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Le neurinome de Uacoustique (schwannome vestibulaire)

Il s’agit d'une tumeur bénigne développée aux dépens de la huitiéme paire cranienne ou nerf
acoustique, dans la majorité des cas aux dépens de sa branche vestibulaire. Plus précisément, cette tumeur
nait des cellules de la gaine du nerf, les cellules de Schwann, d’ol le nom de schwannome vestibulaire.

Elle représente 80% des tumeurs développées dans l'angle ponto-
cérebelleux, c’est-a-dire entre la face postérieure de l'os du rocher, le
tronc cérébral et le cervelet. Alors qu’elle se présente le plus souvent
comme une surdité unilatérale progressive, sa gravité tient aux
risques de compression du tronc cérébral a un stade tardif, apres des
années d'évolution.

Cette tumeur survient le plus souvent de fagon isolée, elle est dite
sporadique, mais dans 5% des cas correspond a une maladie génétique,
la neurofibromatose de type 2.

Auparavant cette Iésion était découverte tardivement, et dés lors le pronostic vital pouvait étre engagé.
Actuellement le diagnostic est porté de plus en plus tot et I'enjeu devient non pas vital mais fonctionnel :
préserver I'audition ou encore la fonction faciale en cas de chirurgie.

@ Physiopathologie

La prévalence de cette lésion pourrait étre de 2/10000 selon I'’étude de Lin, mais les cas symptomatiques
semblent beaucoup plus rares.

Dans le cas de la forme sporadique, on ne connait pas de facteur de risque, quoique le role des téléphones
portables ou des radiations ionisantes ait été évoqué. La Iésion est le plus souvent diagnostiquée vers la
cinquantaine, alors qu’en revanche le diagnostic de la forme génétique ou neurofibromatose de type 2 est
habituellement fait durant I'adolescence.

Dans cette derniére maladie, il existe une mutation d'un géne dit suppresseur de tumeur sur le chromosome
22q12.2. La protéine déficiente est la merline ou schwannomine.

Le suivi des patients porteurs de schwannome vestibulaire a permis de mettre en évidence trois profils
évolutifs: absence de croissance, croissance lente de I'ordre de 2mm par an, et croissance rapide de plus d'un
cm par an.

Le profil évolutif ne semble pas figé et une tumeur peut basculer d'un profil vers un autre. Un cas particulier
est représenté par les lésions kystiques, pour lesquelles surviennent parfois des poussées évolutives liées a
I"augmentation brutale du compartiment kystique.

Le point de départ de la tumeur est le plus souvent situé dans le conduit auditif interne. La, la compression
d’un nerf ou d’une artére peut étre responsable de symptémes précoces, a type de vertige ou de surdité.
Cependant le plus souvent le développement de la tumeur dans le nerf vestibulaire est progressif et les
symptomes de vertige ou de déséquilibre sont rares.

Lorsque la tumeur a rempli le conduit auditif interne, elle poursuit sa croissance le plus souvent de fagon
sphérique dans I'angle ponto-cérebelleux. C’est un espace assez vaste, le nerf facial, qui est accolé a la
tumeur, supporte en général fort bien I’étirement imposé par la croissance tumorale, de sorte que I’évolution
de la tumeur peut passer inapercue, alors que passé le cap de 2 cm de diameétre elle va déplacer le tronc
cérébral.

Ce n’est qu’avec un diamétre approchant les 4 cm qu’apparaissent une anesthésie du visage liée a une
compression du trijumeau, voire des céphalées et des troubles de la conscience en rapport avec une
hypertension intra-crénienne.

@ Les signes cliniques

Ils sont dominés par une surdité unilatérale d’apparition habituellement progressive avec mauvaise
intelligibilité ou fatigabilité au téléphone et acouphénes. En fait la survenue et l'intensité de la surdité sont
trés variables et peu corrélées a la taille de la tumeur. Dans certains cas il peut s’agir d'une surdité
transitoire ou fluctuante, voire d'un acouphéne isolé.

Les troubles de I'équilibre sont fréquents, mais négligés car peu intenses. Environ la moitié des patients
reconnaissent avoir eu des sensations d’instabilité, alors qu’en revanche les épisodes de vertige vrai,
rotatoire, sont exceptionnels.
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Les autres signes sont plus tardifs et témoignent d’une tumeur volumineuse : atteinte du nerf trijumeau
avec sensations d'engourdissement de la face ou diminution du réflexe cornéen, signes cérébelleux, voire
céphalées traduisant une hypertension intra-cranienne.

La survenue d’une paralysie faciale est exceptionnelle tant les fibres motrices de ce nerf supportent un
étirement progressif : si une paralysie faciale est présente, le diagnostic doit étre remis en cause et il faut
alors savoir évoquer les autres tumeurs de I'angle ponto-cérebelleux.

Retenons que toute anomalie unilatérale de l'oreille interne doit faire l'objet d’examens complémentaires
visant a rechercher un possible neurinome.

® Examens complémentaires

Dans les années 80, de nombreux tests ont été développés afin de
diagnostiquer un éventuel neurinome, dans la mesure ou limagerie
était alors de piétre qualité. Actuellement, c’est de plus en plus l'imagerie
par résonance magnétique (IRM) qui est pratiquée d’emblée.

L'audiogramme quantifie la surdité de perception lorsqu’elle est présente.
Les potentiels évoqués auditifs permettent alors de rattacher ce
symptéme a une atteinte du nerf et non pas de la cochlée. L'examen
vestibulaire calorique montre le plus souvent une aréflexie qui témoigne
de l'atteinte du nerf vestibulaire supérieur. Cependant aucun de ces examens n’a une sensibilité idéale et
I'examen-clé est devenu I'IRM.

L'IRM, en effet, est capable de détecter aujourd’hui un neurinome millimétrique. C’est la raison pour laquelle
cet examen est désormais préconisé devant tout symptdme auditif unilatéral, qu'il s’agisse de surdité ou
d’acouphéne, ou tout symptéme vestibulaire.

@ Traitement

® Trois attitudes sont possibles :
¢ La surveillance radiologique

Cette attitude se justifie par la stabilité de certaines tumeurs et de la lenteur de la croissance des tumeurs
évolutives. Les performances techniques de I'IRM permettent de suivre trés précisément le volume tumoral.
Ainsi un neurinome de petite taille mesurant moins de 15 mm peut étre surveillé annuellement. En cas
d’augmentation de taille, I'une des deux autres modalités thérapeutiques peut alors étre proposée.

Cette attitude sera en particulier proposée pour les patients agés, pour les petits neurinomes a audition
normale, pour les neurinomes découverts du coté de la seule oreille fonctionnelle, pour les patients
présentant des comorbidités importantes. L'inconvénient de cette attitude est qu’avec le temps au moins 70%
des patients vont présenter une détérioration de leur audition.

* La radiothérapie stéréotaxique (ou gamma knife ou cyberknife).

Depuis 20 ans elle se développe et pourrait étre une alternative a la chirurgie pour certains patients. Le
principe est ici de minimiser l'irradiation aux organes adjacents pour ne délivrer que sur la tumeur une dose
soit unique, soit fractionnée. En évitant le risque de complications chirurgicales, elle vise a stabiliser la
tumeur, sans qu'il soit ainsi possible de la faire disparaitre, tout en préservant la fonction faciale, la fonction
trigéminée voire la fonction auditive. Les limites de taille tumorale sont encore discutées.

Cet outil, dans des centres expérimentés, permet d’obtenir un taux de stabilité tumoral supérieur a 90%, et
parfois de préserver l'audition. Linconvénient de cette technique est le risque de voir apparaitre
secondairement une tumeur maligne induite par les radiations ionisantes. Pour autant certains proposent de la
pratiquer le plus tét possible, et d’autant plus que I'audition est de bonne qualité.

« L’exérése chirurgicale
L'exérése chirurgicale peut étre effectuée selon trois modalités :

1. rétrosigmoide (ou sous-occipitale) : cette voie d’abord neuro-chirurgicale permet théoriquement de
préserver I'audition ;

2. sus-pétreuse : cette voie d'abord permet également de préserver I'audition mais est réservée aux
neurinomes strictement intra-canalaires chez les sujets jeunes ;

3. trans-labyrinthique : cette voie d'abord sacrifie l'audition mais semble présenter des risques
inférieurs de morbidité.

Les indications thérapeutiques dépendent dans tous les cas du contexte personnel du patient, qu'il s'agisse de
son age, de ses comorbidités éventuelles, de la taille et de la localisation de la tumeur, de ses préférences, de
son audition du coté de la tumeur et de |'autre coté.
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