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Description :

Tumeur du système nerveux central dont la composante essentielle consiste en des cellules dérivées des cellules épendymaires.

A tumor of the central nervous system whose essential portion consists of cells derived from and resembling ependymal cells (WHO)
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Ependymome intramédullaire

Historique

L'épendymome a été décrit pour la première fois en 1863 par Virchow (Ho 2001, C) et a été défni comme une entité
histologique distincte par Bailey et Cushing en 1926 (Bailey 1926, C).

La première intervention pour l'exérèse d'une tumeur intramédullaire date de 1907 et a été réalisé par Freiherr von
Eiselsberg à Vienne. (Eiselsberg 1913, C, Klekamp 2007, C). La première série a été publiée par Krause en 906 et
1908 et comportait 25 patients opérés. Le véritable pionnier de la chirurgie des tumeurs intramédullaires fut Charles
A. Elsberg. Dans sa publication princeps de 1925 il reporte les résultats chirurgicaux de 13 tumeurs intramédullaires
(la publication comporte entre autres 54 tumeurs intra durales et extra médullaires et 14 tumeurs extradurales). Il
propose une technique en 2 temps pour les tumeurs intra médullaire : lors du premier temps une laminectomie est
faite associée à une ouverture durale sans toucher la moelle, puis le patient est refermé. Plusieurs jours plus tard
une ré-intervention est réalisée. Elsberg avait trouvé que lors de la seconde intervention la lésion devenait souvent
exophytique et son exérèse était plus facile.(Elsberg 1925, C) Dans une réédition de son livre en 1941 il réactualise
ses résultats : il a pu pratiquer une résection complète pour 7 tumeurs intramédullaires (sur un total de 19) avec un
taux de mortalité de 16% pour ces tumeurs intramédullaires.(Elsberg 1941, C) la prise en charge des tumeurs
intramédullaies a bénéfcié des avancées de la radiologie avec l'utilisation de la myélographie dès 1921 par Sicard et
forestier et plus tard par Pieper (Pieper 1926, C) mais essentiellement par l'introduction de l'IRM dès les années 80.
La chirurgie s'est améliorée grâce à l'introduction de microscope opératoire et les technique microchirurgicale, la
coagulation bipolaire et le bistouri à ultrasons.

Physiologie

Cf physiologie de la croissance tumorale (chapitre générale) Etant donné le caractère encapsulé de la lésion
(Klekamp 2007, C, Brotchi 1998, C, WHO) la symptomatologie clinique résulte probablement d'une compression
progressive et chronique des structures médullaires de voisinage. Les rares épendymomes anaplasiques peuvent
donner des signes par envahissement de ces centres. (Lee 2002, C)

Epidémiologie

L'incidence des tumeurs intramédullaires toute histologie confondue est de 0.65/100000/an aux Etats-Unis (
http://www.cbtrus.org/reports/2007...->http://www.cbtrus.org/reports/2007-2008/2007report.pdf]). Cette incidence est
de 0.3/100000/ chez les hommes et de 0.5/100000/an chez les femmes en Norvège. Dans cette étude sur une durée
de 31 ans (de 1955 à 1986) seulement 77 épendymomes intramédullaires ont été diagnostiqués. L'incidence est
estimée à 0.085 et 0.048/100000/an respectivement chez les hommes et les femmes. (Helseth 1989, B) dans une
étude nord- américaine l'incidence des épendymomes est de 0.06/100000/an (Schellinger 2008, A). Les
épendymomes représentent approximativement 18% des tumeurs intramédullaires et 60% des tumeurs gliales
intramédullaires. (Wahab 2007, C)

Chez l'adulte, ce sont les tumeurs intramédullaires les plus fréquentes (60% des tumeurs intramédullaires). (Helseth,
1989, B, Miller 2000, C Guidetti 1981, C) Bien que les épendymomes puissent survenir tout au long de la vie il
semble exister un pic de survenu autour de la quarantaine (41 ans chez Brtochi et Fischer, C et 42,8 ans chez
Aghakhani C). Il semble aussi exister une petite prépondérance masculine (54% versus 46% pour Brtochi et Fischer
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et 55% versus 45% pour Aghakhani).
 ++++

Histoire naturelle

Il n'y a pas de publications traitant spécifquement de l'histoire naturelle des EIM. Les publications ne concernent que
des séries chirurgicales et l'histoire naturelle de ces lésions ne peut se construire que par l'analyse des éléments
recueillis de façon rétrospective concernant la période préopératoire. En analysant les plus grandes séries publiées
nous pouvons retenir les informations suivantes en ce qui concerne l'histoire naturelle des EIM. 1- L'installation des
signes cliniques est habituellement lente et insidieuse. L'intervalle du temps entre l'apparition des premiers signes et
le diagnostique est souvent long (37 mois en moyen Aghakhani (1mois-9 ans), 46,8 pour Fischer et Brotchi (15jous
-15 ans), et 30 mois pour Samii (1mois- 12 ans)). L'aggravation se fait de façon progressive mais des cas
d'aggravation brutale à l'occasion de grossesse et d'accouchement, suite à un traumatisme ou une infection
pulmonaire ont été décrits. (Aghakhani 2008, C, McCormick 1990, C) 2- La douleur et les troubles de la marche
constituent en général les premiers signes (respectivement 39% et 21% pour Klekamp 2007, C, 64% et 32% pour
Aghakahni 2008, C). Pour Fischer et Brtochi (1996, C) les troubles sensitives constituent chez 61% le signe
révélateur de la maladie.

Anatomie

Voir : Anatomie de la moelle épinière Vascularisation de la moelle épinière Anatomie fonctionnelle de la moelle
épinière

Sémiologie clinique

La présentation clinique des EIM n'a rien de spécifque et s'apparente à la sémiologie de tout autre processus
intramédullaire d'évolution lentement progressive et associe à des degrés divers des douleurs, des troubles
sesitivo-moteurs et des troubles sphinctériens. La sémiologie est variable en fonction de la topographie de la lésion
(cervicale dorsale ou lombaire). Il faut cependant insister sur la fréquence des douleurs (plus de 50 % des cas Samii,
C, 78% pour Aghakhani 2008, C). Fréquemment révélatrices, elles sont de type rachidien (typiquement sourdes,
profondes, tenaces, avec enraidissement et survenant au repos, augmentant à l'exercice) ou d'origine radiculaire
(cervico-brachiales, thoraciques, sciatalgiques sans caractère mécanique) ou cordonales postérieures (avec
engourdissement, paresthésies, sensation de brûlure, de striction).(Lee 2006, C, McCormick 1990, C) La
recrudescence nocturne des douleurs est considérée comme un des caractéristiques de ces douleurs mais est en
réalité assez rare (7.8% FBL, 9.5% Aghakhani). Progressivement s'installent des troubles de la marche et un défcit
moteur, trouble de sensibilité et des troubles sphinctériens. (FBL, Aghakhani 2008, C, McCormick 1990, C) Ces
signes ne sont pas spécifques mais leur persistance et surtout leur évolution très lentement progressive doivent faire
suspecter le développement d'un processus intramédullaire (Lee 2006, C) et mettre en oeuvre les investigations pour
en reconnaître l'étiologie. Il n'y a aucun élément clinique permettant de diférencier un épendymome d'un autre
processus intramédullaire d'évolution lente. L'installation des signes cliniques semblent être plus insidieuse et lente
que pour les astrocytomes (Lee 2006, Samii). Avant l'arrivée de l'IRM le diagnostic était difcile et donc fait
tardivement ainsi les séries plus anciennes comportent plus de patients lourdement défcitaire par rapport aux séries
les plus récente (comparer Fisher 1980, C, Garrido 1977, C McCormick 1990, C et Hanbali 2002, C, Aghakhani
2008, C)
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Scores et échelles

Il n'y a pas de classifcation propre aux épendymomes. Les classifcations concernent l'ensemble des tumeurs
intramédullaires. Les plus utilisés sont les scores de McCormick, et celui de Klekamp et Samii. Score de McCormick :

 Score de McCormick

Cette classifcation très utilisée est assez simple mais ne permet pas de facilement distinguer les défcits des
membres supérieurs et inférieurs. Par ailleurs il est impossible de diférencier les patients sans défcit neurologique
dont la tumeur est révélée par des douleurs- qui sont de plus en plus fréquent en pratique courant du fait de la facilité
de réalisation de l'IRM- des patients pauci-symptomatiques ; les deux groupes de patients sont classé en grade I.
Pour permettre de bien individualiser cette sous groupe de patient nous avons proposé dans une publication récente
une modifcation de cette classifcation qui est la suivante :

Classifcation de Klekamp et Samii :

Cette classifcation est beaucoup plus précise et détaillée mais permet difcilement d'avoir une idée générale du status
clinique du patient. D'autres publications utilisent la classifcation de Frankel (Gavin Quiegly 2007 ou Hanbali 2002) et
plus rarement la classifcation de Nurick. (Chang 2002) Frankel HL, Hancock DO, Hyslop G, et al. The value of
postural reduction in the initial management of closed injuries of the spine with paraplegia and tetraplegia. I.
Paraplegia 1969 ;7(3):179-92
 ++++

Imagerie

L'IRM est le meilleur examen pour le diagnostique et le suivi des tumeurs intramédullaires. Classiquement la lésion
se manifeste par un élargissement du cordon médullaire bien visible sur les séquences T1. La tumeur souvent de
localisation centrale et bien limitée, (Miyazawa 2000 ; C et Sun 2003, C) L'élément le plus constant est le caractère
hyperintense sur les séquences T2 (100% des lésions chez Bo Sun et Miayazawa). En T1 le comportement de la
tumeur est moins régulier : elle est le plus souvent isointense (70%) ou légèrement hypointense (27%) mais peut être
dans de rare cas (3%) hyperintense. Après injection de gadolinium la prise de contraste semble systématique(100%
pour M et Sun, 80% pour Brotchi) mais d'intensité et de homogénéité variable : pour Sun la prise de contraste est
homogène dans 75% des cas et hétérogène dans 25% alors que Miyazawa considère qu'il y a quatre type de
rehaussement : prise de contraste hétérogène de la portion charnue dans 46% des cas, homogène dans 36% des
cas, une prise de contraste hétérogène de la portion charnue associée à une prise de contraste au niveau des parois
de kyste dans 11% des cas et enfn une prise de contraste limitée à la paroi de kyste dans 7% des cas.

Un kyste est très souvent associé à la portion charnue (90% pour Miya 2000, C, 61% pour Sun 2003, C, 54% pour
Chang 2002, C). Ce kyste peut être supra, intra ou infratumoral ou bipolaire. Le kyste est toujours hypointense en T1
et hyperintense en T2. Miya rapporte que dans 65% des cas le signal intrakystique est diférent de celui du LCR.
Globalement la lésion semble parfaitement circonscrite dans 70 à 80% des cas. L'existence des stigmates
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hémorragiques intratumorales et une zone hypointense aux deux pôles de la portion charnue ont été considéré par
certain comme étant des signes radiologiques en faveur d'épendymomes. (Brotchi 1998, C). La lésion se localise le
plus souvent en cervicale (92% pour Sun 2003, 65% pour Mya 2003, 41.5 pour Aghakhani 2008) puis en thoracique
(8% pour Sun, 18% pour Mya, 28% pour Aghakhani) et plus rarement au niveau de la moelle lombaire (0% pour Sun
2003, 17% pour Mya 2000, 0 pour Aghakhani 2008).

Explorations fonctionnelles

Les potentiels évoqués somesthesiques et moteurs ont été utilisées soit pour l'évaluation préopératoire soit pour
afner et sécuriser le geste opératoire. (FBL, Sala 2007, Ibanez 1992, Jabbari 1990, Mauguière 1985, Stohr 1982,
Deletis 2008). En préopératoire, l'étude des potentiels évoqués somesthésiques (P.E.S.) et moteurs (P.E.M.) permet
de quantifer l'atteinte neurologique, d'en préciser la topographie au niveau médullaire et d'en suivre l'évolution en
postopératoire. En per opératoire l'utilisation des PES et PEM est sensé sécuriser le geste chirurgical en ce sens que
l'intervention doit être interrompue en cas d'apparition de perturbation au niveau des PES et PEM. L'utilisation de ces
techniques n'est pas systématiques et les résultats cliniques rapportés par des auteurs qui les utilisent ne sont pas
forcément supérieurs à ceux des auteurs qui ne les utilisent pas (FBL, A, Samii livre, ferrante). Il semble que la
méthode les plus sure soit la combinaison des PES et PEM, et cela durant toute l'intervention (Sala 2007, Deletis
2008). Les critères ne sont pas les même pour tout le monde ce qui rend difcile l'interprétation des diférents résultats
(sala, FBL, Quinones-Hinojosa 2005, Calanice 2001)

Histologie

Cf. histologie Les épendymomes intramédullaires semblent dériver des cellules épendymaires présentent au niveau
du reliquat du canal de l'épendyme. (Wiestler 2000) L'organisation mondiale de santé (OMS) reconnaît quatre type
d'épendymome : les épendymomes myxopapillaires (stade I de l'OMS) les épendymomes cellulaires, papillaires, à
cellules claires, tanycytique (tous de stade II de l'OMS) et anaplasiques (stade III de l'OMS). (Wiestler 2000). Les
épendymomes myxopapillaires sont en général localisées au niveau du flum terminal et sont exclus de cette étude.
Les séries publiées comportent de très rares épendymomes malins (2.4% A, 2.1 B focus, .26% Samii). L'index de
prolifération des épendymomes intramédullaires semblent généralement être plus faible qu'en ce qui concerne les
épendymomes intra crânien (Lee (series utilisant le MIB-1) et un index supérieur à 2% est pour certains un signe
d'agressivité. (Iwasaki 2000)

Biologie

De multiples altérations génétiques ont été décrites en ce qui concerne les épendymomes. Toutes ces études
concluent à l'existence de profl génétique diférent entre les épendymomes intramédullaires et intracrâniens. Un profl
non altéré n'est retrouvé que dans 0 à 3% des épendymomes intramédullaires alors que 21 à 32% des
épendymomes intracrâniens ont un profl génétiques strictement normal (Carter 2002,C, Hirose 2001, C, Ward
2001,C) l'anomalie la plus fréquemment retrouvée est une perte allélique au niveau de 22q (plus de moitié pour
lamszus). Une mutation au niveau du gène suppresseur de tumeur NF2 semble aussi assez fréquent (5/20 lamszus
2001, C et 6 sur 17 Ebert 1999, C). Par ailleurs une autre publication rapporte que 71% des patients qui sont
porteurs d'épendymomes intramédullaires mais qui n'ont pas des critères cliniques de NF2 sont porteurs de mutation
de type NF2 (Scandalcioglu 2005, C)
 ++++
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Indications des traitements

La chirurgie semble pour l'ensemble des auteurs le principal traitement. (FBL, C, Brotchi C, Aghakhani 2008, C,
Ferrente 1992, C, McCormick 1995, C, Chang 2002, C, Samii). Elle doit avoir pour but l'exérèse la plus complète de
la lésion et cela avec la moindre aggravation neurologique possible. (FBL, McCormick 1990, C) Comme l'état
neurologique pré opératoire semble être un facteur pronostique le plus important (Aghakhani 2008, B, Epstein 1993,
C, Ferrente 1992, C, Cooper 1989, C, Gavin Quigley 2007, C) Ces auteurs propose une intervention le plus tôt
possible à partir du moment où une évolutivité clinique est mis en évidence. D'autres facteurs pronostiques ont été
discuté : la durée d'évolution préopératoire (Gavin Quigley 2007, C, Chang 2002, C, Hanbali 2002, C), la valeur
pronostique de l'étendu de l'exérèse semble moins claire : alors que Chang 2002, C, Ferrante, 1992, C, Whitaker
1991, C, le considèrent comme un facteur important Quigley ne trouve pas de diférence entre le devenir à long terme
des patients ayant eu une exérèse complètes et ceux avec exérèse partielle suivi de radiothérapie.

Traitements médicaux

Corticoïdes : Les corticoïdes sont régulièrement administrés dans la période péri opératoires (Samii, Hanbali 2002,
C, Aghakhani 2008, C). Il n'y a aucune étude comparative démontrant leur intérêt, de plus Woodworth et al (2007,

C) rapportent que un taux de glycémie dépassant le 170 mg/dl dans la période péri opératoire est un facteur de
mauvais pronostique fonctionnel. (Woodworth 2007, C) Chimiothérapie : Il n'y a aucun élément plaidant en faveur de
l'utilisation d'une chimiothérapie dans la prise en charge initiale des épendymomes. (Wahab C, Lee 2006, C,
Chamberlain 2002, C). Par contre diférentes type de chimiothérapie ont été utilisé dans le traitement des récidives
inopérable et/ou déjà irradiés et semblent donner des résultats intéressants, notamment des médicaments de type
Etoposide (Chamberlain 2002, C)

Résultats des traitements

Le taux d'exérèse complète varie entre 69% et 97% (Aghakhani 91.5%, Brotchi 92.4%, Samii 82%, Chang 2002
97%, Ferrante 1992 69%). Considérant les trois séries les plus importantes les résultats sont les suivants : Samii (n=
84) exérèse complète 82%, subtotale : 15%, biopsie : 3% Brotchi-Fischer (n=93) exérèse complète 92,5%, subtotale
: 7,5% Aghakhani (n=82) exérèse complète 91,5%, subtotale : 6,1%, partielle : 2,4% A long terme et globalement, il
semble que la majorité des patients soient améliorés ou stabilisés (Aghakhani : amélioration 35,8%, stabilisation :
50,6% et aggravation 13,5% suivi moyen de 45 mois, Samii : amélioration 15%, stabilisation : 48% et aggravation
37% suivi moyen de 37 mois, Brotchi-Fischer : amélioration 10%, stabilisation : 74,4% et aggravation 15,6% suivi
moyen de ? mois) il s'agit là des résultats globaux basé sur la classifcation de McCormick (pour A et BF) et celle de
Samii. Les auteurs considèrent que les douleurs s'améliorent globalement à long terme (BF, Samii, Lee, Scwartz). A
et al en analysant plus précisément les douleurs rapportent une disparation complète dans 64,8% des cas, une
amélioration dans 3,7% une stabilisation dans 24,1% et une aggravation dans 7,4% des cas. Le taux de survie à 5 et
10 est de 66% (Hanbali 2002). Le taux de récidive après exérèse complète est entre 0 (A, S) et 1,16% (BF).
L'évolutivité du reliquat reste assez rare (1/5 pour A et 2/10 pour S) avec un taux de récurrence pour les résections
incomplètes de l'ordre de 20% qu'il y ait ou non une radiothérapie post opératoire. (A, FB, Samii, Whitaker, Lin 2005,
wahab 2007)

Complications
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La mortalité per ou péri opératoire varie entre 0 et 3.2% (Aghakhani, Brotchi-Fischer). Tous les auteurs décrivent une
période d'aggravation post opératoire qui peut être plus ou moins long et qui concerne essentiellement la sensibilité
profonde, des dysesthésies et des paresthésies (tous pour Brotchi-Fischer, 29% pour Samii, 43% pour Aghakhani).
Cette aggravation est souvent transitoire et s'améliore en 6 à24 semaines. Des complications infectieuse
(pneumopathie, infection urinaire, méningite), de décubitus (phlébite, embolie pulmonaire, escarre), de cicatrisation
(déhiscence et fuite du LCR) peuvent survenir en postopératoire (Samii, Lee 2006). Le taux global est estimé entre
13% et 42% (ferrant, Samii, Brotchi, Hanbali 2002, Quiegly 2007). Le taux de complication tardive notamment la
déstabilisation rachidienne n'est pas renseigné dans ces publications.

Eléments de surveillance et de suivi

La surveillance post opératoire est clinique et par imagerie. Etant donnée l'existence des rechutes tardives (18 ans
après la première chirurgie Brotchi-Fischer Sandalcioglu 2005, C) il semble qu'une surveillance prolongée soit
nécessaire (A 2008). Certains proposent une première IRM six à huit semaine après la chirurgie pour apprécier la
qualité de l'exérèse suivie d'une IRM annuelle (Schwartz, Lee 2006, Chang 2002, Hanbali 2002). La progression
radiologique semble précéder toujours l'apparition et l'aggravation des signes neurologiques (Lee 2006)
 ++++
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Images

Informations patients

L'épendymome est la tumeur intramédulaire la plus fréquente. Il s'agit le plus souvent d'une tumeur bénigne, mais
des rares cas d'épendymome malins sont rapportés. L'E est le plus souvent diagnostiqué vers l'âge de 40 ans avec
une petite prépondérance masculine. Il se manifeste par des douleurs rachidiennes ou irradiantes, et par des
faiblesses ou paralysies motrices. Le diagnostique est fait par une IRM médullaire. Le traitement est chirurgical et
permet d'obtenir de bons résultats. Il n'y a pas de place pour une radiothérapie systéamatique en post opératoire

mais des traitements complémentaires (radio ou chimiothérapie) peuvent être indiqués dans certain cas particuliers.
La surveillance post opératoire doit être maintenu sur une longue période ( au moins cinq ans) et doit comporter un
suivi clinique et par IRM.
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