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Résumé :

Les tumeurs neurogliales leptoméningées diffuses sont des tumeurs rares, survenant essentiellement chez /’enfant,
parfois chez /’adulte jeune. Elles sont caractérisées par un développement leptoméningé diffus visionné sur I’IRM,
en association avec une composante parenchymateuse, typiquement de siége médullaire. Nous rapportons
[’observation d’un jeune patient de 27ans, admis initialement a notre formation pour prise en charge chirurgicale
d’une tumeur intramédullaire, dont /’érude anatomopathologique est revenue en faveur d’un astrocytome
pilocytique, I'évolution postopératoire était favorable. Le patient fut réadmis aprés trois semaines suite a une
évolution particuliére vers un syndrome d’HTIC avec constatation de Iésions sus tentorielles diffuses de siege
cérébelleux et leptoméningé associees a une hydrocéphalie qui fut dérivée en urgence. L ’étude histologique apres
biopsie stéréotaxique d une lésion cérébelleuse est comparée aux anciennes lames de la lésion médullaire, une
similitude d’aspect entre les deux piéces anatomopathologiques et une association de cellules astrocytaires a des
cellules neuronales atypiques confirmée & |’'immunohistochimie, envoient vers un diagnostic de gangliogliome
diffus dans le névraxe. Nous nous sommes focalisés sur une corrélation clinique, radiologique et
immunohistochimique et d’une revue de la littérature pour conclure & un diagnostic de tumeur neurogliale
leptoméningée diffuse nouvellement reconnue sur la mise a jour 2016 de la classification des tumeurs du systeme
nerveux centrale entreprise par I'organisation mondiale de la santé.
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Covering letter :

Les tumeurs neurogliales leptoméningées diffuses sont une entité nouvellement reconnue par la
classification des tumeurs du systeme nerveux central, longtemps confondue avec d’autres lésions tumorales dont
la cytologie est riche d’une population pseudo-oligodendrogliale. 1l s’agit d’une entité plus rencontrée chez les
enfants, plus rarement chez 1’adulte jeune.

Notre observation est originale du fait qu’elle décrit une entité rare, survenant encore plus
exceptionnellement chez 1’adulte jeune, elle est nouvellement reconnue par les sociétés savantes, posant un
probléme diagnostique majeur la confondant avec d’autres types tumoraux, son traitement n’est a ce jour pas
encore codifié. Nous espérons faire profiter de notre expérience pour une meilleure compréhension de ce type
tumoral en vue d’une meilleure prise en charge.

I.  Introduction :

Le gangliogliome est une tumeur neurogliale inhabituelle, pouvant toucher les hémispheres cérébraux,
occasionnellement le tronc cérébral, et plus rarement le cordon médullaire. Notre observation médicale décrit un
aspect clinique atypique, un caractére multifocal radiologique et une étude histopathologique prétant a confusion
avec une autre tumeur neurogliale nouvellement reconnue par la classification des tumeurs du SNC en 2016, elle
expose de maniére générale les difficultés diagnostiques et thérapeutiques rencontrées chez notre patient.
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Observation médicale :

Clinique :

Il s’agit d’un jeune homme de 27 ans, consultant pour des dorsalgies insomniantes évoluant depuis 2 mois et
associées a une douleur au niveau du membre inférieur droit a type de striction s’étant compliqué d’une lourdeur
entravant I’autonomie de la marche.

L’examen neurologique a I’admission décéle une monoparésie crurale droite a 4/5 permettant la marche avec aide,
des signes d’irritation pyramidale aux deux membres inférieurs sans troubles sensitifs ou génitosphinctériens
associés ; par ailleurs, le patient ne présentait aucune déformation rachidienne.

Imagerie :
L’IRM médullaire montre une Iésion intra médullaire en regard de T9 T10, latéralisée a droite, hypo T1 hyper T2
et Flair, prenant le contraste et associée a des kystes satellites.

Chirurgie :
Le patient bénéficie d’un abord direct du processus aprés laminectomie D9-D10, I’exérése tumorale fut partielle
vu le caractére infiltrant et hémorragique de la lésion.

Anatomopathologie :

Revenue en faveur d’un Astrocytome pilocytique grade | (WHO 2016)

La piece anatomopathologique fournie montrait une prolifération tumorale de densité cellulaire modérée
composée d’astrocytes le plus souvent a noyaux fusiformes se disposant en faisceaux au sein d’un fond fibrillaire.
La vascularisation était abondante et assurée par des vaisseaux a paroi hyalinisée. On a noté la présence de
nombreuses fibres de Rosenthale.

Evolution :

En postopératoire : récupération progressive du déficit crural sous rééducation active et amélioration de la
symptomatologie douloureuse sous traitement antalgique (Lyrica 50mg) ; le patient est déclaré sortant au bout de
4 semaines, une IRM médullaire de contrdle est prévue a 3 mois post-op.

3 semaines apres sortie : le patient présente une nouvelle symptomatologie faite de céphalées, vomissements et
déséquilibre a la marche d’ou une réhospitalisation avec réalisation d’une TDM cérébrale en urgence montrant
une hydrocéphalie active sur lésions multiples de la FCP d’ou I’indication d’une dérivation du LCR. Une IRM
encéphalique demandée par la suite montrant des pseudokystes de la fosse cérébrale postérieure prenant le
contraste apres injection de Gadolinium et essaimage leptoméningé. Une biopsie stéréotaxique de la lésion
vermienne fut alors indiquée.

2¢me étude anatomopathologique : exclusion de maniére certaine d’un médulloblastome, et constatation de cellules
astrocytaires bénignes associé a des cellules ganglionnaires. En effet, I’examen microscopique du prélévement
cérébelleux porte sur une prolifération tumorale composée de cellules oligolike, soutenues parfois par une
substance interstitielle qui parait lache sur les colorations usuelles. Il existe peu d’atypie nucléaire et les images
mitotiques demeurent tout a fait exceptionnelles. Focalement, les cellules ont tendance a former des structures
trabéculaires mais cette architecture est probablement engendrée par des artéfacts de technique. La vascularisation
est gréle faite de vaisseaux a parois fines. L’immunomarquage synaptophysine réalisé sur cette série de
prélevement confirme également I’existence d’un contingent ganglionnaire associé. La population pseudo-
oligodendrogliale exprime Olig2 (RD system, AF 2418, 1/500°™) de facon diffuse. La GFAP (Dako, 6F2,
1/500°™) marque une partie de la composante d’aspect probablement piloide.

Une mutation des histones H3K27M mutant (Millipore, polyclonal, 1/400) fut éliminée par étude
immunohistochimique.

L’index de prolifération Ki67 (Dako, MIB-1, 1/100°™) est voisin de 3-4%.

« Tenant compte des deux histologies, le diagnostic le plus probable demeure celui d’un gangliogliome de grade
I de I’OMS avec diffusion dans le névraxe »

Evolution a long terme :

Apres une période de 8 mois de suivi, le patient est stationnaire sur les plans clinique et neuroradiologique, aucune
indication de radiothérapie ou de reprise chirurgicale n’a eu lieu, il fut proposé pour une chimiothérapie adjuvante
a base de Témodal apres Staff d’oncologie a ’INO-Rabat. L’état général de notre patient se dégrade assez
rapidement au cours de ses premieres séances de chimiothérapie, il décéde a 11 mois du diagnostic.
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Il.  Discussion :

Les gangliogliomes sont des tumeurs neuroépithéliales rares, composées de cellules gliales et de
neurones dysplasiques. Elles constituent environs 2% des néoplasies du SNC et touchent la population jeune (1).
Elles surviennent typiquement au niveau hémisphérique avec une prédilection sur les lobes temporaux. Le
gangliogliome intramédulaire est une entité extrémement rare (2) qui survient plus chez 1’adulte jeune,
I’adolescent et le grand enfant qu’en petite enfance. La localisation cervico-dorsale reste la plus fréquemment
décrite, sa situation lombaire ou au niveau des racines de la queue de cheval est la moins rapportée dans la
littérature (3-4)

Le caractere multifocal de la Iésion se fait découvrir a I’instar d’une IRM encéphalique suite a une
évolution particuliere vers un syndrome d’HTIC avec constatation de nouvelles Iésions dessinant une cartographie
de dissémination cérébelleuse et leptoméningée et une hydrocéphalie active qui fut dérivée. La biopsie
stéréotaxique d’une lésion cérébelleuse nous fait la confirmation de la similitude d’aspect anatomopathologique
avec la Iésion medullaire avec présence de cellules astrocytaires bénignes associées cette fois-ci a des cellules
ganglionnaires, contingent approuvé a I’'immunomarquage. Tenant compte des deux histologies, il s’agissait d’un
gangliogliome de grade | avec diffusion dans le névraxe.

La nouvelle classification des tumeurs du systeme nerveux central (WHO 2016) reconnait une nouvelle
entité dite «diffuse leptomeningial glioneuronal tumors» (5) décrite dans la littérature via une variété de termes
similaires : oligodendrogliome disséminé mimant une tumeur leptoméningée (6), astrocytome bénin avec
diffusion dans le névraxe (REF LOW GRADE), neurocytome médullaire dorsal avec diffusion leptoméningée
(Ref NEUROCYTOMA LIKE NEOPLASM). Ces tumeurs se présentent dans un aspect d’atteinte leptoméningée
diffuse associée ou non a une composante parenchymateuse individualisable qui est classiquement médullaire, se
rencontrent plus souvent chez les enfants et les adolescents, et démontrent histologiquement une cellularité gliale
monomorphe, avec expression de synaptophysine, OLIG2 et S-100. Une composante neuronale peut y étre
associée. Tous ces arguments optent en faveur de ce diagnostic chez notre patient.

L’ étude genétique réalisee apres la 2éme lecture anatomopathologique se résumait & une élimination
d’une mutation d’histones, on s’attendrait avec une recherche bien menée -pour une meilleure plausibilité du
diagnostic- a ce que ces Iésions abritent des fusions BRAF, des délétions chromosomiques du bras 1p seules ou
en association avec le 199 (9). Cependant, les mutations IDH seraient absentes.

Le pronostic est variable, ces tumeurs sont a évolution lente mais avec une considérable morbidité due a
I’hydrocéphalie secondaire. En effet, notre patient présente progressivement une altération de son état général et
décede 9 mois environs depuis I’installation de la symptomatologie cérébelleuse et 1’hydrocéphalie malgré
dérivation ventriculo-péritonéale précoce et chimiothérapie palliative.

I11.  Conclusion :
Le cadre nosologique de ces tumeurs reste incertain jusqu’a ce jour, avec des caractéristiques pathologiques et
génétiques suggérant une relation avec 1’astrocytome pilocytique ou les tumeurs neurogliales.
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Figure 2 : coupe sagittale T2

*Corresponding Author: IBE U. IBE 177 | Page



Tumeur neurogliale leptoméningeée diffuse mimant un gangliogliome multiple du nevraxe : a ..

Figure 3 : coupe axiale injectée
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Figure 4 : Dissémination cérébelleuse
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Figure 6 : Planning de la BST d’une lésion cérébelleuse médiane
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