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RESUME

Les kystes épidermoides intracraniens sont des
lésions bénignes, peu fréquentes et d’évolution lente.
Leur traitement, lorsqu’il devient nécessaire, justifie
une exérése chirurgicale.

L’objectif de cette étude est de discuté au vue de
la revue de la littérature les aspects diagnostics, les
stratégies de la prise en charge chirurgicale et les mo-
dalités du suive postopératoire.

Deux cas de kystes épidermoides de localisation
supra tentorielle révélés dans I’enfance par des crises
comitiales sont rapportés. L’indication chirurgicale
était posée apres plusieurs années de surveillance
clinique et radiologique. Dans un cas, la reprise des
crises a justifié ’exérése chirurgicale qui était incom-
pléte. Dans l'autre cas, la chirurgie était justifiée par
l'augmentation de volume tumorale.

Le caractére bénin suggere un traitement chirur-
gical radical avec une exéreése souvent incompléete. La
morbi-mortalité post-opératoire n’est pas négligeable. Il
est donc important de tenir compte du bénéfice-risque
pour le patient.

MorTs CLES : KYSTE EPIDERMOIDE - IRM- EXERESE CHIRURGI-
CALE- EVOLUTION POST-OPERATOIRE

SUMMARY

Intra-cranial epidermoid cysts are rare benign le-
sions with slow evolution. Radical surgical excision must
be realized when necessary.

The Objective of this study is to discuss from the
literature review the clinico-pathological features, the
surgical treatment strategies and the postoperative
follow-up modalities.

Two cases of supra-tentorial epidermoid cysts which
were revealed in the childhood by seizures are also
reported. The indication for surgery was estimated af-
ter several years of clinico-radiological follow up. The
surgical resection in the first case was justified by the
reasumption of the seizures, and it was subtotal. In the
second case the surgery was performed according to the
increase of the tumour volume.

Although the present goal of surgery should be the
radical excision of these benign lesions, the removal
often remains incomplete. The rate of post-operative
complications is not negligible. It is important to take
into account the profit-risk for the patient.

KEeys worDs: EPIDERMOID cYSTS - MRI - SURGICAL RESECTION
- POSTOPERATIVE FOLLOW-UP
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INTRODUCTION

Le kyste épidermoide est une lésion bénigne
d’origine congénitales résultant de l'inclusion de
résidus épithéliaux lors de la fermeture du tube
neural entre les 3™ et 5°™ semaines de la vie
embryonnaire (718, Elle représente environ 1% des
tumeurs intracraniennes ©l. Toutes les localisa-
tions intracraniennes peuvent étre observées avec
cependant une prédilection pour 1’angle ponto
cérébelleux. Les localisations supra-tentorielles
sont généralement d’évolution plus longue. Les
progrés de la neuroradiologie, notamment des
séquences flair et de diffusion de 'IRM permet
aujourd’hui de mieux affiner le diagnostic du
kyste épidermoide et de le différencier du kyste
arachnoidien 8. L’exérése chirurgicale radicale
permet d’éviter a long terme une récidive tumo-
rale. Cependant, elle est peut étre difficile a réa-
liser du fait de 'adhérence de la coque du kyste
aux structures neuro-vasculaires adjacentes, et
est souvent associée a une morbi-mortalité péri-
opératoire non négligeable 127181,

La présente étude rapporte deux cas de kys-
tes épidermoides intracraniens découverts dans
l'enfance et traités chirurgicalement aprés une
longue période de suivi clinique et radiologique. A
la lumiére de la revue de la littérature, cette étude
se propose de discuter les aspects diagnostiques,
des stratégies de la prise en charge chirurgicale
et des modalités du suivi post-opératoire.

OBSERVATIONS

CAS N°1

DG, agé de 27 ans, est suivi depuis l’age de
13 ans pour des crises d’épilepsies temporales de
type partiel secondairement généralisées.

Le bilan neurophysiologique mettait en évi-
dence un foyer épileptogéne a point de départ
du lobe temporal interne, et I'IRM retrouvait une
volumineuse lésion kystique fronto-temporale
gauche mesurant 7cm de grand axe antéro-pos-
térieur et 5 cm de grand axe transversal, qui
occupait la vallée sylvienne.

La lésion apparaissait en hypo signal en sé-
quence pondérée T1 (fig.1), en hyper signal hé-
térogéne en séquence pondérée T2 (fig.2). Elle ne
se rehaussait pas aprés injection de gadolinium
(fig.3) et s’annulait en séquence flair. La 1ésion
était également en hyper signal en diffusion avec
un CDA discrétement diminué faisant évoquer un
kyste épidermoide (fig.4).

Un traitement anti-épileptique était institué
permettant le contréle des crises comitiales.
Devant I'amendement rapide des symptomes et
la localisation de la tumeur, une surveillance
clinique et neuroradiologique tous les 6 mois
était décidée. Aprés 10 ans d’évolution stable, le
patient consultait a nouveau, pour une reprise
des crises comitiales. LIRM ne montrait pas une
augmentation significative du volume tumoral par
rapport aux précédents examens.

Cependant, face a la persistance des crises et
ce, malgré traitement anti comitial bien adapté,
l'exérése chirurgicale de la lésion était retenue.
Elle était réalisée par voie ptérionale fronto-
temporo-gauche. Une cortectomie fronto-polaire
d’environ 2cm permettait d’aspirer un tissu perlé
entouré d’aspect blanc nacré et entouré d*une co-
que avasculaire, typique d'un kyste épidermoide
(fig.5). L'exérése était incompléte dans la partie
temporale interne, du fait de la coque du kyste qui
adhérait intimement a ’axe vasculaire sylvien.

Les suites opératoires étaient simples. L’'examen
anatomo-pathologique confirmait le diagnostic de
kyste épidermoide en mettant en évidence une
formation kystique dont la paroi était bordée par
un épithélium malpighien kératinisé, contenant
des lamelles de kératine (fig.6). Le recul est deux
ans avec ’'absence de crises comitiales et un résidu
tumoral stable aux différents controles IRM.
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Figure 1 : MRI sagittale en T1 : image en hypo-signal

d’une volumineuse lésion kystique fronto-
temporale gauche

© EDUCI 2011

-56-



Traitement chirurgical des kystes épidermoides intra-craniens : a propos de deux cas

Figure 2 : MRI axiale en T1+gado : la lésion ne prend pas de
contraste apres injection du produit de contraste

Figure 3 : MRI axiale T2 : image en hyper signal d'une
volumineuse lésion kystique fronto-tempo-
rale gauche avec effet de masse et refoulant les
structures médianes

Figure 4 : MRI axiale en diffusion : image en hyper
signal de la lésion fronto-temporale gauche
avec CDA discrétement diminué

Figure 5 : photographie post-opératoire sous magni-
fication optique montrant le kyste épi-
dermoide sous forme d’une lésion perlée
d’aspect blanc nacré (fleche)

Figure 6 : Hématoxyline-Eosine, Grossissement 100
(HEX100) : Formation kystique dont la paroi
est bordée par un épithélium malpighien ké-
ratinisé, contenant des lamelles de kératine.

CAS N°2

AB, agé de 16 ans, a consulté pour des cépha-
lées non spécifiques. L’'interrogatoire retrouvait
une histoire de crise d’épilepsie a ’age de 8 ans.
L’examen neurologique était normal.

Le scanner cranio-encéphalique mettait en
évidence une lésion dans la région fronto-tempo-
rale. L’imagerie était confirmée par 'IRM sous la
forme d’une lésion qui était hypo intense en T1,
hyper intense en T2, ne se rehaussant apres in-
jection de gadolinium et hyper signal en diffusion
évoquant un kyste épidermoide. Il n’y avait pas
d’effet de masse sur les structures médianes du
cerveau. L’EEG réalisé montrait un tracé diffus
sans foyer épileptogéne systématisé.
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Devant la pauvreté des symptoémes, une sur-
veillance clinique et neuroradiologique réguliére
était décidée. La patiente a consulté 10 ans plus
tard pour des céphalées d’hypertension intracra-
nienne et un nouvel épisode de crise comitiale
controlé par la prise de Depakine®. L'IRM mon-
trait une augmentation de la taille de la 1ésion qui
occupait la vallée sylvienne et exercait un effet de
masse sur les structures médianes.

L’indication de l’exérése chirurgicale était
retenue. L’'intervention était réalisée par voie
fronto-temporo-ptérionale droite et permettait
l'exérése compléte de la lésion qui avait un as-
pect blanc-perlé laissant voire dans le fond, a
travers une membrane fine, la vallée sylvienne,
la carotide, ’axe sylvien, l’artére cérébrale anté-
rieure et le nerf optique droit (fig 7). Les suites
post-opératoires étaient simples. Le diagnostic
de kyste épidermoide était confirmé par ’examen
anatomo-pathologique de la piéce opératoire. Le
recul est de trois ans, avec 1’absence de crise
comitiale et de récidive a I'IRM.

Figure7 : photographie per-operatoire sous magnification
optique montrant la cavité opératoire apres
exérese du kyste epidermoide. Sous la mem-
brane fine du kyste sont visible la carotide
intene, I'axe sylvien et le nerf optique droit

DISCUSSION

Les kystes épidermoides constituent avec les kys-
tes dermoides des lésions bénignes presque toujours
d’origine congénitales issues de l'inclusion anormale
d’éléments ectodermiques lors de la fermeture du
tube neural a la 3¢ et 5¢ semaine de la vie embryon-
naire 15719 Des cas trés rares d’origine iatrogéne
ont été également rapportés 12151719 Ces lésions
représentent 1 a 2% des tumeurs intra-craniennes.

Toutes les localisations intracraniennes peu-
vent étre observées, néanmoins il existe une
nette prédilection pour les sites basilaires, para-
sagittaux ou ventriculaires. Cette théorie pour-
rait s’expliquer par la migration des éléments
ectodermiques inclus qui suivraient les ébauches
mésenchymateuses vasculaires pénétrant dans le
tissu neuro-épithéliale intracranien 14,

Les kystes épidermoides sont dix fois plus
fréquents que les kystes dermoides &9, Ils se dé-
veloppent surtout dans ’angle ponto-cérébelleux
qui est de loin la localisation la plus fréquente
(1.3.14.18,20] ' Dans les localisations supra-tento-
rielles, les sites de prédilection sont la région
parasellaire et la région temporale, comme dans
nos deux observations. Des localisations rares,
intraventriculaire, au niveau de la région pinéale,
du sinus caverneux ou du quatriéme ventricule
ont été rapportées 5713,

Le délai diagnostic est tardif ['®.. Les localisa-
tions supra-tentorielles semblent admettre une
évolution silencieuse plus longue que les autres
localisations 1'%, Ce délai s’expliquerait par la ci-
nétique lente de la tumeur, qui a la capacité de
se modeler et de conformer a la morphologie des
espaces sous arachnoidiens occupés 229,

Les symptoémes cliniques se manifestent entre
20 et 50 ans dans la plupart des séries & 5 1313,
Chez nos deux patients, I’age de manifestation des
symptomes, apres plusieurs années de surveillance
de I'évolution de la lésion, était respectivement de
25 ans et 27 ans. La sémiologie varie en fonction de
la localisation et sont généralement liée a la taille
de la lésion. Il peut s’agir de signes d’hypertension
intracranienne [, de déficit moteur 2%, d’atteinte
des nerfs craniens 71829 d’un syndrome cérébel-
leux "9, ou de crises comitiales 2191,

Les progrés de la neuroradiologie ont rendu
aujourd’hui, le diagnostic du kyste épidermoide
plus aisé. La lésion se présente au scanner sous
la forme d'une image iso ou hypo-dense parfois
hétérogéne, intra ou extra-axiale, aux contours
bien définis mais irréguliers, et ne se rehaussant
pas apres injection de produits de contraste. De
rares calcifications intra tumorales ou parfois un
discret cedéme péri-lésionnel peuvent étre obser-
vés 18, LIRM constitue un apport fondamental
au diagnostic radiologique du kyste épidermoide
(29151 La lésion apparait hypo-intense en séquen-
ce pondérée T1, et hyper-intense hétérogéne en
séquence pondérée T2. Il n’y a pas de prise de
contraste aprés injection de gadolinium.
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Cependant, le signal peut varier en fonction de
la richesse du contenu du kyste en cholestérol, en
kératine et en eau ["l. Les séquences de diffusion
sont importantes, car elles permettent de mieux
affiner le diagnostic en montrant un hyper-signal
associé a une diminution de ’ADC. Ces séquences
peuvent aider a différencier le kyste épidermoide
du kyste arachnoidien qui reste le diagnostic diffé-
rentiel essentiel au plan neuroradiologique ®. Dans
nos deux observations, L'IRM permettait d’évoquer
le diagnostique de kyste épidermoide devant une
lésion kystique hypo intense en séquence pondérée
T1, hyper-intense hétérogéne en séquence pondé-
rée T2 sans prise de contraste aprés injection de
gadolinium, et avec une diminution de '’ADC a la
diffusion. La transformation maligne du kyste bien
qu’elle soit exceptionnelle, a été décrite par certains
auteurs [1121, Le rehaussement du centre de la
lésion apres injection du produit de contraste ou
Papparition signal hyper signal en séquence pondé-
rée T1 doit de faire évoquer cette complication [,

Bien qu’elles soient des lésions bénignes et
d’évolution lente, le traitement des kystes épi-
dermoides est résolument chirurgical dés lors
que la lésion devient symptomatique 236718 Le
probléme de ’exérése chirurgicale reste celui du
choix de la technique et de la voie d’abord chirur-
gicale en fonction de la location de la tumeur.
Les localisations au niveau du sinus caverneux
131 intra ventriculaires °!, de la région pinéale 3],
ou de I'angle ponto-cérébelleux '8, sont d’exérése
difficile du fait des rapports vasculo-nerveux
important dans ces régions. Elle est meilleure
pour les localisations supra-tensorielles 3. Se-
lon les auteurs, le taux d’exérése compléte des
kystes épidermoides intracraniens varie entre
50 et 80% 18, L’exérése compléte de la tumeur
est souvent difficile du fait de I’adhérence de la
capsule tumorale aux structures neuro-vascu-
laires avoisinantes [1°l. Les suites opératoires
étaient satisfaisantes dans nos deux cas, bien que
l'exérése chirurgicale de la lésion fat incompléte
dans l'observation n°1, du fait de ’adhérence de
la capsule aux branches de 1’axe sylvien gauche.
La morbidité péri-opératoire n’est pas négligeable
dans les différentes séries >1315 méme si elle a
été considérablement réduite avec les progrés
de la microchirurgie 8. Les paralysies des nerfs
craniens transitoires ou permanentes, le déficit
neurologique focal secondaire a la rétraction céreé-
brale per opératoire, ou la rupture per-opératoire
du kyste dans les espaces sous arachnoidiens
avec la survenue d’'une méningite aseptique ou
d’une hydrocéphalie sont les principales compli-

cations post opératoires rapportées 1%, L’abla-
tion de résidu tumoraux ou de la coque du kyste
lorsqu’il existe une adhérence aux structures
vasculo-nerveuses ne doit pas étre une obses-
sion lors de l'exérése de la lésion. L’'ouverture de
la coque du kyste et I’évidement prudent de son
contenu en évitant de contaminer les espaces
sous arachnoidiens associé a l'irrigation du foyer
par une solution d’hydrocortisone ou 'adminis-
tration IV de corticoides en per opératoire pourrait
minimiser la survenu de la méningite aseptique
et d’hydrocéphalie 231313 L utilisation de la mi-
crochirurgie assistée de I’endoscopie semble avoir
un apport bénéfique pour l'exérése des kystes
épidermoides dans les localisations profondes et
permettent de réduire la rétraction cérébrale per
opératoire 2%, De la qualité de l'exérése chirurgi-
cale, va dépendre la possibilité de récurrence car
une exérése incompléte mais large est compatible
avec un bon controle lésionnel a long terme 5.

CONCLUSION

Les kystes épidermoides sont des lésions d’ori-
gine congénitale, rares aussi bien chez 'adulte que
chez ’enfant. Leur caractére bénin suggere un trai-
tement chirurgical radical avec un taux de résection
compleéte variant entre 50 et 80% selon les séries.
La morbi-mortalité post-opératoire n’est pas négli-
geable, surtout dans certaines localisations. Il est
donc important de tenir compte du bénéfice-risque
pour le patient. La prudence en cas d’adhérence de
la coque du kyste, l'utilisation d’outils technique
tels que la vidéo endoscopie per-opératoire, et la
surveillance neuro-radiologique rigoureuse en cas
d’exérése incompléte peuvent aider a améliorer la
prise en charge des ces lésions.
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