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Les tumeurs nerveuses cervico-faciales : A propos de 47 cas
Extracranial head and neck neurogenic tumors: Report of 47 cases
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RESUME

Prérequis: Les tumeurs nerveuses cervico-faciales sont rares, de
découverte souvent histologique. Le but de ce travail est d'étudier
les particularités cliniques, radiologiques et thérapeutiques de ces
tumeurs.

Méthodes : Il s’agit d'une étude rétrospective a propos de 47
patients opérés et suivis pour tumeur nerveuse cervico-faciale sur
une période de 22 ans (1989-2011). Tous les patients ont bénéficié
d'un examen ORL complet suivi d'une échographie en cas de
symptomatologie cervicale. Un scanner et une IRM cervico-faciales
avaient été pratiqués dans 16 cas. La surveillance a été clinique et
radiologique avec un recul moyen de quatre ans.

Résultats : La localisation tumorale était naso-sinusienne chez 9
patients et cervicale dans 28 cas dont deux localisations
parapharyngées. La tumeur était tympano-jugulaire dans 2 cas et
aux dépens des parties molles cervicales dans huit cas. L'exérése
chirurgicale était compléte chez 46 patients et partielle dans un cas.
L'examen anatomopathologique a confirmé la bénignité dans 43
cas (91%) dont 24 schwannomes. La malignité a été notée chez
quatre patients : trois esthésioneuroblastomes et un schwannome
malin. Ceux-ci ont regu un complément thérapeutique par
radiothérapie externe. En post opératoire, deux patients ont
présenté un syndrome de Claude-Bernard-Horner et un autre a
développé une paralysie faciale périphérique définitive. Les suites
étaient, par ailleurs simples.

Conclusion : Les tumeurs nerveuses cervico-faciales ont des
présentations cliniques et des aspects radiologiques variés selon
leurs siéges et leurs types histologiques. Une prise en charge
adéquate assure la guérison avec le minimum de séquelles
neurologiques

Mots-clés
Tuméfaction cervicale ; Tumeur nerveuse ; Schwannome ; Chirurgie

LA TUNISIE MEDICALE - 2016 ; Vol 94 (2)

SUMMARY

Aim: Extracranial head and neck neurogenic tumors are rare and
usually revealed by histological examination. The aim of this study
was to review the clinical, radiological and therapeutic particularities
of these tumors.

Methods: This retrospective study concerns 47 patients with
neurogenic tumors of the head and neck, operated on between 1989
and 2011 (22 years period). All patients had complete physical
examination and ultrasonography was performed when a cervical
extension was found. CT scan and MRI were performed in 16 cases.
Minimum follow up was 4 years.

Results: A sinusonasal tumor was found in 9 cases and a cervical
mass was seen in 28 cases. Parapharyngeal extension was observed
in two cases.

Two patients had tympano-jugular glomic tumors and 8 of them had a
cervical soft tissue tumor.

Complete surgical resection was performed in 46 patients.
Histological examination revealed a benign tumor in 91% of cases
(n=43), 24 of them were schwannomas.

Malignant tumors were seen in 4 cases: esthesioneuroblastoma (3
cases) and malignant schwannoma (1 case). These patients received
post operative radiotherapy.

After surgery, two patients had Claude Bernard Horner syndrome and
one had a definitive facial nerve palsy.

Conclusion: Extracranial head and neck neurogenic tumors may
have several aspects depending on their localisation and their
histological type. Surgery, when performed, should be complete with
minimum complications.
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Les tumeurs nerveuses cervico-faciales sont des tumeurs
rares posant des problemes d’ordre nosologique et
topographique [1,2]. Elles surviennent aussi bien chez
I'enfant que chez I'adulte et présentent un polymorphisme
clinico-radiologique et histologique. Leur diagnostic a
bénéficié ces dernieres années des progrés de I'imagerie
et de l'immunohistochimie, permettant une meilleure
précision de I'extension tumorale afin de guider I'attitude
thérapeutique [2].

Le but de ce travail est d’étudier les particularités
cliniques, radiologiques et thérapeutiques de ces lésions.

METHODES

Il s’agit d’'une étude évaluative et rétrospective a propos
de47 patients explorés et opérés pour tumeurs nerveuses
cervico-faciales, sur une période de 22 ans (1989- 2011).
Un examen complet de la sphere ORL a été réalisé, suivi
d’'une échographie en cas de tuméfaction cervicale et/ou
d'une imagerie en coupes explorant la région cervico-
faciale. Pour les tumeurs neuroendocrines, un bilan
tensionnel ainsi qu'un dosage des dérivés méthoxylés
sanguins et urinaires a la recherche d’'une tumeur
sécrétante a été réalisé avant la chirurgie. La surveillance
post opératoire était clinique et radiologique avec un recul
moyen de quatre ans.

RESULTATS

L’age moyen des patients était de 38,8 ans (3 -84 ans). La
tuméfaction cervicale était le motif de consultation le plus
fréquent (28 cas) de siége jugulo-carotidien ou parotidien.
Un bombement de la paroi latérale de I'oropharynx a été
objectivé dans un cas et un syndrome déficitaire des
quatre derniers nerfs craniens chez une patiente. La
tumeur était de siége tympano-jugulaire dans deux cas.
L'échographie cervicale a objectivé une masse cervicale
pleine, échogéne dans 13 cas et hétérogene kystique
dans cinq cas. La tomodensitométrie (TDM) a montré un
processus expansif isodense au muscle, prenant le
produit de contraste de maniere homogéne dans 13 cas.
Cette masse était de siege jugulo-carotidien haut et
moyen dans 11 cas et parapharyngé chez deux patients.
La localisation submandibulaire a été observée dans un
cas, associée a une érosion de la branche horizontale de
la mandibule.

L'IRM a montré dans 16 cas une lésion hypo ou iso-
intense au muscle en mode T1, hyperintense en mode
T2, avec un hypersignal intense aprés injection de
gadolinium (Fig.1,2).

La symptomatologie était purement nasale chez neuf
patients, associant de fagon variable une obstruction
nasale, une rhinorrhée sanguinolente et des troubles de
'odorat. L'endoscopie nasale a objectivé la tumeur naso-
sinusienne et le scanner a révélé une extension
ethmoido-nasale dans tous les cas.
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Figure 1: IRM en coupe axiale, séquence T1 injecté : Schwnnome
intraparotidien gauche

Figure 2 : IRM en coupe axiale,séquence T2 : Schwannome parotidien
gauche, bien limité et en hyper signal

La prise en charge s’est basée sur une exérése
chirurgicale compléte. Les tumeurs se développaient
essentiellement aux dépens du plexus cervical et du nerf
facial (Tableau 1). L'exérése était partielle chez une
patiente présentant un méningiome parapharyngé,
étendu a la base du crane. L'examen
anatomopathologique a confirmé la bénignité de la Iésion
dans 42 cas dont 24 schwannomes (57%). Quatre
patients avaient des tumeurs nerveuses
malignes comportant trois esthésioneuroblastomes et un
schwannome malin (Tableau II).

En postopératoire, un syndrome de Claude-Bernard-
Horner a été observé chez deux patients suite a I'exérése
d’'un schwannome bénin du sympathique cervical (Fig.3).
Une paralysie faciale périphérique définitive est survenue
aprés I'exérése d’'un schwannome bénin intraparotidien.
Un complément thérapeutique par radiothérapie externe
a été realisé pour les tumeurs malignes.



Aucune récidive n'a été notée chez nos patients. Le
méningiome était par ailleurs stable aux contrbles
cliniques et radiologiques avec un recul moyen de quatre
ans.

Figure 3 : Schwannome du sympathique cervical : Vue per opératoire

Tableau 1: Voies d'abord chirurgicales pratiquées

Voie d’abord chirurgicale Nombre de cas

Cervicotomie 27
Endonasale 6
Paralatéronasale de Moure et Sébileau 1
Trans-vélo-pharyngée 1
Infra-temporale de Fisch 1
Degloving 2
Transmastoidienne 2
Tumorectomie en regard 7

Tableau 2 : Topographie de I'atteinte et type histologique

Type histologique Atteinte nerveuse Nombre de

cas

Schwannome bénin (Type A/B) VI, X, XI , Sympathique cervical 24

Neurofibrome Plexus cervical 8
Ganglioneurome Plexus cervical 1
paragangliome 7
Méningiome - 1
Esthésioneuroblastome Placode olfactive 4
Schwannome malin Vil 1
Neuroblastome cervical Ganglion sympathique 1

LA TUNISIE MEDICALE - 2016 ; Vol 94 (n°02)

DISCUSSION

Notre série a rassemblé des lésions variées, illustrant le
polymorphisme histologique de cette entité tumorale.
Limmunohistochimie et  l'imagerie  permettent
actuellement une approche diagnostique plus précise et
une prise en charge adaptée [3,4]. Cinqg principaux types
histologiques sont décrits : les paragangliomes (52%), les
schwannomes (27%), les neurofiboromes (9%), les
tumeurs malignes regroupées sous le terme de MPNST
(MalignantPeripheral Nerve SheathTumors) et les
paragangliomes malins (5%) [5].

Les paragangliomes, tumeurs développées a partir des
paraganglions sympathiques cervicaux extra
surrénaliens, dérivent par ordre de fréquence décroissant
du nerf vague, du corpuscule carotidien et du glomus
jugulaire [5,7]. Cette tumeur est en général bénigne mais
localement agressive et volontiers récidivante [8]. Le taux
de malignité varie entre 5% et 7% [7,9,10]. Cependant, il
n'existe pas a ce jour de criteres histologiques
consensuels définissant cette malignité [7]. Lack [8],
retient comme critéres: la nécrose centrale, l'invasion
vasculaire et lymphatique ainsi que les anomalies
mitotiques. Le paragangliome malin se distingue par une
localisation carotidienne plus fréquente, un caractére
sécrétant, une multicentricité et un 4ge de survenue plus
jeune [7]. Tous les paragangliomes de notre série étaient
bénins. A l'imagerie, ces tumeurssont en isosignal T1,
ayant un aspect en poivre et sel en T2 et prennent
intensément le gadolinium [9, 10].

L'exérese chirurgicale peut étre réalisée par voie de
cervicotomie classique, pouvant étre élargie en voie
cervico-parotidienne, voire cervico-parotido-mastoidienne
[10]. La radiothérapie est envisagée dans les localisations
tympano-jugulaires inextirpables, en vue dune
stabilisation des Iésions[10].

Quant aux schwannomes, leur fréquence varie entre 22%
et 45% [2,3,4]. Ce taux était de 51% dans notre étude. I
s’agit d’'une tumeur bénigne se développant a partir des
cellules de la gaine de Schwann des nerfs mixtes ou de
la chaine sympathique cervicale [2,4]. Leur présentation
cliniqgue est non spécifique, se manifestant frequemment
une masse cervicale d’évolution progressive [5]. La
chirurgie conservatrice constitue le traitement de choix ou
la préservation de la continuité nerveuse doit étre
privilegiée [2,3]. Si cette derniéere est interrompue, une
anastomose termino-terminale ou une interposition de
greffon nerveux doit étre envisagée [4,5].

Le taux de complications nerveuses était de 14% dans la
série de Kim [11] et de 12% dans la nétre.

Le neurofibrome est la 3°M€ tumeur par ordre de
fréquence, développée a partir de la gaine des nerfs
périphériques. La plupart sont sporadiques mais 10%
surviennent dans le cadre d'une neurofibromatose de
type 2 [2,3]. Cette tumeur dérive des nerfs craniens et
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parfois de la chaine sympathique cervicale [3]. Leur
exérese se fait souvent aux dépens du nerf, fréquemment
envahit par la tumeur.

Les tumeurs malignes des gaines des nerfs périphériques
(ou MPNST), également appelées schwannomes malins,
représentent 2% a 5% des sarcomes des tissus mous
[2,5,12,13]. Elles se développent soit a partir d’'un nerf
périphérique soit d’un neurofibrome plexiforme chez un
patient présentant une neurofibromatose de type1 (NF1)
[2,14,15]. Elle atteint les sujets entre 30 et 60 ans [14,15].
L'IRM est 'examen de choix dans ce type de tumeur et
montre un aspect irrégulier, polylobé avec prise de
contraste hétérogene [16]. Le diagnostic est histologique
et 'immunohistochimie y contribue efficacement [15,16].
Le traitement de choix est chirurgical ayant pour but
'exérése totale de la lésion. Les MPNST sont des
tumeurs classiquement radiorésistantes et
chimiorésistantes [17]. Néanmoins, lintérét d’une
radiothérapie postopératoire a été rapporté dans les
MPNST de haut grade, de taille > 5 cm, ou lorsque les
limites d’exérése sont envahies (17,18). Nous avons noté
un seul cas de schwannome malin du Xl, qui a évolué
favorablement aprés exérése chirurgicale compléte et
radiothérapie.

Les MPNST sont souvent trés agressives, avec un taux
élevé de métastases et de récidives locales,justifiant une
surveillance réguliere et prolongée [17,18]. Les facteurs
pronostiques péjoratifs rapportés sont une taille
tumorale > 5 cm, des marges chirurgicales positives, une
récidive locale et une différenciation
rhabdomyosarcomateuse [2].

L’esthésioneuroblastome se développe a partir du
neuroépithélium olfactif nasal [19]et se présente a
I'endoscopie nasale comme une masse bourgeonnante
rouge grisatre appendue au toit de la fosse nasale [20]. A
I'IRM, cette tumeur est en hyposignal en T1 et hypersignal
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