International Journal of Innovation and Applied Studies
ISSN 2028-9324 Vol. 26 No. 1 Apr. 2019, pp. 48-57

© 2019 Innovative Space of Scientific Research Journals
http://www.ijias.issr-journals.org/

Tumeur rétropéritonéale rare - Schwannome bénin associé a la maladie de VON
RECKLINGHAUSEN : A propos d’un cas avec revue de la littérature

[ Rare Retroperitoneal Tumor - Benign Schwannoma associated with VON
RECKLINGHAUSEN Disease: About a Case with Literature Review ]

Anass Ahallat', Salma Ahallat?, Farid Sabbah®, Abdelmalek Hrora®, and Mohammed Raiss®
IRésident en Chirurgie Générale, clinique Chirurgicale C, Hopital IBN SINA, Rabat, Maroc
ZInterne du CHU hépital IBN SINA Rabat, Maroc

3Professeur de Chirurgie Générale, Clinique Chirurgicale C, Hopital IBN SINA, Rabat, Maroc

Copyright © 2019 ISSR Journals. This is an open access article distributed under the Creative Commons Attribution License,
which permits unrestricted use, distribution, and reproduction in any medium, provided the original work is properly cited.

ABSTRACT: Schwannoma is a benign nervous tumor arising swhan cells with a difficult preoperative diagnosis. The
retroperitoneal localization is exceptional and its occurrence during Von Recklinghausen’s disease is rare.

Von Recklinghausen’s disease is an evolutionary pathology characterized by the involvement and impairment of several organs
deriving from the neural crest.

Some complications can be seen, but the most serious complication is the degeneration of neurofibromas.

We report the case of a 28 years old patient, who consulted for left low back pain, CT scan has revealed a cystic mass behind
the left hepatic lobe, and MRI was in favor of a remanied bilary cyst.

a laparoscopy for diagnostic and therapeutic purposes has been proposed, and has objective a retroperitoneal cystic mass,
that doeas not depend on the liver or the pancreas, pathologic examination after total excision of the tumor, conclude with a
benign schwannoma, subsequently the diagnosis of the associated Von Recklinghausen disease was established before the
combination of diagnostic criteria.

Complete surgical excision of the tumor the reference treatment. Recurrence and transformation, altrough rare after surgery,
requires post-operative monitoring by an annual CT scan.

KEYWORDS: benign shwannoma, Von Recklinghaisen, retroperitoneum, laparoscopy, rare tumor.

RESUME: Le schwannome est une tumeur nerveuse bénigne, de diagnostic pré-opératoire difficile, sa localisation
rétropéritonéale est exceptionnelle et son apparition au cours de la maladie de Von Recklinghausen est rare. La maladie de
Von Recklinghausen est une pathologie évolutive caractérisée par I'atteinte de plusieurs organes dérivant de la créte neurale.
Des complications peuvent se voir, mais la complication la plus redoutable est la dégénérescence des neurofibromes. Nous
rapportons le cas d’une patiente de 28ans ayant consulté pour des lombalgies gauches. La TDM avait mis en évidence une
masse kystique en arriére du lobe gauche hépatique et I'IRM était en faveur d’un kyste biliaire remanié. Une ccelioscopie a
visée diagnostique et thérapeutique a été réalisé et a objectivée une masse kystique rétropéritonéale qui ne dépend ni du foie
ni du pancréas. L'examen anatomopathologique aprés exérese totale de la tumeur a conclu a un shwannome bénin. Par la
suite le diagnostic de la maladie de Von Recklinghausen associé a été établi devant I'association des critéres de diagnostic.
L'exérese chirurgicale compléete de la tumeur est le traitement de référence. La récidive et la transformation bien que rare
apres chirurgie impose une surveillance post opératoire par tomodensitométrie annuelle.

MOTs-CLEFS: shwanome bénin, Von Recklinghaisen, retroperitoine, laparoscopie, tumeur rare.
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1 INTRODUCTION

Le schwannome est une tumeur nerveuse bénigne mais avec un risque de transformation maligne. Elle se développe a
partir des cellules de la gaine nerveuse de Schwann, plus particulierement au niveau des nerfs craniens (la huitieme paire
surtout) ou des nerfs périphériques, mais de fagon extrémement rare dans le rétro péritoine. Seulement une soixantaine de
cas ont été décrit jusqu’a ce jour dans cette localisation [1]. Il peut étre isolé ou a localisations multiples.

Cette tumeur pose le probléme de diagnostic en préopératoire car celui-ci n’est affirmé que sur I'examen histologique de
la piece de tumorectomie.

Le pronostic est en général bon et le traitement est chirurgical.
Classiqguement il s’intégre dans le cadre de la neurofibromatose type 2 ou de schwannomatoses.

L’association pathologique du schwannome bénin et de la maladie de Von Recklinghausen est une entité exceptionnelle
[2].

Nous livrons dans ce travail une observation au dossier des tumeurs nerveuses étiquetée schwannome rétropéritonéal,
observation particuliere de part son association avec une neurofibromatose de type 1 fait exceptionnel, de part son mode de
présentation notamment radiologique, et en fin de part la particularité de I'abord chirurgical utilisé a savoir : la ccelioscopie.
Nous ferons a cette occasion une revue de littérature faisant le bilan des connaissances actuelles portant sur ce sujet.

2 OBSERVATION

Il s’agit d’'une patiente agée de 29 ans, admise pour prise en charge d’une masse abdominale accompagnée de douleur
lombaire gauche, sans antécédents pathologiques notables dont le début de la symptomatologie clinique remonte a deux
semaines avant son admission, par I'installation d’'une douleur lombaire gauche, de type pulsatile, fixe, intermittente, non
irradiante, ne répondant pas aux traitements antalgiques habituels, ceci sans autres signes urinaires ni trouble du transit. Le
tout évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I'état générale.

L’examen clinique a son admission a trouvé une patiente en bon état générale, avec des taches café au lait a 'examen
cutané, dont six sont supérieurs a 1, 5cm, avec présence de lentigines au niveau axillaires et inguinales. (fig 1, 2, 3)

Fig. 1. Taches café au lait Fig. 2. Lentigine inguinale
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Fig. 3. Lentigine axillaire

L'examen abdominal est sans particularité. Vu la suspicion d’'une maladie de Von Recklinghausen, un examen
ophtalmologique a été demandé et a objectivé la présence de plusieurs nodules de Lisch au niveau de I'ceil gauche sans atteinte
du nerf optique. Un examen ORL avec audiogramme n’a pas montré de surdité éliminant une atteinte de la huitieme paire
cranienne. L'examen neurologique était normal de méme que I'examen ostéo-articulaire.

Notre patiente remplissait donc trois des sept critéres diagnostiques requis au diagnostic de la maladie de Von
Recklinghausen. (Tableau 1)

1. Un apparenté du premier degré atteint (parent, fratrie ou enfant).
2. Au moins 6 taches café au lait (TCLs) > 1,5cm aprés la puberté
> 0,5¢m avant la puberté
3. Lentigines axillaires ou inguinales
4. Ou : Au moins deux neurofibromes quel que soit le type
Au moins un neurofibrome plexiforme
5. Gliome du nerf optique
6. Au moins deux nodules de lisch ( hamartomes iriens )
7. Une lésion osseuse caractéristique : - Pseudarthrose
- Dysplasie du sphénoide
- Amincissement du cortex des
- Os longs

Tableau 1 : Critéres diagnostiques de la NFI1 - Conférence de consensus sur les
neurofibromatoses (NIH — Bethesda, 1988) [21].

L’échographie abdominale a objectivé la présence en rétro pancréatique, d’'une lésion hypoéchogéne, bien limitée,
mesurant 58 mm sur 48 mm de grand axe.

Un complément scanographique par tomodensitométrie (tdm) a mis en évidence une masse kystique, en arriére du lobe
gauche hépatique, ovalaire mesurant 54/45 mm de grands axes, bien limitée, de contours réguliers et de contenu homogeéne,
sans autres signes digestifs et sans épanchement intra péritonéal ou d’adénopathies profondes. (fig 4)
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AVEC CONTRAST{: distance S&ren., angle 77

Fig. 4. Tomodensitométrie abdominale en coupe axiale montrant la formation kystique bien limitée derriéere le lobe gauche du
foie et entre la veine cave (fleche) et I’aorte (étoile) ;

L’'imagerie par résonnance magnétique (IRM) abdominale a été préconisée, qui a objectivé un foie de taille normal, contours
réguliers, siege d’une lésion appondue au segment Il et présentant un développement exo-hépatique, bien limité, mesurant
53/43 mm, se présentant en hyposignal T1 diffusion, hypersignal T2 hétérogéne, non rehaussée apres injection du produit de
contraste. Cette lésion réalise une empreinte sur le bord postérieur du tronc porte et le bord antérieur de la veine cave
inférieure. (fig5, 6)

Fig. 5. Imagerie par résonance magnétique abdominale en coupe coronale (séquence T2) montrant une formation bien limitée
juxta hépatique (étoile)
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Fig. 6. Imagerie par résonance magnétique abdominale en coupe axiale (séquence T1) montrant la Iésion qui est bien limitée
(fleche)

Une ccelioscopie a été réalisé, et a objectivé une masse kystique développée dans I'arriere cavité des épiploons, entre
I'aorte a gauche et la veine cave a droite qui ne dépend ni du foie ni du pancréas avec présence de quelques ganglions le long
de la chaine hépatique commune, cette masse est recouverte par le petit épiploon et refoule les structures avoisinantes sans
les infiltrer (fig7, 8).

Fig. 7. Vue per-opératoire montrant la masse tumorale avant sa dissection
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Fig. 8. Image peropératoire montrant la masse kystique aprés ouverture péritonéale

L'étude anatomopathologique de la piéce opératoire a montré :

A la macroscopie : une masse nodulaire encapsulée pesant 18g et mesurant 5, 5 x 5 x 2, 5cm. A la coupe, aspect blanc
jaunatre avec des zones myxoides et des foyers de remaniements kystiques.

A la microscopie : une prolifération tumorale mésenchymateuse, encapsulée et de faible densité cellulaire. Elle est
constituée de cellules fusiformes flexueuses, aux noyaux allongés onduleux montrant parfois des altérations dystrophiques a
type d’hypertrophie et d’irrégularité nucléaire mais sans activité mitotique notable. Ces cellules sont disposées de facon éparse
sur un fond fibromyxoide lache parcouru de vaisseaux a paroi hyalinisée. Il s’y associe quelques lymphocytes et mastocytes.
Des remaniements de dégénérescence pseudokystique sont également notés. (fig 9, 10, 11)

L'immunohistochimie, a été Réalisé selon la technique ABC—Peroxydase sur coupes déparaffinées apres restauration
antigénique par la chaleur, elle montre un marquage positif diffus de I’anticorps anti PS100 (fig 12).

L’étude du liquide de la masse a montré un fond fibrineux ponctué de quelques hématies avec I’Absence de cellule suspecte
de malignité.

L'examen anatomopathologique conclu donc a un aspect morphologique et données immunohistochimiques compatibles
avec un Schwanome bénin siege de remaniements dégénératifs, avec Absence de lésion maligne.

Fig. 9. Coupe histologique montrant une prolifération peu cellulaire, a cellules fusiformes, se développant dans un stroma
ldche abondant (Coloration HE G x 50)
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Fig. 10. Coupe histologique qui montre des cellules munies d’un cytoplasme abondant éosinophiles doté de noyaux allongés.
(Coloration HE G x 100.)
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Fig. 11. Les cellules tumorales possédent un noyau allongé, Onduleux, dépourvues d’atypies cytonucléaires et de figures de
mitoses atypiques
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Fig. 12. L’étude immunohistochimique montre un marquage positif diffus a la I’anticorps anti PS100
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3 DISCUSSION
3.1 EPIDEMIOLOGIE

Un schwannome est trés rarement rétro-péritonéal. L'incidence de cette localisation a été rapportée dans deux cas pour 1,
5 millions d’admissions a I"hopital [8]. Cette localisation rétro-péritonéale représente seulement 0, 7% des schwannomes
bénins et 1, 7% des schwannomes malins [2.3]. Sur une série de 688 tumeurs rétro-péritonéales, la fréquence des
schwannomes était de 1% [9]. La véritable incidence du schwannome est difficile a établir car de nombreuses séries incluent
ces tumeurs avec les neurofibromes. Les localisations les plus fréquentes de cette tumeur bénigne sont par ordre décroissant
les membres inférieurs, les membres supérieurs, le tronc, la téte, le rétro-péritoine, le médiastin et le pelvis. Les deux sexes
sont atteints de fagon égale avec un sex-ratio égal a 1 [1]. Il s’agit d’'une tumeur de I'adulte entre 20 et 50 ans, cet age peut
étre plus précoce lors d’une neurofibromatose type 1( NF1). Quelques cas ont été rapportés chez I'enfant. [10]

3.2 ASPECTS CLINIQUES

Cliniquement, la sémiologie est pauvre. Les schwannomes rétro-péritonéaux restent longtemps asymptomatiques, comme
cela a été le cas chez notre patiente. Les schwannomes rétro-péritonéaux sont le plus souvent découverts dans le cadre de
I’exploration de douleurs lombaires inexpliquées ou a I'occasion de la compression d’organes de voisinage : douleurs gastriques
et dyspepsies, mais aussi thrombose portale [11]. La symptomatologie peut étre trompeuse et variée, les douleurs tronquées
ou projetées. Par exemple, des signes neurologiques sont présents dans 30 % des cas (dans les régions inguinales ou fessiéres),
et des signes digestifs (nausées, vomissements ou hémorragies) s’observent dans 60 % des cas. Par contre, I'atteinte urinaire
ou les compressions veineuses sont rares [12].

Cette absence de spécificité des signes cliniques rend parfois son diagnostic difficile et souvent tardif. L'examen clinique
percoit la masse rétro-péritonéale si elle est volumineuse, C'est pourquoi il s’agit habituellement de tumeurs volumineuses
mises en évidence tardivement de fagon fortuite devant une augmentation du volume de I'abdomen ou en décours d'un
examen clinique ou échographique de routine [13].

33 DONNEES DE L'IMAGERIE

Les progres de I'imagerie ont permis de diagnostiquer plus précocement ces tumeurs, dés les premiéres manifestations ou
parfois de maniere fortuite avant leur apparition. L'échographie et la TDM, s’ils font le diagnostic de masse rétro-péritonéale,
ne montrent pas d’images pathognomoniques, toutefois I'IRM a I'avantage d’une approche plus précise de la structure
tumorale.

3.3.1 L’ECHOGRAPHIE

L’échographie abdominale, examen capital, renseigne sur la nature kystique et solide du schwannome [15], détermine sa
taille, ses rapports et son sieége rétro-péritonéal. Le schwannome est classiquement décrit comme une masse bien encapsulée
et de contours réguliers quand elle est de petite taille ; comme il peut montrer une image a contours irréguliers, tres mal
limitée, de grande taille (>5cm), siégeant dans le rétro-péritoine [14]. La présence de kystes intra-tumoraux est décrite dans
63% des cas pour les schwannomes bénins et dans 75% des cas pour les schwannomes malins, ce signe est a prendre en
considération et doit attirer I'attention étant donné que les kystes sont trés rares voire méme exceptionnels dans les autres
tumeurs rétro-péritonéales [1]. Des calcifications ont également été observées, il s’agirait d’un argument en faveur d’une
dégénérescence [16].

3.3.2 LA TDM ABDOMINALE

Le scanner abdominal est un examen de choix pour mettre en évidence et préciser I’étendue de la tumeur avant un geste
d’exérése. En effet, elle offre une analyse spatiale optimale avec un champ d’exploration large. Permettant une cartographie
préopératoire, notamment avec les organes vitaux adjacents. Il reste alors I’examen clé pour I'exploration du rétro-péritoine.
Le scanner retrouve une lésion bien limitée, dont la densité est dépendante des remaniements lésionnels, qu’ils soient
kystiques, nécrotiques, hémorragiques ou sous forme de calcification, ces remaniements seront d’autant plus marqués que la
tumeur est volumineuse [17]. Plusieurs auteurs observent une composante kystique dans 63 % des schwannomes bénins et 75
% des schwannomes malins. lls la considerent comme I’élément le plus évocateur du diagnostic. Des formes kystiques pures
sont décrites et ne doivent pas faire éliminer d’office le diagnostic [18]. Des calcifications sont possibles dans tous les types de
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tumeurs neurogéniques, il s’agirait d’un argument en faveur d’'une dégénérescence [6]. Le caractére homogéne et bien délimité
est en faveur d’une lésion bénigne [19]. Cet examen peut servir de guide pour une biopsie de la masse et permet ainsi
I’obtention d’une preuve histologique du diagnostic qui a été évoqué. Cependant, cette biopsie peut s’avérer peu contributive
compte tenu des remaniements variables de la masse, ce qui rend son indication discutée. [5, 7, 16, 20-21]. Elles sont méme
déconseillées, vu le caractere hypervasculaire de ces lésions.

3.33 L’IRM ABDOMINALE

La résonance magnétique nucléaire fournit les mémes renseignements que le scanner [22]. Elle montre une tumeur bien
encapsulée avec un hyposignal en T1 et un hypersignal hétérogene en T2 [22]. L'association d’un isosignal T1 au muscle
squelettique adjacent, a un hypersignal T2 (voire un iso signal au muscle) sont classiquement décrits mais restent non
spécifiques. L'intensité du signal en T2 est inversement proportionnelle a la cellularité de la tumeur, contrairement aux zones
nécrotiques qui renforcent I'hypersignal T2. La prise de contraste intéressera les portions tissulaires ainsi que les cloisons et
les parois de la Iésion et sera d’autant plus hétérogéne que les remaniements seront importants [18].

3.3.4 L’ANGIOGRAPHIE

Certains auteurs proposent une angiographie afin d’évaluer la vascularisation de la tumeur et/ou d’envisager une
embolisation préopératoire, utile lors du choix de la technique opératoire [23]. En outre, elle peut se révéler indispensable,
suivant la localisation de la tumeur, pour s’assurer de I'accessibilité de I'artéere nourriciére [24]. Classiquement elle montre une
masse hypervasculaire [24].

3.35 PET-SCAN

Il s’agit d’'une nouvelle technique d’imagerie indiquée aux patients de la cancérologie clinique, mais qui reste peu utilisée
vu son co(t qui reste élevé. [16].

34 TRAITEMENT

La prise en charge du schwannome dans sa localisation rétro-péritonéale est multidisciplinaire faisant appel a I'expérience
d'un anatomopathologiste ; un radiologue et a un chirurgien. L’ablation chirurgicale compléte de la tumeur est le traitement
de référence. Cette exérése, a la fois diagnostique et thérapeutique, peut étre difficile et parfois incompléte en raison du
contact intime avec de gros vaisseaux ou des organes nobles [25, 26].

Chez notre patiente la résection de la masse a été compléte.
3.5 EvoLUTION

L’évolution habituelle se fait vers la guérison, que le traitement soit une énucléation ou une exérése totale de la tumeur
[27, 28]. Le schwannome bénin ne dégénere qu’exceptionnellement : Un seul cas a été décrit ou un schwannome malin est
apparu a distance sur un site d’exérese d’'un schwannome bénin [11]. La récidive est rare si 'ablation a été complete.

La recherche de mutations génétiques du gene NF2 n’est pas indiquée en I'absence d’autres schwannomes ou d’histoire
familiale. Un cas de récidive hétérotopique a été décrit [1] : apparition d’'un schwannome rétro-péritonéal dans les suites d’une
exérese d’un schwannome spinal.

4 CONCLUSION

L’apparition des schwannomes bénins au cours de la maladie de Von Recklinghausen est rare, I'association a été décrite
surtout avec NF2. Notre travail confirme la possibilité bien que rare de I'association du schwannome bénin et la NF1 Le
schwannome pose un probléme de diagnostic préopératoire du fait de I'absence de spécificité des signes cliniques et des
examens morphologiques. La localisation rétro-péritonéale ajoute au probléme diagnostic un probléme thérapeutique qui peut
étre résolu par I'apport de la ccelioscopie qui reste une bonne alternative. Si I'exérése est incompléte, les récidives sont de
régle, imposant une surveillance clinique et para-clinique réguliére. Cette tumeur a un bon pronostic qui dépend
essentiellement de la qualité de I'exérése chirurgicale, avec une survie a 5 ans qui peut atteindre 88%.
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