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Introduction et Problématique 
  

 Les tumeurs de l‟étage sous tentoriel   sont très variés ou plusieurs types histologiques 

sont  fréquemment  rencontrés  chez l‟enfant  tels que l‟astrocytome pilocytique, le 

médulloblastome, l‟épendymome, le gliome du tronc cérébral, la tumeur rhabdoide  /tératoide 

et le papillome du plexus choroide du quatrième ventricule. 

Toutes ces entités histologiques ont un commun une clinique  qui en fonction de l‟âge de 

l‟enfant, de la localisation tumorale  et de son volume va être à l„origine d‟un syndrome 

d‟hypertension intracrânienne, un syndrome cérébelleux stato -cinétique, une atteinte des 

nerfs crâniens, un déficit moteur et dans les cas les plus extrêmes des troubles de la 

conscience. 

Les examens neuro radiologiques  la TDM et l‟IRM cérébrale permettent de localiser la lésion 

et orientent  le neurochirurgien  à adopter une stratégie chirurgicale afin  de rétablir les voies 

d‟écoulements du liquide céphalorachidien en cas de présence d‟hydrocéphalie tri 

ventriculaire et d‟aborder la tumeur et ainsi soulager le syndrome d‟hypertension 

intracranienne.  

 La chirurgie  tumorale permet de décomprimer le tronc cérébral et le cervelet et les éléments 

vasculo-nerveux de cette région, l‟exérèse totale ou maximale est souhaitable à chaque fois 

qu‟elle est possible sans faire compromettre le pronostic  de l‟enfant. 

L‟exérèse permet également d‟avoir un diagnostic histologique et adopter un protocole  

adjuvent adapté à chaque tumeur. 

La prise en charge se poursuit par un traitement complémentaire  après avoir obtenu les 

résultats histologique, les enfants opérés pour médulloblastome, Ependymome,  tumeur 

tératoide ainsi que le carcimome du plexus choroïde vont bénéficier  de  radio- chimiothérapie 

en fonction de l‟âge. 

Les examens neuroradiologiques permettent également faire un suivi  post opératoire 

immédiat   et à long terme afin de rechercher une récidive ou une localisation secondaire. 

Le pronostic de ces tumeurs dépends de plusieurs  paramètres  dont  la nature histologique , 

génétique et biomoléculaire, de la rapidité de la prise en charge complémentaire chimio- 

radiothérapie mais aussi de la qualité d exérèse  qui va être étudié dans cette thèse en évaluant 

le traitement chirurgical des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l‟enfant et ce  en 

effectuant une étude prospective étalé  sur 07 ans au service de neurochirurgie Annaba. 
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1  Chapitre I : L’histoire de la chirurgie de la fosse cérébrale 

postérieure  
 

 L‟accès à la fosse cérébrale postérieure a connu ces dernières années une évolution 

considérable, grâce à l‟avènement des explorations neuroradiologiques, mais  aussi 

L‟amélioration de la neuroanésthésie et au développement de l‟équipement microchirurgicale. 

Toutes ces innovations ont permis au neurochirurgien d‟accéder à cette région qu‟on 

considérait à l‟époque comme étant inopérable. 

La chirurgie de la fosse cérébrale postérieure  remonte à l‟antiquité [1] ou des cranes ramenés 

des cimetières du Pérou (qui remonte à 600 après J.C,) ont subi des trépanations au niveau de 

la fosse cérébrale postérieure avec des marges cicatrisées indiquant que l‟individu a survécu à 

l‟intervention, mais la raison de cette trépanation reste inconnue. 

 

Figure 1.Crane trépané au niveau de la fosse cérébrale postérieure [1]. 

Le seul récit de la chirurgie de la fosse cérébrale postérieure de l‟époque Gréco 

Romaine  apparaissait dans les écris de Galien de Pergame 130-200 après JC [2-3], où il a fait 

des dissections sur des animaux pour décrire l‟anatomie dans laquelle il a exposé le cervelet et 

le quatrième ventricule et pour accéder à ces dernier il a fait des incisions allant de l‟inion 

jusqu‟au foramen magnum. 

À l‟époque, Gallien connu comme étant le  chirurgien des Gladiateurs, a souligné dans 

ses discutions que la chirurgie de la fosse cérébrale postérieure pouvait faire arrêter la 

respiration avec la survenu d‟une atteinte motrice voire la mort. 
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Au XVIème   siècle : époque de l’anatomie moderne 

À cette époque les concepts antérieurs des anatomistes comme Galien ont été 

contestés et il y‟a eu apparition d‟écoles d‟anatomie comme celle de Michael Ange Leonard 

de Vinci [4-5]avec l‟apparition d‟une nouvelle anatomie plus précise et un regain d‟intérêt 

pour la chirurgie. 

Leonard Devinci (1452-1519), bien qu‟il ne soit ni chirurgien ni médecin, mais 

reconnu comme artiste et anatomiste, a beaucoup contribué à la médecine par ses 750 dessins 

anatomiques[6-7] dont certains concernait la fosse cérébrale postérieure ou à travers ses 

illustrations et la technique du moulage à la cire il a individualisé le système ventriculaire   et 

les nerfs crâniens.  

 

Figure 2.a):Portrait de Leonard Devinci , b): Illustration du système ventriculaire, c): 

Illustration  des nerfs crâniens [6]. 

Dryander, qui été influencé par Gallien, faisait des dissections cadavériques en plein publique 

sur le crane, a décrit les nerfs crânien au nombre de neuf avec la mise en évidence pour la 

première fois de la tente du cervelet [8]. 

Au XVIIème  siècle : marqué par la description détaillé du cervelet et de ses noyaux, du tronc 

cérébral et de l‟origine des nerfs crânien  par Humphrey Ridly (1653-1708) [9]. 

 

a b c 
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Figure 3.Illustration anatomique de Humphrey Ridly sur le cervelet et le tronc cérébral [9]. 

Au XVIIIème  siècle [10]  

 Publication de la première thèse de doctorat portant sur la description anatomique des 

douze paires de nerfs crâniens en 1778  par  Samuel Thomas Von Soemmring (1755-

1830). 

 Première production d‟atlas anatomique détaillé sur le cerveau et la fosse cérébrale 

postérieure par Felix Vicq D’Azyr (1748-1794) [11]. 

 

Figure 4.Contribution de Felix Vicq D’Azyr.a): Atlas  anatomique,b): Illustration  

anatomique du tronc cérébral [11]. 

 Au XIXème siècle  

La neurochirurgie a fait un énorme pas en avant grâce à l‟introduction de l‟anesthésie et à 

l‟amélioration des connaissances anatomiques, cliniques et des techniques chirurgicales. 

La chirurgie de la fosse cérébrale postérieure a été considérée comme un défi ultime à cette 

époque. 

Les premières illustrations des pathologies de la fosse cérébrale postérieure ont vu le jour 

grâce à Jean Cruveilhier (1791-1874)[12-13]. 

a b 
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M.Hallcu Starr(1890), neurologue à New York, a constaté la fréquence des tumeurs du 

cervelet chez l‟enfant dans une série de 141 cas [14]. 

Mc Burney a retiré chirurgicalement une tumeur kystique chez un enfant en 1893 et le patient 

a survécu [14]. 

Le londonien Victor Alexander Haden Horseley (1857-1916)[15], en dehors de l‟invention 

de la cire à os, était un défenseur de la réalisation de la craniectomie décompréssive pour les 

tumeurs de la fosse cérébrale postérieure pour diminuer la morbidité et la mortalité.  

 

Figure 5. Victor Alexander Haden Horseley 1857-1916 [15]. 

En 1926, Fedor Krause a développé la voie supra-cérébelleuse infra tentorielle, défenseur 

également de la craniectomie, en particulier quand la tumeur n‟est pas extirpable [16]. 

Thierry de Martel (1875-1940), pionnier français, ingénieur de profession, avait un intérêt 

particulier  pour les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure et de l‟angle ponto cérébelleux 

[17-18],  au point où il a inventé une chaise chirurgicale [17] utilisée pour la première fois 

afin d‟opérer le malade en position assise. 

a   

Figure 6.a): Sir Thierry de Martel,  b): Malade opéré  en position assise [17]. 

 

a b 
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Charles Frazier, pionnier américain de la chirurgie de la fosse cérébrale postérieure et 

partisan de la craniectomie [19] et de la position ventrale, l‟a amené à concevoir une table 

d‟opération avec appuis tête pour le patient [20], il a était le premier à utiliser  en 1926  une 

incision en T médiane exsangue de l‟inion à la région cervicale [20]. 

Harvey W.Cushing (1869-1939), pionnier moderne qui a fait ses études à l‟université de 

Jones Hopkins, a beaucoup travaillé sur le développement des techniques chirurgicales des 

lésions de la fosse cérébrale postérieure,il a fait des travaux sur les médulloblastomes[21]où il 

considérait que leur résection totale était dangereuse, c‟est l‟un des premiers qui ont utilisés la 

radiothérapie pour les médulloblastomes,par contre, son approche était très agressive pour les 

astrocytomes cérébelleux ou il faisait une résection totale,il a publié en 1932 des résultats 

impressionnants de 91 cas avec un taux de mortalité de 15% [22]. 

H.Cushing fut le premier à concevoir l‟incision en arbalète allant de l‟inion à la région 

cervicale [22]. 

 

Figure 7.a): Sir Harvey Cushing, b): Incision cutané en arbalète [22]. 

Walter.E Dandy (1886-1946), a développé la salle de réveil, a noté que pour accéder au 

quatrième ventricule en toute sécurité il fallait inciser le vermis tout en faisant attention à ne 

pas blesser le noyau denté [23], ce dernier était plus agressif et plus radical que H. Cushing 

dans l‟exérèse des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure. 

Albert Loren Rhoton (1932-2016), neurochirurgien américain, est considéré comme le père 

de la neurochirurgie microscopique, grâce à ses connaissances sur la neuro-anatomie 

microchirurgicale, il a cartographié tous les réseaux sanguins complexes ainsi que leurs 

connections, permettant d‟introduire et de développer de nouvelles voies d‟abord 

microchirurgicales [24]. 

a b 
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Figure 8.a): Albert Loren Rhoton, b): Manuel d‟Albert Loren Rhoton [24]. 

 

En 1992, Toshio Matsushima [25] a développé une voie d‟abord a vasculaire  naturelle  pour  

atteindre les tumeurs du quatrième ventricule sans passer par le vermis c‟est « la voie  

télovelaire », une voie qui a gagné une popularité chez les neurochirurgiens car elle évite le 

mutisme cérébelleux causé par la voie trans-vermienne, mais aussi pour sa bonne visualisation 

de la cavité ventriculaire ainsi que ses récessus latéraux.  

 

Figure 9.a):Toshio Matsushima, b): Manuel de Toshio Matsushima [25]. 

 

  

a b 

a b 
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2 Chapitre II : Embryologique  

2.1 Généralité [26]  
 La moelle et l‟encéphale dérivent du tube neural qui dérive de l‟épaississement de 

l‟ectoderme qui suit le grand axe de la face dorsale de l‟embryon forment la plaque neurale 

plus large à l‟extrémité céphalique qu‟à l‟extrémité caudale, la plaque se déprime en gouttière, 

les deux bords de la gouttière se soudent et forment le tube neural au centre du quel est le 

canal épendymaire, l‟extrémité inférieure constituera la moelle et l‟extrémité supérieure  

deviendra l‟encéphale. 

Dans le tissu mésodermique situé entre le tube neural et l‟ectoderme naissent les méninges et 

le squelette, la fermeture de la gouttière neurale s‟opère d‟abord dans sa partie moyenne ;  et  

de là elle progresse vers les deux extrémités, avant sa fermeture complète, le tube neural 

présente  à ses extrémités céphalique et caudale des orifices appelés neuropore antérieur et 

postérieur. 

 

Figure 10.Fermeture de la gouttière neurale [26]. 

2.2 Les transformations du tube neural [26]  

Le canal neural subit deux sortes de transformations, les unes se font dans le sens de la 

largeur, les autres dans le sens de la longueur. 

2.2.1 Les transformations dans le sens de la largeur 

Les transformations dans le sens de la largeur donnent naissance à la différenciation 

fonctionnelle et au système nerveux périphérique. 
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2.2.2 Les transformations dans le sens de la longueur  

Les variations de calibre segmentent le tube neural en deux parties ; une partie inférieure  ou 

moelle et une partie supérieure ou encéphale qui se segmente d‟abord vers la fin du premier 

mois en trois vésicules cérébrales dénommées. 

2.2.2.1 Le cerveau antérieure (prosencéphale) 

Le cerveau antérieur (prosencéphale) qui se divise à nouveau pour donner : 

 Le télencéphale : représenté par les hémisphères cérébraux, noyaux centraux, 

commissures intér- hémisphériques. 

 Le diencéphale : représenté par le thalamus, l‟hypothalamus, hypophyse postérieur. 

2.2.2.2 Le cerveau moyen :   mésencéphale. 

2.2.2.3 Le cerveau postérieur rhombencéphale  

Le cerveau postérieur  rhombencéphale donne le métencéphale (protubérance) et 

myélencéphale  (le bulbe). 

 

Figure 11.Segmentation de l‟encéphale au cours de son développement [26]. 

2.3 Le développement embryonnaire  du  tronc  cérébral [27] 

Le tronc cérébral dérive comme les autres composants du système nerveux du tube neural  qui 

donne à cet étage et de chaque côté du canal épendymaire, en arrière la lame alaire et en avant 

la lame basale séparé l‟une de l‟autre  par le sillon limitant, la première donnera la substance 

grise sensitive et la seconde la substance grise motrice, les régions situés au niveau du sillon 

limitant donneront  la substance grise végétative, sensitive en arrière et la motrice en avant. 

Les lames de la substance  grise produisent les crêtes ganglionnaires  qui seront à l‟origine de 

la formation des nerfs crâniens. 

En même temps les faisceaux de la  substance blanche se développent et s‟organisent autour 

de la substance grise, le tube neural  à ce niveau  différencie  pour former le rhombencéphale  
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et le mésencéphale, ce dernier ne se divise pas par contre le  rhombencéphale  donnera vers la 

cinquième semaine le myélencéphale pour la moelle allongé  et le  métencéphale  pour le pont 

et le cervelet. 

L‟apparition des courbures mésencéphaliques  et cervicales va individualiser  le tronc cérébral 

et celle de la courbure pontique transversale marque la limite entre mésencéphale et 

myélencéphale. 

2.3.1 Le pont  

Le pont se développe à partir  de la partie antérieure du métencéphale, en arrière  il participe à 

la formation  du plancher du quatrième ventricule (noyaux des nerfs crâniens) et en avant des 

neurones issus des lames alaires vont former les noyaux pontiques  d‟où partent  les fibres 

ponto cérébelleuses  qui vont constituer latéralement les pédoncules cérébelleux moyens. 

2.3.2 Au niveau du plancher  du quatrième ventricule  

Les noyaux des nerfs crâniens  sont répartis  autour du sillon médian  en sept colonnes 

symétriques, on  identifie les noyaux  issus des lames basales moteurs et médians et ceux  

issus des lames alaires sensitifs et latéraux, les noyaux végétatifs sont centrés sur le sillon 

limitant. 

2.3.3 Le mésencéphale  

Il est la partie rostrale du tronc cérébral, cette vésicule ne se divise pas et ne s‟ouvre pas, la 

partie antérieure comporte  les pédoncules cérébraux, la partie postérieure ou tectum comporte 

les collicules formés à partir de la migration postérieure de neurones issus des lames alaires. 

2.4 Le cervelet [27]  

Le cervelet se développe de la partie postérieure du rhombencéphale et précisément au niveau 

du métencéphale qui donnera également le pont. 

L‟ébauche du cervelet apparait vers la 6
ème

 semaine sous forme de deux épaississement  

verticaux  situés de part et d‟autres  du quatrième ventricule : les lèvres rhombiques, elles sont 

refoulé vers l‟arrière  sous l‟effet de la courbure  du pont et se réunissent ensuite  pour former  

la plaque cérébelleuse orienté transversalement. 

À la 12
ème semaine

 apparait un sillon transversal la fissure postéro latérale qui délimite en arrière  

le lobe flocculo-nodulaire, à ce stade on retrouve trois renflements  le vermis médian et les 

reliefs des futurs hémisphères. 

Vers la 14
ème

 semaine apparait la fissure primaire qui sépare les lobes antérieurs et postérieurs 

du cervelet, puis sa  croissance se fait  vers l‟arrière  grâce à sa segmentation  pour recouvrir 

peu à peu toute la surface du quatrième ventricule. 
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2.5 Le  développement du 4ème  ventricule [28]: 

Dans la partie rostrale « ouverte » du myélencéphale, la courbure pontique de concavité 

dorsale va dilater le toit de la cavité épendymaire sous-jacente qui forme alors un losange  

c'est ainsi que, les parois du tube neural s'écartent dorsalement et la cavité épendymaire 

élargie donnera naissance au 4ème ventricule.  

Le toit, du fait de cet étirement latéral, devient très mince constituant ainsi la toile 

choroïdienne du 4ème ventricule. 
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3 Chapitre lll : Anatomie de la fosse cérébrale postérieure 

3.1 Introduction [29]  
La fosse cérébrale postérieure est une fosse ostéo fibreuse inextensible située à la partie 

postéro inférieure de la cavité crânienne au-dessus du canal rachidien avec lequel elle 

communique au niveau du trou occipital, au-dessous de la tente du cervelet et de la loge 

cérébrale  avec  la quelle elle communique par le foramen de Pacchioni, abritant la plus 

grande partie  du tronc cérébral et le cervelet, elle représente le lieu d‟origine de la plupart des 

nerfs crâniens. 

3.2 Les limites [29]  

Les limites de la fosse cérébrale postérieure sont représentées :  

 En haut par la tente du cervelet.  

 En bas et en arrière par l‟écaille de l‟occipital.  

 En avant par la face postérieure des deux pyramides pétreuses et la lame 

quadrilatère. 

3.3 Les formes extérieurs et repères 

La forme de la fosse cérébrale postérieure  peut être assimilée à un quart de sphère à concavité 

supérieure; présentant: une paroi antérieure, une paroi postérieure, une paroi postéro- 

inférieure concave, les dimensions sont en moyenne de : 12 cm de largeur, 7 cm de long, 4 cm 

de hauteur.  

3.3.1 Les repères extérieurs de la région 

Les repères extérieurs de la région sont représentés par :  

 La protubérance occipitale externe.   

 Le conduit auditif externe en avant : une ligne horizontale joignant ces deux 

éléments marque sensiblement la limite supérieure de la fosse cérébrale postérieure. 

3.4 La constitution anatomique  

La face interne de la paroi crânienne est en effet revêtue par la dure-mère dans l‟épaisseur de 

la quelle cheminent des sinus veineux importants. 

Le contenu de la loge est représenté par le tronc cérébral et le cervelet, le quatrième ventricule  

les dernières paires des nerfs crâniens, les branches artérielles issues de l‟artère vertébrale qui 

contribuent à la vascularisation du névraxe et enfin par les méninges et les espaces 

arachnoïdiens. 
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3.4.1 Les parois de la fosse cérébrale postérieure  

3.4.1.1 La  paroi postéro- inférieure  

3.4.1.1.1 Le  plan osseux 

Formé par la face endocrânienne de l‟os occipital ; concave en haut et en avant, elle est 

caractérisé à sa partie antérieure et inférieure par la présence du trou occipital (Foramen 

magnum), marquée plus en arrière sur la ligne médiane ; par la tubérosité occipitale 

interne, qui est reliée au bord postérieur du trou occipital par une crête sagittale médiane. 

3.4.1.1.2 La crête occipitale interne. 

De chaque côté de la tubérosité occipitale interne ; l‟écaille de l‟occipital est marquée par les 

gouttières du sinus latéral. 

Le bord antérieur de l‟écaille de l‟occipital s‟articule avec le bord postéro- inférieur du rocher 

en formant la scissure pétro occipitale, celle-ci présente à la partie antéro-interne une vaste 

déhiscence : le trou déchiré postérieur (foramen jugulaire). 

 

 

Figure 12.Vue supérieure de l‟étage postérieur de la base du crane [30]. 

3.4.1.1.3 Le  plan fibreux  

Est formé par la dure mère qui à ce niveau est très résistante mais peu adhérente à l‟os, elle se    

dédouble au niveau de la gouttière du sinus latéral pour former les parois du sinus latéral. 

3.4.1.2 La paroi antérieure  

3.4.1.2.1 Le plan osseux  

Sur la ligne médiane est formée par la lame quadrilatère (dorsum sellae) constitué par la 

lame basilaire de l‟occipital et la face postérieure du sphénoïde solidement attachées l‟une à 

l‟autre. 
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Cette lame est limitée en avant par le bord postérieur de la selle turcique prolongée par les 

deux apophyses clinoïdes postérieures, latéralement elle forme avec le bord inférieur du 

rocher une gouttière : la gouttière pétro-basilaire ou chemine le sinus pétreux inférieur. 

Plus en dehors la paroi antérieure osseuse est formé par la face postéro-supérieure des 

pyramides pétreuses, elle est limitée en  haut  par le bord supérieur du rocher échancré à sa 

partie interne par l’incisure  du nerf trijumeau (V) et plus en dehors par le sillon  du sinus 

pétreux supérieur. 

Plus bas la face postéro- supérieure du rocher est marquée en dehors par la gouttière du sinus 

latéral qui descend verticalement oblique en bas et en avant, avant de se redresser pour 

aboutir au trou déchiré postérieur plus en avant c‟est l‟orifice interne de l‟aqueduc du 

limaçon et enfin le conduit auditif interne, qui surplombe le trou déchiré postérieur. 

3.4.1.3 La paroi supérieure  

Elle est purement fibreuse et formé par la tente du cervelet, c‟est une formation dure mérienne  

grossièrement horizontale, légèrement oblique en bas et en arrière, son pourtour ou grande 

circonférence  s‟insère sur la paroi crânienne en s‟attachant en arrière à la tubérosité occipitale 

interne puis au bord de la gouttière du sinus latéral et au bord supérieur du rocher, elle se fixe 

enfin tout en avant sur les apophyses clinoïdes postérieurs,son bord interne ou petite 

circonférence est libre et délimite le foramen ovale de Pacchioni. 

La face supérieure de la tente du cervelet convexe, donne insertion à la faux du cerveau. 

La face inferieure donne insertion à la faux du cervelet. 

3.4.1.4 La faux du cervelet  

C‟est une cloison sagittale qui divise la fosse cérébrale postérieure en deux loges 

cérébelleuses, son bord supérieur se fixe sur la ligne médiane à la face inferieure  de la tente 

du cervelet, cette insertion contribuant à former le sinus droit, son bord postérieur s‟attache à 

la crête occipitale  interne depuis la tubérosité occipitale interne jusqu‟au trou occipital et 

contient dans un dédoublement le sinus occipital postérieur , son bord antérieur  concave est 

libre et répond à la partie médiane du cervelet. 

3.4.1.5 L’orifice supérieur : foramen ovale 

De forme grossièrement elliptique de 30mm de large, légèrement oblique en haut et en arrière, 

limité en postérieur  par la petite circonférence de la tente du cervelet et en avant par  la lame 

quadrilatère,il livre passage à la partie supérieur e des pédoncules cérébraux et aux tubercules 

quadrijumeaux. 
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Figure 13.Vue supérieure  sur le foramen ovale de la tente du cervelet [30]. 

3.4.1.6 L’orifice inférieur ou trou occipital (foramen magnum)  

De forme ovalaire  de 35mm de long sur 30mm de large, son bord postérieur épais est parfois 

marqué d‟une petite fossette : la fossette vermienne et au niveau de son tiers antérieur il est 

bordé par les deux tubercules de l‟occipital qui répondent aux condyles de la face 

exocrânienne. 

Au bord inférieur du trou occipital s‟insèrent les ligaments atloido-occipitaux et sur le bord 

antérieur le ligament occipito-odontoidien qui fixe à l‟occipital le sommet de l‟apophyse 

odontoide de l‟Axis. 

La paroi osseuse du trou occipital est doublée  d‟un étui dure-mérien en forme d‟entonnoir  

très adhérent à l‟os. 

Le trou occipital est traversé par le bulbe  et par les artères vertébrales qui perforent d‟abord le 

ligament  atloido-occipital puis la dure mère pour pénétrer dans l‟espace arachnoïdien. 

La grande citerne dans laquelle baigne la face postéro- inférieure  du cervelet autour du trou 

occipital  communique avec le quatrième ventricule par le trou de Magendi. 

3.5 Le contenu de la fosse cérébrale postérieure  

3.5.1 Le tronc cérébral [29] 

Le tronc cérébral  comprend trois parties qui sont de  haut  en bas: 

 Les pédoncules cérébraux. 

 La protubérance annulaire. 

 Le bulbe rachidien. 
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La face postérieure du tronc cérébral est masquée dans sa plus grande partie par le cervelet 

auquel elle est reliée de  chaque côté par les trois pédoncules cérébelleux supérieur, moyen et 

inférieur. 

3.5.1.1 La face antérieure du tronc cérébral  

La face antérieure du tronc cérébral comprend donc trois parties distinctes : 

3.5.1.1.1 Le mésencéphale 

Les pédoncules cérébraux sont séparés de la protubérance par un sillon très marqué : le  sillon 

ponto-pédonculaire, la limite supérieure des pédoncules étant formée par les bandelettes 

optiques. 

La face antérieure des pédoncules  repose sur la lame quadrilatère, croisé transversalement  

en haut par les artères cérébrales postérieures. 

La face latérale répond à l‟orifice tentoriel puis à la fente de Bichat, croisé par le trajet du 

nerf pathétique né sur la face dorsale. 

Le bord interne des deux pédoncules  cérébraux délimite en avant une surface triangulaire à 

base supérieure formé par les bandelettes et le chiasma optique ; sa partie antérieure est 

occupée par le tubercinéréum, sa partie postérieure de coloration grise percé d‟orifices 

vasculaires forme l‟espace perforé postérieur qui est limité en haut par deux tubercules 

mamillaires. 

À la partie toute inférieure de l‟espace perforé postérieur, le long du bord interne du 

pédoncule, émerge le nerf moteur oculaire commun. 

3.5.1.1.2 La protubérance 

Il est nettement séparé de l‟étage bulbaire par un sillon transversal le sillon bulbo 

protubérantiel, latéralement cette dernière donne issue près de la ligne médiane au-dessus  des 

pyramides au nerf moteur oculaire externe (VI) et plus en dehors au-dessus de l‟olive  au 

facial (VII), l‟intermédiaire  de Wrisberg (VII bis) et au nerf auditif. 

La face antérieure de la protubérance est caractérisée par le sillon médian dit Gouttière  

basilaire  car au contact du tronc artériel basilaire, plus en dehors une fossette qui donne issue 

aux deux racines du nerf  trijumeau ; racine motrice en dedans et racine sensitive en dehors. 

À sa partie toute externe et postérieure, la face antérieure de la protubérance se rétrécit 

progressivement et se dirige en arrière en devenant pédoncule cérébelleux moyen. 
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3.5.1.1.3 Le bulbe  

Sur la ligne médiane du  bulbe se trouve un sillon longitudinal qui prolonge le sillon antérieur 

de la moelle  et qui s‟étend jusqu‟au sillon bulbo- protubérantiel, ce sillon sépare deux saillies 

c‟est les pyramides bulbaires. 

Plus en dehors des pyramides bulbaires se trouve une saillie oblongue de 15mm de long  et de 

4mm de largeur  c‟est l‟olive bulbaire, entre  cette dernière et la pyramide se trouve  le sillon 

pré olivaire qui donne issue aux fibres du nerf  hypoglosse. 

Plus en arrière, le sillon rétro-olivaire ou collatéral antérieur sépare l‟olive bulbaire  du cordon 

latéral  du bulbe qui prolonge le cordon latéral de la moelle  et encore  plus en arrière, le sillon 

collatéral postérieur qui donne issue de haut en bas aux nerfs glossopharyngien  (IX),  vague 

(X) et le spinal(XI).  

 

Figure 14. La face antérieure du tronc cérébral [30]. 

3.5.1.2 La face postérieure du tronc cérébral  

À sa partie postéro - supérieure se trouve la lame quadrijumelle qui est formée de quatre  

tubercules répartis en deux paires : l‟une antérieure et l‟autre postérieure,les tubercules 

quadrijumeaux antérieurs sont reliés  en dehors par l‟intermédiaire du bras conjonctival 

antérieur à un noyau neveux qui dépend du thalamus : le corps genouillé  externe,les 

tubercules quadrijumeaux postérieurs sont reliés en dehors par le bras conjonctival postérieur 

au corps genouillé Interne. 

Les quatre tubercules quadrijumeaux  sont séparé  les uns des autres par un sillon cruciforme 

dont l‟extrémité antérieure reçoit  l‟épiphyse et dont la partie postérieure  se confond  avec le 

sommet de la valvule de Vieussens, lieux d‟émergence du  nerf pathétique (IV). 
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À sa partie toute inferieure bulbaire, la face postérieure du tronc cérébral présente un sillon 

postérieur  continuant celui  de la moelle  est bordée de chaque côté par un cordon subdivisé 

lui-même par un petit sillon paramédian  en cordon de Goll et Burdach. 

Plus haut la face postérieure du tronc cérébral présente un aspect bien différent car à ce niveau 

la cavité épendymaire s‟élargit pour former le quatrième ventricule dont la paroi postérieure 

se réduit à une mince toile cellulaire formée d‟une seule couche de cellules épendymaires : la 

membrana tectoria. 

La face postérieure du tronc cérébral  comprend  une partie centrale formée par le toit du 

quatrième ventricule  et une partie périphérique  ou extra ventriculaire. 

 La partie extra ventriculaire : est marquée de bas en haut d‟abord par deux 

renflements qui bordent le quatrième ventricule  et prolongent  le cordon de Goll : ce 

sont les pyramides postérieurs, plus en dehors un second renflement le corps 

réstiforme qui continue le cordon de Burdach et se prolonge en haut en formant le 

pédoncule cérébelleux  inférieur , plus haut enfin la face postérieure extra ventriculaire  

du tronc cérébral  est formée  par la face postéro-supérieure  du  pédoncule cérébelleux 

supérieur oblique en bas et en dehors. 

 La partie moyenne ou ventriculaire : sa partie inferieure  est formée par une lame 

très mince c‟est la membrana  Tectoria triangulaire  à pointe inferieure au niveau de 

l‟obex. 

 Elle présente en son centre un orifice le trou de Magendi et au niveau de ses angles 

supéro-latéraux les trous  de Luschka qui établissent une communication entre la 

cavité ventriculaire et les espaces sous arachnoïdiens, la membrana Tectoria est en 

outre doublée par la pie mère qui forme à ce niveau les plexus choroïdes. 
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Figure 15.La face postérieure du tronc cérébrale [31]. 

3.5.1.3 La  structure du tronc cérébral  

Le tronc cérébral est formé de substance blanche et grise cette dernière se fragmente  à 

l‟intérieure de la substance blanche  et forme une série de noyaux qui se répartissent sur toute 

la hauteur du tronc cérébral. 

Un grand nombre de ces noyaux  représentent  le point de départ  des fibres  motrices, ou le 

premier relais  des fibres  sensitives  des nerfs crâniens : c‟est les noyaux des nerfs crâniens. 

Bien que ces noyau soient séparés les uns des autres, leurs répartitions se fait en fonction de 

leurs origines embryonnaires  en sept colonnes, les noyaux moteurs sont situés en dedans du 

sillon limitant au nombre de trois colonnes  et les noyaux  sensitifs sont situés en dehors  du 

sillon  au nombre de quatre. 

 La colonne 1 : efférente somatomotrice, comporte : le noyau du III, le noyau du IV, le 

noyau du Vi et le noyau du nerf hypoglosse XII. 

 La colonne 2 : efférente viscérale  somatomotrice comporte : le noyau moteur du nerf  

trijumeau V, le noyau du nerf facial VII, le noyau ambigu du nerf pharyngé IX, le 

noyau ambigu pharyngé X et céphalogyre (spinal) du laryngé XI. 

 La colonne 3 : efférente viscérale para sympathique et  qui comporte :le noyau 

pupillaire du nerf III, le noyau muco-lacrymo nasale  et salivaire supérieur du VII bis, 

le noyau du salivaire Inférieur IX, le noyau du X ou cardio-pneumo- entérique. 

 La colonne4 : afférente viscérale, la sensibilitéentéroceptive digestive et 

cardiovasculaire contenant le  noyau sensitif dorsal du IX et du X. 

 La colonne 5 : afférente viscérale  gustative et sensitive : noyau gustatif supérieur VII 

bis, pour les deux tiers antérieurs de la langue, noyau gustatif inférieur IX pour le tiers 
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postérieur  de la langue et le tractus solitaire rostral du X pour la muqueuse de la base 

de la langue, du pharynx, et du larynx. 

 La colonne 6 : afférente somatique extéroceptive et proprioceptive et comporte : le 

Noyau du tractus mésencéphalique du nerf trijumeau V, pour la sensibilité 

Proprioceptive des muscles de la face et des  masticateurs, un noyau pontique  et un 

troisième au niveau du tractus spinale du nerf trijumeau V  pour la sensibilité 

extéroceptive des téguments de la face et de la muqueuse buccolinguale et de la 

Cornée, quant à celui qui est spinal il s‟occupe de  la sensibilité thermo-algésique des 

téguments de la face et de la muqueuse buccolingual. 

 La colonne 7 : afférente somatique vestibulaire  et auditive. 

 

Figure 16. La  projection schématique  des noyaux des nerfs crâniens [30]. 

1 :Collicule Inférieur, 2 : Bras du Colliculus Inférieur, 3: Bord inferieur du corps géniculé median, 4 : Nerf 

trochléaire, 5 : Trigone du lemnisque, 6 : Pédoncule Cérébrale, 7 :Eminence émdiale, 8 :Locus cerculus, 

9 :Pédoncule cérébelleux supérieur, 10 :Sillon limitant,11 :Collicule du facial,12 :FovéaSupérieur,13 :Pédoncule 

cérébelleux moyen, 14 : Pédoncule cérébelleux Inférieur,15 :Sillon median,16 : Aire estibulaire, 17 :Stries 

médullaire, 18 :Fovea inferieur, 19 :Trigone du nerf hypoglosse, 20 :Trigone du nerf vague,21 :Cordon 

Séparant, 22 :Area postrema, 23 :Faisceau et tubercule gracile,24 : Faisceau et Tubercule cunéiforme. 
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Il existe au niveau du tronc cérébral des amas de substance grise qui représentent autant de 

centres nerveux élémentaires ou sont des relais sur des voies  motrices ou sensitives, ce sont 

les noyaux propres du tronc cérébral  dont les principaux sont : 

 Les noyaux de Goll et Burdach situés à la face postérieure de la partie inférieure du 

bulbe. 

 L‟olive bulbaire  qui fait saillie à la face  antérieure  de la partie inférieure  du Bulbe  et 

qui forme une lame  incurvée et ondulée de substance grise.  

 Les noyaux du pont, très nombreux  disséminé dans la substance  blanche  de la 

protubérance  dont il dissocie les fibres. 

 Le noyau rouge, volumineux  amas de substance grise,  situé à la partie  haute des 

pédoncules cérébraux. 

 Le locus niger, lame aplatie de substance grise, de couleur foncée formant sur toute la 

hauteur des pédoncules une cloison oblique qui marque  sur les coupes des pédoncules la 

limite entre le pied en avant et la calotte en arrière.     

3.5.2 Le quatrième ventricule [30]  

Il s‟agit de la cavité ventriculaire du tronc cérébral, qui est situé entre en avant le pont et la 

moelle allongée et en arrière le cervelet, il communique en bas avec le canal central de la 

moelle qui débute au niveau de la partie basse de la moelle allongée, il a la forme d‟une 

pyramide à base losangique (plancher) et à  sommet  postérieur (toit). 

3.5.2.1 Le plancher  

Le plancher du quatrième ventricule correspond à la face postérieure du pont et de la partie 

haute de la moelle allongée, il contient la plupart des noyaux des nerfs crâniens. 

Sa forme losangique est limitée de part et d‟autre par le relief des pédoncules cérébelleux  

supérieurs en haut et l‟écartement  des pédoncules cérébelleux  inférieurs puis des faisceaux 

graciles et cunéiformes en bas , son angle supérieur répond à l‟ouverture de l‟aqueduc , son 

angle inférieur  évasé  en un cul de sac qui est limité en arrière par l‟obex et qui communique 

en bas avec le canal central de la moelle,les angles latéraux correspondent aux récessus 

latéraux qui se terminent chacun par une ouverture latérale par ou s‟extériorisent les plexus 

choroïdes, sa surface est divisée en deux par le sillon médian et présente  de chaque côté des 

reliefs symétriques bordés latéralement par le sillon  limitant et qui comportent de haut en 

bas : l‟éminence médiale, le collicule du facial, le relief médial des   stries médullaires le 

trigone du nerf hypoglosse, le trigone du nerf  vague , le cordon séparant et l‟area postrema,la 

région latérale du plancher présente de haut en bas la fovea supérieure qui contient  un 

faisceau allongé  de cellules  bleutées (locus coeruleus), la partie des stries médullaires, l‟aire 

vestibulaire et la fovea  inferieure. 
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Figure 17.Le plancher du quatrième ventricule [31]. 

3.5.2.2 Le toit  

Le toit du quatrième ventricule  est composé de deux plans triangulaires formant un sommet à 

projection postérieure, le plan supérieur est situé entre les pédoncules cérébelleux supérieurs 

et il est constitué d‟une mince lame de substance blanche appelée voile médullaire supérieur, 

le plan inférieur est composé en haut par le voile médullaire inférieur,la membrane 

épendymaire qui tapisse la face interne du toit du quatrième ventricule  se prolonge vers le bas 

sous le voile médullaire inférieur et se joint à la toile choroïdienne du quatrième ventricule  

pour former la membrana tectoria, celle-ci s‟insère aux berges du quatrième ventricule et 

ferme en arrière les ouvertures latérales. 

De la toile choroïdienne émanent les deux plexus choroïdes qui s‟invaginent sous l‟épendyme  

verticalement de part et d‟autre de la ligne médiane puis s‟orientent latéralement  pour 

s‟extérioriser au niveau des angles latéraux et où se trouvent les trous de Luschka qui 

établissent la communication entre la cavité ventriculaire et l‟espace sous arachnoidien. 

Le toit est ouvert en bas et au-dessus de l‟obex c‟est  le  trou de Magendi, qui permet  au 

liquide céphalo-rachidien  de s‟écouler dans la citerne cérébello-médullaire. 
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Figure 18.Vue postéro -latérale  du  quatrième ventricule [30]. 

1 : Frein du voile médullaire supérieur, 2 : Lingula du cervelet, 3: Voile médullaireSupérieur, 4 : Pédoncule 

cérébelleux supérieur,5 : Pédoncule cérébelleux moyen,6 : Sommet du quatrième ventricule, 7 : Vermis 

cerebelleux, 8 : Voile médullaire inférieur,9 : Quatrième ventricule, 10 : Nodule du 

cervelet,11 :ToileChoroïdienne  du quatrième ventricule,12 : Ouverture latérale du quatrième ventricule, 13 : 

Plexus Choroide,14 : Ténia du quatrièmeventricule, 15 : Ouverture médiane du quatrième ventricule, 

16 :Obex,17 : Pédoncule Cérébelleux Inférieur. 

 

Figure 19.Exposition de la jonction télovélaire  [31]. 
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3.5.3 Le  cervelet [29] 

3.5.3.1 Aspect  externe du cervelet  

Occupant la plus grande partie  de la fosse cérébrale postérieure, il se situe en arrière du tronc 

cérébral avec lequel il est relié par des pédoncules cérébelleux, sa face supérieure est 

recouverte par la tente du cervelet, sa convexité épouse la concavité occipitale. 

Le cervelet a une consistance ferme  et d‟aspect lamelleux, il est constitué  par un vermis 

lobule moyen et deux hémisphères cérébelleux  latéraux. 

3.5.3.1.1 Le vermis  

C‟est la partie moyenne du cervelet, sa face antérieure  répond au toit du quatrième ventricule  

et sa face postérieure  est parcourue par les sillons transversaux qui délimitent à sa surface un 

certains nombres  de lobes  de haut en bas : la  lingula  dont les bords latéraux se confondent 

avec la valvule de vieussens, toit du quatrième ventricule. 

 Le lobulus centralis. 

 Le monticule. 

 Le follium. 

 Le tuber. 

 La pyramide  de malacarne. 

 L‟uvula. 

 Le nodulus qui adhère à la valvule de Tarin. 

 

 

Figure 20.Vue postérieure du vermis [31]. 
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3.5.3.1.2 Les hémisphères cérébelleux  

Les hémisphères cérébelleux forment de chaque côté de la ligne médiane deux masses 

arrondies de 5 cm de largeur et de 6 cm de longueur et de 5cm de hauteur, leurs face 

supérieure réponds à la tente du cervelet, une face antérieure qui répond à la face postéro- 

interne du rocher, au conduit auditif interne et au plus bas au trou déchiré postérieur, sa face  

postérieure moulant l‟écaille occipitale. 

Les hémisphères cérébelleux sont parcourues par des sillons dont le plus important est celui 

de Vicq d’Azyrqui part de l‟angle ponto-cérébelleux à la hauteur du sillon bulbo-

protubérantiel et vient croiser le vermis en passant entre le folium et le Tuber, le sillon 

circonférentiel et les autres sillons pré central et post central délimitent des lobes qui sont 

d‟avant en arrière et de haut en bas : 

En avant : 

      - Le frein de la lingula. 

     -  L‟aile du lobule central. 

La face supérieure : 

      -Le lobe quadrilatère antérieur et postérieur. 

     - Le lobe semi-lunaire supérieur et inférieur. 

La face postéro-inférieure : 

      -Le lobe gracile. 

     - L‟amygdale qui repose sur le bord postérieur du trou occipital. 

     - Le floculus. 

3.5.3.1.3 Les pédoncules cérébelleux  

Les pédoncules cérébelleux au nombre de trois  de chaque côté 

 Les pédoncules cérébelleux supérieurs : se dirigent en haut et en dedans, unis 

transversalement sur la ligne médiane par la valvule de Vieussens ou voile médullaire 

supérieur. 

 Les pédoncules cérébelleux  moyens : les plus volumineux, ils se poursuivent en 

avant avec la protubérance. 

 Les pédoncules cérébelleux  inférieurs : se continuent avec les cordons postéro-

latéraux du bulbe. 
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Figure 21.Vue postérieure du cervelet [31]. 

 

3.5.3.2 La  configuration intérieure du cervelet  

Le cervelet est constitué de substance blanche et  grise. 

 La substance blanche : située au centre du cervelet envoie des ramifications 

lamelleuses à la périphérie, constituant l‟arbre de vie. 

 La Substance grise : se trouve au niveau  de l‟écorce du cervelet et au niveau des 

noyaux  centraux. 

 Le cortex cérébelleux [32] : 

Constitué de trois couches, une couche moléculaire, une couche moyenne  formé par les 

cellules de Purkinje et une couche granulaire. 

 

 Les noyaux  du cervelet [29] :  

- Le noyau du toit dans le vermis supérieur. 

-  L‟embolus  situé en arrière et en dehors du noyau du toit. 

- Le noyau globuleux. 

- Le noyau denté  ou olive cérébelleuse  situé  à la partie antérieure et 

interne  des hémisphères. 
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Figure 22.Coupe axiale de la substance grise du cervelet [30]. 

P1 : Pédoncule cérébelleux  moyen, 2 : plancher du quatrième ventricule, 

3 : Quatrième ventricule, 4 : Nodule, 5 : Noyau Fastigial, 6 : Noyau Denté, 7 : Noyau 

emboliforme, 8 : Noyau Globuleux, 9 : Déclive,10:cortex cérébelleux. 

 

3.5.3.3 L’anatomie fonctionnelle du cervelet  

Schématiquement le cervelet est divisé en trois parties fonctionnelles : 

 L’archéo-cérébéllum : représenté par le lobe flocculo-nodulaire intervient dans 

l‟équilibre et la statique. 

 Le paléo-cérébélum : responsable sur le tonus musculaire. 

Correspond au lobe antérieur  du cervelet  regroupant la lingula, le lobe central, le culmen, 

la pyramide et l‟uvula sur le vermis, le frein de lingula, l‟aile du lobule central, 

l‟amygdale, le lobule gracile et le lobule digastrique  sur les hémisphères. 

 Le néo-cérébelum : responsable du contrôle du mouvement volontaire. 

Le folium, le tuber et les hémisphères cérébelleux : le lobe quadrilatère  postérieur, le lobe 

semi lunaire supérieur et inférieur ainsi que le noyau denté. 

3.6 La vascularisation [30]  

3.6.1 L’artère vertébrale  

L‟artère vertébrale nait de l‟artère sub clavière,  se dirige verticalement et médialement pour 

pénétrer dans le foramen trans versaire de la sixième vertèbre ervicale C6, jusqu‟au au-dessus 

de l‟atlas ou elle effectue une boucle à convexité postérieure  pour contourner la masse 

latérale, puis elle se dirige en avant et en haut pour perforer latéralement la membrane 
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occipito-atloïdienne et la dure mère ou elle pénètre dans l‟espace intracrânien par le foramen 

magnum, elle se dirige en haut et médialement pour retrouver l‟autre artère vertébrale  pour 

former la jonction vértébro-basilaire en regard de la région ponto- médullaire . 

 

 

Figure 23.La vascularisation du cervelet [31]. 

 

3.6.1.1 Les collatérales  de l’artère vertébrale [42]  

- Les artères spinales postérieures et antérieures. 

- L’artère cérébelleuse inférieur et postérieur PICA: nait de l‟artère vertébrale dans 

son segment intra crânien, elle contourne d‟avant en arrière et latéralement la moelle 

allongée au contact de laquelle  elle délivre des branches perforantes, elle s‟enroule 

ensuite autour de la tensile  cérébelleuse pour remonter sous la face postéro-inférieure 

du cervelet, elle donne naissance à des branches médianes vermiennes et latérales 

hémisphériques. 

3.6.2 Le tronc basilaire [29] 

Artère impaire et médiane  nait de la fusion des deux artères vertébrales, elle chemine alors  

sur le sillon  antérieur du bulbe  puis dans la gouttière basilaire de la protubérance, le long de 

la lame quadrilatère en donnant des collatérales telles que les branches 

protubérantielles,l‟artère cérébelleuse moyenne qui irrigue le térritoire flocculo-nodulaire et 

une partie des hémisphères et l‟artère cérébelleuse supérieure pour vasculariser la face 

supérieure du cervelet et se termine  en se divisant en  deux branches terminales :les artères 

cérébrales postérieures. 

3.6.3 Le drainage veineux  

Le drainage veineux du cervelet se fait par l‟intermédiaire des veines cérébelleuses 

vermiennes qui rejoignent l‟ampoule de Galien et le sinus droit ou le sinus latéral et par les 
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veines cérébelleuses latérales  qui se jettent au niveau du sinus pétreux supérieur et au niveau 

du sinus latéral. 

3.6.3.1 Le sinus latéral 

Le sinus latéral nait du torcular longe l‟écaille occipitale dans l‟insertion de la tente du 

cervelet  avant de redescendre au niveau de la face postérieure du rocher pour  se jeter dans  le 

trou déchiré postérieur ou il forme le golfe de la jugulaire. 

3.6.3.2 Le sinus droit 

Le sinus droit se situe sur la ligne médiane de la tente du cervelet. 

3.6.3.3 Le sinus pétreux supérieur et inférieur 

Le sinus pétreux supérieur et inférieur se trouve au niveau de la paroi antérieure  de la fosse 

cérérale postérieure, tout ce réseau veineux confluent au niveau du torcular qui se situe à la 

hauteur de la protubérance occipitale interne. 

 

 

 

Figure 24.Le tronc  basilaire et ses branches [31]. 
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4 Chapitre lV : Incidence et  facteurs génétiques lié aux tumeurs de la 

fosse cérébrale  postérieurechezl’enfant 
 

4.1 L’incidence des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l’enfant  

Les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez  l‟enfant représentent 50 à 55% des 

tumeurs de l‟enfant et  la deuxième pathologie  maligne dans la population pédiatrique après 

la leucémie.  

4.1.1 L’astrocytome cérébelleux 

C‟est  la tumeur la plus fréquente chez l‟enfant  et représentent 30 à 35% , le pic d‟incidence  

est entre 5et 13ans, les garçons sont plus touché que les filles ,  la majorité  des  astrocytomes  

localisés au niveau de la fosse cérébrale postérieure  chez l‟enfant sont  bénins dans 75à 85% 

avec un bon pronostic[33-34-35]. 

4.1.2 Le  médulloblastome 

Le médulloblastome est une tumeur neuro ectodermique  primitive PNET,  qui  représente 15 

à 20% des tumeurs du système nerveux central et 40% des tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieur chez l‟enfant,c‟est  la  tumeur la  plus fréquente dans la population pédiatrique  ou 

l‟incidence annuelle est de  5 à 10  cas pour  1000000  enfants en France  correspondant à 150 

cas par année et  une incidence 500 cas  par an aux Etats-Unis. 

La médiane d‟âge la plus touchée dans la population pédiatrique est de 09ans avec un pic 

entre 05 et 10 ans, ou les garçons sont plus touchés avec un sexe ratio de 1,5/2. 

Des prés dispositions génétiques ont étaient observés chez les enfants porteurs de 

médulloblastomes  tels que le syndrome de Gorlin, syndrome  de Turcot ,syndrome de  Li-

Fraumeni et  syndrome de Rubein –Stein Taybi  et  cela survient dans 5 à 6% des cas [36-37-

38-39-40-41-42]. 

4.1.3 L’épendymome  

Tumeur qui prends naissance à partir des parois épendymaires du quatrième ventricule, il 

représente la troisième tumeur par ordre de fréquence  dans les tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieure chez l‟enfant (10 %), la tranche d‟âge la plus touchée est celle qui a moins de 

Cinque ans, l‟épendymome est plus fréquent chez les garçons que chez les filles [43]. 
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4.1.4 La tumeur rhabdoid atypiqque et  tératoide 

Tumeur de mauvais pronostic qui survient chez les enfants de moins de 03 ans, son incidence 

est de 0,07 à 0,14 pour 100000 habitants [44]. 

4.1.5 Les papillomes du plexus chroide 

Le papillome choroidien est une tumeur bénigne, dans sa forme maligne c‟est le carcinome 

choroidien, elle représente 0,6% des tumeurs cérébrales et survient chez les enfants  au cours  

de la première année de vie[45]. 

4.2 Les  facteurs génétiques et les tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieure chez l’enfant : 

Ces tumeurs sont  histologiquement et génétiquement différents, leurs mécanisme moléculaire 

n‟est pas encore élucidé complétement, certaines prédispositions  génétiques  sont à l‟origine  

de ces tumeurs de la fosse cérébrale  postérieure. 

4.2.1 Le syndrome de Li- Fraumeni [46 -47]  

C‟est un syndrome héréditaire à transmission autosomique dominante  rare prédisposant au 

développement d‟une néoplasie, caractérisé par des mutations au niveau du gène TP53, 

fréquent dans le sous- groupe des médulloblastomes Sonic Hedghog (SHH), ce syndrome 

prés dispose a plusieurs néoplasies tels que le cancer du sein, les sarcomes osseux et des tissus 

mous. 

4.2.2 Le syndrome de Gorlin [48 -49] 

Affection héréditaires à transmission autosomique dominante due à la mutation du gène 

PTCH1 et qui associe des lésions cutanées à types de nævus baso-cellulaires intéressant la 

face, le cou et le torse, anomalie du squelette, des kystes au niveau de la mâchoire et  retard 

psycho moteur,l‟incidence du médulloblastome du sous-groupe Sonic Hedghog (SHH) est de 

5 à 20%. 

4.2.3 Le syndrome de Turcot [50-51] 

C‟est un syndrome rare qui associe un néoplasie colorectal familial avec une tumeur du 

système nerveux central dont le médulloblastome de type wingless(WNT). 

4.2.4 Le syndrome de Rubeinstein-Taybi[52]  

Le tableau clinique est polymorphe, il associe la microcéphalie, une dysmorphie faciale, avec 

facies caractéristique, pouces et gros orteils  larges, un retard de croissance, une petite taille, 

un déficit intellectuel, une cardiopathie, un glaucome, et infections respiratoires fréquentes. 

Les enfants porteurs de syndrome sont susceptibles de développer une tumeur du système 

nerveux central notamment  le médulloblastome. 
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4.2.5 La neurofibromatose NF2 [53] 

La prédisposition génétique des patients atteins de neurofibromatose NF2 à développer les 

épendymomes a été observé. 

4.2.6 Le syndrome d’Aicardi [54] 

C‟est un syndrome qui atteint exclusivement les filles, car la mutation concerne le  

chromosome X, caractérisé par l‟atteinte d‟une chorio rétinopathie, agénésie du corps calleux, 

tumeurs cérébrales  tels que le  papillome du  plexus choroïde et le médulloblastome. 
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5 Chapitre V: Le tableau  clinique 
 

5.1 Introduction [55] 

La symptomatologie clinique  des  tumeurs de la fosse cérébrale postérieure  chez l‟enfant est 

variable et elle dépend  de plusieurs paramètres dont : l‟âge, la localisation de la tumeur et de 

son volume, le début de la symptomatologie peut aller de quelques semaines à quelques mois 

avant l‟admission  de l‟enfant à l‟hôpital. 

Les manifestations cliniques des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure sont  dues  aussi 

bien au blocage des voies d‟écoulement du liquide céphalo rachidien  (Hydrocéphalie) et aussi 

à la compression et l‟envahissement des structures nerveuses tels que les noyaux des nerfs 

crâniens, des fibres  longues  traversant  le tronc cérébral  (faisceaux  pyramidal) et le 

cervelet.  

Certains signes peuvent attirer l‟attention  sur l‟enfant tel que les troubles du comportement, 

l‟apathie, la baisse du rendement scolaire ou  un trouble de la  l‟écriture. 

5.2 Les  formes cliniques selon l’âge [56]  

5.2.1 Chez le nourrisson  

La sémiologie est particulière à cause  des sutures  qui ne sont pas encore soudés, le blocage 

des voies d‟écoulement du liquide céphalo-rachidien va  engendrer  une dilatation 

ventriculaire (hydrocéphalie) responsable d‟une augmentation du périmètre crânien 

(macrocranie ),une fontanelle antérieur bombée, une paralysie de la verticalité du regard  

(regard en coucher de soleil),d‟autres signes peuvent s‟associer à ce tableau tels qu‟un retard 

du développement psycho moteur, hypotonie axiale, refus de téter, une altération de l‟état 

général du à l‟amaigrissement, un état d‟agitation inhabituel fait de pleurs sans raison, un 

torticolis témoignant d‟un  début engagement des amygdales cérébelleuses. 

5.2.2 Chez le grand enfant  

Les premiers signes cliniques qui vont attirer l‟attention des parents ce sont  ceux du 

syndrome de l‟hypertension intracrânienne. 

5.2.2.1 Le  syndrome d’hypertension intracrânienne  

5.2.2.1.1 Les céphalées  

Les céphalées de localisation occipitale ou fronto-orbitaire, surviennent dans la deuxième 

moitié de la nuit, pouvant réveiller l‟enfant ou l‟empêcher de poursuivre son sommeil, ces 

céphalées sont exacerbées par  la toux, les éternuements, calmés par les vomissements.  
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5.2.2.1.2 Les vomissements  

Les vomissements  surviennent  facilement  en jet  soulageant les céphalées, parfois  elles  

sont associées à des douleurs abdominales pouvant faire errer le diagnostic vers une 

pathologie digestive, ces vomissements peuvent être à l‟origine d‟une altération de l‟état 

général par déshydratation et souvent responsable d‟un amaigrissement. 

5.2.2.1.3 Les  signes  ophtalmiques et oculomoteurs 

La diminution de l‟acuité visuelle chez les enfants est très difficile à diagnostiquer surtout 

chez les plus jeunes et c‟est généralement les parents ou l‟enseignant qui remarquent que 

l‟enfant ne les suits plus du regard ou bien  suite à une diminution du rendement  scolaire  due  

à une baisse de la vision, l‟examen au fond d‟œil révèle un œdème papillaire qui peut évoluer 

vers la cécité  par  atrophie optique  si l‟enfant n‟est pas pris en charge rapidement.  

Un strabisme convergent et la diplopie est témoin d‟une paralysie du nerf VI conséquence de 

l‟hypertension intracrânienne, cette atteinte n‟as aucune valeur localisatrice. 

5.2.2.2 Autres signes  d’hypertension intracrânienne  

Un torticolis dû à un engagement amygdalien peut survenir et peux évoluer vers  des crises 

toniques postérieurs  mettant en jeux brutalement le pronostic vital, il se caractérise par une 

attitude en opisthotonos accompagnés de troubles neurovégétatifs  et cardio- respiratoires  qui   

peuvent rapidement  aboutir au décès de l‟enfant par compression  aigue du tronc cérébral. 

5.2.2.3 Le syndrome cérébelleux [57]  

Ce syndrome est dû à la compression ou à l‟envahissement du cervelet, il se caractérise par 

l‟association de trouble de la statique et de l‟exécution du mouvement dans le temps et dans 

l‟espace avec  des troubles du tonus. 

5.2.2.3.1 Le syndrome cérébelleux statique  

L‟examen clinique retrouve un élargissement du polygone de sustentation accompagné 

d‟oscillations lors de la position debout,  une démarche ébrieuse, les bras écartés du tronc et 

les enjambées sont courtes et irrégulières décrivant une ligne festonnée. 

5.2.2.3.2 Le syndrome cérébelleux cinétique  

5.2.2.3.2.1 Les troubles de la coordination dans l’espace  

La dysmétrie représenté par l‟exagération de l‟amplitude du mouvement qui dépasse son but 

mais conserve  sa direction objectivé  à l‟examen clinique de l‟enfant par l‟épreuve doigt  nez. 
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5.2.2.3.2.2 Les trouble de la coordination dans le temps    

à la recherche de: 

      - La dyschronométrie : un retard à l‟initiation et ou à l‟arrêt du mouvement. 

      - L‟adiadococinésie : l‟impossibilité d‟exécuter rapidement le mouvement par l‟épreuve 

des  marionnettes. 

5.2.2.3.3 Les troubles du tonus : hypotonie. 

5.2.2.4 Le syndrome vestibulaire [57] 

5.2.2.4.1 Le vertige  

L‟enfant décrit une sensation de déplacement rotatoire des objets environnants, le vertige 

s‟accompagne de vomissement et de nausées avec des chutes rendant la position debout 

impossible. 

5.2.2.4.2 Le nystagmus  

Le nystagmus qui peut être horizontal, vertical ou rotatoire, le nystagmus  vestibulaire est un 

nystagmus ressort,  c‟est la succession  d‟une phase lente de déplacement des globes oculaires  

dans une direction donné suivie rapidement du retour de ces derniers à leurs position de repos. 

5.2.2.5 Les troubles de l’équilibre   

Lors de la position debout les yeux fermés l‟enfant tend à faire une inclinaison latérale  lente  

du corps « signe de Romberg » avec une démarche en étoile. 

5.2.2.6 L’atteinte des voies longues [56] 

L‟atteinte des voies longues est due à une compression ou une infiltration  du tronc cérébral 

par une volumineuse tumeur de la fosse cérébrale postérieure qui peut être à l‟origine d‟un  

syndrome pyramidale  avec un déficit moteur. 

5.2.2.7 L’atteinte des nerfs crâniens [56] 

L‟atteinte des nerfs mixtes à type de troubles de la déglutition, de fausses routes et de  

dysphonie est due à une compression du tronc cérébral, l‟extension tumorale au niveau de 

l‟angle pont cérébelleux est responsable d‟une paralysie faciale périphérique et 

d‟hypoacousie, l‟atteinte du VI n‟a aucune valeur localisatrice son atteinte est généralement 

due  au syndrome d‟hypertension intracrânienne. 

5.3 Les formes cliniques selon la localisation [56-57]  

5.3.1 La  localisation vermiènne avec extension intra ventriculaire 

Les tumeurs de la fosse cérébrale occupant le quatrième ventricule sont responsables d‟un 

syndrome de la ligne médiane associant un syndrome cérébelleux statique et syndrome 

d‟hypertension intracrânienne. 
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5.3.2  La localisation hémisphérique  

Un syndrome d‟hypertension intracrânienne associé à un  syndrome cérébelleux  cinétique. 

Sil y‟a une extension tumorale de l‟hémisphère vers l‟angle ponto cérébelleux on y associe  

une atteinte  du paquet acoustico- faciale avec  une paralysie des nerfs mixtes. 

 

Tableau I.Evaluation de la qualité de vie  et des aptitudes physique de l‟enfant  en pré-

opératoire  en utilisant  l‟échelle  de Lansky [58]. 

Échelle de Lansky 

Indice Description 

100 Pleinement actif, normal. 

90 Restrictions mineures aux activités physiques et au jeu. 

80 Actif mais plus rapidement fatigable qu'avant l'affection 

70 Restrictions importantes aux activités et au temps passé à jouer 

60 Activités physiques et de jeu minimales ; l'enfant se consacre à des activités plus calmes. 

50 S'habille mais traîne et s'étend souvent sur un lit ou un fauteuil ; pas de jeu actif mais capable de 

participer à des jeux ou des activités calmes. 

40 Le plus souvent alité ; peut participer à des activités calmes. 

30 Alité ; besoin d'aide, y compris pour des activités calmes. 

20 Dort souvent . 

10 Ne joue pas ; ne quitte pas le lit. 

0 Absence de réaction. 
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6 Chapitre VI : Exploration neuro- radiologique des tumeurs de la 

fosse cérébrale postérieure 

6.1 Introduction  
La neuro-imagerie représente la pierre angulaire dans la prise en charge des malades atteints 

de tumeurs cérébrales, elle a  largement participé au progrès  de la neuro-oncologie. 

La tomodensitométrie et surtout l‟imagerie par résonance magnétique jouent un rôle  

prépondérant dans les différentes étapes de la prise en charge de l‟enfant porteur de tumeur de 

la fosse cérébrale postérieure, car elles participent à poser le diagnosticet à orienter le 

neurochirurgien à planifier son intervention chirurgicale et l‟oncologue et le radiothérapeute  

à établir  leurs  protocole et ainsi  évaluer l‟efficacité  thérapeutique, le suivie et l‟évolution à 

court et à long terme de la pathologie en cas de récidive ou de localisation secondaire. 

6.2 Les explorations neuro-radiologiques [59] 

6.2.1 Le médulloblastome  : 

6.2.1.1 La tomodensitométrie cérébrale  

En cas de suspicion clinique d‟une tumeur de la fosse cérébrale postérieure, le premier 

examen à demander reste le scanner cérébrale  à cause de la rapidité et de sa disponibilité, il 

permet de poser le diagnostic de tumeur de la fosse cérébrale postérieure et de déterminer les 

degrés d‟urgence en cas d‟hydrocéphalie active, mais cet examen reste insuffisant pour établir 

un diagnostic lésionnel précis. 

La tomodensitométrie cérébrale est réalisé en coupes axiales sans injection afin d‟objectiver 

les calcifications et l‟hémorragie, puis avec injection  de produit de contraste. 

La topographie des médulloblastomes est généralement médiane chez l‟enfant, siégeant au 

niveau du vermis avec extension vers le quatrième ventricule, comme elle peut être  

paramédiane occupant  l‟hémisphère cérébelleux et dans de rare cas le médulloblastome peut 

s‟étendre vers l‟angle ponto cérébelleux.  

L‟image scanno-graphique du médulloblastome est celle d‟une lésion souvent de grande taille  

arrondie, bien limité,  spontanément hyperdense et qui se rehausse de façon homogène après 

injection de produit de contraste. 

L‟hyperdensité intra tumorale est synonyme d‟hémorragie et l‟aspect hypo dense intra 

lésionnel s‟observe en cas de nécrose intra tumorale, les calcifications sont rarement 

observées dans les médulloblastomes. 
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Figure 25.TDM cérébrale  coupe axiale d‟un   médulloblastome chez un enfant de 5ans : 

masse tumorale spontanément hyperdense de siège médian  laminant le V4   

(Service de neurochirurgie Annaba). 

 
 

Figure 26.TDM cérébrale  coupe axiale  avec injection de PC d‟un médulloblastome, 

objectivant  une  lésion vermiènne qui s‟étend  au niveau du V4 qui se rehaussé de façon 

homogène après  injection de PC,  associé à une dilatation tri ventriculaire active 

(Service de neurochirurgie Annaba). 
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Figure 27.TDM cérébrale  avec PC  coupe axiale chez un enfant de 09 ans  objectivant une 

localisation secondaire sus tentorielle temporale d‟un médulloblastome. 

(Service de Neurochirurgie Annaba). 

 

6.2.1.2 L’imagerie par résonance magnétique du médulloblastome [59]  

C‟est l‟examen  clé pour réaliser le bilan prés opératoire  d‟une tumeur  de la fosse cérébrale 

postérieure,les séquences T1, T2, et T1 avec injection de gadolinium permettent de réaliser 

une étude morphologique et de faire le bilan d‟extension de la lésion, les techniques d‟IRM 

avancées comme la diffusion, la spectroscopie ou l‟IRM de perfusion permettent une 

approche fonctionnelle qui autorise une meilleure caractérisation de la cellularité de 

l‟hémodynamique vasculaire et du métabolisme tissulaire et qui améliore ainsi la spécificité 

de l‟IRM. 

6.2.1.2.1 L’IRM de diffusion [60]  

La séquence de diffusion  est sensible à la cellularité tumorale,  le calcule l‟ADC (coefficient 

de diffusion apparent) est inversement proportionnel à la densité cellulaire et donc au grade 

tumoral. 

6.2.1.2.2 L’IRM de perfusion [60]  

La mesure de la rcbv  (relative cerebral  blood volume), reflète indirectement la densité et la 

prolifération vasculaire au sein de la tumeur  qui est  objectivé en séquence  T2 après injection 

de gadolinium. 

Les tumeurs de haut grade présentant un rcbv  plus élevé que les tumeurs de bas grade. 
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6.2.1.2.3 La spectroscopie-IRM  

La spectro-IRM (SRM) permet d‟étudier le métabolisme tumoral,les principales 

caractéristiques des tumeurs malignes sont une élévation de la choline (Cho) qui est un 

marqueur membranaire (lésions, renouvèlement), et une chute du N-acétyl aspartate (NAA) 

indexe de souffrance ou de mort neuronale et de la créatine (Cr), marqueur de la  densité 

cellulaire, les deux métabolites reflètent  l‟œdème et  la nécrose [62]. 

Le signal du lactate (Lac), témoin d‟un processus ischémique,  d‟un dysfonctionnement  

mitochondriale ou d‟une infiltration marcrophagique est plus souvent retrouvé dans les lésions 

malignes que dans les lésions de bas grade [63], dû à une acidose métabolique dans le tissu 

tumoral. La nécrose est caractérisée par une augmentation de la résonance des Lac/Lip 

(lipides) [64]. 

Les ratios les plus élevés de Cho/Cr et Cho/NAA sont retrouvés dans les tumeurs agressives 

[65]. 

Les séquences IRM avancées, en particulier l'imagerie pondérée en diffusion  avec des cartes 

de coefficient de diffusion apparent (ADC) et des études spectroscopiques, ont amélioré les 

informations pour réaliser une analyse quantitative et ont ouvert de nouvelles opportunités 

pour corréler les résultats d'imagerie aux sous-types moléculaires des médulloblastomes. 

6.2.1.2.4 L’IRM fonctionnelle  du cervelet [66]  

L„IRM fonctionnelle  permet de  montrer le rôle du cervelet dans ses fonctions cognitives, 

motrice et du langage.  

Il permet également une meilleure connaissance de la physiopathologie du tableau clinique 

causé par la tumeur  en rapport avec la  topographie fonctionnelle du cervelet. 

L‟IRM fonctionnelle du cervelet aide le neurochirurgien à atteindre ses objectifs de résection 

sans léser les zones fonctionnelles afin d‟améliorer la qualité de vie de l‟enfant porteur de 

tumeur de la fosse cérébrale postérieure. 

6.2.1.2.5 L'IRM conventionnelle [67]  

Il permet de mettre en évidence : 

 À l’étage sus tentorielle : la présence d‟une dilatation  ventriculaire responsable 

d‟une hydrocéphalie tri ventriculaire avec signes de résorption trans  épendymaires, 

voir une lésion secondaire. 

 À l’étage sous tentorielle : L‟image IRM la plus fréquente est celle d‟une masse 

arrondie, bien limité,  en hypo signale en T1 et en iso ou hyper signale en T2  et en 

flair, qui se rehausse de façon homogène  après injection de produit de contraste,  

parfois des zones de nécrose et de petits kystes  périphériques peuvent se voir. 
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L‟IRM avec ses  séquences morphologiques est la première étape importante dans l'évaluation 

du médulloblastome afin de préciser la localisation , la taille et  l'extension de la tumeur, le 

degrés d‟infiltration du tronc cérébral , des pédoncules cérébelleux , l‟extension à travers les 

foramens de luschka, permet également de poser le diagnostic différentiel  avec d'autres  types 

histologiques, l‟IRM contribue également à rechercher une dissémination au niveau sus 

tentorielle et au niveau médullaire . 

6.2.1.2.6 La particularité du médulloblastome à l’IRM de diffusion, perfusion et à la spéctro- 

IRM : 

6.2.1.2.6.1 L’IRM de diffusion  

Le coefficient de diffusion apparent  ADC est bas en raison de l‟hyper cellularité de la tumeur  

et qui représente un élément le plus fiable dans le diagnostic. 

6.2.1.2.6.2 La spectro-IRM  

Il montre des caractéristiques de tumeur agressive avec une choline élevée et la présence de 

lipides, ainsi que la présence  d‟un pic de taurine plus marqué dans les sous-groupes3 et 4 

témoins de l‟agressivité tumorale et de son potentiel prolifératif [68]. 

6.2.1.2.6.3 L’IRM de perfusion  

Il montre que le RCBV (Relative Cerebral BloodVolume) est élevé  [61]. 

 

 

Figure 28.IRM coupe sagittale d‟un   médulloblastome de siège cérébéllo-vermien laminant 

le V4  chez un enfant de 11Mois avec dilatation tri ventriculaire sus Tentorielle. 

(Service de Neurochirurgie Annaba). 
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Figure 29.Spectro-IRM d‟une fille de 13 ans porteuse d‟un médulloblastome  siégeant au 

niveau de l‟hémisphère cérébelleux  gauche, la spectroscopie objective  un pic de choline avec 

un pic de lipide associé à un effondrement de la N acétyle aspartate. 

(Service de neurochirurgie) 

 

6.2.1.2.7 Aspect IRM de la dissémination métastatique du médulloblastome au niveau de l’axe 

cérébro-spinal [69- 70] : 

La mise en évidence de la dissémination tumorale au niveau de l‟axe rachidien est sous forme 

d‟un épaississement ou  de nodules  fortement rehaussés  par le gadolinium en intra dural 

extra médullaire, rarement en intra médullaire et les mêmes images de rehaussement sont 

observés au niveau encéphalique ou elles se localisent plus fréquemment au niveau vermien, 

au niveau du  plancher du troisième ventricule, des régions sous épendymaires des ventricules 

latéraux et aussi dans  la région sous frontale. 

Un rehaussement accentué peut se voir  aussi  quelques mois après la radiothérapie due aux 

effets secondaires de cette dernière et c‟est l‟utilisation de la spectroscopie qui  va étayer le 

diagnostic. 
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Figure 30.IRM cérébrale coupe sagittale d‟une métastase sus-tentorielle d‟un enfant de 09ans 

porteur d‟un médulloblastome (Service de Neurochirurgie CHU Annaba). 

 

 

Figure 31.IRM coupe sagittale objectivant une  localisation secondaire spinale d‟un 

médulloblastome chez un enfant de 08 ans (Service de neurochirurgie CHU Annaba). 

 

6.2.1.2.8 L’IRM post opératoire : 

L‟IRM post opératoire demandée pour évaluer la qualité de la résection doit se faire soit 48H 

après la chirurgie ou bien deux semaines après, car la présence de méthémoglobine ou 
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l‟irritation suite à la craniectomie peut imiter une propagation lépto-méningé du 

médulloblastome. 

Cet examen permet d‟évaluer le degré d‟exérèse chirurgicale avec la mesure de la taille du 

reliquat tumoral afin de stratifier le malade. 

6.2.1.2.9 La corrélation  de l’imagerie par résonnance magnétique et  les sous-groupes  

moléculaires du médulloblastome : 

De nombreuses études ont montré que les médulloblastomes présentent des caractéristiques 

d'imagerie hétérogènes surtout depuis la découverte des différents sous-groupes. 

Les séquences IRM avancées ont ouvert de nouvelles opportunités pour corréler les résultats 

d'imagerie avec les sous-types moléculaires et dont l‟identification pourrait être  utile pour la 

planification de la résection chirurgicale [71-72-73-74]. 

6.2.1.2.9.1 Le sous –groupe Wingless (WNT)  

Selon l‟étude publie par Perreault et al [75]sur une l‟analyse des caractéristiques  des  sous-

groupes moléculaires du médulloblastomes à l‟IRM ou la localisation représentait le seul 

critère de différentiation.  

Le sous-groupe WNT se localise près de la ligne médiane impliquant souvent les pédoncules 

cérébelleux  et le tronc cérébral et font saillie à travers le foramen de Lushka. 

En effet ces tumeurs  semblent se développer le long d'un triangle incurvé oblique centré sur 

le foramen de Luschka, avec un pic s'étendant ventro-latéralement à la citerne de l‟angle 

ponto-cérébelleux et l‟autre postéro-inféro-médial à la  grande citerne, et le troisième postero-

supéro -médiale au quatrième ventricule, ce qui confirme que le groupe WNT prends origine 

de la lèvre rhombique inférieure. 

Les résultats obtenus ont proposé l'hypothèse que les tumeurs WNT sont proches de la ligne 

médiane mais qu'elles sont latéralisées avec une prise de contraste hétérogène et ou 75% se 

localisent au niveau de l‟angle ponto cérébelleux. 

6.2.1.2.9.2 Le sous- groupe  Sonic Hedgehog  (SHH)  

L‟analyse de Perreault et al [75], montre que la localisation préférentielle du sous-groupe 

SHH  des médulloblastomes se trouve au niveau des  hémisphères cérébelleux ce qui conduit 

à l'hypothèse qu‟ils prennent origine  des cellules granulaires de cette zone. 
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6.2.1.2.9.3 Les  sous- groupes  3 et 4 [75-76- 77] : 

D‟autres études ont objectivé que 73% dusous-groupe 3 et 70% du sous-groupe 4 avaient 

une localisation vermienne, avec extension au niveau du quatrième ventricule  et une 

infiltration du plancher de ce dernier, la spéctro-IRM  de ces sous-groupes objective un pic de 

Taurine  et de Choline. 

 

 

 

Figure 32.IRM coupe axiale de l‟étage sous tentorielle, objectivant les différentes 

localisations  des  sous-groupes  moléculaires du médulloblastome a): Le sous - groupe WNT, 

b): Le sous-groupe SHH, c): Le sous- groupe 3 et 4 [71]. 

 

 

 

 

  

 

 

a b 

c 
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6.2.2 L’astrocytome pilocytiqque [78]  

6.2.2.1 La   TDM cérébrale  

La forme typique est celle d‟une large formation kystique  siégeant au niveau de l‟hémisphère 

cérébelleux, le nodule mural et la paroi du kyste sont rehaussés après injection de produit de 

contraste, l‟astrocytome pilocytique peut se présenter  sous forme d‟une lésion solide avec un 

centre nécrotico-kystique  dans 40 à 45% des cas  ou d‟une lésion purement solide dans 10% 

des cas [79]. 

 

 

Figure 33.TDM Cérébrale coupe axiale lésion  de siège cérébelleux gauche à double 

composante kystique et charnue   d‟un astrocytome pilocytique 

(Service de Neurochirurgie Annaba). 

 

6.2.2.2 L’IRM cérébrale 

L‟astrocytome pilocytique est de localisation hémisphérique dans la majorité des cas, la  

partie charnue  est rehaussée par le gadolinium, quant à la portion kystique apparait en hypo 

signal en T1et hyper signal en T2. 
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Figure 34.IRM cérébrale  coupe axiale T1 avec inj de gado d‟un astrocytome pilocytique 

cérébelleux gauche; rehaussement homogène du nodule mural avec une  portion kystique  en 

hypo signal (Service de neurochirurgie). 

 

6.2.3 L’épendymome [80]  

6.2.3.1 La TDM cérébrale  

Observe une image d‟une masse occupant  le quatrième ventricule, iso ou hyperdense avec 

présence de calcifications, rehaussé de façon modéré et  hétérogène après injection de produit 

de contraste. 

6.2.3.2 L’IRM cérébrale  

Processus qui siège au niveau  du quatrième ventricule qui peut s‟étendre vers la moelle 

cervicale ou vers la  grande citerne par le trou de Magendi, l‟extension peut se faire aussi  vers 

l‟angle ponto cérébelleux par le  trou de Luschka , la tumeur  apparait  en hypo signal en T1 et 

en hypersignal en T2 et elle se rehausse de façon  hétérogène après injection de gadolinium. 

La spectro-IRM : On note une augmentation de la choline, du myo-inositol et du lactate avec  

une diminution du NAA. 

L‟épendymome peut avoir soit un siège médian ou latéralisé d‟où la classification  d’Ikezaki 

et al. [80] qui le classe en trois catégories :  

 Type I : de siège médian  localisé au niveau de la partie inférieure du plancherdu V4. 

 Type II : de siège médian, localisé au niveau du toit du V4. 

 Type III : de siège latéral qui prend origine de l‟aire vestibulaire et du récessus latéral 

du V4. 
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Figure 35.IRM coupe sagittale  en T1 d‟un épendymome, lésion iso intense  occupant le V4 

et qui s‟entends au niveau cervical (Service de neurochirurgie Annaba). 

6.2.4 Les tumeurs rhabdoides atypiques et tératoides [81] 

C‟est  des tumeurs rares et de mauvais pronostic observés chez les enfants de moins de 3ans 

ces tumeurs peuvent loger dans la fosse cérébrale postérieure dans 60 à70% et ou en sus- 

tentoriel, peuvent être en intra ou extra axiales et sont souvent multifocales, il s‟agit de 

grosses tumeurs, calcifiées, hémorragiques nécrotiques  avec des métastases léptoméningés 

[82]. 

 C‟est des tumeurs hyperdenses et hétérogènes en TDM et  hypo-intense en T2, avec une prise 

de contraste variable  en IRM. 

 

Figure 36.IRM  d‟un Tératome de la FCP  chez un enfant  de 3ans  coupe sagittale en T1 avec 

gadolinium rehaussement hétérogène de la lésion. 

(Service de neurochirurgie CHU Annaba). 
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6.2.5 Le  papillome du plexus choroide [81] 

6.2.5.1 La TDM cérébrale  

Tumeur occupant le quatrième ventricule, iso ou hyperdense se rehaussant fortement après 

injection de produit de contraste. 

6.2.5.2 L’IRM cérébrale  

Processus intra ventriculaire son siège de  prédilection est   au niveau des foramens de Lushka 

et Magendi à contours irréguliers, en hyposignal en T1 et en hypersignal en T2 et qui se 

rehausse de façon intense et homogène après injection de gadolinium. 

 

Figure 37.IRM  d‟un papillome du plexus choroide coupe axiale T1  avec  gadolinium, 

rehaussement homogène de la lésion occupant le V4 [83]. 
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7 Chapitre VII: La prise en charge chirurgicale 

7.1 Introduction  

La prise en charge thérapeutique des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l‟enfant 

est multidisciplinaire entre équipe de neurochirurgie, d‟oncologie pédiatrique et de 

radiothérapie avec la participation des psychologues et des radiologues. 

La chirurgie constitue la première étape de la prise en charge, complété ou non par la 

radiothérapie et la chimiothérapie  selon la nature histologique de la tumeur et l‟âge de 

l‟enfant. 

La prise en charge de l‟enfant commence par l‟annonce aux parents  de la pathologie 

cérébrale dont souffre leurs enfant, en leurs donnants toutes les informations et explications 

nécessaires  afin  de répondre  à leurs  interrogations et à leurs inquiétudes.   

Après  évaluation de l‟état  général, neurologique et radiologique de l‟enfant, La Prise en 

charge commence par l‟instauration d‟un : 

7.2 Le traitement médical  

Symptomatique à base de : 

 Letraitement anti œdémateux : corticoïde  et mannitol  pour diminuer  l‟œdème 

cérébral. 

 Le traitement antiémétique et une correction électrolytique : dus aux 

vomissements occasionnés par l‟hypertension intracrânienne d‟autant plus que ce sont 

des enfants et qu‟un déséquilibre ionique ou une   déshydratation peuvent  aggraver 

leur état clinique. 

 

7.3 L’anesthésie et la réanimation des enfants porteurs d’une tumeur  de la 

fosse cérébrale postérieure [84] 

7.3.1 En prés opératoire  

Une évaluation prés anesthésique inclue :   les antécédents de l‟enfant, l‟examen de l‟état 

général et  l‟examen neurologique ainsi qu‟une évaluation hémodynamique. 

Un bilan biologique est demandé incluant  le groupage, la formule numération sanguine, la 

fonction rénale,  la glycémie, l‟ionogramme, le TP/TS/TCK, un télé thorax et une  commande 

de poches de sang iso groupe iso rhésus. 
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7.3.2 En per opératoire  

L‟intubation orotrachéale de l‟enfant sera précédé par  la mise en place d‟un abord veineux 

périphérique et central, le monitorage de l‟enfant comportera: un oxymètre pour mesurer la 

saturation en oxygène et la fréquence cardiaque, un électro cardioscope, un capnographe, un 

analyseur d‟agents volatils et de N2O inspirés et expirés, la diurèse horaire par la mise en 

place d‟une  sonde urinaire. 

L‟anesthésie aura comme objectif de créer les conditions optimales pour une résection 

tumorale  tout en  préservant l‟autorégulation du débit sanguin cérébral,  une baisse de la 

pression intracrânienne pour obtenir une détente cérébrale avec  une stabilité hémodynamique 

selon la position choisie, une normo thermie  une normo volémie, et un réveil précoce. 

Une transfusion sanguine est instaurée rapidement lors de la mise en évidence d‟un 

saignement tumoral responsable d‟une hypotension artérielle car la masse sanguine chez 

l‟enfant est petite et elle doit être compensée rapidement pour éviter de lourdes conséquences 

impliquant  le pronostic  vital  de l‟enfant.  

7.3.3 En post opératoire «  Le réveil» 

Une fois l‟acte opératoire terminé un réveil progressif est préconisé, l‟extubation du malade 

représente une étape anesthésique à part entière qui permet au malade de retrouver son 

autonomierespiratoire, elle  est conditionnée par l‟état neurologique  antérieur de l‟enfant. 

Le malade est transféré en unité de soin ou de réveil ou une surveillance rigoureuse de l‟état 

de conscience et  de l‟état respiratoire  ainsi que des paramètres hémodynamiques. 

Un bilan biologique incluant une FNS, voir un taux d‟hémoglobine est demandé 

systématiquement chez les patients  opérés pour tumeur cérébrale  même s‟il a été transfusé 

en per opératoire car  la prévention est de mise. 

7.4 Le traitement chirurgical  

Le traitement chirurgicale représente  la pierre angulaire dans  la prise en charge d‟une tumeur 

de la fosse cérébrale postérieure dont le but est de : 

 Décomprimer le  tronc cérébral et le  cervelet et ainsi lutter contre 

l‟hypertension intracrânienne. 

 Rétablir  la circulation du liquide céphalo rachidien. 

 Avoir un diagnostic histologique et génétique  et faire si c‟est possible  une 

exérèse maximale  en toute sécurité. 

 Le traitement chirurgical comprend deux volets, le traitement de l‟hydrocéphalie et celui de 

la tumeur de la fosse cérébrale postérieure. 
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7.4.1 Le traitement de l’hydrocéphalie  

L‟hydrocéphalie est présente dans  environ 60 à  80%  des tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieur chez  l‟enfant [85]. 

La prise en charge de l‟hydrocéphalie  dans les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure est 

controversée et peut se faire par plusieurs techniques : un drainage externe ou une ponction 

ventriculaire comme geste salvateur pour lever l‟urgence, la mise en place d‟une dérivation 

Interne ou  bien une ventriculocisternostomie afin de restaurer la circulation du LCR et 

diminuer hypertension intracrânienne. 

 Il  n‟y a pas de consensus pour la meilleure technique, ça  reste un choix  en fonction des 

préférences, des habitudes et de l‟expérience du neurochirurgien et de la disponibilité du 

plateau technique.   

La dérivation ventriculo-péritonéale garde toujours sa place dans le traitement des 

hydrocéphalies mais la ventriculo-cistérnostomie reste la technique  la plus utilisé  dans la 

prise en charge de l‟hydrocéphalie  tri ventriculaire   obstructive [86]. 

7.4.1.1 La ventriculo-cisternostomie  

C‟est une  chirurgie mini invasive  qui permet de : 

-  Faire communiquer  le plancher du troisième ventricule avec la citerne inter- 

pédonculaire et rétablir les voies d‟écoulement du liquide céphalorachidien. 

- Faire un prélèvement du liquide céphalorachidien afin de rechercher des cellules 

malignes dus à  d‟une dissémination tumorale. 

- Faire un prélèvement tumoral  si extension  vers l‟aqueduc. 

7.4.1.1.1 Le  matériel d’endoscopie  [87-88]  

  L‟instrumentation de base comporte : 

     -     Endoscope rigide, longueur : 22 -25 cm, diamètre de 6mm. 

    -      Optiques à différents angles : 0° - 30° - 45° - 60°. 

    -      Source de lumière froide. 

    -      Mini caméra. 

L‟endoscope est pourvue de trois cheminés pour l‟introduction des différents instruments : 

sonde d‟aspiration, coagulateur, micro-ciseau, pinces à tumeurs, sonde de fogarty. 

7.4.1.1.2 La technique [87-88-89]  

- Malade sous anesthésie générale, intubé, ventilé en décubitus dorsal, tête au zénith  en 

légère extension 15 - 20°. 



Evaluation du traitement chirurgical  dans les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l’enfant. 
 

 

53 

- Incision cutané  linéaire para médiane droite, sur la ligne médio-pupillaire longue de 

2cm, à 12 cm de la racine du nez  et à 2 cm de la ligne médiane. 

- Mise en place d‟un écarteur orthostatique. 

- Confection d‟un trou de trépan  à 1 cm en avant de la suture coronale. 

- Coagulation de la dure mère, incision de celle-ci. 

- Coagulation de la partie moyenne de F2, à travers laquelle  l‟endoscope est introduit 

en direction de la corne frontale  du ventricule latérale droit, l‟exploration sous control 

visuel permet la visualisation du foramen de Monro  situé au point de rencontre du 

carrefour  veineux représenté par les veines thalamo-striée, la veine septale et le 

plexus choroide. 

 

Figure 38.Vue endoscopique du trou de Monro [89]. 

PAF : pilier antérieur du trigone ; VSA : veine septale antérieure ; PL : plexus 

choroïdes ; VTS : veine thalamostriée ; FM : Foramen de Monro. 

 

- Le foramen de Monro est souvent dilaté par l‟hydrocéphalie  facilitant ainsi le passage 

dans le troisième ventricule. 

- Le triangle infundibulo-mamillaire est visualisé dès l‟entrée dans le troisième 

ventricule, on poursuit l‟approche jusqu‟à la besace située  en avant des deux corps 

mamillaires  et en arrière du récessus infundibulaire. 
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Figure 39.Vue endoscopique du triangle infundibulo-mamillaire  [89]. 

CA : la commissure antérieure (relief) ; C : le chiasma optique (relief) ; RI : récessus 

infundibulaire ; TC : tuber cinereum ; BPM : la besace pré mamillaire ; CM : les corps 

mamillaires. 

 

L‟endoscope  peut  parfois observer de petits  nodules sur le plancher du V3  correspondant  à 

une  dissémination de cellules malignes [90]. 

 

 

Figure 40.Vue endoscopique du plancher du V3 infiltré de micronodules [90]. 

 

- Réalisation de la stomie  au niveau de la besace  pour faire communiquer le troisième 

ventricule et la citerne intérpédenculaire. 

- L‟orifice est alors élargi par la sonde de Fogarty pourvue d‟un ballonnet gonflable. 

- A travers l‟orifice de la stomie, on peut visualiser en arrière le tronc basilaire, les 

artères cérébelleuses, le dorsum sellae en avant  et  les nerfs oculomoteurs communs. 

- Le flux et le reflux du LCR sont les témoins de l‟efficacité de cette ventriculo-

cisternostomie. 

- On retire délicatement l‟endoscope. 

- Fermeture cutané. 

- Pansement stérile. 
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La connaissance et le respect de ces repères anatomiques sont garant de la réussite de la 

technique opératoire minimisant les complications inhérentes à cette région hautement 

fonctionnelle. 

7.4.1.2   La dérivation ventriculo - péritonéale [91] : 

C‟est  une intervention qui doit se faire en première position le matin  avec un personnel du 

bloc opératoire limité à quatre personnes pour réduire le risque d‟infections. 

7.4.1.2.1 La technique opératoire  

- Enfant en décubitus dorsale tête tourné à gauche, la mastoïde au zénith. 

- Badigeonnage et  mise en place des champs opératoires. 

- Incision cutané arciforme pariéto-occipitale avec mise en place d‟un écarteur 

orthostatique. 

- Confection d‟un trou de trépan avec préparation du lit de la chambre de la dérivation 

au niveau  rétro mastoïdien. 

- Incision linéaire para ombilicale  gauche. 

- Tunélisation sous cutanée abdomino-thoraco-cérvico-crânienne à l‟aide d‟un guide de 

Salmon. 

- Changement de gants. 

- Faire glisser le drain à travers le guide sous cutané. 

- Coagulation  et incision de la dure mère par une lame de bistouri numéro 11. 

- Introduction  du drain au niveau du carrefour ventriculaire. 

- Après L‟issue d‟LCR sous tension, connexion du drain ventriculaire avec la  chambre 

de la    valve. 

- Abord de la cavité abdominale, incision de l‟aponévrose superficielle, désinsertion  

des fibres du muscle  grand droit. 

- Introduction du drain dans la cavité péritonéale en s‟aidant du trocart de Raimondi, la 

longueur du drain  ne doit pas dépasser 25cm. 

- Fermeture plan par plan des différentes incisions et mise en place d‟un pansement 

stérile. 
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Figure 41.La dérivation ventriculo-péritonéale [91]. 

 

7.4.1.3 La ponction de la corne frontale du ventricule latéral droit :  

- Installation du malade en décubitusdorsal, tête au zénith. 

- Mise en place de champs opératoires. 

- Repérage du point de Kocher : Incision cutanée  droite  linéaire  à 1cm en avant de la 

suture coronale et à 2 à 3 cm de la ligne médiane  dans la ligne médio pupillaire, après 

infiltration à  la xylocaïne. 

- Mise en place d‟un écarteur  orthostatique. 

- Confection d‟un trou de trépan. 

- Coagulation et incision de la dure mère. 

- Ponction de la corne frontale droite à une profondeur de 4 à 5cm  par le Cushing, 

dirigé vers l‟arrière  dans l‟axe du conduit auditif  externe  et inclinée d‟une dizaine  

de degrés  vers la ligne médiane. 

- Issue d‟LCR sous tension. 

- Retrait du Cushing. 

- Fermeture Cutané. 

 

.  

Figure 42.La ponction de la corne frontale du ventricule latéral droit [91]. 
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7.4.2 La chirurgie tumorale : 

7.4.2.1 La position opératoire 

7.4.2.1.1 La position assise [92-93-94-95] : 

C‟est  en 1931 que la position assise  fut introduite en  neurochirurgie par De Martel, cette 

position offre une  meilleure exposition  chirurgicale  en dépit de ses complications majeures 

(embolie gazeuse, instabilité hémodynamique). 

 

 

 

Figure 43.Installation du patient en position assise [91]. 

 

- L‟installation  de l‟enfant en position assise peut prendre du temps, le médecin 

réanimateur et le neurochirurgien doivent  collaborer ensemble pour la mise en 

place de cette position. 

- L‟enfant  assis sur la table, tête fixée sur  la têtière de Mayfield souvent fléchie 

à deux travers de doigts entre le sternum et le menton. 

- Les bras sont posés sur des appuie-bras position anatomique de repos. 

- Les hanches à 90° - genou à 30° doivent être fléchies avec mise en place d‟un 

coussin sous les talons. 

- La cage thoracique est libre et  sans contraintes. 

- Mise en place de l‟échocardiographie trans-oesophagienne  pour la  détection 

précoce des embolies gazeuses. 
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7.4.2.1.2 Les avantages de la position assise  

- Evite la  compression des globes oculaires. 

- Permet un accès facile   à l‟abord veineux périphérique et central. 

- Permet un meilleur accès aux voies aériennes et  à la sonde d‟intubation et à 

l‟aspiration des secrétions avec une  meilleure ampliation thoracique. 

- Permet une bonne  exposition de la partie supérieure du vermis et des hémisphères 

cérébelleux. 

- Facilite l‟exploration et la dissection  au niveau de la fosse cérébrale postérieure. 

- Evite l‟accumulation de sang dans la cavité opératoire car elle assure un drainage 

gravitaire du sang et du LCR. 

- Limite la pression des écarteurs. 

- Le  monitoring  du nerf facial est plus aisé. 

7.4.2.1.3 La position ventrale [96] : 

- Apres intubation orotrachéale en position dorsale, l‟enfant est retourné pour être dans 

une position ventrale avec la collaboration des médecins réanimateurs et de 

l‟opérateur. 

- La  tête de l‟enfant  est fixée sur une  têtière en  fer à cheval rembourré  avec une  

protection oculaire,  tète en flexion, menton à deux travers de doigts  du sternum les 

bras à angle droit le long du corps. 

- Mise en place de deux billots, un sous les épaules  et l‟autre sous les crêtes iliaques 

antérieures   pour libérer l‟abdomen de l‟enfant. 

7.4.2.1.3.1 Les avantages de la position ventrale : 

 La position ventrale  permet un control  de la tension artériel qui est  plus aisé comparé à la 

position assise, elle est plus ergonomique pour l‟opérateur, elle ne fait pas courir le risque 

d‟avoir une embolie gazeuse et il existe  moins de risque de léser les bridges veines entre le 

cervelet et la tente. 
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Figure 44.Installation de l‟enfant en  position ventrale  (Service de neurochirurgie 

Annaba). 

 

 

7.4.2.2 L’abord  de la fosse cérébrale postérieure : 

L‟exérèse chirurgicale d‟une tumeur de la fosse cérébrale postérieure représente un challenge 

pour le neurochirurgien à cause de leur double risque fonctionnel et vital du fait du rapport  

que pourrait avoir la tumeur avec les éléments vasculo- nerveux et les noyaux du plancher du 

quatrième ventricule, le tout dans une loge ostéo fibreuse inextensible, plusieurs voies 

d‟abords ont étaient décrites pour aborder la fosse cérébrale  postérieure tels que : 

- La voie sous occipitale  médiane . 

- La voie sous occipitale latérale : 

 La voie rétro sigmoïdienne. 

 Les voies ORL : trans -labyrinthique et cochléaire. 

 La voie sous temporale. 

 La voie  postéro-latérale. 

Les tumeurs  du cervelet et du quatrième ventricule  sont abordés par la voie sous occipitale 

médiane et para médiane latérale . 

7.4.2.2.1 La voie  sous occipitale  médiane 

Allen  Starr en 1893 a publié une série de 16 patients  porteurs de tumeur du cervelet, cette 

dernière  n‟a pas été trouvé chez 11 patients .   

 En 1903 avec l‟amélioration des techniques chirurgicales  le même  auteur  a décrit une série 

de 58 cas  avec 16  tumeurs qui ont étaient  réséqués  avec succès  et seulement  huit sont 

décédés [97-98]. 
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La voie sous occipitale médiane est une technique classique et standard pour aborder les 

processus de la fosse cérébrale postérieure et c‟est Yazargyl en 1996 qui l‟a modifié  en la 

divisant en [99]: 

 Voie sous occipitale médiane supérieure donnant accès à l‟incisure tentorielle 

Inférieure, le mésencéphale et les hémisphères cérébelleux supérieurs. 

 Voie sous occipitale médiane inférieure donnant accès au quatrième ventricule, 

vermis,  à la région ponto bulbaire et aux hémisphères cérébelleux inferieurs. 

 

La voie sous occipitale médiane est classée en cinq   Abords : 

1) Abord  trans cortical. 

2) Abord trans vermien. 

3) Abord  Infra tentorielle supra cerebelleux. 

4) La voie tellovellaire. 

5) La voie combinée. 

La technique opératoire : 

- Préparation de l‟instrumentation  microchirurgicale et du microscope opératoire. 

- Préparation des potentiel évoqué moteur (MEP) et sensoriel (SEP) des membres 

supérieurs et inférieurs et l‟électromyographie du nerf facial. 

- Apres intubation oro-trachéale et libération des voies aériennes. 

- Mettre l‟enfant en  décubitus ventral  avec mise en place d‟un billot sous les épaules et 

les épines iliaques  antérieurs pour libérer l‟abdomen. 

- Tète sur têtière à 4 pointes «  têtière de Mayfield » avec des pointes en silicone 

spéciale enfant  si l‟âge est moins de 1 ans  la tête sera posé sur une têtière à cheval, en 

faisant attention  à ne pas comprimer les globes oculaires qu‟il faut  protéger.  

- La tête en légère flexion  afin d‟ouvrir l‟espace entre le trou occipital  et l‟Atlas. 

- Vérification de la sonde d‟intubation par les réanimateurs. 

- Mise en place des champs opératoires après badigeonnage à la bétadine. 
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Le temps cutané : 

The Cross Bow Incision  a été décrite la première fois par Cushing en 1905 il s‟agissait d‟une 

incision en T, la barre horizontale en haut, ce n‟est qu‟en 1928 ou Naftziger a décrit  l‟incision 

sagittale  qui est utilisé par  tous les neurochirurgiens jusqu‟à présent [100]. 

- Incision cutanée occipitale allant de la protubérance occipitale externe « Inion » 

jusqu‟à C3, tout en assurant l‟hémostase avec mise en place des écarteurs de Beckman 

superficiels. 

- Section du raphé médian. 

- Désinsertion musculo aponévrotique bilatérale  avec mise en place  d‟écarteurs  

orthostatique (éviter de disséquer les muscles para vertébraux au niveau de C2 car ça 

engendre une instabilité et une douleur atroce en post opératoire). 

- On rugine les berges  postérieures du foramen Magnum et de l‟arc postérieur de 

l‟Atlas en faisant attention à la l‟artère vertébrale postérieure  dans sa portion atlanto-

occipitale  ainsi que le plexus veineux péri artériel.  

- Exposition de l‟os occipital jusqu‟au foramen Magnum. 

 

 

 

Figure 45.a):Traçage de l‟incision cutané de l‟inion à C3,  b):Incision cutané,c):Désinsértion 

musculo aponévrotique selon le raphé médian (Service de neurochirurgie Annaba). 

 

Le temps osseux  

- Faire une craniotomie à deux ou à quatre trous  ou une craniectomie  occipitale sans 

découvrir les sinus latéraux,  en ouvrant  le segment postérieur du  foramen magnum 

et en allant latéralement jusqu‟au gouttières du digastriques tout en assurant 

l‟hémostase de la diploé à la cire à os. 

- Ouerture  de l‟arc postérieur de C1 qui chez les enfants n‟est pas complètement 

fusionné et qui permet d‟optimiser l‟exposition, sa résection n‟a aucune incidence sur 

a b c 
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la stabilité du rachis cervical cependant il est préconiser de respecter l‟insertion 

musculaire  sur C2 et l‟attache ligamentaire C1C2. 

 

 

 

Figure 46.a) et b): Les différentes étapes de la  craniotomie occipitale avec  ouverture de 

l‟arc postérieur de C1 (Service de neurochirurgie CHU Annaba). 

L’ouverture de la dure mère: 

- Mise en place du microscope opératoire. 

- Ouverture de la dure mère  en lyre, ce temps peut être hémorragique  en raison des 

sinus veineux occipital  qu‟il ne faut pas coaguler  pour ne pas faire rétracter le 

lambeau dural, il est préférable  mettre en place un clip vasculaire. 

- Suspension des lambeaux obtenus de la dure mère. 

- Mise en place de cotons de bordure.  

- Exposition des hémisphères cérébelleux, du vermis, de la grande citerne et de la 

jonction bulbo-médullaire. 

- Ouverture de la grande citerne  et aspiration douce de LCR  pour une meilleure détente 

cérébelleuse et mise en place de cotons  de bordure  pour empêcher la suffusion 

hématique dans les  espaces sous arachnoïdiens. 

  

a b 
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-  

 

 

Figure 47.a),b): Le temps dural : ouverture  de la dure mère. 

(Service de neurochirurgie CHU Annaba). 

Le temps tumoral  

Deux voies d‟abord chirurgicales  peuvent exposer une tumeur siégeant au niveau du vermis 

ou au niveau du quatrième ventricule  soit la voie trans vermiènne ou la voie télovélaire, la 

première divise le vermis Inférieur et la deuxième ouvre la toile chororidienne et le voile 

médullaire avec rétraction en haut du vermis inférieur, parfois les deux techniques peuvent 

être fusionnés. 

7.4.2.2.1.1La voie trans vermienne [101] 

La voie trans vermienne  est une approche vieille  décrite par Dandy  et fréquemment utilisée 

et qui a apporté son efficacité, elle consiste à inciser le vermis inférieur avec des extensions  

variables  qui dépendent du  volume et de l‟extension de la tumeur. 

- Mise en place des cotons de bordures. 

- L‟écartement  délicat des deux amygdales cérébelleuses  ainsi que la face interne des 

deux hémisphères cérébelleux en disséquant l‟arachnoïde,  permet de visualiser  le 

vermis. 

- Ouverture  verticale et médiane au niveau de ce dernier entre les deux veines 

vermiènnes en faisant attention à ne pas les blesser. 

- La vermiotomie est réalisé en s‟aidant de la pince bipolaire et d‟une aspiration douce  

sur cotton jusqu‟à apercevoir   la lésion tumorale  dont la couleur et la consistance 

diffère de celle du parenchyme cérébelleux. 

- L‟exérèse tumorale  se fait de la superficie à la profondeur, en s‟aidant  si possible du 

cavitran   et en évitant de mobiliser la tumeur  qui peut être adhérente au plancher du 

V4. 

a b 
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- Le morcellement tumoral qui peut être de consistance  friable, molle ou ferme se 

poursuit et doit   se faire  délicatement  surtout  latéralement ,l‟exérèse se continue 

vers le haut  avec une mobilisation douce  qui va faire chuter des fragments tumoraux 

faisant écouler LCR de l‟aqueduc de sylvius,si la partie basse de la tumeur est 

adhérente  aux plexus choroïdes, aux artères cérébelleuses postéro- inférieurs et aux 

trous de Lushka, la dissection doit être prudente toujours  sous microscope 

opératoireet mise en place de cotons dans le plan de clivage  entre la tumeur et  le 

plancher  dès que ce dernier est aperçu ,la poursuite de l‟exérèse se fait  en surveillant 

les constantes hémodynamiques :TA,  la fréquence cardiaque  ainsi la moindre 

modification  subite  de ces constantes doit  faire arrêter le geste . 

- Il est proscrit d‟enlever les fragments tumoraux qui infiltrent le plancher du quatrième 

ventricule au risque de faire courir au malade d‟avoir de graves  séquelles. 

- Une fois l‟exérèse tumorale achevée, il faut vérifier l‟hémostase de la cavité 

opératoire,  avec rinçage abondant de cette dernière au sérum physiologique. 

 

  

 

Figure 48.a) : Vue per opératoire d‟un  médulloblastome occupant le vermis. 

 (Service de neurochirurgie CHU Annaba).  

a 
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Les   inconvénients de la voie   trans vermiènne : 

Cette  approche peut explorer la cavité du quatrième ventricule   de l‟aqueduc à l‟obex au prix 

d‟une rétraction cérébelleuse à l‟origine d‟une lésion du noyau dentelé qui se trouve en marge 

postéro- latérale du toit du quatrième ventricule et qui est responsable d‟un mutisme 

akinétique  selon la littérature [101-102- 103]. 

 

 

Figure 49. a) : cavité opératoire  après résection totale de la tumeur, b) : Prélèvement 

tumorale. 

 (Service de neurochirurgie Annaba). 

 

7.4.2.2.1.2 La voie télovelaire  

Matsushima est le premier à décrire la voie télovelaire qui donne un accès au quatrième 

ventricule en ouvrant la fissure cérébello-médullaire sans inciser le Vermis, cette fissure  peut 

être ouverte soit en mode extensif (Aqueducal) c‟est l‟incision bilatérale de la toile 

choroïdienne et du voile médullaire, soit une ouverture latérale c‟est-à-dire  d‟un seul côté. 

[104-105]. 

L’anatomie microchirurgicale de la fissure cérébéllo- médullaire [106]/ 

La fissure cérébello médullaire est composé de deux espaces virtuelles l‟espace tensilo 

uvulaire et l‟espace tensilo médullaire.  

 Le voile médullaire inférieur et la toile choroidienne  forment la partie inférieure du toit du 

quatrième ventricule. 

Le voile médullaire inférieur est une membrane translucide en papillon  faite de tissus 

neuronal qui relie le vermis inférieur (uvula et le nodule) avec les deux hémisphères 

cérébelleux au niveau des floculus latéralement et fusionne dans la marge dorsale des récessus 

latéraux, caudalement il  est attaché à la toile choroïdienne  qui forme la partie basse de la 

moitié inférieure du toit du V4. 

a b 
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La jonction entre le voile médullaire inférieur et la toile choroidienne  au niveau des récessus 

latéraux est la jonction télovelaire. 

La toile choroidienne qui forme la partie caudale de la moitié inférieure du toit du V4  est 

représenté par deux feuillets arachnoïdiens  entre lesquelles se trouvent  les vaisseaux des 

plexus choroïdiens auxquelles ils sont attachés, cette toile est ouverte  en trois points : deux 

bilatéraux au niveau des récessus latéraux c‟est les foramens de Lushka et le troisième au 

milieu c‟est le foramen de Magendie. 

La surface externe de la partie inférieure du toit du V4 (voile médullaire inférieur et toile 

choroidienne est liée profondément  à la fissure cérébello- médullaire, ce complexe  se fond  

en extension entre le cervelet et la moelle et communique autour des tensiles avec la  grande 

citerne. 

 

 

Figure 50.a) et b): Vue anatomique  du voile médullaire inférieur et de la toile 

arachnoïdienne [31]. 

 

La technique opératoire [107] : 

- Mise en place du microscope opératoire. 

- Ouverture de la grande citerne et aspiration douce du LCR. 

- Identification du pole inférieur des tensiles qui doivent être écartés en supéro- latérale 

avec la luette, cette manœuvre va exposer la fissure cérébello-médullaire, ainsi que le 

foramen de magendie qui est exposé et agrandie grâce à l‟ouverture de la toile 

choroidienne qui se fait entre les tensiles et les berges de l‟uvula, il faut faire attention  

à la PICA et à  ses branches qu‟il faut disséquer minutieusement et les protéger par des 

cottons. 

a b 
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-  L‟ouverture de la toile choroidienne  près  du trou de magendie jusqu‟au voile 

médullaire inférieur  expose l‟étage du V4. 

- Ces structures anatomiques ne sont  souvent  pas identifiées comme structures séparés 

car elles   sont souvent  étirées par la tumeur. 

- Mise en évidence de la partieinférieure de la tumeur qui fait protrusion dans le trou de 

Magendie. 

- Ouverture bilatérale de la toile choroïdienne jusqu‟à sa jonction avec le voile 

médullaire  expose   la cavité du quatrième ventricule. 

- L‟extension de cette ouverture au voile médullaire inférieur donne accès 

supplémentaire  aux récessus latéraux, aux  pédoncules cérébelleux et  à la partie 

supérieure du toit du quatrième ventricule. 

- Cette voie permet rapidement  de mettre  en évidence  l‟interface du pole inférieur de 

la tumeur et le plancher du quatrième ventricule. 

- La manipulation délicate du  pôle inferieur de la tumeur peut présenter deux 

situations :  

 soit  que le pole inférieur de cette dernière  se détache  de  l‟obex et dans ce cas 

on va glisser un cotton entre la tumeur et le plancher ainsi  un débulking 

tumoral  est amorcé avec une dissection et une aspiration ultrasonique  et 

vérifier au fur et à mesure  s‟il n‟y‟ a pas  d‟autres  points d‟infiltration avec le 

plancher . 

 Soit  que le pole inférieur de la tumeur infiltre l‟obex, dans ce cas, une 

réduction tumoral à l‟aide  du cavitron  est à préconiser  tout  en  surveillant le 

moindre changement  des constantes hémodynamiques. 

- L‟exérèse se poursuit en haut et en latéral en faisant attention à ne pas léser le plancher 

du V4  et de ne pas s‟acharner à enlever les fragments de la tumeur qui infiltrent le 

tronc cérébral au risque d‟avoir de lourdes séquelles neurologiques. 

- L‟hémostase soigneuse et lavage au sérum physiologique  de la cavité opératoire. 

- Vérification de la vacuité de l‟aqueduc du mésencéphale ainsi que l‟inspectionde toute 

la cavité du  quatrième ventricule. 

Le neurochirurgien peut introduire un endoscope rigide à travers le trou deMagendie afin 

de s‟assurer de ne laisser aucun fragment tumoral. 

- La  fermeture  de la dure mère doit être étanche avec ou sans plastie  afin d‟éviter la 

formation de pseudo méningocèle et de fistules d‟LCR et aussi  de restaurer les plans 

anatomiques. 
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-  Remise en place du volet osseux et fixation de ce dernier. 

-  Fermeture  du plan musculaire et sous cutané. 

-  Fermeture de la peau. 

-  Mise en place d‟un pansement stérile. 

 

 

 

Figure 51.a): Fermeture  de  la dure mère sur patch, b): Fermeture du plan sous cutané, 

 c): Fermeture cutané (Service de neurochirurgie CHU Annaba). 

 

Les avantages de la voie télovélaire [105] : 

La dissection de la fissure cérébello-médullaire et l‟ouverture de la toile choroïdienne donnent 

un accès au quatrième ventricule, l‟extension de cette ouverture au voile médullaire inférieur  

nous donne un accès supplémentaire aux aires latérales  en incluant la partie  supérieure du 

toit du  quatrième ventricule, les récessus latéraux et les pédoncules cérébelleux. 

La voie télovélaire permet d‟exposer  rapidement  l‟interface tumorale avec le plancher du V4 

(structures vitales)  sa dissection  dépend du degré d‟infiltration au niveau du tronc cérébral  

ce qui détermine  la qualité de l‟exérèse.  

Cette voie permet de préserver les aires fonctionnelles du cervelet et donc d‟éviter le mutisme 

akinétique  et les autres dysfonctionnements dus à l‟incision du vermis.  

7.4.2.2.1.2.1 La voie combiné  

Tanriover et al.[107] a fait une étude sur la combinaison de la voie télovélaire et  la voie 

transvermiènne  qui  permet une excellente exploration du quatrième ventricule de l‟aqueduc 

de sylvius à l‟obex, la voie télovelaire donne accès supplémentaire sur les récessus latéraux  et 

a b c 
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aux foramens de luschka et la voie trans vermiènne donne une meilleure exposition  de la 

moitié médiane et supérieur  du toit du quatrième ventricule. 

7.4.2.2.2 La vois  sous occipitale para médiane unilatérale [108] 

Indiquée dans les tumeurs hémisphériques du cervelet  

- Tète fixé sur une têtière à trois pointes légèrement fléchie et tournée de 30°du côté de 

la lésion. 

- Apres badigeonnage et mise en place des champs opératoires. 

- Incision cutané sous occipitale paramédiane verticale. 

- Désinsertion musculo-aponévrotique  et mise en place des écarteurs auto statiques. 

- Craniéctomie occipitale unilatérale. 

- Ouverture en X de la dure mère. 

- Mise en évidence de l‟hémisphère cérébelleux. 

- Mise en place des cotons de bordures. 

- On peut s‟aider de la neuro naviguation ou de l‟échographie  cérébrale ultrasonique ou 

en utilisant un cushing afin de localiser avec précision la lésion tumorale. 

- Cortotomie horizontale  à travers la folia pour minimiser les dommages neurologiques 

causée par la traversée du cervelet  en s‟aidant de la Bipolaire. 

- Résection tumorale par morcellement. 

- Une fois que l‟exérèse est terminée et que l‟hémostase est assurée, un lavage abondant 

au sérum physiologique est préconisé  avec vérification de la cavité opératoire. 

- Fermeture étanche de la dure mère. 

- Fermeture des différents plans sous cutané et cutané. 

- Mise en place d‟un pansement stérile. 

7.5 Les particularités   chirurgicales en fonction de la nature histologique 

de la tumeur  

7.5.1 La chirurgie de l’astrocytome pilocytique 

 L‟Astrocytome pilocytique qui est une tumeur à double composante kystique et charnue  

dans la majorité des cas, comme elle peut être dans de rare cas une tumeur pleine et solide. 

Le processus siège fréquemment au niveau hémisphérique, son exérèse se fait par une 

cortotomie  horizontale à travers  la « Folia »  pour minimiser les dommages neurologiques 

causée par  la traversé  du cervelet une fois le plan de clivage est obtenu le nodule mural peut 

être disséqué de la parois du kyste en utilisant la bipolaire et l‟aspiration ultrasonique et le 

liquide tumoral est ainsi aspiré . 
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 Si la lésion tumorale se situe au niveau du vermis une vermiotomie verticale permettra la 

mise en évidence d‟une tumeur de coloration gris rosée qui contraste avec la couleur du 

parenchyme cérébelleux, cette tumeur peut dans de rare cas infiltrer le plancher du V4 

engendrant ainsi une exérèse chirurgicale incomplète. 

Une  ponction première d‟un grand  kyste par le cushing  à travers un trou de trépan occipital 

avant même d‟aborder la fosse cérébrale postérieur peut se faire en urgence si l‟état de 

l‟enfant est détérioré afin de sauver son  pronostic vital [109]. 

7.5.2 La chirurgie du  médulloblastome  

85% des médulloblastomes sont localisés au niveau du voile médullaire inférieur, ce dernier 

avec la toile choroidienne forment la moitié inférieure du toit du quatrième ventricule. 

L‟abord de la localisation médiane  de cette entité tumorale se fait par la voie télovelaire ou 

trans vermienne ou la voie combiné tout dépends de la taille tumorale. 

La voie télovelaire permet de visualiser  rapidement  le pole inférieur du médulloblastome de 

couleur gris rosé et d‟identifier le plancher du V4 et voir si la tumeur infiltre l‟obex, dans le 

cas contraire un coton est placé le long du plancher afin de le protéger lors de l‟exérèse 

tumorale,  de consistance généralement  molle  ce qui permet son aspiration  afin de réduire sa 

taille,la vascularisation tumorale viens des branches distales de la PICA  qu‟il faut coaguler 

afin de réduire le saignement,cette voie permet également de bien visualiser les récessus 

latéraux  et les trous de luschka qui peut être aidé  en fin d‟intervention  par un endoscope 

rigide de 30° pour inspecter le toit du V4 et les régions périphériques. 

La voie trans vermienne donne un accès plus avantageux sur la moitie supérieure du 

quatrième ventricule. 

La localisation cérébelleuse sera abordée par la voie trans corticale hémisphérique [110-111-

112]. 

7.5.3 La chirurgie de l’épendymome 

L‟Ependymome est une tumeur développée à partir des parois épendymaires du Quatrième 

ventricule, tumeur généralement de consistance ferme contenant parfois des calcifications, de 

couleur grisâtre abordée par la voie télovélaire, cette tumeur infiltre le tronc cérébral 

particulièrement au niveau de l‟obex et s‟attache aux pédoncules avec extension aux foramens 

de luschka et aussi envahissements des nerfs crâniens rendant l‟exérèse complète parfois  

impossible. 
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La présence d‟extension au niveau  de l‟angle ponto cérébelleux et  de la moelle  épinière doit 

faire appel à une chirurgie en deux temps  pour minimiser  le risque de complications 

neurologique  dus à leurs localisations et extensions [100]. 

7.5.4 La chirurgie du papillome du plexus choroide 

Tumeur intraventriculaire, abordée par la voie télovéalaire avec mise en évidence d‟une 

tumeur de couleur rosâtre ou brunâtre  avec une surface granulaire, l‟exérèse tumorale  

commence par la coagulation des vaisseaux nourriciers alimentée par les branches de l‟artère 

cérébelleuse postéro- inférieure (PICA), on détache délicatement la tumeur du voile 

médullaire inférieur, le morcèlement tumorale va se faire pas à pas par l‟aspiration ultra sonic 

en faisant attention à ne pas  léser le plancher du quatrième ventricule  ou en s‟acharnant à 

enlever les fragments tumoraux qui  peuvent infiltrer ce dernier, l‟intervention sera facilité par 

l‟utilisation des PEM et PES afin d‟éviter des séquelles irréversibles[113]. 

7.5.5 La chirurgie de la tumeur rhabdoide/tératoide  

Tumeur de siège hémisphérique ou vermienne avec extension vers le quatrième ventricule, de 

consistance ferme de couleur gris-rosé, l‟exérèse chirurgicale doit commencer par la 

coagulation de la surface tumoraleet  coagulation des vaisseaux nourricier afin de diminuer le 

saignement tumorale et  enchainer ensuite par le  morcellement  afin d‟extirper la lésion si elle 

n‟est pas infiltrante[114]. 

7.6 L’évolution post opératoire  

Une fois le patient est extubé, ce dernier sera transféré  en unité de soin intensif pour une 

durée de 24H avec surveillance régulière des paramètres vitaux, un bilan biologique qui 

comprends FNS sera demandé pour voir si l‟enfant nécessite  une transfusion  sanguine. 

Dès que l‟enfant récupère une conscience adéquate, un examen neurologique  minutieux sera 

réalisé à la recherche d‟une complication neurologique post opératoire.  
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8 Chapitre Vlll : Les complications de la chirurgie de la fosse 

cérébrale  postérieure chez l’enfant 
L‟évolution de la microchirurgie et de la neuro-anésthésie ont contribué à diminuer la 

morbidité et la mortalité dans la chirurgie des tumeurs de la fosse cérébrale postérieur estimé 

entre 5% et 10%[115-116-117-118-119]. 

8.1 Les complications per opératoire : 

8.1.1 Les complications liées à la position opératoire : 

8.1.1.1 Les complications lié à  la position assise [120-121-122]  

- La survenue d‟une  embolie gazeuse très redoutable dans cette position. 

- L‟instabilité hémodynamique, l‟hypotension artérielle. 

- La pneumocéphalie : c‟est la présence de l‟air en intra ventriculaire ou dans l‟espace 

sous dural plus fréquente lors de la position assise qu‟en position ventrale, 

généralement asymptomatique d‟évolution spontanée, c‟est rare qu‟une 

pneumocéphalie évolue vers un retard de réveil, ou à un syndrome d‟hypertension 

Intracrânienne sauf si le volume d‟air est important et qu‟il devient compressif. 

- La formation d‟un  hématome sous durale. 

- Une neuropathie périphérique par compression des nerfs péroniers ou ulnaires ou par 

étirement du nerf sciatique. 

- La survenue d‟une quadriplégie par ischémie ou étirement médullaire. 

- La position  assise est fatigante pour l‟opérateur  car il aura les bras tendus  tout au 

long  de l‟intervention. 

8.1.1.2 Les complications de la position ventrale [120] : 

- Risque de mobilisation de la sonde d‟intubation, de sa coudure ou même d‟extubation 

accidentelle. 

- Risque d‟hypoventilation  par compression abdominale et limitation du mouvement 

diaphragmatique. 

- Lésions des globes oculaires, ulcération cornéenne. 

- Baisse du retour veineux par compression de la veine cave inférieure. 

8.1.2 Les complications  per opératoire lié à la chirurgie [119] : 

- Le sweeling cérébelleux : complication rare qui est  lié à la ligature du sinus occipital  

ce qui provoque une perturbation du drainage veineux qui est responsable d‟une 

élévation de la pression veineuse au niveau du cervelet. 
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- L’hémorragie : lié à une lésion accidentelle  de l‟artère vertébrale lors d‟une   

résection  trop latérale de l‟arc postérieur de C1 qui peut  être fatal  ou  bien de l‟artère 

cérébelleuses  postéro inferieur  PICA ou bien à cause d‟un saignement tumorale non 

maitrisé   engendrant  rapidement une hypovolémie voir un collapsus  si le  

saignement n‟est pas corrigé rapidement par une transfusion sanguine  tout en assurant 

l‟hémostase d‟autant plus que la masse sanguine chez l‟enfant est petite. 

- Les troubles hémodynamiques : qui surviennent de façon subite lors de l‟exérèse 

tumorale lorsque celle-ci infiltre le plancher du V4 faisant arrêter le geste opératoire. 

8.2 Les complications post opératoires : 

8.2.1 Les complications post opératoire immédiates : 

Un retard de réveil  peut survenir lié soit à : 

- Un hématome de la cavité : sa survenu nécessite une reprise chirurgicale en urgence  

car le pronostic vital est mis en jeux.  

- Une lésion du tronc cérébral : suite à une exérèse  d‟une tumeur infiltrant le plancher 

du quatrième ventricule ; 

- Une hydrocéphalie aigue : post opératoire survient dans 25% des cas,  elle est due à 

une exérèse incomplète de la tumeur [120] accompagné d‟œdème cérébelleux qui  

constitue  un facteur péjoratif [121]. 

8.2.2 Les  complications à court terme 

    - Les troubles de la déglutition : suiteà une atteinte des nerfs mixtes lors de la 

manipulation chirurgicale. 

    - La fistule d’LCR : à travers la plaie opératoire et formation de pseudo méningocele 

(Chignon) qui  surviennent  dans 7% des cas surtout lorsque la dure mère n‟a  pas  été suturée 

étanchement  d‟où l‟intérêt de ne pas coaguler la dure mère lors de l‟ouverture durale  pour ne 

pas la faire  rétrécir et  si c‟est le cas utiliser la galéa ou bien la fascia latta, ou la dure mère 

synthétique  lors de la fermeture [122]. 

  -Les  complications infectieuses : la méningite elle varie de 0,8 à 20 % des cas sa fréquence 

de survenue est plus élevée quand il y‟a une fistule d‟LCR, infection de la plaie opératoire 

[123-124]. 
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 -  Le syndrome de la fosse cérébrale postérieure : le mutisme akinétique [125]: 

Complication post opératoire qui survient entre J1à J6 et sa durée peut varier  entre 1 à 4 

mois,  plus fréquent chez les enfants, l‟incidence  après une chirurgie de la fosse cérébrale 

postérieur  est de 11 à 29%. 

Le mutisme akinetiqueest causé par les tumeurs qui se développent en région médiane le  

vermis et quatrième ventricule tel que les médulloblastomes   et qui sont abordé par voie trans 

vermienne par lésion du noyau dentelé.  

Ce n‟est que récemment que le mécanisme de survenu a été élucidé par interruption des  voies 

cérébro -cérébelleuses et plus particulièrement la voie dentato-thalamo -corticale qui constitue 

un circuit de choix pour l‟élaboration et l‟interaction entre la cognition et les fonctions 

cérébelleuse [126]. 

Parmi les signes cliniques qui s‟associent au mutisme les troubles cognitifs  tels  que la 

dysarthrie, une hypotonie axiale, avec ataxie[127-128],diminution des mouvements spontanés 

[129-130], un déficit moteur, fermeture  permanente des yeux sans paralysie des nerfs 

oculomoteurs  avec une  difficulté à s‟alimenter [131]. 

 - La pneumopathie : par inhalation de la salive pouvant engendrer un syndrome de détresse 

respiratoire  par troubles de la déglutition  suite à une lésion des noyaux   des  nerfs mixtes  

lors de l‟exérèse d‟une tumeur infiltrant le plancher du  V4 [132]. 

-  La diplopie : fait suite à une atteinte des nerfs IV qui est réversible en quelques semaines 

[133]. 

 -La paralysie du VII : par atteinte du colliculus au niveau du plancher du quatrième 

ventricule  par les manipulations lors de l‟exérèse tumorale [34]. 

- Les  complications  de la dérivation ventriculo - péritonéale [91]: 

 Shunt dépendance : même après ablation totale de la tumeur de la fosse 

cérébrale postérieure. 

 Les complications infectieuses : Infection cutanée,  mise à nue de la valve, 

méningite, méningo-encéphalite, péritonite ce qui implique l‟ablation de 

matériel. 

 Les complications  mécaniques : problème de résorption intra péritonéale, 

obstruction du drain ventriculaire, hyper drainage « Syndrome des 

ventricules fentes », migration du cathéter, déconnection du cathéter 

 Une mauvaise mise en place du cathéter en intra ventriculaire, ou 

perforation d’organe par le cathéter abdominal. 
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 L’hémorragie : hématome sous dural par hyper drainage rapide des 

ventricules, hématome intra parenchymateux  sur le trajet du cathéter. 

 L’engagement trans tentoriel et hémorragie intra tumorale  ont étaient 

décrit lors de  la mise en place de DVP. 

 La dissémination tumorale avec localisation  secondaires  Péritonéale 

observé dans les médulloblastomes (complication rare mais décrite). 

- La mortalité  opératoire :  

Survenant  soit durant l‟acte chirurgicale  ou en post opératoire immédiat ou bien au cours du 

premier mois post opératoire dépends  de l‟état clinique prés opératoire  (échelle de Lansky), 

du retard diagnostic mais aussi de la taille tumorale,de son degrés d‟infiltration au plancher du 

V4, de la vascularisation tumorale, des difficultés de l‟exérèse tumorale, du nombre de 

localisations secondaires du processus et aussi de l‟expérience du neurochirurgien  dans les 

pathologies de la fosse cérébrale postérieur. 

Vue les progrès attribués à la  neuro- imagerie  permettant  ainsi un diagnostic précoce et 

précis et aux nouvelles techniques  microchirurgicale, toutes  ces avancés ont tendance à avoir 

une influence sur la baisse du taux de mortalité qui  tends à être inférieur à 3% [134-135-136]. 
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9 Chapitre IX: L’histologie et  la biologie moléculaire des tumeurs  de 

la fosse cérébrale postérieure. 
9.1 Introduction  

La classification histo-pathologiques des tumeurs cérébrales a connue beaucoup d‟avancées 

ces dernières années après l‟introduction de la biologie moléculaire qui a permis d‟identifier 

les anomalies génétiques impliqués dans la genèse de ces lésions d‟où la publication de la  

cinquième édition de la classification histo-moléculaire des tumeurs du système nerveux 

central OMS 2021(Annexe n°01). 

9.2 La  classification histologique et biomoléculaire du médulloblastome 

La classification des tumeurs cérébrales et plus précisément du médulloblastome est en 

évolution constante en intégrant des données génétiques et moléculaires permettant de 

distinguer des sous-types  avec des pronostics spécifique à  et des traitements ciblés [137]. 

9.2.1 La classification histologique [138]  

La classification WHO 2007 a classé le médulloblastome dans les tumeurs embryonnaires  

neuroépithéliales et a mis en évidence  05 types histologiques : 

Le médulloblastome Classique, Desmoplasique et nodulaire, médulloblastome à extensivité 

nodulaire, médulloblastome à Grandes cellules et  anaplasique. 

 

 
 

 

Figure 52.La  classification OMS 2007 des médulloblastomes [137]. 
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9.2.1.1 Le médulloblastome classique 

9.2.1.1.1 La macroscopie  

Sa localisation de prédilection est le vermis, les fragments tumoraux sont de consistance 

molle, d‟aspect grumeleux, il existe très peu de remaniements nécrotiques.  

9.2.1.1.2 La cytologie  

L‟étalement cellulaire se caractérise  par son extrême richesse  en cellule tumorales, celles-ci 

ont un cytoplasme réduit et surtout un noyau volumineux  de forme ovoïde et hyper 

chromatique, les cellules tumorales s‟organisent en rosettes à centre fibrillaire dites de Homer 

Wright ce qui rend le diagnostic aisé. 

9.2.1.1.3 La microscopie : 

Le Médulloblastome est une prolifération tumorale maligne très dense composée de cellule 

peu différenciés à fort rapport nucléo cytoplasmique, les noyaux sont allongées dits en 

carottes hyper chromatique, l‟activité mitotique est majeur dans 75% des cas ;  dépassants les 

deux mitoses par champs vue au fort grossissement [139], une prolifération micro vasculaire 

ainsi que des micros foyers nécrotiques sont possible : en nappes, en rosettes neuroblastiques 

de Homer Wrights [140]. 

9.2.1.1.4 L’immunohistchimie [140-141-142]: 

Les cellules tumorales peuvent exprimer très focalement la GFAP sous la forme d‟un 

marquage en croissant intra cytoplasmique, les marqueurs neuronaux tels que la 

synaptophysine ou la NSE sont exprimés par les foyers à différenciation neurocytaire ou 

ganglionnaire, la positivité de ces marqueurs est diffuse ou focale et intéresse la trame 

fibrillaire,l‟activité proliférative KI67est marquée de distribution hétérogène variant de 25 à 

50%.  

 

Figure 53.Vue  microscopique  du médulloblastome classique  «  rosettes de  de Homer- 

wright » [138]. 
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9.2.1.2 Les médulloblastomes desmoplasiques /nodulaires [138]: 

9.2.1.2.1 La macroscopie : 

De localisation  hémisphérique et latéralisée, bien limitée, la tumeur est de consistance ferme, 

charnu gris rosé. 

9.2.1.2.2 La  microscopie : 

La prolifération tumorale est soutenue par un abondant réseau réticulinique qui délimite des 

ilots tumoraux paraissant pales sur les colorations usuelles, au sein de ces nodules les cellules 

néoplasiques  comportent une différentiation neurocytaire clairement identifiable, le rapport 

nucléo cytoplasmique est moins élevé et l‟activité mitotique plus discrète , en revanche une 

activité apoptotique est observée, les zones tumorales inter nodulaires sont constitués 

d‟éléments néoplasiques indifférenciés comparables à ceux d‟un médulloblastome  classique . 

9.2.1.2.3 L’immunohistochimie  

Les ilots pales neurocytaires expriment fortement la synaptophysine et très peu le KI67. 

 

Figure 54.Aspect microscopique du médulloblastome desmoplasique [138]. 

 

9.2.1.3 Le médulloblastome anaplasique ou à grandes cellules [138] 

Moins fréquent, représente environ 4% des cas, il est caractérisé par des cellules à gros 

noyaux ronds, pléiomorphes avec gros nucléole et cytoplasme abondant, des plages de 

nécrose et une activité mitotique importante. 
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Figure 55.Aspect microscopique du médulloblastome anaplasique [138]. 

 

Figure 56.Les variantes histologiques du médulloblastome. A :médulloblastome classique. B 

:médulloblastome desmoplasique. C et D : médulloblastome à  nodularité étendue.  E : 

médulloblastome à grande cellule. F : médulloblastome anaplasique [143]. 
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9.2.2 La biologie moléculaire  

Beaucoup d‟avancées et de recherches ont étaient effectué sur les Médulloblastomes qui ont 

conclus que ce n‟était pas une pathologie homogène et qu‟il existe plusieurs  

Médulloblastomes  avec des caractéristiques  génétiques différentes,  Thompson et al.[144] 

qui ont étaient les premiers à introduire le concept moderne de l‟existence de  sous- groupes  

de médulloblastome  sur la base de  différences observés  dans le  transcriptome , Cinque 

sous- groupes  A-E , repris après par Kool et al.[145] en sous-groupes B et D  avec activation 

de la voie de signalisation  WNT et SHH . 

Un consensus  d‟expert a admis en 2012  l‟existence de 4 sous-groupes moléculaires de 

médulloblastomes appelé : WNT, SHH, groupe 3 et groupe 4 qui ont étaient intégrés dans la 

nouvelle classification WHO 2016 ou le médulloblastome est définit histologiquement et 

génétiquement séparé en WNT activé, SHH activé et TP53 mutant, SHH activé et TP53 

Wild type et Médulloblastome   non-WNT/non-SHH,ce dernier groupe peut être subdivisé 

en sous- groupes : groupe 3 (G3) et groupe 4 (G4) lorsqu'il est possible de distinguer les 

deux [143 -146-147]. 
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Tableau II.La classification WHO 2016 des tumeurs cérébrales avec introduction des sous- 

groupes moléculaires du médulloblastome [148]. 
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9.2.2.1 Les médulloblastomes du Groupe  Wingless (WNT) 

Le médulloblastome activé par le WNT représente environ 10 à 15 % des MB [149] et sont 

rencontrés généralement chez les enfants plus âgés, entre 7 et 14 ans  avec une légère 

prédominance féminine.  

Les tumeurs du groupe WNT ont typiquement une morphologie classique, bien que de rares 

exemples de tumeurs anaplasiques WNT ont été décrits.  

Les tumeurs Wingless sont caractérisées par l'expression des gènes de la voie WNT et 

contiennent des mutations dans l'exon 3 du gène CTTNB1 dans environ 85  à 90 % des cas et 

présentent une perte totale ou  partielle du chromosome 6 dans 85 % à 90 % des cas [ 150-

151-152-153-154-155-156].   

D‟autres gènes couramment mutés ont étaient identifié dans le sous-groupe WNT tels que le  

TP53, SMARCA4 KMT2D et DDX3X [154-156-157], Il convient de noter que les mutations 

TP53 ne semblent pas avoir le même pronostic sombre dans les tumeurs WNT que dans le 

groupe moléculaire SHH[158]. 

 Les amplifications de MYC ou MYCN ne sont presque jamais détectées dans les  WNT, et la 

présence de telles découvertes devrait éveiller des soupçons cliniques de classification 

erronée.  

Une sous-structure supplémentaire a été rapportée au sein des groupes moléculaires WNT, la 

séparant en le sous-type WNT-α (70 %) observé principalement chez les enfants  de 

pronostic favorable et le sous-type WNT-β (30 %) observé principalement chez les adultes 

[159]. 

Ce sous- groupe se reconnais  par  l‟accumulation  nucléaire  de la β Caténine  présenté par 

un immuno- marquage  nucléaire positif  avec  une immuno -réaction positive  du Yap1 et 

une expression de l‟Otx2 [148]à l‟immuno-histochimie ou l'immuno-réactivité nucléaire de la 

β Caténine a été  retrouvé   dans ≥ 5 % des cellules tumorales et  a été considérée comme 

positive.  

La positivité cytoplasmique ou une positivité nucléaire à la β Caténine  <5% est considéré 

comme Négative [160- 161]. 
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9.2.2.2 Le médulloblastomeSonic Hedgehog(SHH) 

Le médulloblastome activé par SHH représente environ 30% des MB avec un pic de 

fréquence chez les nourrissons [159] de localisation au niveau de l‟hémisphère cérébelleux 

mais peuvent survenir dans le vermis cérébelleux. 

Toutes les variantes histologiques de MB peuvent être trouvées dans le SHH, mais la variante 

Desmoplasique est la plus courante représentant plus de 50%, suivie du classique et du 

médulloblastome à grandes cellules et anaplasique LCA [162]. 

Les médulloblastomes Sonic Hedghog sont caractérisés par l'activation des voies de 

Signalisations  SHH et des mutations récurrentes dans les gènes  de cette dernière, notamment 

PTCH1, PTCH2, SMO et SUFU  ainsi que l‟amplification de GLI1 et GLI2 [163-164]. 

Le médulloblastome  SHH activé TP53   Wild type a  un risque intermédiaire avec un  taux  

de survie globale à 5 ans d'environ 76%, tandis que  le SHH TP53  muté a  un pronostic 

sombre avec un taux de survie  de 41 % à 5 ans [165-166]. 

Ce sous -groupe a une immuno- réaction au Gab1(Associated Binding Protein 1) et au Yap1 

(Yes-associated protein) avec une absence d‟expression de l’Otx2 [167]. 

Une coloration cytoplasmique des cellules tumorales >30% au GAB1 est considéré comme 

positive,l‟immuno marquage à la β Caténine  est négatif car ce dernier ne concerne que le 

Cytoplasme [161-162- 168]. 

Genomics international consortium (MAGIC) divisant  le médulloblastome SHH  en quatre 

groupes moléculaires [169]. 

 - SHH α : plus fréquent chez les enfants porteurs de mutations du TP53. 

 - SHH β : se voit chez les nourrissons avec un taux de survie à 5 ans à 67%. 

  -SHH ϒ : de bon pronostic  s‟observent plus chez les nourrissons avec un taux de survie à 5 

ans à 88%. 

 - SHH ∆ : fréquent chez les adultes. 
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Tableau III.La classification des groupes Wnt et SHH et leurs  sous-groupes [170] 

 

 
 

9.2.2.3 Le  médulloblastome, non WNT/non SHH ou médulloblastome  du sous-groupe 3 et 

4  

Le médulloblastome non-WNT/non-SHH ou sous- groupe 3 et 4, représentant 20 et 40 % des  

cas, sont fréquents  chez les enfants [171]. 

Les sous –groupes 3 et 4  sont  localisés  sur la ligne médiane. 

Le sous-groupe G3 représente environ 45 % des tumeurs dans la population infantile et se 

voie à tout âge, tandis que le médulloblastome  du sous –groupe 4 est  généralement présent  

chez les enfants plus âgés.  

Une prédominance masculine est observée dans les médulloblastomes non-WNT/non-SHH et 

particulièrement élevée dans le sous-groupe 4.  

Les tumeurs non-WNT/non-SHH présentent une dissémination  métastatique fréquemment 

rencontré lors de la présentation, le pronostic est très mauvais pour le Sous-groupe 3  qui ont 

un taux de survie moins de 60 %  alors qu‟il est intermédiaire dans le sous-groupe 4.  

 La majorité des tumeurs non WNT/non SHH présentent une histologie classique. 

L‟amplification MYC est une caractéristique des tumeurs du sous-groupe 3, mais d'autres 

événements tels que l'amplification OTX2 peuvent également être observés, ainsi que 

l‟altération chromosome 7 et de de l‟Iso chromosome 17q[172]. 
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Le sous-groupe 4partage la même altération chromosomique que le sous- groupe3associés à 

une amplification du NMYC typique des médulloblastomes du sous- Groupe 4, bien qu'elle 

puisse être observée dans une petite proportion de tumeurs G3 [172]. 

Selon un consensus récent une nouvelle classification des médulloblastomes non WNT/non 

SHHH a été établie  en 8sous-classes désignés de I à VIII [172-173-174-175]. 

 

Tableau IV.La nouvelle classification moléculaire des sous-groupes 3 et 4 [176]. 
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Figure 57. Les réactions immuno-histochimiques des 4 sous -groupes moléculaire du 

médulloblastome [137]. 

 

9.3 La classification histologique et biomoléculaire de l’astrocytome 

pilocytique 

L’astrocytome pilocytique du cervelet correspond au grade I de l‟OMS, il  représente  le 

tiers des tumeurs de la fosse cérébrale postérieur chez l‟enfant  de  5 à 10 ans. 

Dans la majorité des cas  se sont des tumeurs à double composante  kystiques  avec un nodule 

mural  solide, rarement il s‟agit d‟une tumeur solide. 

L‟astrocytome pilocytique  siège généralement  dans les hémisphères  cérébelleux, alors que 

les rares  tumeurs solides siègent  au niveau du vermis [177]. 

9.3.1 La macroscopie [178]  

Lésion bien circonscrite ou  le nodule mural est ferme. 

9.3.2 La cytologie  

Les cellules tumorales ont un prolongement fibrillaires longs et bipolaires, un noyau souvent 

ovoïde, irrégulier, les mitoses sont exceptionnelles, la présence  des fibres de Rosenthal et ou 

des corps granuleux éosinophiles  est  très évocateur d‟astrocytome pilocytique. 

9.3.3 La microscopie  

Dans les formes typiques l‟architecture est biphasique : des foyers  tumoraux compacts 

alternent avec des foyers microkystiques. 
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Au sein des foyers compacts les cellules tumorales sont allongées  et dotées de longs 

prolongements ondulés, elles s‟organisent en structures fasciculées et sont parsemées de fibres 

de Rosenthal [179] des corps granuleux éosinophiles sont également présents. 

La composante micro kystique est constituée de cellules astrocytaire  protoplasmiques 

associées dans des proportions variables à des cellules oligo-like [180]. 

9.3.4 L’immuno-histochimie  

L‟Immunohistochimie  anti-GFAP permet de bien mettre en évidence le caractère piloide  des 

cellules néoplasiques en montrant une forte positivité des Corps cytoplasmiques  pour cet 

anticorps [181-182-183].D‟autres marqueurs oligodendrogliaux (MBP, PDGFR-alpha) sont 

également exprimés par les astrocytes pilocytiques et semblent  avoir un impact  pronostic  

favorable  pour la MBP et péjoratif  pour PDGFR-alpha [182].L‟index de prolifération 

cellulaire KI67 varie de 0 à 3,9 [184].Dans moins de 2% des cas, une évolution vers la 

dégénérescence  maligne  a été rapportée, le risque semble plus important si le l‟index KI67 

dépasse 05% [185-186-187]. 

9.3.5 La biologie moléculaire  

Une nouvelle catégorie a été rajouté dans la nouvelle classification OMS  2021  qui est celle 

des gliomes astrocytaire circonscris  dont fait partie l‟astrocytome pilocytique pour les 

distinguer de autres gliomes diffus [188]. 

 

Figure 58.Vue microscopique  d‟un astrocytome pilocytique [178]. 

9.4 La classification histologique et biomoléculaire  de L’épendymome  

L‟Ependymome  représente 10à15% des tumeurs de la fosse cérébrale postérieur de l‟enfant, 

il représente la 3
ème

tumeur après le médulloblastome et l‟astrocytome [177]. 

Chez les jeunes  enfants elle est histologiquement plus maligne, il n‟en est pas de même chez 

l‟enfant  de 10 à15ans ou la tumeur est plutôt bénigne. 
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Le siège le plus fréquent des Ependymomes est le 4ème ventricule ou il prend son origine  à 

partir du plancher du V4 au niveau du triangle bulbaire ou il peut s‟entendre  vers la citerne de 

l‟angle ponto-cérébelleux par le foramen de Luschka et/ou vers la grande citerne par le 

foramen de Magendie [189]. 

9.4.1 La macroscopie [178]  

L‟Ependymome est de consistance ferme et de coloration grisâtre, la coupe objective  des 

aspects micro kystiques plus ou moins calcifiés. 

9.4.2 La cytologie  

L‟étalement cellulaire est fait de cellules tumorales  à prolongements fibrillaires rattachées à 

des axes vasculaires réalisant des aspects grossièrement foliacés, les noyaux sont 

monomorphes, ovoïdes, le nucléoplasme est pale doté d‟un ou plusieurs petits nucléoles les 

mitoses sont rares ou absentes [177]. 

9.4.3 La microscopie  

La première caractéristique histo-pathologique est de nature architecturale : les cellules 

épendymaires émettent des prolongements cytoplasmiques convergeant vers des parois 

vasculaires en formant des pseudo rosettes péri vasculaire, celles-ci s‟observent dans la quasi-

totalité des épendymomes  y compris les formes anaplasiques et en constituent  le marqueur 

histo-pathologique probablement  le plus fiable. 

La deuxième caractéristique est de nature cytologique et intéresse les noyaux tumoraux  qui 

sont monomorphes de forme ovoïde, la chromatine est fine et d‟aspect caractéristique dit en 

 « poivre et sel » [190-191]. 

Certains épendymomes dits cellulaires se distinguent par une cellularité accrue  sans 

majoration  de l‟activité  mitotique, plus rarement la prolifération épendymaire revêt un aspect 

papillaire marquée (épendymome papillaire)  et se compose de cellules  cubo-cylindriques  

organisées autour d‟axes  glio-vasculaire sans interposition de lame basale [192], cette forme 

a surtout été décrite dans le quatrième entricule et au niveau de l‟angle ponto cérébelleux 

[189]. 

L’épendymome classique  correspond à un grade II de l’OMS, selon cette dernière 

l‟anaplasie  est définie par une activité mitotique marquée sans seuil clairement défini et 

souvent associée à une prolifération  microvasculaire et /ou  une nécrose de type pseudo-

palissadique, des signes manifestes d‟invasion du tissu nerveux environnant sont alors notés. 



Evaluation du traitement chirurgical  dans les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l’enfant. 
 

 

89 

 

Figure 59.Vue microscopique d‟un épendymome «  rosettes péri vasculaire » [178]. 

9.4.4 L’immunohistochimie [178] 

La GFAP : l‟absence d‟expression  de cet anticorps exclu le  diagnostic selon certains  

auteurs [193]. 

La vimentine : s‟exprime  en particuliers au niveau des prolongements cellulaires péri 

vasculaires,  

L’EMA est également exprimé mais de façon très inconstante par les cellules tumorales 

Ependymaires. 

La protéine S100 est aussi exprimée par les cellules tumorales  Ependymaires. 

La négativité de la cytokératine dans les tumeurs  Ependymaires est une donnée classique  

mais qui doit être interprétée avec précaution compte tenu de la possible réaction croisée 

Cytokératine-GFAP[194]. 

 

X-4-5 La biologie moléculaire : 

Deux sous-groupes moléculaires sont actuellement bien distincts grâce à la biologie 

moléculaire. 

 Les Ependymomes  du groupe PFA sont observés chez les enfants et le groupe  PFB 

concerne  les adultes. 

9.4.4.1 Les épendymomes PFA  

PF-EPN-A affecte surtout les plus jeunes enfants, de sexe masculin, ils présentent peu 

d'instabilité génomique, un gain de chromosome1q dans 25% des cas, une hyper méthylation 

des îlots CpG (phénotype CIMP+) [195]. 
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9.5 L’histologie du papillome du plexus choroide [178]  

Les Papillomes représentent 80% des tumeurs primitives des plexus choroïdes, c‟est des 

lésions bénignes  d‟évolution lente de Grade I de l’OMS ils représentent  2 à 4% des tumeurs 

cérébrales de l‟enfant, près de la moitié de ces tumeurs surviennent avant 10ans [190 - 196]. 

9.5.1 La macroscopie  

Le papillome du plexus choroide est une tumeur végétante  rougeâtre  et comportant des 

microkystes. 

9.5.2 La microscopie  

Les cellules tumorales sont cubiques ou cylindrique  et s‟organisent en couches uni stratifiées 

autour d‟axes conjonctivo-fibreux assez fin, les noyaux sont monomorphe de forme arrondie 

ou ovoïde, les mitoses sont exceptionnel dans le papillome du plexus choroïde  qui correspond 

au grade I de l’OMS. 

Le papillome atypique des plexus choroides  présente 15% des papillomes choroidiens  ce 

dernier a  une forme intermédiaire entre le papillome  et le Carcinome  du plexus choroide ,il 

se définit par un index mitotique  supérieur ou égale à 2mitoses  par 10champs  vus à fort 

grossissement  ce qui correspond au Grade II de l’OMS[191-197]. 

 

Figure 60.Vue microscopique d‟un papillome du plexus choroïde [178]. 

 

9.5.3 L’Immunohistochimie du papillome du plexus choroidien: 

Les Cellules expriment la Cytokératine , la GFAP,la Vimentine, l‟EMA est négatif, l‟index de 

prolifération céllulaire  KI67 est bas dans la forme classique , plus marqué dans la forme 

atypique [198] . 
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9.6 L’histologie des  tumeurs Rhabdoides /Teratoides [178] 
La tumeur atypique rhabdoide /tératoide est une tumeur  hautement maligne d‟origine 

embryonnaire  de pronostic sombre  elle survient généralement avant l‟âge de 3ans [199-200-

201]  en sous tentorielle elle siège  au niveau du cervelet, tronc cérébral et l‟angle ponto 

cérébelleux. 

9.6.1 La cytologie 

L‟étalement cellulaire est riche en éléments  cellulaire organisées en structures pseudo-

papillaire autour des vaisseaux, certains sont indifférenciées et à fort rapport nucléo 

cytoplasmique de type PNET. 

Un nucléole  proéminent est constant, des figures mitotiques et de la nécrose sont habituelles 

[202]. 

9.6.2 L’immunohistochimie des tumeurs rhabdoides/tératoides[178]  

L‟absence d‟expression nucléaire de INI1 au sein de la population tumorale est 

pathognomonique   des tumeurs  atypique rhabdoide / tératoide . 

Les cellules rhabdoides expriment le plus souvent  la vimentine, l‟EMA et l‟actine  Muscle 

lisse. 

De façon moins constante et en fonction des différenciations observées, d‟autres marqueurs 

peuvent être positifs : la GFAP, la synaptophysine , le neurofilament ou la Cytokératine . 

9.6.3 La Biologie moléculaire  

La nouvelle classification  de l‟OMS  classe la tumeur tératoide/rhabdoide  dans la section 

autres tumeurs embryonnaires du système nerveux, cette dernière est divisé en trois sous- 

groupes : AT/RT –Myc, AT/RT-SHH  et  AT/RT –TYR[203]. 

 

 

 

 

 

Figure 61.Vue microscopique  d‟une tumeur rhabdoide /tératoid [178]. 
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Tableau V.La classification OMS  des tumeurs  de la fosse cérébrale postérieure 2021 

[203]. 

Classical nomenclature New taxonomy 

DIPG Diffuse midline glioma 

 H3K27-altered* 

Medulloblastoma Molecularly defined 

variants medulloblastoma 

Desmoplastic/nodular WNT-activated 

Anaplastic SHH activated ans TP 53 mutant 

Large-cell SHH activated ans TP 53 wild type 

MB with extensive nodularity Histologically defined medulloblastoma 

Ependymoma and its variants Posterior fossa ependymoma PFA/PFB 

Anaplastic  

ependymoma  

AT/RT AT/RT-MYC, AT/RT- SHH, AT/RT-TYR 
 

AT/RT : Atypical tertaoid rhabdoid tumor, DIPG: Diffuse intrinsic pontine glioma,PFA/PFB: 

posterior fossa ependymoma group Aor B, SHH: Sonic hedgehog, WNT: wingless  

* Note that this mutation is present in 85% of the formerly called DIPG. 

 

9.7 La starification du risque  des médulloblastomes  

En 1965 Chang  à travers ses  autopsies et comptes rendus opératoire  a mis en place une 

classification sur les médulloblastomes afin de prédire le pronostic. 

La classification de Chang été  basé sur la taille tumorale (T) et de son extension au niveau de 

la fosse cérébrale postérieur, sur l‟existence de cellules tumorales au niveau du liquide 

céphalorachidien  et  la différenciation entre la localisation métastatique cérébrale et 

médullaire et systémique  (M) [204- 205]. 
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Tableau VI.La classification de Chang [204]. 

 
 

Mais cette dernière fus abondonée et une nouvelle classification a été établie  en se basant sur 

les groupes à risque . 

Tableau VII.La  classification de la stratification  du  risque basé sur l‟age, la taille du  

residut tumoral et la présence de métastases [206]. 

Risk Factor Standard Risk High Risk 

Age ˃ 3yrs ˂ 3yrs 

Resudual Tumor 
˂1.5 cm

2 
(complete or 

near total resection) 

˃1.5 cm
2
 (subtotal or 

biopsy) 

Mets M0 M1-M4 

 

Cette classification se base sur l’âge de l‟enfant au moment du diagnostic  qui est un facteur 

de risque incontournable car  endessous de 03 ans l‟enfant ne peut beneficier de la  

radiothérapie  cérébro-spinale  à cause  de son effet délétère sur le développement du système 

nerveux,  le deuxième facteur est basé sur  le degrés de réséction tumorale   en mesurant la 

taille du reliquat tumoral  inférieur ou supérieur à 1,5 cm objéctivé sur l‟IRM post opératoire 

avec l‟existance ou non de métastases  et sur  la présence de cellules tumorales dans le 

liquide céphalorachidien qui représente le troisième critère [206] . 

Les chercheurs ne se sont pas contentés de cette classification et  ils ont rajouté le  critère 

histologique comme facteur pronostique ou le médulloblastome Desmoplasique  et le 
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médullloblastome à extensivité nodulaire font partis des critéres à risque standard  et le 

medulloblastome anaplasique et à grande céllules sont des facteurs de moin bon pronstique  et 

faisant partie du groupe à haut risque [207-208]. 

Vue que le médulloblastome est une pathologie hétérogène  et avec l‟arrivée de la  nouvelle 

classification moléculaire , cette dernière représente  actuellement un des pilliers de  la 

nouvelle stratification du risque de cette entité tumorale [209-211-212-213]. 

 

Tableau VIII.La stratification du risque selon les sous –groupes moleculaires du 

Médulloblastome [210]. 
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10 Chapitre X : Le traitement  adjuvent  

10.1 Introduction 
Apres  la chirurgie certains   enfants porteurs de tumeur de la fosse cérébrale postérieure 

bénéficient d‟un traitement adjuvent  à base de  chimiothérapie  et radiothérapie. 

Le protocole  de chimiothérapie administrée et l‟indication de la radiothérapie ainsi que de la 

dose  dépendent de  la nature histologique et moléculaire, de la qualité d‟exérèse chirurgicale  

et  du  groupe auquel l‟enfant est stratifié soit au  groupe à haut risque ou au groupe à risque 

standard, ce dernier critère concerne les enfants porteurs de médulloblastome. 

Cela dit l‟âge aussi joue un rôle prépondérant dans la prise en charge de ces malades 

notamment pour recevoir la radiothérapie ou les enfants qui ont un âge égale ou plus de   03 

ans  peuvent ont bénéficier  pour la société d‟oncologie  pédiatrique américaine et 05 ans pour 

la société d‟oncologie pédiatrique française. 

10.2 Le traitement adjuvent  

10.2.1 La radiothérapie [214]  

La radiothérapie représente l‟un des trois piliers de la prise en charge des tumeurs maligne de 

la fosse cérébrale postérieure chez l‟enfant. 

Le protocole de SIOP PNET-4 suggère que la radiothérapie doit idéalement commencer dans 

les 4 semaines suivant la chirurgie et surtout pas plus tard que 6 semaines. 

Le médulloblastome, la tumeur rhabdoide /tératoide ainsi que la carcinome et le papillome 

atypiquedu plexus choroide  ont un  grand pouvoir de dissémination  via le liquide 

céphalorachidien, le patient doit  bénéficier d‟une irradiation au niveau  de la fosse cérébrale 

postérieure site primitif  associé à une irradiation cérébro –spinale dont le but est de détruire 

les reliquats de cellules tumorales dans la fosse postérieure et de prévenir les métastases 

encéphaliques ou médullaires par greffes secondaires de cellules malignes migrant via  le 

LCR. 

Les malades sont installés en décubitus ventral, immobilisés par des systèmes de contention 

personnalisée, les jeunes enfants peuvent bénéficier d‟une sédation ou bien d‟une  anesthésie 

générale afin de s‟assurer qu‟ils ne bougent pas au cours de l‟irradiation. 

La dose appliquée aux volumes cible est exprimé en gray, délivrés par un accélérateur linéaire 

de photons X avec une énergie de 6mv ou l‟irradiation cranio - spinale  est délivrée à la dose 

de 23,4 à 36 Gy  et de 54- 55,8 Gy au niveau de la fosse cérébrale postérieure avec une  

fraction quotidienne est de 1,8 Gy par séance  à raison de  05 séances par semaine. 
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La dose d‟irradiation est en fonction que l‟enfant est classé à haut risque ou à risque standard 

pour les enfants porteurs de médulloblastome[215-216-217],qui obéit à une classification de 

stratification de risque qui est  en fonction de l‟âge, la présence ou pas de métastases et de  la 

taille du reliquat tumorale et même en fonction du sous-groupe moléculaire(Annexe n°02) 

d‟où la mise  en place des dernières recommandations de la radiothérapie de l‟enfant porteur 

de médulloblastome[218]. 

Tableau IX. La dernière recommandation de la radiothérapie en fonction de la stratification 

du risque médulloblastome [218]. 

 

CSI : radiothérapie cranio-spinale- RT : radiothérapie -HART : radiothérapie par hyper 

fractionnement accéléré- PF : fosse postérieur. 

Pas de radiothérapie  cranio spinale en cas d‟exérèse partielle d‟épendymome car elle est 

inefficace selon de récentes études mais seulement  une irradiation sur le lit tumorale [219-

220-221]. 

En cas de récurrence progressive  et non stabilisé par la chimiothérapie  d‟un astrocyome 

infiltrant et dont l‟exérèse été incomplète  et dans  un contexte de neurofibromatose type NF1, 

la radiothérapie peut être  délivré sur le lit tumoral  pendant six semaines selon l‟étude de 

Saint Jude [222-223]. 
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Figure 62.Enfant en position ventrale avec une immobilisation pour recevoir la radiothérapie [224]. 

 

Figure 63.Radiothérapie conformationelle en  3D  du médulloblastome [221]. 

10.2.2 La protonthérapie [218] 

La protonthérapie  est une radiothérapie basé sur l‟utilisation de protons  cette technique est 

trèsprometteuse pour  l‟irradiation des tumeurs cérébrales, elle permet  de réduire l‟exposition 

des tissus sains qui entourent la tumeur et ainsi une toxicité moindre à court et à long terme et 

moins de déficits neurocognitifs et de dysfonctionnements endocriniens. 

10.2.3 Les effets secondaires de la radiothérapie sur  l’enfant [218] 

La radiothérapie  peut être responsables de séquelles  à court  terme à type de réactions aigue  

d‟hypertension intracrânienne survenant  au moment  des séances de radiothérapie   qui 

cèdent sous la prise de  corticoïdes ,  des réaction cutané à type d‟épidermite et d‟alopécies.  
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 A long terme la radiothérapie peut  causer des lésions plus grave tels que  l‟atteinte  neuro 

psychique  avec retard des acquisitions  au cours du développement psychomoteur de l‟enfant,  

séquelles endocriniennes, lésions auditives, deslésions de radionécrose, de myélite, voire de 

tumeurs radio-induite  ou de transformation Histologiques. 

10.3 La chimiothérapie 

 La chimiothérapie  utilise des médicaments cytotoxiques,  comme traitement complémentaire 

seule lorsque  l‟âge de l‟enfant ne le permet pas ou associé à la radiothérapie pour donner un 

meilleur taux de survie ; elle est administré par voie systémique qui est la voie la plus 

communément utilisé  pour  détruire les cellules tumorales  après une  résection chirurgicale 

et  réduire le risque de leurs  réapparition[225]. 

10.3.1 Le médulloblastome  

Plusieurs  protocoles de chimiothérapieont étaient élaborés par les sociétés savantes et tous 

ont conclus à l‟utilisation  de plusieurs drogues administrés en un jouret qui doivent être 

démarré 06 semaines après la radiothérapie ou seule et juste après la chirurgie si l‟âge de 

l‟enfant est moins de 03ans. 

L’étude SIOPI : utilise la lomustine et  la vincristine  juste après la radiothérapie [226]. 

Packer et al  a utilisé la  vincristine au moment de la radiothérapie suivie d‟une combinaison   

associant la cysplatine, la lomustineet la vincristine  avec survie à 5ans estimé 90% [227]. 

L’étude SIOPIII :la carboplatine,l‟etoposide , alterné avec la cyclophosphamide  et 

l‟etoposide  suivie de radiothérapie associé à la vincristine[228]. 

SFOP : utilise  deux cycles de 8/1, la cysplatine,la carboplatine et l‟etoposide,avant la 

radiothérapie  assurant une survie à  73,8% dans le groupe à risque standard [229]. 

The association of pediatric hematology oncology of central America AHOPCA : Utilise 

trois cycles de cysplatine avec l‟etoposide et trois cycles de vincristineet de 

Cyclophosphamide[230]. 

Le protocole Algérien  élaboré par le comité de neuro – oncologie pédiatrique 

d’Alger [231]: 

La Cisplatine  et l‟etoposide  trois cycles de 21jours d‟intervalle avec un schéma de 

réhydratation. 

L‟Endoxan (cyclophosphamide) associé à la vincristine  trois cycles de 28jours. 

Pour les enfants de moins de (03- 05) ans  le traitement du médulloblastome comprend une 

chimiothérapie seule  selon le protocole bébé SFOP instaurée  04 semaine  après l‟exérèse 
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chirurgicale, la durée du traitement est de 18mois  fait de 7cycles de : la carboplatine, la 

procarbazine, etoposide, cis-platinuim, la vincristine et la cyclophosphamide. 

La compréhension récente de la division en 4 sous- groupes des médulloblastomes  

Permet aux essais cliniques de traiter ce dernier selon  la nouvelle classification, ainsi de faire  

une désescalade thérapeutique dans le groupe WNT à risque faible et une intensification dans 

les groupes  à plus  haut risque tel que le groupe 3. 

10.3.2 La tumeur rhabdoide /tératoide [232] 

Tumeur réputé par son agressivité  et son pouvoir  de dissémination via le liquide 

céphalorachidien. 

The children‟s oncology group (COG) a  instauré un protocole incluant: 

02 cycles d‟induction thérapeutique comportant plusieurs molécules tels que la 

cyclophosphamide, l‟etoposide, la vincristine et le methotréxate. 

Trois  03 cycles de consolidation thérapeutique :le Thiotepa et  la carboplatine. 

10.3.3 L’ependymome[233-234] 

C‟est une tumeur  connue pour être chimio résistante mais un nouveau protocole est en cours 

d‟essai celui de la SIOP altérant la cisplatine avec une combinaison de vincristine, l‟etoposide 

et la cyclophosphamide. 

10.3.4 Le papillome atypique / carcinome du plexus choroide [235-336-237-238] 

L‟Essai SIOP2000 inclue la cisplatine, la vincristine, le cyclophosphamide  et la carboplatine 

ainsi que l‟etoposide, ces molécules réduisent le volume tumoral en réduisant sa 

vascularisation. 

10.3.5 L’astrocytome[239-240] 

Lorsque l‟exérèse chirurgicale est partielle et que le reliquat tumorale continue à progresser et 

qu‟une chirurgie de second look n‟est pas faisable, une combinaison entre la 

cyclophosphamide et la vincristine ou bien la carboplatine et l‟etoposide  les deux protocoles 

améliorent le taux de survie. 

10.3.6 Les effets secondaires de la chimiothérapie [225] 

Ces effets  dépendent  de la molécule utilisée et qui  consistent à une toxicité hématologique  

avec diminution  du taux de globules rouges, des globules blancs et des plaquettes, conduisant 

parfois à une aplasie médullaire, qui peut retarder l‟enchainement des autres cures,d‟autres 

effets secondaires  sont également noté  tels que  les vomissements,  la diarrhée,l‟ asthénie, les 

infections et  la chute de cheveux, la toxicité cardiaque, rénale et auditive... 



Evaluation du traitement chirurgical  dans les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l’enfant. 
 

 

100 

10.4 La thérapie ciblée [241-242]  

L‟immunothérapie qui est une approche ciblé et qui permet de  cibler et d‟éliminer les cellules 

tumorales tout en préservant les cellules saines  a montré ses avantages dans certaines tumeurs 

tels que le poumon , les mélanomes, mais c‟est plus compliqué pour les tumeurs du système 

nerveux central, mais dernièrement des essais ont démontré une surexpression de certains 

antigènes  qui se trouvent sur le Médulloblastome et qui peuvent être une cible pour les 

différentes armes de l‟immunothérapie tels que les vaccins ou les essaies prés cliniques ont 

étaient  très prometteurs  mais non encore  sur les humains , les virus oncolytiques utilisant le 

Poliovirus, les inhibiteurs des points de contrôle des  cellules tumorales( nivolumab, le 

pembrolizumab et le durvalumab) toujours en cours d‟essai clinique  et la thérapie cellulaire 

associé à la radiothérapie CAR-T, ces derniers doivent surmonter plusieurs obstacles tels que 

la barrière hémato encéphalique , l‟hétérogénéité des antigènes tumoraux  et le mécanisme 

d‟immunosuppression tumorale.  
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11 Chapitre XI : Le pronostic des tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieure chez l’enfant 

11.1 le pronostic du méduloblastome  
Le pronostic des enfants porteurs de médulloblastome  dépend  de plusieurs parametres qui 

détérminent le stade de stratification , selon CBTRUS(The Central Brain Tumor Registry of 

the United States  [242] la survie à 05ans est de 71,7% et à 10ans est de 63,3%, ce taux varie 

en fonction de la stadification  du risque , la survie des enfants qui font partis du stade à haut 

risque est de 50 à 70% [243], le pronostic des enfants de moin de 3ans est moin bon que les 

enfants agés [241] avec un taux de rechute estimé à 20à 30% [245-246]. 

En dehors de l‟age de l‟enfant ,  de la taille du residut tumoral post opératoire, de l‟existance 

de métastase au moment du diagnostic, la nature histologique et les sous groupes moléculaires 

jouent un role prépondérant dans la survie des enfants porteurs de médulloblastome . 

11.1.1 Le pronostic des medulloblastome en fonction de l’histologie  

Les médulloblastome de type  desmoplasique, nodulaire et à nodularité extensive ont un bon 

pronostic , contrairement au  médulloblastome anaplasique  et à grandes céllules qui sont de 

mauvais pronostic[ 247-248-249]. 

11.1.2  Le pronostic des medulloblastomes en fonction de la biologie Moléculaire  

 Les medulloblastomes du sous-groupe WNT [249- 250]: sont de bon pronostic avec  

10% de risque de développer des métastases au moment du diagnostic et  une survie à 

5ans estimée  entre 95% et  100%. 

 Les médulloblastomes du sous- groupe SHH[ 249-250 ]: sont de pronostic  

intermédiaire car il  depend  de l‟age de découverte  avec une survie globale à 10 ans 

de 77 % chez les Nourissons et de  51 % chez les enfants . 

Le pronostic des medulloblastomes SHH  dependent  également de la présence de mutation du 

TP53 ou : 

     le sous-groupe SHH TP53 activé wild  typeont une survie à 5ans estimé à 76%. 

 le sous-groupe SHH TP53 muté  ont une survie  à 5ans estimé à 41% . 

Ils ont un risque légérement plus élevé de développer des métastases mais         moin que 

le sous groupe 3 et 4. 

 Les médulloblastomes du sous-groupe 3[249-251]: ont un mauvais Pronostic  avec 

un pourcentage élevé de développer des métastases,la survie chez les jeunes enfants 

est estimé à  50% qui tend à diminuer avec l‟age avoisinant les 39%. 

 Les médulloblastomes du sous-groupe 4[249-251]: sont de pronostic intermédiaire.   
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L‟amplification du NMyc et du Myc sont de mauvais pronostic.  

 

11.1.3 Le pronostic des medulloblastomes en fonction de la nouvelle Classification [251-

252]:  

Une nouvelle stratification du risque a été mise en place suite au consensus de la reunion  qui 

s‟est déroulé à Heidelberg en 2015 ce protocolest basé sur les critères pronostique détaillé 

dechaque sous groupe vue l‟hétérogeneicite du médulloblastome,  cette dernière comporte 

quatre groupes à risques et comporte 

- Groupe à tres haut  risque : avec un taux de survie de moin de 50%. 

- Groupe à haut risque : leurs taux de survie est entre  50 % et 75% . 

- Groupe à risque standard : 75% à 90% de survie . 

- Groupe à faible risque : avec un excellent pronostic et un taux de survuie  supérieur à 

90%. 

Tableau X.La nouvelle  startification du risque basé sur les sous-groupes moléculiares du  

medulloblastome et leur  impact sur le pronostic [253]. 

 

Classer l‟enfant selon les risques  de stratification permet le développement d'une stratégie 

thérapeutique pratique  offrant ainsi  la possibilité d'individualiser le traitement adjuvant et de 

minimiser les effets indésirables à long terme ou bien au contraire d‟intensifier le traitement 

dans le but d‟améliorer  le résultat.  
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11.1.4 La récurrence des médulloblastomes [253-254-255] 

La surveillance clinique et neuro radiologique par l‟IRM cérébro-médullaire joue un rôle 

capital dans la détection des  récidives ou de la dissémination du médulloblastome au niveau 

du système nerveux central  qui survient généralement durant les deux premières années 

suivant la chirurgie. 

 C‟est pour cette raison que la surveillance des enfants opérés pour médulloblastome doit être 

rigoureuse  et doit s‟effectuer chaque 03 à 06 Mois au cours des Cinque premières années 

suivant le diagnostic. 

La Loi de Collin stipule que la rechute tumorale peut  se produire dans une période égale à 

l‟age de l‟enfant  au moment du diagnostic plus  Neuf mois . 

Les récurences s‟observent au niveau du site primaire c‟est-à-dire la fosse cérébrale 

postérieure, dissémination leptoméningée, sus tentorielle , les parois ventriculaire et  

médullaire. La chronologie de la surveillance  depend du groupe à risque ou : 

 Le groupe à risque standard et à faible risque  : 

- Une IRM cérébrale  chaque trois mois pendant les deux premières années puis chaque 

six mois pendant trois ans. 

- Une IRM médullaire  chaque six mois  pendant les deux premières années puis chaque 

année pendant trois ans . 

 Le groupe à tres  haut risque  et à haut risque : 

- Une IRM cérébro-médullaire chaque trois mois pendant trois ans puis chaque six mois 

les années qui suivent.  

Des cas rares de métastases péritonéale ont étaient décris chez les enfants porteurs de de 

dérivation ventriculo-péritonéale, cette dissémination fait suite à un essaimage par le biais du 

liquide céphalorachidien. 

Les  métastases systémique surviennent  chez  7,1 % des enfants porteurs de Médulloblastome  

estimé par Rochkin et al[256] sur une étude faite sur  119cas. 

 Cette essaimage systémique intéresse aussi bien  l‟os, les ganglions lymphatiques, les 

poumons, le foie et  même le pancréas. 

Dans ces cas des protocoles de chimiothérapies à haute dose avec autogreffe de moelle 

osseuse sont instaurés , mais le pronostic reste tres péjoratif. 

11.1.4.1 Le traitement de la  récidive du médulloblastome [242] 

La stratégie thérapeutique des rechutes du médulloblastome n‟est totalement codifié et elle 

comprend une chirurgie d‟exérèse de second look si la lésion est extirpable, un Boost de 
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radiothérapie ou une  irradiation stéréotaxique en cas de métastases sus tentorielle et 

chimiothérapie à haute dose avec une autogreffe des cellules souches hématopoïétiques. 

11.2 Le pronostic de l’épendymome [257-258-259]  

La résection totale  de la tumeur  quand elle est faisable est le seul facteur de bon pronostic 

avec un taux de survie de 81,5% à 5ans  comparé à 41% si la résection est partielle, cette 

dernière est à l‟origine d‟une récidive 5 fois plus supérieure que s‟il y‟ a eu une ablation 

totale.90% des récidives se trouvent au niveau du lit tumoral. 

11.3 Le pronostic du papillome atypique /carcinoma du plexus choroide 

[260-261-262] 

Le pronostic dépend de la qualité d‟exérèse et de l‟histologie à savoir que même le reliquat du 

papillome peut dégénérer selon la littérature. 

La survie à 10ans est de 85 à100% si l‟exérèse est complète qui est curative  et de l‟ordre de 

56%  si elle est partielle. 

11.4 Le pronostic  de l’astrocytome  pilocytique [263-264-265-266-267-

268] 
La survie de 05 à10 ans est de l‟ordre 80 à 100%, la forme kystique est de bon pronostic par 

rapport  à la forme solide. 

La récidive lorsque la résection est complète est de 2à13% selon la littérature et qui survient 

entre 06 à12 mois après la chirurgie  et de 42à 45% lorsque celle est incomplète. 

La surveillance du reliquat doit être très étroite si ce dernier ne fait pas l‟objet d‟une chirurgie 

de second look. 

11.5 Le pronostic de la tumeur rhabdoide /tératoide [269]  

Tumeur maligne avec un potentiel métastatique élevé ou la chirurgie seule ne suffit pas, elle 

doit être associée à la radiothérapie et la chimiothérapie, mais le pronostic de cette tumeur 

reste à l‟heure actuelle sombre avec une médiane de survie  de 08mois. 
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12 Partie Matériels et méthodes  

12.1 La  problématique  

Les tumeurs cérébrales de l‟enfant représentent 18 à 25% des tumeurs avant l‟âge de 16 ans 

dans les pays occidentaux, elles constituent la seconde cause de pathologie maligne en 

pédiatrie après les leucémies. 

Les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure sont fréquentes  surtout au cours de la première 

décennie, elles sont dominées par les médulloblastomes, les astrocytomes pilocytiques, les 

épendymomes et les tumeurs du tronc cérébral et très rarement par les tumeurs 

rhabdoides /tératoides et les papillomes du plexus choroide du quatrième ventricule [34]. 

La majorité de ces tumeurs surviennent avant l‟âge de 10 ans (40% avant 5 ans et 75% avant  

10 ans) mais peuvent se voir  aussi chez l‟adulte [34]. 

Le tableau clinique est dominé par le syndrome d‟hypertension intracrânienne associé à un 

syndrome cérébelleux statique ou cinétique, une  atteinte des nerfs crânien,  une atteinte des 

voies longues par compression du tronc cérébral, une régression dans le rendement scolaire 

avec trouble de la concentration  et à un stade plus avancé le malade peut être admis avec des 

troubles de la conscience. 

Une manifestation abdominale peut être aussi observée chez les enfants ce qui peut induire 

une erreur  diagnostic et le faire retarder. 

L‟augmentation du périmètre crânien et le refus de téter est un tableau clinique qu‟on retrouve 

chez les nourrissons [56]. 

Le diagnostic est posé par la TDM et l‟IRM cérébrale qui permettent de mettre en évidence  la  

dilatation ventriculaire, ainsi que la localisation de la tumeur au niveau de la fosse cérébrale  

postérieur et  ses limites et de sa relation avec les éléments vasculo-nerveux qui l‟entourent 

[59]. 

La prise en charge de ces tumeurs  commence  par l‟instauration d‟un traitement médical et du 

rétablissement des voies d‟écoulement  soit par la mise en place d‟une dérivation ventriculo-

péritonéale  ou par une ventriculo- cistérnostomie. 

Plusieurs voies d‟abord ont été développées pour l‟ablation de cette tumeur  en fonction de sa 

localisation à travers un abord  sous occipitale médian : la voie télovélaire, la voie trans 

vermienne, la voie combinée et  la voie trans corticale [99]. 

L‟exérèse complète de la tumeur à chaque fois que c‟est possible est souhaitable sans 

compromettre le pronostic fonctionnel et vital de l‟enfant mais l‟infiltration du plancher du 

4
ème

 ventricule limite la résection chirurgicale.  
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L‟étude histologique  permet de connaitre la nature de la cellule tumorale et ainsi décider de 

la prise en charge ultérieure de l‟enfant.  

La distinction de différents sous-types histologiques et surtout l'apport de la biologie 

moléculaire permettent actuellement de définir de nouveaux algorithmes  thérapeutiques  car 

chaque groupe moléculaire à  son propre pronostic. 

La biologie moléculaire a également permis de distinguer deux sous-groupes de 

l‟Ependymome  PFA  plus fréquent chez l‟enfant et en PFB observés beaucoup plus chez les 

adultes. 

La biologie moléculaire occupe une place prépondérante surtout dans la prise en charge 

actuelle des médulloblastomes d‟où la nécessité de sensibiliser les autorités  concernés dans 

notre pays pour la rendre  accessibles au niveau de tous les centres hospitalo- universitaires 

afin de mieux stratifier l‟enfant porteur de médulloblastome et ainsi de le  prendre en charge 

en fonction de son groupe à risque réel et actualiser et mettre en place les nouvelles 

thérapeutique à l‟échelle national de cette pathologie infantile[143-146-195]. 

Le traitement complémentaire chimiothérapie et/ou radiothérapie seront instauré chez les 

enfants  porteurs de médulloblastome, tumeur rhabdoide, l‟épendymome et le carcinome ou le 

papillome atypique du quatrième ventricule sauf pour les enfants de moins de trois ans qui ne 

peuvent bénéficier de radiothérapie[214]. 

Le suivi  des enfants doit impérativement être régulier par le contrôle médical et  l‟imagerie 

par résonnance magnétique cérébro- médullaire  afin de déceler une récidive locale  une 

dissémination tumorale ou  une augmentation de volume du reliquat. 

Le pronostic de ces enfants dépend de plusieurs facteurs  essentiellement de la nature 

tumorale du processus et de son sous-groupe moléculaire, de l‟âge de l‟enfant  et de la qualité 

de la résection [253-263-269]. 

12.2 Objectifs de l’étude  

12.2.1 Objectif  principal  

 

 Evaluer le retentissement de la prise en charge chirurgicale des tumeurs de la 

fosse cérébrale postérieure sur le pronostic fonctionnel et vital de l‟enfant. 
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12.2.2 Objectifs  secondaires  

 

 Evaluer le tableau clinique et les resultats radiologiques post opératoires. 

 Evaluer l‟impact de la qualité d‟exérèse  sur le pronostic  à long terme  de cette 

pathologie chez l‟enfant. 

 Evaluer la morbidité et la mortalité des enfants opères pour tumeurs de la fosse 

cérébrale postérieure. 

12.2.3 Mode, lieu et période d’étude  

C‟est une étude de cas, prospective et  descriptive sur 35 enfants opérés par le même 

neurochirurgien  pour tumeur de la fosse cérébrale postérieure, cette étude se déroule au 

niveau du service de neurochirurgie Annaba sur une période de Sept  ans  allant Janvier 2017 

au mois d‟Octobre 2023. 

Toutes les données cliniques, radiologiques, opératoires, histologiques et évolutives sont 

répertoriées sur une fiche technique  individuelle propre  à chaque  malade (Annexe N°3). 

12.2.4 La population étudiée  

 La tranche d‟âge concerné par notre série est de 01mois à 15 ans. 

 Les enfants opérés pour tumeur de la fosse cérébrale. 

Le recrutement  des patients s‟est  fait par le biais  des urgences de neurochirurgie, du service 

de  pédiatrie ou bien lors des consultations. 

12.3 Méthodes  

Les enfants porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure sont recrutés lors de la 

consultation ou de leur admission au niveau des urgences chirurgicales ils seront ensuite 

transférés au service de neurochirurgie  d‟Annaba. 

12.3.1 La démarche diagnostic  

Après l‟admission au service de neurochirurgie et mise en condition de l‟enfant, la démarche 

diagnostic commence par l‟intérrogatoire des parents afin de recueillir les données  

concernant les antécédents de l‟enfant, la durée d‟évolution des symptômes. 

Un examen neurologique minutieux est pratiqué sur l‟enfant avec études des données 

d‟imagerie TDM et d‟IRM cérébrale afin d‟évaluer l‟état d‟urgence en cas d‟hydrocéphalie 

active. 
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Les   critères d’inclusions  

 Le suivie et la chirurgie de ces enfants sera assuré par un seul opérateur. 

 L‟âge  de l‟enfant de  01 mois à 15 ans. 

 Les enfants qui ont une tumeur du cervelet et du quatrième ventricule.           

Les  critères de non inclusions : 

 Les tumeurs du tronc cérébral chez l‟enfant. 

 Les tumeurs de l‟angle ponto cérébelleux chez l‟enfant. 

12.3.2 La démarche thérapeutique  

La prise ne charge thérapeutique commence  tout d‟abord par l‟information  des parents de la 

pathologie cérébrale qu‟à leurs enfant en leurs expliquant les risques de la chirurgie de la 

fosse cérébrale postérieure et de l‟évolution de cette pathologie afin d‟avoir leurs  

consentement avant  la chirurgie (Annexe N°4). 

Une consultation avec  la psychologue du service si l‟âge de l‟enfant le  permet en présence 

des parents et de l‟opérateur   est parfois nécessaire si l‟état émotionnel du patient est instable.   

En prés opératoire l‟enfant est vu  par le médecin réanimateur afin de bénéficier d‟une 

consultation pré anesthésique. 

La prise en charge chirurgicale commence avant tout par rétablir la circulation normale du 

liquide céphalo rachidien si présence d‟hydrocéphalie soit par voie endoscopique ou bien par 

la mise en place d‟un shunt ventriculo-péritoneale  cela est en fonction de la disponibilité du 

plateau technique. 

L‟exérèse tumorale se fait  par abord sous occipital médian soit par voie trans vermienne, 

télovélaire ou voie combiné ou paramédiane  cela est en fonction de la localisation tumorale, 

en s‟aidant du microscope et  de l‟instrumentation microchirurgicale. 

La pièce tumorale est envoyée au service d‟anatomopathologie afin de déterminer la nature 

histologique de la tumeur. 

En fin d‟intervention les données sur les incidents peropératoires, la voie d‟abord utilisée et la 

qualité d‟exérèse sont noté sur le registre opératoire. 

Après extubation  l‟enfant est transféré  au niveau de l‟unité de réveil  qui se trouve au niveau 

du service de neurochirurgie. 

12.3.3 La surveillance  

Un scanner cérébral de contrôle est demandé en cas de dégradation de l‟état de conscience  en 

post opératoire.   
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Une surveillance clinique avec un examen neurologique quotidien  post opératoire  de l‟enfant 

est nécessaire. 

Une IRM cérébro-médullaire est demandée 21 jours après l‟intervention chirurgicale afin 

d‟évaluer la qualité de l‟exérèse chirurgicale, mesurer la taille du reliquat tumoral, chercher 

des localisations secondaires, toutes ces données nous permettent de stratifier l‟enfant et ainsi 

l‟orienter en oncologie pédiatrique afin de bénéficier d‟un traitement complémentaire 

chimiothérapie et radiothérapie en fonction de l‟age de l‟enfant  si la tumeur est maligne. 

 L‟enfant est revue  chaque trois mois la première année  puis chaque six mois durant les deux 

années suivantes en ramenant avec lui à chaque fois une IRM cérébro-spinale de contrôle. 

 

12.3.4 Les méthodes statistiques utilisées  

Notre travail est  une  étude prospective, descriptive sur 35 enfants opérés pour tumeur de la 

fosse cérébrale postérieure  sur une période de Sept  ans suivie et opérés par un seul opérateur.  

 Les données civiles, cliniques et radiologiques sont recueillies sur des fiches techniques 

(Annexe N°1). 

Les données épidémiologiques, cliniques, radiologiques, histologiques, génétiques, les 

complications post opératoires et les données évolutives post opératoires cliniques et 

radiologique  ainsi que la survie sont recueillis sur un support  numérique et analysés avec un 

logiciel statistique type SPSS et Microsoft  Excel permettant une représentation sous forme de 

graphiques et de tableaux. 

Les variables qualitatives mesurées par des fréquences et les variables quantitatives  seront 

mesurés  en moyenne, écart type et les extrêmes. 

L‟estimation des courbes de survie  en utilisant la  méthode de Kaplan –Meier  pour les 

comparaisons des facteurs dichotomiques entre les groupes. 

Les tests statistiques utilisés : le test  exact de Fischer, le test de Log-Rank sera utilisé pour 

déterminer la valeur pronostic de la survie. 

Une valeur P  inférieure à 0,05 sera considéré comme statistiquement significative.  
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13 Les résultats 

13.1 Les données épidémiologiques 

13.1.1 La  répartition des enfants porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

admis à notre service selon l’année de recrutement  

 

 

Figure 64.La répartition des enfants porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure  

admis à notre service selon l‟année du recrutement. 

 

Le recrutement dans notre série a commencé en 2017 avec l‟admission de  09 enfants porteurs 

de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure suivie de 04 malades en 2018, 07patients en 2019 

et 03enfants en 2020, 04 malades en 2021, 03 patients en 2022 et 05enfants en 2023. 

Au total notre série se compose de 35 enfants porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieure. 
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13.1.2 La répartition  des  enfants porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

selon leur âge 
 

Tableau XI.La  répartition  des enfants porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure   

selon leur âge 

L’âge 

 

Le 

médulloblastome 

 

L’astrocytome 

Pilocytique 
L’épendymome 

La tumeur 

rhabdoide 

< 03 ans 

 

  ≥ 03 ans : 

 

02 02 01 00 

 ≥03– 06 ans 05 04 00 01 

 07 – 11 ans 11 05 00 00 

 12 -16  ans 

 

 

Total 

03 

 

 

             21 

01 

 

 

12 

00 

 

 

01 

00 

 

 

01 

 

Dans le groupe des  enfants porteurs de  médulloblastomes, la majorité  avait  un âge compris 

entre sept et onze ans  et seulement  deux patients de moins de trois ans ou le plus jeune avait 

13 mois. 

Chez les enfants porteurs d‟astrocytome pilocytique l‟âge moyen été de  05,6ans, un seul 

enfant été porteur d‟épendymome dans notre série âgé de 02,5 et 01 enfant porteur de tumeur 

rhabdoide  âgé de 03 ans. 

13.1.3 La  répartition des malades  porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieure selon le sexe 

 

Tableau XII.La répartition des malades porteurs de  tumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

selon le sexe 

Sexe Effectifs Pourcentage (%) 

Féminin 12 34,28% 

   

Masculin 

 

23 65,71% 

Total 35 100% 
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Une nette prédominance masculine (p˂ 0,05) a été notée dans notre série  à (65,71%), avec un 

sexe ratio  estimé à H/F 1,91. 

13.1.4 La répartition des malades porteurs de  tumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

selon  leurs wilayas  d’origine  

 

 

Figure 65.La  répartition des malades  porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure  

selon leurs wilayas d‟origine. 

 

La majorité des enfants porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure admis et pris en 

charge dans notre service viennent des wilayas limitrophes, seulement Neuf malades sont 

originaires de la wilaya d‟Annaba  suivie par la wilaya de Skikda par Huit malades   avec un 

effectif  plus élevé  de 31,42%  pour la ville de Guelma, les wilayas de Taref, Souk Ahras et 

Tebessa représentent  présque 20% des malades de notre série. 
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13.1.5 La  répartition des malades  porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

selon leurs antécédents : 

 

Tableau XIII.La répartition des maladesporteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

selon leurs antécédents 

 

Antécédents Effectifs 

  

 Mariage consanguin 02 

 Neurofibromatose 01 

 Syndrome de Rubein Steine Taybi 01 

 Covid 19 01 

 

 Epilepsie 

 Un retard staturo-pondéral 

 

 

01 

01 

 

  

 

On a noté que  02 enfants étaient   issue d‟un mariage consanguin, un  enfant été porteur d‟un 

syndrome de Rubein stein taybi qui est un syndrome poly malformatif, un autre enfant porteur 

de la neurofibromatose mis en évidence par l‟existence de plus de 12 taches café au lait 

dispersé sur son tronc. 

Un enfant de 05ans contaminé par le virus Sars Cov 19 avant son admission. 

Un enfant épileptique et un retard stauro -pondéral a été objectivé chez l‟enfant  de 03 ans. 
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13.2 Les données cliniques  

13.2.1  La répartition des maladesporteurs detumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

selon  la durée de l’évolution clinique : 

 

Figure 66.La répartition des maladesporteurs detumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

selon  la durée de l‟évolution clinique. 

La durée d‟évolution des symptômes varie en fonction de la nature tumorale et du siège de la 

lésion.  

Dans le groupe d‟enfants  porteurs de médulloblastome on a constaté que la durée 

d‟évolution des symptômes variés entre trente et soixante jours chez douze enfants, Sept de 

nos  patients avaient une évolution  de moins de trente jours  et seulement deux cas  ou  le 

diagnostic a été posé  au-delà   de trois mois d‟évolution  des symptômes. 

Chez les enfants porteurs d’astrocytome pilocytique, l‟évolution de la symptomatologie été 

moins de 30 jours observés  chez 07 malades, entre trente et soixante jours chez  03 enfants et 

seulement 02 dont la symptomatologie avait duré de plus de trois mois. 

L‟enfant porteur d’épendymome du quatrième ventricule  03 mois été la  durée d‟évolution 

de ses  symptômes. 

L‟enfant porteur de tumeur rhabdoide avait une évolution de moins d‟un mois. 
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13.2.2   La répartition  des malades   porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieure selon l’examen clinique : 

 

Figure 67.La répartition des maladesporteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

selon l‟examen clinique. 

 

L‟examen clinique constaté dans notre série  a été dominé par le syndrome d‟hypertension 

intracrânienne chez presque tous nos malades à savoir 33enfants suivie par le syndrome  

cérébelleux  observé chez 32 patients. 

La paralysie des nerfs crâniens a été constaté  chez 17 enfants  quant au déficit moteur il a été 

observé chez 05 malades. 

13.2.3 La  répartition des malades porteurs detumeurs de la fosse cérébrale postérieure  

selon  la présence du  syndrome cérébelleux  

 

Figure 68.La  répartition des malades porteurs detumeurs de la fosse cérébrale postérieure 

selon  la présence du  syndrome cérébelleux. 
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Parmi les 32 patients qui avaient un syndrome cérébelleux,  ce dernier été statique chez 23 

d‟entre eux, stato-cinétique  retrouvé chez 06 enfants et  un syndrome cérébelleux  cinétique 

observé  chez  03 enfants. 

13.2.4 La  répartition des malades selon l’atteinte des nerfs crâniens  

 

 

Figure 69.La répartition des malades selon l‟atteinte des nerfs crâniens. 

 

La paralysie des nerfs crâniens a était observé chez 17 de nos malades ou une paralysie faciale 

périphérique a était  constaté  chez 01 enfant de sexe féminin âgé de 9 ans, 14 enfants avaient  

un strabisme convergent. 

02 enfants admis avec une cécité (Fond d‟œil : œdème papillaire stade 3) dont l‟un deux était  

associé à un strabisme convergent. 

Une dysphonie et un trouble de la déglutition signe d‟une atteinte des nerfs IX et X  observé 

chez une fille  âgé de 10 ans. 
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13.2.5 La répartition des malades selon l’état de conscience lors de l’admission  

 

Tableau XIV.La répartition des malades selon l‟état de conscience lors de l‟admission 

 

Etat de conscience Effectifs % 

Conscient 31 82,85% 

 

Comateux 

 

Total 

 

04 

 

35 

 

11,42% 

 

100% 

 

82,85% des patients de notre série étaient conscients lors de  leurs admission  seulement 04  

enfants  ont étaient admis  dans un état comateux. 

13.3 Les données radiologiques  

Tous les malades admis ont bénéficiés d‟une TDM cérébrale avec ou sans injection de produit 

de contraste qui a permis de poser le diagnostic de processus de la fosse cérébrale postérieure 

et a permis de juguler l‟urgence  d‟une hydrocéphalie obstructive.  

L‟IRM est l‟examen radiologique clé  non seulement pour explorer la fosse cérébrale 

postérieure et donner avec précisions les caractéristiques de la tumeur mais aussi pour le 

suivie post opératoire immédiat   et au long court. 

13.3.1 La répartition des malades  selon  la présence de l’hydrocéphalie : 

 

Tableau XV.La répartition des malades selon la présence d‟hydrocéphalie : 

Hydrocéphalie  Effectifs % 

Présente  28 80% 

                  Active  18  

                  Passive  10  

Absente 

 

Total 

 

 07 

 

35 

        20% 

 

       100% 

  

La majorité de nos malades à savoir 80 % des cas avaient une hydrocéphalie, cette  dernière 

était active avec dilatation ventriculaire et résorption trans- épendymaire chez 18 malades et 

une hydrocéphalie avec dilatation passive chez 10 autres. 
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13.3.2 La  répartition  des   malades   selon  la  localisation  tumorale : 

 

 

 

Figure 70.La  répartition des malades porteurs de processus  de la fosse cérébrale postérieure 

selon la localisation tumorale. 

Le processus expansif de la fosse cérébrale postérieure objectivé à l„IRM était  intra 

ventriculaire chez  10 enfants, 04  malades avaient une localisation vermienne avec extension 

intra ventriculaire, 07 autres malades avec une localisation vermio-cérébelleuse et 10 cas chez 

qui la localisation été purement vermienne, le siège hémisphérique  a été observé  dans 04 cas. 

13.3.3 La répartition   des  malades  selon  la taille  tumorale : 

 

 

Figure 71.La répartition des malades selon la taille tumorale 
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L‟imagerie par résonnance magnétique a permis de donner avec précision  la taille tumorale 

qui a  dépassé  les 03 cm dans 80% des cas. 

13.3.4 La répartition  des  malades  selon  les  caractéristiques  radiologiques : 

 

 

Figure 72. La  répartition des malades selon les caractéristiques radiologiques . 

L‟IRM cérébrale a permis de mettre en évidence d‟autres caractéristiques radiologique 

concernant la lésion tumorale occupant la fosse cérébrale postérieure ou l‟engagement des 

amygdales cérébelleuses dans le foramen magnum a était  objectivé dans 11 cas,  l‟atteinte de 

l‟aqueduc de sylvius dans deux cas et l‟extension aux trous de lushka observé chez deux 

enfants, le processus était  à double composante kystique et charnue chez 16 enfants . 

On as noté également que la tumeur était  pleine chez 04 enfants porteurs d‟astrocytome 

pilocytique. 

13.3.5 La  répartition  des malades  selon  le nombre  de métastase  objectivé  sur  l’IRM   

lors du diagnostic : 

Tableau XVI.La répartition des malades  selon  le nombre de métastase objectivé sur  l‟IRM 

lors du diagnostic 

Métastases Effectifs % 

Présence  01 02,85% 

Absence 

 

Total 

34 

 

35 

97,14% 

 

100% 

L‟existence de localisations secondaire sur l‟imagerie par résonnance magnétique n‟a était  

constatée que chez un seul enfant lors de son admission avec la présence d‟une lésion 

vermiènne  associé à d‟autres lésions tumorales disséminées au niveau de la fosse cérébrale 

postérieure et niveau sus-tentorielle  d‟autres lésions ont étaient  observés également avec une 
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localisation intra ventriculaire, temporale à  droite et pariétale gauche, ces dernières avaient le 

même signale que les lésions sous tentorielle, l‟enfant été de sexe masculin et le diagnostic 

histologique est revenue en faveur d‟un médulloblastome classique. 

13.4 Les données thérapeutiques : 

13.4.1 La répartition des malades selon la gestion de l’hydrocéphalie : 

 

 

Figure 73.La répartition des malades selon la gestion de l‟hydrocéphalie 

 

La ponction de la corne frontale ventriculaire comme geste salvateur a était  réalisée chez  

Cinque  malades admis au pavillon des urgences chirurgicales dont quatre étaient dans un état 

comateux  le cinquième été apathique  avec des pleurs incessants et refus de  téter. 

La ventriculo-cistérnostomie a était  réalisée chez 16 enfants, quant au  shunt ventriculo- 

péritonéal, il a était  placé chez 12 autres  malades afin de restaurer la circulation du liquide 

céphalorachidien. 

Dans le groupe des enfants porteurs de médulloblastome 13 enfants ont bénéficié d‟une 

ventriculo-cistérnostomie et mise en place d‟une dérivation ventriculo-péritonéale chez  07 

enfants. 

Dans le groupe des enfants porteurs d‟astrocytomes pilocytique, la dérivation ventriculo-

péritonéale a était  placée chez 05 enfants et  la ventriculo-cisterostomie a était  effectué chez 

02 malades. 

L‟enfant porteur d‟épendymome a bénéficié d‟une ventriculo-cisternostomie. 
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13.4.2 La   répartition des malades selon la technique chirurgicale : 

 

 

Figure 74.La répartition des malades selon la technique chirurgicale. 

La vois sous occipitale médiane était  la voie d‟abord utilisée chez tous nos malades en 

position ventrale tète sur têtière. 

Les tumeurs de localisation médiane ont étaient abordés par voie trans vermienne chez 17 

malades et par  la voie télovélaire chez 14 autres enfants. 

Quant aux tumeurs de localisation hémisphérique elles ont étaient abordés par voie trans- 

corticale  chez  04 malades. 

13.4.3 La répartition des malades selon l’infiltration du  plancher du quatrième 

ventricule  en per opératoire : 

Tableau XVII.La répartition des malades selon l‟infiltration du  plancher du quatrième 

ventricule en per opératoire : 

Infiltration du 

plancher du V4 
 Effectifs  % 

plancher du V4     

infiltré 

 

 

 

02  05,71% 

plancher du V 4 non 

infiltré 

 

Total 

 

  

33 

 

35 

  

94,28 % 

 

100% 

 

Dans  notre série la tumeur infiltrait  le plancher du quatrième ventricule  que  chez 02 enfants  

qui au cours de l‟exérèse, ils ont  présentés des troubles hémodynamiques survenue de façon 

17 

14 

4 

la voie trans vermienne La voie télovélaire La voie transcorticale
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brutale à type  d‟augmentation de la fréquence cardiaque, ce qui a fait arrêter l‟extirpation 

chirurgicale, l‟un d‟entre eux été porteur d‟épendymome et l‟autre de médulloblastome.  

13.4.4 La répartition des malades selon le saignement tumorale per opératoire : 

 

Tableau XVIII.La répartition des malades selon le saignement tumorale per opératoire : 

Tumeur 

Hémorragique 
Effectifs % 

 

Saignement tumoral 

 

06 

 

17,14% 

Pas de saignement 

 

Total 

 

29 

 

35 

82,85% 

 

100% 

 

La tumeur était  hémorragique seulement chez six patients qui ont nécessités   une transfusion 

sanguine en per opératoire, ces derniers étaient porteurs de Médulloblastome. 

13.4.5 La répartition des malades  selon les incidents  per opératoire :  

 

Tableau XIX.La répartition des malades  selon les incidents  per opératoire : 

Incidents 

Per opératoire 
Effectifs % 

Choc hypo volémique 02 

 

05,71% 

 

Tachycardie 

 

02 05,71% 

Extubation 

Accidentelle 

01 02,85% 

 

Aucun  incident 

 

Total 

 

30 

 

35 

85,71% 

 

100% 

 

Les complications per opératoires ont étaient marquées par un choc hypo- volémique 

survenue chez 02 enfants qui a était  restauré par une transfusion sanguine, une accélération 

de la fréquence cardiaque lors de l‟exérèse tumorale chez 02 malades et une extubation 

accidentelle survenue en plein craniotomie chez une fillette âgé de 10 ans. 
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13.4.6  La répartition des malades selon la qualité de la résection tumorale : 

  
Tableau XX.La répartition des malades selon la qualité de la résection tumorale : 

La qualité de la 

résection 
Effectifs % 

Totale 

 
29 82,85% 

Sub totale 03 08,57% 

Partielle 

 
03 08,57% 

Total 35 100% 

   

 

L‟exérèse tumorale était  macroscopiquement totale chez 82,85% des malades, sub totale chez 

08,75% des cas et partielle également chez 08,75% des enfants opérés pour tumeur de la fosse 

cérébrale postérieure. 

13.5 La répartition  des malades selon les complications post opératoires : 

 

 

Figure 75.La répartition des malades selon les complications post opératoires. 
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Tous nos malades ont étaient extubés juste après l‟intervention chirurgicale, nous considérons 

la période post opératoire de J1 à J30 ou on a noté quelques complications post opératoires 

survenus quelques heures à quelques jours après la  chirurgie à savoir un trouble de la 

conscience survenue chez une patiente 12heures après l‟intervention sur la fosse cérébrale 

postérieure  ou le scanner a mis en évidence un hématome de la cavité  qui a été évacué en 

urgence  avec reprise de l‟état de conscience. 

Un mutisme akinétique a été observé chez deux patients, on a noté également une irritabilité 

émotionnelle chez deux enfants, un nystagmus chez un garçon et une accentuation des 

troubles de la coordination chez deux patients et une dysarthrie dans 01 cas. 

  Une augmentation de la température  à 38° chez 06 enfants à j1 post opératoire, un chignon  

chez  02 enfants , une fistule du liquide céphalorachidien  chez 01 enfant de deux  ans qui  a  

occasionné  une méningite  à acinéto- bactère  qui été à l‟origine d‟une hydrocéphalie  à j13 

post opératoire déjà traité par une VCS. 

Une infection de la plaie a été observé chez 02 enfants, chez une fillette de trois ans à j15, la 

malade a été mise sous antibiotique avec changement de pansement quotidient jusqu‟à 

cicatrisation, le deuxième cas concerne un enfant de 9ans chez qui l‟infection de plaie été à 

l‟origine d‟une méningite à Acinéto bactère Baumani responsable d‟une hydrocéphalie. 

  

13.6 La répartition des malades  selon l’évolution clinique  post opératoire  

immédiat : 
 

 

Figure 76. La répartition des malades selon l‟évolution clinique en  post opératoire  

immédiat. 
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L‟évolution clinique post opératoire a était  marquée par la disparition du syndrome 

d‟hypertension intracrânienne après la restauration de la circulation du LCR mais aussi après 

l‟exérèse tumorale   chez 30 patients. 

On a noté une amélioration du syndrome cérébelleux chez 21 enfants, une  amélioration du 

strabisme chez 11 malades ainsi qu‟une disparition du trouble de la déglutition et de la 

dysphonie  chez une  fille  et du déficit moteur chez trois patients . 

13.6.1 La  répartition des malades selon la persistance des signes clinque en post 

opératoire immédiat : 

 

 

Figure 77.La répartition des malades selon la persistance des signes clinque en post 

opératoire immédiat. 

 

L‟examen  neurologique post opératoire a mis en évidence la persistance chez   03 enfants du 

syndrome d‟hypertension intracrânienne, ces derniers etaient opérés pour médulloblastome et   

avaient bénéficié d‟une résection partielle ou l‟un d‟eux avait une dissémination secondaires 

sus et sous tentorielle. 

La persistance du syndrome cérébelleux  chez 11  malades avec une accentuation de la 

coordination  qui  a été constaté en post opératoire chez 02 d‟entre eux cette symptomatologie 

à régressé après 03 mois. 

La persistance également du déficit moteur chez 02 enfants qui ont bénéficiés d‟une réséction 

partielle. 
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La persistance de la cécité chez deux de nos malades malgres une réséction totale, l‟un d‟eux 

a était  opéré pour médulloblastome et l‟autre pour astrocytome pilocytique. 

 Dans notre série 03  enfants ont également gardé leurs strabismes après l‟exérèse tumorale ce 

dernier été moins accentué qu‟avant la chirurgie et qui a persisté jusqu‟à 06mois après la 

chirurgie ayant également bénéficié d‟une réséction tumorale  totale. 

La persistance  également de l‟atteinte du VII observé chez une enfant opéré pour 

médulloblastome et qui a bénéficié d‟une réséction partielle. 

13.7 Les données histologiques : 

13.7.1 La répartition des malades selon les résultats histologiques : 

Tableau XXI. La répartition des malades selon les résultats histologiques 

La nature histologique de 

la tumeur 
Effectifs % 

Le médulloblastome   

Classique 16 45,71% 

Desmoplasique 02 05,71% 

Anaplasique 02 05,71% 

A  nodularité extensie 01 02,85% 

   
Astrocytome pilocytique 12 34,28% 

Ependymome grade II 01 02,85% 

Tumeur rhabdoide 

 

Total 

01 

 

35 

02,85% 

 

100% 

 

Les résultats histologiques des pièces tumorales dans  notre série sont revenue en faveur du 

médulloblastome dans 60% ou le  classique a été retrouvé chez 16 malades,  02 cas pour le 

médulloblastomes desmoplasiques et anaplasique et seulement 01cas en faveur d‟un 

médulloblastome à nodularité extensive. 

En deuxième position c‟est l‟astrocytome pilocytique estimé à 34,28% des cas et seulement 

01 malade âgé de 2 ans et demie  porteur d‟épendymome grade II  du V4 et également 01 seul 

malade porteur de tumeur rhabdoide. 

Les résultats histologiques des pièces tumorales ont étaient obtenus pour le médulloblastome 

et l‟épendymome ainsi que la tumeur rhabdoide qui nécessitent un traitement adjuvent   avec  

des délais variables, ce dernier été supérieur à 02 mois pour 05 patients,  07malades  les ont  

obtenus   au bout de 01  mois et les 11 autres résultats ont étaient récupéré  au bout de 
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quelques jours  car les parents ont préférés prendre les prélèvements en  privé afin d‟accélérer 

la prise en charge ultérieure. 

 

13.7.2 La répartition des malades selon les résultats immuno-histochimiques : 

Par manque de plateau technique et de réactifs seulement  05 résultats de sous- groupes ont 

étaient obtenue grâce à l‟immun-ohistochimie mais qui restent incomplets et cela concerne les  

malades opérés pour médulloblastome et l‟enfant porteur d‟épendymome. 

 

Figure 78.La répartition des malades selon les résultats immuno-histochimiques. 

13.7.3 La répartition des malades selon  l’infiltration du liquide céphalo rachidien  chez 

les enfants porteurs de médulloblastome : 
 

Tableau XXII.La répartition des malades selon  l‟infiltration du liquide céphalorachidienchez 

les enfants porteurs de médulloblastome : 

Liquide 

céphalorachidien 
Effectifs % 

Cytologie positive 

 

01                        05% 

Cytologie négative 

 

Total 

20     

 

21 

95% 

 

100% 

 

Dans le groupe  de 21  enfants opérés pour  médulloblastome, la ponction lombaire  a mis en 

évidence une infiltration tumorale du liquide céphalorachidien chez un seul enfant. 
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13.8 Les données radiologiques post opératoire :  

13.8.1 La répartition des malades selon les résultats de l’IRM post opératoire : 

L‟imagerie par résonnance magnétique chez les enfants opérés pour tumeur de la fosse 

cérébrale postérieure a révélé un reliquat tumoral chez 06 enfants, une cavité poren- 

céphalique chez 29 patients et une dissémination sus et sous tentorielle chez 01 enfant, une 

ventriculo -mégalie dans 03  cas, un hygrome dans 03 cas, une fine lame d‟hématome sous 

durale chronique chez 01seul enfant, un méningocèle dans 02 cas, une suffusion 

hémorragique de la cavité opératoire chez 08 patients. 

 

 

Figure 79.La répartition des malades selon les résultats de l‟IRM post opératoire. 
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13.8.2 La répartition des malades selon la présence  du reliquat tumoral { l’IRM post 

opératoire : 
 

Tableau XXIII.La répartition des malades selon la présence  du reliquat tumoral à l‟IRM post 

opératoire : 

Reliquat 

tumoral à l’IRM 
Médulloblastome 

Astrocytome 

Pilocytique 
Ependmome 

Tumeur 

rhabdoide 

Présent 

˂1,5cm 

 

˃1,5cm 

 

01 

 

03 

 

01 

 

00 

 

01 

 

00 

 

00 

 

00 

 

Absent 

 

 

17 

 

11 

 

00 

 

01 

Total 21 12 01 01 

     

 

L‟imagerie par résonnance magnétique post opératoire effectué chez  tous les malades de 

notre série a permis de préciser la taille du reliquat tumoral chez les enfants porteurs de 

médulloblastome qui a été retrouvé  chez quatre patients,03 malades sur quatre avaient un 

reliquat tumoral supérieur à 1,5 cm au niveau de la fosse cérébrale postérieure et seulement un 

enfant  de trois ans chez qui  la tumeur infiltrait le    plancher du quatrième ventricule et qui a 

bénéficié d‟une ablation sub totale laissant un reliquat de moins de 1,5 cm. 

Dans le groupe des enfants opérés pour astrocytome pilocytique on a observé un reliquat 

tumoral  mesurant 5,8mm. 

L‟IRM cérébrale de l‟enfant de deux ans et demi opéré pour épendymome a objectivée un 

reliquat tumoral mesurant 11mm. 

13.8.3 La  répartition des malades selon l’évolution de l’hydrocéphalie  sur l’imagerie par 

résonnance magnétique en post opératoire: 

 

L‟imagerie par résonnance magnétique post opératoire a permis de suivre également 

l‟évolution de l‟hydrocéphalie ou on a constaté que dans le groupe d‟enfants qui ont  bénéficié 

d‟une VCS on retrouve  02 cas de ventriculomégalie  ou l‟un d‟entre eux a été opéré pour un 

médulloblastome qui a bénéficié d‟une réséction sub totale avec un reliquat de moins de 

1,5cm  à l‟IRM ( 10mm) et l‟autre pour épendymome (résection sub totale ). 

Dans le groupe de malades qui n‟a bénéficié d‟aucun shunt 01 cas de ventriculomégalie a été 

observé chez un enfant opéré pour médulloblastome et qui a bénéficié d‟une résection totale, 

cette  dilatation ventriculaire été  passive sans retentissement clinique. 

Absence d‟hydrocéphalie chez  les 32 malades restants. 
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Tableau XXIV.La répartition des malades selon l‟évolution de l‟hydrocéphalie  sur 

l‟imagerie par résonnance magnétique en post opératoire : 

La ventriculomégalie  Effectifs   

 Médulloblastome Astrocytome 

pilocytique  

épendymome Tumeur 

tératoide  

 

Le groupe qui a 

bénéficié d’une VCS 

 

01 

 

00 

 

01 

 

00 

     

Le groupe qui a 

bénéficié d’une DVP 

00 00 00 00 

     

Aucun shunt 01 00 00 00 

     

 

13.9 La  répartition des malades selon  les groupes à risques  pour les 

enfants  opérés pour médulloblastome : 
La stratification du risque des malades opérés pour médulloblastome basé sur l‟âge de l‟enfant  

la nature histologique, l‟infiltration du LCR par les cellules tumorales et la présence de 

reliquat à l‟IRM  et de sa taille et des localisations secondaires  a permis de distinguer deux 

groupes à risques :  

Un groupe à risque standard représenté par 13 malades et un groupe à haut risque qui 

regroupe 08 enfants dont deux avaient un âge moins de trois ans, un enfant de 02 ans et l‟autre 

de treize mois. 

 

Tableau XXV.La répartition des malades selon  les groupes à risques pour les enfants opérés 

pour  médulloblastome : 

Facteurs de risques  M. à haut risque M.à risque standard 

Age    

           -   <   03ans 

            -   ≥   03 ans 

02 

00 

00 

12 

 

   

Anaplasie  

LCR infiltré 

La taille du reliquat tmoral 

- ˂1,5cm 

- ˃1,5cm 

 Métastase 

 

 

Total 

 

02 

01 

 

00 

02 

01 

 

 

08 

 

00 

00 

 

01 

00 

00 

 

 

13 
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13.10 Le traitement adjuvent : 

13.10.1 La  répartition des malades qui ont bénéficié d’une radiothérapie : 

La radiothérapie est un des piliers de la prise en charge du médulloblastome et de 

l‟épendymome et de la tumeur rhabdoide, dans le groupe des enfants porteurs de 

médulloblastome 18 malades ont reçus la radiothérapie ce qui n‟est pas le cas des 03 enfants 

restants ou deux d‟entre eux avaient un âge de moins de 03 ans, le troisième qui été âgé de 

trois ans n‟a pas pu bénéficier de cette dernière car le malade a été admis à 45 jours post 

opératoire dans  un état comateux ou le scanner cérébral a mis en évidence une volumineuse  

récidive tumorale locale avec dissémination sus tentorielle suite à laquelle il est décédé avant 

d‟entamer sa radiothérapie. 

 

 

Figure 80.La répartition des malades qui ont bénéficié d‟une radiothérapie. 

L‟enfant de 2ans et demie porteur d‟épendymome grade II du quatrième ventricule a 

également bénéficié d‟une radiothérapie après avoir atteint l‟âge de 03ans. 

Le malade porteur de tumeur rhabdoide de la fosse cérébrale postérieure s‟est vue refusé la 

radiothérapie pour cause de surcharge au niveau du centre de radiothérapie ce dernier  avait 

l‟âge de trois ans  et a bénéficié d‟une exérèse totale. 

Les enfants de moins de trois ans  porteurs de médulloblastome ont bénéficié du protocole 

bébé SFOP pendant une durée de deux ans (Figure 80). 
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13.10.2 La   répartition des malades selon les délais de radiothérapie :  

Les enfants opérés pour médulloblastome  qui ont bénéficié de radiothérapie  à des délais 

différents  allant de moins de 45 jours jusqu‟à plus de 90 jours. 

 Seulement 06 malades ont  pu   être irradiés dans les délais à savoir 42 jours après la 

chirurgie, suivie 01 mois après par la chimiothérapie.  

Ce qui n‟est pas le cas pour les  malades restants qui sont au nombre de 12 enfants qui ont  

largement dépassé ce délai, ces derniers ont bénéficié d‟un protocole de chimiothérapie en 

fonction de l‟âge et de leurs stade de stratification en attendant leurs rendez- vous de la 

radiothérapie. 

L‟enfant opéré pour épendymome du quatrième ventricule a fait sa radiothérapie 04 mois  

après avoir atteint l‟âge de 03 ans  et 09 mois après la chirurgie. 

 

 

Tableau XXVI. La répartition des malades selon les délais de la radiothérapie : 

Délais de 

radiothérapie 

 Effectifs  

 Médulloblastome L’épendymome Tumeur rhabdoide 

˂ 45 jours 06 00 00 

45-90jours 04 00 00 

˃ 90jours 

 

Total 

08 

 

18 

01 

 

01 

00 

 

00 

 

13.11 Les données évolutives : 

13.11.1 La  répartition des malades selon le taux de rechute : 

L‟évolution des enfants porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure  a été marquée 

par : 

 Une rechute tumorale dans le groupe des enfants opérés pour médulloblastome au 

nombre de 11 enfants à des périodes différentes allant de 45jours  à 30 mois post 

opératoire. 

 Une augmentation du volume du reliquat tumoral chez l‟enfant porteur 

d’épendymome du quatrième ventricule. 

 Une augmentation du volume du reliquat tumoral chez l‟enfant porteur d’astrocytome 

pilocytique qui a bénéficié d‟une ablation sub - totale.  

 Quant à l‟enfant porteur de la tumeur rhabdoide  âgé de 03 ans a rechuté une année 

après la chirurgie suite à une métastase au niveau troisième ventricule. 
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Tableau XXVII.La répartition des malades selon le taux de rechute des malades opérés pour 

tumeur de la fosse cérébrale postérieure : 

Nature 

histologique  

Récidive et/ou dissémination 

secondaire 

 Augmentation de volume 

du reliquat 

Médulloblastome 

 
11  00 

Astrocytome 

pilocytique  

00  01 

Ependymome 

 
00  01 

Tumeur tératoide 01  00 

 

 

13.11.2 La  répartition des malades selon les délais de la rechute tumorale des 

enfants opérés pour tumeur de la fosse cérébrale postérieure :  

 Dans le groupe des enfants opérés pour médulloblastome, la première récidive de 

notre série a était  observé 45 jours après la chirurgie, 04 malades au cours de la 

première année, 03 autres  au cours de la deuxième année, 02 enfants à 29 mois et 01 

seul patient à 30 mois post opératoire.  

 L‟enfant opéré pour tumeur rhabdoide l‟IRM cérébrale a démontré une localisation 

secondaire au niveau du troisième ventricule 12 mois après la chirurgie 

 L‟enfant opéré pour épendymome et qui a bénéficié d‟une ablation sub totale son 

reliquat a augmenté de taille au bout de  12 mois post opératoire  

 Le reliquat d’astrocytome pilocytique qui mesurait 5,7mm a augmenté de taille  

après 24 mois de surveillance à 8mm. 

 

Figure 81.La répartition des malades selon les délais de la rechute tumorale des enfants 

opérés pour tumeur de la fosse cérébrale postérieure. 
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13.11.3 L’évolution des malades  selon le mode de révélation  de la rechute : 

La rechute a été diagnostiquée devant l‟apparition du syndrome d‟hypertension intracrânienne 

à savoir céphalées, vomissement  chez 07 de nos malades, quant aux 06 autres patients  le 

diagnostic de récidive tumorale et / ou d‟augmentation de la taille du reliquat  a était révélé   à 

l‟IRM cérébro-médullaire lors des contrôles périodiques deux d‟entre eux étaient opérés pour 

astrocytome pilocytique et pour épendymome. 

Un 01 seul cas de récurrence  a été révélé par des douleurs rachidiennes avec une irradiation 

en ceinture associé à des troubles sphinctériens à type d‟incontinence urinairechez une fillette 

opéré pour médulloblastome. 

 

Figure 82.L‟évolution des malades selon le mode de révélation  de la rechute. 

 

13.11.4La répartition des malades selon la localisation de la rechute { l’IRM de 

control : 

La récurrence des enfants opérés pour médulloblastome a était  mise en évidence grâce à 

l‟imagerie par résonnance magnétique  cérébro-médullaire qui  a permis de poser le diagnostic 

de  rechute  et de dissémination tumorale qui a été locale au niveau du site opératoire  seul ou 

associé  à des localisations sus tentorielle au niveau du lobe frontale, temporal , au niveau des 

ventricules latéraux  et aussi de siège  médullaire. 

La rechute de l‟enfant opéré pour tumeur rhabdoide a était localisée au niveau du 3
ème

 

ventricule sans récidive locale à l‟IRM cérébrale. 

L‟enfant porteur d’épendymome ou le reliquat tumoral post opératoire mesurait 7×11,4mm, 

ce dernier a augmenté de taille à 19,8mm  après 12 mois   et l‟enfant opéré pour  

l’astrocytome pilocytique qui a bénéficié d‟une ablation sub totale l‟IRM cérébrale de 

contrôle a objectivé une augmentation de taille  de 5,7mm  à 8mm après 24mois  
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. 

 

Figure 83.La répartition des malades selon la localisation de la rechute à l‟IRM. 

 

13.11.4 La  répartition des malades selon la reprise chirurgicale  de la récurrence  

tumorale :  

La reprise chirurgicale n‟a concerné que deux enfants âgé de moins de 03 ans opérés pour 

médulloblastome ayant bénéficié d‟une ablation totale, la rechute été locale au niveau du site 

opératoire, ces deux derniers ont bénéficiés d‟une chirurgie de second look avec une résection 

sub totale. 

Tableau XXVIII. La répartition des malades selon la reprise chirurgicale  de la récurrence 
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13.11.5 La répartition des malades qui ont récidivé  et qui ont reçu un traitement 

adjuvent  

- Dans le groupe d‟enfants opérés pour médulloblastome qui ont rechuté 10 patients ont 

reçus un traitement adjuvent à base de chimiothérapie à forte dose sauf  un enfant  qui est 

décédé un mois et demi  après la chirurgie  suite à une récidive locale avec dissémination sus 

tentorielle  et qui n‟a pu bénéficier d‟un traitement complémentaire. 

Aucune  rechute de  médulloblastome  n‟a reçu de boost de  radiothérapie  supplémentaire. 

-Le malade opéré pour tumeur rhabdoide et qui a récidivé après une année au niveau du 3
ème

 

ventricule n‟a reçus aucun traitement adjuvent car il a été admis avec un syndrome 

d‟hypertension intracrânienne ou il a rapidement dégradé son état de conscience et décédé 

juste après. 

- L‟enfant opéré pour épendymome n‟a reçu aucun traitement adjuvent suite à 

l‟augumentation dela taille de son reliquat. 

 

 

Figure 84. La répartition des malades qui ont rechutés  et qui ont reçu un traitement adjuvent. 

 

13.11.6 La  répartition des malades opérés pour médulloblastome qui ont 

rechutés : 

13.11.6.1 La  répartition des malades qui ont récidivé  en fonction de la localisation 

primaire du médulloblastome : 

La localisation primaire  chez les enfants opérés pour médulloblastome était médiane chez 
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dans 06cas. 
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Figure 85.La répartition des malades qui ont récidivé  en fonction de la localisation primaire 

du médulloblastome. 

 

13.11.6.2 La répartition des récidives selon l’histologie primitive du médulloblastome :  

 

La majorité des malades qui ont récidivés dans notre série avaient une histologie primitive en 

faveur d‟un médulloblastome classique, seulement 01cas de rechute   avec un  type 

histologique différent à savoir le  médulloblastome à nodularité extensive chez 01 enfant de 

13 mois et 01 autre cas de médulloblastome desmoplasique  chez une fille âgée de 05ans. 

 

 

Figure 86.La répartition des récidives selon l‟histologie primitive du médulloblastome. 
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13.11.7 La répartition des rechutes  selon la qualité de la chirurgie primaire des 

tumeurs de la fosse cérébrale postérieure :  

 

 Dans notre série  parmi les enfants opérés pour  médulloblastome qui ont rechutés 08 

d‟entre eux, ont bénéficié d‟une résection  totale, 02 patients d‟une résection partielle 

dont l‟un d‟entre eux avait une dissémination sus tentorielle au diagnostic et un 01 

seul enfant de trois ans  a bénéficié d‟une résection  sub total avec un reliquat inférieur 

à 1,5 cm à l‟IRM de control  mais qui a récidivé 45jours après la chirurgie. 

 L‟enfant opéré pour tumeur rhabdoide  a bénéficié d‟une exérèse totale. 

 Les 02 enfants porteurs d‟épendymome et d‟astrocytome pilocytique ont bénéficiés 

d‟une exérèse sub totale avec un reliquat de moins de 1,5 cm. 

 

Figure 87. La répartition des rechutes  selon la qualité de la chirurgie primaire. 

 

13.11.8 La  répartition des malades selon le taux de décès  des enfants opérés pour 

tumeurs de la fosse cérébrale postérieure :  

 

Le taux de décès dans notre série est de 34,28%  et qui concerne en grande majorité les 

enfants opérés pour médulloblastome qui ont rechuté avant le décès avec un taux estimé à 

52,38%. 

L‟enfant opéré pour  tumeur rhabdoide est décédé après avoir récidivé une année après la 

chirurgie. 

Aucun décès n‟a été observé  dans le groupe d‟enfant opérés pour astocytome pilocytique ou 

de l‟enfant porteur d‟épendymome. 
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Tableau XXIX.La répartition des malades selon le taux de décès  des enfants opérés pour 

tumeurs de la fosse cérébrale postérieure : 

Histologie Nombre de décès Effectifs % 

 

Médulloblastome 

 

11 

 

21 

 

52,38% 

 

Astrocytome 

pilicytique 

 

00 

 

12 

 

00% 

 

Ependymome 

 

Tumeur rhabdoide 

 

00 

 

01 

 

01 

 

01 

 

00% 

 

100% 

 

13.11.8.1 La  répartition des malades selon le taux de décès dans les groupes à risques  

du médulloblastome : 

Dans le groupe à haut risque  constitué de huit malades, le taux de décès dans ce groupe est 

estimé à 62,5%, quant au  groupe à risque standard composé de 13 patients le pourcentage de 

décès est de 46,15%. 

 

Figure 88.La répartition des malades selon le taux de décès dans les groupes à risques du 

médulloblastome. 

13.11.8.2 La répartition des malades porteurs de médulloblastome selon le délai de 

décès : 

 11 enfants  opérés pour médulloblastome sont décédés  suite à une  récidive tumorale ou 10 

patients ont étaient hospitalisé au service d‟oncologie pédiatrique pour recevoir la  

chimiothérapie à forte dose. 

On a noté 01 décès à un mois et demi  post opératoire, 02 décès  survenues une année après la 

chirurgie, 02 autres à seize mois, 02  patients à vingt mois, 01 décès à vingt –neuf mois et 03 

autres décès  à trente-neuf mois post opératoire. 
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Figure 89.La répartition des malades opérés pour médulloblastome selon les délais de décès. 

13.11.8.3 La  courbe de survie des enfants porteurs de médulloblastome  en fonction de 

l’âge : 

La courbe de Caplan-Meier   objective que les enfants de moins de 03ans ont une médiane de 

survie de 16mois nettement plus inférieure que celle des enfants de plus de 03 ans avec une 

médiane  de survie  de 39mois p= 0,03 (Test de Logrank). 

 

Figure 90.La courbe de Caplan-Meier  montrant  les délais de survie des enfants porteurs de 

médulloblastome  selon l‟âge 

13.11.8.4 La  courbe de survie selon  la qualité de l’exérèse  chirurgicale du 

médulloblastome : 

La médiane de survie pour les enfants qui ont bénéficié de résection totale est de 36 mois 

comparé à une médiane de 30 mois pour ceux qui ont bénéficié de résection partielle, cette 
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(test de Logrank non significatif). 
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Figure 91.La courbe de Caplan-Meier montrant les délais de survie selon la qualité de 

l‟exérèse  chirurgicale du médulloblastome ; 

13.11.8.5 La courbe de survie  selon  le groupe à risque : 

La courbe de Caplan- Meier montre une médiane de survie de 39mois pour le groupe à risque 

standard comparé au groupe à haut risque qui est de 21 mois.P= 0,602 (Test de Logrank) non 

significatif. 

 

Figure 92.La  courbe de Caplan-Meier  montrant  les délais de survie  des enfants porteurs de 

médulloblastome selon le groupe à risque.  
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14 Discussion 

Les tumeurs cérébrales représentent la pathologie la plus dévastatrice parmi les lésions 

cancéreuses  en particulier celles localisés  au niveau de la fosse cérébrale postérieure, elles 

sont plus fréquentes dans la population pédiatrique que chez les adultes chez qui elles 

différent par leurs localisations, leurs histologie et leurs pronostic et représentent  la deuxième 

cause  de pathologie maligne après les leucémies, ces lésions sont dominées par les 

médulloblastomes,  les astrocytomes  pilocytiques et les épendymomes et de rares cas des 

tumeurs rhabdoides /tératoides et de papillomes du plexus choroide du 

quatrièmeventricule[270]. 

Selon la littérature  les tumeurs de la fosse cérébrales représentent 54 à 55%  des tumeurs 

cérébrales infantiles [271]. 

Dans notre étude elle représente 40% des tumeurs du système nerveux central dans la 

population pédiatrique. 

Nous avons fait une étude prospective et descriptive  sur l‟évaluation du traitement chirurgical  

des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l‟enfant. 

À cet effet nous avons pris en charge chirurgicalement  35 enfants atteints de tumeurs de la 

fosse cérébrale postérieure tous opérés par le meme opérateur pendant une période allant de 

Janvier 2017 à Octobre2023. 

Les résultats histologiques sont revenus en faveur de 21 médulloblastomes, 12 astrocytomes 

pilocytiques et 01 seul cas d‟épendymome et 01 seul cas de tumeur rhabdoide. 

14-1Discussions des données épidémiologiques 
 

Nos résultats concordent avec la littérature ou dans la série de KADALI de 37 enfants opérés 

pour tumeurs de la fosse cérébrale postérieure de 2012 à 2015, le médulloblastome a été 

observé chez 34% des cas, les astrocytomes pilocytique représentaient 27% et les 

Ependymomes 18% [272]. 

Dans la série de Rakotozanany de 34 enfants traité pour tumeurs de la FCP au service de 

neurochirurgie de  l‟hôpital de Madagascar  de 2001 à 2011, le médulloblastome représentait 

51,85%(14 cas), l‟astrocytome pilocytique 18,52% (05 cas) et l‟épendymome 14,81% 

(04cas)[273]. 

Dans notre  série nous avons constaté un taux élevé de médulloblastome représenté par 21 

malades, l‟incidence annuelle pédiatrique de cette entité tumorale est faible, en Europe elle est 

de 3 pour 100000 enfants par an, en France elle  est de 05 à 10 cas pour 1000000 habitants ce 
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qui corresponds à 150 nouveaux cas par an [274],celle de l‟astrocytome pilocytique  est de 

0,7à 0,9 pour 100000 habitants et l‟épendymome vient en troisième position et représente 

10à15% des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure . 

 Une étude lyonnaise  a été faite sur une période de 15ans est revenue en faveur de  52 enfants 

porteurs de médulloblastome [275]. 

Une  autre étude thaïlandaise parue en avril 2018 ou ils ont fait une  série de 55 enfants  

porteurs de médulloblastome sur une période de 24 ans de 1991 à 2015 [276]. 

En Algérie l‟étude faite par  Professeur Guerbouz.R sur 43 cas de tumeurs de la fosse 

cérébrale postérieure chez l‟enfant  à Oran  sur une période de  deux ans ou 21 

médulloblastome  ont été recensés, 09 cas d‟astrocytome pilocytique  et  09 enfants porteurs 

d‟épendymome [277]. 

Malheureusement  nous ne disposons pas de registre national  pour l‟incidence des tumeurs de 

la fosse cérébrale postérieure  dans la population pédiatrique en Algérie. 

La majorité de nos patients  viennent  des wilayas limitrophes Guelma, Souk ahras, Skikda, 

Taref, Tebessa et seulement 25% sont d‟Annaba. 

L‟âge moyen de nos patients été de 8,1ans pour les enfants porteurs de médulloblastome ou 

seulement  deux enfants étaient âgé de moins de 03 ans et ou le plus jeune avait 13mois. 

Quant au groupe d‟enfants porteurs d‟astrocytome pilocytique l‟âge moyen été de 5,6 ans  ce 

qui est corrélé à la littérature [278-279]. 

 Un seul enfant été âgé de 02 ans et demie  avait un épendymome du quatrième ventricule et 

l‟enfant porteur de tumeur rhabdoide été âgé de 03 ans. 

On a observé  une prédominance masculine (p˂0,05) avec un sexe ratio de 1,91 ce qui  

concorde avec  la littérature [276-277- 278]. 

Seulement 28% des patients avaient  des antécédents ou deux d‟entre eux étaient issus d‟un  

mariage  consanguin, un enfant  a été contaminé par le SARS COV avant son admission,  un 

autre enfant été asthmatique, on a objectivé également l‟existence de deux syndromes 

génétiques chez deux enfants porteurs de médulloblastome  lors de l‟examen clinque ; l‟un 

deux avait une neurofibromatose avec la présence de plus de 12 taches café au lait sur le tronc 

et sur les membres, le deuxième  avait le syndrome  Rubein Stein Taybi  représenté par un 

syndrome poly malformatif fait d‟un facies particulier, la présence de cataracte, une 

syndactylie au niveau des doigts et des orteils, un retard mental et une malformation 

cardiaque, cet enfant été âgé de 09ans. 



Evaluation du traitement chirurgical  dans les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l’enfant. 
 

 

144 

Ces deux derniers syndromes génétique ont étaient décrit dans la littérature et qui représentent 

des facteurs prédictifs du médulloblastome ce qui est le cas dans notre série, des cas 

sporadiques de médulloblastomes peuvent également être vue [281-282-283]. 

Le syndrome de Turcot et la Neurofibromatose  type I ont étaient également  aussi décris chez 

les  malades porteurs d‟astrocytome pilocytique [284-285]. 

Un retard staturo -pondérale a été constaté chez un enfant âgé de 03ans porteur de tumeur 

rhabdoide. 

14.2 Discussions les données Cliniques : 
 

La durée d‟évolution des symptômes été variable dans notre série en fonction de la nature 

histologique du processus  et de sa localisation. 

La durée moyenne entre le début de la symptomatologie et  l‟établissement du diagnostic est 

de trente jours  dans notre série  ce qui concorde avec la littérature [275]. 

L‟inextensibilité de la boite crânienne et la nature tumorale et  de sa taille ainsi que le blocage 

des voies d‟écoulements du liquide céphalorachidien explique l‟apparition rapide du 

syndrome d‟hypertension intracrânienne. 

Un délai plus long s‟explique par l‟apparition de troubles digestifs  en premier ce  qui peut  

faire errer le diagnostic, le médecin référent a également  un grand rôle car il  est le premier 

maillon chez qui les parents vont s‟adresser et il  ne doit pas passer à côté  de certains signes 

de localisation   d‟où la nécessité de faire un examen neurologique minutieux et ne pas hésiter 

à demander des examens neuro radiologiques et d‟orienter le malade chez le spécialiste.  

Les signes révélateurs des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure sont très stéréotypés et 

dépendent du volume tumoral et de sa localisation. 

 Les signes fonctionnels les plus fréquemment rencontrés sont les céphalées accompagnés de 

vomissements  et de déséquilibre à la marche  et moins fréquemment d‟une symptomatologie 

purement digestive  à type de vomissements. 

Autres signes d‟appel rapportés par les parents d‟enfants tels que le strabisme convergent et le 

flou visuel. 

Dans notre série seulement 04 enfants ont étaient admis dans un état comateux, le reste des 

malades étaient conscients, le syndrome d‟hypertension intracrânienne a  été retrouvé chez la 

majorité de nos malades suivie du syndrome cérébelleux observé chez 32 patients ou 

29d‟entre eux avaient un syndrome cérébelleux statique, le syndrome  cérébelleux stato-
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cinétique  quant à lui a été observé chez 06 enfants et le syndrome cérébelleux cinétique a été 

retrouvé dans 03 cas. 

La paralysie des nerfs crâniens a été constatée chez  17 enfants dont 14 avaient un strabisme 

convergent (atteinte du  nerf VI), une cécité chez deux enfants (atteinte du nerf II) l‟un  deux 

été agé  de trois ans avec un strabisme convergent unilatéral  et une paralysie faciale 

périphérique observé chez une fille âgée de 09ans. 

Une dysphonie et un trouble de la déglutition a été observé chez une malade porteuse d‟un 

astrocytome pilocytique. 

Le refus de téter et l‟altération de l‟état général ainsi que l‟apathie ont été observé chez le plus 

jeune enfant de notre série âgé de 13mois. 

Le déficit moteur a été constaté  seulement chez 05 enfants. 

Dans une série de 34 enfants opérés pour tumeurs de la fosse cérébrale postérieure  à 

Madagascar, ils ont constaté  que 88% avaient un syndrome d‟hypertension intracrânienne  et  

76,47% avaient un syndrome cérébelleux  avec 20,55 % d‟attentes de nerfs oculomoteur 

[286]. 

Dans la littérature l‟hypertension intra crânienne est  présente   dans 80 à 100%  des cas suivie 

du syndrome cérébelleux et de l‟atteinte des nerfs crâniens  chez les enfants porteurs de 

processus de la fosse cérébrale postérieure [287-288-289]. 

14.3  Discussion des données radiologiques : 
Malgré que le scanner cérébrale  a été détrôné par l‟imagerie à résonnance magnétique à cause 

de ses limites dans l‟étude de la fosse cérébrale postérieure  mais sa place reste précieuse car  

c‟est  le premier examen neuro radiologique qu‟on demande et qui permet de poser le 

diagnostic  d‟un processus expansif et également de  mettre en évidence une hydrocéphalie 

obstructive et de décider  d‟une conduite thérapeutique en urgence  qui permet  en plus de 

faire un diagnostic différentiel. 

Tous nos malades ont bénéficié d‟une TDM cérébrale sans injection  en urgence lors de leur 

admission et qui a permis de poser le diagnostic de processus de la fosse cérébrale postérieure 

en mettant en évidence  une lésion le plus souvent médiane comblant le quatrième ventricule 

entrainant une dilatation ventriculaire responsable d‟une hydrocéphalie qui été présente chez 

28 patients. 

Une  fois l‟urgence levée, l‟IRM  cérébro-médullaire  a été demandé à tous nos patients  afin 

de déterminer avec précision la localisation tumorale  au niveau de la fosse cérébrale 

postérieure   et ses relations avec les éléments vasculo-nerveux  de cette région et permet de 
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mettre en évidence également  des localisations secondaires  au niveau sus tentorielle et au 

niveau spinal. 

Chez les 21 enfants porteurs de médulloblastome, la tumeur   été intra ventriculaire chez  08 

enfant, de localisation vermienne avec extension intra ventriculaire observé dans 04  cas, 

04autres malades avec  une localisation vermio-cérébelleuse, 02cas chez qui la localisation été 

vermienne et le  siège hémisphérique  a été observé chez  03 malades. 

La lésion tumorale été en  hypo intense en T1 et hyper intense en T2 qui se rehausse après 

injection de gadolinium de façon hétérogène chez 11 malades, le rehaussement été intense 

chez 04 malades ce dernier été absent  dans 02cas et faible dans 03 cas. 

La nécrose tumorale a été observée chez 03 patients. 

La spectroscopie n‟a été faite que chez Cinque malades objectivant un pic de choline avec un 

effondrement  du n-acétyl aspartate (NAA) et de la creatine (cr). 

 L‟engagement des amygdales cérébelleuses dans le foramen magnum a été objectivé dans 08 

cas,  l‟atteinte de l‟aqueduc de sylvius dans deux cas et l‟extension aux trous de lushka 

observé chez deux enfants. 

Un cas de localisation secondaire d‟un  médulloblastome a été objectivé aussi bien sur la 

TDM cérébrale mais aussi sur l‟IRM  avec la présence de plusieurs lésions au niveau de la 

fosse cérébrale postérieure  mais aussi au niveau sus tentoriel  temporales, pariétale et intra 

ventriculaire ayant le même signal. 

Dans le groupe des enfants porteurs d‟astrocytome pilocytique, la tumeur été cérébelleuse 

dans 01cas avec  la forme classique  d‟une portion kystique et un nodule mural, de siège 

vermien   chez 11malades  ou l‟astrocytome été à double composante kystique et charnue 

dans 10 cas et  solide chez un seul enfant. 

La spectroscopie n‟a été  faite que chez deux malades revenant en faveur d‟un pic de choline 

au niveau de la composante solide. 

L‟enfant porteur d‟épendymome avait une lésion occupant le V4 rehaussé de façon 

hétérogène s‟étendant vers les trous de Luschka ainsi vers le trou occipital comprimant le 

tronc cérébral et comblant les citernes ponto cérébelleuse, la spectroscopie été en faveur d‟une 

baisse de la NAA avec une discrète augmentation de la choline. 

L‟enfant de trois ans porteur de tumeur rhabdoide cette dernière été de siège intra 

ventriculaire mesurant 5,1cm. 

Plus de 80% de ces processus de la fosse cérébrale postérieure avaient une taille supérieure à 

03 cm. 
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14 .4 Discussion des données thérapeutiques : 
L‟hydrocéphalie tri ventriculaire est due à l‟obstruction des voies d‟écoulement par le  

processus de la fosse cérébrale postérieure  sa présence  peut faire engager le pronostic vital si 

elle n‟est pas prise en charge à temps. 

L‟hydrocéphalie est un facteur pronostic  important et doit être considéré comme  une entité  à 

part de la  néoplasie qui se situe au niveau la fosse cérébrale postérieure [290]. 

La prise en charge d‟une hydrocéphalie sur tumeur de la fosse cérébrale postérieure a toujours 

été problématique car 60 à 90% des enfants ont une hydrocéphalie en prés opératoire [291-

292] et 18 à 40% en post opératoire [293-294-295]. 

Le choix  thérapeutique entre la chirurgie précoce de la tumeur, la mise en place d‟un 

drainage externe, d‟une dérivation ventriculo-péritonéale ou d‟une ventriculo-cistérnostomie  

reste  à l‟heure actuel toujours controversé. 

80% des enfants porteurs de tumeur de la fosse cérébrale postérieure  de notre série avaient 

une hydrocéphalie à savoir  28 enfants, cette  derniere été active chez 18 malades.  

La présence d‟une hydrocéphalie à l‟imagerie et sa prise en charge chirurgicale dépend de 

l‟état clinique du patient. 

Par manque de plateau technique au pavillon des urgences chirurgicales, 05 enfants ont 

bénéficié d‟une ponction trans -frontale trans -ventriculaire  en urgence afin de soulager la 

pression intracrânienne et sauver le pronostic vitale  et fonctionnel dont quatre  étaient 

comateux le cinquième été conscient mais apathique et il refusait de s‟alimenter. 

 Douze enfants ont bénéficié de la mise en place d‟une dérivation ventriculo- péritonéale  et  

les 16 autres d‟une ventriculo -cistérnostomie. 

Dans le groupe des enfants porteurs de médulloblastome 13enfants ont bénéficié d‟une 

ventriculo-cistérnostomie et mise en place d‟une dérivation ventriculo- péritonéale chez  07 

enfants. 

Dans le groupe des enfants porteurs d‟astrocytomes pilocytique, la dérivation ventriculo-

péritonéale a été placé chez 05 enfants et la ventriculo-cisterostomie a été effectué chez 02 

malades. 

L‟enfant porteur d‟épendymome a bénéficié d‟une ventriculo-cisternostomie. 

L‟équipement endoscopique été en panne pendant une certaine période  ce qui nous a inciter à 

placer  une dérivation ventriculo-péritonéale. 

La restitution des voies d‟écoulement du liquide céphalorachidien n‟a pas dépassé les 

24heures après l‟admission sauf si l‟enfant a été admis au cours d‟un weekend. 
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Le choix entre la mise en place d‟un shunt (DVP) ou d‟une VCS revient aussi à la préférence 

du chirurgien et de son expérience et de la présence d‟un plateau technique adéquat. 

On a noté aucun cas de saignement tumorale  lors de la mise en place d‟une dérivation 

ventriculo-péritonéale  ou de dissémination tumorale secondaire   via ce shunt. 

El Ghandour [296] a fait une  étude sur les enfants   porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieur  ou il a comparé les deux techniques la VCS et la mise en place d‟une DVP et il a 

conclu que la VCS a moins de morbidité  et moins d‟échec et l‟avantage de ne pas être shunt 

dépendant, ceci rend la VCS recommandé en première intention devant une hydrocéphalie 

triventriculaire  obstructive sur tumeur de la fosse cérébrale postérieure. 

Tam Burrini  et al .[297]  dans une série de 104 cas d‟enfants porteurs  d‟hydrocéphalie sur 

tumeur de la fosse cérébrale postérieure tous ont bénéficié d‟un drainage externe per 

opératoire et  a constaté que seulement 28,8%  des patients ont gardé leurs hydrocéphalie en 

post opératoire avec une pression intra crânienne élevé, ou une VCS a été effectué  et si échec 

de cette dernière avec une pression intracrânienne  anormale elle sera convertie en DVP. 

Dias et Al qui a fait une étude rétrospective sur les facteurs qui déterminent  la mise en place 

d‟une DVP en post opératoire [291]: 

1. L‟étendue de la résection tumorale diminuerait le besoin de mettre un drainage. 

2. La fermeture non étanche de la  dure mère  après résection tumorale de la fosse 

postérieure, ces enfants sont plus disposés à la mise en place d‟un shunt. 

 

La dérivation ventriculo-péritonéale a gagné beaucoup de popularité car elle réduit 

significativement  la morbidité et la mortalité  des hydrocéphalies  cela n‟empêche que sa 

mise en place peut avoir beaucoup d‟inconvénients en plus de la dépendance au shunt qui 

selon la littérature  certains facteurs augmenterais de façon significative cette dernière à savoir 

l‟âge de l‟enfant,  la présence de larges ventricules, une tumeur extensive et une classification 

stade 3 et 4 de Chang dans les médulloblastomes. 

Les dysfonctionnements, les infections, les métastases, l‟hémorragie intra tumorale et 

l‟engagement et  la révision de la valve lorsque l‟enfant grandit sont les complications 

probables  lors de sa mise en place  [298-299-300-301-302] . 

Cela dit la dérivation ventriculo-péritonéale reste le traitement classique pour toute 

Hydrocéphalie. 

Grace à l‟avènement de l‟endoscopie  la ventriculocisternostomie est  une nouvelle technique 

chirurgicale mini invasive qui permet l‟écoulement physiologique du liquide 
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céphalorachidien,c‟est la technique la plus utilisé actuellement  dans les hydrocéphalies  tri 

ventriculaires sur tumeurs  de la fosse cérébrale postérieure. 

L‟étude de Sainte Rose et al. [303] a observé un traitement définitif des hydrocéphalies  

après VCS avec amélioration de l‟état général en post opératoire chez 94 % des cas. 

La VCS élimine le risque d‟infection du LCR lié à un drainage externe et  minimise le risque 

d‟hyper drainage  lié à la DVP ainsi que toutes ses complications mécaniques et infectieuses, 

ceci rend la VCS  recommandé en première intention dans les hydrocéphalies obstructives  

sur tumeurs de la fosse cérébrale postérieure et même si l‟hydrocéphalie  persiste en post 

opératoire il faut  la refaire une autre fois si échec une dérivation ventriculo-péritonéale sera 

placé. 

Dans de rare cas  au cours d‟une VCS on reconnaît les métastases   qui peuvent être détectés 

au niveau de l‟infundibulum ce qui permet de faire des biopsies [304]. 

Selon la littérature les enfants porteurs de tumeurs de la fosse cérébrale postérieure avec 

hydrocéphalie et qui ont moins de six mois le traitement par  VCS est décevant et la DVP est 

la technique la mieux préconisé à cet âge [304]. 

Certes la VCS est un traitement mini invasif qui peut être pratiqué facilement et efficacement 

dans de nombreux centres, mais la DVP reste toujours d‟actualité. 

Nous n‟avons  constaté  aucune   complication suite à la mise en place d‟une DVP ni suite à 

une VCS, bien au contraire  nous avons constaté une  nette amélioration clinique après  le 

rétablissement des voies d‟écoulements. 

Le traitement en premier de l‟hydrocéphalie permet non seulement d‟améliorer la 

symptomatologie clinique (le syndrome d‟hypertension intracrânienne) et sauver le pronostic 

vital et fonctionnel (visuel) mais permet également d‟obtenir un confort opératoire lors de 

l‟exérèse tumorale ainsi d‟améliorer les suites post opératoires. 

 

The Canadian preoperative prediction rule for hydrocephalus (CPPRH) in children 

with posterior fossa neoplasms  proposé par Riva Cambrin a mis en place une échelle de 

prédiction  de  la persistance  de l‟hydrocéphalie après la chirurgie d‟une tumeur de la fosse 

cérébrale postérieure [305]. 

Cette échelle repose sur sept critères coté jusqu‟à un score de 10 qui conduit à prévoir la 

probabilité de la persistance de l‟hydrocéphalie en  post opératoire. 

Ces critères sont  représentés par : l‟âge de l‟enfant<02ans (3), l‟existence d‟œdème papillaire 

qui a été remplacé par la résorption trans-ependymaire (1), la taille augmenté des 
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ventricules(2), la présence de métastases(3), la nature tumorale Médulloblastome(1) , 

Ependymome (1), tumeur exophytique du tronc cérébral (1). 

Ainsi un score de 5 prédit une hydrocéphalie post opératoire à 56,2% [305]. 

Le délai de prise en charge chirurgical de l‟hydrocéphalie dans notre service  varie entre   24 à 

72H. 

Après le  rétablissement des voies d‟écoulement du LCR soit par DVP ou par VCS, on 

prépare le malade pour la résection tumorale après avoir informé et discuter  avec les parents 

des risques de l‟intervention chirurgicale et après avoir eu leurs consentement éclairé, une 

consultation anesthésique est établie  afin de préparer  le malade. 

Une fois au bloc opératoire l‟enfant est mis sur la table opératoire sous monitoring, mise en 

place des voies veineuses périphériques et centrale, la malade est ainsi  sous anesthésie 

générale après  intubation orotrachéale et  surveillance des  constantes hémodynamiques, mise 

en place de la sonde urinaire. 

La position opératoire assise ou ventrale est toujours un sujet controversé  à cause des 

avantages et inconvénients lié à chaque position. 

Le choix de la position est discuté entre le neurochirurgien et le médecin réanimateur, elle  est 

choisie  en fonction des compétences et de l‟existence du plateau technique adéquat surtout 

pour la position assise qui expose à un grand risque d‟embolie pulmonaire. 

Tous nos malades ont étaient opérés  en position ventrale, tête fixée  sur une  têtière à cheval 

en légère flexion afin d‟ouvrir l‟espace entre le foramen  magnum et l‟arc postérieur de C1 

tout en protégeant les globes oculaires afin qu‟ils ne soient pas comprimé lors de la position, 

l‟installation se poursuit par la mise ne place de deux billots sous  les épaules et sous les 

crêtes iliaques afin de libérer l‟abdomen. 

Apres  badigeonnage et mise en place des champs opératoires, incision  cutané occipitale 

médiane, désinsertion musculo-aponévrotique  selon le raphé médian et mise en place des 

écarteurs auto statiques   exposant ainsi l‟écaille occipitale et la charnière occipito vertébrale  

et l‟arc postérieur de C1. 

Dans notre série seulement 10 patients ont bénéficié d‟une craniectomie, le reste des  malades 

d‟une  craniotomie occipitale  avec remise du volet occipitale et fixation  de  ce dernier, après 

résection tumorale et fermeture durale étanche. 

 On a constaté que la confection de la craniotomie évitait l‟apparition de collections sous 

cutanée tels que le chignon  en éliminant l‟espace mort et c‟est d‟autant plus esthétique pour 

l‟enfant que la craniectomie, en plus de la rapidité de sa réalisation et qu‟en cas de ré- 
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intervention tous les plans anatomique sont respectés et préservés  et c‟est ce qui est préconisé 

de faire  actuellement selon  la littérature [306]. 

L‟ouverture  de l‟arc postérieur de C1 n‟a aucune répercussion sur la stabilité rachidienne de 

l‟enfant et elle est préconisée à chaque fois ou l‟engagement des amygdales cérébelleuses a 

été objectivé sur l‟IRM.  

La voie sous occipitale  médiane  est la voie la plus classique et qui donne accès à toutes les 

tumeurs  qui siègent au niveau du quatrième ventricule et au niveau du  cervelet. 

Dans notre série tous les enfants ont bénéficié d‟un abord sous occipitale médian, la voie 

d‟abord utilisé  dépend de la localisation tumorale et de son extension. 

Après la mise en place du microscope opératoire ,  la voie  trans vermiènne a été pratiquée 

chez 17 malades cette voie a été choisie après la mise en évidence de la masse tumorale au 

niveau du vermis dès l‟ouverture de la dure mère, 14 autres enfants opérés par la voie 

Télovélaire, quant aux localisations hémisphériques  elles ont  étaient abordés par voie trans- 

corticale  et cela a concerné 04 patients. 

Les deux voies d‟abords trans vermiènne et la voie télovélaire explorent bien le quatrième 

ventricule  sur toute sa longueur de l‟aqueduc à l‟obex, la voie télovélaire donne   un accès 

supplémentaires sur les récessus latéraux et les trous de luschka  par le passage dans un 

couloir naturel sans inciser le vermis ; la voie trans vermienne quant à elle   expose mieux la 

partie rostrale  ainsi que le toit du quatrième ventricule. 

L‟infiltration du plancher du quatrième ventricule a été constaté que chez  02 malades  et ou 

lors de l‟exérèse tumorale  ces derniers ont  présenté une augmentation brutale de la fréquence 

cardiaque  à deux reprises observé par les médecins réanimateurs  ce qui a fait arrêter le geste 

opératoire au risque de compromettre le pronostic vital ou fonctionnel un des  deux  été 

porteur d‟un médulloblastome et l‟autre d‟un épendymome . 

Les incidents per opératoire  constatés  dans notre série ou  02 malades ont eu une 

tachycardie, une extubation accidentelle survenue en plein craniotomie en position ventrale. 

Le médulloblastome été hémorragique  chez six patients, un choc hypo volémique a été vue 

chez 02 malades, corrigé par  une transfusion sanguine en  per opératoire. 

La chirurgie tumorale a plusieurs objectifs le premier c‟est de sauver le pronostic vital et 

fonctionnel en décomprimant les structures nerveuses se trouvant dans la fosse cérébrale 

postérieure, rétablir les voies d‟écoulement du liquide céphalorachidien et  connaitre la nature 

histologique et moléculaire de la masse tumorale afin d‟instaurer le Protocol adéquat pour 

traiter le malade. 
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Dans le groupe des enfants porteurs de médulloblastome,l‟exérèse chirurgicale été 

macroscopiquement  totale et a concernés 17 malades , sub -totale dans un cas  chez qui la 

tumeur infiltrait le plancher et partielle chez trois malades l‟un d‟entre eux avait des 

métastases à l‟admission et les deux autres malades avaient une volumineuse tumeur vermio-

cérébelleuse s‟étendant vers l‟angle ponto-cérébelleux, nos résultats concordent avec celles 

rapportés dans la littérature ou C.Motolese sur une série de 38 enfants porteurs de 

médulloblastome a fait une résection totale qui a concerné 71,1%  des patients [307]. 

Beaucoup de travaux ont été publié sur la chirurgie du médulloblastome  depuis 1930 ou 

Cushing rapporté une mortalité  opératoire  de 32% et il estimait que l‟exérèse complète au 

moyen du bistouri ou de l‟aspiration reste le procédé de choix  mais qu‟elle  est inefficace 

comme seul traitement pour le médulloblastome [308]. 

En 1936 Cutler dans une série de 20 médulloblastome préconisait la radiothérapie  sans avoir 

à faire la chirurgie qui été décevante selon lui [309]. 

En 1939 Bailey faisait une décompression large avec juste une biopsie pour le 

médulloblastome [310]. 

Et c’est en 1947 queSpitz pratiquait une exérèse la plus   large possible  pour  évacuer les 

voies d‟écoulement du liquide céphalorachidien [311]. 

Choux M. et Lena G. étaient partisans    de l‟exérèse totale des qu‟elle été possible  pour un  

taux de survie  plus long, dans leurs série de 80 cas de médulloblastome en 1982 l‟exérèse 

totale a  été estimé  à  61,2%, la résection sub totale à 30% et partielle à 8,7%, et aucune 

biopsie n‟a été  effectué avec un taux de mortalité estimé à 17,8% [312]. 

Choux et Lena considéraient  qu‟une résection totale été une exérèse enlevant entièrement la 

tumeur ou laissant  subsister une adhérence au niveau du plancher du quatrième ventricule, la 

résection sub totale  quant à elle c‟est lorsqu‟ils enlevaient plus de 80% de la tumeur et  

partielle  été celle où ils laissaient plus de 20% de la masse tumorale [313]. 

Des études ont était faites à Lyon en faisant  juste des biopsies pour les enfants porteurs de 

médulloblastomes, le résultat été décevant surtout si la lésion ne réponds pas à la 

chimiothérapie  et qu‟il fallait une reprise chirurgicale qui s‟est avéré très complexes d‟autant 

plus que la chimiothérapie modifié  la structure tumorale ainsi que l‟interface  tumeur cervelet 

[275-307], de plus que la radiothérapie n‟est efficace que sur  un volume tumoral petit. 

La chirurgie de l‟épendymome est un challenge pour le neurochirurgien car le risque de 

morbidité et de séquelles post opératoires sont très élevé qui peuvent être irréversible  

notamment lorsqu‟il infiltre le plancher du quatrième ventricule avec comme conséquence 

une paralysie du nerf VII et des nerfs mixtes et troubles moteurs. 
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 Le seul enfant de notre série porteur d‟épendymome   a   bénéficié d‟une résection sub totale  

afin d‟éviter toutes ces complications. 

L‟exérèse chirurgicale de l‟astrocytome pilocytique est généralement assez aisé sauf si ce 

dernier infiltre le tronc cérébral.  

Pratiquement tous les enfants porteurs d‟astrocytome pilocytique ont bénéficié d‟une 

résection chirurgicale macroscopiquement totale  sauf un  seul enfant qui a bénéficié d‟une 

exérèse sub totale. 

L‟enfant porteur de tumeur rhabdoide a bénéficié d‟une exérèse macroscopiquement totale.  

Tous nos malades opérés ont étaient extubé en post opératoire et transférés  à la salle de 

réveille  au niveau du  service de neurochirurgie  de notre hôpital et aucun retard de réveil n‟a 

été noté. 

14.5 Discussion des données cliniques  post opératoires : 
La surveillance post opératoire  nous a permis de constater quelques complications : 

Un hématome de la cavité opératoire occasionnant un trouble de la conscience survenue 

12heures après la chirurgie chez une patiente âgée de 11ans qui  a été évacué en urgence avec 

reprise  de  l‟état de conscience. 

Un fébricule transitoire  de38° chez  six malades  qui  a été observé en post opératoire 

immédiat  en rapport avec un méningisme   dû  au passage de sang dans l‟espace sous 

arachnoïdien. 

Un syndrome de la fosse cérébrale postérieure  a été observé chez deux post opérés, le 

mutisme   été transitoire  et il a duré 07 jours  chez un enfant de 03ans qui  a été abordé par la 

voie Télovelaire et qui été porteur de la tumeur rhabdoide, le deuxième enfant été plus âgé et 

il avait 09 ans son mutisme a duré  plus de vingt jours et il a été abordé par la voie trans 

vermienne supérieure, ce dernier été porteur d‟un médulloblastome. 

Le syndrome de la fosse cérébrale postérieure est l‟ensemble de symptômes regroupant le 

mutisme, l‟ataxie, l‟hypotonie et l‟irritabilité émotionnelle survenant suite à la chirurgie du 

quatrième ventricule et du cervelet plus fréquent chez les enfants et les adolescents [313]. 

Selon la littérature l‟incidence du mutisme akinétique est estimé  entre 8% et 32% pour toute 

variété tumorale se trouvant au niveau de la fosse cérébrale postérieure [314 -315- 316], cette 

incidence augmenterait  chez les enfants porteurs de médulloblastome  qui est de 24% à 39% 

[317-318]. 

Dans une série de 148 d‟enfants porteurs de processus de la fosse cérébrale, l‟incidence du 

syndrome de la fosse cérébrale postérieure  été de 28% répartie en grand pourcentage pour le 
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médulloblastome  estimé à 40% suivie par l‟épendymome 20% et 16% pour  l‟astrocytome  

[319]. 

Le mutisme akinétique cérébelleux  est une entité clinique bien décrite mais son mécanisme 

n‟est   pas entièrement élucidé  ce syndrome est lié à la chirurgie de la fosse cérébrale 

postérieure  qui selon la littérature  est souvent associé à la voie tran vermienne par lésion du 

noyau dentelé, d‟autres hypothèses ont étaient également décrites  tels que l‟œdème ou les 

vasospasmes post opératoire, l‟atteinte   de la  voie efférente  dento-thalamo-corticale qui joue 

un rôle dans  l‟élaboration et l‟interaction entre la cognition et les fonctions cérébelleuses. 

L‟incidence de survenue  plus élevé observé particulièrement après la chirurgie des  enfants 

porteurs  de médulloblastome  est  en rapport avec sa localisation médiane et vermiènne le 

plus souvent [320-321]. 

Des auteurs ont publié dans une série de 20 enfants opérés pour processus du quatrième 

ventricule  en utilisant exclusivement la voie télovélaire,  ils ont constaté un syndrome de la 

fosse cérébrale postérieure chez 30% des cas [322] qui normalement selon d‟autres auteurs 

l‟incidence de ce syndrome survenue en utilisant cette approche est estimé    entre  08 et 24% 

[323- 324]. 

On a noté également une irritabilité émotionnelle chez deux enfants,  un nystagmus chez un 

garçon et une accentuation des troubles de la coordination chez deux patients. 

Un chignon observé  chez 02 enfants. 

Une fistule de liquide céphalorachidien chez un  enfant  âgé de 2 ans qui  a  occasionné   une 

méningite à acinéto-bactère  qui a son tour été à l‟origine à 13 jours en post opératoire  d‟une 

hydrocéphalie  déjà traité en premier temps par une ventriculo-cisternostomie suivie d‟exérèse 

complète après craniectomie. 

L‟enfant a été mis sous antibiotiques adaptés à son germe avec la mise en place d‟un drainage 

externe  qui a duré 30 jours jusqu‟à stérilisation du LCR et mise en place d‟une dérivation 

ventriculo-péritonéale. 

Une infection de plaie chez deux post opérés ,  survenue chez une fillette de trois ans à j15 

post opératoire qui a été mise sous antibiotique  avec changement de pansement quotidiens 

jusqu‟à cicatrisation,contrairement au deuxième enfant chez qui l‟infection été responsable 

d‟une méningite à Acinéto bactère Baumani résistante à tous les antibiotiques résponsable 

d‟une hydrocéphalie pour laquelle il a fallut mettre un drainage externe pendant 21jours sous 

antibiothérapie et placer une dérivation  interne apres stérilisation du LCR.  
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Dans la littérature la fréquence des méningites varie généralement entre 0,8et 20% des cas, 

cette fréquence suit généralement celle des fistules d‟LCR [325-326], dans notre série  Deux 

cas de méningite ont  été observé. 

L‟évolution clinique post opératoire immédiate  a été marquée par la disparition du syndrome 

d‟hypertension intracrânienne  à savoir les céphalées en casque  et les vomissements après la 

restauration de la circulation du liquide céphalo rachidien  mais aussi après l‟exérèse tumorale   

chez 30 patients.   

On a constaté également  une amélioration du syndrome cérébelleux chez 21 enfants, 

l‟absence   du strabisme près existant avant la chirurgie  chez 11  enfants ainsi qu‟une 

disparition  du trouble de la déglutition  chez une fille  et du déficit moteur chez trois patients 

en post opératoire. 

Dans notre série nous avons constaté également  la persistance chez trois enfants porteurs de 

médulloblastome du syndrome d‟hypertension intracrânienne ces derniers  avaient bénéficié 

d‟une résection partielle, l‟un d‟eux avait une dissémination secondaires sus et sous tentorielle 

du médulloblastome dès son admission. 

La persistance du syndrome cérébelleux  chez 11 malades avec une accentuation  des troubles 

de la coordination  constaté chez deux d‟entre eux en post opératoire immédiat, la persistance 

également du déficit moteur chez 02 enfants, cette symptomatologie s‟est bien améliorés 

graduellement au cours des mois suivants leur évolution. 

Trois enfants ont gardés leur strabisme après la chirurgie moins accentué qu‟avant mais qui a 

persisté des mois après.  

Les deux enfants qui avaient une cécite n‟ont pas récupéré leurs vision, l‟un deux été opéré 

pour medulloblastome et l‟autre  pour astrocytome pilocytique avec réséction tumorale totale . 

Aucune complication lié à la mise en place d‟un shunt ventriculo-péritonéale ou après la VCS 

n‟a été observé. 

La mortalité opératoire signifie la mortalité peropératoire et postopératoire au cours du 

premier mois, dans notre série nous n‟avons eu aucun décès  lié à la chirurgie, le taux  de 

décès diffère d‟une équipe à une autre et qui tends à diminuer au fur des années selon la 

littérature  ceci est liée d‟une part aux progrès des techniques opératoires et à ceux de la 

réanimation post-opératoire [327]. 

14.6 Discussion des données  histologique et génétiques : 
Dans le groupe des enfants porteurs de médulloblastome et d‟épendymome du V4 et de la 

tumeur rhabdoide, les résultats histologiques des pièces tumorales ont étaient obtenus   avec  
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des délais variables, ce dernier été supérieur à 02 mois pour 05 patients,  07 malades  les ont  

obtenus   au bout de 01  mois et les 11 autres résultats ont étaient récupéré  au bout de 

quelques jours  car les parents ont préférés prendre les prélèvements en  privé afin d‟accélérer 

la prise en charge ultérieure. 

Ces résultats étaient dans la  majorité des cas  en faveur d‟un médulloblastome classique  qui 

a été retrouve chez 16 enfants, deux patients étaient porteurs d‟un médulloblastome 

desmoplasique , deux autres un médulloblastome  anaplasique  et un cas de médulloblastome  

à nodularité extensive chez un enfants  âgé de  13mois. 

12 enfants étaient porteurs d‟astrocytome pilocytique et 01 enfant âgé de deux ans et demie 

été porteur d‟un épendymome grade II du V4 et 01 enfant âgé de 03 ans porteur d‟une tumeur 

rhabdoide . 

Le médulloblastome classique été la variante la plus répondue dans notre série  ce qui 

corresponds à la littérature car c‟est l‟entité histologique qui représente les 2/3 des 

médulloblastomes [328].   

La recherche  génétique des pièces tumorales n‟a pas  été faite  par manque de plateau 

technique au niveau du service d‟anatomopathologie à Annaba et par manque de réactifs pour 

l‟immuno-histochimie ou l‟utilisation la B caténine, GAB1, YAP1 pour effectuer l‟examen 

immuno-histochimique  afin d‟identifier le sous -groupe WNT et le sous- groupe SHH pour le 

Médulloblastome.  

La GFAP, Olig2, la Protéine S100,P53  pour mettre en évidence le sous type moléculaire de 

l‟épendymome  PFA retrouvé chez les enfants et PFB chez les adultes. 

Nous avons envoyé   quelques blocs histologiques au service d‟anatomopathologie de Douira  

et à Mustapha «Alger» pour effectuer un examen immuno- histochimique   à ces prélèvements 

et nous avons reçus  que 05 résultats mais qui restent  des résultats incomplets et non 

concluants par manque de réactifs. 

Vue cette défaillance  biologique et génétique  nous ne pouvons classer nos malades porteurs 

de médulloblastome  selon la classification OMS 2016 ou  dernièrement 2021 car elle 

représente la pierre angulaire  dans la stratification  du malade  porteur de médulloblastome et 

de sa prise en charge complémentaire. 

Le médulloblastome est une tumeur hétérogène constitué   de 4 sous- groupes, ces derniers 

sont composés d‟autres sous- groupes bien distincts  avec des profils génétiques  uniques. 

Les principaux sous-groupes  sont : le sous-groupe wingless (WNT), Sonic Hedghog (SHH) 

ce dernier est divisé en SHH-TP 53  wild type et SHH TP53 muté, le sous- groupe 3 et 4  

[329]. 
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Cette classification moléculaire  est soustraite à  l‟analyse du génome et à la transcription de 

l‟ADN impliqué dans la genèse et la progression tumorale ceci  nécessite un plateau technique 

couteux et qui n‟est pas disponibles au niveau  des services d‟anatomopathologies de l‟EST 

de l‟Algérie. 

Une récente étude  a été publié en 2020 sur la place de  l‟immuno- histochimie comme  

méthode de substitution pour le diagnostic des sous-groupes, utilisant les anticorps pour 

classer le médulloblastome en  trois principaux sous-groupes moléculaires (WNT, SHH et 

non-WNT/SHH) qui a conclue à une bonne corrélation  des résultats immuno-histochimique 

et la classification moléculaire par extraction génétique [330]. 

Cette technique d‟immuno-histochimie  ne nécessite pas un plateau technique très développé 

mais seulement deux  réactifs B-caténine et le GAB1 comme démontrés dans de nombreuses 

études   pour classer le médulloblastome en trois sous-groupes WNT, SHH, No WNT /SHH 

[331-332-333-334]. 

La recherche de cellules tumorales dans le liquide céphalorachidien  des enfants porteurs de 

médulloblastome de notre étude  n‟a retrouvé qu‟un seul cas  positif. 

Selon les chercheurs du département d‟oncologie  St.Jude «  Childrens research  hospital » 

à Memphis  USA  qui a déclaré que même pendant la maladie les cellules tumorales peuvent 

ne pas être détectées dans le liquide céphalorachidien car ce  n‟est pas très sensible comme 

test. 

Actuellement il y‟a  un essai clinique dans le même département   sur 123 enfants    

diagnostiqué porteurs de médulloblastome ou une nouvelle technique appelé  séquençage  du 

génome  entier à faible  couverture  ou ils cherchent de l‟ADN  acellulaire présentant des 

modifications génomiques spécifiques appelés variation du nombre de copies caractéristiques 

du médulloblastome, ces ponctions d‟LCR ont étaient prélevés  juste après la chirurgie et 

avant d‟entamer le traitement complémentaire ou ils ont découverts une infiltration tumorale 

du LCR chez 85%  des enfants. 

Grace à cette technique  ils ont pu trouver une dissémination métastatique chez 32 enfants 

ayant reçus le traitement complémentaire avec une IRM  qui n‟a montré aucune récidive  les 

chercheurs de ce département ont déclaré  qu‟on pouvait  voir la réapparition de la récidive 

dans le liquide céphalorachidien bien avant sa détection au niveau de l‟IRM cérébro-

médullaire [335]. 
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14 .7 Discussions des données radiologiques post opératoires : 
L‟Imagerie par résonnance magnétique cérébro- médullaire  a été demandée chez tous  nos 

malades trois semaines après la chirurgie, cette dernière  n‟a pu être faite dans les 72 heures 

post opératoire mais à 21 jours après la chirurgie  pour éviter les faux résultats positifs causés 

par la présence de la meth hémoglobine. 

L‟IRM est demandé pour évaluer la qualité de l‟exérèse  mais aussi pour mesurer la taille du 

reliquat tumoral, de mettre en évidences des localisations secondaires et de vérifier l‟évolution 

de l‟hydrocéphalie qui persiste dans un tiers des cas surtout  chez les enfants opérés pour 

médulloblastome selon la littérature [298]. 

Dans notre série  l‟IRM   a mis en évidence une cavité  poren céphalique au niveau de la fosse 

cérébrale postérieure chez 29 patients, 

Un reliquat tumoral chez quatre patients porteur de médulloblastome  dont trois avaient un 

reliquat supérieur à 1,5 cm ou l‟un d‟entre  eux a une dissémination sus et sous tentorielle 

chez un enfant déjà admis avec des métastases,  un reliquat de moins de 1,5cm chez trois 

enfants  l‟un été porteur d‟un médulloblastome, l‟autre d‟un épendymome et le  dernier d‟un 

astrocytome pilocytique. 

Un hygrome  observé dans trois cas, une fine  lame d‟hématome sous durale chronique chez 

un seul enfant, un méningocele chez 02 patients. 

L‟imagerie par résonnance magnétique  a permis de suivre également l‟évolution de 

l‟hydrocéphalie ou  dans le groupe qui a bénéficié d‟une VCS on retrouve 02 cas de 

ventriculomégalie ou l‟un d‟eux  été un  enfant de trois ans qui a bénéficié d‟une résection  

sub -totale  avec la présence d‟un reliquat de moins de 1,5cm  et l‟autre enfant  été porteur de 

l‟épendymome  et 01 cas dans le groupe de malades qui n‟a bénéficié d‟aucun shunt et qui 

n‟avait pas au départ une dilatation ventriculaire et qui a bénéficié d‟une résection totale d‟un 

médulloblastome, une  absence de dilatation ventriculaire chez les malades qui ont bénéficié 

d‟une dérivation ventriculo-péritonéale. 

La ventriculomégalie qui a été constaté à l‟IRM post opératoire est une dilatation ventriculaire 

passive sans répercussion cliniques. 

14.8 Discussion des données sur la stratification du risque des enfants 

opérés pour médulloblastome : 
 La stratification du risque des malades opérées pour médulloblastome a permis de distinguer 

deux groupes à risques :  

Un  groupe à haut risque qui concerne 08 enfants dont deux avaient un âge moins de trois 

ans ;  un enfant de  deux ans  et l‟autre de treize mois, un enfant porteur de médulloblastome 
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métastatique, deux autres qui ont bénéficié d‟une résection partielle avec un reliquat supérieur 

à 1,5cm  et deux enfants porteurs de médulloblastome anaplasique  ,un enfant qui a bénéficié 

d‟une résection totale avec une histologie en faveur d‟un médulloblastome classique mais 

avec une infiltration du liquide céphalo rachidien par les cellules tumorales. 

Les malades restants à savoir les 13 enfants ont étaient classés dans le groupe à risque 

standard  car l‟âge été supérieur ou égale à trois ans, bénéficiant d‟une résection totale de la 

tumeur, sauf un garçon âgé de trois ans avec un reliquat inférieur à 1,5 cm,  tous avaient un 

LCR acellulaire, l‟examen histologique pour la majorité été en faveur d‟un médulloblastome 

classique, deux cas médulloblastome désmoplasique et un cas de médulloblastome à 

nodularité extensive. 

Cette classification à risque est basée sur l‟âge de l‟enfant ou un enfant qui a moins de trois 

ans est classé dans le groupe  à haut risque car il ne peut bénéficier de radiothérapie cranio 

spinale qui est l‟un des piliers  de la prise en charge du médulloblastome, à cause de son effet 

délétère  à cet âge, la taille du reliquat tumoral, l‟infiltration du LCR, l‟existence de 

localisations secondaire et sur la nature histologique du médulloblastome, les sous- groupes 

moléculaires  ne sont pas inclus dans notre stratifications par manques de données génétiques.  

A l‟heure actuelle la stratification du risque   utilisé  en Algérie est ancienne et repose sur les 

critères sus cités mais pas sur  la nouvelle classification établie lors d‟un consensus à 

Heidelberg qui a  intégrés la biologie moléculaire et le pronostic propre à chaque sous- 

groupe. 

Cette classification comporte non pas deux groupes à risque mais quatre groupes : groupe à 

très haut risque, groupe à haut risque,  groupe à risque standard et groupe  à faible 

risque. 

Cette dernière classification  vise à  tester les nouvelles thérapies ciblées ainsi l‟intensification 

des traitements  chez les groupes à haut risque et à très haut risque  et aussi à faire une 

réduction  du traitement  pour le groupe à faible risque [336-337]. 

The children’s groupe cancer  (CCG) qui a fait une étude sur 203 enfants  porteurs de 

médulloblastome  et qui ont observés  qu‟un reliquat tumoral supérieur  à 1,5  été   associé à 

un mauvais pronostic [338]  et  fait classer l‟enfant dans le groupe à haut risque  et ainsi 

recevoir  une forte dose de chimiothérapie et de radiothérapie cranio spinale  ayant  plus 

d‟effets secondaires neurocognitives [339- 340]. 

L‟exérèse maximale  du médulloblastome est  souvent citée selon la littérature comme critère 

de bon pronostic mais cette dernière ne doit pas être  à l‟origine d‟une morbidité 

neurologique. 
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L‟infiltration du LCR et l‟existence de métastase est un  autre critère  qui est corrélé à un très 

mauvais pronostic. 

Il a été constaté que certains types histologiques étaient corrélé à un bon pronostic faisant 

partis du risque standard tels que le médulloblastome desmoplasique et à  Nodularité 

extensive sans doute à cause de leurs richesse en réseau réticulinique avec une activité 

mitotique  plus discrète que les autres types, au contraire  du médulloblastome anaplasique  et 

à grandes cellules  qui ont  une importante activité mitotique  associé à de larges plages de 

nécrose et qui est un critère de mauvais pronostic appartenant au groupe à haut risque[341-

342-343]. 

La biologie moléculaire du médulloblastome représente un critère incontournable dans la 

nouvelle classification du risque ou le médulloblastome du sous- groupe Wingless  (WNT ) a  

un bon pronostic contrairement aux sous- groupe 3 qui est de pronostic péjoratif et classé 

dans le groupe à haut risque  quant aux sous-groupes 4 et le sous-groupe  Sonichedgehog 

(SHH ) ont un   pronostic intermédiaire en fonction de la présence  TP 53 muté dans le Sonic 

Hedghog[ 330- 331-332- 344-345]. 

14.9 Discussion des données selon le traitement adjuvent  des enfants 

opérés pour tumeurde la fosse cérébrale postérieure 
Le sous type moléculaire de l‟épendymome PFA est corrélé à un mauvais pronostic  surtout si 

l‟enfant est très jeune [346]. 

La tumeur rhabdoide tératoide est réputée pour son pronostic péjoratif. 

Le médulloblastome et l‟épendymome   sont des  tumeurs radio sensibles et  dans le groupe 

d‟enfants porteurs de médulloblastome, 18malades ont  étaient irradiés  ,ce qui n‟est  pas le 

cas des trois  enfants restants ou deux d‟entre eux avaient un âge de moins de trois ans  le 

troisième qui été âgé de trois ans n‟a pas pu bénéficier de cette dernière car le malade a été 

admis un 45jours  après la chirurgie  dans  un état comateux ou le scanner cérébral a mis en 

évidence une récidive tumorale locale avec dissémination sus tentorielle suite à laquelle il est 

décédé.  

L‟enfant porteur de tumeur rhabdoide de la fosse cérébrale postérieure  s‟est vue refusé la 

radiothérapie pour cause de surcharge au niveau du centre de radiothérapie et que la résection 

été totale ou ils ont préconisé  la surveillance,  ce dernier  avait l‟âge de trois ans. 

L‟enfant porteur d‟épendymome  a reçu sa dose de radiothérapie 09mois après la chirurgie. 
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 Le délai de la  radiothérapie a dépassé les six semaines post opératoires  pour  12 malades 

opérés pour médulloblastome et pendant cette période ils ont reçus leurs doses de  

chimiothérapie  ou ils ont étaient irradiés au bout  90 jours. 

 Seulement 06 malades ont  pu  être irradiés dans les délais à savoir 42 jours après la 

chirurgie. 

Les malades qui ont bénéficié de radiothérapie ont reçus une dose de 54 Gy  au niveau de la 

fosse cérébrale postérieur avec une irradiation  de l‟axe cérébro-spinale de 23,4-36 Gy sur 

l‟encéphale à raison de 1,8 Gy par jour  pendant 05 semaines.  

L‟irradiation cranio spinale  est en fonction de la stratification du risque pour les 

médulloblastomes, les patients qui font partie du groupe standard  recevront   23,4Gy  avec un 

boost au niveau de la fosse cérébrale postérieur  entre 54 et 55,8 Gy associé à une 

chimiothérapie  et ceux du groupe à haut risque l‟irradiation cranio spinale est entre 36et 

40Gy, selon la littérature  [347]. 

Les enfants porteurs d‟épendymome vont bénéficier juste d‟une radiothérapie sur le site 

tumorale. 

La radiothérapie doit se faire juste après la chirurgie dans un délai ne dépassant pas les 42 

jours et de préférence les 28 jours post opératoire [348]. 

Ce délai doit être respecté pour avoir un meilleur  pronostic et aussi éviter les récidives 

locales c‟est ce qui a été démontré par une étude  qui a été faite au niveau de l‟université de 

Florida  sur 53 enfants porteurs de médulloblastomes  ou ils  ont suivie deux cohortes avec 

des délais de réalisation de radiothérapie supérieure et inférieure à 45 jours post opératoire 

[349]. 

La société internationale d’oncologie pédiatrique (SIOP) a constaté que le taux de survie 

globale été significativement bas  chez les enfants qui ont bénéficié d‟une radiothérapie dans 

un délai dépassant les 50 jours  post opératoire (survie globale de 78,5% versus 53,7%) 

[350]. 

La proton thérapie a été suggéré pour traiter le médulloblastome et l‟épendymome et la 

tumeur rhabdoide  pour remplacer la radiothérapie  minimisant ainsi les effets secondaires  

des rayons X car  la radiothérapie par protons diffuse moins  de rayonnement sur les tissus 

sains  que la radiothérapie par photons [351]. 

Une étude sur 79 patients opérés  pour médulloblastome  et dont la moitié a été  traité par  

radiothérapie conventionnelle et l‟autre par proton thérapie  cette dernière avait des résultats  

intellectuelles plus favorables que l‟autre groupe  à savoir une meilleur mémoire  et un  

meilleur quotient intellectuel  plus élevé [352]. 
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Une  autre étude   a démontré que la proton thérapie est aussi nocive  que la radiothérapie et 

quelle n‟apportait aucun avantage de plus [353]. 

 Tous les malades opérés pour médulloblastome  ont bénéficié d‟une chimiothérapie sauf un 

patient âgé de trois ans  qui est décédé  au moment d‟entamer sa radiothérapie  45 jours   

après la chirurgie suite à une récidive locale avec dissémination sus tentorielle d‟un 

médulloblastome. 

À cause des rendez-vous très éloigner de la radiothérapie 14 enfants opérés pour 

médulloblastome  ont bénéficié d‟une chimiothérapie  en post opératoire dont  deux  étaient 

âgés de  moins de trois ans   et qui n‟ont pu bénéficier d‟une radiothérapie post opératoire ce 

qui a contribuer à retarder encore plus l‟irradiation pour cause d‟aplasie médullaire survenue 

entre les cures. 

Les deux enfants porteurs de médulloblastomes  de moins de trois ans ont bénéficié d‟une 

résection totale   ont reçu une  chimiothérapie selon le protocole BEBE SFOP  incluant la 

vincristine, les cyclophosphamides , carboplatine, procarbazine , cisplatinium , étoposide  à 

savoir 7cycles avec une durée du traitement de 18mois. 

Les enfants de plus de trois ans ont reçus une  chimiothérapie selon le protocol établie par le 

Comité de neuro-oncologie pédiatrique d’Alger suivant :  

Trois cycles cisplatine et l‟étoposide  de 21 jours d‟intervalle avec un schéma de réhydratation 

et de corticothérapie  et trois cycles de cylophosphamide (endoxan) associé à la vincristine   

de 28jours d‟intervalle. 

Avec surveillance rigoureuse des trois lignées globulaire. 

L‟épendymome  est une tumeur  chimio-résistant  et dont le bénéfice est aux centre des débats 

actuels [346]. 

Le médulloblastome est une tumeur chimio-sensible,  la chimiothérapie  seule  permet de 

retarder la radiothérapie chez les enfants de moins de 3ans,  l‟étude BBSFOP qui a été faite 

chez cette catégorie d‟âge à conclue  à un taux de survie de 22% chez ces  enfants à 5ans 

[354]  cela explique le mauvais pronostic  de cette catégorie classé  dans le groupe à haut 

risque . 

Selon la littérature  l‟utilisation d‟une poly chimiothérapie utilisant plusieurs molécules  le 

schéma 8/1  instauré après une radiothérapie  a permis d‟augmenter   de 85%  la survie à 05 

ans  chez les enfants de plus 3ans appartenant aux groupe à risque standard [86] . 

La  poly chimiothérapie  utilisé à haute dose  pour les  enfants appartenant au groupe à haut 

risque doit être  suivie d‟autogreffe  de cellules souches hémato poïétique avec des résultats 

encourageant selon la littérature [356]. 
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Une vaste étude mené sur 379 patient atteint de médulloblastomes  à risque standard et qui ont 

étaient traité avec  irradiation cranio spinale à dose de 23,4 Gy avec boost au niveau de la 

fosse cérébrale postérieur à 55,8Gy   associé à une chimiothérapie  avec deux schéma 

différents l‟un avec la lomustine (CCNU) , cisplatine et vincristine  l‟autre avec 

cyclophosphamide, cisplatine  et vincristine ,le  taux de survie observé  sans progression et la  

survie globale été respectivement de 81% et 86% [88]. 

En 2006 the Children’s Oncology Group a recommandé l‟administration de la vincristine 

pendant la radiothérapie  suivie de huit cycles de vincristine, cisplatine, cyclophosphamide ou 

de lomustine[357]. 

Une chimiothérapie systémique associé au méthotrexate intra ventriculaire été une alternative 

à la radiothérapie chez les enfants de moins de 4ans  selon l’essai HIT-2000, avec une survie 

sans progression à 05 ans  estimé  à 93 jusqu‟a100%,  75% de ces patients avait un sous –type 

SHH [358]. 

 

Dans notre étude les trois enfants de plus de trois ans qui ont bénéficié d‟une résection 

partielle ou l‟un d‟entre eux avait des localisations secondaires , ces derniers ont bénéficié de 

chimiothérapie et de radiothérapie l‟IRM cérébro médullaire de contrôle a révélé un nettoyage 

radiologique de ces lésions 

L‟immunothérapie pourrait épargner le malade les effets secondaires de la chimiothérapie et 

de la radiothérapie  sur le système nerveux  central et sur le développement de l‟enfant. 

La thérapie virale oncolytique ou plusieurs virus ont étaient utilisés tels que  le poliovirus, le 

virus de la rougeole, le réo virus de type sauvage associé au sagramostim, les céllules 

dendritiques pulsées par l‟ARN de cytomégalovirus  et l‟utilisation d‟un virus expérimentale 

de l‟herpès, ces derniers  sont en cours d‟étude  et ils n‟ont pas rapportés  encore de résultat 

[359-360]. 

Un essaie aussi est en cours sur la thérapie vaccinale contre le médulloblastome  qui ont eu un 

succès limité dans les essais cliniques de phase I[360]. 

Aucune thérapie ciblée n‟a fait ses preuves sur l‟épendymome jusqu‟à présent [346]. 

L‟Astrocytome pilocytique cérébelleux est une tumeur  qui a une croissance très lente et  ne 

nécessite pas de traitement adjuvent surtout s‟il y‟a eu une résection totale[361-362]. 

Mais des résultats défavorables ont étaient décrit surtout quand il y‟a une infiltration du tronc 

cérébrale et par conséquent une résection partielle à l‟origine d‟une récurrence [363-364]. 
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14 .10 Discussion des données  cliniques et radiologiques des rechutes 

tumorales : 
Au cours du suivie des  enfants  opérés pour un médulloblastome  et après avoir terminé 

leurs traitement adjuvent , ces enfants   sont  convoqués  régulièrement  pour faire  un examen 

clinique  et demander une IRM cérébro-médullaire  de  contrôle  et malheureusement on a 

constaté une récidive tumorale locale avec ou sans dissémination  chez 11 malades porteurs 

de médulloblastome  à des périodes différentes allant de 01 à 30 mois post opératoires. 

La récidive a été diagnostiquée chez nos malades devant l‟apparition du syndrome 

d‟hypertension intracrânienne à savoir céphalées, vomissement voir strabisme  chez 06de nos 

malades, douleurs rachidiennes avec irradiation en ceinture avec rétention urinaire et fécale 

chez une malade âgé de 5ans, quant aux  05 autres  le diagnostic de récidive tumorale  a été 

révélé  à l‟IRM lors des contrôles périodiques. 

L‟imagerie par résonnance magnétique  cérébro-médullaire a permis de poser le diagnostic de  

rechute  et de dissémination tumorale  qui  a été  locale au niveau du site opératoire seul ou 

associé  à des localisations sus tentorielle au niveau du lobe frontale, temporal , au niveau des 

ventricules latéraux  et aussi de siège  médullaire. 

Seulement deux enfants ont subi une deuxième intervention chirurgicale  sur la fosse 

cérébrale postérieure, lieu de la récidive  ou ils ont bénéficié d‟une résection sub totale suivie 

d‟un traitement adjuvent c‟est les deux enfants de moins de trois ans qui ont bénéficié d‟une 

ablation totale au paravent.   

La récurrence du médulloblastome observée dans notre série est survenue à des périodes 

différentes. 

Un 01 enfant à 45 jours, 04 enfants ont récidivé  à  12mois  après la chirurgie, 03 autres à 20 

mois et  02 patients  à  29mois et  01enfant à 30 mois.  

Les deux enfants de moins de 3ans ont rechutés une année après la chirurgie et ils ont étaient 

repris chirurgicalement, suivie de chimiothérapie intensive, un enfant de 08 ans  qui a récidivé 

au bout de 03ans et 4 mois au niveau du site primitif ayant  eu au paravent une exérèse totale  

dont les parents ont refusé l‟acte chirurgical pour une deuxième fois. 

La localisation primaire  chez ces derniers été médiane chez tous les patients qui ont 

récidivés, le médulloblastome été intra ventriculaire chez 05 malades et de siège vermien  

chez 06 enfants.  

La majorité des malades qui ont récidivés dans notre série avaient une histologie primitive en 

faveur d‟un médulloblastome classique, seulement 02 cas  avec un sous type histologique 

différent à savoir le  médulloblastome à nodularité extensive a été noté chez le plus jeune 
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enfant de notre série âgé de 13mois et un médulloblastome desmoplasique chez une patiente   

âgé de 05ans. 

 Les enfants qui ont rechutés 08 d‟entre eux ont bénéficié  avant d‟une résection totale, deux 

patients d‟une résection partielle dont l‟un d‟entre eux avait une dissémination sus tentorielle 

au diagnostic  et un seul enfant  de  trois ans a bénéficié d‟une résection  sub total avec un 

reliquat inférieur à 1,5 cm à l‟IRM de control  mais qui a récidivé 45 jours après la chirurgie.  

Tous les malades qui ont récidivé ont reçus de fortes doses de chimiothérapie qui n‟a pas fait 

régresser  ou faire disparaitre les lésions métastatiques sauf chez un malade âgé de 09ans  qui 

avait des localisations infra centimétriques  des parois ventriculaires  ce malade a bénéficié 

d‟une chimiothérapie  suite à ça il y‟a eu une rémission qui a duré une année et au cours d‟une 

IRM de control un nouveau essaimage  intra ventriculaire et même au niveau du site 

opératoire a été constaté  , ce dernier a été mis cette fois sous  Témodal en comprimé et qui est 

décédé par la suite . 

La stratégie thérapeutique dans les rechutes est une reprise chirurgicale discutée au cas par cas 

une ré- irradiation en fonctions des doses reçus au paravent avec une chimiothérapie à haute 

dose accompagné d‟une greffe de cellules souches hémato poétique. 

Une seconde dose de radiothérapie  n‟a pas été indiquée par nos collègues radiothérapeutes  

pour les   malades qui ont récidivés. 

Chez l‟enfant la récidive du médulloblastome est plus rapide que chez l‟adulte  ou la durée 

médiane d‟apparition des récidives est  dans la majorité des cas entre 2 et 4 ans, Collins  a 

constaté que les tumeurs embryonnaires avait un risque de récidive pendant une période de 

temps égale à leurs âge au moment du diagnostic  plus  9mois [365-366]. 

20 à 45% des patients opérés pour médulloblastomes rechutent malgré un traitement bien 

conduit, cette rechute survient dans les deux à trois ans après la chirurgie soit dans le site 

primitif ou  à distance   selon la littérature [367]. 

Selon la littérature dans le groupe d‟âge  de moins de trois ans et qui n‟a pas reçus de 

radiothérapie et qui ont atteints l‟âge pour recevoir  une irradiation  cranio spinale  différé 

avec une chimiothérapie adjuvent   permet  d‟améliorer le pronostic de ces enfants avec un 

taux de survie  sans progression  estimé  à 50% [368]. 

 Ce taux de survie régresse à 20% [ 369-370 ]pour le groupe de plus de 03 ans ou  le 

pourcentage  de guérison est très faible même  derrière une  radiothérapie de sauvetage avec 

une chimiothérapie utilisant plusieurs drogues  à haute dose, une radiothérapie stéréotaxique 

ou une proton thérapie peut être proposé  mais c‟est du cas par cas [371]. 
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Récemment, la combinaison de bevacizumab et irinotécan, avec ou sans témozolomide, a 

donné  des réponses objectives avec une toxicité minimale chez les enfants atteints de 

médulloblastome [372]. 

En cas de rechutes ou progression un essai de phase II chimiothérapie métronomique a été 

proposé par les experts  incluant :   celecoxib-methotrexate-vinblastine-cyclophosphamide 

(SFCE-Metro 01) ou topotecan + temozolomide 08 cures  puis entretien par le témodal [373]. 

La thérapie métronomique  est une chimiothérapie à faible dose  avec une prise orale  tels que 

étoposid ou temozolamide  qui ont pour but de stabiliser  la symptomatologie  et préserver la 

qualité de survie  à long terme [ 374]. 

La récidive de l’épendymome  survient dans  50% des cas dans les trois ans qui suit la 

chirurgie [346]. 

L‟enfant porteur d’épendymome ou le reliquat tumoral post opératoire mesurait 7×11,4mm, 

ce dernier a augmenté de taille à 19,8mm après 12mois. 

La récidive des astrocytomes pilocytiques varie d‟une série à une autre et elle est entre 0 à 

33% cette dernière survient dans les 04 à 05 ans après la chirurgie, ce taux régresse lorsqu‟une 

exérèse totale a été effectué selon la littérature [375-376]. 

L‟enfant opéré pour  l‟astrocytome pilocytique qui a bénéficié d‟une ablation sub totale l‟IRM 

cérébrale de contrôle a objectivé une augmentation de taille  du reliquat  de 5,7mm  à 

8mmaprés 24mois. 

L‟enfant opéré pour tumeur rhabdoide âgé de 03ans a récidivé au bout de 12 mois post 

opératoire suite à une volumineuse lésion  secondaire au niveau du troisième ventricule à 

l‟origine de son décès. 

 Dans le groupe des enfants  opérés pour médulloblastome et qui ont récidivés, on a noté notre 

premier décès à  45 jours  post opératoire, 02 malades à une année après la chirurgie, 02 

autres à seize mois, 02  patients à vingt mois, 01 enfant  à vingt –neuf mois et 03 malades à 

trente-neuf mois post opératoire. 

Dans le groupe à haut risque  constitué de 08 malades, le taux de décès dans ce groupe est 

estimé à 62,5%, (05 malades) quant au  groupe à risque standard composé de 12 patients le 

pourcentage de décès est de 50%  (06 malades). 

L‟étude faite en Thaïlande sur les facteurs pronostic des 55 enfants opérés pour 

médulloblastome le taux de mortalité été de 49,1% ou ils ont constaté  que dans le groupe  

avec un reliquat de plus de 1,5cm la probabilité de survie été  de 37,7% à comparer avec le 

groupe ou le reliquat été de moins de 1,5cm ou la survie  été estimé à 72,9% [276]. 

Les délais entre la récidive et le décès des enfants  varié dans notre série entre 04 et 19 mois. 
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Chez les 10 enfants vivants, 03 d‟entre eux ont Cinque  ans de rémission, 01 malade avec une 

rémission de trois ans et neuf mois, 01enfant qui a  deux ans et trois mois de rémission   et 05 

enfants ont dépassé les 12mois. 

14.11 Discussion des facteurs pronostic des tumeurs de la fosse cérébrale 

postérieure : 
Les facteurs pronostic des enfants porteurs médulloblastome ont souvent étaient discutés dans 

la littérature et  la survie globale est tributaires de plusieurs paramètres dont l‟âge de l‟enfant, 

la qualité  de la résection tumorale, le délai de la radiothérapie et la dissémination tumorale et 

surtout   la nature moléculaire de la cellule tumorale.  

Le sous-groupe WNT à le meilleur pronostic  que les  autres  sous- groupes  et selon la 

littérature ils ont  100% de survie à 5ans  avec quelques rares cas de métastases [377- 378-

379-380],vue son bon pronostic des essais cliniques  étudient des méthodes  de désescalade de 

traitement,  NCT01878617, NCT0266220 , NCT02724579, ces essaies examinent des doses 

réduites de radiothérapie  et de chimiothérapie  pour les prochaines années [381]. 

D‟autres études ont montré également quele sous -groupe WNT sécrètent des antagonistes 

WNT qui empêchent la formation  de la barrière hémato-encéphalique  ce qui permet à la 

chimiothérapie d‟atteindre des concentrations  élevés dans la tumeur  contribuant à un 

excellent pronostic [382]. 

 Selon la littérature les rechutes dans le sous- groupe WNT sont rares et se localisent au 

niveau des ventricules latéraux, des leptoméninges,  le lit tumoral et  dans de rares cas dans la 

région supra- sellaire [383-384]. 

La survie globale  du sous- groupe SHH est estimé à 80%  [385-386],en fait son pronostic 

dépend  du statut du gène TP53, le sous- groupe SHH survient dans la majorité des cas chez 

les enfants de moins de 05 ans, les  tumeurs du sous- groupe SHH TP53 mutant  surviennent 

chez les enfants de  plus de 05ans, la mutation du TP53 confère le mauvais pronostic  avec un 

taux de survie globale à Cinque ans de 41% contre 81% dans le sous type  SHH sans la 

mutation du TP53. 

La mutation du sous type SHH est responsable de 72% des décès [387], La rechute  de ce sous 

type surviennent généralement dans le lit tumoral. 

Les deux principales cibles moléculaires de la voie SHH sont les antagonistes des récepteurs 

Smoothned 5(SMO) et les inhibiteurs du facteur de transcription GL1 [388]. 

Les petites et les grandes molécules ne peuvent pas  traverser la barrière hémato encéphalique  

de ce sous type  ce qui le rend résistant la chimiothérapie [365]. 
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Le sous- groupe 3 touche les nourrissons et les jeunes enfants c‟est une tumeur agressive ou 

plus de 40 % présentent des métastases au diagnostic, le taux de survie à 05 ans  varie entre 

30 et 60% [389-390-391]. 

Ces tumeurs se localisent souvent au niveau du V4  et qui récidivent  exclusivement au niveau 

des leptoméninges [392]. 

Selon la littérature aucun agent thérapeutique actuel ne cible actuellement le médulloblastome 

du sous- groupe 3  ce qui  explique le  taux de mortalité élevé surtout que 20% de ces 

tumeurs  ont une amplification de l‟oncogène MYC [393]. 

La vascularisation  tumorale du sous -groupe 3  est également  associé à une surexpression 

des gènes RNH1, SCG2 -et AGGF1 ce qui induit à un taux de survie plus faible. 

Actuellement les thérapies anti vascularisation utilisées dans les essais cliniques contre le 

Glioblastome sont également utilisées  pour le  sous-groupe 3. 

La ribavérine  ce traitement anti virale utilisé contre  les infections des groupes respiratoires et 

l‟hépatite C  peut avoir un potentiel thérapeutique sur ce sous- groupe  car selon les essaies il 

réduit la croissance cellulaires  chez les souris [394]. 

Le sous-groupe 4 qui survient  chez 35% des enfants, il partage de nombreux caractéristiques 

que le sous -groupe 3  avec  des amplifications MYC et OTX2 [395]. 

Il se localise le plus souvent au niveau du vermis, la survie du sous- groupe 4 avoisine  les 

75%  cette survie est réduite lors de l‟apparition des métastases [396]. 

Le taux de décès des enfants opérés pour médulloblastome    dans notre série  est de  52,38%  

à savoir  11 malades porteurs de médulloblastome  et parmi  ces derniers 8 ont bénéficié d‟une 

exérèse totale et un enfant d‟une résection  sub- totale. 

Dans la littérature plusieurs facteurs  peuvent améliorer le taux de survie des enfants porteurs 

de médulloblastome tels que l‟exérèse totale de la tumeur  sans faire prendre le risque au 

malade d‟avoir des séquelles irréversible mais cette dernière n‟est pas le seul critère de bon 

pronostic comme on l‟a constaté dans notre série  mais l‟histologie et  la biologie moléculaire 

montrant la nature agressive de la cellule tumorale et son pouvoir à disséminer  représente la 

pierre angulaire  du pronostic .  

Par ailleurs nous estimons  qu‟il y‟a plusieurs  autres facteurs  qui ont contribué à un  taux 

élevé de décès dans notre série , malgré une exérèse totale qui a été effectué  dans 80% des 

cas cela conclu que cette condition n‟est pas la seule  à avoir une influence sur la survie à long 

terme de l‟enfant , la nature agressive de la tumeur ainsi que  les délais long de la  réception  

des  résultats histologique , les rendez-vous pour la radiothérapie de plus de 90 jours chez 

presque  tous les malades décédés mais qui pendant ce temps ont reçus leurs chimiothérapie 
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faisant augmenter encore plus le  délais à cause des aplasies médullaires entre les cures , le 

manque de données génétique et moléculaire  au niveau de notre hôpital ou il faut   

commencer par rendre disponible des réactifs nécessaire pour identifier les trois sous -groupes 

afin de classer correctement l‟enfant  dans quel groupe à risque  et ainsi le prendre en charge 

efficacement et selon les recommandations actuelles dans  la prise en charge des 

médulloblastomes  . 

L‟exérèse chirurgicale totale est le seul facteur de bon pronostic chez les enfants porteurs 

d‟épendymome avec un taux de survie  estimé à 82,1% comparé 17,9% lors d‟une exérèse 

partielle [346]. 

La nature histologique bénigne de l‟astrocytome pilocytique avec une croissance très lente  lui 

confère un bon pronostic et à long terme, seule l‟exérèse complète  garantie un taux de survie 

à 10 ans qui dépasse les 90%  [397-398]. 

Nous avons noté une augmentation de la taille du reliquat tumoral documenté par l‟IRM  chez  

les 02 patients porteurs de l‟épendymome et de l‟astrocytome pilocytique qui sont surveillé 

cliniquement et radiologiquement de façon périodique ainsi que tous les malades de notre 

série. 
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Conclusion 

 La prise en charge  des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l‟enfant est 

mutidisciplinaire et la chirurgie représente la piérre angulaire  du traitement. 

Rétablir les voies d‟écoulement du liquide céphalorachidien  en cas d‟hydrocéphalie tri 

ventriculaire est le premier  vollet de la chirurgie, le choix de la technique utilisé revient à 

l‟expérience, aux préférences et à ladisponibilité du plateau technique soit par voie 

endoscopique ou par la mise en place d‟une dérivation interne. 

La chirurgie tumorale quant à elle seule représente un challenge pour le neurochirurgien non  

seulement  en raison de leurs localisations profondes  mais aussi pour la relation  tumorale 

avec des  structures  neurovasculaires importantes qui peuvent etre résponsables de morbidite 

et de mortalité,les progrés de l‟anatomie microchirurgicales et des techniques ont orientés les 

neurochirurgiens à accéder à cette région profonde par un corridore naturel   tout en 

présérverant les structures neuroasculaires et minimiser les complications. 

Ces enfants doivent etre surveillés régulirement par un contrôle clinique et radiologique, leurs 

pronostic dépends de plusiers parametres. 

 Les astrocytomes  pilocytiques ont un excellent  pronostic  comparé à la tumeur rhabdoide, à 

l‟épendymome et au médulloblastome qui sont   des  tumeurs    malignes avec un haut 

pouvoir de dissémination et qui nécéssitent un traitement lourd.  

 Le médulloblastome  a suscité la curiosité de  beaucoup de centres de recherches par son 

hétérogénéité  ce qui a conduit à beaucoup de progrés   dans le domaine de la génétique  en  

classant  cette entité tumorale en quatre sous- groupes qui  ont leurs propre pronostic. 

Actuellement  la connaissance génétique représente la clé du traitement pour les   tumeurs 

malignes de la fosse cérébrale postérieure chez l‟enfant  après la chirurgie ce qui permet    de 

développer les futurs algorithmes dans leurs  prise en charge  et ainsi adapter au mieux les 

stratégies  thérapeutiques personnalisés en utilisant une thérapie ciblé. 

La prise en charge actuelle en Algérie  du médulloblastome qui est une tumeur fréquente chez 

l‟enfant doit s‟aligner à la nouvelle  classification de  stratifications basé sur la biologie 

moléculaire et aux nouveaux protocoles thérapeutiques    afin d‟avoir un meilleur taux de 

survie de cette pathologie. 

Faire un recensement des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure chez l‟enfant afin d‟établir 

un  registre nationale et avoir une base de données informatisé  épidémiologique et de 

recherches cliniques et biologiques et avoir un profil évolutif de ces pathologies.  

Une concertation  thérapeutique pluridisciplinaire  est primordiale par la création de RCP 

mais aussi la programmation de formations avancées  afin de suivre les progrès dans le 

domaine de la neuro oncologie pédiatrique est impérative. 

La création de centres d‟oncologie pédiatriques et de radiothérapie perméttant aux enfants de 

recevoir le traitement adjuvent dans les meilleurs délais  et ne pas avoir à enoyer les malades à 

des wilayas limitopheset ainsi retarder la  radiothérapie. 
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Cas nro 01 : Patient âgé  de 13mois « groupe à haut risque médulloblastome » 

a    

Figure 93.a): IRM cérébrale coupe axiale prés opératoire :Hydrocéphalie active  sur  lésion 

vermio- cérébélleuse se rehaussant fortement, b): IRM cérébrale coupe sagittale post 

opératoire Résection totale du médulloblastome. 

  

Figure 94.C): TDM cérébrale coupe axiale récidive tumorale  sous et sus tentorielle  une 

année après la chirurgie en plein chimiothérapie, d): TDM cérébrale  après résection sub 

totale de la récidive avec dilatation ventriculaire( chirurgie de second look). 

 

a b 

c d 
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Figure 95. TDM cérébrale  coupe axiale rechute tumorale 01 mois après la deuxième 
chirurgie. 
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Cas Nro 02 : Patient âgé de 02 ans « groupe à haut risque  médulloblastome» 

 

 

 

Figure 96.A): IRM coupe Sagittale; B): IRM coupe Axiale lésion vernienne à extension intra 

ventriculaire polylobé, hyper intense en T1 après inj PC 

 

 

Figure 97.C): TDM  cérébrale  post opératoire  résection totale. 

 

 

A B 

C 
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Figure 98.D): TDM cérébrale : dilatation ventriculaire post méningitique, E): IRM cérébrale 

coupe axiale : ventriculo mégalie passive, résection totale, avec une lame d‟empyème. 

 

 

 

Figure 99.F): TDM cérébrale coupe axiale : une année après la chirurgie et en plein 

chimiothérapie, récidive locale du médulloblastome. 

 

  

D E 

F 
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Cas nro 03: Patient âgé  de 11ans « groupe à haut risque 

médulloblastome ».résection partielle. 

 

 

Figure 100.A): IRM cérébrale coupe axiale  chez une fille de 9ans qui a bénéficié d‟une 

résection partielle. 

 

Figure 101.B): IRM cérébrale  coupe axiale : absence de reliquat tumoral après la chimio-

radiothérapie. 

 

  

A 

B 
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Cas nro 04 : Patient  âgé   9ans « groupe à risque standard médulloblastome» 

 

 

Figure 102.A): TDM cérébrale  coupe axiale hydrocéphalie sur processus du V4 hyperdense 

après injection de PC. 

 

Figure 103.B): TDM cérébrale  coupe axiale post opératoire résection totale.  

 

 

 

A 

B 
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Figure 104.C): IRM cérébrale coupe coronale, sagittale, axiale d‟un volumineux  

médulloblastome  de siège intra ventriculaire faisant ectopie au niveau du trou occipital, avec  

prise de contraste très importante.  

 

Figure 105.D): Spectroscopie : montrant un pic de choline avec et effondrement de la NAA. 

 

 

 

 

C 
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Figure 106.E): IRM cérébrale coupe sagittale post opératoire exérèse totale. 

 

Figure 107.F): IRM cérébrale  coupe sagittale récidive sus  et sous tentorielle après 2ans et 

5mois de la chirurgie. 

 

Figure 108.G): IRM coupe axiale  récidive sus et sous  tentorielle du médulloblastome.  
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Cas nro 05 : Patient âgé de 11 ans , « groupe à haut risque », avec des  métastase à 
l’admission . 

 

 

 

 

Figure 109.A): TDM cérébrale, B):  IRM cérébrale métastase cérébrale découverte à 

l‟admission d‟un enfant 11ans. 
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Figure 110.C) et D): IRM coupe axiale et sagittale post opératoire  avec résection partielle du 

médulloblastome, mise en évidence  des lésions de disséminations sus et sous tentorielles. 
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Figure 111.E): IRM  cérébrale coupe axiale , coronale,mise en évidence d‟ une  rechute  

après une rémission qui a duré une année grâce à la radiothérapie,localisation secondaire de 

siège  frontale et temporale. 
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Cas nro 06 : Patient âgé  de  07 ans « groupe à risque standard  médullolastome». 

 

 

Figure 112.A): TDM  cérébrale  coupe axiale  processus vermien avec extension intra 

ventriculaire prenant le contraste. 

 

Figure 113.B): IRM coupe sagittale processus occupant le V4 se rehaussant après injection  

de Gado  de façon hétérogène. 

 

Figure 114.C):TDM cérébrale  post opératoire  coupe axiale :Résection totale de la lésion. 
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Figure 115.D): IRM cérébrale coupe sagittale post opératoire, absence de reliquat tumoral.  

 

Figure 116.E): IRM  cérébrale coupe sagittale, récidive  au niveau du pédoncule cérébelleux  

02 ans et 6mois après la chirurgie. 
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Figure 117.F): IRM cérébrale  augmentation du volume de la récidive après  8mois de 

chimiothérapie intensive. 

 

Figure 118.G): évolution 2mois  après  la dernière IRM: TDM cérébrale dilatation 

ventriculaire sur  volumineux processus de la FCP spontanément hyperdense. 
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Cas nro 07 : Patient  âgé de 03 ans  «  groupe à risque standard  médulloblastome». 

 

 

Figure 119.A): IRM cérébrale coupe axiale T1 injecté :lésion de siège intra ventriculaire se 

rehaussant de façon hétérogène après inj Gado degado. 

 

 

Figure 120.B): IRM coupe sagittale  en T1 Lésion de siège intra ventriculaire hypo intense en 

T1. 
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Figure 121. C): TDM cérébrale coupe axiale post opératoire Ablation sub totale, reliquat 

infiltrant le plancher du V4. 

 

  

Figure 122.D): IRM cérébrale coupe axiale et sagittale post opératoire avec présence d‟un 

reliquat <1,5cm. 
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Figure 123.E): TDM cérébrale coupe axiale évolution 45 jours après la chirurgie, récidive  

importante au niveau de la fcp prenant fortement le contraste avec dissémination méningée. 
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Cas nro  08 : Patient  âgé de 08 ans « groupe à haut risque médulloblastome ». 

 

 

Figure 124.A): IRM cérébrale coupe sagittale  lésion vermio cérébelleuse  se rehaussant de 

façon périphérique  laminant le V4. 

 

Figure 125.B): IRM cérébrale coupe axiale post opératoire en T1 avec Gado , résection totale 

du médulloblastome. 
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Figure 126.C): IRM cérébrale coupe sagittale en T1 absence de reliquat en post opératoire 

 

 

Figure 127.D):IRM coupe sagittale  carcinose méningée survenu 01 année  après la chirurgie 

et après le traitement adjuvent. 
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Figure 128.E): IRM coupe sagittale, récidive tumorale  après 01 année avec carcinose 

méningé et spinale. 
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Cas nro 09 : Patient âgé de 9ans «  groupe à risque standard  médulloblastome»  

 

Figure 129.A): IRM cérébrale coupe axiale  T1 injecté et sagittale en T1  ou le 

médulloblastome est en iso signal  de siège vermien avec extension au niveau du V4 de taille  

Supérieur à 4cm avec rehaussement hétérogène. 

 

Figure 130.B): TDM cérébrale post opératoire : résection totale. 
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Figure 131.C) et D): IRM cérébrale coupe axiale et sagittale post opératoire  pas de reliquat 

tumorale et pas de dilatation ventriculaire. 
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Figure 132.E) : IRM de contrôle  1an et 08mois après la chirurgie découverte de lésions 

nodulaire au niveau ventriculaire (1ère rechute). 

 

Figure 133.F): Essaimage ventriculaire sans dilatation ventriculaire avec localisation  de 

nodule au niveau de la cavité de résection ( 2ème rechute une année après la 1ère récidive).
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Cas nro10  : enfant âgé de 05ans  «  groupe à risque standard  médulloblastome»  

 

 

Figure 134.A) : IRM coupe axiale, B): IRM coupe sagittale  en T1 avec gado. Processus de 

siège vermien nécrosé avec  zone kystique comprimant le V4 responsable d‟une 

hydrocéphalie triventriculaire. 
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Figure 135.C): vue per opératoire de la lésion tumorale 

 

 

 

Figure 136.D): résection tumorale totale en bloc 
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Figure 137.E): IRM  cérébrale coupe sagittale post opératoire résection totale. 

 

Figure 138.F): IRM coupe sagittale médullaire dissémination médullaire du médulloblastome  

désmoplasique 1 année après la chirurgie sans atteinte cérébrale. 
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Figure 139.G): : IRM coupe sagittale  médullaire  en T1 injecté accentuation de la 

dissémination spinale 01mois après la dernière IRM .  

Malade sous forte dose de chimiothérapie. 
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Figure 140.H): IRM  cérébrale coupe axiale,  I): : coupe sagittale  dissémination secondaire 

au niveau sous et sus tentorielle. 
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Cas  nro11 :d’un enfant de  deux ans et demie porteur 

d’épendymome. 
 

 

 

Figure 141.A) IRM coupe axiale en T1 injecté. Processus de la jonction bulbomédullaire  

rehaussé intensément de façon hétérogène. 

 

 

 

Figure 142.B): Vue per opératoire d‟un épendymome comblant la grande citerne . 
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Figure 143.C): IRM post opératoire  coupe sagittale en  T2 et en T1injéctéavec présence d‟un 

reliquat infiltrant le tronc cérébrale. 

 

Figure 144.D): Chignon cervicale à J4 post opératoire, E): Disparition du chignons à j7 post 

opératoire. 
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Cas nro12 (astrocytome pilocytique à double composante) : enfant  

âgé de 09 ans. 
 

 

 

Figure 145.A): TDM Cérébrale coupe axiale dilatation Ventriculaire sur processus à double 

composante kstique et charnue au niveau de la FCP.  

Rehaussement homogène du nodule mural. 

 

Figure 146. B) et C): IRM Cérébrale   B- Coupe axiale  T1 avec Gado, C- Coupe sagittale 

enT1: Processus  vermien refoulant le V4 à double composante Kystique et Charnue, le 

nodule mural se rehausse fortement après injection  de Gadolinium. 
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Figure 147..D): : Images per opératoire avec résection macroscopiquement totale  de la 

lésion. 

 

 

Figure 148.E): TDM cérébrale post opératoire. Absence de reliquat tumoral au niveau de la 

fcp, cathéter ventriculaire en place. 
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Figure 149.G): IRM post opératoire coupe axiale,  F): coupe  sagittale T1 inj Gado Résection 

tumorale complète. 
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Cas nro 13 : enfant porteur d’un Astrocytome pilocytique dans sa 

forme solide. 
 

 

 

Figure 150.A): TDM cérébrale  coupe axiale : Hydrocéphalie sur processus iso dense intra 

ventriculaire. 

 

 

 

Figure 151.C), D ) er E): IRM  cérébrale :C- coupe axiale  , D- coupe sagittale  en T1 inj 

Gado, C- cSagittale en  T1. Processus  vermien supérieur, refoulant le V4,se rehaussant 

intensément après injection . 
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Figure 152.F): la Spéctroscopie  objective une lésion hautement agressive avec un grand pic 

de Choline et un petit Pic de Myoinsitol, absence de Pic de Taurine et présence de Pic de 

Lipides. 
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Figure 153.G): TDM cérébrale post opératoire. Résection tumorale totale, cathéter 

ventriculaire en place. 

 

  

 

Figure 154.H): IRM Coupe axiale post opératoire. Absence de reliquat tumoral au niveau de 

la FCP.  
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Cas nro14 : Tumeur  rhabdoide  de la fosse cérébrale postérieure chez enfant âgé 

de 3 ans. 

 

 

  

Figure 155A ): TDM cérébrale coupe axiale , B): : TDM coupe sagittale dilatation tri 

ventriculaire sur processus vermien avec prise de contraste hétérogène intense. 
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Figure 156.C) : IRM coupe sagittale, D): coupe axiale T1 injécte  Tumeur de siège vermien 

avec extension intra ventriculaire  à contour polylobé avec rehaussement hétérogène . 

 

 

 

Figure 157.E): IRM post opératoire coupe sagittale T1 injécté   Résection totale, absence de 

reliquat tumoral. 
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Figure 158.F): IRM coupe Sagittale : récidive après 01 Année. Lésion qui prend le contraste 

de façon hétérogène très intense de siège au niveau V3. 
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Annexes 

Annexe 1.Classification histo moléculaire des tumeurs du système nerveux central WHO 

2021[398]. 
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Annexe 2.Organigramme de la stratification du risque de l‟enfant porteur de 

Médulloblastome  et de sa  prise ne charge [399]. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

Enfant ≥ 03 ans  

Risque standard 

 M0. 

 Résidu tumoral ≤1,5cm. 

 Médulloblastome 

Classique/Nodulaire/ 

 Desmoplasique 

 

Haut Risque  

 M1-M4. 

 Résidu tumoral ˃1,5cm. 

 Médulloblastome 

Anaplasique / A grandes 

céllules. 

Radiothérapie cranio-spinale  

+ 

Chimiothérapie  

 

Radiothérapie cranio-spinale 

+ 

Chimiothérapie à haute dose . 
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Annexe 3.La Fiche Technique 

Nom et Prénom : 

Origine : 

Age :             ans 

Sexe :                                            M  □                                                                       F□ 

Date d‟Admission:  

Numéro téléphone : 

Groupage : 

II. Antécédents : 

ATCD Médicaux  

ATCD familiaux 

III. Clinique : 

A. Signes fonctionnels : 

- Céphalées : 

- Vomissement : 

- Ataxie à la marche : 

- Trouble Visuelles : 

- Troubles de la Conscience : 

- Autres :  

B. Début des signes le : 

C. Examen neurologique : 

- Examen de la Conscience :        Conscient :                                     Comateux : 

-  Syndrome d‟HIC : 

- Syndrome cérébelleux : 

 Statique: 

 Cinétique : 

 Stato -Cinétique : 

- Syndrome vestibulaire :  

- Atteinte des nerfs  crâniens : 

 Oculomoteurs :        III                                         IV                                                VI 

 

 Nerf facial :  Oui                                                            NON 

 Nerf auditif : VIII 

 Nerfs mixtes : IX X XI 

  Grand hypoglosse : XII 

D-  Exploration  neuro- radiologiques : 

TDM Cérébrale:  

 Hydrocéphalie active :                                                                                Hydrocéphalie non active : 

Processus de la FCP : 

  TDM sans PC :                                                                             TDM  Avec PC : 

IRM Cérébro- médullaire : 

 Localisation  Tumorale : 

Vermis :Quatrième ventricule :Hémisphère Cérébelleux : 

 Taille  Tumorale:  

 T1 avec inj : 

 

Iso signal :                                         Hypo signal :                                   Hyper signal : 
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 T2 : 

Iso signal :                                          Hypo signal :                                   Hyper signal : 

 Spectroscopie : 

 Localisation Secondaires :                     Cérébrale :                                      Médullaire : 

 

D- Traitement chirurgical: 

 Traitement de l’hydrocéphalie : 

Ponction de la Corne Frontale : 

DVP : 

VCS : 

 Chirurgie d’exérèse tumorale faite le : 

 Voie d‟abord : 

 Trans Vermienne :Telo vélaire :                     Voie Combinée :                     TransCorticale : 

 Qualité d’exérèse :  

Partielle :                                                                Totale :                                              Biopsie : 

 Incidents per opératoire : 

 

E- Evolution post opératoire : 

 Complication Post Opératoire : 

 TDM post Opératoire : 

 IRM Post Opératoire : 

 Résection Totale     

 Reliquat Tumoral :                <1,5cm                                          >1,5cm 

 Localisation Secondaires : 

F- Date des résultats histologiques :  

1- Médulloblastome :        - Classique :                                                -  Desmoplasique :                         

 

                                    - A Nodularité Extensive         - Anaplasique : 

                                    - Biologie moléculaire : 

2- Astrocytome Pilocytique :    

3- Ependymome : 

4- Tumeur rhabdoide/tératoide :         

G- Stratification du risque : 

 Groupe à risque standard : 

 Groupe à haut risque : 

H- Traitement complémentaire : 

 Chimiothérapie : 

 Radiothérapie : 

I- Evolution clinique et radiologique : 

 01 Mois :    

 02Mois : 

 06 Mois  

 12 Mois :   

 24 Mois : 

 36 Mois : 
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Annexe 4.La Décharge 

 

 

 

 

 

 

Décharge 

Je soussigné(e) ……………………………………………………………. 

Né(e) le             …………………………………A………………………… 

CIN                    …………………………………………………………….. 

Délivré  à           ………………………………….Le ……………………… 

 

Après avoir pris connaissance : 

[01]. Des risques et des complications liées à l‟anesthésie  

[02]. Des complications et des séquelles de la chirurgie (Allant descomplications mineures 

jusqu‟aux complications majeures). 

[03]. Des possibilités d‟exploitation des données cliniques personnelles pour laproduction 

scientifique. 

 

Autorise l‟équipe de neurochirurgie à pratiquer tout geste chirurgical et thérapeutique  et en 

subir les conséquences. 

 

Signature                                                                   le  

 

 

 

 

Hôpital Ibn Rochd  

Service de Neurochirurgie 

Secretariat : poste214 

Pr.Mourad  Bouaziz  (Chef de service)                                           tel /fax :038 88 30 41                                 

  


