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ALBANESE Jacques (PU-PH) GABERT Jean (PU-PH)
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MICHEL Fabrice (PU-PH) FROMONOT Julien (MCU-PH)
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BURTEY Stépahne (PU-PH)
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Introduction



Le schwannome vestibulaire (SV) est une tumeur bénigne développée au dépend des cellules
de Schwann qui constituent la gaine des fibres du systeme nerveux périphérique. Il s’agit d’'une
tumeur rare dont I'incidence est évaluée a moins de 20 cas par million d’habitants®? mais qui

représente 85% des tumeurs de I'angle ponto-cérébelleux.

Cette tumeur a une croissance variable mais généralement lente de 1 a 2 millimetres par an.
Elle est responsable de symptdmes majoritairement otologiques, invalidants mais bénins. Elle
se développe dans I'angle ponto-cérébelleux, espace virtuel compris entre la base du crane,
le cervelet et le tronc cérébral. Celui-ci est traversé par de nombreux éléments vasculo-
nerveux ce qui explique la symptomatologie, la complexité de I'abord chirurgical et les
complications potentiellement graves lorsqu’une exérése chirurgicale ou une radiothérapie

sont décidées.

La prise en charge thérapeutique des SV de petites et de moyennes tailles reste controversée
d’autant plus que I'importance des symptdmes au moment du diagnostic tend a diminuer?=3,
Actuellement les 3 principales modalités de prise en charge sont |'exérese chirurgicale, la
radiothérapie et la surveillance (wait-and-scan)*°. Dans le choix de la stratégie de prise en

charge, il devient primordial de prendre en compte la qualité de vie des patients.

L’évaluation du handicap causé par un SV est complexe puisqu’une partie des symptomes sont
subjectifs et que le handicap dépend du contexte social et environnemental du patient. Les
échelles génériques de qualité de vie telles que le questionnaire SF-36 et PROMIS-10, non
spécifique au SV peuvent étre utilisées mais ne prennent pas en compte le réel impact du SV
sur la qualité de vie. D’autres échelles spécifiques au handicap causé par les symptémes du SV
telle que le Tinnitus Handicap inventory (THI)® pour les acouphénes, le Dizziness Handicap
Inventory (DHI)” pour I'instabilité sont utilisées mais ne reflétent pas la qualité de vie globale
des patients atteint d’un SV. L’échelle PANQOL pour Penn Acoustic Neuroma Quality Of Life
est une échelle de qualité de vie spécifique au SV, créée en 2010 par SHAFFER et al.2 Elle a
montré une excellente corrélation entre les symptémes et la dégradation des scores
correspondants. Cette échelle a été traduite et validée récemment dans la langue francaise

au cours d’une précédente étude®.



L'objectif principal de ce travail était d’évaluer la qualité de vie des patients atteints d’un
schwannome vestibulaire unilatéral, de petite a moyenne taille, en fonction de leur prise en
charge, en utilisant le questionnaire PANQOL et le questionnaire SF-36. L’objectif secondaire
de cette étude était d’analyser I’évolution naturelle des schwannomes vestibulaires sur le plan

auditif et sur I'lIRM.



RAPPELS ANATOMIQUES

Dessin d’anatomie d’apreés Leonard de VINCI, 1489



1) L’angle ponto-cérébelleux

Limite de I’angle ponto-cérébelleux :

L’angle ponto-cérébelleux (APC) est I’espace prismatique situé dans la fosse postérieure entre
la base du crane en avant qui correspond a la face postéro-supérieure de la partie pétreuse
de I'os temporal, également appelé rocher et I'angle formé par le cervelet et le tronc cérébral
en arriére. Il s’agit d’un espace virtuel paire et symétrique qui devient réel lorsqu’une tumeur
se développe en son sein ou lorsqu’on y pénétre chirurgicalement en ouvrant les citernes

arachnoidiennes ce qui entraine |'affaissement du cervelet.

Foramen ovale

Foramen épineux
Partie squameuse

de l'os temporal
Foramen déchiré

L Méat acoustique int.
4 . Emin. arcuata

Figure 1: limite de I'angle ponto-cérébelleux (APC). A : d’aprés H. Rouviére et A. Delmas (anatomie
humaine Tome 1). Vue endocrdnienne de la fosse cérébrale postérieure. La ligne rouge représente la
projection du tronc cérébral et de ’"hémisphére cérébelleux droit constituant la limite postérieure de
I’APC. Le triangle vert représente I'espace virtuel constituant I’APC. B : vue postérieure de I’APC (tronc
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Cet espace est limité

- en haut par la tente du cervelet et la racine du nerf trijumeau, en bas par les nerfs mixtes

et leurs feuillets arachnoidiens,

- en avant par la face postérieure du rocher et sa jonction avec la lame quadrilatere du

sphénoide,

- en arriére par le tronc cérébral en dedans et le cervelet en dehors'®13,

La paroi antéro-externe de I’APC correspond a la face endocranienne du rocher. L'ensemble
des structures osseuses est tapissé de dure-mére. Celle-ci se dédouble en bas a la jonction
pétro-occipitale pour former le sinus pétreux inférieur, se prolonge en haut pour former la

tente du cervelet et se dédouble pour donner le sinus pétreux supérieur.

A la jonction du tiers antérieur et du tiers moyen de la face postérieure du rocher se trouve le
méat acoustique interne (MAI) dans lequel pénétre le paquet acoustico-facial accompagné de

sa dure-mere et de son artére labyrinthique.

La paroi postéro-médiale correspond en dedans au tronc cérébral composé du pont en haut
et du bulbe en bas, séparés par le sillon bulbo-pontique et en dehors a la face ventrale de

I’'hémisphere cérébelleux. 101114



Contenu de I’angle ponto-cérébelleux :

L’APC contient de nombreux éléments vasculo-nerveux que I'on peut séparer en 3 étages!'!4

(Figure 2) :

N. trjumeau

N facial

Plancher
du 4 venitr.
A vertébrole

A cérebel inf.

el post
A cérébell nf
et post.

A

Figure 2 : contenu de I'angle ponto-cérébelleux (APC). A : d’aprés H. Rouviere et A. Delmas (anatomie
humaine tomel) vu supérieure du tronc cérébral sectionné et trajet des nerfs crdniens dans I’APC. B :
d’aprés J.M. Prades (neurinome de I'acoustique SFORL 2001 O. Sterkers'!) schéma de vue antérieure du
tronc cérébral et cervelet. F= Flocculus; Q= Lobule quadrilatére; S= Lobule simplex; D= Lobule
digastrique ; P= plexus choroide.

L’étage supérieur comprend :

- Le nerf trijumeau, cinquieme paire cranienne (V) dont I'origine apparente se situe sur
la face antéro-latérale du pont a sa jonction tiers supérieur - tiers moyen. Il présente
deux racines, I'une sensitive plus volumineuse (pars major) qui est postéro-latérale,
I'autre motrice (pars minor) qui est supéro-médiale. Il a ensuite un trajet presque
sagittal d’arriere en avant pour pénétrer dans la base du crane par le cavum de
MECKEL. Il va présenter un renflement appelé ganglion trigéminé de GASSER puis il va
se diviser en 3 branches, la branche ophtalmique (V1), la branche maxillaire (V2) et la
branche mandibulaire (V3). Sur son trajet dans I’APC, il est accompagné de la veine de
Dandy ou veine pétreuse supérieure qui draine la majorité de I’APC pour ensuite se

jeter dans le sinus pétreux supérieur.



- Le nerf abducens (VI) nerf oculomoteur externe nait du sillon bulbo-pontique a 4mm
de la ligne médiane. Il présente un trajet presque vertical jusqu’a I'apex pétreux dans

lequel il pénétre par le canal de DORELLO.

- L’artére cérébelleuse supérieure nait du tronc basilaire avant sa division en artéres
cérébrales postérieures. Elle décrit sur son trajet une boucle entre le nerf oculo-
moteur (lll) en haut et le nerf trijumeau en bas. Cette artére peut étre responsable
d’un conflit vasculo-nerveux avec le nerf trijumeau dans 26% des cas notamment au
niveau de la « Root Entry Zone » zone située a proximité de son émergence du tronc

cérébral.

L'étage moyen comprend : (Figure 2)

- L’artére cérébelleuse antéro-inférieure (AICA). Elle nait du tronc basilaire dans
60% des cas. Elle se dirige en arriere vers |'angle ponto-cérébelleux en
contournant le tronc cérébral, vers I'’émergence du complexe acoustico-facial
pour ensuite cheminer vers la fissure horizontale de I’"hémisphere cérébelleux.
On distingue un segment pré-méatique médialement au porus du MAI, un
segment méatique et un segment post-méatique. Au niveau du segment
méatique, elle peut passer soit en dessous du pédicule acoustico-facial, soit
s'insinuer entre le nerf facial et le nerf auditif. Elle pénétre dans le MAI dans 60%

des cas. L’AICA va donner naissance a I'artere subarcuata et |'artere labyrinthique.

Figure 3 : vue endoscopique de I’APC
montrant le trajet de I’AICA a proximité de
I’émergence du paquet acoustico-facial. (J.P.
LAVIEILLE, CHU Conception, Marseille).




L'artere subarcuata nait du tronc principal de I’AICA, gagne la fossa subacuarta
circonscrite par le canal semi-circulaire supérieur et va vasculariser |'antre
mastoidienne et I'ampoule du canal semi-circulaire Latéral. Son sacrifice est
souvent nécessaire lors de I'abord du MAI par voie rétro-sigmoide. L'artére
labyrinthique nait généralement du segment méatique ou pré-méatique de
I’AICA et suit le paquet acoustico-facial dans le MAL. Elle se divise dans le fundus
pour donner l'artére cochléaire, l'artére cochléo-vestibulaire et I'artere
vestibulaire antérieure. La dissection des nerfs au sein du méat auditif interne
doit étre extra-arachnoidienne pour tenter, au maximum, de préserver cette

artere fragile.

Le nerf facial et le nerf intermédiaire de WRISBERG : Le nerf facial est la
septiéme paire cranienne (VII) ayant des fonctions motrices principalement et
sensitives. Le nerf intermédiaire de WRISBERG (VII bis) a principalement une
fonction sensorielle et végétative. L'origine apparente du VIl se situe a 12
millimetres de la ligne médiane au niveau du sillon bulbo-pontique. Le nerf
intermédiaire (VIl bis) émerge de la partie la plus latérale du sillon bulbo-
pontique, au- dessus du sillon latéral dorsal et de I'olive et reste au-dessous du
VII sur tout son trajet. Le nerf facial est solidaire au nerf cochléo-vestibulaire
dans son trajet au sein de la citerne ponto-cérébelleuse. Son trajet est oblique
en avant, en haut et latéralement, se dirigeant vers le porus du méat auditif
interne. Le nerf facial a une situation antéro-supérieure au nerf cochléo-
vestibulaire. A proximité de son émergence du tronc cérébral, le nerf facial
présente une zone de transition au niveau de la composition de sa myéline qui
passe de type oligodrendrocytaire a schwannien, appelée « Root Entry Zone »

zone de grande fragilité du nerf facial.
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Le nerf cochléo-vestibulaire est la huitieme paire cranienne (VIII). Il comprend
le nerf vestibulaire supérieur recueillant les informations sensorielles du
systéme utriculaire et des canaux semi-circulaires supérieur et latéral, le nerf
vestibulaire inférieur recueillant les informations sensorielles du canal semi-
circulaire postérieur et du systeme sacculaire et enfin le nerf cochléaire
transmettant les informations auditives enregistrées par la cochlée. Son origine
apparente se situe dans le sillon bulbo-pontique juste en arriere du nerf facial.
Pendant son trajet dans I’APC, le VIII subit un mouvement de torsion spiralé.
Les fibres cochléaires initialement en position inférieure par rapport aux fibres
vestibulaires initialement ventrales et dorsales au niveau du sillon bulbo-
pontique passent en position ventrale par rapport aux fibres vestibulaires qui
deviennent respectivement craniales et caudales pour les nerfs vestibulaires
supérieur et inférieur au niveau du porus. Dans le méat, le VIl forme une

gouttiére a concavité supérieure dans laquelle reposent les nerfs VIl et VIl bis.

ha TR Lo

Haut

A
—§ ARRIERE

Figure 4 : d’aprés J.M Prades (neurinome de I'acoustique SFORL 2001 O.Sterkers'!)
trajet du pédicule acoustico-facial dans I’APC et le MAI. Coupe du pédicule a différents
niveaux de son trajet permettant de constater la disposition des nerfs entres eux. NVS :
nerf vestibulaire supérieur ; NVI : nerf vestibulaire inférieur ; NC : nerf cochléaire.
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L’étage inférieur contient :

- Les nerfs mixtes comprenant le nerf glosso-pharyngien (IX), le nerf vague (X)
et le nerf spinal (XI). L'origine apparente des nerfs mixtes s’étage de haut en
bas dans le sillon latéral postérieur du bulbe. A la partie supérieure nait le nerf
glosso-pharyngien par 4 a 5 filets, a la partie moyenne nait le nerf vague par 10
a 18 filets radiculaires et a la partie inférieure nait le nerf accessoire ou spinal
par une double racine, spinale et craniale. Les nerfs mixtes se dirigent
latéralement en dehors et en avant, longent le flanc postéro-externe du
tubercule jugulaire en décrivant une Iégére courbure concave en bas, en dehors
et en avant pour se jeter dans le foramen jugulaire ou se termine le sinus

sigmoide.

- L’artere cérébelleuse postéro-inférieure (PICA) : Elle nait dans 90% des cas de
I'artere vertébrale et dans 10% des cas de I'artere basilaire. Elle croise I'origine
apparente du nerf hypoglosse (XIl) en arriére et chemine le long de la face
antérieure du bulbe vers les tonsilles cérébelleuses. Sur son trajet elle croise

I’émergence des nerfs mixtes de facon trés variable.

» < —

Rocher

Figure 5 : vue endoscopique opératoire d’un angle ponto-cérébelleux gauche (J.P.AVIEILLE, hépital de
la Conception, Marseille). AICA : artére cérébelleuse antéro-inférieure ; PICA : artére cérébelleuse
postéro-inférieure ; PAF : paquet acoustico-facial ; V : nerf trijumeau
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Les espaces sous-arachnoidiens et leurs citernes :

Les feuillets arachnoidiens qui tapissent I'ensemble des structures nerveuses de I'APC

délimitent 3 citernes. 111>

Figure 6 : d’aprés LESCANNE. Schéma du cloisonnement arachnoidien de I’angle ponto-cérébelleux. Le
tronc cérébral et les parois osseuses ne sont pas représentés pour plus de clarté. Les traits de contours
fins correspondent a la dure-meére tandis que les traits de contours épais correspondent a I’arachnoide.
1: citerne pontique; 2 : citerne ponto-cérébelleuse; 3 : citerne latéro-médullaire; 4 : quatrieme
ventricule. Les chiffres romain correspondent aux nerfs crdniens. B : artére basilaire ; AICA : artere
cérébelleuse antéro-inférieure; PICA: artére cérébelleuse postéro-inférieure,; SPCA: artere
cérébelleuse supéro-antérieure ; Vp : veines pétreuses. Pl : plexus choroide.

La citerne pontique :

De petite taille, la citerne pontique est située a la face latéro-ventrale supérieure du pont. Elle
contient la partie distale de I'artére basilaire, I'origine des arteres cérébelleuses supérieures
et des veines pontiques transverses. Elle est délimitée en haut par le bord inférieur de
I’émergence du lll, en bas par le bord supérieur de I'émergence du V et se projette en avant

sur le bord postérieur du dorsum sellae.
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La citerne ponto-cérébelleuse :

Plus volumineuse que la précédente, la citerne ponto-cérébelleuse est située a la face latéro-
ventrale des deux tiers inférieurs du pont. Elle contient le nerf trijumeau, le nerf abducens, le
paquet acoustico-facial, I'artere basilaire, I'AICA, les veines pétreuses supérieures, et la partie
supérieure du plexus choroide du quatrieme ventricule dont la sécrétion alimente la citerne.
L'arachnoide s’évagine en avant vers l'incisure trigéminale et latéralement vers le MAI. Une
tumeur développée au dépend du ganglion vestibulaire est en dehors de cette espace puisqu’il

appartient a I'espace sub-arachnoidien intra-méatique et refoule I'arachnoide en dedans ce

qui crée un espace de clivage 4.

Figure 7: d’aprés LESCANNE. “Citerne ponto-cérébelleuse : Micro-anatomie appliquée aux
schwannomes vestibulaires » Photographie montrant une vue supérieure du MAI du cété droit apres le
retrait de son toit osseux. Aprés ouverture de la gaine de dure-mére, la membrane arachnoidienne est
colorée au bleu de toluidine. La couche externe de la CPC s’est invaginée dans le porus et a recouvert le
complexe vestibulo-cochléo-facial formant une seule gaine arachnoidienne continue. Prées du fond, la
membrane arachnoidienne recouvre le ganglion vestibulaire. ASCC = canal semi-circulaire supérieur ;
ST = scala tympani; SVN = nerf vestibulaire supérieur ; FN : nerf facial.

La citerne latéro-médullaire :

Elle est située a la face latéro-ventrale du bulbe. Elle contient les nerfs mixtes, le nerf
hypoglosse, la partie distale de I'artére vertébrale, la PICA, la veine pétreuse inférieure quand
elle existe, et la partie inférieure du plexus choroide du IVeme ventricule. Elle se projette en

avant sur le clivus et communique largement avec la citerne controlatérale.
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2) Le méat acoustique interne :

Le méat acoustique interne (MAI) est un canal osseux cylindrique creusé dans la face
postérieure de la partie pétreuse de I'os temporal, a I'union de son tiers moyen et de son tiers
antérieur. Le MAIl mesure 4,5 mm de diamétre au niveau du porus pour 11 mm de profondeur
en moyenne. Il a une direction oblique en dehors et en avant et réalise un angle de 45° ouvert

en avant avec le grand axe du rocher. (Figure 8)

HAUT

Muscle tenseur
du tympan

Créte Falciforme

Aire facial

Aire vestibulaire
supérieure

Aire cochléaire

Aire vestibulaire
inférieure

A

Figure 8 : MAI. D’aprés A. Delmas et H. Rouviere. A : fond du méat acoustique interne (MAI). B : Trajet
du paquet acousticofacial dans le MAI. Le bord supérieur de I'os pétreux est fraisé pour laisser
apparaitre le contenu du MAI, le labyrinthe et la caisse du tympan.

Le fond du MAI (fundus) répond en avant a la base du modiolus et en arriere a la face médiale
du vestibule. Il est divisé horizontalement par une crete osseuse transverse (créte falciforme)
en un étage supérieur et un étage inférieur. L'étage supérieur est divisé en deux par une crete
osseuse verticale appelée « BILL’s bar » en un compartiment facial (agueduc dit de Fallope)
en avant et un compartiment vestibulaire en arriere. L'aire facial livre le passage au nerf facial
et au nerf intermédiaire ou ils fusionnent a ce niveau. L'aire vestibulaire supérieur livre
passage au nerf vestibulaire supérieur qui est la réunion du nerf utriculaire et des nerfs

ampullaires supérieur et latéral.
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L’étage inférieur est divisé verticalement par une créte osseuse moins nette, en une aire
cochléaire en dedans contenant le nerf cochléaire et en une aire vestibulaire inférieure en
rapport avec le saccule. En arriere de cette derniére se présente le foramen singulaire de
MORGAGNI qui livre passage au filets nerveux en provenance de I'ampoule du canal semi-

circulaire postérieurt®,

Le ganglion vestibulaire est situé au niveau du fundus et est constitué de la réunion du
ganglion vestibulaire supérieur appelé ganglion de SCARPA et du ganglion vestibulaire
inférieur dit de « BOETTCHER ». Ce ganglion apparait comme étant |'origine apparente du nerf
vestibulaire. L’artére labyrinthique qui nait de I’AICA accompagne les éléments nerveux dans

le MAI 16,

Il existe de maniére pratiquement constante des anastomoses entre le nerf facial et le nerf
vestibulaire, aussi bien au niveau du porus qu’a proximité de la créte verticale. De méme il

existe des anastomoses entre le nerf cochléaire et le nerf vestibulaire.

Les parois osseuses du méat acoustique interne ainsi que les cretes verticales et transverses
sont tapissées par la dure-meére. Celle-ci est adhérente aux parois telle une enveloppe
périostée et s’amincit du porus vers le fundus. Au niveau du canal facial elle se prolonge en
avant pour envelopper le ganglion géniculé. L’arachnoide enveloppe le nerf facial,
intermédiaire et cochléo-vestibulaire formant une gaine intra-méatique ininterrompue. Elle
est perforée par les éléments vasculaires ce qui crée une anastomose entre circulation
méningée et cérébello-labyrinthique. Au niveau du fundus la gaine arachnoidienne tapisse
I'aire cochléaire et les aires vestibulaires supérieure et inférieure ou elle est perforée par les
fibres nerveuses correspondantes. Le ganglion vestibulaire est situé dans |'espace sub-

arachnoidien intra-méatique.'**>
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LE SCHWANNOME VESTIBULAIRE
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1) Epidémiologie, aspects macroscopiques et

microscopiques.

Le schwannome vestibulaire, également dénommé neurinome de I'acoustique, a été décrit
pour la premiére fois en 1777 par SANDIFORT sur une piéce d’autopsie, comme une tumeur
ovale blanchatre ou grisatre parfois pseudo-kystique. Le nom de neurinome de 'acoustique
a été introduit par TOYNBEE en 1853 et I'origine schwannienne a été démontrée par MASSON
en 1932.1

Epidémiologie :

Le schwannome vestibulaire (SV) est une tumeur rare qui représente 8% des tumeurs
intracraniennes mais qui est la plus fréquente (85%) des tumeurs développées au sein de
I’angle ponto-cérébelleux 2. Le diagnostic des SV est en incidence croissante. D’aprés I'étude
de S.E. STANGERUP ! I'incidence de découverte du SV est passée de 5.4 cas par millions
d’habitant en 1976 a 19 cas par millions d’habitants en 2004.
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Figure 9 : d’aprés S.E Stangerup . Evolution de I'incidence des schwannomes vestibulaires de 1976 a
2008. L’axe vertical correspond a gauche aux nombres de nouveaux cas diagnostiqués par année
(courbe bleue) et a droite a I'incidence en nombre de nouveaux cas par million d’habitant par an (courbe
rouge).

18



L’age au diagnostic a également tendance a croitre puisqu’il est passé de 49 ans en 1976 a 58
ans en 2008 1. Ce résultat est surtout expliqué par I"laugmentation du nombre de diagnostic
effectué apres 50 ans tandis que le nombre de diagnostic effectué avant 40 ans n’a pas changé

sur cette période de 33 ans.

De méme, la taille tumorale au diagnostic a tendance a décroitre progressivement. Elle est

passée de 30 mm en 1976 a 10 mm en 2008.
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Figure 10 : d’aprés S.E Stangerup . Evolution de la taille des schwannomes vestibulaires au diagnostic
de 1976 a 2008. L’axe vertical correspond a la moyenne des tailles tumorales en millimétres par année
de diagnostic. L’axe horizontal correspond a I’année de diagnostic.

Aspects génétiques du schwannome vestibulaire :

Dans la grande majorité des cas, les SV sont des tumeurs sporadiques. Ils peuvent étre
retrouvés dans une histoire familiale héréditaire dans 5% des cas, notamment dans le cadre
de la neurofibromatose de type 2 (NF2). La NF2 est une maladie autosomique dominante
associée a une mutation du géne NF2 localisé sur le chromosome 22 (emplacement 22q12-
2). Ce gene NF2 code une protéine appelée Merline ou encore schwannomine intervenant
dans la régulation de la structure de la membrane plasmique des cellules de Schwann. Dans
la NF2, les schwannomes vestibulaires sont volontiers bilatéraux et associés a d’autres
tumeurs comme des méningiomes, des neurofibromes ou des gliomes'”18, Une recherche de
mutation en faveur d’'une NF2 est nécessaire devant la découverte d’'un schwannome
vestibulaire chez le sujet jeune de moins de 30 ans, méme lorsqu’il est unilatéral. En cas de

diagnostic positif de NF2 une enquéte familiale devra étre entreprise.
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Autres considérations étiologiques :

L'utilisation fréquente et prolongée (>20 ans) d’un téléphone sans fil serait un facteur de
risque de développer un schwannome vestibulaire du c6té le plus exposé avec un Odd-Ratio
(OR) calculé a 4.4 dans I'étude de HARDELL et al.'® en 2006. Le risque de développer un SV
serait doublé en cas d’exposition supérieure a 10 ans dans la méta-analyse KHURANA et al.2°
réalisée en 2009. Cependant la méta-analyse de MORNET et al. en 2013 n’a pas retrouvé de
corrélation entre I'exposition au téléphone sans fil et le développement d’un schwannome

vestibulaire?!.

Pathogénie :

Le schwannome vestibulaire se développe au dépend des cellules de Schwann qui entourent
I'axone du nerf vestibulaire. Le nerf cochléo-vestibulaire présente deux parties, I'une
proximale par rapport au tronc cérébral dont la gaine est constituée d’oligodendrocytes,
I'autre distale dont la gaine est constituée de cellules de Schwann. Le schwannome
vestibulaire peut se développer sur cette deuxiéme partie du nerf, de la jonction
oligodendrocytes-cellules de Schwann jusqu’a la terminaison du nerf. Le SV semble se
développer sur la branche supérieure et sur la branche inférieure du nerf vestibulaire a une
fréquence équivalente??. D’aprés I'aprés I’étude de ROOSLI et al.?? le schwannome vestibulaire
ne prend son origine au niveau de la jonction oligodendrocytes-cellules de Schwann que dans
seulement 7.5% des cas. L’analyse de la répartition des cellules de Schwann sur le nerf montre
qgue le ganglion vestibulaire est une zone plus riche en cellule de Schwann que le reste du
nerf?3. Ceci pourrait expliquer la tendance des SV a se développer au niveau du ganglion
vestibulaire. Les schwannomes peuvent également étre intra-labyrinthiques, développés au

dépend du nerf cochléaire ou du nerf vestibulaire.
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Aspect macroscopique : (Figure 7)

Le schwannome vestibulaire se présente comme une masse ovalaire parfois fusiforme,
d’allure bénigne encapsulée et se développant de fagcon excentrée sur le trajet du nerf qui
peut étre identifiable ou non. A la coupe, la masse présente un aspect blanc rosé ou jaunatre
lié aux dépots de lipides avec parfois des remaniements kystiques, hémorragiques ou des

calcifications. En général, il n'existe pas de territoire de nécrose.!

Figure 11 : aspect macroscopique d’un schwannome vestibulaire droit stade 2 en vue per-opératoire.
(J.P. LAVIEILLE, hépital de la Conception, Marseille). N : neurinome ; 5 : nerf trijumeau ; 8 : nerf cochléo-
vestibulaire.
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Aspect microscopique : (Figure 8)
On décrit deux formes histologiques associées aux SV :

-la forme dite de type A d’ANTONI (fibrillaire) : plus dense, elle comporte des cellules allongées

bipolaires en faisceaux entourées de fibres argyrophiles. Leurs noyaux sont ovoides et elles

sont organisées en palissades formant des « nodules de VEROCAY »

-la forme dite de type B d’ANTONI (réticulaire) : plus lache, elle comporte des cellules a noyau

rond et a cytoplasme réduit comparables a des lymphocytes donnant un aspect de « nid
d’abeille ». D’apres MASSON la forme B serait une forme de type A ayant subi des altérations

vasculaires a I'origine d’une dégénérescence lipidique!?.

Les schwannomes vestibulaires sont généralement constitués de la forme de type A et de type

B d’ANTONI.

La vascularisation est importante avec des phénomeénes d’extravasations capillaires et des
dépots hémosidériniques. L'importance de la vascularisation est corrélée a la taille de la

tumeur et a sa croissance ultérieure.

Figure 12 : coupes histologiques d’un schwannome vestibulaire apreés coloration standard au HES (Dr Guetta,
Laboratoire d’anatomopathologie de I’hépital de la Timone, Marseille).

A : grossissement au microscopie optique X10. Prolifération tumorale dense d’agencement storiforme « en
courant » : type Antoni A avec de nombreux vaisseaux a paroi épaisse, hyalinisée (fleche bleue), des
remaniements inflammatoires (macrophages spumeux) et cedémateux (étoile), un agencement palissadique

« nodules de Verocay » (Fléches jaunes).

B : grossissement au microscope optique X40. Cellules tumorales fusiformes (allongées) réguliéres, aux noyaux
effilés, présentant des vacuoles claires intranucléaires (fleche). Formations d’enroulements cellulaires
(accolade). Matériel hyalin d’aspect fibrillaire entre les cellules tumorales (étoile).
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2) Manifestations cliniques :

Le profil clinique des patients atteints d’un SV a bien évolué au cours des 50 derniéres années.
Entre 1966 et 1975, I'atteinte neurologique représentait 67% des symptémes au diagnostic
tandis qu’une symptomatologie cochléo-vestibulaire isolée n’était retrouvée que dans 22%
des cas et la découverte était fortuite dans seulement 1% des cas. Sur la période diagnostic de
2006 a 2016, la tendance s’est inversée avec seulement 4% d’atteinte neurologique pour 72%

d’atteinte cochléo-vestibulaire isolée et 24% de découverte fortuite a I'IRM?2.

Les symptomes provoqués par le schwannome vestibulaire (SV) sont en lien avec I'effet de
masse provoqué par la tumeur sur les structures adjacentes et non liés a une infiltration

tumorale.
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a) Surdité :

L’hypoacousie est le motif de consultation le plus fréquent dans le diagnostic des SV, retrouvé

dans 69 a 84% des cas 242>,

A l'audiométrie on constate une surdité généralement unilatérale ou asymétrique,
neurosensorielle de type rétro-cochléaire responsable d’'une distorsion auditive.

L’audiométrie vocale est classiquement plus perturbée que I'audiométrie tonale?®.
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Figure 13 : audiométrie tonale (A) et audiométrie vocale (B) réalisées chez un patient de 61 ans
présentant un schwannome vestibulaire droit de stade 2 (examen réalisé a I’hépital de Briancon, Haute
Alpes France). On observe une surdité neurosensorielle en plateau du cété droit associée a une
importante distorsion auditive sur I'audiométrie vocale (Seuil de discrimination a 70%). OD : oreille
droite ; OG : oreille gauche.

Une histoire de surdité brusque est retrouvée chez 10 a 26 % des patients ayant un SV. Une

surdité brusque améne au diagnostic de SV dans 3% des cas 2728,

La tympanométrie n’est pas affectée par le SV et le reflexe stapédien est le plus souvent aboli

puisqu’il n’existe pas de phénomeéne de recrutement en cas d’atteinte rétro-cochléaire.

Plusieurs classifications sont utilisées pour évaluer I'audition des patients atteint d’'un SV :
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La Classification de I’American Academy of Otolaryngology-Head and Neck Surgery (AAO-

HNS)?62 ;

Classe A : PTA <30 dB et SD >70%
Classe B : PTA < 50dB et SD > 50%
Classe C: PTA >50dB et SD> 50%
Classe D : SD < 50%

La Classification de GARDNER et ROBERTSON 3°:

Audition utile Classe | (good): PTA<30dB,SD>70%
Classe Il (serviciable) : PTA entre 31 et 50 DB, SD entre 50 et
69 %
Audition inutile Classe lll : PTA entre 50 et 90 dB, SD entre 5 et
49 %
Classe IV : PTA>90dBetSDentrelet4 %
Classe V : SD nulle

La « word recognition classification » 1:

Classe1: SD de 100 a 70%
Classe 2 : SD de 69 a 50%
Classe 3: SDde49a 1%
Classe 4 : SD 0%

Le « Pure Tone Average » (PTA) correspond a la moyenne des seuils en audiométrie tonale a

500, 1000, 2000 et 4000 Hz.

Le « Speech Discrimination » (SD) correspond au meilleur taux de réponse (nombre de mots

correctement répétés/nombre de mots total) en audiométrie vocale a I'intensité sonore la

plus confortable pour le patient 26,
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D‘aprés I’étude de STANGERUP, en 2008, au moment du diagnostic, 57 % des patients avaient

une audition fonctionnelle (SD>70 %).

L’étude électrophysiologique du nerf cochléaire 3! a également sa place dans le dépistage et

le bilan du schwannome vestibulaire. Elle fait appel aux potentiels évoqués auditifs précoces
(PEAP). L’objectif est de recueillir le signal électrique du nerf cochléaire, du modiolus au tronc
cérébral. Le test consiste a placer 4 électrodes sur le patient. Deux électrodes sur les mastoides
vont correspondre aux électrodes négatives, une électrode sur le vertex constitue I’électrode
positive et une électrode est placée sur le front correspondant a I'électrode de référence. La
stimulation sonore est effectuée a I'aide d’un casque émettant des clicks a 2000 Hz a
différentes intensités. On obtient un signal pouvant étre décomposé en 5 ondes de | a V
correspondant a I'activité électrique des 5 relais des voies auditives. L'onde | représente la
partie distale du nerf cochléaire, 'onde Il la partie proximale du nerf cochléaire, 'onde Ill le

noyau cochléaire, I'onde IV le complexe olivaire supérieur controlatéral et I'onde V, le

colliculus inférieur.

La présence d’'une tumeur de I’APC entrainant une Iésion sur le nerf cochléaire va avoir pour
conséquence un ralentissement de la conduction nerveuse sur celui-ci, ce qui se traduira par
une augmentation de la latence entre I'onde | et I'onde lll, sans allongement de la latence
entre I'onde Il et I'onde V. Une différence de latence d’ondes I-V inter-aurale de plus de 0.30
ms est un critére diagnostic de lésion rétro cochléaire. Le SV peut aussi étre responsable d’'une

désynchronisation des PEA.
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Evolution naturelle de I'audition :

Deux tiers des patients ayant une audition utile au moment du diagnostic, s’ils sont surveillés
vont conserver une audition utile »3. D’aprés la méta-analyse de SUGHRUE et al. 32 ce taux de

préservation auditive est de 54%.

b) Acouphénes :

Les acouphéenes sont un motif fréquent de consultation amenant au diagnostic de SV. lls sont
retrouvés chez 19 a 83% patients présentant un SV 162433 Cependant, les acouphénes se

présentent rarement comme un symptome isolé pouvant étre rattaché au SV.

L’acouphéne peut étre défini comme une perception sonore, ressenti au niveau du cortex

auditif, non engendré par une vibration du monde extérieur et inaudible pour I'entourage.3*

Le mécanisme de I'acouphéne est complexe et implique le systéeme auditif périphérique, quel
gue soit le mécanisme lésionnel, par exemple une tumeur rétro-cochléaire ou un traumatisme
sonore aigue et le cortex auditif au niveau central. Deux principaux modeles tentent
d’expliquer la physiopathologie de I'acouphéne. Le modéle psychologique de HALLAM repose
sur I’habituation naturelle du cortex cérébral aux acouphénes et améne a proposer une
thérapie cognitivo-comportementale pour aider les patients génés par leurs acoupheénes. Le
modeéle neurophysiologique de JASTREBOFF implique une connexion forte entre le cerveau
auditif inconscient et le systeme limbique, responsable d’une stimulation au niveau du
systéme nerveux autonome qui va amplifier le ressenti négatif de 'acouphéne. Le traitement
repose sur un apport sonore régulier tel un masqueur d’acouphéne ou un amplificateur

sonore.3*

L’évaluation du handicap engendré par I'acouphéne peut étre mesuré grace au Tinnitus
Handicap Inventory (THI) abordé dans le chapitre dédié a I’évaluation du handicap des

patients.
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c) Atteinte vestibulaire :

Bien que la tumeur se développe sur le nerf vestibulaire, la symptomatologie vestibulaire n’est
pas toujours au premier plan. Les vertiges sont retrouvés dans 20 a 47% des cas et I'instabilité
est retrouvée dans 44 a 55% des cas 24?°. Ceci peut étre expliqué par le fait que I'atteinte

|ésionnelle sur le nerf est progressive ce qui permet un phénomene de compensation centrale

35

Le syndrome vestibulaire de type crise de grand vertige évoquant une névrite vestibulaire ou
de vertiges positionnels de type pseudo-VPPB pourrait survenir en cas de croissance tumorale
rapide, en cas de remaniement kystique ou en cas de saighement intra-tumorale 3. En dehors
de ces situations, il s’agit le plus souvent d’une instabilité. Un nystagmus induit par le Head
Shaking Test (HST) ou le test vibratoire osseux (TVO) est presque constant 7. La manoeuvre
d’HALMAGY!I 38 ou Head Impulse Test (HIT) est anormale dans 50% des cas. Le Video Head
Impulse Test (VHIT) retrouve une altération du gain du réflexe vestibulo-oculaire (VOR) dans

100% des cas d’aprés LIN Y. et al. 39,

Les épreuves caloriques au cours d’une vidéo-nystagmographie ont une valeur qualitative
pour évaluer le fonctionnement du canal semi-circulaire latéral a basse fréquence. Une
aréflectivité unilatérale bien compensée sur I'épreuve rotatoire, associée a une absence de

symptomatologie vertigineuse est fortement évocatrice d’'un schwannome vestibulaire.

Les potentiels évoqués otolithiques myogéniques (PEOM) permettent d’évaluer le
fonctionnement du saccule %°. Ces deux tests peuvent également permettre dans certains cas
de déterminer la branche vestibulaire a I'origine du SV. Une hypo ou aréflectivité aux épreuves
caloriques sans altération des PEOM signe une atteinte du nerf vestibulaire supérieur tandis
gue des ondes P1N1 absentes au PEOM sans altération de I'épreuve calorique orientent vers

une atteinte du nerf vestibulaire inférieur.
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La posturographie réalisée sur une plateforme de force est utile pour évaluer la posture du
patient en situations statiques et dynamiques %. L’objectif est de mesurer le poids relatif des
entrées sensorielles vestibulaires, visuelles et proprioceptives dans 6 situations différentes.
ANDERSEN et al. ont montré une corrélation entre I'altération de la posturographie
notamment a I'épreuve 5, yeux fermés lorsque la plateforme est instable et la taille du

schwannome vestibulaire %2.

L’évaluation de la fonction vestibulaire, outre I'apport diagnostique, présente également un
intérét prédictif sur I'importance de la symptomatologie vertigineuse post-opératoire en cas

d’exérése chirurgicale, et permet d’anticiper la rééducation vestibulaire post-opératoire*.

Plusieurs études s’accordent pour dire que le vertige et I'instabilité sont les deux symptomes

ayant I'impact le plus négatif sur la qualité de vie des patients.”?
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d) Atteinte du nerf facial :

Le schwannome vestibulaire peut altérer le fonctionnement du nerf facial a son contact quel
gue soit son stade tumoral, qu’il soit extra-canalaire ou intra-canalaire. Cette atteinte du nerf
facial peut se manifester par une parésie ou paralysie faciale périphérique ou par des hémi-
spasmes du facial. Ces manifestations peuvent étre inaugurales ou survenir apres des
symptémes cochléo-vestibulaires souvent négligés'!. Pour évaluer la sévérité des paralysies

faciales périphériques la classification de House and Brackmann est le plus souvent utilisée 4.

Grade Description Caractéristiques
I Normal Fonction faciale normale sur tous les territoires
Il Légere Discréte faiblesse et asymétrie lors de la mimique,

syncinésies possibles.
Fermeture palpébrale compléte sans effort

[ Modérée Asymétrie évidente ne défigurant pas le sujet lors de la
mimique.

Syncinésies possibles.

Fermeture palpébrale compléte a I'effort.

Faiblesse légere ou modérée labiale et frontale

v Modérément sévere | Asymétrie sévere défigurant le sujet lors de la mimique
Fermeture palpébrale incomplete a I'effort.

Spasmes et/ou syncinésies séveres

Absence de mouvement au niveau front, asymétrie labiale

Vv Sévere Asymeétrie au repos et mouvements a peine perceptibles

\ Totale Aucune contraction musculaire possible

Figure 15 : Classification de House and Brackmann.

Figure 16: dessin schématique d’une paralysie faciale
périphérique gauche sévére. On observe une asymétrie franche
avec une disparition des rides du front et un effacement du
sillon nasogénien du cété gauche. Inocclusion palpébrale du
cété gauche avec élévation du globe oculaire (signe de Charles
Bell). Le bord libre de la paupiére inférieure est plus marqué
pouvant aller vers I'ectropion en cas de PFP ancienne. La
commissure labiale est attirée du cété sain.
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On considére une paralysie faciale périphérique (PFP) comme sévere au-dela du grade lll,

notamment a cause des complications en lien avec I'occlusion palpébrale incompléte.

L'atteinte du nerf facial est rare pour les tumeurs de petite et de moyenne taille. D’apres
I’étude de MARCHEL et al.*> une PFP de grade Il et lll est retrouvée chez 15.9% des patients,
tandis qu’une PFP sévére (grade IV et plus) n’est retrouvée que dans 2.3% des cas au moment

du diagnostic.

En cas d’atteinte du nerf facial il est nécessaire de réaliser un bilan électrophysiologique du

nerf facial. Le bilan comprend :

- Une électromyographie de stimulation: elle consiste a récupérer la réponse
musculaire au niveau des différents territoires du nerf facial a I'aide d’électrodes
transcutanées et aprés stimulation pré-tragienne du nerf facial. On obtient une mesure
du seuil de détection, des latences (conduction nerveuse) et d’amplitude maximale de
contraction musculaire (perte axonale). Ces résultats sont comparés au coté sain.

- Une électromyographie de détection : on enregistre a I'aide d’une aiguille I'activité
d’une unité motrice d’'un des muscles de la face au repos ou lors d’'une contraction
musculaire.

- Une étude du réflexe de clignement : aprés stimulation du nerf supra-orbitaire, on
enregistre une double réponse R1 et R2 au niveau du muscle orbiculaire homolatéral
et une simple réponse R2 dans le muscle orbiculaire controlatéral. Cet examen nous
renseigne sur I'état des fibres trigéminales et faciales ainsi que sur |'état des circuits

centraux du réflexe.*®

D’aprés certains otologistes comme NORMAND et DAUBE*’ ces explorations devraient
étre systématiques puisque 50% des fibres du nerf facial peuvent étre détruites sans qu’il
n’y ait de retentissement sur la mobilité faciale. Une atteinte pré-opératoire du nerf

facial sur le bilan serait un facteur prédictif de PFP post-opératoire.
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e) Autres symptomes :

L’atteinte du trijumeau peut se manifester par une hypoesthésie de I’hémiface, notamment
sur le territoire maxillaire, signe d’une volumineuse tumeur compressive. Le SV peut
également étre responsable d’une névralgie faciale qui peut étre en lien avec un conflit neuro-

vasculaire facilité par celui-ci, quelle que soit sa taille!.

Le SV peut étre responsable de céphalées occipitales en lien ou non avec une hypertension
intracranienne (HTIC). Dans le cas de I'HTIC les céphalées peuvent étre accompagnées d’une
baisse d’acuité visuelle par cedéme papillaire, de troubles de la marche, de vomissements
ou enfin de troubles sphinctériens. On peut aussi retrouver de facon exceptionnelle des
troubles de la déglutition. Ces derniers symptdmes constituent des signes de gravité qui
amenent généralement a une consultation neurologique ou neurochirurgicale et a des
explorations radiologiques en urgence!l. L’'ensemble de ces manifestations sont retrouvées

dans moins de 1% des cas sur la période diagnostic de 2006 a 20162.
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3) Diagnostic et évaluation IRM des Schwannomes

vestibulaires.

L'imagerie par résonnance magnétique (IRM) est la technique d’imagerie de choix pour le
diagnostic et I’évaluation du schwannome vestibulaire!!. La tomodensitométrie a de son coté
un intérét chirurgical en cas de voie d’abord trans-labyrinthique ou sus-pétreuse pour

I’évaluation des structures osseuses.

En cas de contre-indication a I'lRM, la tomodensitométrie du rocher en coupe millimétrique
peut montrer un élargissement du MAI et l'injection de produit de contraste permet la

visualisation de lésions assez volumineuses.

Bases physiques de I'IRM :

L'IRM permet d’acquérir des séquences d’imageries dites « morphologiques » utiles pour
I’analyse des structures nerveuses et des séquences dites « fonctionnelles » constituant une
aide complémentaire dans le diagnostic étiologique!?*8. Son principe est fondé sur I’étude du
magnétisme des protons d’hydrogénes composant les tissus biologiques. Schématiquement
on calcule la densité en protons d’hydrogénes des différentes structures en plagant le patient
dans un champ magnétique intense et en mesurant le temps de relaxation (le retour a
I’équilibre) des protons en fonction du temps, a I'arrét de I'impulsion®®%°. Les structures
liguidiennes vont étre riches en protons tandis que les structures denses comme une corticale

osseuse et les calcifications ou a I'inverse I’air, vont étre pauvres en protons.
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Séquences morphologiques :
Séquences classiques :

- Séquence pondérée T1. Recueil d’un signal de relaxation dans I'axe longitudinal apres

un temps de stimulation court (temps d’écho). C’'est la séquence la plus anatomique
puisque la substance grise apparait en signal intermédiaire (gris), la substance blanche
en hypersignal (blanc) tandis que le liquide cérébro-rachidien (LCR) apparait en noir
(asignal). Cette séquence peut étre réalisée apres saturation de la graisse, utile
lorsque I'on souhaite analyser une tumeur graisseuse ou aprés comblement graisseux
post-opératoire. On peut réaliser une injection de produit de contraste, le gadolinium
ce qui permet d’évaluer la vascularisation d’une structure. Elle doit étre quasiment

systématique lorsque I'on recherche un schwannome vestibulaire!?.

- Séguence pondérée T2. Recueil d’un signal de relaxation dans I'axe transversal apres

un temps de stimulation plus long. Dans cette séquence le signal est inversé par
rapport a la séquence T1 puisque le LCR apparait en hypersignal (blanc) tandis que la

substance blanche apparait en hyposignal 12130,

Acquisitions tridimensionnelles en hautes résolutions :

Ce sont des séquences pondérées en T2 comprenant la séquence [CISS] pour

« constructive interference in steady state », [FIESTA] pour « fast imaging employing
steatdy state acquisition » et [B FFE] pour « balanced fast field echo ». Elles permettent
la réalisation de coupes millimétriques (inférieures a 0.8 mm) et offrent un excellent
contraste entre les différentes structures de 'APC et du MAI donnant un effet
«cisternographique» ce qui permet une visualisation optimale des structures
nerveuses et vasculaires!?!3, Plusieurs études ont montré que cette séquence
présentait une sensibilité comparable aux séquences avec injection de gadolinium

dans le suivi des schwannomes vestibulaires >1°2.
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Séquences fonctionnelles :

La_séquence de diffusion est la plus couramment utilisée. Elle consiste a mesurer le

déplacement des molécules d’eau dans le tissu biologique et donc a calculer un coefficient de
diffusion apparent (apparent diffusion coefficient ADC en mm?/s) de I'eau. L’atténuation du
signal va étre proportionnelle a la mobilité des molécules d’eau, ainsi une restriction de la
mobilité des molécules d’eau va se traduire par un hypersignal en diffusion. Cette séquence a
son intérét dans le diagnostic différentiel du SV, notamment pour rechercher un kyste
épidermoide, troisieme tumeur la plus fréquente dans I’APC. Celle-ci présente un hypersignal

net en diffusion?13,

Il existe d’autres séquences fonctionnelles moins fréquemment réalisées en routine dans le

cadre du schwannome vestibulaire. On peut citer la séquence de perfusion utilisant I'injection

de gadolinium en pondération T2* utile dans I'évaluation de I'hémodynamisme local, la

séquence d’angiographie par résonance magnétique pour I'exploration de la vascularisation

cérébrale ou la séquence de spectrophotométrie par résonance magnétique pour réaliser une

caractérisation biochimique du tissu exploré'13,
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Aspect IRM du schwannome vestibulaire.

Classiquement le schwannome vestibulaire se présente comme une masse bien délimitée,
ronde ou ovalaire dans I’APC, plus fusiforme dans le MAI. En pondération T1, il est en iso-
signal par rapport au cortex cérébral et en pondération T2 il est en iso-signal ou légerement
en hypersignal par rapport au cortex cérébral. Il se rehausse fortement apres injection de
gadolinium. En séquence [CISS] le SV est entouré par le LCR ce qui lui confére une silhouette

nette. Il ne présente pas de calcification et peut parfois présenter un aspect kystique ou

hémorragique notamment pour les SV volumineux!%13,

Figure 17 : IRM en séquence T1 apreés injection de gadolinium. A : schwannome vestibulaire (SV) droit stade 2 de
Koos. B : SV gauche stade 3 de Koos. (A. VAROQUAUX, hépital de la Conception, Marseille)

Figure 18 : IRM en séquence [CISS]. A : Schwannome vestibulaire (SV) gauche stade 2. B : SV droit stade
2 (A. VAROQUAUX, hépital de la Conception, Marseille).
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Diagnostics différentiels a I'IRM :

Le méningiome de I’APC est le principal diagnostic différentiel du schwannome vestibulaire.

Il représente 8% des tumeurs de I’APC. Il présente les mémes caractéristiques que le SV en
pondération T1, T2 et apres injection de gadolinium. A la différence du SV, le méningiome
présente des calcifications, une base d’implantation sessile et a un angle de raccordement
obtus avec les structures osseuses de I'APC. Les séquences de diffusions et la
spectrophotométrie par résonnance magnétique apportent une aide diagnostique

supplémentaire pour le différencier du schwannome vestibulaire®3.

Figure 19 : IRM séquence T1 gadolinium. Méningiome de I’APC droit. (A. VAROQUAUX, hépital de la
Conception, Marseille)

Plus rarement, sont retrouvés les schwannomes des autres paires craniennes. En premiére

place vient le schwannome du nerf facial, trés rare, pouvant intéresser toutes les portions du

nerf. Lorsqu’il atteint ’APC ou comble le MAI, il est difficile a différencier d’'un schwannome
vestibulaire. Le schwannome du nerf trijumeau est le deuxieme type de schwannome des
paires craniennes le plus fréquent. Il est aisé de le distinguer du SV d’un point de vu

anatomique et clinique.

Les autres tumeurs de I’APC, notamment les kystes épidermoides, les kystes arachnoidiens
et les lipomes, présentent des caractéristiques IRM tres différentes du SV permettant de les

distinguer facilement.

Il peut s’agir exceptionnellement de métastases lepto-méningées, secondaire a une tumeur

maligne primitive cérébrale, viscérale ou de mélanome. On décrit également des cas

d’infiltration lymphomateuse.
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Les erreurs diagnostiques classiques viennent aussi des fausses images de schwannome

vestibulaire. Il peut s’agir d’un artéfact d’acquisition, d’une structure anatomique normale

comme le flocculus, le plexus choroide ou d’une structure vasculaire.

Figure 20 : IRM séquence [CISS] centrée sur ’APC gauche. Image de
flocculus (fleche jaune) pouvant étre interprété a tort comme un
schwannome vestibulaire (A. VAROQUAUX, hépital de Ila
Conception, Marseille)
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Classification IRM des schwannomes vestibulaires.

Afin d’homogénéiser au mieux les études concernant les schwannomes vestibulaires, le
consensus de Kyoto®? a regroupé les SV en six stades, le premier est intra-canalaire strict et
les 5 autres stades sont extra-canalaires, classés en fonction de la taille du contingent extra-
canalaire.

La mesure de la taille doit suivre plusieurs regles.

- Pour les SV intra-canalaire stricts, la taille est mesurée en millimétres en suivant I'axe
du MAI et I'axe perpendiculaire a celui-ci.

- Pour les autres SV, il faut différencier le contingent extra-canalaire dont la taille est
mesurée en millimétre sur son plus grand diametre linéaire et le contingent intra-

canalaire qu’il ne faut pas additionner au diameétre extra-canalaire.

Tumeur intra-canalaire 0 mm (extra-canalaire)
Tumeur extra-canalaire | Petite 1-10 mm
Moyenne 11-20 mm
Moyennement large 21-30 mm
Large 31-40 mm
Géante >40 mm
Préciser : Si le fond du MAI est envahi
S’il y a une composante kystique

Figure 21 : classification des schwannomes vestibulaires d’aprés le consensus de Kyoto*

De plus en plus d’études récentes s’accordent a mesurer le volume tumoral des SV, plus précis

pour le suivi notamment aprés radiothérapie ou chirurgie.>*>°
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De nombreuses études utilisent encore la classification établie par KOOS®’ et al. en 1976,

regroupant les schwannomes vestibulaires en 4 stades.

Stade 1 Tumeur intra-canalaire stricte

Stade 2 Tumeur développée également dans I'angle, mais a distance du tronc
cérébral

Stade 3 Tumeur remplissant I'angle ponto-cérébelleux, pouvant déformer le
tronc, mais sans déplacement du 4e ventricule

Stade 4 Tumeur déplagant le tronc cérébral et le 4° ventricule.

Figure 22 : classification des schwannomes vestibulaire d’apreés Koos.

L’envahissement du MAI peut étre précisé en 3 stades. Un fundus libre est un facteur de bon

pronostic de préservation auditive®3.

Intra-canalaire A

Tumeur occupant moins de la moitié de la longueur du
méat

Intra-canalaire B

Tumeur occupant plus de la moitié de la longueur du
méat, mais respectant son fond (fundus)

Intra-canalaire C

Tumeur remplissant la fossette cochléaire au fond du
méat

Figure 23 : classification des schwannomes vestibulaires intra-canalaires selon I’envahissement du MAI.

Figure 24 : Classification des schwannomes vestibulaires intra-
canalaire (IC) selon I’envahissement du MAI. D’apres I'article de
E. YOUNES et J.P. LAVIEILLE®®. Séquence CISS en IRM centrée sur
le MAI et le nerf cochléo-vestibulaire gauche indemne de tumeur.
IA : Tumeur occupant moins de la moitié de la longueur du méat ;
IB : Tumeur occupant plus de la moitié de la longueur du méat,
mais respectant son fond ; IC: Tumeur remplissant la fossette
cochléaire au fond du méat
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4) Prise en charge thérapeutique.

L’objectif actuel de la prise en charge des patients présentant un schwannome vestibulaire est
de leur procurer la meilleure qualité de vie possible, avec un risque faible de mortalité et de
morbidité et une meilleure préservation fonctionnelle. Il ne s’agit plus de la prise en charge

du schwannome vestibulaire mais du patient atteint d’'un schwannome vestibulaire.

Le choix de la meilleure stratégie de prise en charge reste délicat, dépend des habitudes des

équipes médicales et du choix du patient.

Pour les tumeurs volumineuses (> 3 cm), entrainant une compression du tronc cérébral ou des
symptomes neurologiques en rapport avec I'effet de masse, la chirurgie est le traitement

recommandé.
Pour les tumeurs de petite et de moyenne taille, il est nécessaire de prendre en compte :

- les symptomes du patient notamment le caractere fonctionnel ou non de son audition et
I’audition controlatérale. L’existence de vertiges invalidants persistants malgré les traitements

peut indiquer une chirurgie d’exérése.

- les aspects a I'imagerie. Les tumeurs kystiques ont montré un taux plus élevé de croissance
tumorale. L'envahissement du fundus est de mauvais pronostic pour une conservation

auditive post-opératoire.
- ’age du patient, son état général ainsi que ses attentes*>.

Les trois modalités thérapeutiques des patients atteints d’un schwannome vestibulaire sont

la chirurgie d’exérése, la radiothérapie et la surveillance rapprochée.
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A. Chirurgie d’exérese

Avant I'avenement de la radiothérapie, la chirurgie d’exérése était I'unique traitement de
référence des schwannomes vestibulaires. Les trois principales voies d’abord sont la voie
trans-labyrinthique, la voie rétro-sigmoide et la voie sus-pétreuse (également appelée voie de
la fosse cérébrale moyenne). Chacune de ces voies d’abord présente ses propres avantages et

ses propres limites.

Quelle que soit la voie d’abord chirurgicale, un monitoring peropératoire du nerf facial est

mis en place. La technique moderne fait appel a une électromyographie (EMG) du nerf facial
réalisée a I'aide d’électrodes placées sur les muscles de la face et dont les réponses vont étre
transformées en signal sonore servant d’alerte. Le chirurgien tient a sa disposition un
stimulateur permettant d’envoyer un signal électrique constant sur le nerf facial et ainsi tester

sa réactivité sur 'EMG>°.

Selon les équipes, un monitoring peropératoire de I’audition peut étre réalisé en cas d’abord

rétro-sigmoide en vue d’une conservation auditive. Elle peut faire appel aux enregistrements
par potentiels évoqués auditifs (PEA) du nerf cochléaire qui ont pour inconvénients de ne pas
étre en temps réel du fait du délai d’acquisition. Il peut s’agit un enregistrement par électro-
cochléographie en placant une électrode sur le promontoire, ce qui permet un
enregistrement en temps réel de la partie distale du nerf cochléaire. Cependant un potentiel
en électro-cochléographie peut étre enregistré plusieurs minutes a plusieurs jours aprés une
section du nerf auditif €. Enfin il peut faire appel a un enregistrement direct du potentiel
d’action du nerf auditif. Cette technique introduite plus récemment consiste a enregistrer la
réponse du nerf cochléaire, en plagant une électrode sur sa partie proximale, apres
stimulation sonore par des clicks envoyés a une fréquence de 31 Hz a 110 dB dans le conduit
auditif externe. Son avantage est qu’elle permet un monitoring précis et en temps réel du nerf
cochléaire ce qui permet d’informer le chirurgien d’un geste dangereux ou agressif sur le nerf
auditif. Son inconvénient est qu’il est parfois délicat de placer I'électrode sur le nerf cochléaire

en cas de volumineux SV et de la maintenir en place au cours de I'intervention°61,
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a) Voie trans-labyrinthique :

Décrite par PANSE en 1903, modifiée en 1962 par HOUSE et HITSELBERGER, la voie trans-
labyrinthique a été introduite en France par STERKERS en 1966. L’apparition puis le
perfectionnement de la chirurgie sous microscope ainsi que l|'apparition des fraises
chirurgicales adaptées a la base du crane ont permis de populariser cette technique. Elle
constitue une voie d’abord de routine pour la prise en charge des tumeurs du conduit auditif

interne et de I'angle ponto-cérébelleux notamment pour les schwannomes vestibulaires.

Elle présente comme avantage de limiter le contact et la compression du cervelet, de limiter
le risque de paralysie faciale périphérique et de limiter le risque de fuite de liquide céphalo-
rachidien. Elle permet une exérése complete de la tumeur dans la majorité des cas. Les
structures osseuses sont fraisées avant de pénétrer dans I’APC ce qui évite la dissémination

de poudre d’os et les céphalées post-opératoires.

Son principal inconvénient est qu’elle nécessite le sacrifice de I'audition. Elle est donc préférée
pour les patients ayant une audition pré-opératoire jugée inutile ou lorsque la préservation

auditive n’est pas envisageable.

Figure 25 : dessin schématisant la voie trans-labyrinthique. D’aprés Christine Gralapp. Copyright ©
Chris Gralapp (article de Carlson et al.?). A: vue axiale. B: vue chirurgicale d’un schwannome
vestibulaire intra et extra-canalaire du cété droit. Un rétracteur chirurgical est positionné sur le cervelet
pour mieux exposer I’APC. SV : schwannome vestibulaire ; Cv : cervelet ; SS : sinus sigmoide ; SPS : sinus
pétreux supérieur ; VII : nerf facial (genou représenté en projection) ; Vi : nerf vestibulaire inférieur
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Figure 26 : voie d’abord trans-labrynthique (VTL).

A : mastoidectomie élargie (VTL gauche) (thése Tardivet, 2003). B : aprés labyrintectomie postérieure
et ouverture de la dure-mere du méat acoustique interne, on visualise le schwannome vestibulaire de
stade 2 (J.P. LAVIEILLE, CHU Conception, Marseille).

La technique chirurgicale consiste en une voie rétro-auriculaire avec réalisation du vaste
mastoidectomie en squelettisant le sinus sigmoide en arriere, la méninge temporale en haut,
la troisieme portion du nerf facial et le golf jugulaire en avant (figure 26 A). Commence ensuite
la labyrinthectomie en fraisant le vestibule ce qui permet d’accéder a la partie distale du méat
acoustique interne. Aprés ouverture de la dure-mére méatique on peut accéder a I'angle
ponto-cérébelleux et procéder a I'exérése de la tumeur (figure 26 B). Pour limiter les fuites de
LCR, I'antre est comblée par du tissus musculo-aponévrotique et la mastoidectomie est

comblée par de la graisse prélevée dans la région péri-ombilicale*11.2,
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b) Voie rétro-sigmoide :

Initialement décrite par DANDY au début du 20°™e siécle et apparentée a la voie sous-
occipitale, la voie rétro-sigmoide a été introduite en France par MAGNAN et BREMONT pour
I'abord de I'angle ponto-cérébelleux. Elle est utilisée en pathologie fonctionnelle pour la
réalisation d’une neurotomie vestibulaire dans la maladie de Méniere ou pour pratiquer une
décompression nerveuse en cas de conflit neuro-vasculaire. Elle a de nos jours une place

majeure pour I'exérese des tumeurs de I'angle ponto-cérébelleux.

Les avantages de cette voie sont I'acces direct a I’APC sans fraisage du rocher ce qui permet

de préserver 'audition. Elle est préférée en cas d’audition pré-opératoire jugée utile.

Les inconvénients de cette voie sont les risques liés a la compression du cervelet et a
I'ouverture de la grande citerne, a savoir le risque d’cedeme cérébelleux avec engagement,
d’hématome de la fosse postérieure et de méningite. La voie rétro-sigmoide entraine plus de
céphalée post-opératoire que la voie trans-labyrinthique. Le risque de paralysie faciale

périphérique post-opératoire est similaire a celui par voie trans-labyrinthique.

A B

Figure 27 : dessin schématisant la voie rétro-sigmoide. D’aprés Christine Gralapp. Copyright © Chris
Gralapp (article de Carlson et al.?). A : vue supérieure. B : vue chirurgicale d’un schwannome
vestibulaire intra et extra-canalaire du cété gauche. Un rétracteur chirurgical est positionné sur
le cervelet pour mieux exposer I’APC. SV : schwannome vestibulaire ; Cv : cervelet ; SS : sinus
sigmoide ; SPS : sinus pétreux supérieur ; Tc : tronc cérébral ; V : nerf trijumeau.
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C
Figure 28 : voie rétro-sigmoide (VRS). J.P. LAVEILLE, CHU Conception, Marseille. A : Installation du
patient et incision pour une VRS droite. B : Craniotomie occipitale en squelettisant le bord postérieur
du sinus sigmoide. C : Ouverture de la méninge occipitale en arriére du sinus sigmoide permettant
I'acces a 'APC. D : Aprés ouverture de la citerne ponto-cérébelleuse on visualise le paquet acoustico-
facial et le schwannome vestibulaire de stade 2.

La technique opératoire consiste en une craniotomie occipitale a os perdu en regard des
veines émissaires en restant au contact du bord postérieur du sinus sigmoide (figure 28 B).
L'ouverture de la dure mére puis de la citerne ponto-cérébelleuse permet I'affaissement du
cervelet ce qui assure un large acces a I'angle ponto-cérébelleux et au MAI (figure 28 C). Le
paquet acoustico-facial apparait au premier plan, que I'on voit s’engager dans le porus du MAI
(figure 28 D). En arriere-plan sont visualisés le nerf trijumeau et le nerf abducens. Un fraisage
du bord latéral du MAI peut étre réalisé pour I'exérése des tumeurs ayant une extension intra-

canalaire.

La fermeture doit étre méticuleuse pour limiter les risques de fuite de LCR, associant un
colmatage des cellules pré-méatiques a la cire d’"HORSLEY, la mise en place d’un patch
d’ethisorb® sur la dure-mere et le comblement de la craniotomie par un mélange de poudre

d’os et de colle biologique*'1.62,

46



c) Voie sus-pétreuse (fosse cérébrale moyenne) :

Principalement utilisée pour I'abord du MAI par son toit, permettant ainsi la décompression
du nerf facial, la fermeture de breche ostéoméningée ou de déhiscence du canal semi-
circulaire supérieur, elle peut aussi étre utilisée pour I'exérése de petit schwannome
vestibulaire ne dépassant que faiblement le porus du MAI et avec une audition pré-opératoire

conservée.

Elle consiste en une craniotomie au niveau de I'écaille de I'os temporal suivi du décollement
de la dure-mere temporale en réclinant le lobe temporal, ce qui permet I'accés a la face
supérieure du rocher. Les principaux reperes du MAI sont I'eminencia arcuata et les nerfs

pétreux. Ces reperes sont imparfaits ce qui rend I'abord du MAI complexe par cette voie.

Les avantages de cette voie sont qu’elle permet I'acces au MAI sans léser le labyrinthe tout en

restant a distance des structures vitales de la fosse postérieure.

Son principal désavantage est qu’elle expose en premier le nerf facial ce qui entraine un risque
plus important de paralysie faciale post-opératoire. La rétraction du lobe temporal entraine

également un risque de crise convulsive et d’aphasie*11.62,

A

Figure 29 : dessin schématisant la voie sus-pétreuse. D’aprés Christine Gralapp. Copyright © Chris
Gralapp (article de Carlson et al.*). A : vue coronale. B : vue chirurgicale d’un schwannome vestibulaire
intra-canalaire du cété droit. Un rétracteur chirurgical est positionné sur le lobe temporal pour exposer
le toit du MAI. LT : lobe temporal ; SV : schwannome vestibulaire ; VIl : nerf facial ; GG : Ganglion
géniculé ; CSCS : relief du canal semi-circulaire supérieur.
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d) Les complications de la chirurgie et leurs prises en charges.

-Paralysie faciale périphérique.

Le risque de paralysie faciale périphérique (PFP) est trés faible dans les voies d’abord trans-
labyrinthique et rétro-sigmoide (0 a 5% de PFP sévére post-opératoire®3°), il est plus élevé

lors de la voie sus-pétreuse (4,5% dans I'étude de GINZKEY et al.%®)

En cas de section du nerf facial, une réparation nerveuse précoce dans le méme temps
chirurgical peut étre réalisée par une anastomose termino-terminale, avec ou sans

interposition d’une greffe nerveuse selon les situations'®7,

En cas de PFP installée, plusieurs traitements « palliatif » sont possibles. La réparation
nerveuse peut consister en une anastomose hypoglosso-faciale®*®’. La réhabilitation tardive
de la face paralysée peut également faire appel a une myoplastie d’allongement du muscle
temporal décrite par Labbé®”® en 1997. Elle consiste a désinsérer le tendon du muscle
temporal de son insertion sur I'apophyse coroné de la mandibule et de fixer celui-ci au niveau
de la lévre supérieure de I’hémiface paralysée, de commissure labiale a I'aile narinaire. Pour
optimiser I'occlusion palpébrale, la paupiéere supérieure peut étre alourdie par une plaque
d’or. En cas d’ectropion, la paupiére inférieure peut étre renforcée par du cartilage de conque.

La symétrie du visage peut étre améliorée par I'injection de toxine botulique du cété sain''®’,

Dans tous les cas une rééducation orthophonique et kinésithérapique ainsi que des soins

oculaires sont nécessaires.
- Cophose et réhabilitation de I’audition.

D’aprés ZHANG et STERKERS, la chirurgie par voie rétro-sigmoide ou sus-pétreuse permet une
conservation auditive chez 61.6 % des patients ayant une audition utile préopératoire®. Dans
la méta-analyse de MANIAKAS et al. ce taux de préservation auditive est de 49.4% par voie
rétro-sigmoide et de 51.3% par voie sus-pétreuse®. Une cophose unilatérale associée a une
audition controlatérale normale peut étre améliorée par la mise en place d’'un implant auditif

a ancrage osseux type BAHA©, permettant ainsi I'obtention d’une pseudo-stéréophonie®.

-Trouble de I’équilibre et rééducation vestibulaire.
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Les troubles de I'équilibres sont présents chez plus d’un patient sur deux en pré-opératoire.
D’apres I'étude de DARROUZET et al. 70% des patients opérés vont décrire une amélioration
ou une stabilité de leur symptomatologie vestibulaire’®. Cette amélioration est liée a une
compensation vestibulaire s’installant dans les suites de la désafférentation vestibulaire post-
chirurgicale. Une étude réalisée par I'équipe du professeur LAVIEILLE a permis de montrer
gu’une rééducation vestibulaire intensive et précoce dans un centre spécialisé (UGECAM
Rhone-Azur, Briangon, dans le cadre de cette étude) entrainait une meilleure compensation
vestibulaire (mesurée par une posturographie dynamique) que lorsqu’une rééducation

conventionnelle a domicile était réalisée?3.

-Autres complications.

La chirurgie du schwannome vestibulaire est une chirurgie invasive parfois longue pouvant

entrainer des complications endocraniennes et générales rares mais graves.

Les complications endocraniennes sont la fuite de liquide cérébro-rachidien dans 9% des cas

et responsable d’'une méningite dans 1.2% des cas, ’hématome de I’APC retrouvé dans 0.2 a
0.7 % des cas, ’hémorragie sous-arachnoidienne retrouvée dans 0.2% des cas, I'oedéme
cérébelleux dans 0.2% des cas, une thrombose du sinus latéral dans 0.3% des cas et une

atteintes des nerfs mixtes 0.1% des cas®.

Les complications générales sont la thrombose veineuse profonde dans 0.9% des cas et

I’embolie pulmonaire dans 0.2% des cas®. Le taux de mortalité toute cause confondue est de

0.3%.

Une récidive tumorale est constatée dans 1.2% des cas.
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B. Radiothérapie

La radiothérapie est indiquée pour les schwannomes vestibulaires de petite et de moyenne
taille, de stade Il et lll d’apres la classification de Koos, de taille inférieure a 2.5 cm ou en cas

d’évolution au cours du suivi d’un SV de stade I.%°

1) Radiochirurgie stéréotaxique dite « Gamma Knife® ».

Le principe de la radiochirurgie Gamma a été inventé en 1951 par LEKSELL’! et sa premiére
utilisation sur un patient présentant un schwannome vestibulaire date de 1969.
Contrairement a la chirurgie dont le but est I'exérese tumorale la plus compléte, celui du
Gamma Knife est le contrdle tumoral, c’est-a-dire I'absence de croissance tumorale a moyen

et long terme. Le traitement par GKS est pratiqué en une seule séance.
Plusieurs modeéles existent. Le systeme de Gamma Knife Surgery® (GKS) comprend :

-une unité de radiation constituée d’une sphere supportant de 192 a 201 sources de cobalt
60 délivrant chacune un faible rayonnement Gamma (3 curies) inoffensif pour le tissu cérébral
traversé. Le point de rencontre présente quant a lui une énergie suffisante pour traiter une

lésion qui s’y trouve (environ 6600 curies, 4.7 grays par minute)*33,

-un cadre stéréotaxique fixé par quatre points d’encrages sur le crdne du patient,
habituellement sous anesthésie locale. Il sert de référence spatiale apres réalisation d’une
nouvelle série d'imagerie par IRM et TDM. Il permet également une immobilité parfaite de la
téte du patient au cours de la radiochirurgie ce qui permet de traiter des lésions

intracraniennes de moins de 5 millimeétres.

-un systéme informatique permettant de délimiter une zone spatiale a traiter en calculant les
isodoses. Une console de controle permet de déclencher le déplacement de la table et

I'ouverture de la sphére irradiante®’.
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Figure 30. A : cadre stéréotaxique Leksell titanium. B : GammaKnife LEKSELL Model 4C comportant
201 sources de cobalt 60 pour le traitement par GammaKnife Surgery® d’un schwannome vestibulaire
(Stockholm, Suéde, d’apreés I'article de Carlson et al.?)

Avant le traitement par GKS, un bilan est réalisé comprenant un examen clinique du nerf facial,

une audiométrie tonale et vocale, des PEA et une vidéo-nystagmographie.

Au commencement de la radiochirurgie, le protocole de GKS consistait a délivrer une dose de
16 Gy permettant un contréle tumoral presque total (> 98% des patients) mais était
responsable d’un taux élevé de paralysie faciale, d’atteinte du trijumeau et de perte auditive.
Le protocole actuel délivre une dose de 11 a 14 Gy selon le seuil auditif avant le traitement.
Cette dose permet un meilleur taux de préservation auditive, un risque de paralysie faciale

périphérique trés faible tout en permettant un contrdle tumoral satisfaisant 4.

D’aprés REGIS et al. le taux de controle tumoral est de 97,5%, le taux de PFP est de 0,5% et le
taux de préservation auditive est de 63% aprés traitement par GKS33. Dans la méta-analyse de
MANIAKAS et al.®? le taux de paralysie faciale varie de 0 a 1,8% et le taux de préservation
auditive est de 70,2%. Ce taux de préservation auditive est plus faible, de 49% dans la série de

BOARI et al.”?

Il existe un risque tres faible mais non inexistant de transformation maligne du schwannome

vestibulaire aprés radiothérapie. Il est estimé a 1 cas pour 1000 schwannomes irradiés’374,
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2) Radiothérapie fractionnée.

Initialement concgue pour les tumeurs plus volumineuses intracraniennes ou de la sphéere ORL,
la radiothérapie fractionnée a maintenant sa place dans la prise en charge des schwannomes
vestibulaires'? y compris ceux de taille supérieure a 2,5 cm en cas de contre-indication

chirurgicale.

Son avantage vient des doses plus faibles délivrées a chaque séance, limitant la toxicité sur les
structures nerveuses adjacentes. De plus, ce systeme est compatible avec tous types de

rayonnements et non exclusivement ceux issus du cobalt 60, de moins en moins utilisé%7>,

Cette technique permettrait un controle tumoral dans 85 a 97% des cas et une préservation
auditive dans 53 a 98% des cas. Le taux de paralysie faciale sévére persistante est estimé entre

0 et 4%’>. La radiothérapie fractionnée induit un risque carcinogéne estimé 3 0,05%.

Figure 31 : calcul des isodoses en radiothérapie fractionnée conformationnelle dans le cadre d’une
tumeur de I'angle ponto-cérébelleux gauche.
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C. Surveillance : « Wait-and-Scan »

Une des plus grandes avancées concernant la prise en charge des schwannomes vestibulaires
est 'apparition de la stratégie de surveillance active par IRM réguliére, encore dénommée

« Wait-and-Scan ».

La compréhension, grace a de nombreuses études récentes'32>32°8 de |'évolution naturelle
du schwannome vestibulaire sur le plan de sa croissance tumorale et d’évolution de I'audition

a permis d’adopter cette stratégie.

En effet, on a pu observer que plus d’une tumeur sur deux n’évolue pas sur le plan IRM, et
gu’un tres faible pourcentage d’entre elles régressent. La croissance tumorale, si elle survient,
est généralement lente de 1 a 2 mm par an, ainsi la décision de surveillance présente un risque

extrémement faible pour le patient.

Sur le plan de I'audition, on a pu observer qu’une audition de bonne qualité au moment du
diagnostic était un facteur de bon pronostic pour une conservation auditive a long terme.
Parmi les patients ayant une audition utile au diagnostic, deux tiers d’en eux vont conserver
une audition utile au cours du suivi 3. D’aprés la méta-analyse de SUGHRUE et al.?? ce taux

de préservation auditive est de 54%.

Dans notre centre d’oto-neurochirurgie a I’'h6pital de la Conception, Marseille, le protocole de
surveillance consiste a réaliser une IRM de contréle a 6 mois de la premiére IRM. En cas de
stabilité tumorale, une troisieme IRM est réalisée a 6 mois (soit a un an de la premiére IRM).
Si la tumeur est restée stable a la troisieme IRM, une nouvelle imagerie est réalisée tous les
ans pendant 5 ans. Un examen clinique complet et une audiométrie tonale et vocale sont

réalisés a chaque consultation de contréle.
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5) Comment évaluer la qualité de vie des patients :

A. Auto-évaluation par des questionnaires génériques de qualité de vie.

Questionnaire SF-36 :

Le questionnaire Short Form-36 items (SF-36) a été introduit par J.E WARE et C.A.
McHORNEY’® en 1994 puis traduit et validé en francais par A. LEPLEGE’” en 1998. Il permet
d’évaluer la qualité de vie globale de la population générale et peut étre adapté a n’importe

qguelle pathologie.

Les 36 questions sont regroupées en 8 sous-domaines et un domaine « health compare to last

year » qui ne comporte qu’une seule question.

-Physical functionning (activité physique) : question 3, de « aaj »

-Role limitations (limitations liées a la forme physique) : questions 4,

-Bodily pain (douleur physique) : questions 7 et 8

-Social functioning (bien-étre social) : questions 6 et 10

-General mental health (santé mentale) : questions 9b, 9c¢, 9d, 9f et 9h

-Role limitations due to emotional (limitation liée a la santé mentale) : questions 5a, 5b, 5¢

-Vitality (énergie/ fatigue) : question 9a, 9e, 9g et 9i

-General health perceptions (santé générale) : questions 1 et 11

-Health compare to last year (modification de I'état de santé pergue par rapport a I'lannée

précédente) : question 2

Deux scores composites peuvent étre calculé : le Physical component score (PCS) qui dépend
des sous domaines « physical functionning », « Role limitation », « Bodily pain et « General
health perception » pondérés positivement tandis que les sous domaines « Social
functionning », « General mental health », « Role limitation due to emotional » et « Vitality »

sont pondérés négativement. Le Mental component score (MCS) qui suit la régle inverse.
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Un score de 100 correspond a la meilleure qualité de vie :

1.- En général, diriez-vous que votre santé est : (cocher ce que vous ressentez)
excellente :  trés bonne : bonne : satisfaisante : mauvaise :

2.- Par comparaison avec il y a un an, que diriez-vous sur votre santé
aujourd’hui ?

Bien meilleure qu’il y a un an _ Un peu meilleure qu’ilyaunan A peu prés comme ily a un an __
Un peu moins bonne qu’ily a un an __ Pirequ’ilyaunan

3.- vous pourriez vous livrer aux activités suivantes le méme jour. Est-ce que
votre état de santé vous impose des limites dans ces activités ? Si oui, dans
qguelle mesure ? (entourez la fleche).

a. Activités intenses : courir, soulever des objets lourds, faire du sport.
2 \ \’

Oui, trés limité oui, plutot limité pas limité du tout

b. Activités modérées : déplacer une table, passer [ ’aspirateur.
y

Oui, trés limité oui, plut6t limité pas limité du tout

c. Soulever et transporter les achats d’alimentation.
y 4 y

Oui, trés limité oui, plut6t limité pas limité du tout

d. Monter plusieurs étages a la suite.
y \ {

Oui, trés limité oui, plut6t limité pas limité du tout

e. Monter un seul étage.
1 {

Oui, trés limité oui, plutdt limité pas limité du tout

f. Vous agenouiller, vous accroupir ou vous pencher trés bas.
s \ s

Oui, trés limité oui, plut6t limité pas limité du tout

g. Marcher plus d’un kilometre et demi.

$ ¥

Oui, trés limité oui, plut6t limité pas limité du tout
h. Marcher plus de 500 métres

2 \ \’
Oui, trés limité oui, plut6t limité pas limité du tout
i. Marcher seulement 100 métres.

¥ $ ¥
Oui, trés limité oui, plut6t limité pas limité du tout

j.Prendre un bain, une douche ou vous habiller.
¥ $ ¥

Oui, trés limité oui, plut6t limité pas limité du tout

4.- Au cours des 4 derniéres semaines, avez-vous eu I'une des difficultés
suivantes au travail ou lors des activités courantes, du fait de votre santé ?
(réponse : oui ou non a chaque ligne)

Limiter le temps passé au travail, ou a d’autres activités ? oui non
Faire moins de choses que vous ne 1’espériez ? oui non
Trouver des limites au type de travail ou d’activités possibles ? oui non
Arriver a tout faire, mais au prix d’un effort oui non
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5.- Au cours des 4 derniéres semaines, avez-vous eu des difficultés suivantes
au travail ou lors des activités courantes parce que vous étiez déprimé ou
anxieux ? (réponse : oui ou non a chaque ligne).

Limiter le temps passé au travail, ou a d’autres activités ? oui non
Faire moins de choses que vous n’espériez ? oui non
Ces activités n’ont pas été accomplies aussi soigneusement que d’habitude ?  oui non

6.- Au cours des 4 dernieres semaines, dans quelle mesure est-ce que votre
état physique ou mental ont perturbé vos relations avec la famille, les amis, les
voisins ou d’autres groupes ?

1 ! 1 {

Pas du tout tres peu assez fortement énormément

7.- Avez-vous enduré des souffrances physiques au cours des 4 dernieres semaines ?

{ 1 { {

Pas du tout trés peu assez fortement énormément

8.- Au cours des 4 derniéres semaines la douleur a-t-elle géné votre travail ou
vos activités usuelles ?

1 1 ! { {

Pas du tout un peu modérément assez fortement énormément

9.- Ces 9 questions concernent ce qui s’est passé au cours de ces derniéres 4
semaines. Pour chaque question, donnez la réponse qui se rapproche le plus
de ce que vous avez ressenti. Comment vous sentiez-vous au cours de ces 4
semaines :

a. vous sentiez-vous tres enthousiaste ?

U 1 "
Tout le temps trés souvent parfois peu souvent jamais
b. étiez-vous tres nerveux ?
2 \’ \ \ I
Tout le temps tres souvent parfois peu souvent jamais

c. étiez-vous si triste que rien ne pouvait vous égayer ?
{ 1 1 1 i

Tout le temps tres souvent parfois peu souvent jamais

d. vous sentiez-vous au calme, en paix ?
{ 1 1 1 l_

Tout le temps tres souvent parfois peu souvent jamais

e. aviez-vous beaucoup d’énergie ?
{ 1 1 1 i

Tout le temps trés souvent parfois peu souvent jamais

f. étiez-vous triste et maussade ?
¥ J $ $ I

Tout le temps tres souvent parfois peu souvent jamais

0. aviez-vous l'impression d’étre épuisé(e) ?

{ {
Tout le temps trés souvent parfois peu souvent jamais
h. étiez-vous quelqu 'un d’heureux ?
{ { { i
Tout le temps trés souvent parfois peu souvent jamais
i. vous étes-vous senti fatigué(e) ?
\ \ \ \ i
Tout le temps treés souvent parfois peu souvent jamais
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10.- Au cours des 4 derniéres semaines, votre état physique ou mental a-t-il
géné vos activités sociales comme des visites aux amis, a la famille, etc ?
s s { { {

Tout le temps trés souvent parfois peu souvent jamais

11.- Ces affirmations sont-elles vraies ou fausses dans votre cas ?
a. il me semble que je tombe malade plus facilement que d’autres.
\’ \’ \’ J

Tout a fait vrai assez vrai nesaispas  plutdt faux faux

b. ma santé est aussi bonne que celle des gens que je connais.
1 { 1 { l

Tout a fait vrai assez vrai nesaispas  plutdt faux  faux

c. je m’attends a ce que mon état de santé s’aggrave.
{ { { 1

Tout a fait vrai assez vrai ne sais pas plutdt faux faux

d. mon état de santé est excellent.

s { { { i
Tout a fait vrai assez vrai nesaispas  plutdt faux  faux
PROMIS-10:

Introduit en 2004, le questionnaire 10-items Patient-Reported Outcomes Measurement

Information System (PROMIS-10) comprends 10 questions dont les scores sont reportés en 2

domaines, le domaine « Global Physical Health » et le domaine « Global Mental Health »

Ce questionnaire a été utilisé dans I’étude de Carlson et al.”® pour comparer les 3 modalités

thérapeutiques du SV. Il n’a pas été retrouvé de différence significative entre les patients

témoins (sans tumeur) et les patients présentant un SV. Il ne s’agit donc pas d’un

guestionnaire suffisamment précis pour évaluer le handicap causé par le schwannome

vestibulaire.
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B. Auto-évaluation du handicap spécifique a un symptome.

Dizziness Handicap Inventory (DHI).

Le questionnaire Dizziness Handicap inventory (DHI) dans sa version courte contenant 13
questions a été validé par TESIO and al.”en 1999. Il permet de classer le handicap causé par
la symptomatologie vestibulaire en 3 domaines : composante physique (5 items), composante

émotionnelle (2 items) et composante fonctionnelle (6 items).

1. Est-ce que votre probleme s'aggrave quand vous regardez vers le haut ?

2. A cause de votre probléme, limitez-vous vos voyages pour votre travail ou
vos vacances ?

3. A cause de votre probléme, avez-vous de la difficulté  vous coucher ou a
vous relever du lit ?

4. A cause de votre probléme, avez-vous de la difficulté a lire ?

5. Est-ce que votre probléme s'aggrave quand vous bougez rapidement
la téte?
6. Evitez-vous les hauteurs a cause de votre probléme ?

7. Est-ce que votre probléme s'aggrave quand vous vous tournez dans votre
lit?

8. A cause de votre probléme, trouvez-vous difficile d'aller faire une marche
seul(e)?

9. Est-ce que votre probléme s'aggrave quand vous marchez sur le trottoir ?

10. A cause de votre probléme, avez-vous de la difficulté 3 marcher dans la
maison dans I'obscurité ?
11. A cause de votre probléme, avez-vous peur de rester seul(e) a la maison ?

12. Etes-vous déprimé(e) a cause de votre probléme ?

13. Est-ce que votre probleme s'aggrave quand vous vous penchez ?
Figure 32 : DHI short form questionnaire, validée en francais.

Le DHI est calculé de cette maniére : une réponse OUI est noté 0 point et une réponse NON
est noté 1 point. Le score maximum est de 13 points, correspondant a la meilleure qualité de

vie.

’étude de DEBERGE’ et al. en 2018 n’a pas retrouvé de différence significative en utilisant

I’échelle DHI pour comparer les 3 modalités de prise en charge du SV.
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POLLOCK et al. retrouvait un score DHI plus élevé pour la chirurgie comparé a la radiothérapie

stéréotaxique®® ainsi qu’une amélioration du score post-opératoire.

Tinnitus Handicap Inventory (THI).

. Avez-vous des problémes de concentration a cause de vos

acouphénes ?

. La puissance de vos acouphenes rend-elle la compréhension d’autres

personnes difficile ?

. Vos acouphénes vous rendent-ils agressif/ve ?

. Vos acouphénes sont-ils source de confusion ?

. Vous sentez-vous désespéré(e) a cause de vos acouphénes ?
. Vous plaignez-vous souvent de vos acouphénes ?

. Le soir, avez-vous du mal a trouver le sommeil a cause de vos

acouphénes ?

. Avez-vous la sensation de ne pas pouvoir « échapper » a

vos acouphénes ?

. Vos acouphénes vous empéchent-ils de profiter de vos sorties

(au restaurant, au cinéma, etc.) ?

10. Vos acouphénes sont-ils source de frustration ?

11

12.

13.

. Vos acouphénes vous donnent-ils I'impression d’étre gravement
malade ?

Vos acouphénes vous donnent-ils I'impression de vous empécher
de profiter de la vie ?

Vos acouphénes pésent-ils sur vos responsabilités professionnelles
ou personnelles ?

14. Etes-vous souvent irritable & cause de vos acouphénes ?

15. Avez-vous du mal a lire a cause de vos acouphénes ?

16.
17.

18.

19.

Vos acouphénes vous contrarient-ils ?

Pensez-vous que vos acouphénes ont introduit du stress

dans vos relations familiales ou amicales ?

Avez-vous du mal & vous concentrer sur autre chose que

vos acouphénes ?

Avez-vous l'impression d’étre impuissant(e) face a vos acouphénes ?

20. Vous sentez-vous souvent fatigué(e) a cause de vos acouphénes ?

21.

22.
23.

24,

Vous sentez-vous déprimé(e) a cause de vos acouphenes ?

Vos acouphénes vous rendent-ils anxieux/se ?
Ressentez-vous un sentiment de lassitude face a vos acouphénes ?

Vos acouphénes s’aggravent-ils lorsque vous étes stressé(e) ?

25. Vos acouphénes vous rendent-ils peu sir(e) de vous ?

Figure 33 : questionnaire THI validé en francais.
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Le THI est un questionnaire permettant d’évaluer le handicap causé par les acoupheénes. Il a
été validé en francais par BOLDUC et al.! en 2014. Il comprend 25 questions permettant de
classer le handicap en 5 catégories, de I'absence de handicap (0) a un handicap catastrophique
(100). Une réponse « Oui » est noté 4 points, une réponse « Parfois » 2 points et une réponse

« Non » est noté 0 point. Le score maximum est 100 et correspond au handicap le plus élevé.

D’apres DEBERGE et al. il n’y a pas de différence significative en utilisant le questionnaire THI

entre la chirurgie, la radiothérapie et la surveillance”’.

D’aprés LEE et al. la chirurgie par voie trans-labyrinthique permet une amélioration des
acouphénes dans 52% des cas et une aggravation dans 11% des cas, tandis que la

radiothérapie entraine une aggravation des acouphénes dans 74% des cas.®

Hearing Handicap Inventory (HHI)

Le HHI est un questionnaire permettant d’évaluer le handicap engendré par la perte
d’audition. Il comprend 10 questions qui permettent de calculer un score total, un score

émotionnel et un score social.8?

L’étude de DEBERGE et al.” ne retrouvait pas de différence significative entre les 3 modalités
de traitement pour le score HHI total et les sous domaines handicap émotionnel et handicap

social.

L'étude de PARK et al. ne retrouvait pas de modification des scores du HHI apres

radiothérapie.®
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C. Evaluation globale et spécifique des patients présentant un SV.

Questionnaire Penn Acoustic Neuroma Quality Of Life (PANQOL) :

L’échelle PANQOL introduite par SHAFFER et al.®2 en 2010 est une échelle de qualité de vie

spécifique aux patients atteints d’'un schwannome vestibulaire.

Elle a été traduite en francais et validée par ODDON et al.° en 2017. Elle comprend 7 sous-
domaines : hearing pour I'audition (4 questions), balance pour I'équilibre (6 questions), facial
pour la motricité du visage (3 questions), pain pour la douleur physique (1 question), anxiety
pour I'anxiété (4 questions), energy (6 questions) et general health pour la santé générale (2
guestions). Chaque sous-domaine est calculé selon un score allant de 0 a 100, de la moins
bonne a la meilleure qualité de vie. Le score total (PANQOL) correspondant a la moyenne des

sous-domaines.?

Elle a montré une bonne corrélation entre les symptomes des patients et la baisse du score
des domaines Hearing, Balance, Anxiety et Energy (Cronbach’s alpha > 0,6). La corrélation avec
le sous-domaine Facial était moins bonne (Cronbach’s alpha = 0,46), ce qui peut étre expliqué
par une mauvaise interprétation du terme « expression faciale » dans la langue francaise. Le
domaine Pain ne contenant qu’une seule question, le coefficient de corrélation ne pouvait pas

étre évalué.
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Questionnaire
PANQOL
Pas du
tout Pas Tout a fait
d’accord d’accord Indifférent D’accord d’accord
1. Ma surdité a affecté mes relations personnelles. 1 2 3 4 5
2. Jai des difficultés a suivre une conversation a 1 2 3 4 5
cause de ma surdité.
3. Jai des difficultés de concentration a cause de 1 2 3 4 5
sifflements, de bourdonnements, ou d’autres
bruits dans mes oreilles.
4. J'ai des difficultés sérieuses a cause de mon 1 2 3 4 5
instabilité.
5. Je me sens instable ou déséquilibré. 1 2 3 4 5
6. Je me sens tourner ou tomber quand je me leve 1 2 3 4 5
ou quand je marche.
7. J'ai des difficultés a changer de direction quand 1 2 3 4 5
je marche a cause de mon instabilité.
8. J'ai des difficultés a me déplacer dans le noir. 1 2 3 4 5
9. A cause de mes problémes d’équilibre, j’ai peur 1 2 3 4
que I'on me croit drogué ou saoul.
10. Je me comporte différemment avec les gens a 1 2 3 4 5
cause de mes problémes d’expression faciale.
11. Je ressens une gene, des démangeaisons ou un 1 2 3 4 5
larmoiement a I'un de mes yeux.
12. J’ai du mal a parler car mon visage est déformé. 1 2 3 4
13. Le diagnostic de neurinome de I’acoustique a 1 2 3 4 5
modifié mes activités quotidiennes.
14. Je ressens des maux de téte du coté de mon 1 2 3 4 5
neurinome de I'acoustique.
15. Je ressens un sentiment d’inquiétude comme si 1 2 3 4 5
quelque chose de grave allait arriver.
16. Je suis angoissé. 1 2 3 4 5
17. Vai I'impression de vivre au ralenti. 1 2 3 4 5
18. J’ai le sentiment d’avoir I’estomac noué. 1 2 3 4 5
19. J’ai des attaques de panique. 1 2 3 4 5
20. Je me sens isolé a cause de mon diagnostic de 1 2 3 4 5
neurinome de "acoustique.
21. J’ai du mal a rester concentré sur une tache (lire 1 2 3 4 5
le journal, regarder la télévision).
22. Je suis devenu plus impatient. 1 2 3 4 5
23. Je me sens épuisé. 1 2 3 4 5
24. )ai des pertes de mémoires. 1 2 3 4 5
25. Ma santé est excellente. 1 2 3 4 5
26. Je m’attends a ce que ma santé se détériore dans 1 2 3 4 5
I'année a venir.

Figure 34 : questionnaire PANQOL traduit en francais (ODDON et al.’). Sous domaine Hearing (H) :
questions 1,2,3,20,; Balance (B): questions 4,5,6,7,8,9; Facial (F): questions 10,11,12; Pain (P):
question 14 ; Anxiety : questions 15,16,18,19 ; Vitality (V) : questions 13,17,21,22,23,24 ; General
Health (GH) : questions 25,26. Chaque question est notée selon un score de 0 a 100 (5=0, 4=25, 3=50,
2=75, 1=100) sauf la question 25 qui est calculée de maniére inversée. Chaque sous domaine est calculé
selon un score de 100, en calculant la moyenne des questions correspondantes. Le score composite
PANQOLc correspond a la somme de tous les sous-domaines divisés par 7. Un score de 100 correspond
a la meilleure qualité de vie.
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D. Evaluation de la qualité de vie post-interventionnelle. Glasgow Benefit

Inventory (GBI) :

Le Glasgow Benefit Inventory (GBI) est un questionnaire générique de qualité de vie post
thérapeutique introduite en 1996 par ROBINSON®>, initialement pour la chirurgie oto-rhino-
laryngologique. Il comprend 18 questions permettant d’évaluer les changements liés a une
procédure chirurgicale. Chaque question est notée selon 5 réponses de la plus grande
détérioration a la plus grande amélioration post-thérapeutique. Le score total varie de -100
pour le plus mauvais résultat, 0 pour I'absence de changement, a + 100 pour le meilleur

résultat. Le GBI peut étre divisé en 3 domaines, social, physique et général.

Le GBI a été utilisé par MYRSETH et al. en 2005 pour comparer la chirurgie et la radiochirurgie
dans le traitement du SV, retrouvant un score significativement plus faible pour la chirurgie.®.
D’aprés CARLSON et al. en 2015, la chirurgie était associée a un score GBI total, physique et
social significativement plus faible que pour les patients traités par radiothérapie ou

surveillance.”®

Factor 1 Factor 2 Factor 3
Has the result of the operation affected the things you do? e 0o 0 0
Have the results of your operation made your overall life better or worse? ne L
Since ., have you felt more or less optimistic about the future? HE o & 0 @
Since .., do you have more or less self-confidence? e o 00
Since ..., do you feel better or worse about yourself? e e 0 0
Since ..., have you found it easier or harder to deal with company? e 0 00
Since ..., do you feel more or less confident about job opportunities? e 0 0 o
Since ..., do you feel more or les embarrassed when with a group of people? " e 0 0 @
Since ..., do you feel more or less self-conscious? e o o 0
Since ..., are you more or less inconvenienced by your (specific) problem? e & 00
Since ..., have you been able to participate in more or fewer social activities? e 0 00
Since .., have you been more or less inclined to withdraw from social situations? e o 00
Since ..., do you feel that you have more or less support from your friends? e 0 0
Since ..., do you feel that you have had more or less support from your family? 5 o 0 & o
Since ..., are there more or fewer people who really care about you? e o 0 o

Since ..., have you been to your doctor more or less often? L
Since .., if there is something going around, do you usualty catch it more or less often?
As a result of your operation, have you had to take more or less medicine?

Figure 35 : questionnaire GBI en anglais, d’aprés Robinson (1996). Les 12 questions attachées au
facteur 1 correspondent aux changements de I’état général, les 3 questions attachées au facteur 2
correspondent aux changements du statut social et les 3 questions attachées au facteur 3
correspondent aux changements de santé physique.
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Résumé :

Introduction : le schwannome vestibulaire (SV) est une tumeur bégnine et de croissance lente
dont la prise en charge thérapeutique est controversée. Le but de cette étude était de
comparer la qualité de vie (QdV) selon les 3 modalités thérapeutiques des SV de petites a
moyennes tailles, qui sont la surveillance, la radiothérapie et la chirurgie. Matériel et
méthode : notre étude rétrospective a inclus 239 patients présentant un SV sporadique
unilatéral de petite a moyenne taille. Les caractéristiques tumorales et des patients ainsi que
les modalités thérapeutiques étaient recueillies. La QdV était mesurée a l'aide du
guestionnaire Short Form-36 (SF-36) et du questionnaire Penn Acoustic Neuroma Quality Of
Life (PANQOL) en versions frangaises. Résultats : sur 6 mois, la qualité de vie a été évaluée
chez 138 patients. Une meilleure QdV a été constatée pour les patients surveillés par rapport
aux patients opérés pour les score PANQOL et les sous domaines Hearing, Facial, Balance et
Energy. Pour les patients de moins de 65 ans, une différence était retrouvée entre surveillance
et chirurgie pour les sous domaines Hearing et Balance seulement, tandis que les patients de
plus de 65 ans présentaient une moins bonne qualité de vie apreés la chirurgie pour les scores
PANQOL et tous les sous domaines excepté pour les domaines Anxiety et General Health.
L’histoire naturelle du SV retrouvait 54 % de stabilité tumorale sur I'IRM et 68 % de
conservation auditive apres 5 ans de suivi. Conclusion : La surveillance s’est révélée étre une
excellente stratégie de prise en charge initiale des SV de petite et de moyenne taille, avec une
meilleur QdV, un taux élevé de conservation auditive et une faible probabilité de croissance
tumorale. Les patients de plus de 65 ans semblaient récupérer plus difficilement de leur
chirurgie que les patients plus jeunes. Une étude prospective comparant les scores PANQOL
avant et apres un traitement actif devrait aider au choix d’un traitement actif lorsque celui-ci
est nécessaire.
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Introduction :

Le schwannome vestibulaire (SV) est une tumeur bégnine qui représente 6% des tumeurs
cérébrales et 85% des tumeurs de I'angle ponto-cérébelleux. L'incidence de diagnostic des SV
croit et approche les 20 cas par million d’habitants, ¥?®” grace au progrés de I'IRM et de son
accessibilité dans le dépistage des pathologies rétro-cochléaires. Le délai entre I'apparition
des premiers symptomes et le diagnostic se raccourci et la découverte est fortuite dans pres
d’un cas sur 4 SV 2. De multiples études ont montré que les schwannomes vestibulaires avaient
une croissance lente de 1 a 2 millimétres par an >33 et pouvaient rester stables dans plus de
deux cas sur trois 3. La chirurgie est le traitement de référence pour les SV de grande taille.
Cependant la prise en charge des SV de petites et moyennes tailles reste trés controversée et
mal codifiée avec comme option la surveillance rapprochée (wait-and-scan), la chirurgie
d’exérése ou la radiothérapie (RT)*°. Ces modalités thérapeutiques peuvent avoir des
conséquences variables sur la qualité de vie des patients du fait de comorbidités propres et
variables dans le temps. L’évaluation de la qualité de vie est au premier plan dans le choix de
la prise en charge des SV de petite a moyenne taille. De nombreuses études publiées
comparent les différentes modalités thérapeutiques en utilisant des scores de qualité de vie
génériques comme le questionnaire Short Form 36 item (SF-36) ou au contraires des échelles
spécifiques a un symptdme comme le Tinnitus Handicap Inventory (THI), le Dizziness Handicap
Inventory (DHI) 678388 oy une évaluation post-opératoire grace a I'échelle Glasgow Benefit
Inventory (GBI) . Récemment, Shaffer et al.8 ont élaboré un questionnaire de qualité de vie
globale et spécifique au SV, I'échelle Penn Acoustic Neuroma Quality Of Life (PANQOL)
traduite et validée en francais®. Ce questionnaire a montré une bonne corrélation entre la
détérioration de la qualité de vie et les symptdmes correspondants &°, L’échelle PANQOL été
utilisée dans plusieurs études 7884849193 pour comparer les différents traitements, qui ont
montré pour certaines une absence de différence significative de qualité de vie entre les trois
modalités thérapeutiques tandis que d’autres ont montré une meilleure qualité de vie lorsque
la surveillance ou la radiothérapie était choisie 7884°123_ En se basant sur notre expérience et
la revue de la littérature, cette étude s’est concentrée sur les stratégies thérapeutiques et la
qualité de vie des patients présentant un SV de petite a moyenne taille. L'objectif principal

était de comparer la qualité de vie des patients atteints d’'un schwannome vestibulaire en
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fonction des 3 modalités thérapeutiques, surveillance, chirurgie et radiothérapie, en utilisant
les questionnaires PANQOL et SF-36. L'objectif secondaire de cet article était d’analyser

I’histoire naturelle de la croissance tumorale et de I'audition qui suivait le diagnostic d’un SV.

Matériel et méthode :

Population

Cette étude rétrospective a inclus les patients diagnostiqués pour un SV unilatéral et vus pour
une consultation de suivi dans notre centre de référence de décembre 2017 a mai 2018. Seuls
les patients surveillés depuis au moins 6 mois ont été inclus dans notre étude. Les critéres
d’exclusions étaient les patients ayant une neurofibromatose de type 2, les patients de moins
de 18 ans, les patients avec un SV de grande taille (les SV de stade 4 et ceux avec des
complications neurologiques, puisqu’ils relévent toujours d’une prise en charge chirurgicale)
les patients ayant une autre pathologie de la base du crane, ceux ayant eu plusieurs modalités
de prise en charge (radiothérapie et chirurgie), ou ayant eu plusieurs interventions et enfin

ceux incapables de répondre aux questionnaires.
Considération éthique

Le comité d’éthique médical de notre institution a approuvé notre protocole avant le début
de I'étude (n°CIL2018-16). Tous les patients ont donné leur consentement pour |'utilisation
des données personnelles rendues anonymes extraites de leur dossier médical dans un but de

recherche scientifique.
Données épidémiologiques

L'age, le sexe, les symptdmes au moment du diagnostic ainsi que I'audiométrie et I'|RM initiale
ont été prises en comptes. L'audition a été classée selon la classification de Gardner-
Robertson 39 en audition utile (grade 1 et 2) et audition inutile (grade 3 a 5). La conservation
auditive était évaluée pour les patients ayant une audition utile au moment du diagnostic et
chez qui nous avions au moins une audiométrie de contrdle au cours du suivi. Le passage a
une audition inutile au cours du suivi était considéré comme une absence de conservation
auditive. Les tumeurs ont été classées selon la classification de Koos °”°* en stade 1 intra-

canalaire (1A, 1B, 1C), en stade 2 et en stade 3 78849192 (Ont été exclus les stades 4). Une
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augmentation de taille de plus de 2 mm ou le passage a un stade supérieur sur la classification
de Koos 3°% étaient considérés comme une croissance tumorale. Les questionnaires de
qualité de vie PANQOL et SF-36 ont été donnés aux patients pendant la consultation,
complétés et rendus le méme jour, accompagnés d’'un consentement écrit et signé par le

patient.
Stratégie thérapeutique

Les patients qui avaient un SV de stade 1 et de stade 2 de taille inférieure a 15 mm ont le plus
souvent été surveillés initialement. En cas de croissance tumorale supérieure a 2 mm sur I'IRM
de suivi ou en cas d’aggravation de leur symptomatologie, les patients étaient soit opérés soit
traités par radiothérapie (Gammaknife Surgery® (GKS)). Les tumeurs de stades 3 ou de stade

2 de taille supérieure a 15 mm étaient traitées immédiatement soit par RT soit par chirurgie.
Qualité de vie

Le questionnaire Short Form-36 (SF-36) est une échelle générique de qualité de vie, qui
comprend 9 sous-domaines : « physical function », « role limitation », « bodily pain », « social
function », « general mental health », « role limitation due to emotion », « vitality », « general
health perception » et « health compare to last year ». Chaque sous-domaine a été calculé
selon un score allant de 0 a 100, de la moins bonne a la meilleure qualité de vie. Ont également

été calculés le Physical component score (PCS) et le Mental component score (MCS).

Le questionnaire Penn Acoustic Neuroma Quality Of Life (PANQOL) est une échelle de qualité
de vie globale et spécifique aux patients atteints d’'un schwannome vestibulaire comprenant
7 sous-domaines : hearing (4 questions), balance (6 questions), facial (3 questions), pain (1
guestion), anxiety (4 questions), energy (6 questions) et general health (2 questions). Le score

du PANQOL varie de 0 a 100, de la moins bonne a la meilleure qualité de vie.
Analyse statistique

Les durées de suivis étaient calculées en mois, de la date du diagnostic pour les patients
surveillés, de la date de l'intervention pour les deux autres groupes, a la date de réponse aux
guestionnaires. Des tests de Student ont été utilisés pour comparer les scores de qualité de
vie ente les différents groupes, 2 a 2. La méthode de Kaplan-Meier a été utilisée pour estimer

les probabilités d’évolution a I'|RM et de conserver une audition utile au cours du suivi. Toutes
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les analyses ont été réalisées a I'aide du logiciel IBM SPSS Statistics 20.0 (IBM Inc., New York,

USA). Une valeur de p <0,05 était considérée comme statistiquement significative.

Résultats :
Données épidémiologiques

Pendant 6 mois, 239 patients ont été suivis pour un SV unilatéral, diagnostiqués d’octobre
1999 a novembre 2017. Parmi eux, 135 femmes et 104 hommes (44%), soit un sex ratio de
0,76. L'age moyen a la consultation de suivi était de 60 ans (de 18 a 85 ans). Les
caractéristiques des patients et des tumeurs sont reportées dans le tableau 1. La modalité
thérapeutique a été la surveillance pour 146 patients (61%), la chirurgie pour 75 patients
(31%) et la radiothérapie pour 18 patients (8%). Parmi les patients opérés, 35 patients avaient
été initialement surveillés puis ont été opérés devant une évolution sur I'IRM de contréle ou
devant une aggravation clinique. Parmi les patients traités par RT, 8 patients avaient été

initialement surveillés puis ont été traités devant une évolution IRM ou clinique.

Qualité de vie

Sur les 239 patients inclus, 138 patients ont répondu aux questionnaires (58% de réponses)
comprenant 86 patients surveillés (59% de réponses) 42 patients opérés (55% de réponses) et
10 patients traités par RT (55% de réponses). Les caractéristiques des patients et de leur
tumeur sont résumées dans le tableau 1. Il n’existait pas de différence significative concernant
I’age des différents groupes (p=0,136). Les patients traités par RT avaient un délai de suivi plus

long (72.5 mois) que les groupes chirurgie (28,2 mois) et surveillance (46,5 mois) (p<0.001).

Les scores PANQOL sont reportés dans le tableau 2 et la figure 1. Les patients surveillés ont
montré des scores PANQOL significativement plus élevés que les patients opérés (p=0.006). Il
n’existait pas de différence significative entre la chirurgie et la RT, ni entre la surveillance et la
RT. Concernant les sous-domaines, il existait une différence significative en faveur de la
surveillance lorsqu’elle était comparée a la chirurgie pour les scores Hearing (p=0.001),

Balance (p<0,001), Facial (p=0,009) et Energy (p=0,044).
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Les scores SF-36 sont reportés dans le tableau 2 et la figure 1 : Une meilleure QdV était
retrouvée avec le score MCS pour les patients surveillés par rapport au groupe chirurgie
(p=0.012). Concernant les sous-domaines, les patients surveillés ont montré des scores
significativement plus élevés dans les sous domaines « Social function» (p= 0,011) et
« General mental health » (p=0,025) comparés aux patients opérés. Au contraire il existait une
différence significative en faveur de la chirurgie concernant le sous-domaine « Health
compare to last year » (p=0,011) comparée a la surveillance. Aucune différence significative

n’était retrouvée entre la Chirurgie et la RT ou entre la RT et la surveillance.

Les scores PANQOL en fonction de I’dge du patient (plus de 65 ans ou moins de 65 ans) et du
traitement sont illustrés dans le tableau 3 et la figure 2. Les patients traités par RT n’ont pas
été inclus devant leurs faibles effectifs. Parmi les patients de moins de 65 ans, nous avions 43
patients surveillés et 28 patients opérés. Il existait une différence significative en faveur de la
surveillance pour les sous-domaines Hearing (p=0,016) et Balance (p<0,001). Il n’existait plus
de différence significative pour les sous domaines Facial et Energy ni pour le score PANQOL
total comparativement aux résultats non ajustés sur I’age. Parmi les patients de plus de 65 ans
nous avions 43 patients surveillés et 14 patients opérés. Il existait une différence significative
en faveur de la surveillance pour les scores PANQOL total (p=0,004) et les sous-domaines
Hearing (p=0,006), Balance (p=0,019), Facial (p=0,010), Pain (p=0,007) et Energy (p=0,007) par

rapport aux patients opérés.

Les scores PANQOL en fonction de la durée de suivi divisée en 2 groupes (supérieure ou
inférieure a 24 mois) et du traitement ont été analysés. Les patients traités par RT n’ont pas
été inclus devant leurs faibles effectifs. Pour les patients suivis depuis moins de 24 mois, il
existait une différence significative en faveur de la surveillance pour les sous domaines
Hearing et Balance (p=0,041). Pour les patients surveillés depuis plus de 24 mois il existait une
différence significative en faveur de la surveillance pour les sous-domaines Hearing (p=0,003),

Balance (p<0.001), Facial (p=0,016) et Energy (p=0,028).

Histoire naturelle de la croissance tumorale suivant le diagnostic des SV

Sur les 239 patients inclus, 174 patients avaient eu au minimum une IRM de contréle a 6 mois

de I'IRM initiale, parmi lesquels 47 patients ont montré une évolution de leur SV sur I'lRM de
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suivi (figure 3). La croissance tumorale était survenue au cours des deux premiéres années de
surveillance dans 79% des cas. L’étude de survie utilisant la méthode de Kaplan-Meier a
montré que la probabilité que le SV reste stable a 6 mois était de 93%, de 80% a 12 mois, de

72% a 24 mois, de 60% a 3 ans et de 54% a 5 ans. (Figure 3 et 4)
Histoire naturelle de la perte auditive suivant le diagnostic des SV

Sur les 239 patients inclus, 159 patients (67%) avaient une audition utile au diagnostic et
parmi eux, 109 patients ont été pris en charge par surveillance initiale.

A la fin de la surveillance, 15 de ces patients étaient passés d’une audition utile a une
audition inutile.

L’étude de survie en utilisant la méthode de Kaplan-Meier a montré que la probabilité de
conserver une audition utile était de 95.4% a 6 mois, de 89.3% a 1 an, de 85.3% a 2 ans, de

82.2% a 3 ans, de 78.1% a 4 ans et de 68% a 5 ans. (Figure 3 et 4)

Discussion :

Le schwannome vestibulaire bien qu’étant une tumeur rare, reste une maladie de découverte
de plus en plus fréquente compte tenu des progres de I'imagerie médicale et le dépistage de
plus en plus répandu devant des symptomes otologiques tels que des acouphénes, une
instabilité ou une surdité neurosensorielle asymétrique. Le choix de la stratégie thérapeutique
dépend souvent de la taille de latumeur, sa croissance, I'audition et I'dge du patient. La
chirurgie reste le traitement de choix pour les tumeurs volumineuses. Cependant la prise en
charge des SV de petite et de moyenne taille, n"ayant pas de retentissement neurologique ou
n’engageant pas le pronostic vital a court ou moyen terme, reste treés controversée et mal
codifiée. Pour ces tumeurs, |l est difficlement envisageable d’avoir recours a une
thérapeutique dont les conséquences sur la qualité de vie seraient plus négatives que la

pathologie elle-méme.
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Qualité de vie

Les résultats des précédentes études de qualité de vie utilisant le score PANQOL sont résumés
dans le tableau 4. Notre étude, utilisant le questionnaire PANQOL, montre tout comme les
autres études que le SV a un impact sur la qualité de vie. Méme les patients qui sont pris en

charge de fagon conservatrice montrent une détérioration de leur score PANQOL.

Une meilleure qualité de vie a été trouvée pour les patients surveillés en comparaison avec
les patients opérés avec le questionnaire PANQOL (PANQOL global, sous domaines Hearing,
Balance, Facial et Energy) et avec le questionnaire SF-36 (MCS et sous-domaines social
function et general mental health). Au contraire, les patients opérés avaient une meilleure
perception de leur santé par rapport a I'année précédente que les patients surveillés
(p=0.011). Ce résultat suggere que la chirurgie peut améliorer la qualité de vie des patients
gui ont une mauvaise qualité de vie initiale. Cette supposition doit toutefois étre prouvée par

une étude prospective comparant la qualité de vie pré et post-opératoire.

Aucune différence significative n’a été retrouvée entre la RT et la surveillance ni entre la RT et
la chirurgie. Ceci peut étre expliqué par un manque de puissance lié au faible effectif de nos
patients traités par RT. Lorsque I'on compare les moyennes, on observe une tendance a une
meilleure qualité de vie pour les patients traités par RT aussi bien avec le score PANQOL que

SF-36 par rapport a la chirurgie.

Apreés ajustement sur I’dge des patients, les patients de moins de 65 ans n’ont plus montré
de différence significative entre la surveillance et la chirurgie pour le score PANQOL total et
les sous-domaines Facial et Energy mais une différence seulement pour les sous domaines
Hearing et Balance. Pour les patients de plus de 65 ans, la chirurgie était associée a une
moins bonne qualité de vie sur tous les domaines exceptés les domaines General Health et
anxiety. Ces résultats peuvent s’expliquer par le fait que les patients jeunes récupeérent plus
rapidement de ce type de chirurgie et que les patients actifs professionnellement, lorsqu’ils
sont surveillés, sont plus rapidement invalidés par les symptomes ayant un impact sur leur
vitalité et leur énergie. En cas d’indécision entre chirurgie et surveillance, il serait préférable
d’opérer les patients de moins de 65 ans et de surveiller les patients de plus de 65 ans. De
plus, en cas de nécessité d’un traitement actif, il serait préférable de proposer une

radiothérapie aux patients de plus de 65 ans. Mais cette hypothése nécessite d’étre

72



confirmée par une analyse entre des groupes plus importants de patients traités par RT et

chirurgie.

Histoire naturelle des schwannomes vestibulaires :

Notre analyse sur I’évolution naturelle des schwannomes vestibulaires montre qu’a 5 ans de
suivi, 54% des patients n’auront pas montré d’évolution de leur SV a I'IRM. En cas de
croissance tumorale, celle-ci survenait dans 79% des cas au cours des deux premiéeres années.
Ces résultats sont concordants avec ceux de Stangerup et al.3 qui retrouvent une stabilité
tumorale dans 83% des cas pour les tumeurs intra-canalaires et dans 70% des cas pour les
tumeurs extra-canalaires. Dans les deux cas, la croissance survenait au cours des deux
premiéres années de surveillance dans 88% des cas. Aucun cas de croissance tumorale n’était
rapporté aprés la quatriéme année de surveillance. Dans une étude récente 2, les tumeurs
intra-canalaires restaient stables dans 73% des cas et la croissance survenait au cours de la

premiére année dans 76% des cas.

Dans notre étude, 68% des patients surveillés avec une audition utile au diagnostic ont
conservé une audition utile a 5 ans. Ce résultat est similaire a I'étude de Stangerup 3 qui
retrouve une conservation auditive chez 73 % des patients ayant une audition de grade A au

diagnostic.

Ainsi, une surveillance rapprochée n’est pas une décision risquée aussi bien sur le plan de la

croissance tumorale que sur le plan de la conservation auditive.

L’étude de Régis et al. 33 montre que la radiothérapie permet une conservation auditive dans
65% des cas a 3 ans. Ce taux de préservation est de 49 % selon I'étude de Boari et al. 72 ,de
35% selon Watanabe et al °°,et de 70.2% dans la méta-analyse de Maniakas et al. ®3. Dans
notre étude sur les patients surveillés, le taux de conservation auditive est de 68% a 5 ans.
L'utilisation de la RT systématique pour tous les schwannomes de petites et moyennes tailles
dans le but de préserver I'audition ne semble pas justifiée compte tenu de ces résultats, en
absence d’amélioration objective de l'audition aprés RT et devant des évenements

indésirables rares mais existants.
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L’évaluation des facteurs pronostiques de la perte auditive est une aide supplémentaire dans
le choix de la meilleure stratégie thérapeutique. Rick van Langenberg et al.?® ont remarqué
qgue la perte de signal T2 du labyrinthe en IRM était fortement corrélée avec une dégradation
de I'audiométrie tonale. Aucune corrélation entre les symptémes au diagnostic, le stade
radiologique, la croissance tumorale et la perte d’audition n’était retrouvée. Selon Van Linge
et al.’” une dégradation auditive est corrélée avec la croissance tumorale dans le cas des

tumeurs intra-canalaires.

Conclusion :

Le choix de la meilleure stratégie de prise en charge des schwannomes vestibulaires de petites
et de moyennes tailles reste difficile et doit étre discuté avec le patient. Cette étude montre
cependant que la qualité de vie des patients reste meilleure en cas de surveillance qu’en cas
de prise en charge non conservatrice (RT et chirurgie). L’étude de suivi des patients a confirmé
une probabilité de croissance tumorale faible et un taux de conservation auditive élevé. La
surveillance semble ainsi étre une excellente stratégie de prise en charge initiale des
schwannomes vestibulaires de petites et de moyennes tailles. L’age est apparu étre un critére
discriminant dans le choix du traitement. En effet, les patients de plus de 65 ans ont montré
une moins bonne qualité de vie aprés une chirurgie, comparés aux patients surveillés
(différence moins prononcée pour les patients plus jeunes). Il semble donc nécessaire de
mesurer la qualité de vie de tous les patients diagnostiqués pour un SV. Une étude prospective
comparant la qualité de vie avant et apres un traitement actif devrait étre débutée pour mieux

affiner les critéres de choix d’un traitement actif lorsque celui-ci est nécessaire.
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Tableaux

Tableau 1 : récapitulatif des données des patients selon les 3 modalités thérapeutiques. RT :

radiothérapie, OBS : surveillance ; PTA : pure tone average.

Population totale (n=239)

Population de I’étude de Qualité de vie

(n=138)
Tous les Chirurgie RT OBS Chirurgie N | RT OBS
patients N (%) N (%) N (%) (%) N (%) N (%)
N (%)
Données
épidémiologiques
Nombres de patients 239 75 18 146 42 10 86
Age, moyenne (années) | 60 57 55 62 57.9 56.1 62.2
Hommes 104 (44) 29 (39) 10 (55) 65 (45) 11 (26) 4 (40) 42 (47)
Femmes 135 (66) 46 (61) 8 (45) 81 (55) 31 (74) 6 (60) 46 (53)
Durée de suivi 42 [6-175] 411[6-152] | 77 [24-175] | 44[6-156] | 28 [6-103] 72 [13-175] | 46 [10-159]
Symptdmes au
diagnosic
vertige 68 (28) 20 (26) 4(22) 44 (30) 10 (25) 3(30) 21 (25)
Instabilité 78 (33) 25 (33) 6 (33) 47 (32) 15 (35) 2 (20) 26 (30)
surdité 149 (62) 57 (76) 9 (50) 83 (57) 34 (82) 4 (40) 55 (64)
acouphénes 132 (55) 45 (60) 8 (44) 79 (54) 25 (61) 4 (40) 53 (62)
Donnée
audiometrique
PTA, moyenne (dB) 429 51 38 39.4 475 404 38.8
Audition utile 159 (67) 41 (55) 12 (67) 106 (73) 25 (60) 7 (70) 65 (76)
Taille tumoral au
diagnostic
Stade 1 137 (57) 18 (24) 10 (56) 109 (75) 6 (15) 4 (40) 65 (75)
Stade 2 63 (26) 28 (37) 7((38) 28 (19) 17 (40) 5 (50) 16 (19)
Stade 3 30 (13) 27 (36) 1(6) 2(1) 18 (42) 1 (10) 2(2)
Intra-labyrinthique 9(4) 2(3) 0(0) 7 (5) 1(3) 0(0) 3(4)
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Tableau 2 : Scores PANQOL et SF-36 en fonction des 3 modalités thérapeutiques.

MC: microchirurgie, RT: radiothérapie, OBS: surveillance.

Moyennes des scores valeur de p (significativité)
MC RT (n=10) OBS Comparaison | OBSvs MC | OBSvsRT | MCvsRT
(n=42) (n=86) globale

PANQOL 64.9 67.4 75.7 0.016 0.006 0.521 1.000
Hearing 49.0 61.9 65.1 0.002 0.001 1.000 0.342
Balance 54.1 65.0 76.0 <0.001 <0.001 0.603 0.683
Facial 77.6 87.5 88.5 0.014 0.009 1.000 0.424
Pain 715 72.5 79.5 0.591 0.547 1.000 1.000
Anxiety 74.1 59.1 79.2 0.64 0.876 0.097 0.417
Energy 64.2 72.1 79.2 0.032 0.044 1.000 1.000
General Health 63.7 52.5 66.2 0.552 1.000 0.320 0.625
SF-36

Physical component score 50.7 51.6 47.7 0.065 0.107 0.491 1.000
Mental component score 44.6 50.7 51.3 0.014 0.012 1.000 0.501
Physical function 85.0 90.6 86.2 0.682 1.000 1.000 1.000
Role limitation 58.9 75.0 66.8 0.389 0.826 1.000 0.744
Bodily pain 85.0 93.6 80.2 0.134 0.825 0.317 0.969
Social Function 75.7 84.6 87.7 0.016 0.011 1.000 0.783
General mental health 67.0 72.0 76.0 0.049 0.025 1.000 1.000
Role limitation due to 70.6 88.9 85.1 0.082 0.076 1.000 0.428
emotion

Vitality 56.9 65.0 61.3 0.388 0.849 1.000 0.914
General health perception 68.8 63.3 64.0 0.472 0.693 1.000 1.000
Health compare to last year | 59.6 444 47.6 0.008 0.011 1.000 0.171

Tableau 3 : scores PANQOL selon I'age (avant et apres 65 ans) et le traitement.

OBS : Surveillance

Age des patients Avant 65 ans Apreés 65 ans
OBS Chirurgie p OBS Chirurgie p
(n=43) (n=28) (n=43) (n=14)

PANQOL 75.8 67.7 0.064 75.5 59.3 0.004
Hearing 64.8 50.0 0.016 65.2 46.8 0.006
Balance 79.2 55.1 0.001 72.7 52.1 0.019
Facial 88.9 79.7 0.071 87.9 732 0.010
Pain 78.1 80.5 0.742 80.8 53.6 0.007
Anxiety 78.9 77.6 0.822 79.4 66.9 0.120
Energy 73.9 67.2 0.276 77.1 58.3 0.007
General health 65.4 64.2 0.568 65.4 64.3 0.883
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Tableau 4 : Comparaison des résultats des différentes études utilisant le score PANQOL pour

comparer les 3 modalités thérapeutiques. MC=microchirurgie ;

RT= Radiothérapie ; OBS = Observation ; Combo = RT + MC

Etudes de qualité Echelles Patients PANQOL Conclusions
de vie utilisées scores
McLaughlin et PANQOL MC 39 MC 64 Pas d’analyse statistique
al.%® (2014) RT 49 RT 67 OBS >RTetOBS >MC
OBS 98 OBS 72
Robinett et al.”* PANQOL MC 157 MC 73 RT >MC
(2014) RT 43 RT 82 RT > OBS
OBS 79 OBS 71 Pas de différence apres 5 ans de suivi
QdV plus faible aprés 5 et de suivi pour la
RT comparé a avant 5 ans.
Carlson et al.” PANQOL MC 144 MC 65 RT > MC (p=0.004)
(2015) SF-36 RT 247 RT 70 OBS > MS (p=0.023)
PROMIS-10 | OBS 148 OBS 72 Pas de différence significative entre RT et
GBI Control 103 Control 83 OBS
Soulier et al.*? PANQOL MC : 257 No detailed Ajustement sur la taille tumorale
(2017) RT:81 data T<10 mm : Obs > MC et Obs > RT
Obs : 469 (p=0.034) pour les sous domaines Hearing,
Balance, Face, Energy
Lodder et al.? PANQOL MC 185 MC 58 Facial domain: RT > MC (p=0.015) et
(2018) RT 94 RT 56 Obs> MS (p=0.019)
OBS 63 OBS 54 Balance domain: OBS > MC (p=0.046)
Combo 17 Combo 49 Pas de différence significative entre les 3
groupes pour le PANQOL
Notre étude PANQOL MC 42 MC 65 Obs > MC (p=0.006)
SF-36 RT 10 RT 67 Hearing domain OBS > MC (p=0.001)
OBS 86 OBS 75 Balance domain OBS > MC (p<0.001)

Facial domain OBS > MC (p=0.009)
Energy domain OBS > MC (p=0.044)
Patients < 65 ans: pas de différence pour
les sous domaines Facial et Energy, et
pour le PANQOL.
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Figures

Figure 1:

Le questionnaire Penn Acoustic Neuroma Quality of Life (PANQOL) (A) et le questionnaire
Short Form-36 (SF-36) (B) en fonction du traitement. MS: chirurgie; OBS: surveillance; RT:
radiothérapie. H: Hearing; B: Balance; F: Facial; P: Pain; A: Anxiety; E: Energy; GH: General
Health, PF: Physical Function; RL: Role Limitation; BP: Bodily Pain; SF: Social Function; GMH:
General Mental Health; ERL: Role Limitation due to Emotion; V: Vitality; GHP: General Health
Perception; HCLY: Health Compare to Last Year; PCS: Physical component score; MCS: Mental

component score
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Figure 2 :

Scores PANQOL en fonction de I'dge des patients (de plus ou de moins de 65 ans) et le
traitement. H : Hearing ; B :balance ; F :facial ; P :Pain; A : Anxiety ; E : Energy ; GH : General

Health. MS : chirurgie ; Obs : Surveillance.
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Figure 3:

Nombre de patients suivis pour un SV ayant présenté une croissance tumorale sur I'IRM (A) et

une aggravation auditive (B)
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Figure 4: Courbes de Kaplan-Meier montrant la croissance tumorale a I'IRM (A) et

I’'aggravation de I'audition (B) en fonction du temps de suivi des patients ayant un SV.
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ETUDE PROSPECTIVE PRELIMINAIRE
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Comparaison des qualités de vie préopératoires et

postopératoires.

Notre étude nous a permis de constater que la surveillance était une excellente stratégie pour
la prise en charge initiale des schwannomes vestibulaires (SV) de petites et de moyennes
tailles. Cependant qu’en est-il de la prise en charge a adopter lorsqu’un traitement actif
devient absolument nécessaire ? Pour aider le médecin et le patient dans ce choix, il semble
intéressant de comparer la qualité de vie a I'aide d’une échelle spécifique au SV avant puis
aprés un traitement actif par radiothérapie ou chirurgie. Une étude est donc en cours de
réalisation dans le service d’oto-neurochirurgie du CHU Conception, dont I'objectif principal
est de comparer la qualité de vie pré-opératoire et post-opératoire a I'aide du questionnaire

PANQOL.
Résultats préliminaires :

Nous avons inclus de facon prospective 12 cas de patients opérés pour un SV unilatéral de
décembre 2017 a mai 2018 auxquels nous avons fait remplir un questionnaire PANQOL la
veille de I'opération puis un nouveau questionnaire a 2 mois de l'intervention. Aucun de ces
12 patients n’avait eu de traitement antérieur pour ce SV. Le faible nombre de patients inclus
ne nous a pas permis une analyse statistique.

comparaison du PANQOL avant et
apres chirurgie

PANQOLc 66.7 70.1 nc

Hearing 55.4 64.9 nc

Balance 70.1 60.1 nc

Facial 93.8 84.0 nc
N

Pain 50.0 52.1 nc
< A N
o & <
& ¢ & =€ Anxiety 76.0 79.2 nc
Q &
= before surgery & Energy 66.7 69.8 nc
after surgery (2 months) General Health  55.2 66.8 nc
A B

Figure 1: score du PANQOL la veille et 2 mois apres la chirurgie (A) histogramme comparatif (B) tableau comparatif.
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Nous constatons une tendance a une amélioration de la qualité de vie a 2 mois post-opératoire
par rapport a la qualité de vie pré-opératoire sur la majorité des sous domaines exceptés le

domaine Balance et le domaine Facial.

De fagon surprenante, les patients semblaient moins génés sur le plan auditif en post-
opératoire précoce qu’en préopératoire puisque les scores du sous-domaine Hearing étaient
en moyenne plus élevés a 2 mois postopératoire. Ceci peut étre expliqué par I'effet bénéfique
de la chirurgie sur les acouphénes ©. Nous avons remarqué que les scores PANQOL avant la
chirurgie étaient en moyenne plus bas que les scores PANQOL calculés dans le groupe
surveillance lors de notre précédente étude. Ceci suggére que nous avons opéré

préférentiellement les patients dont la qualité de vie était fortement altérée par leur SV.
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CONCLUSION
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Devant I'augmentation apparente de l'incidence des schwannomes vestibulaires liée en
grande partie a un meilleur diagnostic par IRM, le choix de la meilleure stratégie de prise en
charge des tumeurs de petite et moyenne taille reste difficile. Il doit étre discuté avec le
patient en fonction de criteres multiples, comme ['évolutivité et les conséquences
fonctionnelles de la Iésion. Cette prise en charge reste controversée et la qualité de vie du
patient apparait de plus en plus comme un élément important de la décision. Les objectifs de
ce travail étaient d’évaluer la qualité de vie des patients atteints d’'un schwannome
vestibulaire unilatéral, et d’en analyser I'évolution naturelle. Cette étude montre que la
gualité de vie des patients surveillés est supérieure a celle des patients pris en charge par
chirurgie ou radiothérapie. L'étude de suivi des patients a confirmé une probabilité de
croissance tumorale faible et un taux de conservation auditive élevé. La surveillance est donc
une excellente stratégie initiale pour la prise en charge initiale des schwannomes vestibulaires
de petite et de moyenne taille. Lorsqu’un traitement invasif est nécessaire, la chirurgie semble
améliorer la qualité de vie postopératoire précoce des patients. L'age apparait étre un critére
discriminant dans le choix du traitement, car la différence de qualité de vie entre la chirurgie
et la surveillance est plus importante apreés chirurgie chez les patients de plus de 65 ans, par

rapport aux patients plus jeunes.

La mesure de la qualité de vie des patients porteurs d’un schwannome vestibulaire unilatéral
est donc importante pour le choix de leur prise en charge. Les patients ayant une excellente
gualité de vie initiale seront préférentiellement surveillés tandis que les patients ayant une
mauvaise qualité de vie liée aux symptomes provoqués par leur tumeur seraient plutot
candidats a un traitement actif, notamment chirurgical, pour améliorer leur qualité de vie.
Une étude plus importante comparant la qualité de vie pré-opératoire et post-opératoire

devra toutefois confirmer cette hypotheése.
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