs intracraniennes (1).

2 EPIDEMIOLOGIE

Les kystes épidermoides intracraniens représentent environ 1% de toutes les

tumeurs intracraniennes (1).

Ces kystes ont tendance a se localiser preéférentiellement dans les régions
paramédianes telles que l'angle pontocérébelleux, les régions suprasellaires et
ventriculaires, et plus rarement dans le thalamus, fosse cranienne moyenne, tronc

cérébral, etlarégion calleuse (3-6).

Bien que congénitaux, les KE se révelent a tout age et sans préférence de sexe.
Habituellement, ces Kkystes sont diagnostiqués entre la deuxiéme et quatrieme
décennie(6). Selon les séries de Arane et al, Lopes et al, ansi que celle de Megdiche et al,
I'age moyen de découverte avoisine les 40 ans, avec un pic de fréquence entre les 3¢ et 5¢
décennies, et des extrémes de 3 mois et 75 ans(7,9,10). La série de Hossini et al.

rapporte un age moyen a 47,75(11) ; celle de Li et al. était de 32 ans(12).
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Notre étude a porté sur 20 cas avec des extrémes d’age allant de 18 a 55 ans. L’age
moyen de nos patients est de 32,70+11,60 ans (figure 1) et la tranche d’age la plus
représentée est celle de 20 ans a 39 ans (figure2). Ces données rejoignent celle de la

littérature.

Le sexe masculin est le plus représenté soit 70%, avec un sexe ratio de 2,67
(figure3). Ces données concordent avec celles obtenues par Vernon et al. en 2019 sur un
échantillon de 234 cas dont 62,4% en faveur des hommes(13), de celles Krishnakumar
et al. en 2012 avec 65,63% en faveur des hommes(14). Par contre I'échantillon de 15
patients de Li et al, montre une prédominance de sexe féminin. Ces résultats montrent

que les KE surviennent dans les deux sexes sans préférence.

Typiquement, les KE intra-duraux envahissent les citernes de la base et adhérent aux
structures de voisinage, en particulier les vaisseaux. Les localisations les plus fréquentes
sont l'angle ponto-cérébelleux, les régions suprasellaires et ventriculaire et plus
rarement dans le thalamus, fosse cranienne moyenne, tronc cérébral, et la région
calleuse (3-6). Dans notre étude, la localisation la plus fréquente était I'angle
pontocérébelleux gauche avec une fréquence de 20% (figure 7), ce qui concorde avec

les données de la littérature.

3 ETIOPATHOGENIE

3.1 Théorie congénitale :

Les KE sont des lésions congénitales d’origine ectodermique. Ils sont formés par
I'accumulation progressive des débris de kératine provenant d'un épithélium d’origine

ectodermique ~ piégé - au cours de l'embryogenese, c’est pourquoi on le compare
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parfois a ~ de la peau au mauvais endroit~(11,15,16). Toute inclusion ectodermique peut
ainsi étre a I'origine d'un KE, dont la localisation future dépend de sa position initiale par
rapport aux vésicules cérébrales secondaires.

L’inclusion osseuse de cellules épithéliales est a l'origine de la forme intra-
diploique du KE (7).

Des formes multiples ont été rapportées, peut-étre liées a une dissémination par
rupture d'un KE(17).

Le KE est une 1ésion de croissance lente, contrairement a la plupart des néoplasies

qui ont une croissance exponentielle(18).

3.2 Théorie acquise :

Les formes acquises du KE sont dues aux traumatismes craniens ou aux ponctions
lombaires répétées ou a un défaut de cicatrisation avec incarcération de tissu
épidermoide au niveau des plans profonds(15,19).

L’origine traumatique ou iatrogene s’explique par une introduction de fragments
épidermiques dans les espaces sous-arachnoidiens en cas de plaie pénétrante du
scalp(20). Cette notion a été confirmée par des expérimentations effectuées par Van
Gilder chez le rat(21). De méme, des localisations sous-durales secondaires a des

ponctions trans-fontanellaires itératives ont été rapportées dans la littérature(20,22).

3.3 Théorie du guidage vasculaire

Apres les phénomeénes d’inclusion, I'implant épiblastique se trouve, au contact du
neurectoblaste, entouré de mésenchyme dont la destiné locale est vasculaire, méningée

Ou osseuse.
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Or, ces kystes ont une distribution encéphalique préférentielle vers les trois grands
systémes artériels carotidien, vertébro-basilaire et choroidien(23).

C’est pourquoi, Lepoir et Pertuiset(23) ont proposé une hypothese quant au
guidage de la migration épithéliale : les ébauches mésenchymateuses vasculaires qui
pénetrent dans le tissu neuro-épithélial apres s’étre séparées des futures structures
durales et osseuses, seraient susceptibles de guider la migration de l'inclusion
épiblastique. La cellule ectodermique étant dépendante de son support nourricier,
I'implant épidermique ne survivrait qu’en suivant les ébauches vasculaires au sein du
névraxe.

A partir de leur hypothése pathogénique, Lepoire et Pertuiset présentent une
classification topographique :

v’ Variété suprasellaire ou carotidienne: en situation médiane, latérale ou

supérieure.

v Variété rétrosellaire ou vertébro-basillaire: en situation ponto-cérébelleuse,

intracérébelleuse ou basilaire.

v’ Variété intraventriculaire ou choroidienne: en situation proche du carrefour,

proche du quatriéeme ventricule, temporale ou para-épiphysaire.

4 CLINIQUE

4.1 Antécédent:

Certains cas de KE révélés par un traumatisme cranien ont été décrits dans la
littérature. Lee VS (24) avait rapporté le cas d'un KE intracranien post-traumatique chez
un patient qui avait présenté une crise d’épilepsie deux ans apres un traumatisme
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cranien grave (important lacération du scalp et embarrure) opéré. Une nouvelle
intervention avait mise en évidence un KE épidermoide au contact de la séquelle
fracturaire, un autre cas a été décrit par Tashsin et al. (19), un patient de 40 ans ayant
un antécédent de traumatisme cranien a la région infra-temporale gauche 12 ans au
paravent et qui a été opéré pour KE au niveau de la méme région. Par ailleurs, dans

notre série, nous n’avons retrouvé aucun ATCD de traumatisme cranien.

4.2 Signes cliniques:

Les symptomes et signes cliniques apparaissent tardivement au cours de la croissance
tumorale et sont généralement attribués aux effets irritants créés localement par la
Iésion(25). Cette lenteur d’installation de la symptomatologie s’explique par le fait que le KE
se développe généralement de facon insidieuse au rythme linéaire, semblable a la peau

normale(26,27).

La symptomatologie varie en fonction de localisation de la Iésion. Dans la série de
Yasargil et al (25), les symptomes les plus fréquemment rencontrés pour des patients
atteints de KE supratentoriel étaient des céphalées et convulsions alors que ceux atteint de

KE infratentoriel étaient le trouble de I’équilibre et I’atteinte des nerfs craniens.

Les KE de l'angle pontocérébelleux présentent habituellement les symptomes
suivants, la diminution de l'acuité auditive et des accouphénes, les signes cérébelleux et
I'atteinte des paires craniennes. Les KE de la fosse cérébrale moyenne se manifestent
habituellement par des céphalées, une atteinte du 5° et 6° nerfs craniens, et des signes

pyramidaux(28). La plupart des cas de KE parenchymateux présentent des crises
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épileptiques. Le symptome initial chez des patients atteints des KE suprasellaires c’est une

déficience visuelle.

Dans notre série, le délai moyen d’apparition des premiers symptomes était de
20.65153.77 mois (figure 4), et I'épilepsie était le signe clinique le plus fréquemment

rencontré avec une fréquence de 35% des cas.

5 IMAGERIE

5.1 TDM:

Au scanner, le KE apparaissent généralement sous forme de Iésions de faible densité,
non rehaussées apres injection de produit de contraste(29-33). Toutes fois le KE peuvent
présenté des caractéres atypiques et apparaitre spontanément hyperdense(34,35), étre
entouré des calcifications(36—38), ou se rehausser légérement aprés injection de produit de
contraste(35). Li et al(36) ont observé que les KE hyperdenses observés chez 3 % dans leur
série étaient plus fréquent chez les femmes et seraient probablement liés a des fuites
récurrentes du contenu des kystes irritants et a une réponse inflammatoire chimique
subséquente. Contrairement aux KE typique, les KE hyperdense sont susceptible a se
propager en per-opératoire et entrainer une méningite aseptique(39). De méme, une prise
de contraste dans KE par ailleurs typique suggére une dégénérescence maligne(40).

Dans notre série, I'ensemble de CT scan réalisé, avait montré les images compatibles au

KE typique comme le montre la figure 8.
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5.2 IRM:

L'IRM cérébrale a remplacé la tomodensitométrie pour un diagnostic radiologique précis
de ces lésions(41-47). Le KE sont généralement hypointense minimale, entre le liquide
cérébrospinale et le parenchyme cérébral sur la séquence pondérée T1, et une
hyperintensité, similaire ou supérieure au liquide cérébrospinal, sur la séquence
pondérée T2 et ne se rehausse pas aprés injection de gadolinium(43,45). Une
hémorragie a également été signalée dans les KE, entrainant des signales inhabituels sur
'IRM(48).

La séquence FLAIRE (Fluid attenuation inversion recovery) révele claire une
différence avec le LCR, en démontrant un signal hétérogene supérieur a celui du LCR
(49). L'imagerie de diffusion et la séquence CISS 3D ( constructive interference in steady
state 3 dimensions) constituent des étapes déterminantes pour confirmer le diagnostic
de KE(50). En imagerie de diffusion, il existe une augmentation du signal au sein des KE ;
Le signal hyperintense de KE sur la séquence diffusion écho-planaire n’est pas causé par
une restriction de diffusion dans les Iésions, mais par I'effet intrinseque de brillance de
T2(51).

La séquence diffusion est supérieure aux autres séquences d’'IRM et délimite
mieux les bords de la lésion. La diffusion est la séquence la plus sensible pour détecter le
récidive(52-54).

En imagerie CISS 3D, la tumeur présente un signal hétérogéne hyperintense par
rapport au signal parenchymateux, mais moins intense que celui du liquide
cérébrospinal; par ailleurs; les contours de KE apparaissent irréguliers. Les
reconstructions multiplanaires permettent une analyse topographique et une étude tres

précise des études tumorales, du fait de la haute résolution de I'imagerie qui fournit des
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coupes millimétriques(55). Si la différence du KE par rapport au liquide cérébrospinal est
possible en séquence CISS 3D, le signal du kyste est confondu avec celui du liquide
cérébrospinal en séquence FSE (Fast spin echo) ou TSE 3D (Turbo spin echo 3D).

La séquence CISS 3D est une séquence FISP (fast Imanging with steady- stade
précision) modifiée pour supprimer les artefacts de susceptibilité magnétique.
Néanmoins I'‘apport de la spectroscopie protonique apparait limité pour la

caractéristique des KE(56).

6 ANATOMO-PATHOLOGIE

6.1 Macroscopie::

L'aspect extérieur est si caractéristique que le diagnostic de nature peut étre fait en per-
opératoire. De couleur constamment blanc nacré, sa forme est le plus souvent mamelonnée,
parfois sphérique. Le poids varie considérablement: de quelques grammes a quelques
centaines de grammes. La capsule est souvent adhérente aux parois vasculaires ce qui
constitue le probléeme opératoire essentiel. Le contenu est généralement blanc jaunatre,
parfois brun ou gris. La disposition lamellaire, en bulbe d’oignon est caractéristique et
facilite I'exérése chirurgicale. La consistance évoque typiquement la cire de bougie mais elle

est parfois plus visqueuse.
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Figure 21: Photographie peropératoire. Exposition de la grande citerne apres craniectomie occipitale
médiane a os perdu et ouverture de I'arc postérieur de C1. Le kyste épidermoide est visible a travers
I’arachnoide sous forme d’une tumeur blanche, nacrée, multilobée

Figure 22: Photographie préopératoire. Dissection de la portion inférieure de I'artére cérébelleuse
postéro inférieure gauche (fleche), au contact de la tumeur.

6.2 Microscopie :

De la périphérie vers le centre du kyste on retrouve un tissu conjonctif de soutien, un
épithélium pavimenteux stratifié, des structures de desquamations et du matériel amorphe.
La capsule conjonctive est en continuité avec une gliose péritumorale lache circonscrit la
paroi épithéliale. Celle-ci voit ses différentes assises cellulaires évoluer de fagon centripete.
Provenant des cellules basales germinatives, les cellules épithéliales polyédriques et
nucléées, analogues a celles du corps muqueux de Mapighi de I'épiderme, s’aplatissent

progressivement, se kératinisent, perdent leur noyau et desquament en lamelles cornées
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concentrique. La transformation mécanique et biométrique de ce matériel kératinisé aboutit

a la substance amorphe centro-tumorale riche en choléstine.

Figure 23:Etude anatomopathologique d’un prélévement per-opératoire de la lésion. Coloration
Hématéine Eosine Safran (HES), objectif X40. Epithélium pluristratifié kératinisé avec accumulation
en lamelles de squames anucléées emplissant la lumiere du kyste (fleches).

Figure 24: Etude anatomopathologique. Coloration Hématéine Eosine Safran (HES), objectif X10. Le
préléevement a intéressé des structures nerveuses paratumorales (téte de fleche) et la paroi du kyste
(fleches), tapissée par un épithélium malpighien kératinisé.

42



7 PEC THERAPEUTIQUE

Bien que le but de la chirurgie soit I'ablation compléte de la |ésion sans endommager
les structures neurovasculaires adjacentes, les parties de la capsule adhérant a ces
structures rendent souvent cela extrémement difficile(57—63). Certains auteurs préconisent
une résection radicale de la tumeur pour prévenir la récidive, tandis que d’autres
préconisent une approche plus conservatrice pour minimiser la morbidité et la mortalité

opératoires(18,28,61,64,65).

Berger et Wilson(38), dans leur série sur les KE de la fosse cérébrale postérieur
n’ont effectué une exérése totale dans aucun de leurs cas, et sur un suivi de 4,5 ans, ils ont
signalé une morbidité minimale et aucune récidive n’a été enregistrée. En revanche, Yasargil
et al. (6) ont réalisé une résection totale chez 95% des patients avec une morbidité minimale

et un taux de récidive de 9% sur 5,2 ans de suivi.

Dans notre série, la plus part des patients soit 85% des cas ont bénéficié d’'une exérese
complete (figure 13). Les 3 patients qui ont bénéficié de I'exérése subtotale sont tous les 2
cas de KE du V4 et un patient porteur du KE de I'angle pontocérébelleux gauche. L’'exérese
partielle au niveau du V4 est conditionnée au fait que dans cette localisation la paroi du KE
adhere aux structures avoisinantes rendant I'exérese difficile.

L'exérese totale doit étre le but principal lors de la chirurgie de KE. Ce pendant, dans les
cas plus complexes ou le KE adhére de facon dense aux structures neurovasculaires vitales
une exérese subtotale est une meilleure option et comporte peu ou pas de risque

d’augmenter le taux de récidive(6,38).
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8 EVOLUTION

8.1 Complication :

8.1.1 Complications propre au KE

Méningite aseptique

La méningite aseptique due a la rupture ou a la perméabilité du KE a été décrite comme
mode de révélation(66). Cshwartz et al.(67) ont rapporté le cas d’un enfant de 14 mois ayant
eu 10 épisodes de méningite aseptique révélant un kyste épidermoide du Pont. Cette
méningite peut étre expliquée par la dissémination du contenu kystique ; en pré ou en
postopératoire ; dans les espaces sous- arachnoidiens et étre responsable d’une irritation

des méninges.

Elle se manifeste cliniqguement par un syndrome méningé, complet ou non;
biologiqguement, par une hyperalbuminorachie, une hypoglycorachie et une
hyperlymphocytoses. L'examen direct et la culture sont négatifs (63). Son traitement fait
appel a la corticothérapie et a des ponctions lombaires répétées(68,69), mais un traitement
antibiotique doit étre instauré avant de confirmer I'absence de germe a la culture (38).
Certains auteurs suggérent méme le lavage du champ opératoire par une solution
cortisonique en per-opératoire en fin de prévenir la survenue d’une méningite aseptique
postopératoire(70). Pour d’autres (68), le lavage au sérum salé tiede avant la fermeture pour
nettoyer les débris de kératine suffirait. Son évolution sous traitement est en générale
bonne. Des rares cas d’évolution vers une hydrocéphalie a pression normale ont été décrits
apres un ou plusieurs épisodes de méningite et pouvant nécessiter un shunt de dérivation

(63,68).
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b. La dégénérescence carcinomateuse

La transformation carcinomateuse des KE toute localisation confondue est trés rare
(quelques cas ont été décrits dans la littérature)(71). Son évolution est redoutable et son
pronostic est trés péjoratif.

Elle doit étre suspectée devant une prise de contraste anormale au scanner ou a I'IRM
de controle, surtout si elle est associé e a une progression rapide des symptémes (68). Les
formes secondaires c’est-a-dire qui surviennent lors d’une récidive, sont plus fréquentes par
rapport aux formes primaires. Ceci incite une fois de plus le chirurgien a tenter de faire si
possible une extirpation totale de la tumeur. Enfin, bien que la dégénérescence reste
souvent localisée a la paroi du kyste, des métastases méningées peuvent aussi étre

observées(72).

8.1.2 Complications de la chirurgie

L'examen clinique postopératoire doit en particulier  s’attacher a rechercher les

complications.

a. Atteinte neurologique postopératoire

L'atteinte neurologique postopératoire immédiate peut étre due a la manipulation
chirurgicale ou a une lésion des structures nerveuses au cours d’une tentative acharnée
d’exérese totale(73). Elle est le plus souvent transitoire. |l peut s’agir d’'une aggravation des
signes neurologiques préexistant avant l'innervation (68) ou d’une atteinte neurologique

postopératoire.
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b. Infection bactérienne

En période postopératoire, les patients sont susceptibles de développer des

complications infectieuses.

Dans notre série, un patient avait été opéré pour une récidive de KE du V4. Il a
développé une méningite bactérienne en postopératoire compliquée d’une hydrocéphalie et

il en est mort.

Pour prévenir ces infections, les protocoles d’asepsie rigoureuse doivent étre respectés
avec administration d’antibiothérapie prophylactique visant principalement le

staphylocoque et le streptocoque.

c. Autre complication

Dans notre série, un patient a présenté en postopératoire immédiat un état de mal
épileptique qui a été jugulé.
Pour pallier a cette complication un protocol antiépileptique doit étre instauré en

postopératoire.

8.2 Suivi

Une surveillance postopératoire est indiquée en cas d’exérese incompléte, la croissance
du résidu ; quoique aussi lente que celle de la tumeur native ; nécessite une surveillance

annuelle qui permet d’évaluer son potentiel évolutif(74).
La récidive est lente et complique jusqu’ a 54% des exéréses incomplétes(75).

Le délai de la reprise chirurgicale est variable selon la littérature entre 2mois et 15ans.
Dans la série de Lopes et al (9), la récidive tumorale a été constatée chez 2 patients au cours
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de la surveillance nécessitant une reprise chirurgicale : il s’agit dans un cas d’une lésion sous-
tensorielle ayant récidivé au bout de 15 ans alors que I'exérése initiale était complete ; dans
I'autre cas, la lésion était sus-tentorielle (suprasellaire), et a évolué a nouveau au bout de 2

ans (mais I'exérése initiale était partielle).

Dans notre cas, un patient présentant un KE du V4, avait initialement bénéficié d’une
exérese partielle, 8 ans apres, il a présenté une récidive, il a été repris et les suites

opératoires ont été marquées par une méningite.
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CONCLUSION



Les kystes épidermoides (KE) sont des tumeurs bénignes, lentement évolutives, développés

a partir des cellules ectodermiques.

Ce sont des tumeurs congénitales qui se révelent a tout age sans prédominance sexuelle
significative, avec un pic de fréquence entre les 3¢ et 5¢ décennies et des extrémes de 3
mois et 75 ans. Des rares cas de formes acquises suite a des traumatismes craniens, des
ponctions lombaires répétées ou a un défaut de cicatrisation avec incarcération de tissu

épidermoide au niveau des plans profonds ont été décrits dans la littérature.

Les localisations préférentielles sont les régions paramédianes telles que l'angle
pontocérébelleux, les régions suprasellaires et ventriculaires, et plus rarement dans le

thalamus, fosse cranienne moyenne, tronc cérébral, etla région calleuse.

Le tableau clinique est dominé par les crises épileptiques pour les KE sus tentoriels,
trouble de I'équilibre et atteintes des paires craniens pour les KE sous tentoriels et les signes

auditifs, cérébelleux et I'atteinte des paires craniens pour les KE de I'angle pontocérébelleux.

Le diagnostic positif repose essentiellement sur I'IRM. La séquence de diffusion
particulierement revét d’une importance capitale. Sur cette séquence, les KE sont tres
hyperintenses et se distinguent tres facilement du LCR et des kystes arachnoidiens qui

apparaissent en hypointenses.

Le traitement de KE est chirurgical. Il permet d’une part I’évacuation du kyste et d’autre
part I'exérése de sa capsule qui doit étre la plus compléte possible. Le chirurgien doit
s’attacher a réséquer I'ensemble de la Iésion en respectant les structures de voisinage afin

de minimiser les complications post opératoires.
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Dans le cadre de surveillance post opératoire, I'imagerie de diffusion permet d’établir le
caractére complet ou non de I'exérése. En cas de résidu tumoral, une surveillance annuelle

permet d’évaluer le potentiel évolutif du résidu.

Le pronostic fonctionnel post opératoire dépend essentiellement de la localisation du KE,

ses adhérences avec les structures de voisinage, et la qualité de I’exérese chirurgicale.
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RESUME



Introduction. - Les kystes épidermoides intracraniens sont des tumeurs bénignes
ubiquitaires de croissance tres lente. Habituellement congénitaux, ils peuvent aussi se
former suite a 'inclusion traumatique ou iatrogéne de tissus épidermiques. lls représentent
moins de 1% des tumeurs intracraniennes et se présentent en IRM comme une masse en
discret hypersignal T1 et isosignal T2 par rapport au LCS, sauf dans 4% des cas ou ils suivent
le signal du LCS en T1 et en T2. lls prennent parfois discretement le contraste a la périphérie
et se présentent en hypersignal franc en diffusion. Le traitement est chirurgical avec un

pronostic conditionné par le risque de récidive.

L’objectif de notre travail est d’étudier les aspects épidémiologiques, cliniques, radiologiques
et évolutifs des kystes épidermoides intracraniens en comparaison aux données de la

littérature.

Patients et méthodes.— Etude rétrospective de 20 cas de kystes épidermoides intracraniens
colligés sur une période de 9 ans, entre 2010 et 2018. Les données cliniques, radiologiques,

thérapeutiques et évolutives ont été répertoriées pour tous les patients.

Résultats. — Vingt patients, 70 % d’hommes, 30 % des femmes, avec un dge moyen de
32,70£11,60 ans. La présentation clinique est polymorphe, dominée par les crises
épileptiques, le syndrome d’HTIC, syndrome cérébelleux, déficit focal et sensitif. Les
localisations les plus fréquentes sont I'angle ponto-cérébelleux, et la region supra-sellaire.
Tous les patients ont été opérés, avec exérese totale dans 85%, et partielle dans 15%. Deux
patients ont présenté une complication post opératoire, et dont un patient avait été repris

pour une récidive et est décédé en postopératoire.

Conclusion. — La localisation au niveau de I'angle ponto-cérébelleux et du V4 non seulement
présente des difficultés pour une exérése compléete mais sont aussi associées a une
morbidité considérable ; tandis qu’une exérese compléte a été facile pour les tumeurs

localisées au niveau de la convexité avec une évolution post opératoire favorable.
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