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I — Epidémiologie, Définition



EPIDEMIOLOGIE-DEFINITION

Histoire
Premieres descriptions datant du XVIeme siécle
Tumeur traitées jusqu’en 1855 par amputation du membre

Définition
Tumeur développée a partir des cellules de Schwann
Anciennement appelé neurilemmome ou neurinome

Epidémiologie
Fait partie des tumeurs des nerfs périphériques (1% des tumeurs des parties molles)
La plus fréquente de ces tumeurs (70-80% des cas)



ORIGINE

La gaine de myéline des axones est formée par:

Les cellules de Schwann dans les axones périphériques

Les oligodendrocytes dans les axones du systeme nerveux central
Aucun développement de schwannome ne peut donc étre observé
dans le systeme nerveux central

Dans les nerfs périphériques, tous les fascicules peuvent étre a
I'origine d’un schwannome

Sauf les fibres C non myélinisées qui véhiculent une partie de
I'information thermo-algique




ORIGINE (2)

* Chaque schwannome est développé aux dépens d’un fascicule

* Sans envahissement des autres fascicules nerveux

* Qui sont identifiables au sein de I'épinevre




II — Diagnostic

Clinigue et imagerie



DECOUVERTE

Age moyen de découverte entre 40 et 50 ans
Sex ratio = 1 (légere prédominance masculine)
Distribution :

Membre supérieur (66% des cas)
Plus fréguemment : Plexus brachial (28%) — Nerf médian (16%)

Membre inférieur (34% des cas)
Plus frequemment : Tronc du nerf sciatique (9%) — Plexus lombo-sacré (7%)



SYMPTOMATOLOGIE

Tuméfaction palpée sur le trajet d'un nerf

Douleurs et/ou paresthésies dans le trajet du nerf

Intensification nocturne des douleurs retrouvee dans 25% des cas

Tumeur habituellement ferme, mobile perpendiculairement au trajet du nerf
Signe de Tinel retrouvé dans 65% des cas

Examen physique habituellement normal

Déficit pré-opératoire dans 12% des cas



PRESENTATION RADIOLOGIQUE

Echographie
Masse a contours nets, hypo-échogene
Raccordement nerveux visible

- IRM

Masse ovoide centrée sur un tronc nerveux

— hypo ou iso-signal T1

— hypersignal T2

— prise de contraste homogene apres Gadolinium
- Nerf visible au-dessus et en-dessous du schwannome
- Fibres nerveuse saines individualisées en périphérie




AUTRES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Electromyogramme
Pas demandé de maniere systématique

Souvent normal en raison du faible nombre de fibres impliquées

Biopsie pré-opératoire

Risque important de Iésion des fibres, douleur +++
Modification du plan de clivage d’origine cicatricielle
Jamais demandée sauf si doute sur une tumeur maligne



DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

* Tumeurs
- Neurofibrome
- Sarcomes : - douleurs locales

- évolution rapide

- Autres lésions

- Lipome (intra-nerveux)

-

- Hémangiome de la gaine de Schwann 2=

- Neurofibrolipome

- Kyste mucoide

Lipome intra-nerveux Kyste mucoide du nerf fibulaire
©)



III - Chirurgie



PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

Surveillance

Schwannome asymptomatique
Quelle que soit la taille

Sans évolutivité radiologique
IRM tous les ans

Chirurgie
Apparition d'une symptomatologie douloureuse
Avec une géne fonctionnelle jugée importante par le patient



CHIRURGIE

Technique

Incision en regard du schwannome

Dissection du nerf au-dessus et en-dessous de la tumeur et mise sur lacs
Localisation des fibres sur la coque du schwannome

Coagulation et incision de la coque en zone non fonctionnelle

Isolement du plan de clivage et dissection intra-capsulaire

Coagulation et coupe des radicelles d'insertion sus- et sous-jacentes
Exérése en masse endo-capsulaire

Exérése d’'un schwannome du nerf fibulaire



IDENTIFICATION DU PLAN DE CLIVAGE
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IDENTIFICATION DU PLAN DE CLIVAGE (2)




FORMES TOPOGRAPHIQUES

Localisation la plus fréquente:

2/3 des schwannomes en position supra-claviculaire

1/3 des schwannomes en position infra-claviculaire

Risque de déficit neurologique plus élevé :
- jusqu'a 20-30% de déficit moteur en post-opératoire

*  Monitoring électro-physiologique systématique

: PLEXUS BACHIAL

C >>




PLEXUS BRACHIAL: RAPPEL ANATOMIQUE
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VOIE SUPRA-CLAVICULAIRE

Décubitus dorsal, en légere extension

Incision paralléle au bord latéral du muscle sterno-cléido-mastoidien
Dissection du plan graisseux jusqu’au muscle omo-hyoidien, séparé
Identification et dissection du nerf phrénique

Identification et dissection de C5

Omohyoid muscle

< AL 2.
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canveal amery and vein

Kline, 2005 ¢ %)
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VOIE SUPRA-CLAVICULAIRE (2)

§ Lateral Long thoracic
Phrenic nerve pectoral nerva nerve

Dorsal scapular nerve




SCHWANNOME DU PLEXUS BRACHIAL: EXEMPLE

- Patiente de 55 ans, droitiere
* Masse cervicale et paresthésies dans le bord radial du bras

C >>



SCHWANNOMES DU PLEXUS SACRE

Taille souvent volumineuse
Souvent pauci-symptomatiques

Chirurgie en cas de croissance ou de radiculalgie non contrblée

Abord rétropéritonéal par mini-laparotomie




SCHWANNOMES DU NERF FEMORAL

* Schwannomes le plus souvent de petite taille

* Responsables de cruralgies invalidantes

« Abord par voie rétro-péritonéale para-ombilicale




Formation homogene constituée de cellules
fusiformes a noyaux ovalaires a bouts effilés
Limites cytoplasmiques floues

Faisceaux compacts (A) ou laches (B)

Activité mitotique faible

Immunohistochmie : PS100+

NEUROPATHOLOGI

Type A d’Antoni




BIOLOGIE MOLECULAIRE

Etude whole exome sequencing

99 schwannomes intra-craniens, rachidiens et périphériques
Inactivation bi-allélique de NF2 (mutation et/ou perte 22q): 77%
29% de mutations ARID1A et ARID1B (Complewe WWI-SNF)
Mais globalement assez peu d’évenements mutationnels

Pas de cible thérapeutique

Voie de signalisation surexprimées :

Voie MEK — Voie mTOR

TNFa-NFkB — Voie ERBB2

Pas de spécificité des schwannomes périphériques

Agnihotri, 2016



SUITES OPERATOIRES

Complications

Infection : 1 — 2%

Hématome : 1 — 2%

Déficit moteur : 11%

Déficit sensitif: jusqu'a 76% dans certaines séries
Nouvelles douleurs rares : 2%

Risque de récidive faible : 5%

Suites opératoires

Hospitalisation ambulatoire

Consultation de contrdle avec IRM a 2 mois
Suivi IRM a 2 ans



IV — Formes génétiques:
schwannomatoses

O



DEFINITION - EPIDEMIOLOGIE

Syndrome génétique prédisposant a développer des schwannomes multiples

Maladie rare : - prévalence : 1/ 126 000 personnes

- incidence : 1 / 69 000 naissances

Symptomes non spécifiques expliquant I'important délai entre les premiers

symptomes et la découverte de la maladie

Existence de formes segmentaires ou un seul membre est atteint



CLINIQUE

Diagnostic entre 20 et 40 ans
Principaux symptomes : - la douleur (46%)
- palpation d'une masse (27%)
- les deux (11%)
Déficits sensitivo-moteurs rares a la présentation
Schwannomes des nerfs périphériques (89%) et rachidiens (74%)
Schwannomes des nerfs craniens rares (8%) :
Possibilité de trouver un schwannome vestibulaire unilatéral
Méningiomes intra-craniens rares, prédominant a la faux

Neuropathies associées avec douleurs non corrélées aux schwannomes



GENETIQU

»  Deux genes suppresseurs de tumeur impliqués :
- SMARCBI (chromosome 22)
- LZTR1 (chromosome 22)

Schwannomatoses

ETMINEIES Sporadiques




Pas d’ antécédents IRM DU

familiaux de

schwannomatose NEVRAXE

Schwannomes
vestibulaires bilatéraux
Schwannomes

N multiples des nerfs

-

Découverte de 2 schwannomes Schwannomes rachidiens isolés CTETEHS
périphériques non intradermiques Ependymome intra-

: L Schwannome vestibulaire unilatéral . :
dont un au moins confirme par Méningiomes de la faux isolés medulaire
exérese g Méningiomes multiples

\- J

Apparenté du 1°" degré
atteint de
schwannomatose

Schwannomatoses et NF2
possibles

Neurofibromatose

BILAN GENETIQUE
SANGUIN

Schwannomatose




PRISE EN CHARGE

Chirurgie

217 chirurgies pour 86 patients dont:
- 72 chirurgies rachidiennes
- 149 chirurgies périphériques chez 70 patients
- avec 27% de déficits post-opératoires
Prise en charge de la douleur
- Indication de la chirurgie dans 80% des cas
- 39% de soulagement de la douleur, 75% de récidive
- 3 médicaments en moyenne par patient

- Gabapentine > Morphine > Amitryptiline
Merker, 2012 )



SCHWANNOMES PERIPHERIQUES ET-

Localisation Sporadique | Schwan-
homatose
Nerf Médian 9 1
+  Série monocentrique — Toronto — 1993-2010 Nerf Ulnaire 5 0
» 133 schwannomes dont 21 avec Schwannomatose Nerf Radial 3 0
- Exérése compléte dans 77% des cas Plexus Brachial = 31 4
7 - - V4 - N f i I 1
- Déficit moteur post-opératoire permanent : 4,5% =nresie °
thoracique
« Aggravation sensitive post-opératoire: 5% Nerf Sciatique 11 0
 Pas de lien entre statut NF et pronostic post- Nerffibulaire 19 1
opératoire Nerf Tibial 8 3
Nerf Sural 2 0
Plexus lombo- 13 5

cadré

Guha, 2017 )



SCHWANNOMES PERIPHERIQUES ET-
SCHWANNOMATOSE : SPECIFICITES

» Existence de formes segmentaires avec un seul membre, voire un seul nerf,
touché par plusieurs schwannomes

* Risque opératoire plus important dans les formes avec atteinte multiple
monotronculaire

* Sans gravité supérieure de |'atteinte clinique pré-opératoire

- ¥ & | | . | <
| M. £
Pomares, 2015 c }



IRM CORPS ENTIER

 Utilisée pour évaluer la charge tumorale globale
- Réalisable en 1,5T et 3T

« Séquence essentielle : STIR

* Technique demeurant lourde et sujet a artefacts
» Alternative : PET-IRM Corps entier

Fayad, 2013



V — Formes génétiques :
Neurofibromatose de type 2



EPIDEMIOLOGIE - CLINIQUE

Tableau L. - Diagnastc de la nourcfbromatose de type 2, critéres
: . de Manchester (Evans, 1502).
InCIdence ' 1/ 33 000 Manchester cridania for o.b.'g\ws»s of nourcfibromatosis
-7 \ fypo 2 I.E'.'ﬂ."lﬂ, .'992,'.
Liee au gene NVFZ2 (chromosome 22)

A. Schwanrome vestibulaire oilatéral,

Schwannome vestibulaire bilatéral (900/0) B. Parent pramiar degra NF2 ot schwannome vastibulair
urdatéral ou deux parmi © ménnglome, schwannome, giome
Méningiomes (500/0) neurcfibroma, opacités lenticulaires subcapsulaires posiénaunes
L. C. Schwanrome vestibulairo unilatéral ot doux parmi :
Tumeurs raChIdlennes (800/0) méringiome, schwarnome, glome, neurchbrome, opacités
lerticulaires subcapsulaires postérioures.
Ependymomes medullaires (20%) D. Méningiomas muliples (deux ou plus) et deux parmi

schwanroma, glieme, neuratiorome, opacitas kersculaires
subcapsulairas postenauras




SCHWANNOMES PERIPHERIQUES ET NF2

* 30 schwannomes chez 15 patients NF2 m
* Taille moyenne : 3 cm _-

Nerf Median

| foemoyen: A ans _-
¢ Symptomes associés : _

Nerf Radial 3
- Dodleur s 25 cas NerfMusculo-cutané 2
- Paresthesies : 1 cas Nerf Suprascapulaire 2

- Déficit moteur : 8 cas Nerf Sciatique 1

* Post-opératoire T

- Résolution douleur habituelle

Nerf Tibial 3

- Pas de modification des déficits _-

, , ) Nerf plantaire 1
pre-operatoires




SCHWANNOMES PERIPHERIQUES ET NF2: SPECIFICITES

Existence de formes multi-nodulaires
Développées sur plusieurs fascicules

Risque neurologique augmenté

Hébert-Blouin, 2010



NEUROPATHIE ET NF2

Série de 15 patients

Formes de NF2 séveres (age de début < 20 ans dans 9 cas)

Schwannomes cutanés : 8 patients

Neuropathie clinique dans 7 cas (46,7%)

Signes électrophysiologiques de neuropathie dans 10 cas (axonale: 9 -
démyélinisante :1) (66,7%)

Anomalies sur les biopsies nerveuses

Sperfeld, 2002 |



NEUROPATHIE ET NF2: IMAGERIE

8 patients
Evaluation de I'ensemble des nerfs des membres
Recherche de lésions fasciculaires :

-li<2mm-=-I: 2-5mm-=1III : > 5 mm

Balimer, 2013 )

IcM



CORRELATION IMAGERIE - CLINIQUE

Polyneuropathie globalement plus sévere dans les formes de NF2 a début précoce
Lien entre la charge globale en micro-lésions et la sévérité clinique et

électrophysiologique de la polyneuropathie

Role modeste des tumeurs dans les symptomes




NEUROPATHIES ET NF2

Méme en présence de tumeurs, les symptomes des patients peuvent étre
liés a une polyneuropathie sous-jacente

Qui doit donc étre explorée :

Par un examen électrophysiologique dédié

Par une imagerie dédiée sur le nerf a la recherche de micro-lésions
associees

Avant indication chirurgicale



CONCLUSION

Tumeur bénigne
Prise en charge chirurgicale prudente

Savoir détecter les formes génétiques



