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Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [’humanité.
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politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.
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Toutes les lettres ne sauraient trouver les mots qu’il faut....
Tous les mots ne sauraient exprimer la gratitude, Lamour,

Le respect, la reconnaissance... Aussi, c’est tout

simplement que ... Je dédie cette Thése...
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la ou je suis maintenant.

Grdce d vos priéres jai pu surmonter tous les obstacles. Votre présence d
mes cOtés était pour moi source de courage et de confiance.
Veuillez, cher pére, chére mére, accepter cet humble travail qui n’égale
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Jespére pouvoir vous honorez de plus en plus et étre d [image de vos
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Que Dieu vous offre santé, prospérité, longévité et nous unisse dans son

paradis.

A MON TRES CHER MARI MOHAMED
Tu m’as offert tout Lamour la paix le soutien et la tendresse dont javais
besoin tout au long de ce travail.

Tu as partagé avec moi les hauts et les bas sans jamais se lasser.
Toutes les belles ceuvres de la (itterature, toutes les chansons des
compositeurs, tous les mots, en toutes langues confondues, ne saurant
exprimer ma gratitude et mon amour envers toi.

Que dieu nous unissent d jamais.



A MON TRES CHER FILS AHMED AMINE,
Aucune expression ne saurait témoigner de Lamour que je te porte

Puisse Dieu te procurer bonheur et réussite

A MES TRES CHERS FRERES MOHAMED ET HAMID
A MA TRES CHERE SCEUR SIHAM
Votre aide et votre attachement familial vesteront la (umiére qui
éclairera mon chemin.
Je ne vous remercierais jamais assez pour ce que vous faites pour moi
ainsi que pour notre famille.
Que ce travail soit le témoignage de mes sentiments les plus sincéres et
les plus affectueux.
Mevrci pour tous vos efforts et vos sacrifices afin de me soutenir dans mes
études.

Puissent Lamour et la fraternité nous unir d jamais.

A MES TRES CHERS AMI (E) S
LBOUJGUENNA, CHAIMA LABBAZDI, I BOUBAGUERA,
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ABDEL XKARIM, OUSSAMA, ...

Vous étes pour moi plus que des amis! Je ne saurais trouver une
expression témoignant de ma reconnaissance et des sentiments de
fraternité que je vous porte.

Je vous dédie ce travail en témoignage de notre amitié que jespére

durera toute la vie.

A TOUS CEUX QUE J'AI OMIS INVOLONTAIREMENT DE CITER
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A notre mailre et président de thése

Professeur Houssine Ghannane

Professeur en Neurochirurgie
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A notre mailre et rapporteur de theése
Professeur Xhalid Aniba
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Veuillez accepter, cher maitre, dans ce travail Cassurance de notre estime
et notre profond respect.

A notre maitre et juge

Professeur Nawal FL ansari

Professeur Agrégée d Fndocrinologie
Avu CHU Motammed VI de Marrakech

Nous tenions d vous exprimer nos plus sincéres remerciements pour avoir
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A Dr. Benantar Lamia

Au CHU Mohamed VI de Marrakech
Nous vous remercions sincérement pour Laide précieuse et incomparable
que vous nous avez prodigue.
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VEET
DID
DNID
CHU
ATCD
HIC/HTIC
ACTH
IRM
TDM
GH
LCR
ORL
NFS
PRL
RSH
RTH
Sd

ST
FSH
LH
ADH

KPR

OMs

Liste des abréviations

: Voie Endoscopique Endonasale Transsphénoidale
: Diabeéte Insulino-Dépendant
: Diabete Non Insulino-Dépendant
: Centre Hospitalier Universitaire
: Antécédent
: Hypertension Intracranienne

: Adrenocorticotropic hormone (adrénocorticotrophine)
: Imagerie par Résonnance Magnétique
: Tomodensitométrie
: Growth Hormone (hormone de croissance)
: Liquide Cérébro-rachidien
: Oto-rhino-laryngologie
: Numération formule sanguine
. Prolactine
: Thyroide Stimuting Hormone (Thyréostimuline)

: Radiothérapie
: Syndrome
: Selle Turcique
: Follicle Stimulating Hormone (hormone folliculo-stimulante)
: Luteinizing hormone (hormone lutéinisante)
: Antidiuretic hormone

: Kyste de la poche de rathke

: Organisation mondiale de la santé
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La pathologie tumorale de la région sellaire est riche et variée, elle représente 10% de
I’ensemble des tumeurs intracraniennes , dominée par les adénomes hypophysaires.

L’expression clinique des tumeurs de la région sellaire est dominée par deux syndromes : I'un
endocrino-métabolique conséquent de I’hypersécrétion ou d’un déficit hormonal hypophysaire, I’autre
tumoral reflétant le retentissement lésionnel sur les structures avoisinantes (compression du chiasma

optique, envahissement du sinus sphénoidal, extension vers le sinus caverneux,...)

Les tumeurs de la région sellaire ont fait I'objet de multiples recherches. Des progres
importants ont été accomplis dans le domaine de leur étude grace a :

- La neuro-imagerie (TDM, IRM) qui permet de préciser le volume, I'extension de
I’ladénome, notamment au niveau du sinus caverneux et donc d’apprécier les
possibilités d’exérese chirurgicale.

- La biologie moléculaire et lI'immunohistochimie qui permet une individualisation

morphofonctionnelle des différents types d'adénomes.

Mais aussi des progrés importants, au niveau des différents volets thérapeutiques ont vu le jour :

- De la mise au point des mécanismes de régulation et de contréle des adénomes

hypophysaires permettant d'apporter une thérapeutique médicale efficace

(agonistes de la dopamine et les analogues des neurohormones) pouvant se

substituer ou suppléer la thérapeutique chirurgicale qui doit étre sélective
respectant la fonction de I’hypophyse saine.

- La généralisation de la micro-neurochirurgie par voie sublabiale puis transseptale

puis récemment depuis prés d’une vingtaine d’années, I’abord de la région sellaire

par voie endoscopique endonasale transsphénoidale qui a connu un essor

considérable ainsi que le développement de la neuro-anésthésie.

L’ensemble a contribué a un bon pronostic évolutif de ce type de tumeurs aussi bien

fonctionnel que vital.
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A la lumiere de ces données, nous avons décidé d’entreprendre une étude rétrospective
étalée sur une période de 5 ans (de 2012 a 2017), afin d’analyser I’expérience du service de
Neurochirurgie de I’hopital Ibn tofail du CHU MOHAMED VI de MARRAKECH, dans la prise en
charge des tumeurs de la région sellaire, en particulier des adénomes hypophysaires, par voie
endoscopique endonasale transsphénoidale et de comparer nos résultats a ceux de la littérature,
en fixant les objectifs suivants :

v’ Etablir le profil épidémiologique des patients admis pour adénomes hypophysaires

v Décrire Les aspects cliniques, paracliniques , thérapeutiques des adénomes hypophysaires

v Décrire les aspects évolutifs et le pronostic fonctionnel des patients tout en évaluant
L’apport de la voie endoscopique endonasale transsphénoidale dans la réduction de la
morbi-mortalité en matiere de chirurgie hypophysaire.

v Souligner l'intérét de la collaboration multidisciplinaire entre les équipes
d’endocrinologie, de la neuro-réanimation et de la neurochirurgie dans la prise en

charge optimale de la pathologie hypophysaire.
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I. Description de I’étude et de la population cible :

Il s’agit d’une étude rétrospective , série de 145 cas de patients admis et opérés pour tumeur
de la région sellaire menée au service de Neurochirurgie de I’hopital Ibn tofail du CHU MOHAMED VI

de Marrakech sur une période de 5 ans allant de Décembre 2012 a Novembre 2017.

Il. Les criteres d'inclusion

Notre étude inclut tout patient opéré pour tumeur de la région sellaire par voie
endoscopique endonasale transsphénoidale durant cette période ayant un bilan hormonal et une

neuro-imagerie (TDM ou IRM) pré-opératoires.

lll. Les criteres d'exclusion

Les criteres d'exclusion sont :
- Bilan hormonal incomplet.
- Bilan radiologique négatif.
- Absence d'indication chirurgicale.
- Patients opérés par voie transsphénoidale sous labiale.
- Suivi postopératoire non effectué de maniére satisfaisante et consensuelle
notamment les patients perdus de vue.

- Autres (dossiers non exploitables,...)

IV. Echantillonnage :

Un échantillon de malades a été colligé au niveau du service de neurochirurgie de

I’hopital Ibn tofail du CHU MOHAMED VI de Marrakech.
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V. Variables étudiées :

Nous avons étudié I’ensemble des parameétres suivants :

1. Les caractéristiques sociodémographiques des patients :

¢ Age (en années)

e Sexe

e Profession

e L’origine géographique : urbaine / rurale

e L’adhérence a un systéeme d’assurance :

2. Les caractéristiques cliniques :

2.1. Motif de consultation /d’hospitalisation

2.2. Délai de consultation /d’hospitalisation

2.3. Service de la 1ére consultation

2.4. Les antécédents :

= Médicaux
» Chirurgicaux

= Toxiques

2.5. Histoire de la maladie :

< Syndrome tumoral hypophysaire :
= HTIC :
- Céphalées

- Vomissements
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= Troubles visuels
» Troubles neurologiques
< Syndrome endocrinien :

v Signes d’hyperprolactinémie :

a. Chez la femme :

oAménorrhée - galactorrhée
oAménorrhée | ou Il isolée

oGalactorrhée isolée

b. Chez I’lhomme :

oDysfonctionnement érectile
oGynécomastie

oGalactorrhée

c. Chez les 2 sexes :

oBaisse de la libido
oStérilité
v" Syndrome dysmorphique acro-facial.
v" Syndrome de cushing.
v Signes d’insuffisance anté-hypophysaire :
e Insuffisance gonadotrope
e Insuffisance corticotrope
e Insuffisance thyréotrope
v Signes d’insuffisance post-hypophysaire :

e Diabéte insipide : syndrome polyuro-plydipsique
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2.6. Examen clinique :

v' Examen neurologique :
v' Examen endocrinien :
v' Examen ophtalmologique : acuité visuelle, fond d’oeil,

v' Examen général :

3. Les données paracliniques :

3.1. Bilan radiologique :

# IRM cérébrale : si les moyens le permettent- avec injection de Gadolinium et
prise de coupes dans les trois plans de I’espace.
%+ TDM cérébrale centrée sur I’hypophyse : avec / sans PDC avec prise de coupes

axiales et coronales .

3.2. Bilan hormonal :

Prolactinémie (ng/ml) :

Autres axes anté-hypophysaires :
v GH / IGF1
v FSH / LH - Testostérone :
v FSH / LH - Oestradiol :
v ACTH / Cortisol (a 8h et a 16h) :

v TSH / T4l :

3.3. Bilan ophtalmologique :

oChamp visuel
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3.4. Bilan d’opérabilité :

NFS, groupage -rhésus, bilan d’hémostase, ionogramme sanguin, Radiographie du

thorax, ECG.

4. Les caractéristiques thérapeutiques :

4.1. Médicales:

= Symptomatique : Type, Posologie

= Substitutif : Type, posologie

4.2. Chirurgicales :

= Technique opératoire
= Temps opératoire
= Difficulté opératoire

= qualité d’exérese

4.3. Traitement complémentaire : Radiothérapie

5. Les caractéristiques histologiques :

oExamen anatomo-pathologique et immunohistochimique de la piece opératoire

6. Caractéristiques évolutives :

= Evolution Immédiate

= Evolution a moyen terme et a long terme (clinique, biologique, radiologique)
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VI. COLLECTE DE DONNEES :

Les variables étudiées ont été recueillies a partir des dossiers médicaux des malades en

utilisant une fiche d’exploitation pré-établie (Annexe II).

VIl. ANALYSE STATISTIQUE :

L’analyse statistique a été faite par le logiciel SPSS version 11 pour programme Windows.
Elle a fait appel a une analyse descriptive : pour les variables qualitatives, nous avons utilisé les

pourcentages ; pour les variables quantitatives, nous avons utilisé les moyennes, et les extrémes.

VIIl. CONSIDERATIONS ETHIQUES :

Le recueil des données a été effectué avec respect de I’'anonymat des patients et de la

confidentialité de leurs informations.
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I. Données epidémiologiques :

Durant la période de ce travail, 145 patients ont été hospitalisés au service de
neurochirurgie a I’hopital Ibn tofail du CHU MOHAMED VI de Marrakech et opérés par voie
endoscopique endonasale transsphénoidale. Sur les 145 cas, on a recensé 130 cas d’adénomes
hypophysaires soit 89.65% des cas , 5 cas de craniopharyngiomes (soit 3.45% des cas) ,5 cas de
méningiomes intra et suprasellaires (soit 3.45% des cas) , 2 chordomes (soit 1.38% des cas) ,1
kyste de la poche de rathke (soit 0.69% des cas), 1 cas de sarcoidose a localisation hypophysaire

(soit 0.69% des cas) et 1 cas de métastase hypophysaire (soit 0.69% des cas).

3%

3% 19
Y00

B craniopharyngiomes
B méningiomes

W chordomes

B KPR

M sarcoidose

B métastase

m Aénomes

89,65%

Figure 1 : Répartition des lésions opérées par VEET

Dans ce travail, notre étude va porter essentiellement sur les adénomes hypophysaires
étant donné que c’est la tumeur hypophysaire majoritaire et la plus fréquente dans notre série

avec un pourcentage d’environ 90% des cas .
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1. Adénomes hypophysaires :

1.1. Répartition des cas selon les années :

60

50

40

30 28
H nombre de cas

20

10

10 6

.

2013 2014 2015 2016 2017

Figure 2 : Répartition annuelle des adénomes hypophysaires (130 cas)

Ce diagramme illustre la répartition des cas d’adénomes hypophysaires dans notre étude
selon les années, On constate que :
Le nombre de cas enregistrés augmente au fil des années ; atteignant 51 cas en 2017 soit

presque 40% de I’enemble des cas.

1.2. Répartition des cas selon I’age :

L’age moyen des malades est de 48,4 ans avec des extrémes allant de 16 ans a 70 ans.
La majorité des patients appartiennent a une tranche d’dge comprise entre
{30 et 49 ans} : 95 patients ce qui correspond a 73%. Alors que seulement 6 patients soit

04,61% appartiennent aux tranches d’age extrémes ({10-19} et {60-70})

-13-
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Figure 3 : Répartition des patients par tranche d’age

La moyenne d’age des patients en fonction du type de I’adénome est illustrée dans le

diagramme suivant :

60

50 47 49

41
40

30 -

B MOYEN D'AGE DES PATIENTS

PRL GH ACTH TSH NF

Figure 4: moyenne d'dge en fonction du type de sécrétion

On note que les adénomes a PRL et a ACTH se révelent plus précocément que les

adénomes a GH et les non fonctionnels.
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1.3. .Répartition des cas selon le sexe :

La répartition en fonction du sexe retrouve une nette prédominance féminine :

72 femmes

I’équivalent de 55,40%, pour 58 hommes correspondant a 44,60% avec un sexe ratio de 0,80.

B hommes

O femmes

Figure 5 : Répartition des cas selon le sexe

On note une nette prédominance féminine des prolactinomes et des adénomes

corticotropes par rapport aux autres types d’adénomes.
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Figure 6 : Répartition en fonction du sexe et du type de sécrétion
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1.4. Répartition des cas selon le type de sécrétion

Nous avons procédé a une classification des adénomes hypophysaires (130 cas) qui se
base sur la clinique et les dosages hormonaux (I'immunohistochimie n’a pas été réalisée chez

tous les malades).

60
50
50
40
29

30

24 B Nombre
10 6

3

: | | mm N

GH PRL ACTH TSH NF MIXTE

Figure 7 : Répartition par types d’adénomes hypophysaires

On constate que la plupart des patients présentent des adénomes non fonctionnels 50
cas (soit 38.46%), suivis des adénomes a PRL (22.30%) et a ACTH (13.84%). Les adénomes a TSH

ne représentent que 2.30% des cas et les adénomes mixtes que 4.60%.

2. Autres lésions :

2.1. Méningiomes :

Nous avons recensé 5 cas de méningiomes soit 3.45 % de I’ensemble des tumeurs de
notre série. Tous les cas ont été diagnostiqués chez I'adulte.
L’'age des patients varie entre 30 et 53 ans avec une moyenne d’age de 40 ans.

Une prédominance féminine est notée avec un sex-ratio de 1 H/ 4F.

-16 -
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2.2. Craniopharyngiomes :

Le craniopharyngiome représente 3.45 % des tumeurs de la région sellaire de notre
série avec 5 cas; 2 cas ont été diagnostiqués chez 2 enfants de sexe féminin agés de 8 et 12
ans, contre 3 cas de craniopharyngiomes retrouvés chez des adultes de sexe masculin agés de

29, 32 et 45 ans,avec une moyenne de 25,2 ans .

2.3. Chordomes :
Dans notre série, nous avons noté 2 cas de chordomes soit 1.38 % de I’ensemble des

tumeurs de notre série, chez deux malades de sexe masculin agés de 30 et 35 ans.

2.4. Autres:

Notre étude inclut un seul cas de kyste de la poche de Rathke, diagnostiqué chez un patient
de sexe masculin 4gé de 18 ans révélé par un retard staturopondéral et pubertaire ; un seul cas de
sarcoidose hypophysaire chez une patiente de 35 ans révélée par une insuffisance gonadotrope,
thyréotrope et corticotrope ; un seul cas de métastase hypophysaire symptomatique révélatrice

d’un carcinome bronchique a petites cellules chez un patient de 50 ans.

Il. Données cliniques :

1. Le délai diagnostique :

Il représente le temps écoulé entre le début de la symptomatologie clinique et le moment
ou le patient vient consulter. Ce délai est variable comme nous le montre le tableau suivant. La

durée moyenne est de 3 ans, avec des extrémes allant d’un mois a 15 ans.

Tableau | : Le délai diagnostique

Latence diagnostique Nombre de cas
0-1an 52
1- 5 ans 60
5- 10 ans 13
Plus de 10 ans 05

-17 -
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2. Modalités de recrutement :

Dans notre étude, pour quelques-uns de nos patients, le diagnostic d’adénome
hypophysaire a été évoqué dans d’autres services d’ ou ils ont été adressés pour étayer ce méme
diagnostic et/ou pour une éventuelle prise en charge neurochirurgicale, Le reste a été
diagnostiqué directement au service de neurochirurgie : 81 cas soit 62.33 %.

> Du service d’endocrinologie : 29 cas soit % 22,30
> Du service de gastrologie : 3 cas soit 2.30%

> Du service de gynécologie : 2 cas soit 1,54 %

> Du service de médecine interne : 1 cas soit 0,77 %
> Du service de neurologie : 5 cas soit 3,84 %

> Du service d’ophtalmologie : 09 cas soit 6,92 %

3. Les antécédents pathologiques :

Nous avons classé les antécédents de nos patients en 3 catégories :

3.1. Médicaux :

- Cardio-vasculaires : 27 cas d’hypertension artérielle,

- Endocrinologiques : 19 cas de DNID, 4 cas de DID

- Neurologiques : 6 cas (3 cas ayant un accident ischémique transitoire ,2
malades suivis pour epilepsie, une paralysie faciale)

- Autres : 2 cas de tuberculose pulmonaire, 1 cas de sarcoidose multisystémique.

3.2. Chirurgicaux :

- 2 cas d’hystéréctomie, 2 cas de mastectomie.
- 6 cas de cholécystectomie.
- 1 cas d’amygdalectomie.

- 2 cas de cataracte unilatéral.

-18-
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3.3. Toxiques : Tabagisme chronique chez 10 patients hommes.

4. Le tableau clinique :

La symptomatologie clinique reste dominée par I'expression tumorale qui est liée a la compression
des organes de voisinage par la tumeur et/ou par I'expression endocrinienne qui est liée a I’hypersécrétion

hormonale de la tumeur ou a la compression du reste de I’hypophyse saine et de la tige pituitaire.

4.1. Les signes neurologiques :

> Le syndrome d’hypertension intracranienne : fait de céphalées (temporales,
occipitales ou bien diffuses en casque) et/ou vomissements a été retrouvé
chez 102 patients soit 78,46% des cas.

> L'’examen neurologique a révélé : un cas de syndrome frontal, 5 cas
d’hémiparésie ,3 cas de monoparésie du membre supérieur gauche, 14 cas de

diplopie ,2 cas de névralgie faciale.

4.2. Lessignes endocriniens :

> Dans notre série, 71 patients soit 54.6 % avaient des signes endocriniens au
moment du diagnostic.

> Le signe fonctionnel endocrinien le plus fréquemment rencontré est le
syndrome dysmorphique acromégalique chez 24 patients soit 18.46% ,suivi
par I'aménorrhée qu’elle soit primaire ou secondaire associée ou non a une
galactorrhée retrouvée chez 18 patients soit 13.84% et du syndrme de

cushing chez 17 patients soit 13.07% des cas.

Tableau Il: Répartition des principaux signes endocriniens en fonction du nombre de cas

Signes d’appel Nombre de cas
Syndrome dysmorphique 24
Syndrome de cushing 17
Aménorrhée/galactorrhée 18
Signes d’hyperthyroidie 07
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M sd cushing
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Figure 8: Répartition des principaux signes endocriniens

4.3. Signes ophtalmologiques :

Au moment du diagnostic, 89 de nos patients soit 68.46% avaient des signes
ophtalmologiques.

On a noté la présence d’une baisse de 'acuité visuelle chez 50 patients soit 38.46% et
une altération du champ visuel chez 79 patients soit 60.76%, sachant que le champ visuel n’a
pas été réalisé chez 6 patients.

Une diplopie a été objectivée chez 14 patients soit 10.76%, une pré-cécité ou une cécité
chez 4 patients soit 3.07% des cas et une exophtalmie unilatérale (1 cas) et bilatérale ( 1 cas)

non pulsatile.

Tableau lll: Répartition des principaux signes ophtalmologiques en fonction du nombre de cas

Signes ophtalmologiques Nombre de cas Pourcentage %
Baisse de I'acuité visuelle 50 38.46%
Altération du champ visuel 79 60.76%
Diplopie 14 10.76%
Pré-cécité/ cécité 04 03.07%
exophtalmie 02 01.54%
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Ill. Données paracliniques :

1. Bilan radiologique:

Dans notre série, 68 de nos patients soit 52,30% ont bénéficié initialement d’'une TDM
cérébrale, tandis qu’une IRM cérébrale a été réalisée chez la totalité de nos patients, ainsi, on a
retrouvé que 109 patients (soit 83.84 % des cas) avaient des marcoadénomes hypophysaires,

alors que seulement 21 patients avaient des microadénomes soit 16.15% des cas.

B microadénomes

B macroadénomes

Figure 9 : Répartition des adénomes selon la taille

Le tableau suivant représente la répartition des adénomes selon le grade radiologique de

HARDY :

Tableau IV : Répartition des cas selon le grade radiologique de I'adénome hypophysaire.

Grade radiologique Nombre de cas Pourcentage %
Microadénome 21 16.15%
Macroadénome Grade A 18 13.84%
Macroadénome Grade B 25 19.23%
Macroadénome Grade C 16 12.30%
Macroadénome Grade D 30 23.07%
Macroadénome Grade E 20 15.38%
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On constate que les adénomes grade B et D selon la classification de Hardy et Al sont les

plus fréquents, représentant 42 % des cas des cas.

Nous exposons ci-aprés quelques images iconographiques de notre série.
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Figure 10: TDM cérébrale en coupes axiales montrant un macroadénome hypophysaire
invasif vis—a-vis du sinus caverneux gauche. (A), (B)
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Figure 11 : TDM cérébrale en reconstructions sagittales (A) et coronales (B) montrant un
macroadénome hypophysaire invasif a grande expansion supra-sellaire, refoulant le troisieme
ventricule et déterminant une hydrocéphalie obstructive.
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Figure 12 : IRM hypophysaire en coupes sagittales T1 sans gadolilium(A) et avec
gadolilium(B),coupes coronales T2(C) et coupes axiales sans contraste(D) montrant un
volumineux macroadénome comprimant fortement le chiasma optique(fleche) et

envahissant I'os sphénoid et le sinus caverneux gauche.
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Figure 13 : IRM hypophysaire en coupes sagittales T1sans gadolinium(A) et avec
gadolinium(B) et coupes coronales T1apres contraste(C) montrant un macroadénome
hypophysaire avec une grande expansion suprasellaire,envahissant le sinus caverneux

gauche englobant la carotide intra—caverneuse gauche de méme que ses branches
terminales et refoulant le troisieme ventricule.
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Figure 14 : IRM hypophysaire en coupes sagittales T1 sans gadolinium (A) et sagittales
T1 avec gadolinium (B), coupes coronales T1 sans gadolinium (C) et avec gadolinium
(D) montrant un macroadénome hypophysaire fibreux a extension supra-sellaire (Grade
B de Hardy) refoulant les voies visuelles et effacant la partie antérieure du troisiéme
ventricule en haut et déprimant le plancher sellaire en bas.
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Figure 15: IRM hypophysaire en coupes sagittales T1 sans gadolinium (A) et sagittales
T1 avec gadolinium (B), coupes coronales T1 avec gadolinium (C) montrant un
microadénome hypophysaire latéralisé a gauche (fleche).
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Figure 16: IRM hypophysaire en coupes sagittales T1 sans gadolinium (A), coupes
sagittales T1 avec gadolinium (B) et coupes coronales T1 avec gadolinium (C) montrant
un macroadénome hypophysaire invasif vis—a-vis de I’os sphénoide et des deux sinus
caverneux et présentant des stigmates d’hémorragie.
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Figure 17: IRM cérébrale en coupe coronale T2 flair objectivant un macroadénome sellaire
a double composante kystigue et charnue.

Figure 18: IRM hypophysaire en coupe sagittale T1 objectivant un macroadénome

a double composante kystigue et charnue.
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2. Bilan hormonal :

Le bilan biologique réalisé chez tous nos patients incluait I’ensemble des hormones
antéhypophysaires :
- Prolactine
- GH/ IGF1
- ACTH
- TSH

- FSH-LH

L’adénome hypophysaire était non secrétant chez 50 patients, soit 38.46 % des cas. Par

contre, les adénomes secrétants représentaient 61,54% des cas dans notre série.

M adénome sécrétant

M adénome non sécrétant

Figure 19 :Répartition des adénomes selon la sécrétion

Dans notre série, I’hypersécrétion de la GH a été retrouvée chez 24 patients soit 18.46%.
L’hyperprolactinémie a été objectivée chez 29 de nos patients soit 22.30%, dont 8 sont en
rapport avec une hyperprolactinémie de déconnexion, suivie de I’hypersécrétion d’ACTH chez 18

patients soit 13.84% de notre série .

-31-



Endoscopie endonasale transsphénoidale : Indications, techniques et résultats de 5 ans d’exercice au service de
Neurochirurgie a I’hopital Ibn tofail du CHU Mohammed VI de Marrakech

L’adénome hypophysaire étant non fonctionnel chez 50 de nos patients soit 38.46%,

mixte chez 6 patients soit 04.60% des cas.

Tableau V: Répartition des cas en fonction de la sécrétion hormonale

Hormone sécrétée Nombre de cas Pourcentage %
GH 24 18.46%
PRL 29 22.30%
ACTH 18 13.84%
TSH 03 02.30%
Pas de sécrétion 50 38.46%
mixte 06 04.60%
4,60%

HPRL
mGH
B ACTH
mTSH
B NF

m MIXTE

2,30%

Figure 20 : Répartition des adénomes hypophysaires selon le type de sécrétion

IV. Données thérapeutigues:

1. Préparation du malade :

- Visite pré-anesthésique : en plus de I’évaluation pré opératoire commune a toute

chirurgie, la visite pré anesthésique en matiére de la prise en charge endoscopique
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des tumeurs hypophysaires, vise a planifier une substitution per opératoire, a
détecter une éventuelle difficulté en rapport avec un syndrome dysmorphique chez
les acromégales et puis a la gestion des maladies cardiovasculaires tel dans les

maladies de Cushing.

2. Antibiothérapie prophylactique périopératoire :

La voie transsphénoidale correspond a une chirurgie propre contaminée (classe 2
d’Altemeier). Une antibioprophylaxie par de la céfazoline est recommandée (2 g par voie
intraveineuse en préopératoire - dose unique ou répétée une fois et a la dose de 1 g si la durée de
I'intervention est supérieure a 4 heures). La vancomycine a la dose de 15 mg/kg (dose unique) est

prescrite en cas d’allergie.

3. Hormonothérapie substitutive périopératoire :

L’hormonothérapie substitutive périopératoire comprend la prévention de I'insuffisance

surrénalienne aigué postopératoire et la substitution liée a la pathologie endocrinienne.

3.1. Hormonothérapie substitutive liée a la pathologie endocrinienne :

Les patients atteints d’une maladie de Cushing, présentant des signhes menacants
d’hypercorticisme, nécessitent un traitement par un antiglucocorticoide de synthése (traitement
freinateur), Op’DDD ou mitotane qui réalise une surrénalectomie chimique qui peut étre
définitive. D’autres traitements freinateurs peuvent aussi utilisés comme I'aminoglutéthimide
(Orimétene ®) et le kétoconazole (Nizoral®).

Le risque d’une insuffisance surrénale aigué justifie une hormonothérapie substitutive
périopératoire associant gluco- et minéralocorticoides.

Le traitement substitutif est commencé en préopératoire immédiat, car I'ablation d’un
adénome a ACTH entraine, dans tous les cas, une chute brutale de la sécrétion de cortisol. En
I’absence de traitement freinateur, aucun traitement n’est prescrit la veille de I'intervention aux

patients atteints d’une maladie de Cushing.
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3.2. Prévention de I’insuffisance surrénalienne aigue postopératoire

Les dérivés de I’hydrocortisone (hémisuccinate d’hydrocortisone) sont les plus utilisés en
périopératoire. Ils associent une action glucocorticoide prédominante et une action
minéralocorticoide mineure.

Une administration intramusculaire (IM) d’hémisuccinate d’hydrocortisone est réalisée
avec la prémédication chez tous les patients atteints de maladie de Cushing et de
craniopharyngiome et est poursuivie en postopératoire.

Un schéma thérapeutique proche est indiqué chez ceux porteurs d’un autre type
d’adénome (prolactine, GH) ; dans ce cas, un dosage de la cortisolémie, réalisé a j2 avant la prise
matinale d’hydrocortisone (20 mg), permet de définir la poursuite du traitement. Si la
cortisolémie est normale (entre 70 et 250 ug/l), le patient recevra 15 a 20 mg d’hydrocortisone
par jour per os (répartis en 2 prises le matin et le midi) jusqu’au controle réalisé a 1 mois ou plus

tot en cas de survenue de signes d’insuffisance corticotrope

4. Installation chirurgicale :

La voie veineuse est placée préférentiellement du c6té gauche, le chirurgien étant installé
souvent a droite du patient. Un dispositif de mesure non invasive automatique de la pression
artérielle est mis en place au membre supérieur droit ou au membre inférieur.

Les yeux sont soigneusement occlus.

L’installation doit éviter toute compression nerveuse au nhiveau des points d’appui des
membres (nerf cubital, nerf sciatique poplité externe).

Le patient est installé en position dite « transatlantique », avec la téte maintenue dans
une tétiére sans prise osseuse surélevée de 20 a 30° et tournée a droite vers le chirurgien. Les
fosses nasales sont préalablement désinfectées puis méchées de cotons imbibés d’une solution
antiseptique et vasoconstrictrice pendant quelques minutes avant le début de la chirurgie.

La cuisse droite est positionnée en rotation interne pour un éventuel prélévement du

fascia lata.

-34-



Endoscopie endonasale transsphénoidale : Indications, techniques et résultats de 5 ans d’exercice au service de
Neurochirurgie a I’hopital Ibn tofail du CHU Mohammed VI de Marrakech

Des rouleaux de gaz sont mis dans I'oropharynx pour éviter la déglutition de sang au
moment de I’extubation.

Un repérage scopique permet de positionner définitivement le fluoroscope.

La téte, les narines et la cuisse sont ensuite badigeonnées a la bétadine alcoolique et

drapées de maniere stérile.

Figure 21: patient installé en position transatlantique

5. .Déroulement de I’acte opératoire :

Les patients sont installés en position transatlantique, avec une intubation orotrachéale. La
voie d’abord était endonasale, avec dissection septale antérieure endoscopique intersepto-
columellaire. Aprés imbibition de la muqueuse a la xylocaine naphazoline et en utilisant un
endoscope a 0° monté sur une chemise d’irrigation, nous réalisons un décollement de la muqueuse
nasale jusqu’a I'ostium permettant la visualisation du rostre sphénoidal;apres cette étape I'optique
est immobilisé par le bras permettant au chirurgien d’utiliser ses deux mains. L’élargissement

L’élargissement se fait par les pinces de kerrison jusqu'a avoir un jour parfait sur le plancher
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sphénoidal. L’ouverture du plancher se fait par un ciseau a os et son élargissement par les pinces de
Kerrison, nos repéres latéraux et le changement de la couleur dure mérienne signifient I'apparition

du sinus caverneux et en antéro postérieur, I’apparition des deux sinus coronaires.

L’ouverture dure mérienne se fait par un bistouri endoscopique respectant les deux sinus
afin d’éviter le saignement qui va géner la vue endoscopique. A partir de ce moment, I’exérése
se fait en fonction de la consistance de 'adénome :

- Lorsqu’il est friable, on utilise la curette douce permettant de cureter 'adénome par
rapport a I’hypophyse normale, au plancher et au diaphragme sellaire.

- Lorsque la consistance est ferme, il faut utiliser une spatule tout en évitant de tirer vu
le risque de décollement hypothalamique qui sera responsable de déces di a une
nécrose ou a un hématome.

- Lorsque l’adénome est endosellaire, la visibilit¢ du diaphragme est un signe
d’exérese complete

- Lorsqu’il y a une extension suprasellaire médiane, nous pouvons a travers le collet,
en utilisant une pression veineuse par la manceuvre de Valsalva, cureter la portion
suprasellaire aprés sa descente .

- Lorsque I'extension est latérosellaire et suprasellaitre, il ne faut pas continuer la
procédure endoscopique vu les risques et il faudra prévoir un complément endocranien a
la fin de I'intervention, en utilisant 'optique 30° ou I’endocameleon pour pouvoir avoir
une visibilité globale de la région sellaire .

- Lorsqu’il existe une ouverture volontaire ou involontaire du diaphragme sellaire, avant de
terminer la procédure, il faut assurer une étanchéité en utilisant la graisse facia lata et la

colle biologique et réaliser les ponctions lombaires déplétives en post opératoire

A la fin de I'intervention, nous mettons en place deux tampons nasaux laissés en place

pendant 48h.
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Figure 22: Introduction de I'optique montée sur sa chemise d’irrigation a travers la narine droite

Figure 23 :Repérage du rostre vomérien, décollement de la muqueuse nasale
de son insertion au niveau du rostre vomérien
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Figure 24 : Quverture du sinus sphénoidal et conservation du rostre qui sert d’un taquet
remplacant le plancher du sinus sphénoidal

Figure 25: Repérage du plancher ainsi que le tubercule carotidien
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Figure 27 : Ouverture de la dure-mere avec un refond postérieur et début d’exposition

de I'adénome gui sort sous pression
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Figure 28 : Décollement a |'aide des curettes trouées de facon minutieuse pour éviter de
traumatiser les sinus caverneux et I’hypothalamus en haut

Figure 29: visualisation de I’hypophyse normale et du diaphragme sellaire
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Figure 30: Mise en place de surgicel pour hémostase

Figure 31: Remise en place du taquet que nous avons conservé au début
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6. Temps opératoire:

Tous nos patients ont été opérés par voie endoscopique endonasale trans-sphénoidale
selon la technique décrite ci-dessus. Le temps opératoire était variable en fonction de la courbe

d’apprentissage, allant de TH30 a 2H30.

7. Qualité d’exérése :

L’exérése était estimée comme totale chez 78 patients soit 60% en se basant sur la
descente du diaphragme sellaire et I'absence de résidu tumoral lors de l'introduction de
I’endoscope dans la selle turcique. Chez 32 patients (24.61%), I’exérese était subtotale alors que
chez 20 patients (15.38%) l’exérése était partielle, liée soit a son caractére fibreux ou

hémorragique, soit a la présence d’une extension suprasellaire.

M Totale
W Subtotale

 Partielle

Figure 32 : Répartition des cas selon la qualité de ['exérése
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8. Difficultés opératoires :

Les difficultés techniques en per-opératoire se résumaient en :
- Muqueuse hémorragique surtout dans la maladie de Cushing.
- Fosse nasale petite ou déformée.
- Sinus sphénoidal peu pneumatisé.
- Ouverture importante du diaphragme sellaire.
- Consistance fibro hémorragique.

- Syndrome dysmorphique.

9. Traitement adjuvant

Aucun de nos patients n’ a bénéficié de radiothérapie postopératoire.

V. Données anatomopathologiques :

Le type histologique le plus fréquent dans notre série est I'adénome hypophysaire ,suivi
par les méningiomes et les craniopharyngiomes.

Les résultats anatomopathologiques seront détaillés dans le tableau suivant :

Tableau VI : Répartition selon le type histologique

Type histologique Nombre de cas Pourcentage %
Adénomes 130 89.65%
Craniopharyngiomes 05 3.45%
Chordomes 02 1.38%
Méningiomes 05 3.45%
Kyste de la poche de Rathke 01 0.69%
Métastase hypophysaire 01 0.69%
Sarcoidose hypophysaire 01 0.69%
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VI. Evolution :

1. Evolution immédiate et a court terme :

A leur sortie du service de Neurochirurgie, les patients sont adressés au service

d’Endocrinologie pour un suivi de la fonction endocrine a moyen et a long terme.

1.1. Déces:
Dans notre série, on a eu 5 déces soit 3.84 % , 2 décés probablement par atteinte
hypothalamique vu que la TDM de contrGle post opératoire n’avait pas objectivé d’hématome et

3 déces par pneumencéphalie aprés exérése de tumeurs géantes avec extension supra-sellaire.

1.2. Complications endocriniennes :

Un diabéte insipide a été observé en post opératoire chez 18 patients soit 13.84%,

réversible apres 48H.

1.3. Rhinorrhée :

La plus fréquente des complications mécaniques. On a relevé 15 cas soit 11.54% de fuite
de LCR qui ont été jugulés en per opératoire par la mise en place de la graisse et de la colle
biologique ainsi que de taquet osseux prélevé du rostre lors de I’abord, et en post opératoire par
des ponctions lombaires déplétives avec bonne évolution clinique.

A noter que tous les patients ayant présenté une rhinorrhée ont été mis sous

antibiothérapie a base de Céphalosporines 3eme génération.

1.4, Méningite :

La méningite a compliqué I'évolution postopératoire de 3 patients soit 2.30%. L’'étude
cytochimique du LCR chez le premier patient était normale, le traitement antibiotique a été démarré sur
les données cliniques ; chez le deuxieme patient, la cellularité était >40, d’ou une bi-antibiothérapie a

base de C3G et aminosides avec bonne évolution clinique,le troisieme cas est décédé.
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2. Evolution a moyen et a long terme :

- Sur le plan ophtalmologique : 31 patients ( 23.84%) dont 5 apoplexies pituitaires ont
amélioré leur fonction visuelle, contre 8 patients (06.15%) qui ont gardé le méme
statut visuel tandis qu’une aggravation ophtalmologique a été rapportée dans 3 cas;
06 patients opérés récemment et chez qui le suivi a 3 mois n’a pas encore été fait.

- Sur le plan neurologique : Les céphalées ont régressé chez 91 patients soit 70%.

- Sur le plan endocrinien : On note une amélioration de la fonction endocrine chez 35
patients soit 26.92% avec apparition de 24 cas d’insuffisance antéhypophysaire post-
opératoire soit (15.38%) ;19 cas d’insuffisance corticotrope et 5 cas d’insuffisance

thyréotrope, avec une bonne évolution sous traitement hormonal substitutif

Le tableau ci-dessous résume les principales complications post opératoires notées dans

notre série :

Tableau VI: Complications post opératoires les plus objectivées

Complications Nombre de cas Pourcentage
Diabéte insipide 18 13.84%
Rhinorrhée 15 11.54%
Méningite 03 2.30%
Déces 05 3.84%
Aggravation visuelle 03 2.30%
Insuffisance antéhypophysaire 24 18.46%

- Sur le plan radiologique : L’IRM de contrble n’a été réalisée que chez 102 patients
(78,46%) et a objectivé :
e Une exérese radiologique totale chez 68 patients soit 52.30%.
e Persistance d’un résidu tumoral chez 28 patients (21.54%), lié soit au caractére
fibreux de I’adénome, soit a I'exérese incompléete lors du premier geste due a
I’extension suprasellaire ; dont 7 ont été repris par voie haute et 5 par voie

basse, la décision de la voie d’abord dépendait aussi de I'IRM qui prenait en
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considération la consistance de I'adénome lors du premier geste . 7 cas soit
5.38% ont gardé un résidu tumoral stable sur le plan clinique biologique et

radiologique n’augmentant pas de volume.

Nous exposons ci-apres quelques images iconographiques pré et post opératoires.

Figure 33 : IRM hpophysaire post opératoire d’un macroadénome sellaire et supra sellaire
objectivant un remaniement de la loge sellaire sans résidu tumoral visible

A : en coupe sagittale T1
B : en coupe coronale T1
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Figure 34 : IRM hyposphysaire post opératoire d’'un macroadénome intra et supra sellaire
objectivant une régression de ’adénome A : en coupe sagittale T1 B : en coupe coronale T1
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Figure 35 : IRM hypophysaire post opératoire coupe sagittale d’un macroadénome objectivant la
persistance d’un petit résidu tumoral

A : en coupe sagittale et coronale T1
B : en coupe sagittale T2
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loge Aypophysaire

Figure 36 : IRM cérébrale préopératoire en coupe sagittale T1 injectée (A) montrant un
microadénome de 5 mm. IRM hypophysaire de contrbéle 4 mois apreés en coupe sagittale T1 non

injectée (B) montrant une disparition compléte de I'adénome
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. Données épidémiologiques :

1. Adénomes hypophysaires :

1.1. Lafréquence :

Les adénomes hypophysaires sont des tumeurs bénignes fréquentes. lls représentent 10
a 15 % des tumeurs intracraniennes [2,3] et 95% des tumeurs sellaires [4]. Les macro-adénomes
représentent 70,4 % de ces adénomes hypophysaires Pour ROUX et al [5] et 71% pour FUKUDA et
al [6]. Dans notre étude ils représentent 83.84%.

Si leur prévalence réelle, évaluée a I'occasion d’études autopsiques ou d’études en
imagerie par résonance magnétique (IRM) systématique, est élevée (prés de 10% de la population
générale) ; leur reconnaissance clinique est beaucoup plus rare : la prévalence est d’environ 200
cas par million, I'incidence annuelle de 15 nouveaux cas par million [122].

La fréquence des micro-adénomes hypophysaires asymptomatiques a été soulignée dés
1936 par Costello qui a rapporté 22.5% de micro-adénomes hypophysaires de découverte
fortuite lors de 1000 autopsies. Plus récemment, Wortzman et Burrow ont rapporté 27% de
micro-adénomes (dont 7.5% d’adénomes a prolactine) sur 120 autopsies [109].

Turski et Coll, ont rapporté 14% de micro-adénomes hypophysaires sur 100 autopsies
(dont 3% mesurant entre 1 et 3 mm, et 11% mesurant entre 3 et 10 mm) [109].

Mac Lachlan et Coll, ont rapporté 16% de micro-adénomes (mesurant habituellement
moins de Tmm de diametre) dans une série de 50 autopsies , Parent et Coll ont rapporté 8.5% de
micro-adénomes sur une série de 500 autopsies consécutives , par contre Muhr et Coll, ne
rapportent que 2% d’adénomes hypophysaires de découverte fortuite dans une série de 205
autopsies [109]. Ces micro-adénomes de découverte fortuite sont le plus souvent observés a la
6éme ou la 7éme décade de la vie, sans prédominance sexuelle évidente [109].

Durant notre étude étalée sur une période de 5 ans, nous avons recensé 130 cas

d’adénomes hypophysaires (soit une moyenne de 26 malades par an). Mais du fait de
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I'impossibilité d’exploiter la totalité des dossiers au sein des archives, le drainage des malades
par d’autres services (surtout endocrinologie et gynécologie) et la méconnaissance de la
pathologie hypophysaire par le malade, cette moyenne reste approximative et ne reflete pas la

fréquence réelle des adénomes hypophysaires.

1.2. La fréquence selon I’age :

Dans notre série de, I’dge moyen de survenue est de 48.4 ans avec des extrémes allant de
16 ans a 70 ans, ceci rejoint ’age moyen retrouvé dans les différentes séries consultées : 46 ans
selon L Affes[ 261 ] en Tunisie ; 45,1 ans selon la série de boston [7] et 43 ans selon P.Mortini
[52),45 ans dans la série étudiée par Danho en cote d’ivoire[281], 48 ans selon la série étudiée
par Aynaou a Oujda[284] ,52 ans était I’dge moyen de la série étudiée par Penacchiati en ltalie
avec un intervalle de 15 a 83 ans; 55,7 ans dans la série étudiée par Torales en Espagne ; 57

ans dans la série étudiée par Magro en France.

Tableau VIl : Résultats comparatifs de la moyennes d’age des différentes séries

Série Pays Age moyen
Pennachiati (2016) Italie 52
Karppinen (2015) Finlande 58
Torales (2014) Espagne 55
Gondim (2013) Brésil 48
Danho(2017) Cote d’ivoire 45
Magro (2016) France 57
Aynaou(2017) Maroc 48
Affes (2017) Tunisie 46
Notre série (2017) Maroc 48

1.3. fréquence selon le sexe :

Lors de notre étude, on note une nette prédominance féminine (72 femmes contre 58
hommes), avec un sex-ratio H/F=0,80. Ce qui rejoint la série de Torales (121 cas) ou 58% étaient
des femmes contre 47% d’hommes [4], de meme que la série de Pennachiati ou le sex-ratio était

de 0.82 , de 0.73 dans la série de Karppinen,de 0.9dans I’étude faite par L.Affes[ 261].
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Dans la littérature, cette différence est surtout significative pour les adénomes
hypophysaires a prolactine ou les femmes sont touchées 3 a 5 fois plus que les hommes . Les
adénomes non fonctionnels concernent 2 fois plus souvent les hommes que les femmes ; tandis
gue les adénomes a ACTH concernent 5 femmes pour un homme [7] . Dans notre série, ces
derniers sont de 'ordre de 11 femmes pour 7 hommes, alors que les adénomes non fonctionnels
étaient de 36 hommes pour 14 femmes et les adénomes a prolactine étaient retrouvés chez 23
femmes contre 6 hommes.

Le sexe ratio pour les adénomes somatotropes est de 1 [8]. Dans notre série ces derniers
concernaient 14 femmes contre 10 hommes.

L’adénome thyréotrope est aussi fréquent chez I’lhomme que chez la femme [9] , Dans
notre étude, trois cas d’adénomes thyréotropes ont été retrouvés chez 3 femmes.

Pour l'adénome gonadotrope, la prédominance masculine est incontestable selon
Waterlot [11] a cause de la sous-estimation de la fréquence de ces adénomes chez les femmes
ménopausées en raison de la difficulté d’interprétation de I’élévation de F.S.H

Dans notre série, aucun cas d’adénome gonadotrope n’a été noté.

Tableau VIII : Résultats comparatifs du sex-ratio des différentes séries

Série Sex-ratio
Torales (2014) 0,72
Karppinen (2015) 0,73
Pennachiati (2016) 0,82
Gondim (2013) 1,94
Magro (2016) 1,34
Affes (2016) 0.90
Notre série(2017) 0,80

2. les lésions non adénomateuses :

2.1. Les méningiomes sellaires :[133 ,171 ,289]

Les méningiomes sont des tumeurs formées de cellules arachnoidiennes, typiquement
attachées a la face interne de la dure-mére. lls sont bénins dans 90% des cas et correspondent a

un grade | de 'OMS.
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lIs représentent 24 a 30% de ’ensemble des tumeurs intracrdniennes. Les méningiomes
typiques représentent 90% de I’ensemble des méningiomes, les formes atypiques 4.7 a 7.2%, les
anaplasiques entre 1 et 2.8%

IIs surviennent a tout age, mais ils prédominent dans les 4ges moyens ou élevés.

Une prédominance féminine est notée avec un sexe ratio de 1.7F/1H et pouvant arriver a

3.5F/TH.

2.2. Les craniopharyngiomes :[277,279]

Le craniopharyngiome est une tumeur bénigne de la région sellaire et supra-sellaire,
développée a partir des résidus embryonnaires de la poche de Rathke. Cette tumeur a des
caractéristiques semi-malignes et engendre des complications sérieuses en raison de sa
localisation, son considérable potentiel d’extension, sa tendance a récidiver, et ses adhérences
aux structures nobles avoisinantes, rendant son exérese souvent délicate.

Tous ages confondus, les craniopharyngiomes représentent entre 3 et 4 % des tumeurs
intracraniennes, soit 0,5 a 2 nouveaux cas par an et par million d’habitants. chez les enfants, ils
représentent 10 % de toutes les tumeurs intracrdniennes, 18 % de tumeurs sus-tentorielles et 55
% des tumeurs suprasellaires ; chez I’'adulte, leur fréquence relative est moindre.

Exceptionnels avant deux ans, ils sont ensuite distribués régulierement, avec trois pics de
fréquence : entre 7 et 13 ans, 20 et 25 ans, 60 et 65 ans. Finalement, la symptomatologie
apparait dans I’enfance ou I’adolescence dans 41 % des cas, contre 59 % a I’dge adulte.

Il existe une légére prédominance masculine (sex-ratio : 55/45).

2.3. Gliomes des voies optiques :[286,287]

Les gliomes des voies optiques représentent 4-6% de toutes les tumeurs du systéme nerveux
central, 5 % des tumeurs intracraniennes de l'enfant, 65 % des tumeurs du chiasma et du nerf optique.
Ce sont des tumeurs qui se développent essentiellement le long du nerf optique et / ou

du chiasma optique et peuvent atteidre le reste des voies optiques.
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Cette pathologie touche le plus souvent I'enfant de moins de dix ans avec une légeére
prédominance féminine.

L'age moyen de découverte des gliomes des voies optiques est de 8,8 ans .

IIs peuvent etre isolés (70%) ou survenir dans le cadre d’une neurofibromatose type 1
(Patteinte bilatérale des voies optiques fréquente est pathognomonique de la maladie de

Reckling-ghaussen)

2.4. chordomes :[274,278,280]

Le chordome est une tumeur osseuse se développant a partir des vestiges de la
notochorde intéressant le squelette axial avec une nette prédominance au niveau de ses
extrémités (clivus et sacrum).

L’age moyen de découverte des chordomes de la base du crane est de 40 ans.

Le sexe ratio varie de 1 a 2 avec prédominance masculine .

Le siege : 38% des chordomes se développent au niveau de la base du crane .

2.5. Kystes de la poche de rathke :[288]

Les KPR sont des lésions kystiques épithéliales bénignes trés fréquentes de la région
sellaire dérivées de reliquats embryonnaires de la poche de rathke, retrouvées dans 13 a 22% des
hypophyses normales lors des séries autopsiques.ces kystes sont majoritairement petits (moins
de 3 mm) intrasellaires et asymtomatiques mais qui peuvent devenir symptomatiques .

Une nette prédominance féminine est rapportée dans la littérature,avec un sex-ratio de
2 :1, mais il s’agit peut etre d’un biais,car les femmes sont alarmées plus rapidement que les
hommes en cas de troubles endocriniens.

L’age de découverte varie d’un extreme a I'autre avec un age moyen d’environ 40 ans .

D’un point de vue localisation, si les kystes asymptomatiques sont préférentiellement
intrasellaires, les KPR symptomatiques sont intrasellaires dans environ 25% des cas,intrasellaires

et suprasellaires dans 60% et suprasellaires purs dans 15% .
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Il. Les données cliniques :

1. Adénomes hypophysaires :

1.1. Le délai diagnostique :

La croissance des adénomes hypophysaires est habituellement lente, cela suggére une
longue période entre la survenue de la ou des anomalies impliquées dans la tumorogénése et la
découverte clinique de la tumeur. Cette période varie entre 1 mois a 15 ans dans notre série avec
une moyenne de 3 ans. Elle varie selon les séries consultés entre 2 jours a 15 ans [3, 22, 119]
avec une moyenne de 8,1 ans plus ou moins un an Selon FUKUDA et al [6].La raison principale
qui pourrait expliquer ce retard reste avant tout la lenteur d’évolution des adénomes
hypophysaires mais aussi le manque de spécificité de la symptomatologie clinique. Ce d’autant
plus que la tumeur est non sécrétante ; Cette différence pourrait s’expliquer par I’évolution
assez rapide du syndrome tumoral qui reste dominant dans les adénomes non fonctionnels et
qui pousse le patient a consulter plus rapidement, a I'opposé des manifestations endocriniennes
d’installation plus insidieuse pour les adénomes sécrétants et qui peuvent rester longtemps

tolérées par le patient avant de consulter.

1.2. Modalité de recrutement :

Nous avons remarqué que presque les 2/3 des malades (62 .33% ) accedent directement
au service de neurochirurgie sans transiter par d’autres services et que seulement le 1/3 des
malades (37.67) sont passés par d’autres services (endocrinologie, gynécologie, ophtalmologie,
gastrologie,neurologie ou médecine interne) avant d’étre transférés en neurochirurgie. Cela peut

étre expliqué par la prédominance du syndrome tumoral dans les signes d’appel.

1.3. Les circonstances de découverte :

Selon plusieurs auteurs ; les troubles visuels constituent le signe d’appel ou révélateur le
plus fréquent [33, 34]. La fréquence de ces troubles a été estimée a 54,4% selon Benbow [33] et a
50% selon Costa et coll [34]. Dans notre série les troubles visuels ont été signalés dans 68.46%%

des cas et se placent en 2éme position apres le Sd d’HTIC.
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Le Sd d’HTIC vient en 2éme position selon Benbow [33] avec 20,5% et constitue 34% des
consultations selon Ramdani [36], 50% selon ASSADIAN [37]. Dans notre étude il représente
78.46% des motifs de consultation ; c’est le signe d’appel le plus fréquent, mais le Sd d’"HTIC est
souvent associé a d’autres signes.

Le syndrome dysmorphique acromégalique était le signe endocrinien le plus rencontré
dans notre série (22,30%). L’obésité facio-tronculaire et I'aspect cushinoide ont motivé la
consultation chez 13.07% de nos patients ; le syndrome aménorrhée galactorrhée a été aussi
révélateur de la maladie chez 13.84% des cas. L’aménorrhée seule ou associée a une

galactorrhée est le signe fonctionnel endocrinien le plus fréquent dans la littérature. [12]

1.4. Le tableau clinique :

Du fait de sa nature histologique et physiopathologique d’une part, et de sa localisation
anatomique dans la région sellaire d’autre part, un adénome hypophysaire va s’exprimer
cliniguement par deux ordres de syndrome :

¢ Un syndrome endocrinien en rapport avec I’hypersécrétion de la tumeur elle méme ou
un déficit hormonal par perturbation de la sécrétion hormonale portant sur un axe ou
plusieurs axes hypothalamo-hypophysaires, manifestation en général précoce.

eUn syndrome tumoral par compression directe des structures neurologiques et

ophtalmologiques avoisinantes.

a. Lesyndrome tumoral :

Commun a tous les types d’adénomes hypophysaires, ce syndrome est composé de
signes neurologiques et /ou de signes ophtalmologiques.il résulte surtout de I’expansion extra-
sellaire de I’'adénome hypophysaire.les rapports anatomiques de la loge hypophysaire en haut et
en avant expliquent les symptomes. Ce syndrome reste trés fréquent dans les adénomes non

sécrétants ou il constitue souvent le principal signe d’appel.

- 57 -



Endoscopie endonasale transsphénoidale : Indications, techniques et résultats de 5 ans d’exercice au service de
Neurochirurgie a I’hopital Ibn tofail du CHU Mohammed VI de Marrakech

a.1l. Signes neurologiques :

Sont représentés surtout par les céphalées qui constituent le signe neurologique majeur
révélateur de la maladie. Dans notre série, ce signe a été retrouvé chez 102 de nos patients soit
78.46%. La fréquence de ce signe varie de 28% a 90% des cas selon les études [13, 21, 23,31].elle
est de 75,3% dans I’étude de Magro, 87.5% dans I’étude de Maazou, 100% des cas rencontrés
dans la série de N.Fedala de 10 cas, contre seulement 36% des cas étudiés par Gondim sur une

série de 50 cas. [5 ; 14]

Tableau IX : Résultats comparatifs de la fréguence du sd d’HTIC des différentes séries

Série Sd d’HTIC
fedala (10 cas) 100%
Maazou (19 cas) 87.50%
Gondim (50 cas) 36.00%
Magro 75.30%
Notre série(130 cas) 78.46%

a.2. Signes ophtalmologiques :

Les symptomes visuels ont été le signe de révélation de I'adénome hypophysaire chez
64% des patients d’aprés une étude faite par E. Jouanneau [15], chez 75,3% des cas selon Magro
[5], et chez 98% des cas selon I’étude de Gondim. [14].

Dans notre série, 68.46 % de nos patients avaient des signes visuels (baisse de 'acuité

visuelle, diplopie, altération du champ visuel..) au moment du diagnostic.

Tableau 14 : La fréquence des signes ophtalmologiques des différentes séries

Série Signes ophtalmologiques
E.Jouanneau 64.00%
Gondim 98.00%
Magro 75.30%
Notre série 68.46%

b. Le syndrome endocrinien :

Ces signes endocriniens different selon le type histologique de I’adénome :
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b.1. Les adénomes fonctionnels :

< Prolactinomes [40, 41, 97] :

Les prolactinomes sont actuellement les plus fréquents des adénomes hypophysaires
fonctionnels et représentent environ 40 a 50% de toutes les tumeurs hypophysaires [97]. Dans
notre série les prolactinomes représentent 22.30 % des adénomes hypophysaires.

Le diagnostic est évoqué devant des manifestations cliniques liées a [I’hyper-
prolactinémie. En effet, le prolactinome se révele volontiers par un syndrome aménorrhée-

galactorrhée chez la femme en age de procréer [40, 41].

% Adénomes somatotropes : [3, 23, 42, 49, 50, 51, 52]:

Le diagnostic est souvent tardif, du fait de l'installation insidieuse et de la non spécificité
des signes inauguraux. Les signes de découverte sont trés variables, rarement par des sueurs ou
de la séborrhée, mais plus fréguemment par des modifications morphologiques notamment une
acromégalie et souvent par des troubles visuels, du diabéte, de I'hypertension artérielle [49,50].

L'acromégalie est un syndrome dysmorphique associé a des troubles endocriniens et
métaboliques par hypersécrétion de GH. Cette maladie affecte généralement I'adulte d'adge
moyen (43 ans environ). Dans les formes completes, l'acromégalie associe un syndrome
dysmorphique, un syndrome tumoral et des troubles endocrino-métaboliques.

Le syndrome dysmorphique ou dysmorphie acro-faciale caractérise cette affection.
D’ailleurs, elle a été retrouvée chez 75% de nos patients porteurs d’adénomes somatotropes,

concordant avec les données de la littérature [3, 23, 50, 51].

% Adénomes corticotropes : [13, 22, 31, 43, 151]

Un adénome hypophysaire corticotrope est responsable de la maladie de Cushing dans
68% des cas selon Bremont [31]. L’expression clinique de la maladie de Cushing est dominée par
les signes morphologiques (L'obésité facio-tronculaire, I'amyotrophie et les vergetures) mais

aussi I’HTA, I'insulino-résistance associée ou non a un diabéte, I'ostéopénie.
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L'obésité facio-tronculaire reste le signe dominant caractéristique, contrastant avec
I’aspect gréle des membres dont la musculature est atrophiée. Ce signe a été présent chez tous
nos patients présentent un adénome corticotrope (soit 100%), 97% des cas pour KADIRI [13], 90%

pour BREMONT [31] et seulement 45.45% selon TOURNIAIRE [43].

% Adénomes gonadotropes :

Les adénomes développés a partir des cellules gonadotropes furent longtemps qualifiés
d’adénomes non sécrétants. En réalité ils présentent une réalité sécrétoire mais souvent modérée
et surtout polymorphe : parfois sécrétion de FSH ou, plus rarement de LH intacte, souvent une
sécrétion d’une des deux sous-unités (Jet [) constitutives de ces hormones, voire une sécrétion
mixte (sous-unité Oet LH intacte par exemple) [3].

De diagnostic souvent difficile et qui n’est confirmé qu’in vitro, les adénomes
gonadotropes sont souvent pris pour des adénomes non fonctionnels ou bien par un autre type
d’adénome vu leur présentation qui n'est pas univoque sur le plan clinique et biologique.
L'immunohistochimie et la biologie moléculaire restent les meilleurs moyens d’identification
d’aprés les études [11, 102].

Souvent volumineux, a l'origine d'une compression chiasmatique avec troubles visuels qui
orientent vers leur découverte. D'autres signes peuvent se voir tels : insuffisance hypophysaire,
impuissance sexuelle avec possible gynécomastie chez I'homme, aménorrhée avec éventuelle
galactorrhée chez la femme [55].

Aucun cas d’adénome gonadotrope n’a été rapporté dans notre série.

< Adénomes thyréotropes :

Les adénomes hypophysaires sécrétant de la TSH représentent une entité trés rare (moins
de 1% des adénomes de I’hypophyse). lls peuvent étre divisés en deux groupes en fonction du
tableau clinique et des concentrations plasmatiques des hormones thyroidiennes T3 et T4 :

e Adénomes a TSH réactionnels a une hypothyroidie périphérique sévere et ancienne

e Adénomes a TSH responsables d’une hyperthyroidie [3].
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Le diagnostic souvent tardif, est fait dans trois principales circonstances, variablement
intriqués : [56, 57, 58]
* L’hyperthyroidie est en général franche, contrastant avec un tableau biologique
souvent moins sévére
+ Un syndrome tumoral révélant un macro-adénome hypophysaire compressif.
# Un syndrome endocrinien du a une sécrétion associée de GH et de PRL

(acromégalie, aménorrhée ou impuissance et galactorrhée essentiellement) [59].

b.2. Les adénomes non fonctionnels :

IIs correspondent a des adénomes pour lesquels aucune réaction immunologique ne peut
étre mise en évidence avec les immun-sérums. Dans notre série ils correspondent aux adénomes
dont les dosages hormonaux se sont révélés négatifs. Ces adénomes ne s’expriment que par
leur sémiologie compressive sur les voies optiques ou I'antéhypophyse et/ou des céphalées. lls
seront donc en regle générale découverts tardivement au stade de macro-adénomes souvent
volumineux. Les signes d’appel sont habituellement un hypopituitarisme et surtout un syndrome

tumoral ; un diabéte insipide a été le signe révélateur chez 2 patients de notre série.

2. Les lésions non adénomateuses :

Le tableau clinique peut étre fait de troubles endocriniens évoquant un hypopituitarisme,
de troubles ophtalmologiques, de signes d’hypertension intracranienne et de signes
neurologiques focaux annexes. Les signes révélateurs sont souvent une amblyopie et des signes
d’hypertension intracranienne chez I’enfant, un retard de croissance ou un retard pubertaire

chez I’adolescent, des troubles visuels ou des troubles mentaux chez I’adulte....
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lll. Données paracliniques :

1. Les adénomes hypophysaires :

2.1. A.Bilan radiologique :

a. Imagerie par résonnance magnétique :
Elle n’est réalisable qu’en I'absence de contre-indications absolues (pacemaker, corps

étrangers métalliques intracraniens ou intraorbitaires, etc.) ou relatives (claustrophobie, etc.).

Plusieurs séquences diversement associées sont réalisées. En prenant I'exemple du
protocole réalisé a I’hopital Foch :

e Des séquences de coupes sagittales et coronales pondérées en T1 (écho de spin) de
3 mm d’épaisseur, espacées tous les 0,3 mm avec un champ d’exploration de 24 cm
par 24 cm en sagittal et de 24 cm par 18 cm en coronal, une matrice de 512 par 256,
et deux a trois excitations ;

e Une séquence de coupes coronales pondérées en T2 (fast spin echo), de 3 mm
d’épaisseur tous les 0,3 mm, un champ d’exploration de 24 cm par 18 cm, une
matrice de 512 par 256, deux a trois excitations ;

e Une séquence dynamique en incidence coronale : quatre coupes de 3 mm tous les 0,3
mm, pondérées en T1 (fast spin echo), un champ d’exploration de 20 cm par 15 cm, une
matrice de 256 par 192, une excitation. La séquence dure 15 secondes. Elle est répétée
cing fois : une fois avant I'injection du produit de contraste (gadolinium), puis quatre fois

des I’injection du gadolinium en bolus a la dose de 0,1 ml/10 kg de poids ;

Aprés l'injection de gadolinium (1 ml/10 kg de poids) : des séquences coronales et
sagittales pondérées en T1 identiques a celles réalisées avant I'injection du produit de contraste,
ou une acquisition volumique pondérée en T1 (fast spoiled grass [SPGR]), angle de 20° en
incidence coronale : 24 a 60 coupes de 1 mm d’épaisseur selon le volume de la tumeur étudiée,
champ d’exploration de 24 cm par 18 cm, matrice 512 par 256, deux excitations avec

reconstruction dans le plan sagittal et éventuellement axial.
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Lors de la recherche d’'un microadénome hypophysaire, le protocole comporte au moins :
- Avant injection de produit de contraste, coupes sagittales pondérées en TI,
coupes coronales pondérées en T1 et en T2 ;

- Une acquisition dynamique en incidence coronale lors de I’injection du produit de
contraste en bolus . Cette séquence est primordiale dans la détection de
microadénomes, car I'adénome a une cinétique de prise de contraste différente du
parenchyme hypophysaire normal ;

- Une acquisition volumique en incidence coronale aprés injection de produit de
contraste avec reconstructions sagittales.

- Lors de la recherche d’un macroadénome hypophysaire ou des surveillances
postopératoires, les séquences utiles sont les suivantes :

- Avant contraste : coupes sagittales pondérées en T1, coupes coronales pondérées
en T1 et en T2 ; éventuellement, en cas de volumineuses tumeurs, les coupes
peuvent étre un peu plus épaisses (4 mm tous les 0,5 mm) ;

- Aprés injection de produit de contraste : acquisition volumique en incidence

coronale avec reconstructions sagittales et éventuellement axiales.

b. Tomodensitométrie :

Elle conserve quelques indications dans I’exploration des tumeurs hypophysaires relevant:

< Des contre-indications de I'IRM : I’examen est alors réalisé avant et aprés
I’injection de produit de contraste iodé en bolus en incidence coronale directe, en
coupes de 2 mm jointives explorant I’ensemble de la loge sellaire. Les images
sont prises en fenétre parenchymateuse sans et avec produit de contraste, ainsi
qgu’en fenétre osseuse ;
< De la recherche de renseignements complémentaires de ceux fournis par I'IRM
(calcifications tumorales, érosions et déformations osseuses) : I’examen est alors
le plus souvent réalisé sans injection de produit de contraste en incidence

coronale directe, les coupes étant étudiées en fenétre osseuse ;
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De certains tableaux cliniques : certaines apoplexies pituitaires donnent des
tableaux cliniques de pseudohémorragie méningée amenant a réaliser en premiére
intention un examen TDM encéphalique. L’examen comporte alors uniguement
des coupes axiales explorant I’ensemble de I’encéphale, permettant d’éliminer le
diagnostic d’hémorragie sousarachnoidienne, et quelques coupes fines centrées
sur I’hypophyse visualisant I’apoplexie pituitaire sous forme d’une hyperdensité

spontanée intrasellaire. Il est systématiquement complété par une IRM.

c. Analyse des données radiologiques :

Elles permettent d’obtenir un trés grand nombre de renseignements concernant les

caractéristiques de I'adénome :

Sa taille : microadénome (inférieur a 10 mm) ou macroadénome (supérieur a 10 mm) ;
L’existence d’expansions extrasellaires : latérale vers le sinus caverneux,
supérieure vers la citerne optochiasmatique, antérieure sous-frontale, postérieure
rétroclivale, inférieure vers le sinus sphénoidal ( Figure 37 ) ;

L'importance de la prise de contraste : pouvant faire suspecter un adénome fibreux ;
L’existence d’une transformation kystique ou hémorragique ;

L’existence d’une rupture du diaphragme sellaire : suspectée sur le caractere
irrégulier du pole supérieur de I'adénome ;

L’existence d’un collet étroit entre I’adénome intrasellaire et son expansion,
source d’exérése incompléte par voie trans-sphénoidale

L’englobement de la carotide intracaverneuse par I'adénome, témoin formel de

I’envahissement du sinus caverneux et donc de I'impossibilité d’'une exérese complete.

L’analyse de I'imagerie doit également porter sur :

KD
£

La position des carotides intracaverneuses : a la recherche d’une éventuelle procidence
carotidienne, fréquente dans lI'acromégalie - le degré de pneumatisation du sinus

sphénoidal : pouvant nécessité un fraisage peropératoire plus ou moins étendu ;
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< L’existence d’une arachnoidocéle intrasellaire ou d’une selle turcique en partie

« vide », source de fistule peropératoire de liquide céphalorachidien (LCR).

7
0.0

L’analyse précise de ces données permet de prévoir :

.0

» Le caractere enclos, expansif ou invasif de I’adénome, notion prédictive
importante d’une exérese totale ou incompléete dont le patient et le médecin

doivent étre informés

X3

% D’éventuelles difficultés de voie d’abord ou d’exérese ;

B3

» Une modification, méme mineure, de la technique chirurgicale.

Cette analyse précise est la garantie d’une chirurgie réglée et permet la prévention
d’éventuelles complications. En outre, le choix et surtout I’étendue de la voie d’abord sont dictés

par le recueil minutieux de ces données radiologiques.

Figure 37 : Expansions extra sellaire des adénomes

Expansions supre sellaire stade 1

Expansions supre sellaire stade 2

Expansions supre sellaire stade 3

Expansions sous frontale

Expansionslatérale

Expansions rétro-clivale

Expansions expansion inférieure dans le sinus sphénoidal

OomMmoONw®p
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d. Les classifications radiologiques :

d.1. Classification anatomo-radiologique des adénomes hypophysaires (selon HARDY et al.)

En 1970, Hardy a proposé une classification radiologique des adénomes hypophysaires
qui garde encore toute sa valeur aujourd’hui malgré des techniques différentes : la radiologie
simple, I’encéphalographie gazeuse, la tomographie et I'artériographie carotidienne ayant laissé
place au scanner et a I'imagerie par résonance magnétique (IRM). Cette classification initiale de
HARDY, divise les adénomes hypophysaires en 2 grands groupes :

e Les microadénomes : qui sont des adénomes dont le diamétre est inférieur a 10
mm et qui sont bien entendu intrasellaires.

e Les macroadénomes : dont le diamétre est supérieur a 10 mm et qui peuvent rester
en intrasellaire ou s’étendre en extrasellaire. Leur extension suprasellaire est
divisée en 5 grades ou stades : ( Figure 38)

v" GRADE A : extension suprasellaire modérée < a 10 mm occupant la citerne

v' Opto-chiasmatique.

v GRADE B : extension suprasellaire entre 10 et 20 mm qui souléve la partie

antérieure du recessus du 3eme ventricule.

v" GRADE C : extension entre 20 et 30 mm, la tumeur remplit la partie antérieure du

3éme ventricule.

v GRADE D : extension suprasellaire dépasse 30 mm et/ou la tumeur arrive au

niveau du foramen de Monro.

v GRADE E : extension latérale vers le sinus caverneux.
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Figure 38 : Classification Radiologique de Hardy £. Chatzellis [58]

En comparant nos données avec celles des différentes séries, on remarque un
pourcentage réduit des microadénomes 16.15% dans notre série rejoignant ainsi les
pourcentages retrouvés dans les séries ; 16.6% pour A Gondim [53], 13.22% pour Torales , 20.91
% pour Bouyoucef [], 17% pour T.Ouazzani,7.5% pour L.Affes et 6.73% pour Pennachietti. En
contre partie, on retrouve dans notre série une nette prédominance des macroadénomes avec

83.84% des cas.

Tableau X: Résultats comparatifs du caractére d’adénome hypophysaire des différentes séries

Caractére These Notre
d’adénome Pennachietti | Magro | Torales | Donho Bouyoucef Fes L.Affes sérle
hypophysaire
Microadénome 6.73 % - 13.22 % | 32.21% 20.91% 17% 7.5% 16.15 %
Macroadénome 79.80 % 100 % | 80.99%| 67.79% 79.55% 83% 92.5% | 83.84%

Selon la classification de Hardy, la comparaison de nos résultats avec ceux des

principales séries de la littérature est illustrée dans le tableau suivant :
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Tableau Xl : Résultats comparatifs avec les différentes séries étudiées

selon la classification de Hardy

Classification de HARDY
Microadénome Grade Grade Grade Grade Grade
et Ad intrasellaire A B C D E

N.Rekik [2] 25 5%
(2005,131cas) i 0
P.M. Black [7], 25§

40,2% 59,8 %
cas
Y Echichikhi [54 21% 8.6 % 8.1% 20% 12% 30.3 %
(2012, 452 cas) 0 P 7 ) 0 =P
IA.Gondim [S3

16 ,6% 83,4%
(2009) 228 cas 0 0
These fes

17% 12% 16% 6% 2% 48%
2017 49 cas
IAzeroual 2012 (49
c:s) . ( 23.80% 13.33% 20% 6% 16.57% 20.30%
Notre série 16.15% 13.84% 19.23% 12.30% 23.07% 15.38%

2.2. Bilan hormonal :

Le bilan biologique de base comprend

le dosage sanguin des hormones périphériques

témoins de la fonction concernée. Il permet d’authentifier une hypersécrétion hormonale spécifique,

I’existence ou non d’une insuffisance hypophysaire plus ou moins complete, et d’envisager un

traitement substitutif. Les épreuves dynamiques sont du domaine de

I’endocrinologie. En

postopératoire, le bilan hormonal permet de suivre I’évolution de la maladie pour les adénomes

sécrétants et de prédire la guérison ou la rechute, a compléeter par le bilan radiologique.

Tableau XIlI: Résultats comparatifs de la sécretion hormonale des différentes séries

L e Danho
Sécréetion L. . N. . These J These | Notre
Pennachietti | Magro | Gondim Paris (cote . L.
hormonale Fedala . Fes | Abodo | oujda | série
d’lvoire)
Pas de 38.46
L. 55.76 % - 84 % 4.5% | 43% | 23,72% | 38.7% | 18.2% | 26.3%
sécretion %
GH - 40 % 10 % 81.8% | 7% 3.39% | 36.7% 3% 31.5% | 18.46%
ACTH 8,65 % 32.7 % 15% 9% 8.47% 14% __ 15.7% | 13.84%
02.30
TSH 1,92 % 34.3 % 1.5% 4% 1.69% 4% 3% 26.3% %
(]
22.30
PRL 4,8% - 6 % 6.06% | 37% 66.1% 6% 69.7% | 15.7% %
(]
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La recherche d'une hypersécrétion hormonale est orientée par la clinique. L’évaluation
complete des fonctions antéhypophysaires, systématique quelque soit le volume de I’adénome,
s’assure de I’absence de déficit, méme en I'absence de signes cliniques. Elle se justifie comme

élément de référence avant d’entreprendre un traitement a visée hypophysaire [40].

2.3. C-Bilan ophtalmologique :

Le syndrome tumoral clinique vient alors s’ajouter aux manifestations endocriniennes
latentes ou évidentes. Il est fait essentiellement d’'une symptomatologie visuelle ; sa date
d’apparition dépend bien entendu du potentiel évolutif de la tumeur, mais également de la
configuration anatomique du systéme opto-chiasmatique, elle sera d’autant plus précoce que les
nerfs optiques sont plus courts [96].

Classiquement les troubles du champ visuel explorés au mieux par campimétrie se
traduisent par une hémianopsie bitemporale.

Ce déficit du champ visuel se traduit au début sous la forme d’une encoche bilatérale au
quadrant supérieur ou d’un scotome hemianopsique bitemporal,

Ultérieurement I’hémianopsie se complete a la totalité des champs temporaux ; elle est
dite « au couteau ». C'est a ce moment-la que s'installe peu a peu une baisse de l'acuité visuelle
associée a une paleur de la papille. L’évolution spontanée va aboutir a une atrophie optique
complete avec cécité.

Il peut arriver que le déficit du champ visuel soit asymétrique et prédominant d'un coté ;
cette asymétrie correspond au développement lui-méme asymétrique de l'adénome. Lorsque
I'expansion est trés latéralisée, elle peut entrainer une atrophie optique unilatérale par
compression d’un nerf optique isolé ou méme une hémianopsie latérale homonyme par

compression d'une bandelette.
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Dans chaque sinus caverneux cheminent des éléments vasculo-nerveux (artére carotide
interne, plexus veineux drainant notamment l'orbite, nerfs oculomoteurs, Ill, IV, et VI, et
premiére branche de division du nerf trijumeau) [96].Donc une expansion latérale vers le sinus
caverneux peut se manifester cliniquement de facon uni ou bilatérale par :

= Une paralysie oculomotrice ;
= Une atteinte douloureuse et/ou sensitive dans le territoire du VI (front, réflexe cornéen),

e Une exophtalmie non pulsatile (par géne au retour veineux).

2. Les lésions non adénomateuses :

2.1. Méningiomes :

¢TDM : les méningiomes apparaissent typiqguement comme une masse
d’implantation durale, extra-axiale, bien limitée. Spontanément iso ou
hyperdenses, avec présence de calcifications dans prés de 20 % des cas, ils se
rehaussent intensément aprés contraste. Une composante kystique ou
hémorragique est rare, mais possible. La TDM permet surtout d’apprécier la
présence d’une éventuelle hyperostose (5%) qui traduit la réaction osseuse au
site d’insertion du méningiome, sans liaison apparente avec le type
histopathologique . Rarement peuvent s’y associer des zones d’érosion osseuse,
plus fréquentes dans les formes agressives.

¢|RM: Le méningiome est volontiers en hypo-isosignal T1, iso-hypersignal
T2/FLAIR, rendant son individualisation difficile lorsqu’il est de petite taille . Plus
rarement, une composante kystique intra ou extra tumorale peut exister,
apparaissant en hypersignal T2. De rares formes a composante nécrotique sont

décrites, rendant le diagnostic difficile [289 , 199] .
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Une composante hémorragique ou graisseuse (hyperintense en T1, hypointense en T2)
est également possible. Par ailleurs, les méningiomes sont des tumeurs trés vascularisées sans
corrélation établie entre I'importance de cette vascularisation et la taille de latumeur, son siege
ou le type histopathologique.

De facon évocatrice, la prise de contraste tumorale s’accompagne d’une prise de

contraste de la dure-mére adjacente épaissie (‘dural tail sign’) .

2.2. Craniopharyngiomes :[102, 279]

e L’'IRM :.Cet examen est meilleur quant a I’analyse de la consistance tumorale : La
partie charnue : hypo-intense en T1 et hyperintense en T2, prenant le contraste, La
partie kystique : bien limitée, dont le signal peut étre trés variable en fonction de la
composition physicochimique du liquide. Il peut étre hypo-intense en T1 et
hyperintense en T2, comme la plupart des liquides physiologiques. Le kyste peut
étre spontanément hyperintense en T1 en raison d'un contenu riche en
méthémoglobine, en cholestérol ou en protéines. Il ya souvent prise de contraste au
niveau des parois. Les calcifications : sont difficiles a retrouver en IRM. Elles

peuvent étre visualisées comme des zones vides de signal enT1 et en T2.
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Grace aux coupes sagittales et coronales, I'IRM délimite I’extension tumorale, notamment
vis-a-vis du chiasma optique et du 3éme ventricule. Elle peut montrer le tissu hypophysaire

normal comprimé dans la selle turcique, signe principal éliminant un adénome [279].

Figure 40 : Processus tumoral intra et suprasellaire a double composante: charnue se

rehausse de facon hétérogéne; deux composantes kystiques: I'une en
hypersignal T1, hypersignal T2 franc, I'autre en hyposignal T1, discret
hypersignal T2; elles se rehaussent en périphérie par le gadolinium. Ce
processus exerce un effet de masse sur la ligne médiane , le plancher du V3
avec hydrocéphalie d’amont. Absence d’extension latéro-sellaire.

ela TDM : Le diagnostic repose sur la reconnaissance des 3 composantes de la
tumeur: charnue, kystique et les calcifications.[Elle est émlisée en coupes
axiales, sans injection de produit de contraste, pour visualiser les calcifications
en « motte » au sein de la partie charnue, ou arciformes autour de la portion

kystique en « coquille d’oeuf ». Apres injection, elle met en évidence une
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structure hétérogene avec : une portion charnue prenant le contraste de facon
intense ;une portion kystique ne se modifiant pas aprés injection, hormis une
prise de contraste périphérique au niveau de la coque. L’aspect du kyste est trés
variable, allant d’'une hypodensité graisseuse a une hyperdensité spontanée. La
TDM délimite les contours de la tumeur, ses extensions, ses rapports avec les
éléments du polygone de Willis, son siége par rapport au troisieme ventricule.

Elle objective I'’existence éventuelle d’une hydrocéphalie [55, 64,83]

2.3. Gliomes des voies optiques :[286, 287]

Le diagnostic d'un gliome du nerf optique peut étre confirmé soit par TDM ou par IRM.
Son aspect dépend de la présence ou non de la NF1.

Chez les patients sans NF1, il y a presque toujours un élargissement fusiforme du nerf
optique avec une marge claire produite par le fourreau dural intacte (Figure 49 a).

Chez les patients atteints de NF1, le nerf est plus irrégulier et tend a montrer a la fois le
vrillage et le flambage (coudure et voilement) ainsi que des zones a faible densité dans le nerf

(figure 49b).

Figure 41: ’aspect a I'imagerie des gliomes du nerf optique: (a) chez un patient sans

neurofibromatose; (b) chez un patient souffrant de neurofibromatose
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Une hyperplasie arachnoide peut également apparaitre de facon similaire. Les lésions
sont typiquement iso-intenses ou hypo-intenses sur les images pondérées en T1, hyper-intense
sur les images pondérées en T2 et augmentent habituellement de maniére homogéne avec
injection de gadolinium.[287,190]

L’IRM peut aussi montrer l'extension de la tumeur et les changements associés a la
tumeur au-dela du nerf optique ou dans le chiasme, la chose qui peut ne pas étre apparente sur

la TDM (Figure 50).

2.4. Chordomes :[274,278]

e L’'IRM : permet d’aprrécier I’exploration de la FCP et d’évaluer I’extension tumorale a
ce niveau. En pondération T1, le chordome est en hypo-isosignal, contrastant avec
I’hypersignal marqué de la graisse du clivus. En pondération T2, il est en
hypersignal. Aprés injection de gadolinium, le rehaussement est modéré ou intense.
Une nécrose intralésionnelle est parfois visible.

e A la TDM : le chordome se traduit par une lIésion expansive souvent mal limitée
ostéolytique developpée au dépends de clivus et associée a quelques
calcifications intralésionnelles. Aprées injection du produit de contraste, le

chordome présente un rehaussement modéré ou marqué.
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N

Figure 43 : Coupe IRM sagittale T1 (A) et T1 avec injection de gadolinium (B). Chordome
du clivus envahissant la selle turcique et la citerne opto-chiasmatique. La glandehypophysaire
normale est retrouvée en avant (fleche). Refoulement du tronc cérébral et du plancher

du 3eventricule (téte de fleche).

2.5. Kystes de la poche de rathke :

ela TDM: Les KPR sont décrits habituellement comme des lésions kystiques
intrasellaires ou intra et suprasellaires,bien limitées,volontiers arrondies,sur la ligne
médiane,d’une densité identique ou proche du LCS,ne prenant pas le contraste et ne
comportant pas de calcification.il existe quelques cas atypiques avec notamment
une densité intermédiaire ou hétérogéne ,une prise de contraste fine des parois,ou
des calcifications de la paroi du kyste rencontrée dans prés de 10% des cas. Dans
ces cas atypiques, la lésion devra etre considérée comme un craniopharyngiome
jusqu’a la preuve histologique du contraire.

¢ L'IRM : Iaspect de ces |ésions en IRM est tres variable et le diagnostic différentiel
avec d’autres lésions kystiques de la région sellaire peut etre difficile (adénome

kystique, craniopharyngiome, kyste arachnoidien, kyste epidermoide).
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Si le signal,la taille,’lhomogénéité,la topographie et le comportement apres injection de
Gadolilium des KPR sont extremement variables,un aspect est cependant quasi
pathognomonique et fréquent :Iésion sellaire, située en pleine ligne médiane exactement entre
I’anté et la posthypophyse,ou en position immédiatement suprahypophysaire au pied de la tige
pituitaire,apparaissant en hypersignal T1 et hyposignal T2, parfaitement homogéne, sans niveau

liquide-liquide et sans aucune prise de contraste apres injection de Gadolinium.

Figure 44 : IRM hypophysaire (sagittal T1) :
hyposignal T1 homogene du KPR a développement supra-sellaire

Figure 45 : IRM hypophysaire (coronal T2) : hypersignal T2 liguidien homogéne du KPR
a développement supra-sellaire
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IV. Données thérapeutiques :

1. les adénomes hypophysaires :

1.1. Voie endoscopigue endonasale transsphénoidale :

L’immense majorité des adénomes hypophysaires est opérée par voie trans-sphénoidale
(> 99 %). Les indications de voie intracranienne sont devenues rares (< 1 %), notamment depuis
I'utilisation des voies endoscopiques étendues. Seules les expansions latérosellaires restent
inaccessibles a une voie d’abord trans-sphénoidale.

En cas d’insuffisance hypophysaire, il est indispensable de débuter la supplémentation,
notamment corticotrope, avant [l'intervention. Dans certains cas, un traitement médical
préopératoire est préférable, en particulier dans les maladies de Cushing séveres avec troubles
métaboliques et dans les acromégalies avec retentissement cardiovasculaire majeur. Chez le
patient acromégale, les difficultés d’intubation ne sont pas rares et nécessitent parfois une
intubation orotrachéale sous fibroscopie. L’'anesthésie de ces patients ne pose en général pas de
probléme majeur si I’équipe d’anesthésie est habituée a cette chirurgie.

La voie trans-sphénoidale correspondant a une chirurgie propre contaminée (classe 2

d’Altemeier), une antibioprophylaxie est recommandée [19]

a. Période périopératoire : [1]
Les objectifs principaux de cette préparation sont la prévention de [I'insuffisance
cortisolique postopératoire immédiate et I'antibioprophylaxie. Lorsque les patients ont une

hormonothé- rapie préopératoire, celle-ci est continuée.

- Pour les tumeurs hypophysaires en dehors de la maladie de Cushing ou du
syndrome de Nelson :

¢ 50 mg de succinate d’hydrocortisone avec la prémédication, puis 25 mg en

intramusculaire ou en intraveineux direct toutes les 6 heures. A la 18e heure

apres la prémédication, hydrocortisone 20 mg per os ;
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e antibiothérapie de 24 heures : lincomycine, 10 mg/kg (dose maximale 600 mg
chez I’adulte), gentamicine, 1T mg/kg. Ces deux antibiotiques sont administrés
avec la prémédication, puis deux autres fois a 8 heures d’intervalle.

- Pour les adénomes hypophysaires dans le cadre de la maladie de Cushing ou du
syndrome de Nelson :

e Traitement substitutif :

> maladie de Cushing avec hypercorticisme évolutif : 50 mg de succinate
d’hydrocortisone en intramusculaire, puis 25 mg toutes les 6 heures jusqu’a
la 24e heure,

> +maladie de Cushing sous traitement freinateur : poursuite du traitement
antérieur la veille, 75 mg de succinate d’hydrocortisone en intramusculaire
avec la prémédication, puis 75 mg toutes les 6 heures jusqu’a la 24e heure,
en intraveineux direct avec surveillance de la pression artérielle, et
Syncortyl® 5 a 10 mg en intramusculaire toutes les 12 heures, si nécessaire ;

> antibioprophylaxie identique (lincomycine/gentamicine).

En dehors de consignes concernant l'antibiothérapie et le traitement substitutif, une
surveillance clinique et biologique qui comprend un bilan hydroélectrolytique des entrées et des
sorties, une mesure du volume urinaire, de la densité urinaire et une surveillance de la natrémie.
Si les critéres sont réunis pour authentifier un diabéte insipide postopératoire immédiat, un
traitement par Minirin® est institué. Les patients quittent I'hopital au troisiéme ou quatrieme jour

de l'intervention sous hydrocortisone.

b. Voies d’abord endoscopique endonasale trans-sphénoidale:

b.1. Endoscopie endonasale transsphénoidale :

v Phases nasale et sphénoidale :

La luxation latérale du cornet moyen permet d’arriver sur l'ostium sphénoidal.

L’ouverture du sinus sphénoidal est parfois précédée par la coagulation de I'artére nasale
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postérieure, branche de I'artére sphénopalatine, cheminant sous I’ostium sphénoidal pour aller
vasculariser le septum nasal. Apres résection de la muqueuse sinusienne sphénoidale, on
reconnait aisément le plus souvent les structures de la base du crdane. Au centre et d’avant en
arriére, on retrouve le planum, le tubercule sellaire, la selle turcique et le recessus clival.
Latéralement, on distingue les reliefs des deux nerfs optiques séparés des deux carotides
intracaverneuses par les recessi optico-carotidiens. Dans certains cas et particulierement en cas
de reprise chirurgicale, la reconnaissance des ces différentes structures anatomiques peut
s’avérer difficile, et la neuronavigation et le microdoppler trouvent alors tout leur intérét.
L’identification des carotides intracaverneuses est primordiale de maniere a délimiter clairement

la selle turcique avant son ouverture [2].

Figure 46: Vue endoscopigue montrant |'étape de décollement du cornet moyen (CM)
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Figure 47 : Vue endoscopique montrant |'étape de la coagulation de la partie postérieure
de la cloison nasale (CN) avant le décollement sous muqueux

Figure 48: Vue endoscopigue montrant une ouverture large du sinus sphénoidal,
une bonne exposition de toute la selle turcique (ST)

v Phase sellaire
L'ouverture de la selle et I’exérése tumorale rejoignent les principes de la microchirurgie
classique hypophysaire. Dans la mesure du possible, on taille un petit volet osseux a I’aide d’un
ostéotome emportant le plancher de la selle, souvent luxé vers le bas durant le temps de la
chirurgie, volet qui sera remis en place en fin d’intervention. En cas de microadénome, on tente

toujours de pratiquer une exérese en bloc de I'adénome en mordant sur I’antéhypophyse
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adjacente pour étre « oncologiquement » satisfaisant. La résection des macroadénomes se fait
par un évidement progressif aux curettes annulaires, latéralement jusqu’a la paroi interne des
loges caverneuses, le dorsum sellae en arriére et le diaphragme sellaire en haut, dont la descente

harmonieuse signe le caractere complet de la résection [2].

Figure 49 : Vue endoscopique montrant ['étape de résection de I'adénome a l'aide
d'une curette fenétrée

v Phase de reconstruction

On évite quand on le peut le placement de tout matériau dans la selle de maniere a ne
pas créer d’artefact sur I'IRM postopératoire. La reconstruction du plancher sellaire doit étre
aussi soigneuse que possible, encore plus si un écoulement de LCR est observé durant
I’intervention. Dans ce cas, un fragment de graisse prélevé au niveau de la face latérale de la
cuisse ou au niveau de la paroi abdominale vient obturer la selle sans étre compressif. Un
substitut dural résorbable est ensuite placé en extradural et recouvert d’une colle de fibrine.
Enfin, le volet osseux est replacé et maintenu par de la colle (a défaut de volet, les fragments
osseux de la sphénoidotomie peuvent aider a reconstituer le plancher sellaire). La fin de
I’intervention consiste en un lavage des fosses nasales au sérum physiologique tiéde et la
vérification de I’hémostase de la muqueuse nasale. Le cornet moyen, luxé en dehors au tout
début de I'intervention, est remis en place par simple pression d’une spatule. Aucun méchage

postopératoire n’est nécessaire.
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b.2. Endoscopie endonasale transsphénoidale étendue

En cas de volumineuse tumeur ou d’expansion nécessitant une voie endoscopique
étendue, on réalise une voie bi-narinaire avec la résection de la partie postérieure du septum
plus ou moins la résection d’un cornet moyen.

Ces voies endoscopiques étendues permettent de proposer une voie trans-sphénoidale
méme en cas d’expansion trans-diaphragmatique, rétro-clivale ou sous frontale pouvant
nécessiter alors parfois une ethmoidectomie postérieure, une résection de la clinoide
postérieure, ou un fraisage trans—clival.

Seules les expansions latérales restent inaccessibles a la voie trans-sphénoidale
endoscopique.

Rarement nécessaire dans la chirur-gie des adénomes, elle est particuliere-ment
intéressante pour l'exérese des cra-niopharyngiomes qui ont souvent une expansion rétro
chiasmatique. Elle rend possible également I'exérése de lésions supra-sellaire ou rétro-clivales.

L’obtention d’une fermeture étanche de la base du crane reste parfois difficile a obtenir,
pouvant nécessiter un drainage lombaire externe transitoire et parfois une reprise chirurgicale

en cas de rhi-norrhée persistante.

Figure 50 : zones accessibles par voie endosco-pique endonasale étendue
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b.3. Endoscopie endonasale transsphénoidale en deux temps

Cette stratégie a été développée pour les macroadénomes fibreux ayant une extension
supra sellaire importante. Souvent, lors de la premiére intervention par voie trans-sphénoidale, il
est possible d’enlever tout le contingent tumoral intrasellaire, mais le pole supérieur de I'ex-
pansion suprasellaire ne descend pas dans la selle malgré les manceuvres de com-pression
jugulaire. Pour le faire descendre il faudrait appliquer des tractions sur ce pb6le supérieur.
Toutefois ces tractions comportent un risque d’aggravation visuelle, d’hémorragie sous
arachnoi-dienne voire d’hématome hypothala-mique. Nous préférons alors laisser en place cette
portion tumorale, apres avoir réalisé une hémostase soigneuse.

Apres cette chirurgie volontairement incomplete et décompressive, il est géné-ralement
constaté une amélioration visuelle. Le contrble d’imagerie 2 a 3 mois aprés cette chirurgie peut
montrer, le plus souvent, la descente spontanée de I’ex-pansion suprasellaire dans la selle tur-
cique, expansion qui devient alors tout a fait accessible a un nouvel abord trans-sphénoidal dans
le but de réaliser une exérése compléte, de préserver le tissu hypophysaire sain et d’éviter ainsi
une radiothérapie. Cette stratégie a été utili-sée avec succeés dans notre service dans des cas de
plus en plus nombreux de macroadénome non fonctionnels.

L’intervention par voie trans-sphénoidale endoscopique dure en moyenne un peu moins
de 1 heure. La durée de I'intervention était de 58 minutes dans la série de Magro [5]. et de 105
minutes dans la série de Karpinnen [20]. La durée de I'hospitalisation est de 3 a 4 jours.

La chirurgie assistée par ordinateur (neuronavigation) peut dans certains cas représenter un
appoint supplémentaire si une difficulté de voie d’abord est prévisible. Elle ne parait pas donner,
actuellement, une meilleure garantie en termes de durée ou de sécurité de I'intervention, pas plus
gu’en termes de qualité d’exérése ou de résultat, du moins pour une équipe entrainée a cette
chirurgie. Certains auteurs ont travaillé sur I'apport de I’échographie peropératoire, en particulier
dans les cas de maladie de Cushing a IRM normale. La limite actuelle reste la taille des sondes
d’échographie. L'absence de pneumatisation du sinus sphénoidal ne contre-indique pas la voie
trans-sphénoidale. Dans ce cas, la selle turcique est abordée par fraisage. Dans certains cas
exceptionnels d’adénome hypophysaire dans le cadre de la maladie d’Albright comportant une

dysplasie fibreuse extensive du sphénoide, la selle turcique n’a pu étre abordée. [1]
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Figure 51 : visualisation endoscpique intra sel-laire aprése
d’un adénome hypophysaire

1. tissu hypophysaire sain
2. carotide intra caverneuse

b.4. Avantages et limites :

v' Les avantages : [12, 36]

Les avantages de I'approche endoscopique sont nombreux.

4 L’introduction de I’endoscope directement au sein de la zone a opérer permet
d’obtenir une vue en haute définition de toutes les structures internes, permettant
ainsi une excellente visualisation de la glande hypophysaire et des structures
avoisinantes avec moins d’inconfort péri-opératoire ainsi qu’une sécurité vis-a-vis
des risques liés aux éléments anatomiques qui avoisinent la selle turcique.

4 Grace a la mobilité constante de I'endoscope ainsi que la possibilité d’utilisation
d’optiques a angles variés (0°, 30°, 45°), I'abord endoscopique apporte une vision
panoramique avec réduction des angles morts et une illumination améliorée du champ
opératoire, et il est possible de contourner les obstacles et de détecter les portions de
tumeur non visibles par les microscopes chirurgicaux conventionnels, condition

nécessaire a une extraction optimale de ces tumeurs.
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4 Par sa vision macroscopique et sa possibilité de dissection au contact de I'adénome, une
meilleure distinction entre tissu sain et tissu tumoral, ce qui doit permettre de mieux
respecter les fonctions de la glande. Enfin et surtout, I'intérét principal des optiques
courbes (30° et 45°) est de pouvoir, en principe, mieux visualiser les zones qui restent
cachées par la vision linéaire du microscope, telles que les expansions supra et para-
sellaires des macroadénomes. Une telle optique devrait faciliter I'exérese de ces
expansions et éviter au maximum la persistance d’un résidu tumoral.

4+ Les approches endoscopiques utilisent I’accés par les narines, évitant toute incision
visible. Un méchage nasal pourrait étre utilisé a la fin de [Iintervention. Ces
approches offrent par ailleurs une meilleure qualité d’exérése au moins en ce qui
concerne les adénomes non fonctionnels.

% En outre, le temps nécessaire a I'‘opération chirurgicale méme la durée

d’hospitalisation et de rémission postopératoire sont considérablement réduits.

v Les limites : [12, 32, 36]

+ L’étroitesse de la voie d’abord ainsi que la distance au site de travail peuvent
représenter pour certains, habitués au travail « a deux mains », une limitation a
cette technique malgré I'utilisation d’un bras articulé ou d’un abord binarinaire,
tout comme la perte de la vision binoculaire.

%+ L’endoscope ne donne qu’une vision monoculaire et ne permet pas d’apprécier la
profondeur du champ, contrairement au microscope opératoire. Du fait de
I’étroitesse du champ visuel, il persiste toujours un risque minime de lésion de
I’artere carotide interne et du nerf optique.

£ Les techniques endoscopiques nécessitent une courbe d’apprentissage du
maniement de I’endoscope ainsi que la familiarisation avec une vision en deux

dimensions contrastant avec la tridimensionnalité de I’approche microscopique.
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4+ |l est indispensable d’utiliser un systéeme de fixation autostatique de I’endoscope
pendant I'intervention car en I'absence d’une telle contention, I’endoscope prive le
chirurgien de la liberté de ses deux mains, I'une tenant I'’endoscope et l'autre
I’instrument.

4+ Les problémes de reconstruction de la base du crane et donc de fistules du LCR,
constituent actuellement la limite majeure de ces techniques endoscopiques,
surtout pour les abords étendus.

4+ Par ailleurs, il existe ainsi une morbidité nasale non négligeable: I'endoscopie
endonasale peut occasionner une rhinite cro(iteuse, particulierement fréquente et

génante au décours des abords étendus avec turbinectomies.

L

Figure 52 : Schematisation de I’abord trans-sphénoidal : introduction de I’optique montée sur
sa chemise d’irrigation a travers la narine droite

1.2. Traitement adjuvant : radiothérapie

La radiothérapie est un traitement adjuvant visant le plus souvent a compléter I'acte

chirurgical [3, 57, 119, 122, 141, 142]
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a. Radiothérapie conventionnelle :

Elle utilise les propriétés des rayonnements par photons (gamma du cobalt 60 ou rayon X de
2 a 30 Me V) la dose tumorale est de 40 a 50 grays en 4 a 6 semaines repartis en plusieurs séances.

A coté de son efficacité et de sa séduisante innocuité immédiate, cette méthode, dont les
premiéres tentatives sont contemporaines des premiéres interventions (1907), présente certains
inconvénients :

Elle implique une certitude diagnostique qui ne peut étre acquise en dehors de la biopsie
dans les formes non fonctionnelles.

L'efficacité est lente et progressive du fait de la latence de ses effets sur I'hypersécrétion
des adénomes hypophysaires sécrétants allant jusqu'a 5 a 10 ans.

Elle compte un risque d’hypopituitarisme trés diversement interprété par les auteurs et
qui nous parait important : 15 a 20% d’hypopituitarisme global, 30% d’hypopituitarime partiel
sur I'axe cortico-surrénal, 60% sur I'axe gonadique, risque variable d’ailleurs avec I’dge (Les
jeunes étant plus sensibles que les sujets agés) et certains facteurs individuels.

Elle peut se compliquer de transformations tissulaires nécrotiques ou hémorragiques
dans 5 a 7% des cas.Elle peut étre a l'origine de transformation carcinomateuse ou de
méningiome ; Elle peut entrainer une radionécrose des structures avoisinantes (nerfs optiques,
lobes temporaux, hypothalamus) aux effets létaux.

En raison de ces inconvénients, La radiothérapie conventionnelle est donc rarement utilisée en
premiére intention. Elle est réservée comme traitement complémentaire d'un geste chirurgical
incomplet (en particulier en complément au traitement microchirurgical des adénomes a GH), le
traitement d'un macro-adénome hypophysaire inaccessible a la chirurgie, le traitement d'un reliquat ou

d'une récidive tumorale post-chirurgicale non accessibles a une reprise chirurgicale [142].

b. Laradiochirurgie  [3, 31, 102, 119, 121, 142, 143]

On désigne sous ce terme un ensemble de méthodes associant la technique stéréotaxique

en vue de déterminer avec précision la cible et les trajectoires permettant de I'atteindre, et les
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propriétés de rayonnements capables de délivrer, sur cette cible ainsi définie, des doses
importantes en épargnant les structures avoisinantes dont I’atteinte représente I'un des risques
majeurs de la radiothérapie conventionnelle. Cette technique s’adresse aux petites lésions dont

le diameétre est inférieur a 25mm [3, 119, 142, 143].

Trois méthodes principales peuvent étre citées :
e L'implantation d’isotopes radioactifs (yttrium 90, or 198, iridium 192),
Particulierement développée par I’école stéréotaxique de talairach.
e L'utilisation de faisceaux de particules lourdes alpha générées par des accélérateurs.
e L’irradiation multi-faisceaux, derniere-née des méthodes radiochirurgicales, utilise
des rayons gamma du cobalt 60 administrés selon de multiples portes d’entrées qui

s’entrecoupent toutes sur la cible, donnant a son niveau une dose cumulée.

Les indications doivent étre pesées et les contre-indications scrupuleusement respectées.
Les indications dérivent des résultats obtenus par différentes équipes et ont été bien codifiées
par CORTET-RUDELLI [142] :
- Adénome invasif avec résection chirurgicale incompléte.

- Adénome récidivant.

Les principes a respecter impérativement, sous peine de voir se développer des
complications souvent graves et définitives, sont :
- Inclusion de la tumeur dans la cible d'irradiation.
- Respect des voies visuelles, des gros vaisseaux, des sinus caverneux et des nerfs

oculomoteurs.

Ces méthodes ne peuvent étre raisonnablement utilisées que si la distance tumeur-voies
optiques est supérieure a 5 mm, la taille de la tumeur inférieure a 20mm et I'absence de déficit
visuel antérieur. La dose maximale doit étre de 8Gy sur les voies visuelles et de 40 Gy sur les

nerfs oculomoteurs.
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Aucun de nos patients n’a bénéficié de ce type de traitement.

c. La radiothérapie stéréotaxique fractionnée:[143, 144, 145]

Il s'agit d'irradier de facon séquentielle les lésions hypophysaires avec une précision
stéréotaxique, permettant la réparation du tissu sain adjacent entre chacune des fractions de la
dose totale. Pour COLIN et al [144], en combinant les performances balistiques de la
radiochirurgie et I’effet protecteur du fractionnement de la radiothérapie conventionnelle, la RSF
permet d’obtenir 75% de récidive compléte sans aucun effet toxique mais avec une cinétique de
réponse lente. Toutefois, son principe de fractionnement, nécessitant plusieurs séances (4 a 5
fois par semaine) constitue son principal inconvénient.

La RSF n’est utilisée pour aucun de nos malades

2. Les lésions non adénomateuses :

2.1. Craniopharyngiomes :[74,116,279]

Le traitement idéal de cette tumeur bénigne extracérébrale devrait étre I'exérese
chirurgicale compléte. Quand celle-ci est impossible, notamment du fait de I'invasion d’une
structure anatomique essentielle (parois latérales du troisieme ventricule, voies optiques,

carotides internes...), la radiothérapie réduit le risque de récidive.

a. Chirurgie
Les craniopharyngiomes purement sous-diaphragmatiques peuvent étre opérés par voie
transsphénoidale. Dans la majorité des cas, il sont supradiaphragmatiques, ce qui justifi e un
abord endocranien.
Quelle que soit la voie d’abord, il est nécessaire d’obtenir une bonne détente cérébrale
pour disséquer la tumeur et la poursuivre dans ses différentes extensions en exercant la
pression, la plus minime possible, sur le cerveau avec les écarteurs. Il s’agit d’'une chirurgie

majeure, non dénuée de risques.
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La mortalité des séries modernes évolue entre 1 et 10 %, la morbidité est d’environ 15 %.
En plus des risques non spécifi ques de toute chirurgie intracranienne, I'exérése d’un
craniopharyngiome expose a un dysfonctionnement hypothalamo-hypophysaire aigu. Cela
impose d’étre trés rigoureux dans la réanimation postopératoire et dans la compensation des
déficits endocriniens, sous peine de déshydratation aigué et de collapsus cérébral. Pratiquée par
des neurochirurgiens entrainés, I'intervention permet I’exérese totale dans 60 a 70 % des cas. Le
sacrifice de la tige pituitaire envahie par la tumeur, est nécessaire chez la moitié des patients.
Dans environ 40 % des cas, la tumeur se révele invasive au niveau d’un parenchyme impossible a
réséquer sans séquelles majeures, comme les parois latéralesdu troisieme ventricule, les voies
optiques et les structures vasculaires. Dans ces cas, on se contentera soit d’une chirurgie
décompressive simple (exérése partielle : 10 % des cas), soit d’une exérese subtotale laissant des

résidus tumoraux microscopiques dans les parenchymes envahis (20 a 30 % des cas) [15,20,21].

b. Radiothérapie

Depuis les travaux de Kramer, de nombreuses séries ont démontré I'efficacité de la
radiothérapie [8, 15,16]. Cependant, la place de ce traitement reste encore discutée, particulierement
chez I'enfant, dont le cerveau en développement est tres sensible a I'effet néfaste des rayonnements
ionisants. La radiothérapie expose en effet au risque de radionécrose, en particulier des voies visuelles,
d’artérite postradique, de tumeurs radio-induites et surtout de déficit intellectuel chez les enfants. La
radiothérapie n’a pas d’indication lorsque I'exérése tumorale a été complete. En cas d’ablation
incompléte de la tumeur, certains auteurs l'utilisent a titre systématique pour tenter de diminuer ou de
retarder les risques de récidive. Elle ne semble étre indiquée que devant la preuve d’une évolutivité

radiologique et/ou clinique d’un résidu tumoral, surtout si une réintervention parait trop risquée

c. Chimiothérapie
La chimiothérapie par voie générale n’a jamais fait la preuve de son utilité. Quelques
auteurs ont utilisé des instillations intrakystiques de bléomycine, avec une certaine effi cacité sur
les kystes, mais une toxicité mal évaluée. Elle reste marginale dans le traitement du

craniopharyngiome[8,15,16].
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2.2. Gliomes des voies optiques :

Les options de traitement du gliome du nerf optique comprennent l'observation, la
chimiothérapie, la radiothérapie et la chirurgie. Certains cliniciens préconisent un traitement
quand il y a progression radiographique ou détérioration visuelle. En revanche, d'autres
réservent le traitement que pour les patients atteints d'une détérioration visuelle
documentée[32, 34, 47], en outre, d'autres facteurs sont souvent pris en compte dans la
décision de traiter et sont: la taille de la tumeur, son extension, le rehaussement de la tumeur
aprés injection de PDC, la localisation de la tumeur, I’exophtalmie évolutive, la perte du champ
visuel, la paleur optique, I'hydrocéphalie, le dysfonctionnement endocrinien, et la présence de
syndrome du diencéphale[49].

Dans les différentes séries de la littérature, La réduction chirurgicale est le plus souvent
volontairement incompléte et associée a un traitement complémentaire radiothérapique.

Afin d'éviter des séquelles neurologiques et/ou endocriniennes, il est de plus en plus fait
appel a la chimiothérapie ;de nombreux protocoles sont a I'étude tant en traitement de premiere
intention, qu'en traitement adjuvant de la chirurgie, ou de la séquence chirugie-radiothérapie. Si la
plupart des études actuelles sont encourageantes tant lors du diagnostic que lors d'une récidive

stabilisée ou améliorée, I'utilisation de la chimiothérapie n'est pas encore bien codifiée[122].

2.3. Chordomes :[278,280]

Le défi thérapeutique pour les chordomes de la base du crane est liée a la localisation
anatomique en raison de la présence de nombreuses structures nobles aux alentours (vaisseaux,
nerfs, tronc cérébral, moelle épiniére). La premiere phase thérapeutique est neurochirurgicale et
maximaliste afin de réduire le volume tumoral et de créer un espace suffisant entre la tumeur et
les structures a risque afin d’optimiser I’irradiation. Cette derniére est systématiquement

recommandée afin d’améliorer le controle local.
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2.4. Kystes de la poche de rathke :[288]

Si une simple surveillance clinique voire radiologique est suffisante en cas de découverte
fortuite d’un KPR asymptomatique, le traitement des KPR symptomatiques est neurochirurgical,
et vise en aspirant leur contenu aprés excision partielle des parois du kyste,a diminuer I’effet de
masse éxercé sur les structures adjacentes.

L’intervention chirurgicale seule, sans complément de radiothérapie,est le traitement
unaniment admis,meme si de récents travaux ont montré un intéret prometteur a une technique
d’irradiation intrakystique directe a faible dose au rhenium 186.

La voie d’abord habituellement utilisée pour approcher ces kystes de la région sellaire est
la classique voie transsphénoidale sauf si le kyste a une volumineuse extension suprasellaire ou
gu’il est suprasellaire pur,ou encore lorsqu’un craniopharyngiome est initialement suspecté,une
craniotomie frontotemporale étant alors préférée.Alfieri et al proposent la voie endoscopique

endonasale transsphénoidale pour aborder les KPR intrasellaires.

V. Données anatomopathologiques :

1. Les adénomes hypophysaires :

IIs représentent la majorité des tumeurs hypophysaires [98]. lIs posent des problémes
d’interprétation s’il débordent la loge hypophysaire.

Le tissu adénomateux est habituellement bien limité a l'intérieur du lobe antérieur; mais il
n'existe pas de formation conjonctive de type capsulaire isolant I'adénome du tissu normal
avoisinant.

L'organisation histologique des adénomes hypophysaires est variable. On peut parler :

e d'adénomes de type diffus, les cellules étant disposées sans ordre, sans réaliser des
cordons individualisés;
e d'adénomes de type cordonal avec des aspects de cordons non orientés, plus ou moins

larges, rappelant I'architecture cellulaire du parenchyme antéhypophysaire normal.
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L’activité mitotique est généralement peu visible, des zones de nécrose peuvent exister.
Dans ce parenchyme pathologique remanié, on rencontre fréquemment des macrophages, et
parfois des cristaux de cholestérol.

L'immunohistochimie est utilisée de facon systématique en microscopie optique et fait
partie intégrante du diagnostic des adénomes hypophysaires et de la classification.

Il s’agit de tumeurs cliniguement et biologiquement fonctionnelles et ['étude
immunohistochimique de la tumeur secondaire se révéle positive a I'anticorps correspondant. Les
criteres habituellement retenus comme critéres de pronostic défavorable ne peuvent étre appliqués
aux adénomes, comme l'angiogenése, le pléomorphisme cellulaire ou les atypies nucléaires.
Cependant, de nombreux adénomes hypophysaires sont agressifs, récidivants et infiltrants. Un index
mitotique élevé, des remaniements nécrotiques et un marquage de prolifération par le Ki-67 trés

supérieur a 5% ne sont que des indices d’une agressivité biologique.

2. Les lésions non adénomateuses :

2.1. Méningiomes :

Sur le plan histologique : le méningiome est une prolifération tumorale composée de
cellules arachnoidiennes tendant a décrire des enroulements cellulaires ou « whorls » autour de

vaisseaux sanguins ou d’une concrétion calcifiée.

La forme des cellules tumorales et leur agencement architectural déterminent les trois
principaux types histologiques :

- Le méningiome méningothéliomateux, le méningiome fibroblastique et le
méningiome transitionnel ;la présence de formations calcifiées concentriques
définie le « méningiome psammomateux ».

De point de vue immunohistochimique : 'EMA est le marqueur le plus discriminant des
méningiomes, caractérisé par un marquage cytoplasmique et parfois un renforcement
membranaire. Les méningiomes expriment également la vimentine et a moindre degré la PS100.

L’'index de prolifération cellulaire Ki67 varie avec le grade histologique.
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2.2. Craniopharyngiomes :

De point de vue histologique, la partie solide de la lésion se compose de cellules
épithéliales agencées en boyaux anastomosés. En périphérie, les cellules ont tendance a décrire
des palissades et sont limitées par une membrane basale. Elles subissent une maturation
kératosique. Les boyaux épithéliaux sont séparés par un tissu mésenchymateux avec parfois des
zones de métaplasie ostéoide. Des calcifications et des xantogranulomes sont classiques. Les
kystes sont tapissés par un épithélium uni- ou pluristratifié et renferment un matériel amorphe

éosinophile enserrant des cristaux de cholestérol ou des débris cellulaires.

2.3. Gliomes des voies optiques :

Sur le plan histologique, la plupart des gliomes du nerf optique juvéniles sont des astrocytomes
pilocytiques et sont classés selon I’Organisation Mondiale de la Santé des tumeurs Grade LIllIs sont
caractérisés par la présence de Fibres de Rosenthal et de corps granuleux éosinophiles.

Deux modeéles de croissance architecturaux distincts de gliomes du nerf optique ont été
décrits : un modeéle de croissance péri neural associée a la NF1, et un modéle de croissance intra
neurale retrouvé plus fréquemment dans les cas sporadiques.

Les tumeurs périneurales : sont caractérisées par une croissance circonférentielle des
astrocytes qui conduit a l'expansion du parenchyme et I'élargissement de I’espace méningée,
mais rarement la tumeur s'étend au-dela de l'orbite ou du canal optique il reste presque toujours
dans les limites de la gaine durale. Si la tumeur s'étend en intracranien il peut également
développer des composants exophytiques qui peut conduire a une compression du chiasma
optique ou a une extension au nerf controlatéral.

La tumeur intraneurale : la croissance du gliome est produite exclusivement en intra neural.
Dans ces cas, le nerf optique est grossierement élargi,il en résulte un effacement de I'espace sous-
arachnoidien, La pie-meére devient fusionnée a I'arachnoide, qui a son tour devient adhérente a la dure-

meére. Dans la prolifération intra neurale les astrocytes tumoraux sont disposées de facon compacte
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Les gliomes malins du nerf optique sont généralement des astrocytomes de haut grade
ou glioblastomes multiformes. lls ont un aspect macroscopique similaire aux autres gliomes
malins du systéeme nerveux central et ils ont une surface jaune panaché, focalement

hémorragique avec nécrose centrale.

2.4. Chordomes :

Macroscopiquement : il s’agit d’'une lésion d’aspect lobulé faite de nodules tumoraux
gélati-neux, mucoides, grisatres ou blanchatres . Il peut s’y associer des remanie-ments
hémorragiques, kystiques, nécroti-ques et des calcifications.

Microscopiquement : La plupart des tumeurs ont un aspect lobulé, résultant d’un
découpage par des septa fibreux comportant des vaisseaux a paroi fine et parfois des infiltrats
lympho-cytaires Au sein des lobules, on observe de larges plages de mucines extracellulaires
alcianophiles et un grand polymorphisme architectural, avec des cellules agencées en cordons,
travées ou nappes de deux types : les cellules physaliphores qui sont caractéristiques du
chordome et les cellules d’aspect épithélial

Immunohistochimie : Les chordomes ont un profil immunohisto-chimique caractéristique
qui, associé a la morphologie, permet de poser le diagnos-tic. lls ont en effet la particularité
d’exprimer conjointement la protéine S100, I’antigéne de membrane épithélial, la vimentine et
les cytokératines. lls expriment notamment de facon constante les CKAE1/AE3, CK19, CKS,

parfois la CK5, mais généralement pas la CK20. Le marquage par la CK7 est inconstant .

2.5. Kystes de la poche de rathke :

Ce sont les kystes les plus fréquents provenant de restes de la poche de rathke qu’on
retrouve sous forme de kystes microscopiques au niveau du lobe intermédiaire.

Macroscopiquement : il s’agit de kystes a paroi fine dont le contenu est trés variable.

Microscopiquement : le revetement est constitué d’un épithélium cubo-cylindrique avec
des cellules ciliées ou en gobelets ; des cellules hypophysaires peuvent etre présentesdans ou au
voisinage de la paroi avec possibilité de néoplasie squameuse partielle ou complete voire de

remaniements xanthomateux, présence d’hémorragies anciennes dans prés de 40% des cas.
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VI. Donées évolutives :

1. Les adénomes hypophysaires :

1.1. Complications postopératoires : [12, 24, 32, 36]

Cette voie d’abord en diminue beaucoup la fréquence.Les méningites suraigués
d’évolution fatale ont disparu depuis l'utilisation d’une antibioprophylaxie. Les thromboses
veineuses profondes restent plus fréquentes dans la maladie de Cushing en raison du mauvais
état vasculaire des patients, nécessitant une prévention antithrombotique systématique. Le
risque majeur de déces reste lors de I’exérese de volumineuses tumeurs invasives comprimant le
plancher du llle ventricule en raison du risque d’hématome hypothalamique. En plus de ce risque

de décés, il existe un risque non nul, dans ce cas-1a, de séquelles neurologiques lourdes.

a. A.lFuite de liquide céphalorachidien

C’est la plus fréquente des complications mécaniques. Elle se produit surtout au cours de
I’exérése des macroadénomes invasifs ayant détruit ou traversé le diaphragme sellaire. [21].
Cette complication est décrite dans 0.7 a 29% des cas dans les séries consultées [21 - 35]. Cette
situation est d’ailleurs souvent prévisible, et le patient est averti de cette possibilité. Elle survient
dans deux circonstances distinctes :

e En peropératoire ou I’exérese de I'adénome entraine une fuite de LCR. La réparation est
assurée par un fragment de fascia lata prélevé sur la cuisse, et monté dans la selle
turcique en remplacement du diaphragme sellaire. Le montage est complété par du
muscle, et la fermeture de la paroi antérieure de la selle turcique par un taquet osseux
prélevé lors de la voie d’abord. Un montage plus complexe comportant le comblement

du sinus sphénoidal est réalisé lorsque la selle turcique est détruite [36 , 37] .
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e La deuxiéme éventualité est la rhinorrhée postopératoire précoce ou plus tardive (1 %),
qui est une complication rapportée dans 0.5 a 6% des cas, pouvant étre responsable
d’une méningite, d’'une pneumencéphalie, ou entretenir une hypotension intracranienne
chronique. [38] Les raisons en sont: la non reconnaissance de la fuite lors de
I'intervention, le détachement secondaire du tissu hypophysaire résiduel apres exérese
d’'un macroadénome, la modification locale ultérieure entrainée par la fonte tumorale
sous traitement médical ou aprés radiothérapie, I'existence d’une selle turcique déja
détruite et mal réparée. Dans les macroadénomes, la difficulté est de bien obturer la

fuite sans reproduire de compression visuelle.

Selon I'étude faite au service de Neurochirurgie de I’hdpital de Bicétre, une fuite du
liquide céphalo-rachidien en per opératoire était observée dans 4 cas soit 30,76% [3]. Et sur une
autre étude du CHU de Reims intéressant 337 patients, un total de 61 fuites de LCR per
opératoire ont été identifiées soit 18,10%.

e La fuite de LCR a été retrouvé chez 15 patients de notre série soit 11.54 % jugulés
par des ponctions lombaires déplétives. Cependant, la méningite a compliqué
I’évolution post opératoire chez 3 de nos patients soit 2.30 %, avec bonne évolution
clinique sous antibiothérapie dans 2 cas et déceés dans un seul cas. Dans les séries
consultées, la méningite post opératoire a été rapportée dans 0,2 a 3.7% [21 - 35), la
Série de I’hopital Foch [24] rapporte un taux de 0.83% de rhinorrhée, 0.95% selon FX

Roux [32] et 3% d’apres M. Messerer [33].

b. Aggravation visuelle :

L’aggravation visuelle survient essentiellement aprés exérése de macroadénomes chez les
patients présentant déja en préopératoire une atteinte visuelle sévére, et surtout lors d’une
réintervention pour volumineuse récidive. Le risque est maximal dans les récidives de
macroadénomes fibrohémorragiques avec une baisse d’acuité visuelle préopératoire majeure .
Dans les séries consultées une aggravation visuelle a été décrite dans 0 a 2.1% des cas. [23,

24,27, 31, 32, 39, 40].
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Cette aggravation visuelle est le plus souvent transitoire mais peut justifier une réintervention
urgente, si le scanner postopératoire montre un hématome compressif intra- et suprasellaire.

Les mécanismes de cette aggravation visuelle sont multiples : traumatisme direct des
voies visuelles, dévascularisation du tractus optique, hématome postopératoire, vasospasme
cérébral. Dans la chirurgie des microadénomes, nous n’avons jamais rencontré d’aggravation
visuelle postopératoire et cette complication n’est pas signalée dans la littérature.

Dans notre série, 3 de nos patients soit 2.30 % ont présenté une aggravation visuelle ,8
patients soit 6.15% ont gardé le méme statut visuel alors que 31 patients soit 23.84% ont

amélioré leur fonction visuelle.

c. Paralysie oculomotrice :

Toujours unilatérale, atteignant le Ill plutét que le VI. Elle est ’apanage des exéréses
partielles des adénomes envahissant le sinus caverneux, et correspond a un cedéeme ou une
suffusion hémorragique au sein de la portion intracaverneuse laissée en place. Cette paralysie

est le plus souvent réversible en quelques semaines.

d. Plaie carotidienne :

Cette complication est rare mais tres sévere [41]. L’étude minutieuse de I'IRM
préopératoire permet de repérer les cas de procidence carotidienne, plus fréquents dans
I'acromégalie. En cas de plaie vasculaire, il est réalisé en postopératoire immédiat une
artériographie cérébrale. Par la suite, il est réalisé une surveillance réguliére des patients en
angio-IRM afin de dépister une éventuelle complication a type de faux anévrisme ou de fistule

carotido-caverneuse pouvant nécessiter un traitement endovasculaire.

e. Epistaxis :
Cette complication est devenue plus rare depuis les voies endoscopiques. Elle survient le
plus souvent dans les jours suivant I'intervention mais peut parfois étre retardée de plusieurs
semaines. En général, le simple méchage antérieur permet de stopper I’épistaxis, mais quelques

cas peuvent nécessiter une embolisation endovasculaire.
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Afin d’éviter I’épistaxis, Griffiths et Al. avait proposé une nouvelle technique utilisant une
inscision horizontale qui ne croise ni 'artére sphénopalatine ni I’artére nasale postérieure. Cette
technique pourrait aussi prévenir I'anosmie post opératoire. [42]

Dans notre série, la survenue de I’épistaxis en postopératoire reste trés rare .

La série Foch de S.Gaillard [24] rapporte un taux d’épistaxis de I'ordre de 0,9% ; ce taux

était de 1,9% dans la série de Gondim JA [31] et nul dans la série F.X Roux [32].

f. Décés:
Dans la littérature, les cas de déces post chirurgie endoscopique d’adénome
hypophysaire sont presque non décrits, on retrouve ; un pourcentage de moins 1%[1], de 0.6%
dans la série de Magro [5] et de 2.4% dans celle de Torales. [4] Dans la littérature, la mortalité

était nulle d’apres F.X.Roux [32], et S.Gaillard et de 0.9% selon Gondim JA [31].

g. Hématome de la cavité opératoire :

Il se manifeste par I’aggravation ou la survenue en postopératoire immédiat de troubles
visuels : diminution de I'acuité visuelle, extension de I'amputation du champ visuel, paralysie
oculomotrice ou mydriase.

Le scanner permet la visualisation de I'hématome et précede la ré-intervention par voie
transsphénoidale qui s’impose en urgence. Cette complication rare est_surtout le fait des
volumineux macroadénomes non fonctionnels fibro-hémorragiques.

Dans notre série, un seul patient a présenté un petit hématome de la cavité opératoire
pour lequel on n’a pas retenu d’indication chirurgicale. Il a été objectivé dans 0.3 % dans la série

de Gondim JA [31] et dans 0.31 % dans la série Foch [24].

h. Complications infectieuses :

h.1. Méningite :
La survenue d’une méningite est rare aprés chirurgie transsphénoidale. Elle est le plus

souvent précédée d'une fuite de liquide céphalorachidien qui se révele étre la porte d’entrée de
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I'infection. Les germes le plus souvent retrouvés sont les staphylocoques dorés, les
streptocoques et les entérobactéries.

Elle peut se révéler comme une complication précoce, mais aussi tardive de la chirurgie
(maximum 2 a 3 semaines).

La méningite est rencontrée dans notre série chez 3 patients (2.30%), la Série de I'hopital
Foch [24] rapporte 1,2% de méningite, 0,6% dans la série de Gondim , 0,95% dans la série F.X

Roux [32] et 3% d’apres M. Messerer [33].

h.2. Sinusite :

La survenue d’une sinusite est une complication précoce, favorisée par la présence des
meches endonasales d’ou le retrait rapide de celles-ci. Les germes responsables sont le plus
souvent des commensaux de la sphére oto-rhino-laryngologique (ORL).

Dans notre série, aucun cas de sinusite n’a été rapporté. Par contre, son taux était de 1,6

% % dans la série de Gondim [31].

i. Complications endocriniennes et métaboliques :

i.1. Insuffisance hypophysaire postopératoire :

Elle est exceptionnelle dans la chirurgie du microadénome lorsque la fonction est
normale en préopératoire ; ceci dans la mesure ou il est réalisé une adénomectomie sélective
conservant le tissu hypophysaire normal. Le plus souvent, la limite entre le tissu sain et le tissu
pathologique est visible et autorise donc la conservation d'une fonction hypophysaire
postopératoire normale.

Cette affirmation est valable méme pour la chirurgie du macroadénome enclos a fonction
hypophysaire conservée. Par contre, en cas d'adénome expansif, la visualisation du tissu
hypophysaire normal peut étre plus difficile, augmentant alors le risque d'insuffisance

postopératoire. En revanche, s'il existe une insuffisance hypophysaire plus ou moins compléte en
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préopératoire, la chirurgie ne change souvent rien, mais un certain degré de récupération du
déficit hormonal est possible.

Aucun cas d’insuffisance antéhypophysaire totale n’a été rapporté dans notre série. Par
contre, on a retrouvé 19 cas d’insuffisance corticotrope, soit 14.61% et 5 cas d’insuffisance
thyréotrope post opératoire soit 3.84% de patients de notre série. La série de I’hopital de Foch [24]

rapporte 3.8% d’insuffisance antéhypophysaire partielle, et 11,6% dans la série Gondim JA [31].

i.2. Diabete insipide :

La survenue transitoire d'un diabéte insipide en période postopératoire varie de10 % a 60
% dans la littérature. Le risque de diabéte insipide permanent est rare (0,6 %).

Cette éventualité est surtout I'apanage des adénomes corticotropes de la maladie de Cushing
ou l'exérese est souvent élargie a la posthypophyse. La surveillance minutieuse par tranche horaire
de la diurése, des apports liquidiens, de la densité et I'osmolarité urinaire, de la natrémie, dans les
48 heures postopératoires permet un diagnostic précoce et un traitement adapté.

Le diabete insipide a été retrouvé chez 18 patients de notre série, soit 13.84% des cas,
dont 14 étaient transitoires (10.77%) et 4 étaient définitifs soit 3%.

Dans la littérature, on trouve 12 % de diabete insipide transitoire et 1,4% de diabéte
insipide définitif selon la série de I’hopital Foch [24], 8,5% de diabéte insipide transitoire et 2% de
diabete insipide définitif selon FX.Roux [32], 15% de diabéte insipide transitoire et 1,3% de

diabete insipide définitif d’apres Gondim JA [31].

i.3. Hyponatrémie secondaire :

Elle est attribuée a une sécrétion inappropriée d'hormone antidiurétique et survient dans
la semaine suivant l'intervention. L'hyponatrémie est parfois symptomatique avec l'apparition
secondaire de céphalées, voire de vomissements.

La réalisation systématique d'une natrémie et une simple restriction hydrique permettent

le plus souvent I'amélioration clinique. Le plus souvent, elle reste asymptomatique.
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i.4. Syndrome de selle turcique vide :

Cette complication classiquement décrite est en fait trés exceptionnelle. Son apparition, rare,
nécessite trois conditions : une selle turcique large et ouverte en haut, une expansion suprasellaire
volumineuse et des adhérences entre le diaphragme sellaire distendu et les voies visuelles.

Dans ce cas et de maniere progressive, apres exérése de I'adénome, le chiasma est attiré
dans une selle vide, et il va se trouver coudé sur le dorsum sellae. La prévention de ce syndrome
secondaire était par le passé assurée par le souléevement de la dure-mere du plancher de la selle
en extradural, de facon a diminuer le volume de la selle turcique. Actuellement, il n'est plus

pratiqué de comblement systématique de la selle.

i.5. Autres complications :

La liste des autres complications est longue. L'expérience chirurgicale en diminue

grandement le type et I’incidence :

oFractures du palais osseux.

oFracture de la lame criblée de I'éthmoide.

oFracture de I'orbite.

oMucocele sphénoidal.

oAnosmie par décollement abusif de la muqueuse nasale.

oDéformation nasale.

oPerforation du septum nasal

La comparaison de nos résultats avec ceux des principales séries de la littérature est

illustrée dans le tableau suivant :
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Tableau XIII : Résultats comparatifs des complications postopératoires des différentes séries

Plaie de
, . Nombre | Aggravation | Aggravation | Fuite L .. Diabéte L.
Séries . Méningite |, . . la Déces
de cas visuelle hormonale du LCR insipide .
carotide
Berker etal. | ¢, 0.7% 0.7% 0.7% 0
2012 (25) AN AN AN
Dallapiazza et 80 5% 5 5% 1.3% 0%
al., 2015 (34) 0 o7 P 0
Gaillard 1000 3.8% 1.4% 0.38% 1.2% 0
20]4 (28) - 0 - 0 - 0 - 0
Halvorsen et
238 2.1% - - 5% 3.4% 0.4% 1.3%
al., 2014 (29) ? o 6 % %
Paluzzi et al.,
555 0% 3.1% 2.5% 5% 0.9% 0.3% 0.2%
2014 (35)
Wang et al, | 66 0.4% 1.3% 0.7% 0.6% 1%
20] 5 (39) - 0 - 0 - 0 . (] 0
Magro (5) 300 2.4% 13.7% 6.2% 2.7% 3.3% 0.3% 0.7%
B f
ouyouce 269 1% N 7.14% | 1.94% 7.46% | 2.23%
2015
Azeroual
2012 34 0% 2.94% 29.41% 5.88% 26.41% - 2.94%
These
49 3.1% 10% 6% 4% 8% - 4%
Fes2017
Notre série 130 2.30% 18.46% 11.54% 2.30% 13.84% _ 3.84%

Rappelons que 10 patients de notre série ont été perdus de vue.

1.2. Evolution a moyen et along terme :

a. Evolution clinique :

e Sur le plan neurologique : le syndrome d’HTIC a régressé chez 91 patients, soit 70 %

des cas. On trouve de bons résultats dans la littérature, 85% selon la série de

S.Gaillard [46] et 78% selon la série de A.Diop [51].

e Sur le plan ophtalmologique, I'un des avantages majeurs de la chirurgie est d'apporter une

décompression rapide des voies visuelles, éventualité fréquente dans les adénomes non

fonctionnels. Les résultats postopératoires sont souvent bons, voire excellents.Dans notre

série, 31 patients soit 23.84 % des cas ont amélioré leur fonction visuelle.
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Les résultats ophtalmologiques de la chirurgie hypophysaire sont excellents et rejoignent
80 % dans la littérature [12]. Selon Rothschild Paris [34], Une amélioration du CV, de I’AV ou des
deux a été notée dans 77 % des cas. Selon E Jouanneau Lyon [11], une amélioration visuelle a été
notée dans 67 % des cas. Selon P.M.Black [7], une amélioration du champ visuel a été observée
chez 81% des patients et une amélioration de I'acuité visuelle a été observée chez 79 % .Selon
P.Bouyoucef ,une amélioration du champ visuel a été observée chez 61% des patients et une

stabilisation a été observée chez 38 % avec une aggravation dans 1% des cas.

b. Evolution biologique :
b.1. Adénome a prolactine [49]

Les résultats sont les suivants :

¢ 90 % de guérison (prolactinémie inférieure a 10 ng/ml) dans les microadénomes avec
une prolactinémie préopératoire inférieure a 100 ng/ml ;

75 % a 85 % de guérison dans les microadénomes ou macroadénomes intrasellaires
enclos présentant une prolactinémie inférieure a 200 ng/ml ;

¢29 % a 40 % de guérison dans les macroadénomes expansifs dont les possibilités
d’exérése totale sont en fonction de I'importance et de la multiplicité des expansions
suprasellaires, et du caractére invasif de la tumeur au niveau de la méninge et du

sinus caverneux.

A long terme, 15 % a 25 % des cas présentent une récidive biologique. La majorité de ces
récidives concerne ceux dont la prolactinémie postopératoire était a la limite supérieure de la
normale. Ces cas justifient donc une surveillance biologique annuelle qui peut confirmer la
réascension progressive du taux de prolactine et la réapparition du syndrome clinique, pouvant

nécessiter un traitement médical.
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b.2. Adénomes somatotropes [1]

Les résultats de la chirurgie des adénomes somatotropes sont plus difficiles a analyser
car les catégories utilisées, et surtout les criteres de guérison, ont évolué et se sont affinés. Avec
un critere de guérison postopératoire ayant un taux de GH inférieur a 5 ng/ml, la guérison est
obtenue dans 70 % des cas. Avec des critéres plus stricts, ceux qu’il faut utiliser actuellement, a
savoir un taux de GH sanguin inférieur a 2 ng/ml, voire a 1 ng/ml, une igF1 normale, une
réponse normale de la GH sous hyperglycémie provoquée par voie orale (HGPO), I'analyse de la
littérature fait apparaitre que les microadénomes sont guéris dans 51,7 % des cas quand le taux

de GH est inférieur a 20 ng/ml.

Les résultats sont trés dépendants de la taille de l'adénome et du taux de GH
préopératoire :
e <10 mm: 86 % de guérison ;
e> 15 mm: 32 % de guérison ;
e < 10 ng/ml : 85 % de guérison ;

e> 75 ng/ml: 6 % de guérison.

Le taux de récidive des microadénomes opérés et guéris varie de 0 % a 14 %. En réalité,
actuellement, il est probablement plus justifié de parler en termes de contrble ou de rémission.
L’Observatoire francais de I'acromégalie permettra sans doute, dans les prochaines années,

d’optimiser ces résultats.

b.3. Maladie de Cushing [1 ; 50]

Concernant la maladie de Cushing, les criteres de guérison et les facteurs prédictifs de
non-récidive aprés intervention par voie trans-sphénoidale ont eux aussi évolué : il semble
exister un consensus actuel pour parler de rémission. On accorde une valeur pronostique
certaine au dosage bas, voire indétectable de cortisol plasmatique postopératoire, a une valeur

basse du cortisol salivaire, a I'absence de réponse du cortisol a la corticotropin releasing
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hormone (CRH) et a une longue thérapie substitutive postopératoire. Les résultats globaux font
état d’un pourcentage de rémission immédiate de I’hypercorticisme de 70 % a 80 %. Dans notre
expérience, le taux global de rémission immédiate est de 80,4 %, avec 85,2 % de rémission
lorsqu’il existe un microadénome visible a I'IRM ; et de 57,9 % lorsque I'IRM ne visualise pas
d’image d’adénome. Malgré cela, les pourcentages de récidive restent de 9%a 20 % en moyenne a
3 ans, avec un risque de récidive multiplié par cing s’il existe un eucortisolisme postopératoire

(dans la série de I’hopital Foch, les récidives sont évaluées a 11,5 %).

b.4. Adénomes thyréotropes

Leur rareté et les faibles effectifs ne permettent pas d’isoler des résultats chiffrés significatifs.
Comme les autres types d’adénomes, leur pronostic est lié a leur taille et a I'importance de
I’hyperhormonémie préopératoire. La moitié d’entre eux sont sensibles aux analogues de la

somatostatine, lesquels peuvent avoir entrainé des réductions tumorales importantes.

c. Evolution radiologique

Selon les données de la littérature, notamment I’étude faite par N. Moussa Baldé [51] qui
trouve un taux de résidu tumoral sur I'IRM post opératoire dans 25% des cas, avec 12% de
récidive, et une progression du volume tumoral résiduel postopératoire dans 10 %. Ainsi, I’étude
de Brassier G [52] rapporte 75% des cas d’exérese compléte, 25% des cas d’exérése incompléte,
avec 11.5 % des récidives.

L’IRM de contrble réalisé chez 102 patients soit 78.46% de notre série avait objectivé, la
présence d’un résidu tumoral chez 21.54% dlie a I’éxérése incompléte lors du premier geste liée
essentiellement a I’extension suprasellaire. 14,70% avaient un résidu tumoral stable sur le plan
clinique et radiologique n’augmentant pas de volume. Chez le reste de notre série soit 52.30%,

I'exérese radiologique était totale
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Tableau XIV : Résultats comparatifs de I’évolution post opératoire

des différentes séries consultées

Série Nombre de cas Résection totale Résection subtotale
Mortini et Al 2007 95 14.7% 85.3%
Paiva Net et Al 2010 51 41% 59%
Musluman et Al 2011 41 39% 61%
Nakao et Al 2011 43 46.5% 53.5%
Guo et Al 2012 15 67% 33%
Nishioka et Al 2012 28 24% 76%
Hofstetter et Al 2012 20 40% 60%
Koutourousiou et Al 2013 54 20.4% 79.6%
Gondim et Al 2013 50 38% 62%
Danho et Al 2017 59 39% 61%
Notre série 2017 130 52.30% 21.54%

2. les lésions non adénomateuses :

2.1. Créaniopharyngiomes : [276]

La récidive est le risque majeur dans I’évolution des craniopharyngiomes .

La prise de poids est trés fréquente en postopératoire .Elle affecte prés d’un patient sur
deux, parfois plus dans les séries pédiatriques, et s’associe alors a des troubles majeurs de la
prise alimentaire (compulsions alimentaires, appétence pour les aliments sucrés, intolérance a la
frustration). Le régime est incomplétement efficace et toujours tres difficile a suivre.

Le diabete insipide et I'insuffi sance antéhypophysaire sont fi nalement les séquelles les
plus fréquentes aprés traitement d’un craniopharyngiome, a traiter selon les méthodes
substitutives conventionnelles

La mortalité opératoire des principales séries de la littérature est comprise entre 1 et 10 %.

Les taux les plus bas sont obtenus dans les abords par voie transsphénoidale
Cependant, les tumeurs opérées par cette voie (petites, intrasellaires) peuvent diffi cilement étre
comparées aux gros craniopharyngiomes suprasellaires, invasifs vis-a-vis du parenchyme

nerveux et beaucoup plus difficiles a enlever.
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2.2. Gliomes des voies optiques : [286]

Le pronostic fonctionnel voire vital dépend de : ’dge, la localisation tumorale, le type

histologique, I'association a la neurofibromatose type 1 et I'attitude thérapeutique.

2.3. Kystes de la_poche de rathke : [285]

Ce sont les copmlications habituelles de la voie transsphénoidale avec notamment des
cas de diabéte insipide transitoire et plus rarement définitif, d’insuffisance hypophysaire partielle
ou compléte ,de fuite de LCS, de méningite aseptique,de sinusite ou de plaie d’une carotide.
Enfin Ipligcioglu et al décrivent une copmression chiasmatique par un pneumokyste :
complication exceptionnelle correspondant a un kyste vidé par voie transsphénoidale et rempli
d’air sous pression a partir du sinus sphénoidal.

La récidive n’est pas rare puisqu’elle a été rapportée dans 10 a 30% des séries ,elle
survient en moyenne 2 ans apres l’intervention,elle peut etre symptomatique et reproduire les
memes symptomes qu’en préopératoire ou etre asymptomatique et de découverte fortuite lors

du suivi en IRM

2.4. Chordomes :[275, 277]

Le chordome est une tumeur a tropisme principalement loco-régional ayant tendance a
récidiver localement et possédant un pouvoir métastatique relativement faible . Le traitement de
référence comporte une chirurgie suivie systématiquement d’une radiothéra-pie. La difficulté de
ce traitement est directement lié aux contraintes que pose la proximité immédiate des structures
neurologiques et vasculaires Aussi, outre le controle local, la gestion préventive des effets
secondaires liés au traitement est primordiale. Cette prise en charge reste donc aujourd’hui un
défi pour les neurochirur-giens et les radiothérapeutes, méme avec le développement de la
microchirurgie ,de I’endoscopie et des nouvelles méthodes d’irradiation. Une exé-rése
macroscopiquement compléte est obtenue dans 62 a 79 % mais I'imagerie postopératoire révéle
souvent des reliqguats .Méme dans les cas ou celle-ci semble compléte, les taux de rechute sont

élevés, de 'ordre de 12 2 60 % .
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Les adénomes hypophysaires sont des tumeurs rares qui nécessitent une prise en charge

pluridisciplinaire (endocrinologues, radiologues, neurochirurgiens, etc.).

Excepté pour 'adénome a prolactine, la chirurgie reste le plus souvent le traitement de
choix en premiére intention des adénomes hypophysaires (maladie de Cushing, acromégalie, non

sécrétants, TSH, etc.).

Le développement des techniques endoscopiques a permis d’améliorer la morbidité
rhinoseptale de la voie d’abord trans-sphénoidale et le confort des patients. L’endoscopie a

également amélioré la qualité d’exérese de certaines expansions extrasellaires de I'adénome.

En effet, 'endoscopie permet d’une part, par sa vision panoramique, une sécurité vis-a-
vis des risques liés aux éléments anatomiques qui avoisinent la selle turcique, et d’autre part,
par sa vision macroscopique et sa possibilité de distinction au contact de I'adénome, une
meilleure distinction entre tissu sain et tissu tumoral, ce qui doit permettre de mieux respecter
les fonctions de la glande. L’endoscopie a également amélioré la qualité d’exérese de certaines

expansions extra et para sellaires de ’adénome.

Pourtant, il est encore trop t6t pour avoir une idée précise sur I'amélioration ou non des
résultats endocriniens grace a I’endoscopie. Il apparait tout de méme, dans la littérature et dans
’expérience des équipes, qu’en dehors de la technique opératoire (endoscopique ou
microscopique), le facteur essentiel dans les résultats de cette chirurgie est I'expérience et le

seuil d’activité du chirurgien dans ce domaine.
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Annexe | : Rappel anatomique et physiologique :

I. La loge hypophysaire :

Située au-dessous de la loge cérébrale dont elle est séparée par la dure mere, la loge

hypophysaire contient I'hypophyse, la plus importante de toutes les glandes endocrines.

La loge hypophysaire, de forme parallélépipédique et de nature ostéofibreuse, est
constituée par des éléments anatomiques hétérogénes. On peut en décrire 6 faces:
e Une face inférieure : plancher de la selle turcique.
e Une face supérieure: diaphragme sellaire, horizontal.
e Une face antérieure : gouttiere optique, tubercule de la selle.
e Une face postérieure : lame quadrilatére du sphénoide.

e Deux faces latérales : parois internes des sinus caverneux

Figure 53 : Vue supérieure de la base du crane montrant |’étage moyen de |la base du
crane centré par la selle turcique.

1 : Apophyse clinoide antérieure.
2 : Selle turcique
3 : Lame quadrilatére du sphénoide.
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1. Contenu de la loge hypophysaire : I’hypophyse

L’hypophyse est logée dans une dépression de I’os sphénoide appelée la selle turcique.
Elle est couverte par la tente de I’hypophyse, une extension de la dure-mere, sauf au niveau de
I’émergence de la tige pituitaire, qui relie la posthypophyse a I’hypothalamus. Elle présente
deux portions :

e L’antéhypophyse, de teinte jaune chamois, qui dessine une sorte de cupule

entourant en avant et sur les cotés.

e La posthypophyse, de volume plus réduit et qui se continue directement avec la tige

hypophysaire.

L’hypophyse a la forme d’un pois chiche, pesant 0,6 a 0,7g et mesurant environ 6 mm de
hauteur, 7 a 17 mm dans son diameétre transversal et 6 a 10 mm dans son diamétre sagittal. A noter
une augmentation physiologique de ses dimensions au cours du 3éme trimestre de la grossesse et
durant le premier mois du postpartum, et une réduction de sa taille et de son poids aprées 50 ans.

Il est actuellement admis que la configuration de la glande normale est extrémement
variable, en raison de I’état d’organisation du diaphragme sellaire, des forces pulsatiles du LCR,

des artéres carotides et des variations de la selle turcique osseuse.

2. Rapports de la loge hypophysaire

2.1. B.1 Les rapports inférieurs :

IIs se font essentiellement de haut en bas avec:

OLes sinus sphénoidaux : paires et rarement symétriques ; plus en avant, de part et

d’autre de la créte sphénoidale médiane, articulée avec la lame perpendiculaire de
I’ethmoide, s’ouvre I'orifice du sinus, au fond du récessus ethmoido-sphénoidal.

OLa volte du rhinopharynx.
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2.2. Les rapports antérieurs :

Dans la portion endocranienne, on retrouve d’arriere en avant le limbus sphénoidal, le

jugum sphénoidal, les gouttiéres olfactives et la partie antérieure de I’os frontal.

2.3. Les rapports supérieurs :

lIs se font par lI'intermédiaire du diaphragme sellaire et concernent en fait la région
suprasellaire. Celle-ci peut étre subdivisée en deux régions, médiane et latérale.

ela région médiane répond au chiasma optique en avant et au losange opto-

pédonculaire en arriere.
e Latéralement par rapport au chiasma, les rapports se font essentiellement avec
I’artére carotide interne avec ses branches terminales et I’espace perforé antérieur

limité en avant par les deux bandelettes olfactives.

2.4. Les rapports latéraux :

La loge hypophysaire est en rapport de chaque co6té, par l'intermédiaire des lames
sagittales dure-mériennes, avec I’étage supérieur du sinus caverneux dont I'importance rend

impossible I’abord latéral de I’hypophyse.

Le sinus caverneux contient : ( Figure 54 )
e Dans sa lumiere : la carotide interne et le nerf moteur oculaire externe (VI).
e Dans sa paroi externe : le nerf moteur oculaire commun (lll), le nerf trochléaire (IV), le

nerf ophtalmique (V1) et le nerf maxillaire (V2).

2.5. Les rapports postérieurs :

La lame quadrilatere sépare la loge hypophysaire de la fosse cérébrale postérieure
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Figure 54 : Représentation schématigue du contenu du sinus caverneux. V.Perez [ 55]

3. Vascularisation :

La vascularisation du complexe hypothalamo-hypophysaire est hautement spécialisée et

adaptée a la régulation de I'hypophyse par I'hypothalamus.

Il existe trois réseaux vasculaires différents :
e Un réseau hypothalamique pur.
e Un réseau hypothalamo-tubéro-antéhypophysaire.
e Un réseau post-hypophysaire.

v' Le réseau hypothalamique vascularisant I'hypothalamus provient de petites
artéres issues directement des branches du polygone de Willis. Les capillaires
sont drainés par des veines qui se jettent dans le sinus caverneux.

v Le réseau hypothalamo-tubéro-antéhypophysaire vascularise I'éminence

médiane, la tige pituitaire et |'antéhypophyse. Il provient des artéres
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hypophysaires supérieures (au nombre de 3 ou 4 de chaque c6té), collatérales
des carotides ou des artéres communicantes postérieures.

v' Les arteres hypophysaires supérieures se divisent en deux branches;
I'antérieure et la postérieure qui se ramifient en un réseau capillaire trés dense
dans I'éminence médiane et la partie supérieure de la tige pituitaire: le plexus
primaire du systeme porte long.

v Le réseau post-hypophysaire vascularise la neurohypophyse. Il provient de
I'artére hypophysaire inférieure qui se divise en plusieurs branches pour former
un réseau capillaire dans la neurohypophyse. L'une de ses branches

s'anastomose avec l'artere trabéculaire.

Les capillaires de la neurohypophyse sont drainés par des veines efférentes qui se jettent

également dans les sinus de la dure-meére.

( Artéere du tuber

. posterieur
Artéres

hypophysaires
supérieures

Cercle artériel
interlobaire

Artére lorale

\

Artere
Artere hypophysaire
interlobaire inférieure

Artere
capsulaire
supérieure

Artere
capsulaire
Carotide interne inférieure

Figure 55 : Distribution intraprenchymateuse desartéres de I'’hypophyse. J.Trouillas[48]
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Il. Les fosses nasales :

Les fosses nasales (FN) sont deux cavités situées de facon symétrique de part et d’autre

d’une cloison médiane, au centre du massif osseux de la face.

1. Constitution des fosses nasales :

Les FN se composent d’une charpente ostéo-cartilagineuse tapissée par une muqueuse

qui renferme les organes récepteurs des voies olfactives.

Elles peuvent étre divisées en deux étages, séparés par la fente olfactive :

v' Etage inférieur ou respiratoire : relativement large et parcouru par [air
inspiré ou expiré, et comprend :Le cornet et le méat inférieurs ou sort le canal
lacrymo-nasal et le bord libre du cornet moyen et le méat moyen ou s’ouvrent le
sinus frontal, le sinus maxillaire et les cellules ethmoidales antérieures.

v Etage supérieur ou olfactif : étroit et parcouru par les vapeurs odorantes qui
pénétrent avec l'air inspiré lors du reniflement. Il comprend le cornet et le méat

supérieurs ol s’ouvrent le sinus sphénoidal et les cellules ethmoidales postérieures.

La structure des narines est cartilagineuse avec :
e Latéralement, le cartilage alaire en forme de fer a cheval a concavité postérieure.
e Au milieu, la partie antéro-inférieure du cartilage de la cloison sépare les deux narines.
e En arriére, les FN s’ouvrent dans le rhino-pharynx par deux larges orifices, les
choanes qui sont limitées en haut par le corps du sphénoide, en bas par la lame
horizontale du palatin, en dehors par l'aile interne de la ptérygoide et en dedans

par le vomer qui les sépare 'une de 'autre
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Figure 56 : Paroi externe des fosses nasales sur une coupe sagittale médiane. Frank.H Neter

2. Vascularisation des FN :

2.1. Les arteres :

Trois arteres irriguent les FN :

e L’artere sphéno-palatine : volumineuse branche terminale de la maxillaire interne et

principale artére des fosses nasales. En sortant du trou sphéno-palatin, elle se
divise en un bouquet d’artéres nasales postérieures : les arteres latérales irriguent
les cornets et méats moyen et inférieur, I'artere de la cloison qui donne des
rameaux pour le cornet et le méat supérieur et longe obliquement la cloison pour

s’anastomoser avec |’artere palatine descendante.
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eles artéres ethmoidales : branches de I'ophtalmique, issues de I'orbite, passent

dans les trous ethmoidaux, traversent la lame criblée et atteignent la partie haute
des fosses nasales.

e ’artére de la sous-cloison : branche de I'artere faciale, vascularise également

la partie antéro-inférieure de la cloison.

L’anastomose entre ces différentes artéres réalise la tache vasculaire qu’il est possible

d’électrocoaguler dans certaines épistaxis graves.

2.2. Lesveines:

Satellites des artéres, elles forment deux réseaux : profond, périosté, drainant les parois
osseuses et les cornets et superficiel, muqueux.Elles suivent ensuite trois voies différentes :
Les veines postérieures, par les sphéno-palatines, aboutissent aux plexus veineux
maxillaires internes.
Les veines supérieures, par les ethmoidales rejoignent la veine ophtalmique.

Les veines antérieures, par les veines de la sous—cloison, se jettent dans la veine faciale.

2.3. Les lymphatiques :

Particulierement développés, ils rejoignent les ganglions rétro-pharyngiens, jugulo-

carotidiens et sous mandibulaires.

2.4. Lesnerfs:

L'innervation sensitive des FN est assurée par le nerf trijumeau par I'intermédiaire du nerf
sphéno-palatin, branche du nerf maxillaire supérieur et du nerf nasal interne branche du nerf nasal.

L’innervation sensorielle est, elle, assurée par les nerfs olfactifs.
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Figure 57 : Les artéres de fosses nasales.

lll. Physiologie :

L’hypophyse, ou glande pituitaire, est composée de I'adénohypophyse (ou hypophyse
antérieure séparée en pars distalis et pars intermedia), de la neurohypophyse (hypophyse

postérieure ou pars nervosa) et de la partie tubéreuse (ou pars tuberalis) (figure 37).

L. Hypothalamus

Pituitary

Pars [ gland
nervosa

Pars tuberalis

Y Pars intermedia

Figure 58 : Schéma de la structure de la glande hypophysaire [67].
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1. La neurohypophyse :

La neurohypophyse sécrete deux principaux polypeptides : I’ocytocine et la vasopressine.
L’ocytocine est responsable de la contraction des muscles lisses, notamment au niveau des
glandes mammaires et de 'utérus. La vasopressine (ou hormone antidiurétique ou ADH) a pour
effet principal la rétention de l'eau par les reins et, secondairement, I'augmentation de la
pression sanguine par contraction des cellules musculaires lisses des vaisseaux sanguins. La
sécrétion de ces hormones est accompagnée de la sécrétion de neurophysines dont le role reste
encore inconnu. La sécrétion de I'ocytocine et de la vasopressine est induite par un signal

nerveux en provenance de I’hypothalamus.

2. L’adénohypophyse :

Elle produit ’hormone de croissance (ou GH), la prolactine, I’hormone stimulant la
thyroide (Thyroid-Stimulating Hormon ou TSH), I’hormone stimulant les follicules
(FollicleStimulating Hormon ou FSH), I’hormone lutéinisante (Luteinizing Hormon ou LH) et les
dérivés de la proopiomélanocortine. La GH, ’ACTH et la prolactine sont des protéines a simple

chaine. La FSH, la LH et la TSH sont des glycoprotéines.

2.1. TSH : La thyréostimuline :

Stimule la libération des hormones thyroidiennes : T3, T4.

C'est une glycoprotéine de 28kDa formée de deux sous-unités alpha de 96 acides aminés
et d'une sous-unité beta de 110 acides aminés. La sécrétion de la TSH est régulée par des
mécanismes complexes ou dominent Il'action de la TRH hypothalamique qui stimule la synthése
et la sécrétion, les hormones thyroidiennes qui agissent par le biais d'un rétro controle négatif.

D'autre part, la sécrétion de la TSH est modulée négativement par les corticostéroides.

La sécrétion basale et la réponse de TSH sous TRH est diminuée en présence de

dopamine et somatostatine et augmentée en présence d'oestrogénes.
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L'action principale de la TSH se situe au niveau de la glande thyroide ou elle facilite toutes
les étapes conduisant a la sécrétion des hormones thyroidiennes ainsi que la croissance et le
développement de la glande. Il existe en outre des récepteurs a la TSH sur les fibroblastes de la

peau, du coeur et des muscles oculaires.

2.2. L'hormone de croissance, GH (Growth Hormone) :

Est une hormone polypeptidique secrétée par les cellules somatotropes de la partie
antérieure de I'hypophyse, qui stimule la croissance et la reproduction cellulaire chez les
humains et les autres vertébrés. Chez I'homme, c'est un polypeptide de 191 acides aminés,

Diverses pathologies sont liées a cette hormone : nanisme (en cas de déficit de sécrétion),
gigantisme et acromégalie (en cas d'excés de sécrétion).

La somatolibérine ou GHRH (Growth Hormone Releasing Hormone) stimule la sécrétion de

GH, et la somatostatine ou GHIH (Growth Hormone Inhibiting Hormone) l'inhibe.

2.3. Prolactine

Est une hormone peptidique sécrétée par les cellules lactotropes de la partie antérieure
de I'hypophyse, constituée de 199 acides aminés chez I'Homme et de poids moléculaire 23kDa.

La PRF, Prolactin Releasing Factor, est capable de stimuler la libération de prolactine, La
PIF (Prolactin Inhibiting Factor) inhibe la libération de la prolactine. Les oestrogénes augmentent
le taux de prolactine en diminuant la sécrétion de dopamine et en agissant directement sur

I'hypophyse.

Chez les mammiferes, la prolactine a :
e Un effet mammotrope (croissance des glandes mammaires) ;
e Un effet lactogénique (stimulation de la synthése du lait) ;
e Un effet libidinal (en participant a la sensation de plaisir et de bien-étre apres un

orgasme).
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2.4. ACTH hormone corticotrope, ou adrénocorticotrophine

Est une hormone polypeptidique, constitué de 39 acides aminés, principalement sécrétée
par les cellules basophiles du lobe antérieur de I'hypophyse et qui stimule la glande
corticosurrénale.

L'hypothalamus sécrete trois hormones dites sécrétagogues, que sont la
Corticotropinreleasing hormone (CRH), la vasopressine, et le PACAP (Pituitary Adenylate cycle-
Activating Peptide). Ces hormones sont capables d'activer la sécrétion de I'ACTH stockée au
niveau de I'hypophyse en situation de stress physique ou psychologique.

Inversement, il existe un rétrocontréle négatif par les glucocorticoides.

2.5. Les gonadotrophines

L’hormone lutéinisante, LH (luteinizing hormone), et I’hormone folliculostimulante, FSH
(follicule stimulating hormone), sont des hormones glycoprotéiques, formées de deux sous
unités : la sous unité alpha, formée de 92 acides aminés, est commune a la LH et la FSH (mais
aussi a la TSH et I’hCG) ; la sous unité béta confere la spécificité biologique et immunologique,
elle compte 121 acides aminés pour la LH, et 118 acides aminés pour la FSH.

La masse moléculaire de la LH est de 27 kDa ; celle de la FSH est de 32kDa. Bien qu’elles
agissent en synergie sur les deux fonctions gonadiques, la LH est la plus particulierement
responsable du contrble et de la synthese des hormones stéroides sexuelles et de I’ovulation,
tandis que la FSH assure la maturation folliculaire et en partie la spermatogenése. La sécrétion
des gonadotrophines est pulsatile et dépend de la libération pulsatile de la GnRH
(gonadolibérine), de la fréquence des épisodes sécrétoires, de leur amplitude, et de la réceptivité
hypophysaire. Chez la femme la pulsatilité de la LH et la FSH varient au cours du cycle menstruel
; chez I'homme elle est stable. Un rétrocontréle négatif est exercé par : la testostérone,
I’inhibine. Un rétrocontrole positif par I’activine. L’estradiol, la progestérone exercent deux effets

différents selon la période du cycle.

-123 -



Endoscopie endonasale transsphénoidale : Indications, techniques et résultats de 5 ans d’exercice au service de
Neurochirurgie a I’hopital Ibn tofail du CHU Mohammed VI de Marrakech

Annexe Il : Fiche d’exploitation

Identité @ ..o

Profession :

Téléphone :

Adhérence a un systeme d’assurance :
Date d’entrée :

Date de sortie / Durée d’hosptalisation :

Antécédents :

Médicaux : HTA : oui non
Tuberculose : oui non
Diabéte : oui non

Si oui le type : Insulinodépendant

Non insulinodépendant

Insipide
Hyperthyroidie : oui non
Traumatismes craniens : oui non

Chirurgicaux :

Adénome hypophysaire : oui nhon

Si oui => Traitement : Médical Chirurgical
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Gynéco-obstétricaux : Ménarche a I’dge de :

Geste : Pare :
Ménopause a :
Cycle menstruel : Contraception :

Familiaux :

Histoire de la maladie :

Début :

Service de la 1¢re consultation :

CDD :

Céphalées : oui non

Sioui: letype ...l

Troubles visuels : oui non
Siouiletype ..o

Paralysie oculomotrice : oui non
Syndrome endocrinien : oui non
Si oui : galactorrhée

Aménorrhée :

Gynécomastie
Acromégalie
Obésité tronculaire
Hyporthyroidie
Diabéte insipide

Baisse de la libido

Syndrome méningé : oui non
Coma: oui non
Bilan d’infertilité : oui non
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Syndrome d’apnée de sommeil : oui non

Fortuite : oui non

Examen physique :

Poids : Taille : IMC : TA : FR :
Obésité facio-tronculaire . oui non
Edémes des membres inférieurs . oui non
Paleur :oui non Dépilation : oui non Hirsutisme : oui non
Galactorrhée : oui non
Gynécomastie : oui non
Acromégalie : oui non

Mains et pieds boudinés : oui non

Examen de la thyroide :

Examen paracliniquepré-opératoire .

Bilan radiologique :
TDM cérébrale -

IRM cérébrale :

Caracteres de 'adénome :

Localisation : sellaire

Suprasellaire

Invasion du sinus sphénoidal
Invasion du sinus caverneux Grade

Bilan ophtalmologique :
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Champ visuel : oD : OG:
Angiographie :
Bilan hormonal : ................cccccoiveiiiiiiiiiiiiiieiaeeen

Prise en charge thérapeutique :

Plateau technique @ ...
Prise en charge pré opératoire : ...........ccoeeiiiiiiiiiiiiiiie e
Difficulté per opératoire : ...........cooooiiiiiiiiiiiiis

Accident per opératoire : ............cooiiiiiiiiii

Résection : Totale Partielle
Traitement adjuvant : Radiothérapie oui non
Sioui:Dose.......cocoviiiiiiin, grays Nombre de séances :..............
Durée ............

=== > Complications :

Méningite

Rhinorrhée

Epstaxis

Paralysie du lll (si extension au sinus caverneux)
Diabete insipide

Sd de sécrétion inappropriée de I’ADH
Hyponatrémie

Aggravation visuelle

Aggravation hormonale
Hydrocéphalie

Embolie pulmonaire

Ischémie cérébrale
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Déces

Histologie : Adénome a prolactine

Adénome thyréotrope

Adénome corticotrope

Immunohistochimie : ...............................

Evolution clinique a long terme : 3-6 mois

Favorable : oui non
IRM hypophysaire de contréle :

Récidive : oui non
Si oui : délai de récidive........................

=> Indication a un complément chirurgical : oui non

Surveillance :
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Résumé

L’abord trans-sphénoidal endoscopique est actuellement la technique chirurgicale standard
pour les tumeurs hypophysaires. Il s’agit d’une procédure relativement slire, assortie d’'une morbidité
et d’une mortalité faibles. Ce travail a pour objectif d’étudier I'intérét de la chirurgie endoscopique
dans la prise en charge de la pathologie hypophysaire et en particulier des adénomes hypophysaires
au service de Neurochirurgie a I'hopital Ibn tofail du CHU Mohamed VI de Marrakech. Nous avons
réalisé une étude aupres de notre service, récoltant de facon rétrospective les dossiers des patients
ayant été opérés par voie trans-sphénoidale endoscopique du mois de Décembre 2012 au mois de
Novembre 2017. Le nombre total des patients était de 145 dont 130 adénomes hypophysaires, 5
craniopharyngiomes, 5 méningiomes, 2 chordomes, 1 kyste de la poche de Rathke ,1 métastase
hypophysaire, 1 cas de sarcoidose . sur les 130 adénomes, 44.60% étaient des Hommes et 55.38%
étaient des femmes. La moyenne d’age des patients était de 48.4 ans. Les adénomes hypophysaires
étaient prédominés par les adénomes non fonctionnels retrouvés chez 38,46 % de nos patients, les
prolactinomes dans 22.30 % et les adénomes somatotropes dans 18.46 % des cas, en revanche les
adénomes corticotropes n’'ont été retrouvés que chez 13.84 % et les thyréotropes chez 3 patientes soit
2.30 %. Notre série était faite de 83.84% de macroadénomes contre 16.15% de microadénomes. Tous
nos patients ont été opérés par voie endoscopique endonasale trans-sphénoidale, avec un suivi
endocrinien pré et post opératoire. L'exérese de I'adénome était totale chez 60%, subtotale chez
24.61% et partielle chez seulement 15.38%. Les complications post opératoires étaient dominées par
I'installation de Diabéte insipide dans 13.84% des cas réversible en 48H, la rhinorrhée ne fut objectivée
que chez 11.54% avec bonne évolution clinique sous antibiothérapie, la méningite n’a compliqué que 3
de nos patients soit 2.30% et 5 décés ont été notés dans notre série soit 3.84 % , 2 déces
probablement par atteinte hypothalamique vu que la TDM de controle post opératoire n’avait pas
objectivé d’hématome et 3 déces par pneumencéphalie apres exérese de tumeurs géantes avec

extension supra-sellaire. L’évolution a été marquée par une nette amélioration sur le plan visuel chez

-130 -



Endoscopie endonasale transsphénoidale : Indications, techniques et résultats de 5 ans d’exercice au service de
Neurochirurgie a I’hopital Ibn tofail du CHU Mohammed VI de Marrakech

31 de nos patients soit 23.84% contre 8 patients qui ont gardé le méme statut visuel et 3 cas
d’aggravation, sur le plan endocrinien ; 35 patients soit 26.92% ont nettement amélioré leur fonction
endocrine tandis que 24 patients ont présenté une insuffisance antéhypophysaire post-
opératoire ;19 cas d’insuffisance corticotrope et 5 cas d’insuffisance thyréotrope ; avec une
bonne évolution sous traitement hormonal substitutif . La surveillance radiologique par IRM
cérébrale avait ojectivé une éxérése radiologique totale dans 52.30 % des cas contre 21.54% ayant
gardé un résidu tumoral et ayant nécessité une reprise chirurgicale. 5 de nos patients ont été opérés
récemment d’ou la non disponibilité de leur suivi. La performance de I'activité endoscopique au service
de Neurochirurgie a Marrakech , méme débutante, a mené a une prise en charge optimale des
adénomes hypophysaires en collaboration avec le service d’Endocrinologie, d’ou la réduction objective

de la morbidité essentiellement rhinologique, et du temps d’hospitalisation.
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Abstract

The endoscopic endonasal transsphenoidal surgery is currently the standard surgical technique
for pituitary tumors. This is a relatively safe procedure, with it low morbidity and mortality. This work
aims to study the value of endoscopic surgery in the treatment of pituitary pathology especially
pituitary adenomas, in the Neurosurgery Department of the hospital Ibn tofail of the University Hospital
Mohamed 6 of Marrakech. We conducted a survey of our service, collecting retrospectively records of
patients who underwent surgery with endoscopic transsphenoidal approach from December 2012 to
November 2017. The total number of patients was 145 patients whose 130 pituitary adenomas, 5
craniopharyngioma, 5 méningioma, 2 chordoma, 1 Rathke pocket cyst,1 pituitary metastasis and 1
case of sarcoidosis . Beyong the 130 adénomas, 44.60% were men and 55.38% were women. The
average age of patients was 48.4 years. Pituitary adenomas were predominated by non-functional
adenomas found in 38.46% , prolactinomas in 22.30 % and adenomas somatotropic in 18.46 % of
cases, while corticotroph adenomas were found in only 13.84 % and thyrotrophs in 2.30 %. Our serie
was made of 83.84 % of macroadenomas against 16.15 % of microadenomas. All patients were
operated by endoscopic endonasal transsphenoidal approach, with pre and postoperative endocrine
follow-up in 15.38 %. The postoperative complications were dominated by diabetes insipidus in 13.84
% of cases reversible in 48 hours, rhinorrhea in 11.54 % with good clinical outcome with antibiotics,
meningitis was complicated 3 of our patients (2.30 %). five death were noted whose 2 death by
probable hypothalamic involvement , and 3 death by pneumencephalus after exeresis of giant
tumors with a suprasellar extension. The evolution was marked by a significant improvement in
visual terms in 31 of our patients (23.84 %) against 8 patients who kept the same visual status.In terms
of endocrine evolution,35 of our patients or 26.92 % have significantly improved their function
endocrine and 24 patients presented an anterior pituitary insufficiency (15.38%) ; whose 19 cases
of corticotrope insufficiency and 5 cases of thyrotropic insufficiency, with good progress under

hormone replacement therapy; The radiological surveillance by MRI had objectified a total exeresis in
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52.30 % of cases against 21.54 % wich have retained a residual tumor that required surgical recovery. 5
of our patients have recently undergone surgery, so their monitoring hadn’t been available. The
performance of endoscopic activity in the Neurosurgery department in Marrakech, even beginner, led
to an optimal management of pituitary adenomas in collaboration with the Endocrinology department,

which led to reduction of rhinologic morbidity and the time of hospitalization.
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