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RESUME

Introduction: L’hémangioblastome est une tumeur
bénigne de l'adulte pouvant se développer en sous-
tentotiel comme en sus-tentoriel. Cette tumeur peut se
manifester sous plusieurs formes radiologiques.

Objectif: décrire les formes anatomo-cliniques et
évolutives particuliéres de nos patients.

Méthode: Les patients ont été recrutés lors des
consultations ordinaires ou en provenance des urgen-
ces. Leur age se situait de 17 a 67 ans. Les signes cli-
niques allaient d'un syndrome d’hypertension artérielle
aux troubles de la conscience. Le scanner a permis
d’explorer tous les patients et objectivé des formes sous-
tentorieles kystiques purs et kystiques avec un nodule
charnu se rehaussant apreés injection de produit de
contraste. La maladie de Von Hippel Lindou était liée a
un cas. Tous les patients ont bénéficiés d’interventions
chirurgicales. L’histologie a confirmé I’hémangioblas-
tome en montrant un stroma cellulaire associé a un
riche réseau capillaire. Les cellules avaient un noyau
qui présentait des vacuoles a contenu lipidique. Il n’y
avait pas de nécrose ou de calcification. L’évolution a
été favorable chez trois patients et défavorable chez un
autre marquée par la transformation de la forme kysti-
que a la forme charnue.

Conclusion: L’hémangioblastome est une tumeur
bénigne pouvant s’exprimé dans le cadre de la maladie
génétique de Von Hippel Lindou. La chirurgie apporte
de bons résultats mais nécessite un contréle clinique
et radiologique régulier.

SUMMARY

Background: Hemangioblastoma is a benign
tumor of the adult may develop sub-tentotiel and su-
pratentorial. This tumor can occur in several forms
radiological.

Objectives: describe the anatomy-clinical forms and
scalable particular patients.

Method: Patients were recruited during regular
consultations or from emergencies. The age of patients
ranged from 17 to 67 years. Clinical signs ranged an in-
tracranial high pressure and disorders of consciousness.
The scanner has explored all patients. Cystic forms and
cystic with nodule was found. The Von Hippel Lindou
was related to a case. All the patients were managing
by surgery. Histology confirmed the hemangioblastoma
showing a cellular stoma associated with a rich capillary
network. The cells had a nucleus containing vacuoles
in lipid content.There was no necrosis or calcification.
Evolution was favorable for three patients and unfavo-
rable for another, marked by the transformation of the
cystic form to the fleshy form.

Conclusion: The hemangioblastoma is a benign tu-
mor that can be expressed in the context of Von Hippel
Lindou disease. The surgery gives some good results but
requires regular clinical and radiological followed.
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INTRODUCTION

L’hémangioblastome est une tumeur histologi-
quement bénigne dont l’histogénése est inconnue.
Elle représente 1 a 2% des tumeurs intracraniennes
et 7 a 10% des tumeurs infratentorielles. Vingt-cing a
30% des hémangioblastomes sont liés 4 une maladie
de Von Hippel Lindau. La localisation au niveau
des hémisphéres cérébelleux représente 80% 2.
Nous décrivons les aspects cliniques, paracliniques
et évolutifs de quatre cas d’hémangioblastomes de
la fosse cérébrale postérieures.

OBSERVATION N° 1

Mr O.D est un patient de 44 ans au long passé
de céphalées calmées habituellement par les an-
talgiques usuels. Depuis 3 mois des céphalées se
sont compliquée de vomissement et de troubles de
la marche. A la consultation en 10/09 2008, les
vomissements étaient de plus en plus réguliers,
le patient présentait un syndrome cinétique et
statique. Les constantes hémodynamiques étaient
stables. Le fond d’ceil montrait un cedéme papillaire
sans autre 1ésions associées. Le bilan sanguin était
normal et la tomodensitométrie montrait un gros
kyste cérébelleux de 43,9mmx 31,7mm, aprés in-
jection du produit de contraste un rehaussement
les parois a été observé (fig 1).

Figure 1. Scanner cérébral injecté montrant la tumeur kysti-
que cérébelleuse gauche.

L’intervention chirurgicale le 25/09/2008 a
permis 1’évacuation du kyste et I’ablation partielle
des parois de la cavitation (l’enveloppe) qui étaient
hémorragique. L’histologie a montré un stroma
cellulaire et d’un riche réseau capillaire. Les cellu-
les avaient un noyau qui contenait des vacuoles a
contenu lipidique. Il n’y avait pas de nécrose ou de
calcification ’ensemble de ces données orientaient
vers un hémangioblastome. L’évolution a cout terme
a été marquée par une nette amélioration clinique
du patient suivi d’'une reprise des activités profes-
sionnelles trois mois plus tard. Dix-huit mois aprés

lintervention chirurgicale, les mémes symptomes
ont réapparus et plus invalidants associés a des
troubles de la déglutition. Le scanner de controle
effectué a visualisé une lésion tissulaire au niveau
du site opératoire. Cette l1ésion prenait le contraste de
facon homogéne (48mmx3 1 mm) avec un engagement
rétrograde comprimant le quatriéme ventricule avec
une hydrocéphalie sustentorielle (fig 2). Les troubles
de la déglutition se sont compliquées de pneumo-
pathie a répétition lié aux fausses routes lors de
ses alimentations. L’échographie abdominale et la
radiographie du thorax n’ont pas montré de lésions
associées. Le patient n’a pas pu étre réopéré et est
décédé dans les suites le 17 avril 2012.

kystique en lésion charnu 18 mois postopératoire

OBSERVATION N° 2

D.O. est une patiente de 67 ans qui a effectué 8
maternités, avec 8 enfants vivants. Elle a été trans-
férée le 3/01/2012 du service de médecine interne
ou elle était hospitalisé pour la prise en charge de
poly arthralgie et des troubles du comportement.
A Tl'admission la patiente était agité, désorientée
et confuse ne reconnaissait pas ces proches ceci
aggravé de trouble visuelle, de céphalées et vomisse-
ments. On notait un syndrome cinétique et statique
claustrant la patiente au lit. Le fond d’ceil a montré
un angiome rétinien qui avait saigné. Et la tomo-
densitométrie a montré une tumeur kystique avec
une partie charnue murale prenant le contraste de
facon intense faisant évoquer un hémangioblastome
(fig 3.). L'intervention chirurgicale sous anesthésie
générale a consisté a une incision allant de 1’oc-
ciput a la deuxiéme vertébre cervicale(C2). Une
ostéotomie a os perdu a permis 'ouverture de la
dure-mére tendue et une cortectomie cérébelleux
droite a permis l’ablation chirurgicale compléte de
la tumeur avec sa coque de couleur rouge nacrée
sous microscope opératoire (fig 4).

L’évolution a été marquée par la récupération
progressive, des troubles de 1'équilibre et du com-
portement. Les céphalées ont également disparu.
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Figure 3. scanner injectée montrant la tumeur kystique
avec rehaussement du nodule charnu

Figure 4. photographie de la Piece opératoire de 'hé-
mangioblastome avec sa coque(*)

L’anatomopathologie a confirmée le diagnostic en
montrant une prolifération homogéne constituée d'un
meélange de cellules tumorales de taille moyenne et de
trés nombreux vaisseaux capillaires. Les cellules sont
de taille moyenne a grande avec de larges cytoplasmes
éosinophiles ou clairs, renfermant souvent de petites
vacuoles optiquement vides et parfois lipidiques. Les
noyaux sont anisocaryotique, a chromatine fine. En
plus des nombreux capillaires qui accompagnaient
les cellules tumorales, on observait des vaisseaux
capillaires et veineux de plus grande taille. Il n'y avait
pas de mitoses (fig 5). Le scanner cérébral de controle
trois mois apres l'intervention chirurgicale a montreé
la disparition de la tumeur.

OBSERVATION N°3

Mme F.C est une patiente de 30 ans avec un
long passée de céphalées mariée et mére de trois
enfants. Elle a été transférée dans le service de
neurochirurgie en provenance des urgences ou elle
avait été admise pour céphalées et raideur de la
nuque apres un accouchement récent de 30 jours.
A Tadmission le 27/06/2012.... Elle présentait
des céphalées invalidantes s’aggravant au moindre
mouvement. On notait également une désorienta-
tion temporo-spatiale et une baisse importante de
lacuité visuelle les troubles de la coordination ont
été aussinotés. La tomodensitométrie a montré une

Figure 5. Image histologique de 'hémangioblastome

lésion a double composante kystique et charnue.
La partie charnue prenait le contraste de facon
homogene. La numération formule sanguine no-
tifiait 15,7g d’Hb et I’'hématocrite a 46,9% le fond
d’ceil visualisait un cedéme papillaire. L’échographie
abdomino-pelvienne et la radiographie du thorax
étaient normale. L’intervention chirurgicale réalisée
le 29/06/2012. A permis aprés une ostéotomie
sous occipitale et une cortectomie cérébelleuse
gauche. L'exérése complete de la tumeur avec sa
coque sous microscope opératoire a été réalisée.
La confirmation histologique a été faite par ’'ana-
tomo-histo-chimie. Le postopératoire a été simple
marquée par la récupération des troubles de la
marche et de 1’équilibre. Le scanner de controle
réalisé avec des coupes fines sur les rochers n’a
pas retrouvé de tumeur du sac endolymphalique
et a montré la disparition compléte de la tumeur 2
mois apres chirurgie.

OBSERVATION N° 4

Me FA est une patiente de 27 ans sans anté-
cédents personnels particuliers et Ces antécé-
dents familiaux sont méconnus. Elle a été recu
en consultation le 21/12/2010 pour céphalées,
vomissements et strabisme convergent évoluant
depuis 1 mois. L’examen clinique a retrouvé
un syndrome statique et cinétique trés sévere.
L’examen ophtalmologique a retrouvé un nodule
rétinien faisant évoquer un angiome. Le scanner
thoraco-abdominal n’a pas retrouvé de localisation
notamment au niveau rénal. La tomodensitométrie
cérébrale sans et avec injection avec des coupes
fines sur le rocher a montré une lésion kystique
avec un nodule mural réhaussé et d’autres nodu-
les au niveau de la tente du cervelet. L’intervention
chirurgicale a consisté a I'exérese de la tumeur
kystique avec son nodule. Ceux se trouvant au ni-
veau de la tente du cervelet n’ont pas été extirpées.
Le scanner de contréle a montré la disparition de
la 1ésion kystique avec son nodule charnu (figure
6). L’anatomo-histochimie a confirmé un héman-
gioblastome.
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Figure 6. Scanner de contrdle montrant la disparition de la Iésion kystique avec la partie charnue et persistance de la lésion sous la tente du cervelet

DISCUSSION

L’hémangioblastome est une tumeur vasculaire bé-
nigne survenant chez 'adulte jeune, I’age de survenu
est de 30 ans, elle survient rarement dans ’enfance et
aprés 60 ans P. il n’ya pas de prédominance sexuelle
(1. Trois de nos patients étaient de sexe masculin et
lautre avait 67 ans. Elle est souvent rencontrée dans
le cadre d'une maladie héréditaire de Van Hippel-Lin-
dau. L’enquéte génétique ne nous a pas permis de dé-
couvrir des cas similaires familiaux. Notre quatriéme
cas clinique rentre dans le cadre de cette pathologie
génétique dont la prévalence est de 1/36,000 [4.

La maladie de Von Hippel Lindau (VHL) com-
prend six manifestations cliniques majeures.

[1 Trois intéressent l'extrémité céphalique : hé-
mangioblastome du névraxe, hémangioblastome
rétinien, tumeur du sac endolymphatique.

[1 Trois sont des manifestations viscérales : phé-
ochromocytome, cancer du rein a cellules claires
et/ou kystes rénaux multiples, kystes ou tumeurs
pancréatiques.

Le diagnostic de maladie de VHL est porté quand il
existe : deux hémangioblastomes de 'extrémité cépha-
lique, ou un hémangioblastome et une lésion viscérale,
ou une lésion majeure et un antécédent familial. Il s’agit
d’une affection transmise sur un mode autosomique
dominant avec une incidence d’'un nouveau cas pour
40 000 naissances environ. Elle est due a4 une mutation
du géne VHL situé sur le bras court du chromosome 3,
géne suppresseur de tumeur. Il existe deux sous-types
de la maladie de VHL : type 1 : sans phéochromocytome
; type 2 : avec phéochromocytome. [

Plusieurs localisations ont été retrouvées au
niveau de la fosse cérébrale postérieure, associé
a un angiome rétinien chez notre cas clinique N°4.
Une tumeur du sac endolymphatique n’a pas été
retrouvée au scanner chez les quatre patients ceci
est peut étre lié a la sensibilité insuffisante du
scanner par rapport a I'IRM. Il n'y a pas de signe
cliniques spécifiques a ’hémangioblastome il s’agit
de céphalées associées a un syndrome cérébelleux
en fonction de la localisation et du volume de la tu-

meur. Au niveau sustentoriel une localisation rare
Bl 11 s’accompagne trés rapidement d’hypertension
intracranienne, Au niveau spinale de paresthésie
pouvant évoluée vers la paralysie . Des localisations
au niveau hypophysaire ont été signalées [©

Dans nos cas cliniques les patients sont arrivés
tardivement ce qui a expliqué la gravité des signes
observés allant jusqu’au troubles de la conscience.
Erythropoiétine secrétée par la tumeur est responsable
de la polyglobulie et accompagne dans 20% cette patho-
logie. Elle peut étre un mode révélation de la pathologie
(L4, LTRM en séquence T1 apreés injection de gadolinium
fait le diagnostic en montrant une nodule tissulaire
qui s’accompagne trés souvent d'un gros kyste une
cavitation centromédullaire est souvent observée dans
les localisation spinale . De facon générale on décrit
quatre formes d’hémangioblastome en imagerie : une
forme kystique pure, une forme kystique avec nodule
mural rehaussé, une forme solide associée a kyste
centro-tumoral, une forme solide pure sans composan-
te kystique et la forme kystique pure (exceptionnelle).
Dans notre série nous décrivons un cas pareil ayant
évolué vers une forme tissulaire aprés la premiére in-
tervention. En notre expérience celle-ci n’a jamais été
décrite. La forme kystique avec un nodule mural est
la forme la plus fréquente, entre 60 et 70% des cas. La
forme solide pure représente environ 30% des cas et la
forme solide & composante kystique centrale est plus
rare !, Des formes métastatiques ont été décrites [,
Les tumeurs du sac endolymphatique proviennent de
la prolifération des cellules du sac épithélial et peuvent
s’étendre au cerveau; le mécanisme n'est pas entiere-
ment élucidé ¥ et I'TRM fait le diagnostique. Dans notre
série, en l'absence de cet appareil, les scanners avec
des coupes fine ont été effectuées et ne nous ont pas
permis d’en retrouver.

Le traitement de ’hémangioblastome est chirur-
gicale et se passe le plus souvent dans un contexte
d’urgence 1, il s’agit d’'une tumeur bien arrondie sans
infiltration des tissus sous-jacents. Les techniques
microchirurgicales sont bien adaptée et permettent
une exérése compléte 10121 1] existe par ailleurs des
localisations inextirpables . La localisation sous la
tente du cervelet chez notre patiente N°4 n’a pas pu
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étre excisée. L'embolisation préopératoire est sou-
vent nécessaire pour minimiser les saignements. Ce
procéder est utilisé par plusieurs équipe mais Nous
n’en avions pas effectuée a cause de l'indisponibilité de
lappareil d’embolisation '?l. La radiochirurgie stéréo-
taxique est une alternative permettant de controéler des
tumeurs de moins de 3 cm. ['*l. Aprés la chirurgie il est
nécessaire de mesurer la pression intracranienne dans
le cadre des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure
(1] Dans le cadre d’une maladie de VHL de nombreux
progrés génétiques ont été effectué mais nous n’avions
pas pu faire de recherche génétique chez nos patients.
Le cas clinique N°4 avec plusieurs localisations au
niveau de la fosse cérébrale postérieur, un angiome
rétinien se situe dans le cadre de la pathologie de VHL.
les tumeurs associées doivent étre traité spécifique-
ment notamment au niveau du sac endolymphatique,
une intervention chirurgicale précoce est nécessaire
pour éviter une atteinte de l’audition , ce type de
tumeur n’a pas été retrouvé au scanner en absence
d’I.R.M disponible. Les hémangioblastomes rétiniens
sont traités par photocoagulation au laser pour les
tumeurs de petites tailles ou la cryothérapie pour les
plus de 3 mm !9l Une chirurgie vitréo-rétinienne est
parfois nécessaire pour les lésions évoluées.

L’évolution de I’'hémangioblastome aprés la
chirurgie est favorable, dans les cas de lésions non
accessibles (extirpables), ces tumeurs restent alors
liées a une forte mortalité *. La particularité de cette
série a été la transformation de la forme kystique
pure aune forme purement charnue aprés 'exérése
chirurgicale ce qui reste exceptionnelle.

CONCLUSION

L’hémangioblastome de la fosse cérébrale posté-
rieure est une pathologie bénigne dans sa localisation
classique et dont I’évolution est favorable apres la
chirurgie pour les lésions extirpables. A travers nos
observations nous rapportons d’une part une évolu-
tion particuliére de cette pathologie pouvant passer
de la forme kystique pure a la forme entiérement
charnue, la possibilité de découverte aprés 60 ans.
D’autre part les difficultés de recherche dans le
cadre d’'une pathologie génétique comme la maladie
de Von Hippel Lindou en milieu tropical.
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