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Le traitement des hydrocéphalies sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure : dérivation ventriculo-
péritonéale versus ventriculocisternostomie.
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Le traitement des hydrocéphalies sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure : dérivation ventriculo-
péritonéale versus ventriculocisternostomie.

e —

L’hydrocéphalie se définit comme étant une accumulation anormale du LCS dans les
cavités hydriques du cerveau sous un régime de pression élevée a un moment donné de son
évolution. Il s'agit d'une pathologie fréquente en milieu neurologique et neurochirurgical, se
manifestant a tout age et dont les étiologies sont variées, notamment les causes tumorales
dominées par les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure (FCP), celles-ci peuvent se
développer au niveau du 4&me ventricule, I’angle ponto-cérébelleux(APC) ou les hémispheres
cérébelleux, elle peuvent géner la circulation du LCR par le biais de son volume ou par son
effets de masse qu’elles exercent sur les structures d’écoulement du LCR notamment le 4éme
ventricule et/ou l'acqueduc de Sylvius. Le diagnostic est avant tout clinique, le bilan
paraclinique repose sur l'imagerie médicale, mais aussi sur le bilan hydrodynamique. Leur prise

en charge est exclusivement chirurgical [102, 103].

La prise en charge de cette entité pathologique (hydrocéphalie) demeure encore une
question de controverse entre plusieurs neurochirurgiens que certains d’eux appuient 'une ou
I’autre des modalités suivantes [1] :

- Réaliser d’emblée une exérese de la tumeur de la FCP, cela va permettre le
rétablissement de la circulation du LCS, par conséquent la réduction du volume
ventriculaire, ainsi que la régression du syndrome d’HTIC.

- Réaliser un drainage externe puis la cure tumorale.

- Procéder initialement a une dérivation du LCR par dérivation ventriculo-péritonéale ou
par la ventriculocisternostomie.

- Effectuer une exérése de la tumeur suivie d’'une dérivation du LCR si persistance de

I’hydrocéphalie.

Dans cette optique, nous essayons a travers cette étude sur la prise en charge
neurochirurgicale des hydrocéphalies sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure (FCP) de
définir les modalités thérapeutiques utilisées dans cette prise en charge (la dérivation ventriculo-
péritonéale(DVP) et la ventriculocisternostomie (VCS), et de montrer les avantages et les

inconvénients de l'une ou de l'autre de ces deux techniques, en prenant en considération le

-2



Le traitement des hydrocéphalies sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure : dérivation ventriculo-

péritonéale versus ventriculocisternostomie.
—

contexte clinique des malades admis pour les hydrocéphalies secondaires aux tumeurs de la
FCP, et leur contexte socio-économique, afin d’évaluer la technique la plus adaptée pour la prise
en charge de cette pathologie et celle qui a moins de complications postopératoires et aussi

moins d’impact socio-économique et les limites de chacune.



Le traitement des hydrocéphalies sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure : dérivation ventriculo-
péritonéale versus ventriculocisternostomie.

PATIENTS ET
METHODES




Le traitement des hydrocéphalies sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure : dérivation ventriculo-
péritonéale versus ventriculocisternostomie.

|. Patients :

Notre étude a été réalisée au sein du service de neurochirurgie du CHU Mohamed VI sur
une période qui s’est étalée du novembre 2007 la période qui a connu l'introduction de la VCS
comme technique thérapeutique au sein du service de neurochirurgie du CHU Mohamed VI de
Marrakech au 31 décembre 2010. Elle a concerné tous les patients traités par les deux
techniques chirurgicales utilisées pour traiter I’hydrocéphalie sur processus tumoraux de la FCP :
la dérivation ventriculopéritonéale (DVP) et la ventriculocisternostomie (VCS), durant cette
période nous avons recensé 42 patient pris en charge pour hydrocéphalie secondaire a une
tumeur de la FCP, dont 21 cas ont été traités par DVP et les autres 21 cas ont été traités par VCS.

Criteres d’inclusion :

Notre étude inclus tout les patients présentant une hydrocéphalie secondaire aux
tumeurs de la FCP, et qui ont été traités par la DVP ou la VCS durant cette période, en analysant
les avantages et les inconvénients de chaque technique.

Critéres d’exclusion :

Hydrocéphalie sur tumeurs de la FCP ayant été traitée par lI'exérése de la tumeur
d’emblée, tumeurs de la FCP sans hydrocéphalie, les patients dont on ne peut pas connaitre

I’évolution et les dossiers inexploitables (au hombre de six dossiers).

Il. Méthodes :

Il s’agit d’une étude rétrospective comparative que nous avons effectué par I’exploitation
des dossiers médicaux d’hospitalisation du service de neurochirurgie et des registres du bloc
opératoire central de I’hopital Ibn tofail du CHU Mohamed VI de Marrakech. Ainsi que les
numéros de téléphones par lesquels on a contacté les patients pour compléter les
renseignements manquants, et connaitre de prés I’évolution de leur pathologie pour laquelle ils
ont été opérés, tout en sachant que I’évolution lointaine est conditionnée par le type de la

tumeur de la région étudiée et son évolution apres le traitement.
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Une fiche d’exploitation préalablement établit nous a permis de recueillir et noter toutes

les données anamnestique, clinique, paraclinique, thérapeutique et évolutive.
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|. Epidémiologie :

1. Frégquence :

Notre étude nous a permis de recenser 42 patients (21 cas pour chacune des techniques)
qui ont bénéficié tous dans un premier temps d’une dérivation du LCS par VCS ou DVP, et dans
un deuxieme temps d’une cure de la tumeur. Paralléelement nous avons recensé durant cette
période un effectifs de 58 cas qui ont été opérés pours des tumeurs de la FCP, soit 17,85 % par
rapport a ’ensemble des tumeurs intracranienne tout siége confondu, et 21,72% par rapport aux
tumeurs sus-tentorielles et 17,85% par rapport a I’ensemble des tumeurs intracraniennes tout
siege confondu. Les tumeurs de la FCP qui étaient responsable de I’hydrocéphalie ont représenté
48 cas, soit 14,77 % par rapport a la totalité des tumeurs cérébrales et 82,76 % par rapport au
total des tumeurs de la région anatomique étudiée, alors que les tumeurs de celle-ci, et qui
n’étaient pas responsable d’une dilatation du systéeme ventriculaire étaient au nombre de 10 cas,
soit 3,08 % par rapport a I’ensemble des tumeurs intracraniennes, et 20,83% par rapport aux
tumeurs de la FCP.

La moyenne d’age de nos patients était de 17 ans, avec des extrémes d’age allant de 2
ans a 66 ans. La tranche d’age la plus touchée était des enfants dans 26 cas soit 61,90%, alors
que les adultes ont représenté 16 cas soit 38,1%. L'dge moyen des enfants était de 6,7 ans.

Tableau | : répartition des patients en fonction de I'dge.

Age (ans) Nombre de patient Pourcentage (%)
2.12 22 52,38
13-25 11 26,19
26-40 6 14,29
41-70 3 7,14
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Figure 1 : répartition selon I’dge.

3. Le sexe :

Au sein de nos patients étudiés, nous avons recensé 22 patients de sexe masculin soit

52,38%, et 20 patients de sexe féminin soit 47,62%, et le sex-ratio est de 1,1.

W Sexe féminin
M Sexe masculin

Figure 2 : répartition des patients selon le sexe.
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4. Les antécédents (ATCD) :

Parmi nos patients qui ont été opérés pour I’hydrocéphalie secondaire aux tumeurs de la
FCP, nous avons observé des ATCDs a type de tabagisme chronique dans 3 cas, HTA et troubles
respiratoires chroniques chez un seul patient, ce dernier était suivi pour un adénome de la
prostate associé a un ictére conjonctival. Un enfant est traité pour une maladie ceeliaque, et un
autre enfant pour un retard psychomoteur(RPM) on a remarqué aussi un seul cas qui a été opéré

pour un hémangioblastome cérébelleux un an avant son admission (tableau II).

Tableau Il : la répartition des antécédents.

L’age Le sexe Les antécédents

- Tabagisme chronique a raison de 45 paquets année
(PA).

66 M - Adénome de la prostate.

- HTA.

- Troubles respiratoires chroniques.

50 M - Hémangioblastome opéré il y a un an.
25 M - Tabagisme chronique de 7 PA.

2 F - Maladie ceeliaque.

2 M - RPM.
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Il. Le diagnostic positif :

1. Laclinique :

1-1. Durée d’apparition des signes cliniques :

Le début d’apparition des premiers signes cliniques avant la consultation varie de 3 mois

a un an avec une durée moyenne de 5 mois.

1-2. Motif d'hospitalisation :

La majorité des patients de notre série, 36/42 (85,71%) patients ont consulté pour des
signes d’hypertension intracranienne, faits de céphalées intenses, nausées, vomissements, les
troubles d’équilibre ont révélé la pathologie constitués généralement de troubles de la marche a
type d’ataxie révélatrice chez 25/42 (59,5%).

Les signes otologiques ont été trouvés chez 1/42 (2,38%) patients. Il s'agit surtout
d’hypoacousie, acouphéne et des épisodes de vertige. Les troubles de conscience étaient
révélateurs chez 4/42 (9,52 %) patients, et la macrocranie a été observée chez 4 patients (9,52%)

de notre série.
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Figure 3 : répartition des signes clinigues révélateurs.

1-3. L'examen clinigue :

L’examen clinique de nos patients avait objectivé : un syndrome d’HTIC dans 85,71%
souvent confirmée a I'examen du fond d’eeil par la mise en évidence d’'un cedéme papillaire
presque chez 20 patients (47,6%) dont 5/42 (11,9%) patients avait seulement un cedéme
papillaire unilatéral, alors que 15/42 (35,71%) patients avaient un cedeme papillaire bilatérale, un
syndrome cérébelleux statique isolé dans 3 cas (7,14%), et le syndrome cérébelleux stato-
kinétique chez 25 patients (59,5%), un syndrome de I'angle ponto-cérébelleux chez 4 patients
(9,52%), une atteinte pyramidale dans 5 cas soit 11,90%, des troubles de conscience dans 4 cas
(9,52%), une macrocranie objectivée par la mesure du périmetre cranien chez 4 cas soit 9,52%,
un syndrome alterne, un syndrome vestibulaire central, et un syndrome méningée apyrétique a
proportion égale chez un seul cas (2,38%), on a observé une atteinte des paire craniennes(PC) ;

principalement la 2éme, |a 3&¢me et la 7¢me PC (tableau IlI).
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Tableau lll : répartition des signes cliniques révélant la pathologie.
Les signes cliniques Le nombre des cas %
Le syndrome cérébelleux. 27 64,28
Atteinte pyramidale 5 11,90
Syndrome de I’APC 4 9,52
Trouble de conscience. 4 9,52
Macrocranie. 4 9,52
Syndrome alterne. 1 2,38
Syndrome méningé apyrétique 1 2,38
Atteinte des paires craniennes :
- La 2éme PC: 14 33,33
- La 3eme PC: 6 14,28
- La 7eme PC: 2 4,76
- La 1ére, 5éme gt |g 8&me PC : 1 2,38

2. Les examens complémentaires :

Tous nos patients ont bénéficié d’'une imagerie. Parmi ceux—ci le bilan radiologique s’est
limité au scanner cérébral dans 6 patients (14,28 %), et complété par la réalisation de I'IRM

cérébrale aprés avoir réalisé initialement une TDM cérébrale dans 36 cas (85,71 %), on a
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remarqué que chez tous nos patients traités par VCS ont tous bénéficié de I'IRM dans le but d’un
bilan préopératoire étudiant précisément la tumeur, I’'anatomie et I’état des ventricules.

Les localisations tumorales étaient variées et détaillées en fonction de la nature et la
localisation de la tumeur. Pour I’ensemble de notre série d’étude, 25/42 (59,52%) cas
présentaient une tumeur intra-axiale ; 10/42 (23,81%) patients avaient une tumeur intra-
ventriculaire et 7/42 (16,67%) malades avaient une tumeur extra-axiale. Ainsi I'étude des

patients selon la localisation nous a permis de préciser :

- Les tumeurs extra-axiales :

La moyenne d’age des patients présentant les tumeurs extra-axiales était de 23 ans avec
des extrémes allant de 10 ans a 50 ans, 5/7 (71,43%) des patients étaient de sexe masculin et
3/7 patients (42,86 %) étaient des enfants dont 2 ont représenté une tumeur epidermoide et un
seul cas avait un kyste arachnoidien, les tumeurs ont siégé a gauche dans 4 cas (57,14%) et a

droite dans 3 cas (42,86%).

- Les tumeurs intra-axiales :

La moyenne d’age des patients qui ont présenté des tumeurs intra-axiales était de 15
ans avec des extrémes d’age allant de 2 a 66 ans avec une prédominance masculine chez 15/25
(60%) patients, contre 10/25 (40%) de sexe féminin, les enfants dans 16 cas soit 64% et les

adultes dans 9 cas soit 36%.

- Les tumeurs intra-ventriculaires :

La moyenne d’age des patients qui ont présenté des tumeurs intra-ventriculaires était de
16 ans, avec une prédominance féminine dans 8 cas soit 80% et les hommes dans 2 cas soit 20%,
les enfants sont autant touchés que les adultes. Ces tumeurs se sont toutes localisées au niveau

du 4eme ventricule.
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Tableau IV : répartition selon la localisation tumorale.

Localisation tumorale Nombre de tumeur Age de prédilection Pourcentage (%)
Intra-axiale 25 2 - 66 ans 59,52
Extra-axiale 7 16 - 50 ans 16,67

Intra-ventriculaire 10 4 -37 ans 23,81
Total 2 | ——— 100

B Tumeur intra-axiale
M Tumeur extra-axiale

B Tumeur intra-vantriculaire

Figure 4 : répartition selon la localisation tumorale.
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Scanner cérébral : Coupes axiales (A, B) et frontale (C) montrant une hydrocéphalie

sur processus tumoral du 4éme ventricule évoquant en premier lieu un épendymome.
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IRM cérébrale : coupes transversales (A, B=T1), sagittale (C=T2), et frontale (D=TT1)
objectivant une hydrocéphalie sur processus tumoral du V4, comblant ce dernier,

faisant évoquer en premier un épendymome.
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TDM cérébrale : Coupes transversales présentant une hydrocéphalie secondaire a

une lésion sous tentorielle mésencéphalique responsable d’'un comblement de

I'acqueduc de sylvius avec de I'cedeme péri tumoral évoquant un gliome du TC.

-18-



Le traitement des hydrocéphalies sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure : dérivation ventriculo-
péritonéale versus ventriculocisternostomie.

TDM cérébrale : coupes axiales présentant une hydrocéphalie triventriculaire sur

épendymome étendu du 42me ventricule.

TDM cérébrale : coupes axiales sous tentorielle (A) et sus tentorielle (B) montrant une
hydrocéphalie tri-ventriculaire sur un processus vermien prenant le PDC de facon
homogeéne faisant évoquer un médulloblastome,
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IRM encéphalique : coupes transversales qui mettent en évidence un processus a double

composante liquidienne et charnue qui se rehausse de facon intense et homogeéne en

faveur d’un astrocytome en premier mais un hémangioblastome a ne pas éliminer.

I1l. Le Traitement:

Les patients de notre série ont tous bénéficié dans un premier temps d’un traitement de
leur hydrocéphalie, vu I’état clinique des malades consultant a un stade avancé de I’hypertension
intracranienne, des conditions du travail a I’hdpital, et tenant compte aussi du contexte socio-
économique de nos patients associé a une prise en charge de la tumeur de la FCP réalisé dans un
second temps, les patients qui n’ont pas présenté une HTIC significative ont été dérivés dans un

but prophylactique, et étaient au nombre de 6 patients(14,29%), ce traitement est basé sur :

1. Traitement médical :

Le traitement médical symptomatique avait comporté :
- La corticothérapie : dont le but est de diminuer I';edéme perilésionnel, et réduire

I"'HTIC.
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- Traitement antalgique pour lutter contre la douleur.
- Traitement antiémétique pour arréter les vomissements.
Ce traitement médical vise a soulager et a préparer les malades dans I’attente de I'exérése

de la tumeur de la FCP.

2. Traitement chirurgical :

2-1. Le traitement de 'hydrocéphalie :

Tous les patients ont été opérés dans un premier temps pour leur hydrocéphalie. Deux
techniques ont été utilisées pour drainer le LCR, en se basant sur la clinique et I'imagerie
médicale surtout sur les données de I'IRM, qui nous a permis de bien analyser les voies
d’écoulement du LCR. Ainsi, 21 malades ont été traités par une dérivation ventriculo-
péritonéale (DVP) par la pose d’une valve de dérivation a moyenne pression et 21 autres
patients ont été dérivés par la VCS endoscopique qui permet de mettre en communication le
troisieme ventricule et les citernes de la base et court-circuiter I'aqueduc de Sylvius. Dans
notre contexte la dérivation de I’hydrocéphalie par 'une de ces deux techniques précéde en
principe la cure de la tumeur réalisée en second temps avec un intervalle allant de 15 a 60
jours, parfois les patients sont I'objet d’un long séjour en milieu hospitalier le plus souvent
par manque de moyens financiers pour se procurer d’une valve de dérivation, qui demeure un
embarras pour la plupart des indigents, et parfois si la dérivation a eu lieu, la capacité limitée

du service de réanimation retarde la cure de la tumeur.

a. La dérivation ventriculo-péritonéale (DVP) :

a-1. Installation :
Tous nos malades ont été installés en décubitus dorsal, téte tournée vers la gauche sur
billot fixe, région cervicale dégagée, tonte a minima 1 ¢m du champ opératoire, tracé des

incisions cutanées, et drapping.
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Figure 5 : Tracé de l'incision rétro-auriculaire droite.

a-2. Technique :

Incision cutanée arciforme pariéto-occipitale ou frontale, incision cutanée abdominale,
hémostase, et bordure cutanée.

Réalisation d’un trou de trépan, et tunnélisation sous cutanée cranio- cervico-thoraco -
abdominal a l'aide d'un guide Salmon, préparation du lit de la valve dans la région sous cutanée
rétro mastoidienne, mise en place du cathéter d'aval en le glissant sous la peau puis de la valve

dans la région rétro mastoidienne.
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Figure 6 : raccordement du drain ventriculaire a la valve de DVP.

Coagulation puis incision de la dure-meére, introduction dans le ventricule latéral droit
(ou gauche) d'un drain ventriculaire (coudé, droit) de 3, 5, 6... cm (en fonction de I’Age) avec
réservoir puis on surveille '’écoulement du LCS a traves lui en vérifiant son aspect, connexion
avec la valve et vérification de la solidité du nceud ; rotation du nceud vers la volte afin d'éviter
gu'elle pointe sous la peau.

Abord de la cavité péritonéale en effectuant une incision de I'aponévrose du grand droit,
dissociation des fibres musculaires puis incision du péritoine, introduction a l'aide du trocart de
Raimondi du drain dans la cavité péritonéale a droite (gauche), en précisant la longueur du drain
(20, 25, ...40 cm) fermeture du péritoine et de I’aponévrose de facon hérmitique, et fermeture
des différentes incisions cutanées. Le geste de dérivation dure généralement de 45 min a 60min.

une antibioprophylaxie en per opératoire est le plus souvent pratiquée.
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Figure 7 : mise en place de I’extrémité distale du drain.

b. La ventriculo-cisternostomie (VCS) :

b-1. Installation :

Sous anesthésie générale, nos patients ont été installés en décubitus dorsal, la téte

antéfléchie a 30°, une tétiere en fer a cheval est souvent utilisée pour bien maintenir la téte.
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Incision and bur hole

Figure 8 : Installation et site de réalisation du trou de trépan.

b-2. Intervention :

Rasage du scalp, on repére la suture coronale en la palpant sous la peau du scalp. On
trace ensuite une ligne sagittale, paramédiane sur la ligne médio pupillaire, on procéde a une
incision cutanée au bistouri froid portant également sur la galéa du crane. L’os du crane est raclé
et les berges de l'incision sont bordées a I'aide de compresses bétadinées. On met en place un
écarteur autostatique. La suture coronale doit toujours étre visualisée. Un trou de trépan est

ensuite réalisé immédiatement en avant de cette suture.
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Figure 9 : réalisation du trou de trépan.

La table interne est retirée a I'aide d’une curette. La dure-mere est coagulée a l'aide
d’une bipolaire et d’une pince gainée, introduction de la chemise opératoire jusqu’a la corne
frontale du ventricule latéral. L'optique est raccordée a une source de lumiere froide et a la
caméra, une fois dans le ventricule latéral, le foramen de Monro peut étre repérer facilement en
suivant, d’arriére en avant, le plexus choroide ou la veine thalamostriée. L'optique pénétre dans
le V3, on Vlidentifie aisément, en I'orientant vers l'avant, les deux corps mamillaires et le
récessus infundibulaire, et le tronc basilaire peut parfois étre apercu par transparence.

L'ouverture du plancher est classiquement réalisée au centre du triangle formé par les
deux corps mamillaires et le récessus infundibulaire, et on perfore le plancher puis on dilate cet
orifice soit par une pince graduée, ou par le neuro-ballon si disponible, et un flux du LCR doit
étre visualisé se traduisant par un battement accru du plancher du V3 et par le passage de

particules en suspension dans le LCS a travers la stomie.
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Le tronc
basilaire

laveine
halamostriée

A. vue endoscopique du ventricule latéral droit.
B. vue endoscopique du plancher du V3 avant la perforation.
C. perforation du plancher du 3¢me ventricule par le ventriculoscope.

D. la stomie du plancher du 3¢me ventricule en arriére du clivus.

Figure 10 : la ventriculocisternostomie :
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Réalisation de I'hémostase a I'aide de I’électrode de coagulation ou par l'irrigation de
courte durée qui est suffisante dans la plupart des cas. L’endoscope est alors retiré
prudemment, fermeture du trou de trépan avec de la poudre d’os et de la colle biologique, puis

fermeture du plan sous cutané, de la galéa et du plan cutané.

- il '-t-f-t-i:'-'.‘:'—
Figure 11 : fermeture cutanée du site de I'introduction du ventriculoscope.

2-2. Le traitement de la tumeur :

Tous nos patients étudiés on bénéficié d’'une exérese de la tumeur, qui a eu lieu apres la
dérivation du LCS par l'une des technique étudiées, et La qualité de I'exérése a été notée
d’aprés le compte-rendu opératoire rédigé par le neurochirurgien. Cette exérése s’est limitée a

une : biopsie, exérése partielle, subtotale ou totale.
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3. L’anatomie pathologie :

Tableau V : distribution des tumeurs selon le type histologique.

Type de la tumeur nombre pourcentage
Médulloblastome 13 30,95
Ependymome 10 23,81
Astrocytome 9 21,43
Méningiome 3 7,14
Hémangioblastome 2 4,76
Kyste epidermoide 2 4,76
Schwanéme 1 2,38
Kyste arachnoidien 1 2,38
Métastase 1 2,38
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Comme nous I’avons constaté dans le tableau précédent (tableau V), notre série était
dominée par le médulloblastome 13 cas (30,95%); suivi par I’ependymome du V4 dans 10 cas
(23,80%), puis 9 cas d’astrocytome (21,43%), et 3 cas de méningiomes (7,14%). Ainsi,
I’hémangioblastome et la tumeur epidermoide étaient représentés a proportion égale dans notre
série dans 2 cas (4,76%), et un seul cas de schwanome vestibulaire soit, 2,38% et un seul cas de
kyste arachnoidien (2,38%). Enfin on note un seul patient (2,38%) avait une métastase
cérébelleuse secondaire a une lésion néoplasique primitive de localisation pulmonaire.

Les localisations cérébelleuses du médulloblastome sont prédominées par la localisation
vermienne dans 8 cas soit 61,54% par rapport a ce type histologique, puis la localisation
hémisphérique droite dans 3 cas soit 23,08% et hémisphérique gauche dans 2 cas soit 15,38%,
avec une prédominance féminine dans 53,85%, et les enfants étaient plus touchés que les
adultes dans 11 cas soit 84,62% par rapport au total des patients présentant le
médulloblastome. En outre d’autres tumeurs ont siégé au niveau du cervelet, telles que 2 cas
d’hémangioblastome cérébelleux qui étaient de localisation hémisphérique gauche, et 3 cas
d’astrocytomes dont 2 cas au niveau de I’hémisphere cérébelleux gauche, et un seul cas au
niveau du vermis. Les autres cas d’astrocytome ont siégé au niveau du tronc cérébral (tableau

Vi).
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Figure 12 : Distribution des tumeurs selon le type histologigue.
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Tableau ViI: répartition topographique des tumeurs de la FCP.

Localisation
Siege Cervelet
Type de la tumeur %
dela V4 | TC | APC Hémisph. | Hémisph.
vermis | cérébelleux rérébelleux
tumeur droit gauche
Médulloblastome _ _ _ 8 3 2 30,95
Astrocytome _ | 6 _ 1 _ 2 21,42
Les
tumeurs Hémangio- - - - _ - 2 4,76
intra-axiales blastome
Métastase _ _ _ 1 _ _ 2,38
Méningiome _ _ 3 _ - - 7,14
Les
Kyste _ _ 2 - - - 4,76
tumeurs épidermoide
extra-axiales Kyste
arachnoidien - - ] - - - 2,38
Schwandéme _ _ 1 _ _ - 2,38
Les tumeurs
Intra- Ependymome 10 | _ _ - - - 23,80

ventriculaires
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4. Traitements complémentaires :

Tous les malades qui ont présenté des tumeurs malignes ont recu des traitements
complémentaires qui leurs sont délivrés au cours de I'évolution: la radiothérapie et la

chimiothérapie.

IV. L’évolution :

1. Favorable :

Tous nos patients ont bénéficié d’'une dérivation du LCS a proportion égale par DVP ou
VCS. Ainsi en post opératoire immédiat du geste de dérivation du LCS par I'une des deux
techniques étudiées dans I'attente de I'exérese s’est déroulé sans incidents notables chez 28 de
nos malades (17 VCS versus 11DVP) soit (66,66%), cette évolution est marquée par :
- Réveil postopératoire sans complications
- Régression principalement des signes d’HTIC, précisément les céphalées et les
vomissements.
- Amélioration sur le plan neurosensoriel surtout I’état de conscience.

- Diminution des troubles de la marche.

2. Stationnaire :

On note que I’état clinique de 2 malades (4,76%) est resté stationnaire sur le plan de la

conscience avec une légere amélioration sur le plan de I’'HTIC.

3. Les complications :

A travers cette étude, nous allons essayer de rapporter toutes les complications liées de
facon directe ou indirecte a la technique de dérivation utilisée et qui se sont survenues au cours

de I’évolution suivant celle-ci.
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3-1. La fréquence :

Sur les 42 cas opérés, 12 patients (28,57%) avaient connu la survenue au moins une
complication en rapport avec le traitement de I’hydrocéphalie par 'une des 2 techniques de
dérivation étudiées. Ainsi, nous avons enregistré dans le groupe traité par la VCS; un total de 4
patients qui ont présenté au moins une complication touchant le systeme de dérivation, soit une
fréquence de 19,04% par rapport au nombre des patients opérés avec une fréquence moyenne
d’un seul cas par an.

L’étude de la prise en charge des hydrocéphalies sur tumeurs de la FCP dans le groupe
traité par la DVP ; nous a permis d’enregistrer un total de 8 patients qui ont présenté au moins
une complication touchant le systeme de dérivation, soit une fréquence de 38,10% par rapport a
la totalité des patients traités par DVP, avec une fréquence annuelle moyenne de 0,89 cas

compliqué par an.

3-2. Le profil des patients :

a. Lage:

L’age moyen de I’ensemble de nos patients admis pour la survenue d’une complication
guelconque touchant le systéme de dérivation était de 16 ans et 6 mois avec des extrémes
d’age allant de 2 ans a 30 ans.

L’age moyen des patients traités par VCS et qui ont présenté des complications était de
17 ans avec des extrémes d’age allant de 10 ans a 22 ans, les adultes étaient plus touchés que
les enfants dans 3 cas (75%). Alors que

La moyenne d’age des patients opérés par DVP, et qui ont présenté des complications
était de 16 ans, les enfants étaient les plus touchés dans 5 cas soit 62,5 % et les adultes dans 3

cas soit 37,5 %.
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W Adultes

H Enfants

DVP

Figure 13: répartition des complications chez les patients selon la tranche d’age

b. Lesexe:

L’étude des cas opérés par VCS a trouvé que 75% des patients présentant des

complications sont de sexe masculin alors que 25% des patients sont de sexe féminin, et le sexe

W Sexe masculin
B Sexe féminin

Figure 14: répartition des complications des cas traités par VCS selon le sexe.

ratio est de 3.
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L’étude des cas traités par DVP a trouvé que 62,5 % des patients ayant présentés des
complications étaient de sexe féminin alors que 37,5 % des patients étaient de sexe masculin, et

un sexe ratio est de 0,6.

W Sexe masculin

W Sexe féminin

Figure 15 : répartition des complications des patients traités par DVP selon le sexe.

Tableau VIl : répartition des complications selon le sexe.

DVP ves
2L Nombre % Nombre %
Hommes 5 62,5 3 75
Femmes 3 37,5 1 25
Total 8 100 4 100
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3-3. Le délai d’apparition des complications :

Généralement le délai moyen d’apparition des complications chez les patients opérés par
VCS était de 10 jours avec des extrémes allant d’un jour a 40 jours.

Le délai moyen d’apparition des complications chez les patients opérés par DVP était de
deux mois avec des extrémes allant d’un mois a 3 ans, le délai moyen d’apparition des
complications mécaniques était d’'un an et 3 mois avec des extrémes allant d’un an et 2 ans ,
alors que le délai moyen d’apparition des complications infectieuses était de 22 jours avec des

extrémes allant de 15 jours a 30 jours.

3-4. La présentation clinigue :

L’étude des patients opérés par VCS; les complications survenues étaient manifestées par
I’accentuation du syndrome d’hypertension intracranienne chez 3 patients et troubles de
conscience dans 3 cas , soit 75% par rapport a la totalité des patients ayant présenté des
complications, la fiévre, le Sd méningé et une agitation ont été observées chez un seul patient
soit 25 %, et les céphalées ont révélé une seule complications (25%). Nous avons aussi observé
dans un seul cas I'apparition des troubles respiratoires, fléchissement de I’état général, et
trouble de conscience ; ce patient a été pris en charge pour sa lésion cérébrale secondaire a une

Iésion tumorale primitive de siege pulmonaire ; décédée 2 mois aprés le geste opératoire.
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Tableau VIl : les signes cliniques révélant les complications chez les patients opérés par VCS :

Signes cliniques Nombre de cas %

Syndrome d’hypertension intracranienne : 3 75
Troubles de conscience : 3 75

Fievre 1 25

Céphalées 1 25

Syndrome méningé 1 25

Agitation 1 25

Dans le groupe des patients qui ont été traités par la DVP, la survenue de complications est
caractérisée par I'apparition des céphalées chez 4 patients (50%), trouble de conscience et crises
convulsives sont remarquées chez 3 patients (37,5%).

Nous avons aussi observé l’installation d’'un syndrome fébrile chez presque tous les
patients qui ont présenté les complications infectieuses dans 2 cas soit 25%, vomissements, le
syndrome d’hypertension intracranienne complet sont enregistrés dans 2 cas soit 25 %, le déficit
neurologique manifesté par un tableau d’hémiparésie droite et un syndrome méningé était décrit
chez un seul cas soit 12,5 %.

Nous avons également observé la survenue de deux décés au sein des patients qui ont
présenté les complications I'un un mois du postopératoire et l'autre aprés 3 ans de

I’intervention.
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Tableau IX : les signes cliniques révélant les complications chez les cas traités par DVP.

Les signes cliniques Nombre de cas %

les céphalées : 4 50
Troubles de conscience : 3 37,5
Phénomenes critiques (crises convulsives) : 3 37,5
Vomissements : 2 25

Fiévre : 2 25

Syndrome d’hypertension intracranienne 2 25

complet :

Déficit neurologique (hémiparésie droite) : 1 12,5
Syndrome méningé 1 12,5

3-5. Types de complications :

Les complications observées dans la série d’étude des patients qui ont présenté
I’hydrocéphalie traitée par VCS étaient marquées par la survenue des complications suivantes :

- Hémorragique :

L’hémorragie intra ventriculaire qui était présentes dans 2 cas, soit 9,52 % par rapport au

total des patients traité par VCS, et 50% des complications enregistrées qui s’est manifestée par
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I’installation d’un syndrome d’HTIC, troubles de conscience avec aggravation de [|'état
neurologique, une TDM cérébrale a été réalisée chez ces patients et avait objectivé une
hémorragie intra ventriculaire, nécessitant un drainage externe. L'évolution est marquée par le
tarissement de I’hémorragie et une amélioration clinique et paraclinique.

- Infectieuse :

La méningite a été suspectée chez un seul patient, soit 4,76 % par rapport a tous les cas
pris en charge par VCS et 25 % par rapport aux complications, révélée par I'apparition d’un
syndrome méningé fébrile associé a des troubles de conscience, et une agitation.

- Obstructive :

L’obstruction de la stomie réalisée par la VCS endoscopique a été remarquée chez un seul
patient, soit 4,76 % par rapport a la totalité des patients et 25 % par rapport aux complications
survenues dans ce groupe, révélée par lI'installation d’un syndrome d’HTIC manifeste.

- Echec :

Dans un seul cas du a une impossibilité d’effectuer la VCS constatée en peropératoire par
des dépots calciques blanchatres sur le plancher de V3, rendant ce dernier difficile a perforer
(risque hémorragique et risque de provoquer des lésions graves des éléments anatomiques
précieux de la région du plancher)

Dans la série d’étude des patients qui ont été opéré par DVP, les complications observées
étaient marquées par la survenue de complications suivantes :

- Mécanique :
> Obstructives :

L’obstruction de la valve de dérivation a été observée chez 4 patients, ce qui représente
50% des complications survenues et 19,05% par rapport au total des patients pris en charge par
cette technique. Ces patients étaient admis dans un tableau clinique comportant : un Sd d’HTIC,
céphalées et vomissements.

» Déconnection :
Un seul cas de déconnection du matériel de dérivation du LCS a été observée soit 12,5%

par rapport a la totalité des complications survenues, et 4,76% par rapport au groupe traité par
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VCS, révélée par un syndrome d’HTIC fait de céphalées et vomissements, et élucidée par la
réalisation de clichés standards.
- Infectieuses :

Les complications infectieuses sont enregistrées chez deux patients, ce qui représente
25% par rapport a la totalité des complications survenues et 9,52% par rapport a La totalité des
DVP. Ces deux patients ont été réhospitalisés I’'un pour une péritonite révélée par I'installation
en postopératoire d’une constipation, météorisme, douleurs abdominales diffuses et un
syndrome fébrile. L'autre patient a été admis pour une méningite révélée par un syndrome
méningé fébrile et des crises convulsives.

- Hémorragique :

Elle était marquée par la survenue d’un hématome postopératoire de la fosse cérébrale
postérieure révélé par la dégradation de I’état neurosensoriel du patient. Ces complications ont
représenté 12,5% par rapport au total des complications et 4,76% par rapport a I’ensemble des
patients opérés par DVP.

- hydrodynamiques :

Un hyper drainage révélé par la survenue d’un HSD, soit 12,5% des complications
enregistrées, et 4,76% par rapport au total des patients traités par DVP. Cette complication est
révélée par une hémiparésie de I’hémicorps droit, crises convulsives et des céphalées intenses.

- Déces :
Un seul cas de décés a été enregistré dans notre série ayant intéressé le malade qui

s’est compliqué d’une péritonite postopératoire.
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Tableau X : les types de complications chez les patients étudiés :

VCS DVP
Type de Nombre de % Type de complications | Nombre de cas %
complications cas
Obstruction de la 1 4,76 obstruction 4 19,05
stomie
Infectieuses :
- Péritonite aigue : 1
Méningite 1 4,76 9,05
- Méningite : 1
Hémorragie 2 9,52 Hyper drainage 1 4,76
intraventriculaire (HSDC droit)
Déconnection 1 4,76

4. La prise en charge :

Dans la série d’étude des cas traités par la VCS ; le drainage externe a été réalisé chez 2
patients soit 40 %. Apres le tarissement de I’hémorragie, et I'amélioration de I’état clinique des

patients, une DVP a été ultérieurement effectuée, 'obstruction de la stomie a été résolue par la

vérification de celle-ci sans la mise en place d’'un matériel de dérivation.

Nous avons aussi remarqué la conversion en per opératoire de la VCS en DVP dans un
seul cas (4,76%) a cause des dépots blanchatres calciques sur celui-ci ; en plus du traitement
chirurgical, une prise en charge symptomatique a été associée faite de traitement antalgique

presque chez la majeure partie des patients ,et un
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antibiothérapie sous une surveillance stricte de son état clinique neurosensoriel, avec une nette
amélioration aprés son traitement.

L’évolution de nos malades a été marqué par la survenue d’un seul déces chez un patient
admis pour hydrocéphalie secondaire a la lésion de la FCP d’origine métastatique cela a
représenté un taux de mortalité estimé a 4,76% par rapport au hombre total des patients traités
par VCS, et 20% par rapport a la totalité des cas ayant présenté les complications.

Concernant les patients qui ont été traités par DVP et admis pour I’obstruction de la valve
de dérivation sont repris pour une révision avec changement et adaptation de celle-ci. Les
complications infectieuses survenues chez deux patients soit 9,52% par rapport au groupe DVP
et 25% par rapport aux complications, raison pour laquelle ils ont été hospitalisés I’'un pour une
péritonite ayant été opéré en urgence avec la mise du patient sous antibiothérapie avec ablation
du matériel du drainage et une prise en charge médicale en réanimation, I’évolution a été
marquée par le déces du patient un mois apres I’hospitalisation, 'autre a été admis dans un
tableau de méningite avec une amélioration apres sa prise en charge médicale. Les
complications hémorragiques étaient représentées par I’hnématome sous dural du a un hyper
drainage, cet hématome est évacué en urgence avec adaptation de la value de drainage pour
prévenir une éventuelle récidive d’une telle complication. Un seul cas a connu la survenue dans
les premiéres 24 h d’'un hématome de la FCP résolu aprés la prise en charge du patient dans
I'unité de soins intensifs, ce patient est décédé 3 ans plus tard. On a noté aussi un seul cas de
déconnection du matériel du drainage qui a nécessité une reprise chirurgicale du patient avec le
changement et I’adaptation de la valve de dérivation.

Le taux de mortalité au sein des malades qui ont été traités par DVP est estimé a 9,52%
par rapport au nombrer total des patients, et 25% par rapport aux patient présentant les
complications, tandis que le taux de mortalité au sein du groupe traité par VCS est de I'ordre de
4,76%, la cause du déces dans ce cas ne peut pas étre déterminée et semblerait étre en rapport

avec la lésion tumorale qu’a la VCS.
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5. Le colt socio—-économique :

Dans notre contexte, I’hospitalisation demeure encore une difficulté a répondre aux
demandes de malades présentant des pathologies neurochirurgicales chroniques distinctes et de
faire face aux hospitalisations imposées par les urgences neurochirurgicales, les examens
complémentaires restent encore difficilement accessible pour la plupart des malades vu la
demande incessante par les différentes autres disciplines médicales et chirurgicales et le
manque de moyens matériels pour la plupart des malades. La prise en charge de I’hydrocéphalie
ainsi que une possible complication ultérieure secondaire a la technique de dérivation qui est : la
DVP ou la VCS, Ces deux techniques different d’un point de vue col(t.

Les systemes de dérivations dont on trouve plusieurs marques commercialisées dans les
différentes parapharmacies du pays, le prix de ces matériaux varie selon la marque, le
fabriquant, le type de la valve de dérivation et les sites de vente; le prix peut varier de 2200
dirhams a 3500 dirhams voire plus, qui peuvent alourdir certainement la charge financiere des
patients, par conséquent constituera un obstacle a une prise en charge précoce du malade.

L’intervention neurochirurgicale soit par DVP ou VCS a la méme tarification selon le K120
pour la tarification des gestes et K60 pour tarifer La prise en charge anesthésique au moment de
I’intervention, dans le secteur public le K est fixé a 10 dirhams, mais dans le secteur privé le K
peut atteindre plus de 100 dirhams, les médicaments, la surveillance postopératoire, ainsi que le
suivi a vie des patients, les valves des dérivations constituent autant de facteurs qui font que,
le colit de la prise en charge de cette pathologie est élevé. Cela pése sur le systéeme de santé
mais aussi sur les ménages dont les revenus sont engloutis dans les soins autour de cette
maladie. Cela se voit de facon plus importante dans notre pratique quotidienne ou la majorité de
nos patients sont d’un niveau économique bas et ne dispose pas d’une assurance maladie.

Cet impact économique déja remarquable pour les ménages et le systeme de santé, est
largement augmenté en présence de complications liées aux systemes de dérivation. La survenue

d’une complication suppose un nouveau déplacement vers les centres hospitaliers, une nouvelle
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e —
hospitalisation, de nombreux autres examens complémentaires de contréle pour affirmer le
diagnostic ainsi que le traitement.

Le traitement peut étre médical mais aussi chirurgicale allant d’une révision a une
ablation du matériel de dérivation avec ou sans dérivation ventriculaire externe suivi d’un
nouveau matériel de dérivation ; cela veut dire que I'achat du nouveau matériel, et toutes ces
procédures représentent un colit supplémentaire assez important en cas de traitement par DVP.
Associé aux séquelles déja présentes qui nécessite une prise en charge particuliére, souvent a
vie, les complications sans omettre [|’étiologie de I’hydrocéphalie qui peut complétement rendre
le pronostic facheux et imposer une prise en charge et un suivi particulier tout cela augmente le
cout économique déja important.

Ainsi, la réduction des taux de complications mécaniques et infectieuses, permet de
réduire considérablement I'impact économique de cette affection aussi bien sur le systeme de

santé que sur les ménages.
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|. Epidémiologie :

1. La fréquence :

Les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure représentent une entité tumorale plus
fréquente chez I’enfant et I'adulte jeune. La majorité des séries rapportées dans la littérature ne
concernent que I’enfant [85, 96, 118]. Ainsi 55% a 70% des tumeurs cérébrales chez I’enfant sont
localisées dans la fosse cérébrale postérieure [8, 67, 113], chez I’adulte les tumeurs de la FCP
représentent 33 a 55% de I’ensemble des tumeurs intracraniennes, et représentent moins de 30%
de la totalité des tumeurs du SNC chez I’adulte [71]. De plus, chez I'adulte les études réalisées
concernent souvent les différents types histologiques, en particulier le schwanome vestibulaire
et parfois le médulloblastome [85, 103]. Les tumeurs de la FCP sont responsables dans 80% a
96,34% des cas d’une hydrocéphalie obstructive [21, 61].

Dans notre série les tumeurs de la FCP représentent 17,85 % par rapport a I’ensemble
des tumeurs intracraniennes tout siege confondu, les tumeurs de la FCP représentent 21,72% par
rapport aux tumeurs supratentorielles. Les tumeurs de la FCP qui étaient responsables de
I’hydrocéphalie ont représenté 14,77 % par rapport a la totalité des tumeurs cérébrales et 82,76
% par rapport au total des tumeurs de la région anatomique étudiée, alors que les tumeurs de
celle-ci, et qui n’étaient pas responsable d’une dilatation du systéme ventriculaire dans 3 % par
rapport a ’ensemble des tumeurs intracraniennes, et 17,24 % par rapport aux tumeurs de la

FCP.
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Tableau XI: fréqguence de I’hydrocéphalie secondaire aux tumeurs de la FCP selon les auteurs.

Auteurs Hydrocéphalie
Notre série 82,76%
Berete [8] 94,4%

Abdollahzadeh-hosseini [1] 91,67%
Khassawneh [61] 80%
Merghni [76] 90,4%

Chergaoui [21] 96,34%
Laabourri [66] 80%

2.L’age :

L’age moyen de découverte des tumeurs de la FCP associées a I’hydrocéphalie varie selon
le type histologique, le volume tumoral. Ainsi chez I’enfant, I'age moyen de découverte d’un
astrocytome pilocytique juvénile et d’'un médulloblastome au stade de I’hydrocéphalie se situe
aux alentours de 5-10 ans [67, 95], et chez I'adulte I'dAge moyen est d’environ 36 ans et le sex-
ratio est de 0,85 [71], prés de 80% des cas de médulloblastome de I’adulte, d’hémangioblastome
et de schwanome vestibulaire sont diagnostiqués entre 20 et 40 ans avec un age médian a 25
ans. De ce fait, il faut garder a I'esprit que le médulloblastome peut survenir a tout age [67].

Berete [8] avait rapporté un cas de médulloblastome chez un nourrisson de 42 jours.
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Dans notre série La moyenne d’age de nos patients opérés par les deux techniques
étudiées était de 17 ans, avec des extrémes d’age allant de 2 ans a 66 ans. L’age moyen des
enfants était de 6,7 ans, et la tranche d’age la plus touchée était des enfants dans 26 cas soit
61,90%, alors que les adultes ont représenté 16 cas soit 38,1%. Ce qui fait des tumeurs de la

FCP une pathologie touchant principalement I’enfant et I’adulte jeune.

3. Le sexe :

Concernant nos données personnelles, nous avons recensé 22 patients de sexe masculin
soit 52,38%, et 20 patients de sexe féminin soit 47,62% d'ou on observe une légeére
prédominance masculine (sex-ratio est de 1,1). En effet, pour le médulloblastome, les patients
de sexe masculin sont plus souvent atteints que ceux de sexe féminin et le sex-ratio décrit dans
la littérature est supérieur a 1,5 [77]. On observe méme une inversion de la tendance dans le
schwannome vestibulaire [39, 119]. Généralement il n’existe pas de prédominance sexuelle dans

la plupart des autres tumeurs de la fosse cérébrale postérieure associées a I’hydrocéphalie [119].

Tableau XII: répartitions des sexes selon les auteurs.

Auteurs Hommes Femmes
Notre série 52,38%, 47,62%
Berete [8] 53,70% 46,30%

Merghni [76] 55% 45%
Chergaoui [21] 54% 46%
Laabourri [66] 60% 40%
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4. Les antécédents :

Dans la littérature des ATCDs de néoplasie broncho-pulmonaire, de la prostate, du
tractus gynécologique, digestif et des ATCDs de tabagisme chronique, ainsi que de radiothérapie
antérieur ont été rapportés [8, 14], cependant n’importe quelle tumeur maligne peut atteindre le
SNC lors d’une évolution métastatique.

Dans notre série des ATCDs a type de tabagisme chronique (4,76%), d’HTA et troubles
respiratoires chroniques, un adénome de la prostate associé a un ictére conjonctival (2,38%). une
maladie ceeliaque, et un retard psychomoteur(RPM) chez 4,76% des patients ; un seul ATCD d’

hémangioblastome cérébelleux (2,38%).

Il. Diagnostic positif :

1. Etude clinique :

La présentation clinique de I’hydrocéphalie varie en fonction de I'dge et de |'étiologie
tumorale de la FCP sous jacente. [18, 20]. De plus devant une lésion d’allure expansive de la
FCP; il faut déterminer si la lésion découverte est tumorale ou d’une autre nature ; préciser le
siege exact de la lésion : intra-axial, intra-ventriculaire ou extra-axial. Selon leurs localisations
les tumeurs de cette région responsables de I’hydrocéphalie se manifestent principalement par
un Sd d’HTIC et un Sd cérébelleux mais aussi par [102, 103]:

Chez le nourrisson avec des sutures craniennes encore non soudées. L’hydrocéphalie se

manifeste essentiellement par .

- Une macrocéphalie progressive (PC>2 DS).
- Une tension des fontanelles.

- Vomissement itératifs.

- Disjonction des sutures craniennes.

- Amincissement cutané céphalique.

- Paralysie de I’élévation du regard.
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- Regard en coucher de soleil.
- Fléchissement de la courbe staturo-pondérale.
- Trouble de la marche.

Chez 'enfant les manifestations cliniques sont non spécifiqgues :

- Hypertension intracranienne.

- Céphalées, nausées, vomissements incoercibles et répétés.

- Troubles du comportement et du caractere.

- Trouble de la conscience, trouble de la marche et trouble de coordination.
- Troubles visuels, ceadéme papillaire.

- Déficit neurologique focal.

Chez ['adulte les manifestations cliniques sont peu spécifiques :

Les hydrocéphalies secondaires aux tumeurs de la FCP de [I'adulte se révele
essentiellement par un syndrome d’HTIC mais aussi par les manifestations suivantes [18, 19,
201 :

- Un Sd d’HTIC.

- syndrome cérébelleux, ataxie a la marche, un nystagmus, une dysarthrie et/ou
des troubles de la coordination, et des signes d’irritation pyramidale.

- Hypoacousie unilatérale lentement évolutive, parfois les acouphénes non pulsatile,
rarement une surdité brusque (schwanome vestibulaire).

- Troubles visuels : BAV, cedéme papillaire, atrophie du nerf optique.

- Vertige, atteinte des nerfs craniens : lll, V, VIII..., parfois trouble de I'audition et
syndrome vestibulaire central...

- Atteinte neurologique par compression du tronc cérébral ou du cervelet.

- Diplopie fréquente par paralysie de la 6¢me PC.

- Syndrome de parinaud (dilatation du 3éme ventricule).

- Signes de gravité en cas d’évolution longue :

. Trouble de conscience : obnubilation, et coma.
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. Les troubles du tonus intéressant la région cervicale puis évoluant vers des
crises hypertoniques (opisthotonos).
. Des signes végétatifs précédant le déces.

Dans notre série d’étude le syndrome d’HTIC était la circonstance de révélation la plus
fréquente dans 85,71%. Ainsi, selon les données de la littérature, cette fréquence est variable
selon les séries rapportées, le syndrome cérébelleux était retrouvé dans 64,28% cas. Selon les
écrits de la littérature scientifique, ce syndrome cérébelleux a une grande valeur localisatrice des
affections de la fosse cérébrale postérieure (FCP), il traduit le plus souvent une compression du

cervelet par la masse tumorale adjacente.

Tableau XIlI : fréquence du Sd d’HTIC et du Sd cérébelleux selon les auteurs.

Auteurs HTIC Sd cérébelleux
Notre série 85,7%, 64,28%
Berete [8] 92,5% 88,9%

Merghni [76] 99% 96%
Chergaoui [21] 80% 83,6%
97,2% 100%

Laabourri [66]

2. Etude paraclinique :

Les régles techniques d’exploration d’une hydrocéphalie secondaire a un processus
expansif infra-tentoriel ne different pas de facon fondamentale de celles qui permettent I’étude

d’une tumeur sus-tentorielle [32, 102]. L'imagerie est la pierre angulaire du diagnostic des
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tumeurs de la FCP, du bilan pré thérapeutique et du suivi apres un traitement dont elle guide le
choix :

> L’imagerie par résonnance magnétique (IRM) [85, 102, 103]:

Elle est 'examen clé qui doit étre demandé devant toute symptomatologie amenant a
suspecter une pathologie de la FCP responsable d’une hydrocéphalie, sa bonne résolution
spatiale, et son étude fine de I'ensemble des constituants de la FCP, donne d’elle un examen
capital pour explorer cette région. Les séquences conventionnelles permettent de juger du
volume ventriculaire, de déterminer la topographie et la nature de I'obstacle. Les coupes en
pondération T2 sont particulierement intéressantes, du fait de I'hyper signal des éléments
liquidiens, de méme qu’en TDM l'utilisation de produit de contraste peut s’avérer nécessaire.
Ces produits de contraste ont la méme pharmacocinétique que les produits de contraste iodés,
ils sont mieux tolérés (moindre risque de réaction allergique ou anaphylactique, absence de
toxicité rénale). L'IRM offre une meilleure sensibilité dans I’exploration des pathologies de la FCP
gu’il faut demander en premiére intention une fois une anomalie de la FCP est suspectée.

> IRM de flux:[18, 30, 104]

Certaines séquences d’imagerie (dite de «flux») permettent d’étudier la dynamique du
LCS. Elles sont de deux types : les séquences vélocimétriques qui permettent une approche
guantitative des flux et les séquences d’imagerie 3D «sensibles au flux» qui apportent une
information qualitative. Ces séquences sont précieuses a I’étape du diagnostic initial, comme
dans le suivi post-thérapeutique (évaluation de la perméabilité d’une ventriculocisternostomie).

> Tomodensitométrie cérébrale (TDM) -[18, 28, 104]

Le diagnostic positif de I’hydrocéphalie est possible sur un examen effectué sans
injection de PDC iodé. Néanmoins, en fonction du diagnostic étiologique suspecté, une injection
du PDC iodé peut s’avérer nécessaire, afin de préciser la nature d’un POE dans une hydrocéphalie
non communicante. Cependant, les performances tomodensitométriques dans I’exploration des
pathologies de la FCP sont limitées par les artefacts et du durcissement de rayons, il n’a qu’un

role accessoire pour apprécier la présence d’éventuels composants calciques et pour une étude
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des structures osseuses, rendant ainsi I'analyse de la fosse cérébrale postérieure de qualité

inférieure en TDM, a celle obtenue en IRM. Elle peut étre demandé en complément de I'IRM.

Dans notre série Le bilan radiologique avait nécessité la réalisation du scanner dans 6
cas (14,28 %), et a recouru a I'lRM apres avoir réalisé initialement une TDM cérébrale dans 36 cas
(85,71 %), ce qui confirme que I'IRM est un examen capital pour bien explorer les pathologies
de la FCP, et rejoint ainsi I'intérét rapporté dans la littérature d’une telle imagerie.

Les localisations tumorales étaient variées et détaillées en fonction de la nature et la
localisation de la tumeur. Pour I’ensemble de notre série d’étude, 25/42 (59,52%) cas
présentaient une tumeur intra-axiale, les enfants étaient plus touchés que les adultes dans 64%
avec une prédominance masculine dans 60%. 10/42 (23,81%) patients avaient une tumeur intra-
ventriculaire, les enfants sont autant touchés que les adultes, en notant une prédominance
féminine dans 80%. 7/42 (16,67%) malades avaient une tumeur extra-axiale, le sexe masculin

est plus touché dans 71,43% et les enfants ont représenté 42,86%, et les adultes dans 57,14%.

3. Les étiologies :

Les tumeurs de la FCP représentent moins de 30 % de I’ensemble des tumeurs du SNC
chez I'adulte (70% chez I’enfant), plus de la moitié de ces tumeurs sont développées a partir
d’éléments vasculo-nerveux, des méninges, des contenants ostéocartilagineux ou encore de

reliquats embryonnaires.

3-1. Les tumeurs extra-axiales :

Le siege principale des tumeurs extra-axiales infra-tentorielle est la citerne de I’angle
ponto-cérébelleux. Les trois tumeurs principales de cette région sont par ordre de fréquence :
les schawanomes vestibulaires, les méningiomes, les tumeurs épidermoides [32, 85, 102, 103,

104].
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- Le schwanéme vestibulaire :

Il nait a partir des cellules de schwanes qui n’existent qu’au niveau de la portion la plus
externe du nerf cochléo-vestibulaire, dans le méat acoustique interne de I’APC, il se développe
dans plus de 95% des cas, sur une des branche du nerf vestibulaire, c’est la tumeur la plus
fréquente de la FCP, I’age moyen du diagnostic est environ 50 ans, trés rare chez |'enfant, il
existe une prédominance féminine.

- Les méningiomes :

Les méningiomes de la FCP sont nettement moins fréquents que ceux de I'étage supra-
tentoriel. L’angle ponto-cérébelleux est I'un des sieges principaux de ces méningiomes. lls se
développent essentiellement a partir des cellules des villosités arachnoidiennes qui s’invaginent
en « doit de gant » dans les veines et les sinusdurmériens. Ainsi, dans I’APC. Les méningiomes
de la FCP représentent environ 10% de I’ensemble des méningiomes intracraniens, et 10% des
tumeurs de cette région. L’age moyen du diagnostic d’'un méningiome de la FCP est d’environ 50
ans.

- Les tumeurs epidermoides : ou kyste épidermoide :

La tumeur épidermoide est une lésion congénitale, dysgénétique due a I'inclusion
anormale d’éléments épithéliaux dans le tube neural lors de sa fermeture entre la 3¢me et la 5éme
semaine de la vie intra-utérine, ou plus tardivement lors de la formation des vésicules cérébrales
ou de I'enfouissement des placodes auditives. Les kystes epidermoides peuvent donc siéger soit
sur la ligne médiane, soit latéralement en particulier dans I’APC ou le rocher. Elles représentent
0,2 a 1 % des tumeurs intracraniennes primitives et moins de 5 % des tumeurs de I’APC, il est

d’évolution lente, c’est pour cela ’dge moyen du diagnostic se situe entre 40 et 50 ans.

3-2. Les tumeurs intra-axiales : [102, 103, 104

- Les gliomes du tronc cérébral :

Les gliomes du tronc cérébral de I'adulte sont plus rares que chez I'enfant et leur
pronostic est habituellement meilleur. lls représentent moins de 2% de I’ensemble des gliomes

du SNC, il n’y a pas de prédominance sexuelle, ni de pic d’age. Dans 60% des cas, il s’agit
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d’astrocytome, essentiellement de grade llI-1V, plus rarement de glioblastome. Dans 25% des
cas, I'histologie est celle d’oligodendrogliomes, plus fréquemment de haut grade. Les autres
formes histologiques sont des gliomes inclassables.

- Le médulloblastome :

Il s’agit d’une tumeur embryonnaire maligne développée a partir de cellules
neuroectodermiques indifférenciées. Il s’agit d’'une tumeur rare, représentant moins de 1% des
tumeurs intracraniennes. Les médulloblastomes sont des tumeurs survenant essentiellement
dans I’enfance. Chez I’adulte, 80 % des cas sont découverts entre 20 et 35 ans. Il existe une
prédominance masculine, le sex-ratio est de 2 hommes pour une femme.

- Hémangioblastome -

Il s’agit d’'une tumeur d’histogéne inconnue composée d’un stroma cellulaire et de
capillaires abondants. Les hémangioblastomes représentent 1 a 2 % des tumeurs intracraniennes
et 7 a 10 % des tumeurs infra-tentorielle, 25 a 30 % des hemangioblastomes sont liés a une
maladie de Von Hippel Lindau, c’est une tumeur de I'adulte jeune. L’age moyen de survenue est
d’environ 30 ans, les hémangioblastomes sont rarement découvert dans I’enfance, I’lage moyen
de survenue des hémangioblastomes varie selon qu’il s’agisse d’'un hémangioblastome
sporadique ou d’un hémangioblastome survenu dans le cadre d’une maladie de von hippel
lindau, ils siégent dans 2 tiers des cas au niveau hémisphérique et dans un tiers des cas au
niveau du vermis, souvent de contours nets sans signes d’infiltration, il n'y a pas de
prédominance sexuelle.

- Lymphomes :

Les lymphomes de la FCP représentent moins de 20 % des lymphomes primitifs du SNC.
Ils surviennent, comme les autres lymphomes primitifs du SNC, volontiers chez des patients dont
I'immunité est compromise que ce soit de facon congénitale ou acquise.

- Métastase :

Leur diagnostic doit étre évoqué lorsqu’il existe plusieurs processus rehaussés aprés

injection de PDC et/ou quand il existe un contexte de néoplasie primitive.
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Le diagnostic est plus difficile en cas de lésion unique et d’absence de contexte clinique,
I’aspect des métastases étant peu spécifique et variable selon le primitif, méme si les lésions
secondaires siégent souvent a la jonction substance blanche substance grise, sont bien limitées
et volontiers entourées d’une plage d’cedéme relativement importante.

Le recours a la difficile biopsie, nécessaires en cas de suspicion de tumeurs gliale ou de
lymphome, ne sera envisagé, si le diagnostic de métastase est évoqué, qu’apres une recherche
soigneuse de I’éventuelle néoplasie primitive.

- Les gangliocytomes :

IIs sont des tumeurs neuronales ou glioneuronales, bénignes, rares (1 a 5%) des tumeurs
cérébrales primitives. Elles sont connues a I'étage sus-tentoriel du fait de leur localisation
périphérique corticale et temporale rendant compte de leur caractére épileptogéne. En FCP, leurs
caractéristiques sont connues du fait de leur grande latence clinique : en effet, a la différence
des lésions supratentorielle, ces tumeurs ne s’expriment que par leur effet de masse souvent

tardif en raison de leur potentiel évolutif faible [102, 103].

3-3. Les tumeurs intra-ventriculaires : [102, 103, 104

En dehors des méningiomes qui sont trés rares, il existe deux tumeurs du 4éme

ventricule : les papillomes et les tumeurs épendymaires.
- Papillome :

Il s’agit d’'une tumeur rare, dérivée de I'épithélium des plexus choroides. Elle représente
0,4 a 0,6 % des tumeurs cérébrales. Elle est plus fréquente chez I’enfant puisqu’elle représente 2
a 4 % des tumeurs a cet adge et 10 a 20 % des tumeurs cérébrales de la premiére année de vie, les
tumeurs bénignes (papillome des plexus choroides) sont 5 fois plus fréquents que les tumeurs
malignes (carcinome des plexus choroides)

- Ependymome .

Il s’agit d’'une tumeur composée de cellules épendymaires néoplasiques naissant en regle
générale du tissu tapissant la paroi des ventricules. Les épendymomes, tous sieges confondus,

représentent 3 a 5 % des tumeurs cérébrales. lls sont plus fréquents chez I’enfant ou ils peuvent
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représenter 10 % de I’ensemble de ces tumeurs. Environ 2/3 des épendymomes siégent dans la
FCP, ils surviennent a tout age avec une petite augmentation de la fréquence a partir de 50 ans.
Il n’y pas de prédominance sexuelle.
- Subépendymomes

Il s’agit d’une tumeur bénigne rare développée a partir des cellules subépendymaireS bi
potentielles qui peuvent se différencier soit en cellules épendymaires soit en astrocytes
caractérisée par une évolution lente, I’age de découverte de la tumeur est entre 40 et 60 ans,
révélée cliniquement par un syndrome d’HTIC ou découverte de facon fortuite.

Concernant nos données personnelles nous avons trouvé 10 étiologies tumorales de la
FCP responsables de I'hydrocéphalie selon les données fournies par I'imagerie et qui se sont
ultérieurement confrontées aux données de I'anatomie pathologie. Sur le plan anatomo-
pathologique le type histologique le plus fréquemment rencontré était dominé par le
médulloblastome 13 cas (30,95%); suivi par I'ependymome du V4 dans 10 cas (23,80%), puis 9
cas d’astrocytome (21,43%), et 3 cas de méningiomes (7,14%). Les localisations cérébelleuses du
médulloblastome sont prédominées par la localisation vermienne dans 8 cas soit 61,54% par
rapport a ce type histologique, puis la localisation hémisphérique droite dans 3 cas soit 23,08%
et hémisphérique gauche dans 2 cas soit 15,38%, avec une prédominance féminine dans
53,85%, et les enfants étaient plus touchés que les adultes dans 11 cas soit 84,62% par rapport
au total des patients présentant le médulloblastome. En outre d’autres tumeurs ont siégé au
niveau du cervelet, telles que 2 cas d’hémangioblastome cérébelleux qui étaient de localisation
hémisphérique gauche, et 3 cas d’astrocytomes dont 2 cas au niveau de [I’hémisphére
cérébelleux gauche, et un seul cas au niveau du vermis. Les autres cas d’astrocytome ont siégé
au niveau du tronc cérébral, la localisation cérébelleuse est la plus fréquente, le vermis est le

plus touché.
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Tableau XIV : principales tumeurs de la FCP chez I’'adulte [89].

Tumeurs extra—-axiales

Tumeurs intra-axiales

Tumaeurs intra-
ventriculaires

Nature sieége nature sieége
Tronc
APC(VIII) cérébral, Ependymome
Astrocytome hémisphere
cérébelleux
D’origine Vermis
herveuse : Citerne (enfant) Papillome
schwanome pontique(V) Médulloblastome Hémisphere
cérébelleux
Foramen Hémisphere
jugulaire (IX, X, Gangliocytome cérébelleux Méningiome
XI) (adulte).
APC Hémisphere
hemangioblastome | cérébelleux Kyste epidermoide
D’origine Tente du
méningée : cervelet
Méningiome Clivus
Foramen
magnum
D’origine
embryonnaire : APC
tumeur
épidermoide
Divers : Foramen
paragangliome jugulaire

Métastase
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Tableau XV : principales tumeurs de la FCP chez I’enfant.

—————— Types histologique Localisation la plus fréquente
- Astrocytome pilocytique(43%)++. | - vermis+++ (85%).
Les tumeurs intra- - Médulloblastome (27% )+ +. - Vermis inférieur+++.
axiales - Gliome du tronc cérébral++. - Protubérance +++.

- Hémangioblastome +.

Les tumeurs - Ependymome (14 ,5%) ++++ - 4eme yentricule.

intraventriculaires - Papillome ++ - 4eme yentricule.

- Kyste arachnoidien+
Les tumeurs extra- - Kyste épidermoide+.
axiales - Méningiome : rare L’APC.

- Neurinome : rare

Ill. Le traitement :

1. Traitement médical :

Le traitement médicamenteux de [|’hydrocéphalie repose essentiellement sur
l'acétozolamide a dose progressive de 100 mg/kg/jr. Celui-ci agit par diminution de la
production du LCS en inhibant une enzyme dénommeée I'anhydrase carbonique. Toutefois, cette
thérapeutique a montré un taux d’échec assez important avec une efficacité limitée aux

hydrocéphalies chroniques d’évolution lente est actuellement abandonnée [68].
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IL ne s’agit en général que d’un traitement d’appoint, dont I'efficacité est modeste et
inconstante, et s’accompagne également d’effets secondaires séveres dominés par une acidose
métabolique.

La prise en charge médicale de I’hydrocéphalie passe aussi par /‘antibioprophylaxie per
opératoire qui permet de réduire le risque infectieux d’environ 50% selon les études. D’ou le role
important du médecin anesthésiste pour une administration optimale de I’antibiotique au
moment de I’insertion du shunt.

Un traitement médical qui comporte un traitement anti-cedémateux par /es corticoides
qui sont fréquemment utilisés, ils agissent sur I’cedéme péri tumoral; par ce biais, ils permettent
de réduire I'HTIC et une amélioration fonctionnelle, pourtant le probleme essentiel des
corticoides réside dans leurs effets secondaires, raison pour laquelle le malade ne doit recevoir
que la dose minimale efficace adaptée a sa situation. Le traitement antalgique, et traitement

antiemétique peuvent étre indiqués dans I'attente de I’exérése de la tumeur de la FCP [8].

2. Traitement chirurgical :

Le traitement de I’hydrocéphalie secondaire aux tumeurs de la FCP consiste a réduire
parfois directement la sécrétion du LCS au niveau ventriculaire ou plus souvent a contourner un
obstacle par un systeme de dérivation. Les systémes de dérivation permettent de dériver le LCR
des cavités ventriculaires vers les aires de résorption soit intracraniennes ou extra cranienne.
Cette dérivation du LCS est complétée par I'exérése de la tumeur de la FCP consistant a enlever
la tumeur de cette région, le but de la chirurgie des tumeurs de la FCP est a la fois diagnostique
et thérapeutique [8, 38, 18, 97]. Généralement la plupart des auteurs procedent a une dérivation
du LCS pour traiter I’hydrocéphalie car I’exérése tumorale ne peut pas étre réalisée en présence

d’une importante hypertension intracranienne qui est observée dans 60 a 80% des cas.
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2-1. Traitement de I'hydrocéphalie :

a. Les modalités thérapeutiques :

a-1. Le drainage externe :

Un cathéter inséré chirurgicalement dans la corne frontale du ventricule latéral et relié a
une poche de recueil externe permettant un controle de la PIC en diminuant la pression dans les
ventricules cérébraux et donc la pression intracranienne. La hauteur de la poche de recueil du
LCS par rapport a la téte conditionne la quantité du LCS dérivé chaque jour, la dérivation externe
est souvent posée dans le cadre de l'urgence: inondation ventriculaire hémorragique,
ventriculite, décompensation d’un kyste colloide, hydrocéphalie aigue, et en cas d’obstacle a
I’écoulement du LCR: hématome, malformation, et tumeur de la FCP, elle peut étre aussi
pratiqué en cas d’infection de valve de dérivation interne, cependant la dérivation ventriculaire

externe expose a des risques infectieux importants [18, 20, 68].

Figure 16 : Schématisation du drainage ventriculaire externe
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a-2. Dérivation ventriculopéritonéale :

Elle consiste a dériver le LCS ventriculaire vers des aires de résorptions en regle
extra-nevraxique pouvant accueillir ce surplus liquidien. Le drainage s'effectue par une valve
unidirectionnelle reliée aux cathéters proximal et distal. Le systeme de dérivation du LCS
comporte un cathéter proximal (fig. 2a) avec le LCS, une valve régulant la pression de passage
du liquide ou le débit de drainage et un cathéter distal mis en place généralement au niveau de
la cavité péritonéale.

Le cathéter proximal est introduit dans les ventricules, le plus souvent dans la corne
occipitale droite, par un point d’entrée situé derriere I'oreille (fig. 2b). Ce cathéter est connecté
au systeme de valve situé sous la peau de la région parieto-occipitale. La connexion est
maintenue par une ligature. Le cathéter distal est généralement intégré au systéme de valve
(fig.2c). Lors de la mise en place, ce cathéter est tunnélisé en direction de la région para
ombilicale en cas de dérivation péritonéale [64, 88].

La cavité péritonéale peut accepter une longueur de cathéter suffisante pour répondre
aux besoins de la croissance et permettre d’atteindre une taille adulte sans qu’il soit nécessaire

de rallonger.
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Figure 17 : schéma montrant la disposition du matériel de dérivation [88].

a-3. La ventriculocisternostomie :

Elle consiste a créer une voie de dérivation du LCS au sein méme de I'espace
intracranien, par la réalisation d’un orifice faisant communiquer le V3 avec les citernes de la
base. La stomie réalisée au plancher du troisiéme ventricule permet de court-circuiter un
obstacle qui serait localisé au niveau de I'aqueduc du mésencéphale. Il s’agit d’une dérivation
interne du LCS. Le geste présente I'avantage de ne pas laisser en place du matériel étranger. I
est particulierement indiqué dans les sténoses de I"aqueduc malformatives mais sa réalisation
s’étend aux hydrocéphalies sur processus tumoraux de la région mesencéphalique et de la FCP.

Le principal risque de cette chirurgie est la Iésion du tronc basilaire [18].
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a-3-1- Installation du patient :

Le patient est installé en décubitus dorsal. La téte est maintenue dans l'axe du corps,
antefléchie de 30 a 45°, cette anteflexion permet :

- un repérage et une navigation dans les ventricules plus aisée.

- une diminution de l'importance des fuites du LCS per opératoires et de la
pneumencéphalie postopératoire.

Rasage et tracé de l'incision : repérage de la suture coronale en la palpant sous le scalp
(surtout possible chez I'enfant). On trace ensuite une ligne sagittale, paramédiane (@ 12 cm du
nasion et a environ 2,5 ¢m de la ligne médiane chez I'adulte et le grand enfant (dans I'axe medio
pupillaire chez I'enfant). D'une longueur d'environ 5 cm, ce tracé sera pour les deux tiers en
avant de la suture coronale et pour un tiers en arriére.

Le choix du coté de la voie d'abord dépend bien sir de I'hémisphére dominant mais aussi
de la configuration des ventricules a I'imagerie. On choisira le c6té ou la corne frontale des
ventricules est la plus dilatée. Chez un patient droitier, avec des ventricules symétriques le tracé

sera réalisé a droite.

a-3-2- Intervention :

Incision cutanée et en méme temps de la galéa, réalisation d’un trou de trépan au niveau
du site repéré, coagulation de la dure-mére a I’'aide d’'une monopolaire et d’une pince gainée
permettant de créer une adhérence entre I'arachnoide et la dure-mére. Introduction du trocart
de cushing jusqu’a la corne frontale du ventricule. Ce geste permet de confirmer la direction et
la profondeur de la corne frontale calculée au préalable sur I'imagerie.

Introduction de la chemise opératoire jusqu'a la corne frontale du ventricule latéral
(située en général a une profondeur de 4 a 5cm du cortex), la chemise opératoire en place, le
mandrin creux est retiré et I'embout de travail (raccordé par une tubulure a une poche de Ringer®
lactate et préalablement purgé) est positionné afin de controler la bonne position du dispositif.

L'optique est raccordée a une source de lumiere froide et a la caméra, puis réalisation de la
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balance des blancs a l'aide d'une compresse, et il faut ensuite s'assurer de la bonne orientation
de la caméra.

L'optique est alors introduite dans la chemise opératoire et fixée a I'embout de travail,
toutes les lumiéres sont éteints dans la salle, permettant une meilleure visibilité a I'écran. Tous
les robinets doivent étre fermés afin de limiter au maximum les pertes de LCS, dans la situation
idéale, le foramen de Monro est immédiatement visible dans le cas contraire, il faut suivre le
plexus choroide, ou la veine thalamostriée jusqu'au foramen, passage par le foramen et entrée
dans le troisieme ventricule permettant de visualiser plusieurs repéres qui seront essentiels a la
réalisation de la stomie, le ventriculoscope est avancé vers le plancher et les corps mamillaires,
on introduit alors le neuro-Ballon dans I'orifice de la stomie pour le dilater, cette opération peut
se répéter plusieurs fois afin d’obtenir une stomie de taille suffisante.

Un flux doit étre visualisé au niveau de I'orifice réalisé se traduisant par un battement
accru du plancher du V3 et par le passage de particules en suspension dans le LCS a travers la
stomie.

Le ventriculoscope est alors avancé vers le plancher afin de visualiser les éléments de
I'autre coté de I’orifice :

- Eléments anatomiques : artere basilaire, artéres cérébrales postérieures, tronc
cérébral.

- La membrane de Liliequist, membrane arachnoidienne dans la citerne pré-
pontique pouvant géner le flux de LCS et donc étre a l'origine de I'échec de la VCS. Celle-ci doit
étre ouverte a l'aide du neur-Balon ou disséquée prudemment par une pine a préhension.

Ensuite, réalisation de I’hémostase par le biais d’une électrode de coagulation ou par
I’irrigation de courte durée qui peut étre suffisante dans la majeure partie des cas. L’endoscope
est alors retiré prudemment en contrdlant I'intégrité des éléments anatomiques, et I’absence de
saignement lors du passage du ventriculoscope dans la chemise corticale. Le trou de trépan est
bouché avec la poudre d’os et la colle biologique qui y injectée pour assurer une étanchéité

maximale, puis fermeture du plan sous cutané, de la galéa et du plan cutané.
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Figure 18 : représentation théorique de la VCS [47].

b.  Timing de la dérivation ?

La prise en charge des hydrocéphalies secondaires aux tumeurs de la fosse cérébrale
postérieure a toujours été une problématique, et la dérivation du LCR est méme discutée chez
les patients sans hydrocéphalie en cas de tumeurs de la FCP dans le but d’améliorer I’évolution
des malades en cas de la cure tumorale, sans omettre les complications liées aux méthodes de
dérivations qui impose une reprise des malades pour la prise en charge ultérieure de leurs
complications, la plupart des auteurs optent pour une dérivation du LCS qui doit étre réalisée
avant I’exérése de la tumeur, car celle-ci ne peut pas étre effectuée en cas d’'une importante
hypertension intracranienne qui est observée dans 60 a 80% des cas [113]. Certains préferent de
procéder a I’exérése de la tumeur, et le drainage externe en cas de besoin [81, 91], bien que
théoriquement attrayante, ce protocole encourent beaucoup de risques. Alors que d’autres
préférent traiter la tumeur car elle va permettre de débloquer les voies de la circulation du LCS et
la normalisation du volume ventriculaire résultant de la régression de I’hydrocéphalie. Culley et

al [27] et Lee et al [70] ont rapporté que les patient ayant été sujet de cette politique expectante,
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avaient besoin dans le premier mois du postopératoire de la mise en place d’'un shunt de
dérivation, car des cas d’hydrocéphalie postopératoire ont été observés. Abdollahzadeh-
hosseini et al [1] ont effectué une étude a propos de 108 patients qui ont été admis pour
hydrocéphalie secondaires aux processus de la fosse cérébrale postérieure dont 75% des
patients étaient dérivé en préopératoire, au sein des patients restants 12,04% ont subi un
drainage ventriculaire externe et 4,36% n’ont pas recu de traitement primaire de leurs
hydrocéphalie et dont 3% ont nécessité une dérivation postopératoire aprés I’exéreése de la
tumeur, et les résultats de cette étude sont en faveur de ceux qui approuvent I'effet de shunt
préopératoire afin de diminuer les complications postopératoires, c’est ainsi établi lorsque la
tumeur est volumineuse ou lorsque le diagnostic de la tumeur est posé au stade de
I’hydrocéphalie ou lorsque celle-ci est sévére . Dias et Albright [28] avaient trouvé que 27% des
patients pris en charge pour des hydrocéphalies sur des tumeurs de la FCP, et qui n’ont pas été
shunté initialement avaient besoin par la suite d’une dérivation de I’hydrocéphalie développée en
postopératoire.

Au terme de ces dernieres études, la dérivation préopératoire permet de diminuer le taux
de complications postopératoires en tenant compte des conditions socio-économiques
défavorables qui existent dans les pays en voie de développement.

Quant a l'exérese de la tumeur d’emblée pour guérir I’hydrocéphalie et supprimer la
tumeur est souvent considérée comme source de complications et de retard de la prise en
charge, car elle ne peut pas étre réalisée en cas d’importante hypertension intracranienne. Une
altération de I'état de conscience, et de I’état général lié aux vomissements et augmentation de
la PIC dans 14,29% [61], la non disponibilité des salles d’opération a retardé l'intervention dans
environ 7,14 [61]. L'adoption d’'une méthode de dérivation préopératoire qui a moins de
complication réduit le taux de mortalité et de morbidité lié aux hydrocéphalies associé aux

tumeurs de la fosse cérébrale postérieure.
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Tableau XVI:Le % des dérivations préopératoires en cas d’hydrocéphalies sur tumeurs de la

FCP selon les auteurs.

Les auteurs Pourcentage
Abdollahzadeh-hosseini [1] 75%
Kumar et al [65], Simernitskii [111] 79%
Boratynski [12] 14%
Gol [45], Sainte-rose et al [100] 91%

Dans notre série tous les patients ont été dérivés initialement soit par DVP ou par VCS,
car presque tous nos malades étaient admis a un stade avancé de leur hydrocéphalie et en
tenant compte aussi du contexte socio—économique de nos patients, et les patients qui n’avaient
pas une HTIC ont été dérivés dans un but prophylactique, ainsi notre politique rejoint celle de la

plupart des auteurs.

c. Par quoi?

c-1. Le drainage externe :

C’est une technique anciennement utilisée pour traiter les hydrocéphalies, dans le
contexte d’une hydrocéphalie sur tumeur de la FCP, le systeme de drainage externe n’est pas
dénudé de risques tels que l'infection : 10% rapporté par Rappaport [91], et 4,9% par Shalit
[110] surtout la méningite et la ventriculite. Schmid et Seiler [107] ont rapporté des cas

d’hémorragie, d’hématome intracranien et de migration du cathéter dans les ventricules.
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Déconnection du systeme fuite et I'obstruction du cathéter [2, 27, 68]. En outre la durée du
drainage ventriculaire externe (DVE) est limitée dans le temps, et ne doit pas dépasser 5 jours
pour limiter le risque infectieux qui augmente scrupuleusement avec le temps. Ainsi, 18,21 a
40% des patients traités par ce protocole ont une hydrocéphalie non controlée aprés
I’enléevement de la tumeur et si le DVE s’avere nécessaire au-dela de 5 jours, la pratique d’une
VCS ou la mise en place d’'un cathéter de DVP définitif est indiquée [24, 83]. Ce type
d'hydrocéphalie se produit principalement dans le premier mois suivant la chirurgie. Ces patients
semblent avoir une augmentation du taux de fuite de LCR et formation pseudoméningocele, une
hospitalisation prolongée et un risque élevé de paralysie pseudobulbaire [61]. Le plus souvent,
les patients avec ces 2 entités pathologiques distinctes (hydrocéphalie + tumeur de la FCP)
nécessitent une prise en charge en unité de soins intensifs, et la présence d’'un cathéter du
drainage ventriculaire externe expose les patients aux infections dues aux germes plus
résistants et plus spécifiques, ainsi les manipulations du circuit (prélévements itératifs
systématiques du LCR, purge du systéme) doivent étre limité au minimum car il expose aussi les
patients a la survenue d’éventuelle complications lié a ce systeme de dérivation.

Une vigilance toute particuliére doit étre apportée lors de la pose et surtout lors de
I’ablation du cathéter ventriculaire afin d’éviter les fuites de LCR autour de I'orifice d’entrée du
cathéter ; en effet, la fuite de LCR favorise de facon trés significative les infections, y compris
plusieurs jours aprés I'ablation de la DVE [82, 91].

La surveillance des malades avec cathéter de drainage ventriculaire externe est rapportée
difficile car elle est génée par celui-ci, et rend difficile la réalisation d’examens radiologiques et

leur interprétation.

c-2. La dérivation ventriculo-péritonéale (DVP) :

La dérivation ventriculo-péritonéale dans le traitement de I’hydrocéphalie secondaire aux
tumeurs de la FCP, améliore les conditions opératoires qui suivent l'insertion du shunt
ventriculo-péritonéal dans le but d’enlever la tumeur dans de bonnes conditions, et baisse le

taux de mortalité et de morbidité [89, 5]. Toutefois la mise en place d’un cathéter de dérivation
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ventriculo-péritonéal et I'’écoulement permanent du LCR au niveau abdominal a travers ce
cathéter est source de complications, telles que I'infection, dysfonctionnement du shunt,
hémorragie tumorale, troubles abdominaux, ainsi que les métastases systémiques en raison de
I’ensemencement péritonéal par les cellules cancéreuses disséminées par le cathéter ventriculo-
péritonéal [35, 75, 113] qui se considere une complication spécifique a cette procédure. Albright
et reigel [5] ont rapporté que la dérivation préopératoire par la mise en place d’'un shunt
ventriculo-péritonéal améliore le pronostic général, cependant 80 a 100% des cas sont devenus
shunt dépendant. Hoffmann et al [52] ont signalé que 41 patients atteints de médulloblastome
qui ont été traités par une dérivation ventriculo-péritonéale, 4 métastase a travers le shunt ont
été observées et sont décédés a cause de métastases systémiques sans aucune preuve de
récidive tumorale dans leur SNC. Epstein et Murali[35] ont rapporté la migration vers le haut,
I’hémorragie intra tumorale suivant I'insertion de shunt. De plus la DVP entrave la surveillance
postopératoire des malades aprés I'exérese de la tumeur car elle est a I’origine d’artefacts en cas

de réalisation d’un controle par I'IRM ou par la TDM.

c-3. La ventriculocisternostomie (VCS):

La ventriculocisternostomie est devenue dans nos jours, un traitement de choix pour la
prise en charge des hydrocéphalies obstructives secondaires aux tumeurs de la fosse cérébrale
postérieure (FCP) chez I’enfant et I'adulte. Plusieurs facteurs ont contribué a I'attrait et a la
popularité de la VCS, le plus important est le fait que cette procédure, en cas de succes, élimine
le recours a des shunts mécaniques avec toutes leurs limites et complications, et permet de
retourner de facon normale [I'état hydrodynamique du LCS chez les patients atteints
d’hydrocéphalie obstructive. En outre la simplicité, la finesse de la VCS et les résultats
satisfaisants obtenus ont fait d’elle une technique de dérivation de plus en plus rassurante. Elle a
un effet curatif sur [I’hypertension intracranienne en préopératoire en permettant la
normalisation du volume du systeme ventriculaire, et en théorie, un effet prophylactique dans la
prévention de [I’hydrocéphalie postopératoire. C’est plausible si I'on considéere la

physiopathologie de [I’hydrocéphalie chez ces patients, avant la dérivation du LCR,
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I’hydrocéphalie se rapporte a la nature et a la localisation de la tumeur, et aprés I'exérése de la
tumeur l'cedéme et l'augmentation des résistances a I’écoulement du LCS peuvent étre a
I'origine d’une hydrocéphalie postopératoire [100]. La prise en charge de I’hydrocéphalie
secondaire aux tumeurs de la FCP, a été adoptée pour la premiere fois par Chumas et al [22] en
1995 et son efficacité a été testée par sainte-rose et al [100] en 2001 qui a effectué 67 VCS
endoscopique avant lI'ablation de la tumeur chez les patients atteints d’hydrocéphalie sévere
secondaire aux tumeurs de la FCP, dans cette série aucun déces et aucune morbidité permanente
liée a cette procédure n’a été rapportée, un taux de 98,5% de I'amélioration symptomatique
immédiate a été observé, et 94% de patients sans shunt apres I’extirpation de la tumeur.
Khassawneh [61] a réalisé 30 VCS en préopératoire pour la méme entité pathologique, et il n’y
avait aucune complication liée a cette procédure, et la réduction du systeme ventriculaire a été
constaté a plus de 83% selon les données fournies par I'imagerie postopératoire démontrant
ainsi le role de la VCS dans le traitement de cette pathologie. En outre la
ventriculocisternostomie permet de prévenir I’hydrocéphalie en cas de récidive tumorale qui peut
survenir des mois et des années aprés le traitement chirurgical.

On conclu que la VCS a un effet curatif sur la PIC et prophylactique empéchant le

développement de I’hydrocéphalie aprés I’ablation de la tumeur.

2.2. L'exérése tumorale :

L’exérese tumorale est I’étape essentielle dans la prise en charge des tumeurs de la fosse
cérébrale postérieure (FCP), aussi bien chez I'adulte que chez I’enfant. Elle doit étre la plus
complete possible, afin de débloquer la voie d'écoulement du LCR et de décomprimer les
structures nerveuses de la FCP [34, 77]. Elle permet aussi d’obtenir une certitude diagnostique
par biopsie ou exérese de la tumeur. Certains auteurs préférent de réaliser une exérese tumorale
d’emblée sans procéder a une dérivation du LCR en cas d’hydrocéphalie sur tumeur de la FCP, en
utilisant un traitement anti-oedémateux par les corticostéroides dans I’attente de la suppression
complete de la tumeur qui va rétablir une communication entre le 4¢me ventricule et les espaces

sous—arachnoidiens, la restauration d’une circulation du LCR physiologique et permet par la
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suite la résolution de I’hydrocéphalie. Néanmoins, dans la période postopératoire immédiate,
une augmentation aigue de la résistance sur la circulation du LCR entraine une hypertension
intracranienne qui peut étre induite par deux facteurs; I’hémorragie sous-arachnoidienne et
I’;edéme chirurgicalement induit, par conséquent un tiers de ces patients développera une
hydrocéphalie postopératoire [100]. Ainsi le développement secondaire des adhésions au niveau
du 4¢me ventricule et les citernes adjacentes peut altérer de facon permanente I’hydrodynamique

du LCR [100].

3. Traitements complémentaires: [8, 102]

3.1. La radiothérapie :

C’est un traitement utilisé dans la plupart des tumeurs malignes. Ses modalités varient
selon le type tumoral et la localisation on distingue :

lirradiation encéphalique totale : ses effets secondaires en limitent les indications

c’est le cas des métastases cérébrales.
- /a radiothérapie externe focale conventionnelle: I'irradiation se fait généralement

par 3 faisceaux convergeant sur la lésion.

3.2. La chimiothérapie :

Elle repose sur Iadministration systémique intra carotidienne, intrathecale ou intra
néoplasique d’un agent cytotoxique ; ses effets secondaires dépendent du produit utilisé. Les
tumeurs de la FCP chimiosensibles sont principalement représentées par les lymphomes, les
médulloblastomes et les tumeurs oligodendrogliales. Parmi les tumeurs secondaires, les
métastases de choriocarcinomes sont particulierement chimiosensibles. A [linverse, les

glioblastomes demeurent peu sensibles aux agents actuellement utilisés.

3.3. Les soins palliatifs :

Dans la grande majorité des tumeurs cérébrales malignes, I’évolution se fait, aprés un

délai variable, vers une détérioration aboutissant a une perte d’autonomie posant des problémes
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de maintien a domicile, le réle du médecin et du personnel soignant et d’intervenir pour

améliorer la qualité de vie et prodiguer les soins nécessaire au confort du malade.

4. Conclusion :

D’aprés cet apercu sur la littérature, la VCS est actuellement une alternative
thérapeutique a la mise en place d’un shunt ventriculopéritonéal permanent ou d’un cathéter de
dérivation ventriculaire externe qui demeure la source de complications mécaniques,
infectieuses, et fonctionnelles sans omettre le risque de dissémination extra cranienne de la
tumeur favorisée par le cathéter de DVP malgré les précautions de prévention strictes
entreprises, la VCS permet donc de réduire le taux de complications et d’amortir le colt
socioéconomique surtout dans les pays en voie de développement. Le taux de mortalité et de

morbidité liée a ces techniques (DVP, DVE) reste encore élevé.

IV. Evolution:

La surveillance postopératoire aprés traitement de I’hydrocéphalie doit en particulier
s’acharner a rechercher une évolution pathologique et apprécier les résultats du traitement

effectué :

1. Favorable :

Dans beaucoup de séries publiées a propos de ce sujet rapportent une évolution
favorable aprés la dérivation du LCR, en préopératoire de la tumeur de la FCP, la régression des
signes d’hypertension intracrdnienne qui permettent une bonne préparation des malades pour
procéder a I’exérése de la tumeur de la FCP.

Khasawneh [61] a rapporté une évolution favorable chez tous les patients qui ont été
traités par VCS, et aucune complication n’a été signalée avec résolution des signes d’HTIC dans
presque plus de 83% des patients traités, ainsi que une amélioration de I'état général et de la

conscience et le suivi postopératoire par la neuro-imagerie avait confirmé le bon fonctionnement
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de la stomie, et le taux de réussite étaient a 100%. Une évolution favorable immédiate a été
également observée en cas de la mise en place d’un shunt ventriculopéritonéal et le cathéter de
dérivation ventriculaire externe, mais le risque de complications est toujours encouru [28, 107],
en sachant que le shunt ventriculopéritonéal peut se compliquer des années aprés son
insertion, le drainage ventriculaire externe est limité dans le temps moins de 5 jours, au-dela le
risque surtout infectieux est important [110].

Dans notre série une amélioration postopératoire immédiate sans survenue de
complication est observée chez 28 de nos malades (17 VCS versus 11DVP) soit (66,66%), cette
évolution est marquée par ; réveil postopératoire sans complications, régression principalement
des signes d’HTIC, précisément les céphalées et les vomissements, amélioration sur le plan

neurosensoriel surtout I’état de conscience, et iminution des troubles de la marche.

2. Stationnaire :

Dans la littérature I’évolution stationnaire de la clinique des patients dérivés pour
I’hydrocéphalie sur processus tumoral de la FCP dans I’attente de la chirurgie est due au moment
du diagnostic de I’hydrocéphalie a un stade sévere dans lequel la dilatation ventriculaire est
majeure, le volume tumoral est énormément important, et I’hypertension intracranienne est tres
manifeste sans oublier le fonctionnement de la dérivation en sont les facteurs de I’absence d’une
amélioration de la clinique des patients aprés la dérivation du LCS, et font que I'HTIC ne
régresse pas significativement [1, 28, 61, 107, 110].

Dans notre série, I'état clinique de 2 malades (2 DVP) 4,76% est resté stationnaire sur le

plan de la conscience avec une légere amélioration sur le plan de I'HTIC.
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3. Complications :

3-1. Complication mécanigue :

a. Epidémiologie :

La survenue de complications chez un patient valvé constitue un souci permanent de tout
neurochirurgien. Les complications mécaniques peuvent survenir de facon précoce ou tardive,
les complications mécaniques précoces sont le plus souvent dues a la technique chirurgicale,
selon une revue de la littérature [18, 50] estime a 22% le taux de reprise chirurgicale pour les
complications mécaniques. Bret et al. [15] dans une étude réalisée pour évaluer I'expérience
clinique de la valve SOPHY dans le traitement de I’hydrocéphalie de I’adulte avait trouvé que 70%
des patients ont été repris pour une obstruction mécanique de la valve. Ainsi, le nombre moyen
de révisions par patient parvenu a I’dge adulte publiées dans la littérature varie largement de 2,9
a 4,5 par patient selon la population étudiée et la durée du suivi [80], le risque de reprise
chirurgical d’un dysfonctionnement de valve diminue avec I’dge mais ne devient jamais nul
[117]. Cependant selon une revue de la littérature Caire et al. [18] Les complications mécaniques
en cas de traitement par la VCS sont représentées par I'obstruction secondaire de la stomie
réalisée, celle-ci pourrait survenir dans prés de 20% des cas méme quelques années apres le
geste chirurgical. Moreau el al. [79] ont effectué une étude sur le développement de la
neuroendoscopie guidée par l'ordinateur portant sur 17 patients ayant été admis pour des
hydrocéphalies non communicantes secondaires aux tumeurs intracranienne y compris celles de
la FCP, et aucune complication mécanique en rapport avec la VCS n’est enregistrée.

Dans notre série les complications mécaniques chez les patients traité par DVP pour
hydrocéphalie secondaire a une tumeur de la FCP étaient prédominante, et constitue ainsi la
cause la plus importante de la reprise chirurgicale, on a trouvé que 19,05% de nos patients ont
été repris pour révision de valve. Alors qu’un seul cas des patients pris en charge par VCS pour
une hydrocéphalie secondaire au méme type de lésion a été repris pour la récidive de son
hydrocéphalie suite a une obstruction de la stomie ce qui représente une fréquence de 4,76% par

rapport a ce groupe étudié.
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e —
b. Présentation clinique :

Le plus souvent un dysfonctionnement mécanique de valve est suspecté devant une
modification de I'état clinique du patient. Lorsque la valve est pourvue d’une antichambre
compressible, on peut presser ce réservoir, situé entre le cathéter ventriculaire et le corps de la
valve afin de vérifier la perméabilité du cathéter ventriculaire. Si le réservoir peut étre vidangé,
mais ne se remplit pas aprés que I’on a relaché la pression, on peut suspecter une obstruction
proximale. Classiqguement le patient peut présenter les signes suivant [44]:

- Un syndrome d’hypertension intracranienne.

- Nausées, vomissements.

- Des céphalées d’intensité variable.

- Parfois I'infection du matériel de dérivation est révélatrice de I’obstruction.

L’obstruction de la stomie créée chirurgicalement dans le plancher du 3¢me ventricule lors
d’une VCS, se manifeste comme dans la dérivation ventriculo-péritonéale, par la réapparition des
signes cliniques ayant conduit au diagnostic qui fait suspecter la récidive, de I'hydrocéphalie. A
moins d’une étiologie évolutive, en particulier tumorale [18].

L’occlusion de la stomie endoscopique ou de la valve peut prendre un tour
particulierement dramatique avec mort subite [18, 40].

Dans notre série d’étude I'obstruction de la stomie endoscopique s’est cliniquement
révélée par un syndrome d’HTIC manifeste. Alors que les complications mécaniques de la DVP se
sont manifestées par un Sd d’HTIC, céphalées, vomissements, crises convulsives et troubles de

conscience.
c. Examens complémentaires :

Le recours aux examens complémentaires surtout I'imagerie s’avere étre indispensable
pour confirmer le diagnostic et avoir une idée sur la cause :
- Les radiographies du montage :
Les radiographies du crane, du cou, du thorax et de I'abdomen a la recherche d’une

déconnection, d’une fracture voire une migration du matériel de dérivation.
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- Le scanner cérébral .

Il doit étre réalisé a la recherche d'une modification de la taille ventriculaire ou d'une
migration du cathéter ventriculaire. 1l faut toutefois étre extrémement prudent dans
I'interprétation de ce scanner, dans la mesure ou le traitement d’une hydrocéphalie par
dérivation interne ne s'accompagne pas nécessairement d'une régression significative de la taille
ventriculaire [30].

- L’IRM cérébrale :

Elle peut étre demandée en cas de contre-indication de la TDM, elle offre des
informations similaires a celles fournie par la TDM. Les séquences d’imagerie dites «de flux» 3D
«sensible au flux» qui sont précieuses dans le suivi post-thérapeutique (évaluation de la
perméabilité d’une ventriculocisternostomie). On note notamment l'intérét des séquences dites
CISS (constructive interference in steady state). |l s'agit de séquences d'écho de gradient a haute
résolution qui restent sensibles au flux. Elles permettent de visualiser la dilatation ventriculaire,
notamment au niveau des récessus antérieurs du troisiéme ventricule, et parfois la cause de
I'nydrocéphalie sous la forme d'une sténose d'une portion de l'aqueduc ou d'un diaphragme

intra-aqueducal [30].
d. Les types de complications mécaniques et prise nieacge :

Les complications les plus fréquentes sont les obstructions représentant plus de 50%,

suivies des déconnections représentant environ 15 %, et la migration du matériel de dérivation.
d-1. L'obstruction :

L’obstruction du systéme de dérivation peut survenir a n’importe quel moment apres sa
mise en place, et tous les segments du systéme peuvent étre touchés. Ainsi, I'obstruction peut
se localiser sur 'un des 3 composants du systéme (cathéter ventriculaire, valve, cathéter
péritonéal) mais il s’avere difficile de prédire cliniquement quel site est en cause en présence
d’une complication mécanique. Néanmoins, 2 sites sont les plus fréquemment touchés a savoir
le cathéter ventriculaire et la valve. L’obstruction du cathéter péritonéal s’avere étre moins

fréquent. Dans la littérature lorsque la valve est pourvue d'une antichambre compressible, on
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peut presser ce réservoir, situé entre le cathéter ventriculaire et le corps de la valve afin de
vérifier la perméabilité du cathéter ventriculaire. Si le réservoir peut étre vidangé, mais ne se
remplit pas aprés que I'on a relaché la pression, on peut suspecter une obstruction proximale
[18]. L’'obstruction de la stomie secondaire réalisée lors d’une VCS endoscopique peut étre due a
des caillots sanguins, au tissu cicatriciel et a la membrane de lilequist lorsque celle-ci est
présente est n’est pas ouverte ou disséquée.

L’imagerie constitue le meilleur moyen pour le diagnostic. Les radiographies standards
du montage et la TDM cérébrale avec leur comparaison avec les examens antérieurs est d’une
importance capitale car ils permettent un diagnostic précoce et une prise en charge rapide
améliorant ainsi le pronostic de ces patients.

Le traitement en cas d’obstruction est une révision chirurgicale du systeme de dérivation.
Cette révision peut prendre différentes formes, elle peut étre partielle intéressant le cathéter
ventriculaire, la valve ou le cathéter péritonéal, tout comme elle peut étre totale avec un
remplacement de tout le systéme de dérivation. Dans certains cas, la révision peut
s’accompagner d’un remplacement du cathéter en fonction de la localisation de I'obstruction et
la dérivation peut étre remplacée par une ventriculo-cisternostomie.

Les causes de I'obstruction sont différentes et variables, les auteurs en ont décrit
plusieurs : Caire et al. [18] trouvent que les complications mécaniques précoces sont
généralement liées a la technique chirurgicale : 15% de placements incorrects, 25 % obstruction
immédiate notamment par caillot, alors que les complications mécaniques tardives sont dues au
vieillissement du matériel (calcification de la paroi extérieure du cathéter distal), a la croissance
et parfois a I'obstruction proximale. Kossovsky et al. [64] avait impliqué la dégradation de la
silicone qui peut entrainer la formation de masse calcifiées sous—cutanées et aboutir a la rupture
du matériel, la dégradation des cathéters est aussi favorisée par le relargage du baryum utilisé
pour rendre ce matériel radio-opaque, qui est remplacé par le calcium. Il existe en outre une
réaction inflammatoire a bas bruit contre la silicone, que les macrophages transforment en
silicone. Ces complications ont disparu depuis I'introduction des cathéters stripés, ne conservent

gu’une mince bande radio-opaque et non imprégnés de baryum en masse [63, 117], parfois
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I'infection peut étre a l'origine de [I'obstruction du matériel de dérivation. Concernant
I’obstruction secondaire de la stomie endoscopique du 3éme ventricule, elle peut s’occlure par du
tissu cicatriciel [92], ou par la membrane de liliequist. Buxton et al. [16] a précisé pour obtenir
une VCS réussie il faut non seulement perforer le plancher du 3&me ventricule mais aussi la
membrane de liliequist.

Dans notre série, I’obstruction est survenue chez quatre de nos patients qui se sont
repris pour une éventuelle révision chirurgicale, ce qui représente 19,05% par rapport a I'effectif
total des patients traités par DVP, et 50% par rapport a la totalité des complications des DVP. Un
seul cas d’obstruction de la stomie endoscopique initiale avait eu lieu, ce qui représente 4,76%,
par rapport au total des VCS étudiées, et 25% des complications survenues pour la méme

technique.
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Figure 19 : obstruction du cathéter ventriculaire par le plexus choroide [60].
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d-2. La déconnection :

La déconnection des composants du systeme de dérivation se produit généralement peu
de temps apres l'insertion. Elle peut étre secondaire a une rupture des sutures, une traction sur
le matériel tout comme, elle peut également résulter d’'une mauvaise technique chirurgicale avec
un mauvais assemblage du matériel au moment de I'intervention.

La déconnection peut se manifester cliniquement par une accumulation du LCR le long du
trajet de la dérivation et le plus souvent au siége de la déconnection. Le diagnostic se fait par la
radiographie standard qui fait appel a une série de clichés intéressant le crane, le cou, le thorax
et I'abdomen et parfois par la TDM cérébrale. Ces examens objectivent le siege de déconnection
et guident I'indication thérapeutique.

Le traitement de déconnection repose sur une révision chirurgicale avec une attention
particuliere a la technique et a I’'assemblage du matériel pour éviter toute récidive.

Dans notre série il y avait la survenue d’un seul cas de déconnection du matériel de
dérivation ce qui représente 4,76% par rapport au total des patients traités par DVP et 12,5% par

rapport a I’effectif présentant les complications.
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Figure 20 : radiographie standard du cou montrant une déconnexion du cathéter au niveau d'un
raccord métallique cervical [68].
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d-3. La migration du cathéter de dérivation :

La migration du cathéter de dérivation ventriculopéritonéale survient le plus souvent suite
a une déconnection de celui-ci. Toutefois plusieurs facteurs ont été impliqués dans la survenue
de cette complication, on distingue plusieurs sites de trajets aberrants tels que la migration du
cathéter dans le colon, retour dans les ventricules, dans le scrotum dans la vessie etc. Sami et al
[101] ont rapporté 3 cas de migration anale de la portion abdominale du cathéter de DVP et son
extériorisation par voie anale, la longueur du cathéter, I'infection, et le traumatisme lors de la
mise en place du cathéter étaient vraisemblablement les causes de cette migration. Hadzikari et
al. [49] ont rapporté un cas d’hydrothorax secondaire a la migration d’un cathéter de DVP. El
jamel et al. [33] ont rapporté la migration en haut en intra ventriculaire du cathéter de
dérivation. Il existe aussi une possibilité de migration du cathéter abdominal dans le colon [72],
le risque est la perforation intestinale favorisé par I'infection localisée chronique et la qualité du
matériel, d’autres chemins aberrants ont été décrits : migration hépatique, gastrique, scrotal a
travers une vaginale non oblitérée [48, 90].

Les modalités de révélation d’une migration d’un cathéter de dérivation ventriculo-
péritonéale sont : I’extériorisation du cathéter au niveau anal ou ombilical [116], une infection :
méningite, péritonite par perforation d’organes creux, appendicite, et dans certains cas par des
radiographies systématiques.

Le traitement consiste dans tout les cas en ablation du cathéter de dérivation dans sa
portion abdominale si migration sans infection ou ablation en entier si infection, traitement de
celle-ci, et la remise d’un nouveau matériel de dérivation au bout 2 a 3 semaine en moyenne,
I’évolution est rapportée généralement bonne [33, 48, 49, 73, 82].

Dans notre contexte aucun cas de migration du cathéter de dérivation n’a été signalé.
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A : migration du cathéter par voie anale [101].
B : radiographie thoraco-abdominal montrant la migration du cathéter en dehors de

I’abdomen [101].

Figure 21 : migration anale du cathéter de dérivation.

3-2. _Les complications infectieuses :

a. Epidémiologie :

L'infection du matériel de dérivation ventriculo-péritonéale est une complication grave
qui expose le patient au risque de méningite, ainsi que de péritonite [73, 93]. Les infections se
traduit aussi souvent par l'obstruction du cathéter, du fait de la création d’une gangue
inflammatoire dans et autours de la silicone. Les infections sur valves ont diminué au cours des
derniéres années mais restent une préoccupation majeure. Leur caractére insidieux explique les
retards diagnostiques fréquents. Malgré les mesures strictes de prévention et d’asepsie
pratiquées par les grands centres de neurochirurgie, les complications infectieuses surviennent

dans 2 a 10 % des cas selon les séries publiées. Le germe le plus souvent incriminé est
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Staphylococus epidermidis. Ce commensal de la peau est probablement inoculé dés la chirurgie,
mais se développe si lentement qu’il ne se manifeste que plusieurs semaines voire mois plus
tard, des infections a distance de la pose sont possibles, favorisées peut-étre par des
bactériémies. Cependant I'expérience du chirurgien, la rapidité de l'intervention, la réduction de
la taille et du nombre des incisions cutanées, une antibiothérapie visant le staphylocoque blanc
et encadrant l'intervention, enfin l'isolateur de salle d'opération sont les différentes mesures
pour réduire et prévenir la possibilité de survenue d’infection du matériel de dérivation [6, 18,
20, 86, 92].

Dans notre série on a enregistré des complications infectieuses dans les deux groupes
étudiés, les patients pris en charge par la VCS ont connu la survenue d’un seul cas de méningite
ce qui représente 4,76% par rapport a l'effectif des VCS, et 25 % par rapport au total des
complications survenues dans ce groupe, alors que le groupe pris en charge par DVP a connu la
survenue de deux cas de complications infectieuse, un cas de péritonite survenue en
postopératoire immédiat et une méningite, ces complications infectieuses représentent 9,52%

par rapport au total des patients de ce groupe et 25% par rapport aux complications survenues.

b. Présentation clinigue :

L’infection peut étre précoce ou tardive. Elle est dite précoce lorsqu’elle survient dans le
premier mois suivant I'intervention et tardive, lorsqu’elle survient apres le premier mois. La
majorité des infections surviennent généralement dans les 6 mois suivant I'insertion de la
dérivation.

Les manifestations cliniques sont variables et non spécifiques. La majorité des patients
présentent une fievre, vomissements, une irritabilité et des céphalées d’intensité variable.

Une faible proportion des patients présentent des signes d’atteinte du SNC associés ou
non a des signes de dysfonctionnement de la dérivation. Parfois, il peut s’agir aussi d’une
infection cutanée en regard de la valve ou de signes d’irritation péritonéale.

Le plus souvent il s’agit d’une méningite ou d’une ventriculite, mais les symptomes sont

moins intenses que lors d’une méningite classique. Des cas de péritonites bactériennes ont
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également été décrits, des cas d’infection chronique se manifestant par des pseudokystes
abdominaux ont été également rapportés.

Concernant nos données personnelles les signes cliniques révélant les complications
infectieuses, dans le groupe des DVP, la péritonite s’est manifesté exclusivement en
postopératoire par une constipation, météorisme, douleurs abdominales diffuses, un Sd fébrile,
associé a des céphalées et des vomissements, la méningite était flagrante devant un Sd méningé
fébrile et des crises convulsives. Dans le groupe des VCS, il y avait la survenue d’un seul cas de
méningite qui a été suspecté devant l'installation d’'un Sd fébrile, des troubles de conscience

associé a des céphalées et un Sd méningé.

c. Examens complémentaires :

Le recours aux examens biologiques standards est d’un grand apport. La NFS peut
montrer des signes en faveur d’une infection en révélant une hyperleucocytose. Les
hémocultures peuvent étre également effectuées surtout chez les patients fébriles, elles peuvent
parfois identifier le germe en cause.

Toutefois, la certitude diagnostique n’est apportée que par /‘analyse du LCS (cytologie,
examen direct, culture). La découverte d’une éosinophilie supérieure ou égale a 8% dans le LCS
constitue un argument de poids en faveur de I'infection. Le LCS peut étre obtenu par ponction
lombaire ou par ponction percutanée de la valve. Le germe en cause peut étre isolé dans le LCS
ou au niveau du cathéter ou de la valve apres I'ablation du matériel.

Une 7DM cérébrale sans injection de produit de contraste peut étre également effectuée
et permet d’évaluer le retentissement de I'infection au niveau cérébral, la taille des ventricules
ainsi que I’emplacement du matériel de dérivation.

Une échographie ou une TDM abdominale peuvent étre également pratiquées, en

présence de troubles abdominaux, a la recherche de signes en faveur de pseudokystes.
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d. Types de germes:

La survenue précoce des complications infectieuse met en causes les germes de la flore
cutanée et suggeére que lintroduction a été faite au moment de l'insertion du systéme de
dérivation. Mais la contamination peut se faire également a partir d’autres foyers infectieux
(urinaire, ORL, respiratoire), ce qui se voit dans certaines infections qui sont d’apparition tardive.

Dans toutes les études, et revue de littératures, les staphylocoques constituent les
germes les plus fréguemment retrouvés dans 60%. lls sont dominés par les staphylocoques
epidermidis dans 40% qui se voient souvent dans les méningites et les péritonites. Les
staphylocoques aureus arrivent en deuxiéme position (20%) et se voient surtout au cours des
infections cutanées.

D’autres germes sont également responsables de I'infection du systéme de dérivation tels
les bacilles Gram négatifs (Escherichia coli, klebsiella pneumoniae, enterobactéries, protéus
Mirabillis, Haemophilus, Pseudomonas Aéruginosa et autres). Il peut également s’agir d’une
infection poly microbienne. Piens el al. [87] ont rapporté un seul cas d’infection de la valve de
dérivation par trichoderma reesie qui a été isolé dans le LCR du patient, considéré ainsi le 1er cas
rapporté du a ce champignon filamenteux. Montero el al. [70] ont rapporté 38 cas d’infection
fongique par candida sp., qui constitue la principale cause d’infection fongique. Vinchon et al.
[117] ont trouvé que la contamination hématogene implique surtout les pneumocoques et
haemophilus influenzae et intéresse surtout le nourrisson, et les patients valvés présentent un
risque 14 fois supérieur de développer une méningite a pneumocoque, par comparaison a la
population générale. Ainsi plusieurs moyens pour prévenir une infection du matériel comme une
antibiothérapie préventive lors des soins dentaires [94], vaccination antipneumococcique pour

les porteurs de valve, [117] et le retrait complet du matériel lors de I’infection.
e. Traitement:

Le but du traitement est de supprimer correctement I'infection sans laisser lieu a une
réactivation secondaire. Le traitement va dépendre du type du germe isolé dans le LCS, sur

cathéter enlevé, hémoculture, et du site de I'infection. L’ablation du matériel est impérative avec
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la réalisation d’une dérivation ventriculaire externe si le malade est Shunt dépendant jusqu’a la
guérison complete et réimplantation d’un nouveau matériel de dérivation dans des conditions

d’asepsie rigoureuse ou réalisée une VCS endoscopique.

3-3. Les complications fonctionnelles :

Aprés la mise en place d’un systéeme de dérivation ventriculopéritonéale, le but principal
de la dérivation du LCS est de réduire les symptomes fonctionnels du a |’hypertension
intracranienne. Le but secondaire est une réduction progressive de la taille des ventricules afin
de permettre une réexpansion du parenchyme cérébral.

Les complications fonctionnelles des dérivations ventriculo-péritonéales se répartissent
en deux entités : les complications dues a I’hyper drainage et celles dues a I’hypo drainage.

L’hypo drainage est généralement secondaire a l'une des complications déja citées,
mécaniques ou infectieuses, qui alterent le fonctionnement du systéme de dérivation qui peut
survenir plus ou moins tardivement par rapport a la pose du matériel, I'origine est souvent une
obstruction d’un cathéter(proximal par du plexus choroide ou distal au niveau péritonéal ou quel
que soit le site en cas d’infection [20, 40], la déconnection du corps de la valve ou la rupture
fragilisé par des calcifications est un phénoméne non exceptionnel [11]. cela entraine une
élévation de la pression intracranienne a l'origine de différents symptomes cliniques selon la
cause de ce dysfonctionnement, et éventuellement une majoration de la dilatation ventriculaire .

L’hyper drainage résulte d’'un drainage trop rapide du LCS ventriculaire qui peut se
produire notamment lorsque la pression intra ventriculaire est inférieure a la pression de la
valve. Cette complication dépend en grande partie du type de valve. Les valves a pression
différentielle étant celles qui sont le plus souvent en cause. L’hyper drainage entraine une
hypotension intracranienne qui peut se manifester par de nombreux signes cliniques a type de
céphalées posturales, a la station debout, soulagées par l'alitement (+ associées a d’autre
troubles neurologiques). La réalisation du scanner cérébrale permet de distinguer [59] :

Le collapsus chronique peut étre plus sévere. Au cours de cette complication, le cathéter

ventriculaire s’enfonce dans le parenchyme cérébral et sera fixé par une réaction de fibrose. Cela
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entraine a la longue un défaut de drainage du LCS avec risque d’augmentation de la pression
ventriculaire. Le résultat clinique le plus sévere est la baisse de la croissance du périmétre
cranien pouvant aboutir a la microcéphalie [18, 17, 68].

- Les hématomes sous-duraux: se constituent lors du drainage trop rapide d'une
hydrocéphalie importante par la rupture des vaisseaux sous duraux. L’hyperdrainage provoque
un décollement du cortex par rapport a la convexité durale. Ceci engendre la rupture des veines
en pont et la constitution d’'un hématome sous dural. lls doivent étre prévenus par le maintien en
décubitus strict au moins 48 heures chez les patients tres dilatés. Leur traitement est complexe,
nécessitant le plus souvent l'interruption de la dérivation et I’évacuation neurochirurgicale de ces
hématomes est parfois imposée en urgence s’ils exercent un effet de masse sur les structures
nerveuses.

- Le syndrome des ventricules fentes ou des ventricules collabés est une entité plus
rare caractérisée par une diminution rapide de la taille des ventricules avec dilatation des
vaisseaux et formation d’un cedéme interstitiel. il se traduit cliniquement par des céphalées
intenses, des nausées et des vomissements, son traitement fait appel aux antimigraineux et a
une révision chirurgicale avec remplacement éventuel du type de valve pour réduire I'hyper
drainage.

- Les craniosténoses et la microcéphalie : elles sont dues a I’absence de pression
sur la boite cranienne en développement dans les premiers mois de vie, ce qui conduit a des
fermetures précoces des sutures et a un volume cranien inférieur a la normale. Dans les cas les
plus graves, des interventions de cranioplastie d’expansion ont pu étre proposées. La lourdeur
du traitement impose un dépistage précoce et surtout la prévention par un systéme évitant
I'hyperdrainage.

La collection sous dural peut survenir aussi en cas de traitement par une VCS
endoscopique, mais cette fois ci la collection peut étre faite du LCS, constituant ainsi un
hygroma sous dural, nous indiquant ici les différents cas rapportés par certains auteurs qui ont

décrits les cas d’hygroma sous dural (tableau 19) :
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Tableau XVII : I’hygroma sous dural suite a une VCS endoscopique d’aprés les auteurs.

Auteurs Nombre total des Hygroma sous Evolution et traitement
patients. dural
Jones et al. [56] 103 2 —
Schwartz et al. [109] 27 1 —
Fakuhara et al. [36] 89 1 Résolution spontanée
Macarthur et al. [74] 61 2 Résolution spontanée
Freudenstein et al. [39] 77 2 Drainage de I’hygroma

Dans notre série, il y’avait un seul cas d’hématome sous dural chronique dont la cause
était un hyper drainage, révélé par une hémiparésie droite et des crises convulsives, dans un
contexte de céphalées intenses, ce qui représente 4,76% par rapport au groupe d’hydrocéphalie
secondaires aux tumeurs de la FCP pris en charge par DVP. Une TDM a été effectuée en urgence
et a révélé cet hématome, évacué en urgence avec adaptation du systeme de dérivation, les
suites postopératoires étaient bonne. Ce type de complications est observé en cas de traitement
par DVP, alors un traitement par la VCS, va faire éviter toutes ces complications qui pourraient
modifier carrément le pronostic postopératoire surtout si le patient est candidat a étre sujet

d’une deuxieme intervention afin d’enlever la tumeur.

3-4. Les complications hémorragiques :

La ventriculocisternostomie endoscopique permet le contréle de [’hydrocéphalie
obstructive chez I'’enfant et chez I'adulte dans 70% a 80% des cas [23]. L’hémorragie intra
ventriculaire est la principale complication qu’il faut redouter en cas de traitement de
I’hydrocéphalie par voie endoscopique, rare, mais dramatique, due a la Iésion du tronc basilaire
[ 20], liée a la proximité de I'artere basilaire et des vaisseaux situés sous le plancher du
troisieme ventricule [18], ou le segment proximal de I'artére cérébrale postérieure est en général
concerné. Dans ce cas, il s’agit souvent d’une hémorragie foudroyante et parfois méme fatale ou

pouvant donner des déficits neurologiques en rapport avec l'infarcissement des territoires

-90-




Le traitement des hydrocéphalies sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure : dérivation ventriculo-
péritonéale versus ventriculocisternostomie.

cérébraux privés du sang [20, 68]. C’est une complication qui entraine souvent I'abandon de la
VCS et la mise en place d’'un drainage ventriculaire externe. Ainsi, des saignements plus
importants sont rapportés dans la littérature, par lésion de la veine thalamostriée, de la veine
septale, du plexus choroide ou I'une des arteres situées sous le plancher du troisieme ventricule
[3, 16, 23, 60].

L’hémorragie peut étre minime, modérée voire importante. Sainte-rose et al. [100] ont
enregistré un seul cas d’hémorragie intra ventriculaire minime chez 67 patients ayant été admis
pour hydrocéphalie sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure. Ray et al. [92] ont rapporté 3
cas de saignement peroperatoire veineux qui ont été controlés par l'irrigation continue pendant
la chirurgie. A partir d’une perspective méthodologique, Dusick et al. [31] tentent de réduire
I’incidence de ces complications, en rapport avec les lésions du tronc basilaire et ses branches,
par la combinaison d’une sélection minutieuse des patients et une technique chirurgicale
comportant le risque le plus faible. IlIs utilisent couramment une IRM cérébrale, coupe sagittale
pour étudier la citerne prémésencéphalique, et si cette derniére est trop étroite ils ne font pas la
VCS. Schroeder [108] affirme que la stomie doit étre réalisée sur la ligne médiane, a égale
distance entre le récessus infundibulaire et les corps mamillaires pour réduire les risques de
Iésions vasculaires [75, 108].

Notre étude portée sur 21 cas traités par VCS premiére, et la cure tumorale de la FCP
deuxiéme, avait objectivé la survenue de deux cas d’hémorragie intraventriculaire, ce qui
représente 9,52% par rapport a I'ensemble du groupe étudié et 50% des complications
enregistrées au sein du méme groupe, alors dans les complications hémorragiques observées
dans le groupe de nos patients traités par DVP était en plus de I’hématome sous dural
chronique déja cité ci-dessus secondaire un hyperdrainage, on avait observé un seul cas
d’hématome de la FCP postopératoire a la cure tumorale, dans ce cas la I’hématome semble étre

secondaire au geste chirurgical qu’a la pose du Shunt ventriculo-péritonéale.
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3-5. Les complications endocriniennes :

La ventriculocisternostomie endoscopique est une alternative séduisante aux systémes de
dérivation du liquide cérébrospinal dans le traitement des hydrocéphalies non communicantes,
évitant la pose d’un matériel interne définitif susceptible de dysfonctionnement ou d’infection.
Cette technique n’est cependant pas dénuée de complications endocriniennes telles que la
sécrétion inappropriée d’ADH, hyperphagie, aménorrhée secondaire, et diabéte insipide. Ces
complications sont rares, d’aprés la littérature [29, 46, 57, 115], et leur fréquence n’est pas
clairement connue. Elles sont expliquées par la proximité des centres hypothalamo-
hypophysaires. Plus qu’un traumatisme direct des noyaux hypothalamiques (les noyaux supra-
optique et para ventriculaires), responsables de la sécrétion de vasopressine se situent a
distance de I’emplacement théorique de la ventriculocisternostomie, il pourrait s’agir d’une
lésion des voies reliant ces noyaux a I’éminence médiane de I’hypophyse par traction ou
distension du 3&me ventricule [69, 70]. En faveur de cette hypothése on peut rappeler que
certaines hydrocéphalies chroniques se manifestent par des troubles endocriniens qui
disparaissent lorsque le volume ventriculaire se normalise.

A défaut de définir un mécanisme physiopathologique précis, certains ont tenté de
déterminer des situations a risque. Ainsi, plusieurs auteurs [25, 44] recommandent de n’utiliser
la ventriculocisternostomie que lorsque le plancher est suffisamment distendu, les noyaux du
plancher du 3&me ventricule étant alors repoussés latéralement. Coulbois., et al. [26] ont rapporté
un seul cas de diabéte insipide isolé compliquant une ventriculocisternostomie pour une
hydrocéphalie secondaire a un méningiome de la tente du cervelet, traité par vassopressine, qui
a favorablement évolué en quelques jours. Téo el. [114] ont rapporté un seul cas de diabeéte
insipide qui a bien évolué aussi en une semaine. Hopf et al. [53] n’ont pas décrit de cas de
complications endocriniennes malgré le grand nombre d’intervention élevé par VCS
endoscopiques effectuées. Sainte-rose et al. [100] n’ont rapporté aucun cas de complications
endocriniennes en cas de traitement par VCS, pour hydrocéphalie secondaires aux tumeurs de la

FCP.
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Tableau XVIII : nombre et évolutions des cas de diabéte insipide rapporté par les auteurs.

Auteurs Nombre de cas de diabéte insipide Evolution
Ray et al. [92] 1 Bonne
Coulbois et al. [26] 1 Bonne
Téo et al. [114] 1 bonne
Sainte-rose et al. [100] 0 —
Hopf et al. [53] 0 —

Dans notre série aucune complication endocrinienne n’est signalée.

3-6. La prévention des complications :

Les complications des systemes de dérivations ventriculo-péritonéales, qu’elles soient
mécaniques, infectieuses ou fonctionnelles font courir un risque élevé de morbidité et de
mortalité aux patients dérivés. Il est donc indispensable de mettre en ceuvre toutes les mesures
nécessaires pour assurer une prévention optimale de ce type de problémes.

La compréhension des mécanismes de ces complications ainsi que l'identification des
facteurs en cause dans leur survenue permet d’envisager les solutions les plus adéquates. Ces
complications dépendent le plus souvent de trois principaux parametres: le systeme de

dérivation, le chirurgien et le patient.
a. Le systéme de dérivation :

La grande variété des systemes de dérivation et surtout des valves témoigne des
difficultés a avoir un systéme idéal qui permettrait de drainer uniqguement I’excés du LCS et qui
serait sujet a moins de complications mécaniques ou infectieuses. Les propriétés
hydrodynamiques, la conception des systemes, les matériaux utilisés sont généralement un
compromis entre la facilité d’insertion, le risque d’hyperdrainage, le risque d’obstruction, le
risque de déconnection ou fracture, la croissance du patient ainsi que la facilité et le colt de

fabrication.
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Au cours de ces dernieres années, les grandes innovations ont surtout portées sur les
valves permettant de réduire considérablement le taux des complications fonctionnelles a type
d’hyper drainage.

On distingue ainsi plusieurs types de valves qui ont été utilisés au fil du temps :

- La valve sigma : a partir d’un certain flux, cette valve se comporte comme un
régulateur et non comme une valve a résistance fixe. C’est aussi une valve autorégulable mais
sans possibilités d’intervention pour le praticien.

- La valve Sophy: elle présente I'avantage d’offrir des possibilités de réglage
transcutané. Mais ces avantages sont remis en question par le volume et la rigidité de la valve
qui peut étre source de complications cutanées.

- La valve neurone standard (basse-moyenne-haute) : c’est une valve qui définit
une pression d’ouverture qui différe selon les malades. Elle peut étre basse, moyenne oui haute.
Elle présente des risques élevés d’hyper drainage.

- Delta valve : grace au systéme anti-siphon, cette valve minimise le risque de
réduction excessive de la pression intra ventriculaire et donc d’hyper drainage, en maintenant la
pression intra ventriculaire dans les valeurs physiologiques.

- Valve sophysa : c’est un dispositif mené d’une soupape magnétique réglable pour
commander I’écoulement du LCS de facon unidirectionnelle.

- Polaris valve réglable : elle contient des soupapes réglables qui se caractérise par
sa capacité de résister aux traumatismes quotidiens de la vie, au champ magnétique jusqu’a 3
teslas, et elle offre au patient une sécurité contre les risques cliniques associés a des variations
de pressions.

- Intégra valve : c’est une valve a débit réglable, utilisant une résistance variable qui
permet de maintenir I’écoulement du LCS aux taux de production physiologique réduisant, ainsi
les risques potentiels associés parfois a I’hyperdrainage.

Le choix d’un systéme de dérivation et d’une valve adapté au patient va donc influencer
I’incidence ultérieure des complications. Aucun systéme n’est dénué de complications, mais de

meilleures indications offrent certainement plus de chances de survie sans complications ni
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révisions. En cas de traitement par VCS, il n’y a plus la mise en place d'un dispositif a demeure
au niveau du systéme ventriculaire, le malade n’achete pas de matériel, et les regles d’asepsie
doivent se focaliser sur le ventriculoscope pour éviter tout ensemencement du parenchyme
cérébral et des cavités ventriculaires lors du passage du ventriculoscope. Généralement les

complications infectieuses sont moins rapportées lors d’une procédure par VCS.

b. Le chirurgien :

Le chirurgien joue un rble primordial dans la prévention des complications. En effet,
quelque soit la qualité du systeme utilisé, il peut étre détérioré par une mauvaise technique
chirurgicale.

Une mauvaise technique dans le placement du systéme de dérivation peut étre a I’origine
de complications mécaniques ultérieures tandis que les fautes d’asepsie vont faire le lit des
complications infectieuses. Les taux de complications les plus élevés se voient surtout dans les
hopitaux qui n’aménagent pas les bonnes conditions des gestes chirurgicaux précieux, dans
lesquels on y trouve des difficultés d’avoir un staff neurochirurgical complet : neurochirurgien,
aide, infirmier(ére) instrumentiste, anesthésiste réanimateur ...(le travail en équipe est essentiel).

Il convient donc de sensibiliser les résidents en formation sur l'intérét et le grand
bénéfice pour le malade de respecter rigoureusement les regles d’asepsie et d’étre attentif
qguand a la mise en place chirurgicale du shunt. Ainsi, une bonne maitrise technique de la
ventriculocisternostomie, et la connaissance des complications possibles, et les variations
anatomiques du plancher du 3éme ventricule sont les moyens d’une VCS réussie sans

complications.
C. Le patient :

Dans la prévention des complications, le patient occupe une place de choix, non
seulement parce qu’il faut I'informer sur les risques de complications et les symptomes
éventuels, mais aussi parce que la compréhension du cas de chaque patient permet de faire les

meilleurs choix offrent le plus de chances de survie au shunt sans complications.
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L’hydrocéphalie n’est pas une maladie bien circonscrite, mais plutét un syndrome dont
les étiologies et la prise en charge different selon les individus. La meilleure option
thérapeutique est bien évidemment I'absence de systeme de dérivation, mais peu de patients ont
cette chance. Ainsi, pour les hydrocéphalies obstructives dont la cause se situe au niveau de
I’laqueduc de Sylvius ou au niveau du 4&me ventricule, la VCS constitue une alternative
thérapeutique qui comporte un taux de complication mécanique quasi nul et moins de risque de
complications infectieuses. De méme, certaines hydrocéphalies tumorales dont la circulation est
perturbée par la tumeur peuvent s’améliorer aprés I'ablation de cette derniére et ne nécessite
pas parfois la mise en place d’une dérivation.

Pour le reste des autres patients, la prise en charge passe par I'instauration d’un systéme
de dérivation dont la dérivation ventriculo-péritonéale. Pour la majorité de ces patients, la
maxime d’Hemmer «once a shunt, always a shunt» est souvent valable, car ils sont shunt
dépendants et garderont leur dérivation a vie.

Toutefois, une faible proportion des patients peuvent devenir shunt indépendant par la
récupération d’'une hydrodynamique normale du LCR avec une réponse favorable au test de
sevrage de valve. Lors de la mise en place des systémes de dérivations, certaines particularités
anatomiques ou fonctionnelles doivent étre prises en considération car elles sont susceptibles
d’augmenter le risque de complications. Ainsi, la configuration des ventricules peut avoir un
intérét particulier. On peut donner I'exemple des ventricules multi loculées qui nécessitent
souvent la mise en place de dérivations multiples et convergentes, ce qui augmente le risque de
dysfonctionnement. L’autre exemple est celui de Dandy Walker, deux possibilités thérapeutiques
peuvent étre envisagées : soit une dérivation d’un ventricule latéral qui comporte le risque d’un
4eme yentricule collabé, soit une dérivation du kyste qui est plus difficile sur le plan technique
mais qui réduit le risque de sténose secondaire de I'aqueduc de Sylvius.

L’autre élément a prendre en considération est la composition du LCS. Au moment de
I’insertion du shunt, la composition doit étre normale afin de réduire les risques d’obstruction
ultérieure. Toutefois, il est possible qu’il existe des débris tissulaires ou des caillots sanguins.

Ces débris tissulaire sont le plus souvent secondaire a une infection du SNC notamment une

-96-



Le traitement des hydrocéphalies sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure : dérivation ventriculo-
péritonéale versus ventriculocisternostomie.

e —
ventriculite, ou peuvent étre aussi secondaire a une inondation hémorragique. Les caillots
sanguins peuvent étre aussi secondaires a une inondation hémorragique. Les caillots sanguins
peuvent avoir plusieurs origines pouvant étre locales ou générales notamment les troubles de la
crase sanguine. En cas de compositions anormales du LCS, deux moyens de prévention peuvent
étre utilisés selon la littérature. On peut mettre en place une dérivation ventriculaire externe
jusgu’a la normalisation du LCS, ce qui n’est pas sans risque notamment infectieux. L’'autre
possibilité est de laisser couler un peu de LCS au moment de I'intervention afin de nettoyer le
drain ventriculaire et d’éliminer les débris avant la mise en place de la valve. Cela permettrait de

réduire le risque d’obstruction ultérieure.

V. Le pronostic:

1. Le taux de réussite :

L’hydrocéphalie est une maladie polymorphe, tant dans sa présentation clinique, son
origine étiologique que son évolution. Depuis leur mise au point dans les 1960, les dérivations
du LCS, ont sauvé d’innombrables malades [20,69], mais elles ont aussi crée des complications
récurrentes qui empoisonnent la vie des patients. Relever le défit de cette « maladie de la
valve» impose avant tout de bien peser les indications en implantant de dérivations internes que
chez les patients qui en ont besoin. Dans des cas bien sélectionnés, la VCS endoscopique permet
de restaurer la circulation du LCS proche de la normale, et éviter ainsi I'implantation d’un
matériel étranger.

L’association des hydrocéphalies a des tumeurs de la FCP, constitue une situation
potentiellement mortelle [70, 89, 107], nécessitant un traitement de I’hydrocéphalie et de la
pathologie tumorale. Les tumeurs de la FCP demandent des explorations de neuro-imagerie
sophistiquées, un traitement chirurgical bien adéquat, et un traitement adjuvant fait de
radiothérapie ou de chimiothérapie selon le type histologique. De plus I'insertion d’un cathéter

de dérivation ventriculopéritonéale pour traiter une hydrocéphalie sur tumeur de la FCP, expose
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le malade aux complications distinctes déja, détaillées, mais aussi a I’ensemencement
péritonéale par les cellules de la tumeur [4, 35, 37, 58, 74].

La question actuelle qui préoccupe tous les auteurs est-ce qu’il faut réaliser une VCS
systématique dans un but prophylactique chez tous les patients présentant des tumeurs de la
FCP, sans qu’il ait une dilatation significative du systéme ventriculaire ? Sainte-rose et al. [100]
trouve que dans la période postopératoire immédiate suite a une résection d’une tumeur de la
FCP, il existe une augmentation aigue de la résistance sur la circulation du LCS, et entraine un
syndrome d’hypertension intracranienne qui peut étre induit par deux facteur I’hémorragie
sous-arachnoidienne chirurgicalement induite et la présence de I';cedéme cérébelleux, pouvant
induire une hydrocéphalie postopératoire obstructive, et I'utilisation de la VCS, avec succes
confirme cette théorie. Ainsi le développement secondaire des adhésions au niveau du 4eme
ventricule et les citernes adjacentes peut altérer de facon permanente I’hydrodynamique du LCS.
Cette hypotheése est appuyée par I'incidence plus élevée de I’hydrocéphalie postopératoire. Enfin
I’hydrocéphalie peut se développer plusieurs mois ou années aprés la chirurgie primaire.

Rationnellement, la VCS semble étre la procédure de choix dans le contrble
postopératoire de I’hydrocéphalie chez les patients atteints de tumeurs de la FCP. Le faible taux
de morbidité et de mortalité associé a cette technique réaffirme son utilisation valide en tant
gu’alternative au placement d’un shunt ventriculaire chez ces patients. Jones et al [55], en 1987
semble étre le premier a tenter une VCS endoscopique avant la tumeur de la FCP, et qui I'a
réalisé six jours avant I’ablation d’'un médulloblastome, cependant le taux de réussite rapporté
par un grand nombre des auteurs est trés encourageant, et le faible taux de morbidité associé

fait de la VCS endoscopique une technique trés prometteuse (tableau XIX)
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Tableau XIX : les différentes séries montrant le taux du succes de la VCS.

Auteurs Nombre de malade opérés pourcentage
Khasawneh [61] (2010) 30 100
Sacko et al. [97] (2010) 368 68,5
Bhatia et al. [9] (2009) 37 80

Jenkinson et al. [54] (2009) 129 83
Gangemi et al. [43] (2007) 140 87,1
Ray et al. 92] (2005) 43 69
Feng et al. [37] (2004) 58 77,60
Schroeder et al. [108] (2002) 188 66
Scarrow et al. [106] (2000) 54 94
Hopf et al. [53] (1999) 36 76
Cinalli et al [23] (1999) 43 72
Téo et al. [114] (1998) 129 68,20
Jones et al. [56] (1994) 90 60

Dans notre série d’étude des deux groupes traités par VCS et DVP, le taux du succes de la
VCS est estimé dans 80,95%, en dehors des complications survenues qui se sont résolu et pour

lesquelles ces on est retourné vers une DVP pour les cas compliqués d’hémorragie intra

ventriculaire.
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2. L’échec:

La ventriculocisternostomie endoscopique du troisiéme ventricule est une alternative a la
pose d’une valve car n’expose pas aux interventions itératives pour obstruction ou déconnexion
du shunt [59]. Cependant, cette méthode n’est a priori efficace que dans les hydrocéphalies ne
mettant pas en cause des troubles de la résorption du liquide cérébrospinal, des difficultés
anatomiques an niveau du 3&me ventricule et le degré de dilatation de celui-ci. Les méningites et
les arachnoidite peuvent altérer la qualité de la résorption du LCS, notre étude est réalisée sur
des patients ayant présenté des hydrocéphalies secondaires aux tumeurs de la FCP, et sans
antécédents de méningite et d’arachnoidite, ce qui écarte toute anomalie de résorption du LCS,
pouvant faire tomber en échec la ventriculocisternostomie endoscopique.

Dans la littérature, les troubles de la résorption du LCS au niveau des villosités
arachnoidiennes ou I’écoulement du LCS a partir du troisiéeme ventricule est bloqué par la
membrane pré pontique Liliequist qui est une membrane composée de 3 feuillets (le feuillet
sellaire ou feuillet diencéphalo-mésencéphalique, le feuillet diencéphalique, le feuillet
mésencéphalique) s’étendant du bord supérieur du dorsum sellae a I'aréte antérieure des corps
mamillaires [13, 41, 42]. Buxton et al. [17] ont mentionné que pour obtenir une VCS réussie, non
seulement on doit perforer le plancher du 3¢me ventricule mais également la membrane de
Liliequist. Certains recommandent de ne faire la VCS que si le plancher du 3éme ventricule est
distendu et I’absence d’antécédents d’infection des villosités arachnoidiennes.

Dans notre série on avait enregistré un seul échec de la VCS qui a été convertie en DVP,
en peropératoire en raison des dépots blanchatres sur le plancher du troisieme ventricule, cet

échec représente 4,76 % par rapport a I'effectif traité par cette technique.

3. La morbi-mortalité :

La mortalité liée a la ventriculocisternostomie endoscopique est presque nulle d’aprés la
plupart des auteurs en dehors des complications temporaires signalées. Schroeder et al. [108]

ont déclaré le premier déces associé a la VCS endoscopique. Moreau et al. [79] ont déclaré un
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seul déceés dans 16 patients qui ont été opérés par VCS, ce déces est du a des métastases
thalamiques et semble étre a I'origine du décés et non la VCS. Sainte -rose et al. [98] ont
rapporté une mortalité nulle au sein de 67 patients opérés pour hydrocéphalie sur tumeurs de la
FCP traitées par VCS premiére, puis cure tumorale deuxiéme. Ainsi, la méme équipe a rapporté 2
déces au sein de 82 patients opérés pour des hydrocéphalies secondaires au méme type de
lésion, mais cette fois ci les patients ont subi la résection de la tumeur premiére, et VCS
deuxiéme.

La mortalité qui résulte de la pose d’un shunt ventriculo-péritonéale dépend de la qualité
des mesures préventives, de I'age du patient, du type du shunt, et de [’étiologie de
I’hydrocéphalie. A I'heure actuelle, il persiste une surmortalité chez les patients valvés en raison
des problémes liés au shunt mais aussi des séquelles de la maladie initiale est actuellement
faible, mais le risque de décés par obstruction de valve demeure. L’incidence de la mort subite
est possiblement sous-estimée, celle-ci étant par nature inattendue est sous-diagnostiquée. Un
taux de mortalité de 1% par an chez les patients valvés [7, 117]. En plus des complications
décrites précédemment, le risque d’une nouvelle complication chez le méme patient existe
toujours, si le patient a déja  nécessité une ou plusieurs révisions pour obstruction
symptomatique, la révision de la valve s’impose : on doit en effet considérer, en paraphrasant
Hemmer [51], que «once revised always revised».

Concernant notre étude, dans le groupe traité par DVP, le seul déces enregistré est du a
une métastase secondaire a une lésion pulmonaire primitive, dans ce cas ; la cause du déces
n’est pas en rapport avec le geste chirurgical. Dans le groupe des DVP, il y avait la survenue de
deux cas de déces I'un d’eux est survenue un mois suivant la pose du shunt, et I'autre 3 ans

apres, la cause du déces est difficile a préciser pour ce dernier.

VI. L'impact Socio-Economique :

La santé n’a pas de prix mais elle a un codt. L’hydrocéphalie constitue une pathologie

chronique dont la prise en charge représente une lourde charge aussi bien pour le patient, que
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pour le systéme de santé. Le traitement de [I’hydrocéphalie par la pose du shunt
ventriculoperitonéale ne marque pas la guérison, méme si les suites postopératoires a court et a
moyen terme étaient bonnes, le risque d’une éventuelle complication existe toujours, méme
apres 20 ans d’évolution sans complication. Certes le risque de survenue d’'une complication de
la dérivation du LCS diminue en s’éloignant du moment de I'intervention, mais le risque d’une
nouvelle réintervention est toujours présent.

Klein et al. [62] ont remarqué que I’activité neurochirurgicale a tellement haussé, et que
en comparant cette activité entre 'année 1984 et 2006, il y avait en 1984 pour 59 valvés 90
révisions, cela veut dire qu’un patient est repris au moins une fois au plus pour une nouvelle
réintervention a cause du dysfonctionnement de son shunt ventriculopéritonéale. Cependant en
2006 le nombre de révision a chuté mais sans une nette amélioration, et que pour 73 patients
valvés, il y avait 31 révisions du shunt, cela veut dire que la moitié des patient est reprise pour
une complication du systéme de dérivation, un taux encore non satisfaisant, pourtant ils notent
une progression de la VCS semblant devenir I'indication idéale pour une dérivation du LCS
proche de la normale sans la pose d’un dispositif intracranien et constate que la diminution des
cas valvés et repris et directement liée a I'utilisation de la VCS. Patwardlhan et nanda. [84] a
luisyana aux états unis ont recensé 5560 admission pour le traitement de I’hydrocéphalie et les
dysfonctionnements de la dérivation ventriculaire durant I’an 2000, le colt moyen de ces
interventions était de 35816 Dollars (=179080 dhs), pris en charge dans 94,3% par les
assurances maladies, et ils ont conclu que la dérivation ventriculaire du LCS, constitue encore un
probléeme de santé ayant une disproportion socio-économique dans le traitement des
hydrocéphalies et leurs complications par rapport au revenu moyen des ménages.

Dans notre contexte, le développement démographique dans notre pays est en
croissance continue, par conséquent les cas d’hydrocéphalie augmentent paralléelement, et les
admissions liées a cette pathologie croissent, ainsi que I'activité neurochirurgicale, I'absence de
la couverture sanitaire globale pour la plupart des malades hydrocéphales, leur bas niveau
socio—économique, I’accés difficile au systeme de soins, et la longue distance entre les patients

et les établissements de santé ne font que rendre la prise en charge de cette pathologie encore
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embarrassée par ces facteurs, encore pire si le patiente est repris de nouveau pour un
dysfonctionnement de son systéme de dérivation qui ne fait que alourdir le colt affectée a cette
mesure de cette maladie.

Dans ce sens, l'adoption d’une nouvelle technique pouvant minimiser le colt socio-
économique de cette pathologie est capitale, et la VCS endoscopique est la méthode de choix
pour remplacer la grande partie des indications traitées auparavant par la mise en place d’une

dérivation ventriculo-péritonéale.
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Le traitement de I’hydrocéphalie secondaire aux tumeurs de la FCP est devenu une
préoccupation de la plupart des praticiens, et notre étude rétrospective étudiant la prise en
charge de cette pathologie par la VCS et la DVP et les résultats obtenus ont montré que la VCS
endoscopique est une méthode réussie pour traiter I’hydrocéphalie en raison d’importants
progres technique et d’équipement réalisé pour développer et améliorer le pronostic lié a cette
technique, elle est devenue actuellement une alternative tres répandue et de popularité
croissante par rapport a la dérivation ventriculo-péritonéale pour traiter les hydrocéphalies
obstructives car elle permet de rétablir une dynamique du LCS proche de la normale, en évitant
la mise en place d’'un matériel de dérivation a demeure et les complications qui lui sont encore
raccordées. Ainsi, le taux de réussite rapporté par notre étude rejoint celui qui a été souligné par

la plupart des auteurs, et qui est trées encourageant.
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Résumé

La prise en charge des hydrocéphalies sur tumeurs de la FCP est devenue une
préoccupation actuelle de tout neurochirurgien de choisir entre la dérivation ventriculo-
péritonéale (DVP), et la ventriculocisternostomie (VCS), celle-ci permet de gérer I’hydrocéphalie
vue le taux de succeés rapporté. Nous avons effectué une étude sur 42 patients présentant tous
une hydrocéphalie secondaire aux tumeurs de la FCP, dont 21 cas traités par DVP, et 21 cas par
une VCS, entre 2002 et 2010, au service de neurochirurgie du CHU Mohamed VI de Marrakech.
Dans notre contexte les tumeurs de la FCP s’accompagnant de I’hydrocéphalie représente 7,13%
par rapport a I'’ensemble des tumeurs de cette région. L’age moyen des patients traités par DVP
était de 13 ans versus 27 ans dans le groupe des VCS, dont la majeure partie était des adultes
dans 61,91% et les enfants dans 38,09% avec une légere prédominance féminine dans 57,14%
versus 52,38% des cas traités par DVP étaient des enfants, les adultes dans 47,62%, avec une
prédominance masculine dans 61,9%.La symptomatologie clinique ayant révélé la pathologie au
sein des 2 groupes était dominée par le syndrome d’HTIC dans 85,71%, un syndrome
cérébelleux dans 64,90%, troubles de conscience, une macrocranie dans 9,52% et une atteinte
des paires craniennes essentiellement la 2éme, 3émeet |a 68me paire cranienne. Le bilan
radiologique est basé sur I’association TDM, IRM dans 85,71%. Les étiologies tumorales les plus
trouvées étaient les épendymome, les astrocytome et les médulloblastomes. L’évolution de nos
patients était marquée par la survenue de complications dans 19,04% du groupe VCS versus
38,1% du groupe DVP. Les complications hémorragiques les plus fréquentes dans 9,52 % dans le
groupe VCS versus les complications mécaniques dans 23,80%, le taux de succeés de la VCS est

de 76%, un faible taux de mortalité a 4,76%, versus 9,52% dans le groupe DVP.
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Abstract

The management of hydrocephalus in tumors of the posterior fossa (PF) has become a
current concern of any neurosurgeon to choose between ventriculo-peritoneal shunt (VPS), and
the third ventriculostomy (ETV), it can manage the hydrocephalus to rate success reported. We
conducted a study of 42 patients with hydrocephalus secondary to tumors of the PF, including
21 cases treated with VPS, and 21 cases by a ETV, from 2002 to 2010, at the neurosurgery
department of university hospital marrakesh Mohamed IV. In our context tumors PF accompanied
by hydrocephalus represents 7.13% on all tumors of this region. The average age of patients
treated with VPS was 13 years versus 27 years in the group of ETV, most of which was 61.91% in
adults and children in 38.09% with a slight female predominance in 57,14% versus 52, 38% of
cases treated with VPS were children, adults in 47.62%, with a male predominance in 61.9%. The
clinical test showing the pathology in the two groups was dominated by the Sd of intracranial
hypertension in 85.71%, a 64.90% in cerebellar Sd, impaired consciousness, a macrocrania in
9.52% and the achievement of cranial pairs essentially the second, third and sixth cranial nerve.
Radiological assessment is based on the combination CT, MRI in 85.71%. The tumor causes the
most ependymoma were found, the astrocytoma and medulloblastomas. The evolution of our
patients was marked by the occurrence of complications in 19.04% of the ETV group versus
38.1% of the VPS group. The most common bleeding complications in 9.52% in the ETV versus
mechanical complications in 23.80%, the success rate of the ETV is 76%, a low mortality rate to

4.76%, versus 9,52% in the DVS.
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