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rendus toujours plus agréables par vous et pour toutes les soirées (surtout !).
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docteur mais » : la depuis le début mais maintenant parties pour d’autres aventures).
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suis la, que j’ai réussi a faire ce que je voulais faire depuis toute petite : étre médecin (et
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Abréviations

BAV: baisse d’acuité visuelle

EMA: epithelial membrane antigen

FIV: fécondation in vitro

FOS: fissure orbitaire supérieure

HTIC: hypertension intracranienne

IGF1: insulin-like growth factor 1

IRM: imagerie par résonance magnétique
LCS: liquide cérébro-spinal

MSO: méningiome sphéno-orbitaire

NF2: neurofibromine 2

OMS: organisation mondiale de la santé
OPG: ostéoprotégérine

POM: parésie oculo-motrice

PDGS: prostaglandine D2 Synthase positive
STIR: short T1 inversion recovery

TDM: tomodensitométrie

TERT: telomerase reverse transcriptase

TRAF7: tumor necrosis factor receptor associated factor 7
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Introduction

Les méningiomes sont les tumeurs encéphaliques primitives les plus
fréquentes (38,1%)!Y. Ce sont des tumeurs intracraniennes, extra-axiales et pour leur grande
majorité, bénignes : 80,6% sont de grade OMS (Organisation Mondiale de la Santé) |, 17,6%
de grade Il et 1,7% de grade M2, Les méningiomes sont formés a partir des cellules
arachnoidiennes et plus particulierement des cellules des villosités arachnoidiennes mais
également de cellules de la couche interne de la dure mere, les fibroblastes duraux.
Embryologiquement, ces deux types de cellules dérivent de cellules communes précurseurs a
prostaglandine D2 synthase positive (PDGS), qui elle-méme dérivent du mésoderme
céphalique au niveau de la base du crane et de la créte neurale au niveau du télencéphalel3.

L'inactivation du géne de la neurofibromine 2 (NF2) au niveau du bras long du
chromosome 22 (locus 22q) chez ces cellules précurseurs exprimant PDGS suffit au
développement des meéningiomes. En effet le géne NF2 code pour une protéine du
cytosquelette, la merline (moesin-ezrin-radixin-like protein), qui est essentielle pour la
prolifération et la survie cellulaire. Suppresseur de tumeurs dans de nombreux cancers, son
implication est particulierement reconnue dans la formation des méningiomes (présente dans
40 4 80% des cas)!.

D’autres éléments cytogénétiques ont également été mis en évidence pour la formation des
méningiomes et certains sont corrélés a la localisation des méningiomes : comme la mutation
de NF2 (méningiomes de la convexité postérieure et rachidiens), la mutation TRAF7 (convexité
antérieure) et la mutation SMO (méningiomes de la lighe médianel!). 'EMA (epithelial
membrane antigen) est retrouvé dans des formes plus différenciées, et souvent absent pour

les méningiomes de la fosse cérébrale moyenne et olfactifsl®.
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Concernant les méningiomes de la base du crane, les taux de CD34 sont augmentés!”! et des
taux de récepteurs a progestérone >50% sont retrouvés dans plus de % des cas?l. A noter
qu’un KI67 >4% est un facteur de mauvais pronostic®. Par ailleurs, il n’existe pas de mutation
connue spécifique aux méningiomes en plaques dans la littérature, et en particulier aux
méningiomes sphéno-orbitaires.

Les méningiomes sont donc caractérisés par leur grande variabilité de localisation.
Celle qui nous intéresse particulierement est la localisation sphéno-orbitaire, qui représente
2 3 9% des méningiomes®11, Le méningiome sphéno-orbitaire est défini comme une entité
appartenant a la famille des méningiomes dit « en plaque » décrit par Cushing et
Eisenhardt!!?l. Is sont caractérisés par une invasion « en tapis » de I'os adjacent, accompagnée
d’une hyperostose tumorale et d’un épaississement de la dure mére faisant d’eux des ostéo-
méningiomes®3l. La localisation sphéno-orbitaire est la plus fréquente mais ils peuvent se
retrouver au niveau de la convexité(!¥, du foramen magnum!®! et méme du canal
rachidien®l,

L’hyperostose, caractéristique des méningiomes en plaque, est présente dans 13 a 49%
des cas contre moins de 5% pour les méningiomes dits en masse. L’origine de I’hyperostose
est incertaine et plusieurs hypothéses sont avancées :

1) La premiére est que I’hyperostose serait liée a I'implication de protéines liées a la
déposition osseuse, telle que I'ostéoprotégérine (OPG) et I'lGF1 (insulin-like growth
factor)t71018l .

- OPG est impliguée dans l'inactivation de |'ostéoclastogénie a travers I'inactivation des

récepteurs RANK, ce qui entraine une surproduction osseuse.

- IGF-1 serait impliquée dans la stimulation du métabolisme osseux par la stimulation

des collagenes de types VI et IX et jouerait un réle dans la surproduction osseuse.
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2 ) La deuxieme hypothése est que I'hyperostose contient des cellules tumorales
méningiomateuses. Il a été montré que les 3 couches osseuses sont atteintes par une
hyperproduction osseuse due a une stimulation du périoste envahi®®. La régulation
hormonale locale du métabolisme osseux associée a l'infiltration tumorale intra-
osseuse pourraient étre responsables de I’"hyperostose : |'activité enzymatique propre
du méningiome expliquerait la différence d’hyperproduction osseuse entre les

méningiomes hyperostéotiques et les non hyperostéotiques”l.
Anatomie

Le développement des méningiomes sphéno-orbitaires est centré sur la grande aile du
sphénoide, I'hyperostose peut ensuite s’étendre vers le sphénoide, les parties latérale et
supérieure de I'orbite et envahir la fissure orbitaire supérieure, le canal optique, la fissure
orbitaire inférieure, le foramen rond et méme ovale, ainsi que processus clinoidien antérieur
et 'apophyse ptérygoide par un développement dans I'espace interpériostéo-dural.[21122],
L’extension durale peut atteindre également la base de la grande aile sphénoidale, la fosse
moyenne au niveau de la convexité temporale, le sinus caverneux et la fosse
infratemporalel?3!,

L'anatomie de I'os sphénoidal peut nous permettre de comprendre le développement
des méningiomes sphéno-orbitaires et pourquoi I'hyperostose est plus diffuse et plus
invalidante que dans les autres variétés de méningiomes en plaques (Figure 1). Le sphénoide
est une structure osseuse complexe localisée au milieu de la base du crane , divisé en une
partie médiane (corps du sphénoide) entourée de 3 extensions symétriques paires (grandes

ailes, petites ailes et processus ptérygoides)?4.
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Figure 1. Schéma Anatomique du
sphénoide (A. Micheau, e-anatomy,
IMAOS) : A; vue de face, B; coupe
sagittale.
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La partie médiane dessine deux excavations: une a sa face supérieure appelée la selle
turcique, qui continent I’hypophyse, et une interne qui correspond au sinus sphénoidal. Les 2
petites ailes originaires de I'orbitosphénoide sont attachées a la face antérieure du corps et
sont triangulaires. Les 2 grandes ailes (originaires de I'alisphénoide) sont attachées sur les
faces latérales du corps, s’étendent horizontalement avant de s’infléchir vers I'avant et
latéralement. Les processus ptérygoides descendent verticalement et perpendiculairement
des grandes ailes.

Le sphénoide est en rapport avec plusieurs autres os du crane: en arriéere, il est soudé a 'os
occipital formant le clivus. En avant il est en rapport avec le bord postérieur de la partie
orbitaire de I'os frontal. Latéralement, il répond aux faces temporales de |'écaille frontale, a
I’os temporal, a la partie inféro-antérieure de I'os pariétal au niveau du ptérion, et également
avec I'os zygomatique au niveau de sa face orbitaire.

Le sphénoide est une clé de passage d’éléments vasculo-nerveux par plusieurs foramens et
fissures :

- Lafissure orbitaire supérieure (formée par le bord inférieur de la petite aile et le bord
supérieur de la grande aile) permet le passage du nerf oculomoteur, trochléaire, de la
branche ophtalmique du nerf trijumeau (V1), du nerf abducens et de la veine
ophtalmique.

- Le foramen rond (entre la racine antérieure et moyenne de la grande aile), laisse le
passage au nerf maxillaire (V2).

- Le foramen ovale permet le passage du nerf mandibulaire (V3).

- Le foramen épineux donne un passage aux vaisseaux méningés moyens et au nerf

récurrent du nerf maxillaire.

20



- Le canal optique (situé entre les racines de la petite aile) offre le passage au nerf
optique et a I'artére ophtalmique 1,

Outre I'envahissement du sphénoide, c’est I'atteinte de |'orbite et de la périorbite qui est

cruciale dans cette pathologie. L'orbite est une structure osseuse pyramidale formée par

plusieurs os du crane [2°1

La paroi supérieure est formée par I'os frontal en avant et la petite aile du sphénoide
en arriere,

- La paroi latérale est constituée de I'os frontal, I'os zygomatique et en arriére de la
grande aile du sphénoide,

- La paroi inférieure est composée par I'os zygomatique et I’os maxillaire,

- La paroi médiale est formée par I'os maxillaire, I'os lacrymal, la lame orbitaire de
I’'ethmoide et la partie latérale du corps du sphénoide.

Tous ces foramens et fissures sont autant de voies de dissémination que le méningiome
sphéno-orbitaire peut emprunter pour s’étendre et se développer. Celui-ci prend racine a
partir de la dure mere. Les roles usuels de celle-ci sont la protection du cerveau, la formation
des sinus veineux, le drainage du LCS et la formation du crane. Elle borde la couche interne de
la calvaria et des os de la base du crane, elle est composée de 2 couches :

- une couche externe, fine, le feuillet ostéo-périosté, directement attaché a la couche
interne osseuse et ce, de facon plus forte au niveau de la base du crane!??. Elle est
richement vascularisée et innervée avec de larges fibres de collagénes.

- Une couche interne, plus épaisse, le feuillet encéphalique, composé de cellules

mésothéliales aplaties a cytoplasme dense qui est en relation direct avec I'arachnoide.
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Ces 2 couches se rejoignent au niveau de la convexité ou de la fosse temporale moyenne mais
se séparent au niveau de |'orbite, du compartiment latéro-sellaire ou du rachis, créant un
compartiment extradural nommé I'espace interpériostéo-dural®®l, Au niveau de I'orbite,
celui-ci est compris entre la périorbite (couche externe) et la gaine durale optique (couche
interne) et contient la graisse périorbitaire, du sang veineux, des muscles et des nerfs. Cet
espace interpériostéo-dural se poursuit également au niveau du canal rachidien entre le

périoste des vertébres et la couche interne recouvrant la moelle spinale?!.

Clinique

Les MSO sont largement prédominants chez les femmes, elles représentent plus de
90% des patients atteints!?%?2], ce qui est bien supérieur aux autres types de méningiomes , a
I’exception des méningiomes spinaux, ou les femmes représentent 87,5% des patients et qui
posseédent eux aussi des variantes « en plaque » (trés rares, 7,3% des méningiomes
spinaux)B3% . ’Age moyen de diagnostic est d’environ 50 ans, en péri-ménopause et les
facteurs de risques de développement des MSO sont comme pour les autres méningiomes :
un antécédent de radiothérapiel®! et la prise de traitements hormonaux progestatifs,
notamment "acétate de normogestrol, de chlormadinone ou de cyprotéronel3?, Les MSO
sont porteurs dans plus de 90% des cas de récepteurs a la progestérone, ce qui montre le role
prépondérant de la progestérone endogene et exogéne dans la croissance de ceux-ci. La prise
de traitement contre I’ infertilité est un facteur de risque d’apparition de méningiome de la
convexité mais il reste non démontré pour les méningiomes de la base du cranel®3. La prise
de contraceptif composé d’cestrogéne seule ou d’'une association cestrogene et progestérone

n’a pas montré d’effet sur les MSO ou les méningiomes en général(34,
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Les dysthyroidies sont fréquemment retrouvées chez les patients atteints de MSO,
probablement devant la fréquence de troubles ophtalmologiques liés a ces deux
pathologies?Y.

Aucun lien n’a été établi entre les méningiomes et les maladies auto-immunes, bien
gue des cas soient décrits dans la littérature, comme par exemple des cas de lupus
érythémateux disséminés et des MSO de grade [11(3°1136]

Les méningiomes sphéno-orbitaires sont classiguement découverts devant une
exophtalmie (93% des patients selon certaines séries!?l) avec une moyenne de 5,5mm de
différence avec I'ceil controlatéral : I'aspect esthétique joue un réle prépondérant dans la
prise en charge de cette pathologie. La symptomatologie ophtalmologique est prédominante
et peut survenir avec une baisse d’acuité visuelle (60% inférieure a 8/10° et 3% avec une cécité
compléte), un cedéme papillaire, un chemosis ou une diplopie (6%). Il peut également exister
des parésies des nerfs oculomoteurs, trochléaires ou abducens. L’examen ophtalmologique
est donc crucial pour cette pathologie, et I'atteinte bilatérale peut compromettre le pronostic
visuel a long terme.

La symptomatologie peut étre également plus frustre et se manifester par des céphalées qui
peuvent étre holocraniennes ou rétro-orbitaires. |l peut aussi exister une névralgie et/ou une
hypoesthésie trigéminale par compression directe d’une ou plusieurs branches du nerf
trijumeau au niveau de la FOS ou du foramen rond®®’!. Les méningiomes sphéno-orbitaires
n‘occasionnent que rarement des déficits sensitivo-moteurs ou des crises convulsives

contrairement aux autres types de méningiomes.
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Imagerie

Le premier article rapportant la visualisation d’'un méningiome sur une imagerie date
de 1902, ou le méningiome est visible devant I'augmentation de la densité sur une
radiographiel3813%140(figyre 2)281141], e diagnostic radiologique a progressivement évolué avec
I'apparition de la ventriculographie puis de l'artériographie en 1929, permettant la
visualisation des méningiomes méme non calcifiés et le diagnostic différentiel avec d’autres
pathologies (Figure 3)[“231 puis la tomodensitométrie (TDM) est apparue en 1973 et enfin
I'imagerie par résonance magnétique (IRM)“4,

Le méningiome sphéno-orbitaire est caractérisé sur la TDM par une hyperostose, d’aspect en
verre dépoli, des grandes et petites ailes du sphénoide, s’étendant plus ou moins aux os
voisins en fonction de I'étendue de la pathologie, mais également en intra-orbitaire, en
intracranien (mieux visualisé sur I'IRM) et en extra-cranien au niveau du muscle temporal. Les
coupes osseuses sont primordiales pour la prise en charge chirurgicale et sont de plus en
plus intégrées dans le planning opératoirel*](Figure 4) afin de préciser I'étendue de la
résection chirurgicale. L'exophtalmie peut étre mesurée et gradée sur la TDM.

L'IRM encéphalique apporte des renseignements sur |I’étendue durale du MSO, avec
possiblement un contingent intracranien dit en masse, qui se caractérise par un rehaussement
homogene a l'injection de gadolinium (Figure 5). L'invasion intra orbitaire signe le caractére
sphéno-orbitaire du méningiome. Les séquences T2 montrent des méningiomes plutét iso ou

hypodenses, marquant le caractéere fibreux et dur de ces MSO.
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Figure 2. Radiographie : suivi d’'un méningiome ptérional en plaque. Image issue de Castellano F, Guidetti B, Olivecrona H.
Pterional meningiomas en plaque. J Neurosurg 1952

Figure 3. Artériographie révélant un méningiome temporal
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Bien évidemment, les Iésions centrées sur la grande aile du sphénoide ne sont pas
exclusivement des méningiomes sphéno-orbitaires. Il existe de nombreux diagnostics
différentiels dont les dysplasies fibreuses du sphénoide, les lésions métastasiques notamment
des métastases de cancer de prostate ainsi que les plasmocytomes. Chez les enfants on

retrouve les histiocytoses Langerhansiennes, les kystes dermoides et les sarcomes d’Ewing. 46!

Anatomopathologie

Les méningiomes sphéno-orbitaires sont pour la plupart (entre 78 et 100% selon les
séries) de grade | de 'OMS, de type méningothélial ou fibroblastique. Les grades Il constituent
entre 0 et 16% des cas, et les grades Ill entre 0 et 10,5% selon les séries*71481122] Des cas de
MSO de type rhabdoide ou chordoide de grade Ill ont été décrits mais restent
rarissimes!®]. Les récepteurs & la progestérone sont retrouvés sur >10% de cellules
méningiomateuses chez environ 96% des femmes atteintes de méningiomes sphéno-
orbitaires.[3?
La présence d’une hyperostose est associée a des suites opératoires moins favorables pour

les méningiomes atypiques 46,
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Figure 4. Méningiome sphéno-orbitaire unilatéral droit, TDM
cérébrale, coupe axiale en fenétre osseuse.

Figure 5. MSO unilatéral droit, IRM cérébrale, coupe axiale en
T1 avec injection de gadolinium
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Prise en charge

La prise en charge des méningiomes sphéno-orbitaires est principalement chirurgicale
avec un objectif d’exérése totale, bien que la radiothérapie post-opératoire puisse étre utilisée
lorsque la résection est incompléte ou lors d’un grade > 209,
Les résultats post-opératoires indiquent une bonne amélioration au niveau esthétique avec
une réduction de I'exophtalmie dans 60 a 80% des cas, et une stabilisation visuelle dans 79%
des cas. Les complications post-opératoires retrouvées sont une hypoesthésie trigéminale,
des paralysies oculomotrices, trochléaires ou abducens (< 10%), une aggravation visuelle, des

crises d’épilepsie ou une aphasie transitoire.

Méningiomes sphéno-orbitaires bilatéraux

Les méningiomes sphéno-orbitaires bilatéraux sont une entité tres rare (figures 6 et 7).
En effet il représente environ 4% des méningiomes sphéno-orbitaires (22123 |ls sont
évidemment tres handicapants sur le plan visuel avec des atteintes bilatérales pouvant
conduire a la cécité compléte des patients. Ils sont autant dépistés par leur caractéere
inesthétique, du fait de I'exophtalmie qui peut étre bilatérale d’emblée, que par les
symptomes d’hypertension intracranienne (HTIC) qu’ils engendrent. La prise en charge est
donc particuliere et I'objectif principal devient non plus seulement fonctionnel mais

également vital a cause de I'HTIC.
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Figure 6. MSO bilatéraux, IRM cérébrale, coupe axiale, T1 avec
injection gadolinium.

Figure 7. MSO bilatéraux, TDM cérébrale, coupe axiale, fenétre
osseuse
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La revue de la littérature réalisée a I'aide de PubMed avec les termes « bilateral
sphenoorbital meningioma », « bilateral spheno-orbital meningioma », « bilateral sphenoid
wing meningioma en plaque », « bilateral hyperostoting meningiome of sphenoid wing »,
« bilateral pterional-orbital meningioma » et « osteomeningioma of sphenoid wing » ne
retrouve seulement que 2 articles : 1 article sur un case report datant de 19505 et plus
récemment un article sur 3 cases reports®2,

Ce dernier rapporte le cas de 3 femmes avec atteinte visuelle majeure : une prise en
charge chirurgicale a été réalisée chez celles-ci permettant une amélioration visuelle chez 2
patientes sur 3. Le traitement chirurgical a été réalisé d’abord du c6té le plus altéré et dans
un second temps (3 mois apres la premiére chirurgie) le c6té controlatéral était opéré avec

une reconstruction osseuse a l'aide de plaque de titane.

Objectif

L'objectif de cette étude est donc de recenser les cas de méningiomes sphéno-
orbitaires bilatéraux afin de non seulement mieux connaitre les caractéristiques de ces
patients, la présentation clinique, leur mode d’évolution, mais également d’entrevoir les

prises en charges possibles, leurs indications et de prédire les suites opératoires.

Matériels et Méthodes

Collection de données

Les patients de cette étude proviennent de 14 centres francais et suisse: Angers (2),
Bordeaux (3), Brest (4), Caen (1), Genéve, Limoges, Marseille (Hopital Nord, La Timone),

Nancy, Nantes (1), Paris (La Riboisiére, Fondation Rothschild), Strasbourg (3) et Tours (6).
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L'étude est rétrospective, multicentrique sur 20 patients suivis ou opérés pour des
méningiomes sphéno-orbitaire bilatéraux entre 2010 et 2021.

Les critéeres de sélections étaient 1) avoir plus de 18 ans au moment du diagnostic, 2) présence
de méningiomes intra-osseux sphénoidaux et orbitaires, bilatéraux.

Les critéres d’exclusion étaient la présence d’un méningiome uniquement unilatérale, ou de
méningiomes bilatéraux du sinus caverneux, de la clinoide antérieure envahissant le canal
optique.

Les données ont été collectées par plusieurs neurochirurgiens ou internes de neurochirurgie,
regroupant les données cliniques, thérapeutiques, radiologiques et anatomopathologiques

des patientes.

Examen clinique

Les patients ont bénéficié d’'une évaluation neurologique en pré et post opératoire par
un neurochirurgien. Une consultation ophtalmologique avec mesure de |'acuité visuelle, un
champ visuel de Goldmann, une évaluation de I'oculomotricité et un fond d’ceil a été réalisé

en pré et post opératoire.

Imagerie

Les données des examens scanographiques et des IRM ont pu étre récupérées et
analysées pour 17 des patients durant le recueil de données. Des mesures des plus grands
axes ont été faites aussi bien sur I'IRM, permettant d’obtenir le volume des méningiomes,
I’envahissement dural, la présence d’un contingent mou et de I'invasion péri orbitaire sur les

séquences T1 avec injection gadolinium ou les séquences STIR (short T1 inversion recovery).
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Des mesures ont également été réalisées sur la TDM permettant d’obtenir le volume osseux

et de I'invasion osseuse.

Mesure de I'exophtalmie
L’exophtalmie était mesurée sur la TDM en dessinant une ligne allant des 2 processus
frontaux des zygomas, puis une ligne tangente a chaque cornée : la différence mesurée entre
ses 2 lignes correspond a la mesure en millimetre de I'exophtalmie. Cette mesure était
possible lorsqu’un des 2 MSO prédominait (figure 8).
Dans le cas ol I'exophtalmie était bilatérale d’emblée, elle était gradée [>3I(sur la TDM,
figure 9):
- Grade 0: le tiers postérieur du globe est en arriere de la ligne bi-canthale externe
- Grade 1: le tiers postérieur du globe passe en avant de cette ligne
- Grade 2 : le pole postérieur du globe affleure cette ligne

- Grade 3 : le globe oculaire passe en avant de cette ligne

Suivi
Les patients ont été suivis pendant de nombreuses années (de 1 a 16 ans) apres la

découverte du ou des méningiomes sphéno-orbitaires. Le suivi était réalisé par des
neurochirurgiens avec des imageries par TDM ou IRM cérébrales en fonction de la préférence

des centres, d’abord a 6 mois post-opératoire puis 1 fois par an.
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Figure 8. Mesure de I'exophtalmie unilatérale

Figure 9. Mesure de I'exophtalmie bilatérale
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Analyse statistique

Les analyses statistiques ont été effectuées en utilisant STATA la version 11
(StataCorp, Texas, USA). Le sexe, la prise d’un traitement hormonal, les grossesses, les
antécédents d’irradiation, de neurofibromatose, la présence d’autres méningiomes, la
présence d’'une HTIC initiale, la présence d’un contingent mou, la qualité de I'exérese, le grade
OMS, les résultats anatomopathologiques, la présence de complications (fuite de LCS,
méningite, hématome, I'aggravation de la BAV ou de la POM et le déces), la mise en place
d’un traitement associé, la clinique lors du dernier suivi et les récidives étaient apparentés a
des variables de catégories.
L'age lors du diagnostic, le volume lésionnel des MSO, I'acuité visuelle, le délai entre le
diagnostic et la chirurgie, le délai entre les 2 chirurgies, la durée des interventions, le délai de
suivi et le délai de récidive étaient apparentés comme des variables continues.
Les données statistiques présentées sont en moyenne avec la déviation standard qui les
caractérise pour les variables continues, et en pourcentage pour les variables de catégorie.
La normalité des variables continues a été testée par le test de Kolmogorov-Smirnov
normality. L’égalité des variances par le F-test. Le test de Student (t-test) a été utilisé pour
comparer les moyennes des variables continues obéissant a une répartition de loi Normale
entre le groupe « patientes ayant regues des hormones » et les autres. Les associations entre
les différents groupes de parametres ou les groupes de patients ont été analysées par le test
de Fisher. Le test du chi carré pour la variance dans une population normale a été réalisé pour
étudier lI'indépendance des parameétres. Toutes les p-valeurs inférieures a 0,05 ont été

considérées comme significatives.
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Résultats

Un total de 20 patients présentant des méningiomes sphéno-orbitaires bilatéraux répondant

aux criteres d’inclusion a été inclus dans cette étude.

Données épidémiologiques

Sur les 20 patients recrutés, la totalité étaient des femmes (Tableau 1). L’age moyen
de découverte de la pathologie était de 50 ans (avec une médiane de 50 ans, allant de 40 a 65
ans). Il n’existait pas d’antécédent pouvant étre significativement relié aux MSO, les
dysthyroidies étaient les antécédents les plus fréquents, présents chez 20% des patientes. A
noter I'antécédent de maladie de Morquio chez une patiente. Une patiente a présenté une
évolution pendant sa grossesse (grossesse par fécondation in vitro).

65% des patientes prenaient un traitement hormonal au moment de la découverte des
méningiomes : parmi ces 13 patientes, 8 prenaient de I'acétate de normogestrol (Lutenyl,
61,5% des patientes), 2 de I'acétate de chlormadinone (Luteran, 15,4%), 2 de I'acétate de
cyprotérone (Androcur, 15,4%) et 1 d’autres traitements : de la progestérone (Progestant) et
de la nafareline (analogue de la GnRH). Ces 13 patientes ont pris un traitement hormonal
pendant des périodes de 13,3 années (DS 5,9) (Tableau 2).

12 patientes (60%) présentent d’autres méningiomes en plus des MSO bilatéraux, la

plupart ont entre 1 et 3 autres méningiomes, le maximum est de 12 au total.
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Tableau 1. Caractéristiques de la population

Caractéristiques

Age au diagnostic (années)
40-49

50-59

60-69

Sexe

Femme

Homme

Antécédents médicaux
Dysthyroidies

HTA

Tumeur mammaire
Tumeur utérine

FIV

Maladie de Morquio
Neurofibromatose
Evolution pendant grossesse
Traitement hormonal
Nombre méningiomes
<2

3-5

6-10

>10

20

R O R, R N NN B

=

3

= = O

%

47,4
42,1
10,5

100

20

10

10
10

65

45
45

Tableau 2. Traitements hormonaux : pourcentages des différents traitements pris

Traitements

Médicaments

Acétate de nomégestrol
Acétate de cyprotérone
Acétate de chlormadinone
Autres

= NN o

%
65

61,5
15,4
15,4
7,7
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Données cliniques

8 patientes présentaient des symptomes d’HTIC initiaux (40%) dont 3 avec des
cedémes papillaires bilatéraux (Tableau 3). Les symptémes esthétiques prédominaient avec 9
patientes présentant une voussure temporale et 17 patientes avec une exophtalmie (85%).
L’exophtalmie unilatérale, était d’en moyenne 6,1mm (allant de 2,5 a 22,5mm). Bilatérale, elle
était de grade Il ou lll. 11 patientes présentaient une baisse d’acuité visuelle (BAV) (55%).
L’acuité visuelle d’un ceil était >5/10° dans 21% des cas, <3/10° dans 10,6% des cas. Les
patientes présentaient des douleurs rétro-orbitaires dans 10% des cas, des troubles de
I’oculomotricité dans 25% des cas (5 patientes) et une altération du champ visuel dans 20%
des cas. Il n’existait pas de différence significative entre le groupe avec prise

d’hormonothérapie et le groupe sans.

Données de I'imagerie

Toutes les patientes avaient bénéficié d’'une imagerie par TDM ou par IRM (Tableau 4).
L'invasion du ptérion et de la grande aile du sphénoide était I'atteinte la plus visualisée (79,5%
des patientes), suivie de l'atteinte de la fissure orbitaire supérieure, de la fosse infra-
temporale, de la petite aile du sphénoide et de |’écaille temporale dans respectivement 66,6%,
58,9%, 56,4% et 53,8% des cas. Le canal optique, la fissure orbitaire inférieure et le sinus
sphénoidal étaient envahis dans 46,1%, 33,3% et 15,4%. L'IRM permettait de visualiser la
partie méningée et le contingent mou (présent chez 38,5% des patientes) : la périorbite était
envahie dans plus de la moitié des cas, le sinus caverneux, le muscle temporal et les muscles

oculomoteurs étaient eux infiltrés par la tumeur dans 23%, 25,6% et 23% respectivement.
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Tableau 3. Caractéristiques cliniques et ophtalmologiques.

Clinique

HTIC

Céphalées

(Edéme papillaire bilatéral
Voussure temporale

Epilepsie

Bilan ophtalmologique
Exophtalmie

BAV

Troubles oculomoteurs
Altération champ visuel
Douleurs rétro-orbitaires

Mesure de I'acuité visuelle (n=38)

Normale
5-9/10¢
3-5/10¢
<3/10¢°
Cécité

Tableau 4. Caractéristiques radiologiques

Caractéristiques

TDM (n=19)

Ptérion / grande aile
Fissure orbitaire supérieure
Fosse infratemporale
Petite aile

Ecaille temporale

Canal optique

Fissure orbitaire inférieure
Sinus sphénoidal

IRM (n=19)

Périorbite

Contingent mou

Muscle temporal

Sinus caverneux

Muscles oculomoteurs

n

17
11

o~ -

31
26
23
22
21
18
13

21
15
10

%

40
15

45

85
55
25
20
10

65,8
21
2,6
10,6

%

79,5
66,6
58,9
56,4
53,8
46,1
33,3
15,4

53,8
38,5
25,6
23
23
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Le volume du MSO était en moyenne de 11,31cm?3a gauche et de 19,75cm? a droite lors de la
découverte des méningiomes. La portion osseuse sur la TDM étant légérement supérieure :
12,1 cm?® a gauche et 22,26cm cm? a droite. En pré-opératoire, ce volume passe a 18,33cm?3 a
gauche et a 27,7 cm? a droite, soit une augmentation de 43% et de 33,8% en presque 8 mois

en moyenne (Tableau 5).

Prise en charge

17 des 20 patientes suivies pour les MSO bilatéraux ont été opérées en 1°™ intention
(Tableau 6). La reconstruction osseuse était réalisée dans le méme temps opératoire pour 85%
des patientes. Le temps de chirurgie était en moyenne de 5h15 pour la premiéere chirurgie
(médiane a 5h) et de presque 6h (5h58) pour la seconde (médiane a 6h). 5 patientes (25%)
ont été opérées du coté controlatéral dans un second temps, le délai entre les 2 chirurgies
était en moyenne de 11 mois et demi (médiane a 6 mois, écart type a 15 avec un minimum de
3 mois et un maximum de 44 mois). L'exérese était compléte chez 4 patientes. Aucune
indication a une radiothérapie initiale n’a été retenue pour ces patientes.
Une surveillance clinico-radiologique seule a été mise en place chez 3 patientes, dont une
traitée par Lutenyl, et chez qui aprés arrét du traitement, la taille d’'un de ses MSO a diminué

(celui dont la partie méningée et le contingent mou était le plus important).
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Tableau 5. Volumes radiologiques des méningiomes sphéno-orbitaires.

Volume Volume IRM Volume
Caractéristiques 1°¢ IRM pré 1% |RM
(gauche) opératoire (droite)

cm? (gauche) cm® cm?
Nombre 17 15 16 14
Moyenne 11,31 18,33 19,75 27,7
Médiane 6,99 10,67 15,9 24,21
Ecart type 14,3 18,9 14,8 26,3
Minimum 0,08 0,31 0,95 0
Maximum 56,28 56,28 44,81 96,38

Tableau 6. Prise en charge des méningiomes sphéno-orbitaires.

n
Prise en charge 1" intention
Chirurgie 17
Unilatérale 12
Bilatérale 5
Reconstruction osseuse 14
Exérese complete 4
Radiothérapie 0
Surveillance 3

Tableau 7. Caractéristiques des chirurgies.

Chirurgie

Nombre
Moyenne
Médiane
Ecart type
Minimum
Maximum

1% chirurgie

Délai entre

découverte et 1% Temps de chirurgie

chirurgie (mois) e iss)
17 14
7,88 5,23

3 5
11,75 1,90
0,25 2

38 7,5

Volume

Volume pré portion
opératoire osseuse
(droite) cm®  (gauche)

cm?
11
12,1
9,32
9,36
3,01
37,95

%

85
60
25
82,3
23,5

15

2¢ chirurgie
Délai entre la
1% et la 2¢
chirurgie
(mois)

5

11,5

6

15,8

3

44

Volume
portion
osseuse
(droite)
cm?

10
22,26
20,33
15,1
3,46
48,51

Temps de
chirurgie
(heures)

3
5,93
6
0,04
5,9
6
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Anatomopathologie

Les 26 pieces opératoires prélevées lors des exéréses ont toutes été envoyées en
analyse anatomopathologique (Tableau 8): 24 des méningiomes étaient de grade | de 'OMS
(92,3%) et 2 de grade Il. Le type histologique méningothélial était le plus fréquent (73% des
patientes), suivi de type transitionnel (11 ,6%) puis du type mixte et chordoide (7,7% chacun).
Le Ki67 était inférieur a 4 dans la grande majorité des cas (90%) et le taux de récepteurs a la

progestérone était de 70 a 100% dans 91% des cas.

Complications

7 patientes ont présenté des complications, soit 27% de complications sur les 26
interventions pratiquées. Les taux de fuite de LCS (liquide cérébro-spinal), d’hématome post-
opératoire et d’embolie pulmonaire sont de 3,8%, les taux de méningite et d’hydrocéphalie
sont de 7,7%. La détérioration de I'acuité visuelle et I'aggravation des parésies oculomotrices

(POM) sont de 15,4% chacune. Aucun déces n’a été rapporté (Tableau 9)

Récidive

Des récidives ont été visualisées chez 5 patientes, soit 22,7% des cas : celles-ci ont été
traitées par une chirurgie seule dans 60% des cas, par une radiothérapie seule dans 1 cas et
par une chirurgie et une radiothérapie adjuvante dans 1 cas également. Le délai entre la
derniére chirurgie et la récidive était en moyenne de 110 mois (médiane de 51 mois, minimum
de 40 mois et maximum de 360 mois). Il n’existait pas de différence significative entre le

groupe avec prise d’hormonothérapie et le groupe sans .
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Tableau 8. Résultats anatomopathologiques.

Anatomopathologie

Grade OMS (n=26)

|

Il

]

Type histologique (n=26)
Méningothélial
Transitionnel

Mixte

Chordoide

KI67 (n=10)

<4%

> 4%

Récepteurs a progestérones(n=11)
<70%

70-100%

Tableau 9. Suites opératoires: complications et récidives.

Suites opératoires
Complications
Aggravation POM
Aggravation BAV
Méningite
Hydrocéphalie
Hématome

Embolie pulmonaire
Enophtalmie

Fuite de LCS

Déces

Récidives

Chirurgie seule
Radiothérapie seule
Chirurgie + radiothérapie
Surveillance

10

n

O R R WUOR R EFERENNDDLD

%

92,3
7,7

73
11,6
7,7
7,7

90
10

91

%

15,4
15,4
7,7
7,7
3,8
3,8
3,8
3,8

22,7
60
20
20
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Discussion
Prédominance féminine :

Il existe pour les MSO bilatéraux une exclusivité féminine de cette pathologie avec
100% des cas dans notre étude. La prédominance chez les femmes est connue chez les
patients porteurs de méningiome (65% de femmes) et est reliée a la présence de récepteurs
a la progestérone sur ceux-ci avec une croissance plus importante suite aux stimulations
endogénes et exogeénes chez la femme. A notre connaissance, aucune autre catégorie de
méningiome n’a une telle prédominance, méme chez les patientes présentant des
méningiomes multiples (70 a 90%)* ou des méningiomes spinaux (87%).

Cette prédominance féminine est a relier avec la prise tres fréquente d’un traitement
hormonal par ces patientes, déja connue comme facteur de risque de méningiome®>. En effet
trois traitements progestatifs, l'acétate de chlormadinone (Luteran) , l'acétate de
nomégestrol (Lutenyl) ou 'acétate de cyprotérone (Androcur)P®, dont les indications sont
I’hirsutisme pour I’Androcur, les hémorragies génitales et troubles du cycle pour le Lutenyl!®”]
et ’'endométriose pour le Luteranl®, ont été retrouvés dans plusieurs articles comme facteur
de risque de méningiome. De plus, il est prouvé que I'arrét des traitements provoque une
diminution de taille de ces méningiomes?®0 : hous avons retrouvé chez une des patientes
de notre série, une diminution de la portion méningée d’'un de ses MSO apres l'arrét du
Lutényl (faible contingent osseux). Ces trois traitements sont contre indiqués en cas de
méningiomes ou d’antécédents de méningiomes. Ces facteurs de risques ont été prouvés sur

les MSO unilatéraux 132,
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Tableau 10. Délai de récidive et durée de suivi

Nombre 5 19
Moyenne 110 58
Médiane 51 51
Ecart type 125,8 36
Minimum 40 1
Maximum 360 127

Tableau 11. Suivi post-opératoire et caractéristiques cliniques

Clinique

Exophtalmie 6 30
Névralgie faciale 0 0
Bilan ophtalmologique

Amélioration 4 18,2
Stabilité 14 63,6
Détérioration 4 18,2
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A notre connaissance il n’existe pas de cas décrits dans la littérature concernant les
MSO bilatéraux: nous avons retrouvé une prise d’un de ces trois traitements chez 60% des
patientes de notre série, ce qui concorde avec les séries de MSO unilatéraux!®?! mais qui est
nettement supérieur aux pourcentages retrouvés dans les autres types de méningiomes (10
et 50% des patientes selon les séries)®16263  De plus, nous retrouvons une large
prédominance du Lutenyl (61%), contrairement au 42% retrouvé dans la littérature pour les
MSO unilatéraux. A noter que le Lutenyl est connu pour augmenter le risque de méningiome
sphéno-orbitaire et de I'étage antérieur®, le Luteran pour augmenter le risque de
méningiomes sphéno-orbitaires et de la convexité et I’Androcur pour augmenter le risque de
méningiome de la base du crane préférentiellement. L’Androcur est potentiellement moins
prescrit et donc moins décrit ici car il a été le premier traitement hormonal a avoir été reconnu
en association avec I'augmentation de I'incidence des méningiomes.
Nous n’avons pas retrouvé de différence significative en comparant les groupes avec et sans
traitements hormonaux concernant le risque de récidive, d’apparition de BAV ou
d’exophtalmie, d’apparition d’HTIC, d’invasion osseuse, de présence de contingent mou ou de
volume de méningiome, probablement a cause du nombre faible de patientes d{ a la rareté
de cette pathologie.
Une patiente suivait un traitement a base de progestérone et de nafareline (analogue de la
GnRH) dans le cadre de fécondation in vitro (cing au total). L’association des traitements
hormonaux dans le cadre des FIV et la présence de méningiomes a été décrite dans la
littérature : I'dge de survenu plus jeune et la multiplicité des méningiomes seraient associés a
la réalisation d’une FIVB3l, ’association avec les MSO n’est en revanche pas prouvée dans la

littérature mais des cas sont rapportés pour les MSO unilatéraux%,
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Une patiente a présenté une grossesse durant le suivi, chez qui une évolution du méningiome
a été visualisée. L'évolutivité des Iésions méningiomateuses durant la grossesse est connue
651 malheureusement au vu du nombre limité de patientes présentant des méningiomes
sphéno-orbitaires et d’autant plus bilatéraux, il est difficile de prouver le lien de la grossesse
avec |’évolution de ce type de méningiomes, d’autant que la moyenne d’age dans notre étude
est de 50 ans.

On retrouve dans les antécédents des dysthyroidies chez 20% des patientes, ce qui est plus
élevé que la prévalence dans la population générale (entre 10 et 12%). Cette prévalence
élevée des dysthyroidies a déja été retrouvé pour les MSO unilatéraux. Elle est probablement
liée aux atteintes visuelles communes de ces deux pathologies. A noter I'antécédent de
maladie de Morquio chez une des patientes (muccopolysaccharidose de type V), de
prévalence entre 1 sur 200 000 a 300 000 naissances, entrainant des dysplasies osseuses : il
n’existe pas de publication reliant cette pathologie rare aux méningiomes et encore moins aux

méningiomes sphéno-orbitaires bilatéraux.

Méningiomes multiples

Les méningiomes multiples sont définis par la présence d’au moins 2 méningiomes de
différentes localisations, synchrones ou métachrones. La prévalence des méningiomes
multiples est de moins de 10% chez les patients porteurs de méningiomes, avec une
prédominance féminine (2/3 des patients)®54, Les facteurs de risques de méningiomes
multiples sont les prédispositions génétiques, les radiations ionisantes et les facteurs

hormonaux. Les localisations osseuses des méningiomes multiples sont rares (<1%)>%.
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Toutes nos patientes étaient, par définition, porteuses de méningiomes multiples, néanmoins
55% de patientes avaient au moins une localisation supplémentaire (avec un maximum de 12
méningiomes), ce qui est largement supérieur a la prévalence de 10% dans les autres
localisations. Nous n’avons pas retrouvé d’antécédents d’irradiation ni de NF2 chez les
patientes : en revanche il existe de facon tres fréquente une imprégnation hormonale
extrinséque. Les MSO bilatéraux ont donc leur propre facteur de risque, s’éloignant de ceux

connus pour les méningiomes de la convexité.

Clinique

Les méningiomes sphéno-orbitaires bilatéraux se différencient également de leurs variétés
unilatérales par leur présentation symptomatologique. En effet, de facon identique au mode
de découverte principalement ophtalmologique des variétés unilatérales, I’'exophtalmie et les
baisses d’acuité visuelle (BAV) sont un motif de consultation tres importants (85% et 55%
contre 94,6% et 37,7% pour les variétés unilatérales)!??! : 'exophtalmie bilatérale étant moins
remarquée par les patientes, les consultations pour le motif esthétique étaient plus rares. On
note une proportion plus élevée de BAV par rapport aux variétés unilatérales, potentiellement
en rapport avec I'cedéme papillaire bilatéral surajouté a cause de I’HTIC. En revanche, les MSO
bilatéraux contrairement aux unilatéraux, sont régulierement découverts par une
symptomatologie d’hypertension intracranienne (HTIC): 8 patientes présentaient en
symptomatologie premiere des céphalées (40%) dont 3 présentaient des cedeémes papillaires
bilatéraux. A noter que 10,6% des patientes présentaient une acuité visuelle < 3/10° et
rentrent donc dans la définition de la malvoyance selon 'OMS avec des conséquences socio-

économiques pour ces patientes.
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L’exophtalmie était donc retrouvée chez 17 de nos patientes, en moyenne elle était mesurée

a 6,1mm ce qui rejoint les chiffres de la littérature 24,

Invasion osseuse
L'invasion osseuse est au centre de la pathologie méningiomateuse sphéno-
orbitaire, la tumeur étant centrée sur le ptérion et s’étendant aussi bien vers le sphénoide que
vers |'orbite : I'invasion du ptérion et de la grande aile était I'atteinte la plus visualisée (79,5%
des patientes), suivie de la fissure orbitaire supérieure, de la fosse infra-temporale, de la petite
aile du sphénoide et de I’écaille temporale dans respectivement 66,6%, 58,9%, 56,4% et 53,8%
des cas. L'IRM permettait de visualiser la partie méningée et le contingent mou (présent chez
38,5% des patientes) : la périorbite était envahie dans plus de la moitié des cas. Cet
envahissement préférentiel vers la périorbite dans les MSO pourraient étre expliqué par un
développement de ces méningiomes a travers |'espace interpériostéo-dural En effet ce
dernier est décrit au niveau de l'orbite (entre la périorbite et la gaine durale optique) et
également en para-sellaire : les MSO en se développant au niveau du ptérion, envahissent
progressivement la dure mére temporale d’un coté et cet espace interpériostéo-dural de
I'autre au niveau intraorbitaire. Le sinus caverneux peut également étre atteint dans un
second temps par envahissement de I'espace interpériostéo-dural para-sellaire.
Nous savons également que les méningiomes se développent préférentiellement au
niveau des villosités arachnoidiennes et de leurs cellules associées, proches des sinus duraux :
il existe une hypertrophie des villosités qui deviennent des sites de prédilections pour le

développement des méningiomes.
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Par cette théorie, la localisation sphéno-orbitaire pourrait étre expliquée par la
proximité des sinus sphéno-pariétaux®”l, qui courent le long de la petite aile du sphénoide, et
qui sont rejoints par la branche antérieure de la veine méningée moyenne (provenant du
foramen épineux)®®. Bien que séduisante cette hypothése reste trés insuffisante, puisque les
localisations proches des sinus que ce soit longitudinal supérieur ou sinus transverse sont tres
rares.

L'autre théorie du développement des méningiomes est qu’il existerait un trapping de
cellules arachnoidiennes (cap cells) dans les sutures, qui proliféreraient par la suite .[5%79 C’est
d’ailleurs a ce niveau que des méningiomes purement intra osseux se développent
(prédominant au niveau des régions oculaires et coronales). La proximité du sphénoide avec
les autres os de la base du crane, avec autant de sutures et synchondroses présentes,
pourraient expliquer la localisation privilégiée de méningiomes en plaque a cet endroit.

Enfin I'organisation des fibres de collagenes de la dure mére est quasi parallele en
région temporale contrairement a d’autres localisations intracraniennes "1, Cet alignement
pourrait former un axe de développement privilégié et expliquer une invasion osseuse
facilitée pour les méningiomes, d’autant plus que la couche externe de la dure mére est
profondément attachée a la couche interne osseuse au niveau de la base du cranel??. Ces
éléments pourraient également constituer une piste pour la compréhension de
I’envahissement osseux dans cette localisation et étre mis en paralléle avec le développement

des tumeurs gliales de bas grades suivant les faisceaux de fibres blanches.
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Histoire naturelle

Au travers du suivi de ces patientes, nous avons pu observer |'histoire naturelle de ces
méningiomes. Initialement le méningiome sphéno-orbitaire est généralement unilatéral, puis
il apparait un épaississement méningé minime temporo-polaire controlatéral qui évolue a la
fois au niveau méningé et au niveau osseux comme sur les figures 10 et 11. Ces figures
exposent le cas d'une des patientes, présentant un MSO droit avec une petite localisation
méningée controlatérale.

Nous remarquons |'évolution progressive sur 4 ans des 2 lésions tant sur le plan
méningé avec d’abord un épaississement difficilement visualisable puis la constitution d’une
véritable tumeur méningée, que sur le plan osseux avec un épaississement osseux en verre
dépoli apparaissant avec le temps.

Nous voyons ici I'intérét du suivi long de ces patientes en raison de I'apparition tres
progressive de ces tumeurs avec des récidives pouvant apparaitre a 30 ans du premier
diagnostic. Nous avons également mis en évidence une forte croissance du méningiome entre
la 16 IRM et I'IRM pré opératoire : en effet les MSO augmentent entre 33 et 43% entre les 2
IRM, montrant une forte évolutivité une fois symptomatique. Cette progression rapide
pourrait permettre de retenir une prise en charge chirurgicale des que la pathologie est
découverte afin de pouvoir réaliser I'exérése maximale lorsque les MSO sont accessibles a un
fraisage radical.

Nous pensons que cette croissance rapide pourrait étre liée a I'envahissement de I'espace
interpériostéo-dural du méningiome sphéno-orbitaire vascularisé par la carotide externe, au
contact des veines et de la graisse périorbitaire, sans barriere hémato-encéphalique, et

pouvant ainsi entrainer une plus grande sensibilité aux traitements hormonaux exogenes.
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17/11/2009

17/05/2010

Figure 10. TDM cérébrale en fenétre osseuse: suivi de
I'évolution des MSO bilatéraux.

10/08/2009

Figure 11. IRM encéphalique: suivi de I'évolution
des MSO bilatéraux.
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En effet, certains traitements hormonaux (dont I’Androcur) en plus de leur distribution
classique, sont stockés apres I'administration dans le tissu adipeux puis relargués
progressivement dans la circulation générale. Nous pouvons supposer que le contact direct
des tumeurs avec la graisse périorbitaire pourrait étre un facteur favorisant le développement
des MSO lors de la prise de traitements hormonaux et leur prédominance chez les femmes.
Cette théorie pourrait également s’appliquer aux méningiomes spinaux, qui présentent
également des variétés en plaque et surviennent préférentiellement chez les femmes (avec le
méme pourcentage que les MSO). En effet I'espace interpériostéo-dural existe au niveau
rachidien entre le périoste des vertébres et la dure mére recouvrant la moelle spinale. Cette
théorie pourrait donc expliquer pourquoi ces méningiomes sont plus présents chez les

femmes, avec une hormonodépendance nette et une invasion osseuse plus fréquente.

Anatomopathologie

Comme les MSO unilatéraux, les MSO bilatéraux expriment un tres fort taux de récepteurs a
la progestérone, entre 70 et 100% dans 91% des cas de notre série contre 50 a 70% dans les
autres localisations 32, La plupart des MSO étaient de grade | de 'OMS (92,3%), le reste était
de grade Il (7,7%), ce qui correspond aux données de la littérature des MSO unilatéraux : 97 a
100% de grade | pour Terrier (130 patients) et Samadian, 3 a 8% de grade Il pour Samadian
(57 patients) et pour Cannon (12 patients)??372l}, || n’a pas été retrouvé de MSO bilatéraux de
grade lll (bien que décrit pour les variétés unilatérales®>3¢)), Les MSO bilatéraux semblent
moins agressifs que les autres variétés, en effet, de fagon générale 80,6% des méningiomes
sont de grade OMS |, 17,6% de grade Il et 1,7% de grade 11113(2],

Le Ki 67 était dans la majorité des cas <4% (9 cas sur 10) et montrent donc des méningiomes

peu réplicants sans facteur de mauvais pronostic [,
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D’autres marqueurs ont été retrouvés tels que 'EMA qui, lorsqu’il était recherché, était
positif : pour rappel 'lEMA était retrouvé dans des formes plus différenciées(®l. Les récepteurs
a cestrogenes étaient négatifs.

Il n’existe pas de mutations génétiques connues dans les MSO et encore moins dans les MSO
bilatéraux, ce qui est un sujet de recherche a développer afin de mieux comprendre I’histoire

naturelle de ces tumeurs et les potentiels traitements ciblés pouvant étre mis en place.

Prise en charge

Lors de la découverte, les patientes étaient toutes symptomatiques et nécessitaient
une prise en charge chirurgicale. Aucune patiente n’a été traité de facon bilatérale en un seul
temps : ceci est bien sr expliqué par les temps opératoires longs (médiane de 6h) qui
nécessitent une anesthésie longue. Celles-ci sont donc plus difficiles a supporter pour les
patientes et présentent un risque infectieux plus grand notamment avec la reconstruction du
volet de cranioplastie dans le méme temps. La prise en charge chirurgicale débutait du coté
le plus symptomatique (avec BAV ou exophtalmie) ou par le c6té le plus vulnérable (lorsque
par exemple la vision d’un ceil était menacée et que I'ceil controlatéral présentait une cécité).
Ce type de prise en charge est décrit dans les cases reports d’un des seuls articles sur les MSO
bilatéraux 2],

La reconstruction osseuse se fait dans le méme temps opératoire dans 85% des cas de
notre série, sauf en cas de complication per-opératoire. Il n’existe pas de consensus sur le type
de reconstruction, dont on peut voir quelques exemples sur les figures 12, 13 et 14. Le c6té
controlatéral était ensuite opéré dans un délai moyen de 11 mois et demi (médiane a 6 mois)

si les 2 c6tés étaient symptomatiques ou montraient une évolutivité.
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Sinon le coté controlatéral était pris en charge par une surveillance radio-clinique :
cette surveillance est importante, nécessaire et longue : dans un des cas étudiés, le second
MSO est apparu prés de 30 ans apreés le premier.

Néanmoins, les MSO bilatéraux paraissent moins indolents que les variétés
unilatérales. En effet, malgré leurs caractéres majoritairement bénins, ils semblent évoluer
plus rapidement que les MSO unilatéraux, possiblement a cause de leur sensibilité hormonale.
Le probleme principal de la prise en charge est la qualité de I’exérése qui se doit d’étre la plus
maximale possible. Or, la stratégie de surveillance peut conduire a une augmentation de taille
conséquente des MSO bilatéraux avec envahissement infratemporal rendant I’exérese totale
impossible. Nous pensons donc qu’une prise en charge chirurgicale d’emblée, afin de

contréler au mieux ces pathologies est a privilégier.

Chirurgie

L'objectif de la chirurgie dans les méningiomes est I'exérése chirurgicale compléete
pour éviter les récidives. Dans les méningiomes sphéno-orbitaires, I'exérése compléte est
difficilement accessible, ce type de tumeur étant extensif notamment en infra-temporal, dans
le sinus caverneux, ou dans l'orbite, les risques fonctionnels et vitaux potentiels sont trop
importants pour permettre d’accéder a I'exérése compléete. Il a été retrouvé 76,5% de
résections incomplétes, ces chiffres sont légérement supérieurs aux pourcentages retrouvés
dans la littérature, qui sont trés variables d’une série a une autre, entre 38,5%73! et 70%48l.
Néanmoins, au vu des troubles visuels et de I’'HTIC, un des objectifs dans les MSO bilatéraux
reste la réduction de volume et la décompression des structures nerveuses permettant

I’amélioration neurologique méme si les récidives sont fréquentes.
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Figure 12. Cranioplastie bilatérale par substitut titane +
phosphate de calcium biocompatible.

Figure 14. Cranioplastie par plaque de titane

Figure 13. Cranioplastie bilatérale par plaque de titane
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Radiothérapie

Dans la littérature, la radiothérapie est utilisée principalement dans un second temps,
en cas de MSO agressif (> grade 2) ou de récidive rapide aprés une chirurgie "4 et pour
certains, lors d’une localisation dans le sinus caverneux avec un contingent mou.
La radiochirurgie est, elle, réservée aux méningiomes atypiques également et aux récidives
intracaverneuses non accessible par chirurgie.l’”!
Dans notre série, 2 patientes ont recu une radiothérapie, uniquement dans le cas de récidives
aprés une chirurgie initiale, montrant une bonne réponse avec la stabilité des méningiomes.

La protonthérapie est également une méthode d’irradiation possible, qui permet de
limiter I'irradiation des structures avoisinantes, qui dans les cas de MSO, permet la diminution
des doses au niveau des voies visuelles, de I'hippocampe, de I'hypophyse et du tronc cérébral.
La protonthérapie est trés efficace pour les méningiomes de grade | et [1761077],

Ces traitements peuvent étre proposés en cas de récidive non symptomatique. En effet
il n"existe pas d’amélioration sur la symptomatologie notamment sur I'exophtalmie qui

représente une des plaintes principales des patientes.

Complications

Le taux de complications de ces chirurgies est assez élevé aux environs de 30% de
complications ce qui est comparable avec les 27% retrouvés dans notre série, allant de
parésies oculomotrices (1 a 14% dans la littérature) contre 15,4% dans notre série, a la
détérioration de l'acuité visuelle, 11,9% contre 15,4% dans notre série, a I’hypoesthésie
trigéminale (3 a 21% des patients) contre 0% retrouvé, al’enophtalmie (2 a 6%) contre 3,8%

dans notre série jusqu’au décés (<1%)1?%231, 0 cas décrit.
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Il existe également des complications plus « classiques » telles que les fuites de LCS, les

méningites, I’hydrocéphalie ou les embolies pulmonaires (chacune <10%).

Récidive

Le taux de récidives dans cette série est de 22,7%: ce qui correspond aux chiffres de
la littérature. Les récidives tumorales des MSO sont comprises entre 6 et 60% selon les séries,
dépendantes de la durée de suivi, de I'extension initiale de la tumeur et de la résection
chirurgicalel’l. La médiane de délai de survenue de la récidive était de 51 mois (moyenne de
110 mois avec un minimum de 40 mois et un maximum de 360 mois) avec une médiane de
suivi de 51 mois. Les MSO bilatéraux comme les variétés unilatérales nécessitent des suivis
longs au vu de leur caracteres récidivants et de la rareté de I’exérese complete.
La prise en charge de ces récidives est principalement chirurgicale, d’autant plus s’il existe une

dégradation neurologique ou esthétique.

Suivi

La symptomatologie visuelle étant un des principaux points d’appel des MSO, il est
essentiel de pouvoir prédire la récupération. Nous avons retrouvé une récupération dans 65%
des cas de I'exophtalmie, ce qui est concordant avec la littérature ol I'exophtalmie se réduit
dans 70 a 96% des cas ["°! selon les séries. 2/3 des patientes présentent une amélioration
esthétique aprés la chirurgie. L'acuité visuelle s"améliore dans 18,2% contre 16 a 64% des cas
dans les autres études!??/[23L174 yne stabilité dans environ 63,6% contre 40% (39% pour
Terrier et 40% pour Cannon) et une diminution dans 18,4% des cas contre 8% a 40% pour
Cannon (dont cécité 8% dans la littérature, non retrouvé dans notre série). Dans plus de 80%

des cas il existe donc une stabilité voire une amélioration de la vision chez ces patientes.
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Limites

Les limites de cette étude sont le nombre de patientes, qui par la rareté de cette
pathologie et malgré une étude pluricentrique est assez faible : un recueil national ou
international pourrait améliorer la connaissance de cette pathologie. Une des limites est le
caractere rétrospectif de cette étude, avec I'oubli par certaines patientes des traitements pris
et de leur dosage ainsi que les difficultés pour obtenir les résultats des bilans

ophtalmologiques et des imageries plus de 10 ans apres leur réalisation.

Conclusion

Grace au recueil multicentrique de ces patientes présentant une pathologie rare, nous
avons pu constituer la plus grande série de méningiomes sphéno-orbitaires bilatéraux a notre
connaissance. Cette pathologie touche uniquement les femmes, qui pour la plupart présente
un antécédent de prise de traitements progestatifs montrant I’hormonodépendance de ce
type de méningiomes. Ceux-ci se développent au contact de I'espace interpériosto-dural,
centrés sur les sphénoides expliquant I'invasion de la périorbite et leur développement. La
prise en charge de ces pathologies est primordiale devant le risque visuel mais également le
risque vital par I’hypertension intracranienne qu’ils provoquent. Le pronostic visuel est plut6t
bon avec une stabilité ou une amélioration de I'acuité visuelle dans 80% des cas, nécessitant
un diagnostic et une prise en charge chirurgicale rapide pour améliorer ce pronostic. La
surveillance a long terme apreés la prise en charge chirurgicale est fondamentale au vu de la

prévalence des récidives et ce dans des délais pouvant atteindre plusieurs années.
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Résumé

Les méningiomes sphéno-orbitaires bilatéraux sont une entité rare parmi les méningiomes.
Ce sont des tumeurs qui sont, dans leur grande majorité, bénignes et touchent
préférentiellement les femmes de par leur hormonodépendance. Les MSO bilatéraux
représentent 4% des MSO unilatéraux et contrairement a ces derniers, il n’existe que trés peu
d’études les concernant. Nous avons voulu dans cette étude connaitre les caractéristiques des
patients atteints de MSO bilatéraux, la présentation clinique et les prises en charge possibles.
Notre étude était rétrospective, multicentrique (14 centres francais et suisses) et descriptive.
Les MSO bilatéraux touchaient en exclusivité les femmes dans notre étude, d’age moyen de
50 ans, prenant un traitement progestatif dans les 2/3 des cas (contre entre 10 et 50% pour
les autres localisations) et présentant d’autres méningiomes dans 60% des cas. Cliniquement,
les symptdmes visuels étaient prédominants avec 85% d’exophtalmie et 55% de baisse
d’acuité visuelle mais il existait également une HTIC dans 40% des cas. La prise en charge
chirurgicale était la regle lorsque les patientes étaient symptomatiques et elles bénéficiaient
dans 85% des cas d’une reconstruction osseuse dans le méme temps opératoire. Au cours du
suivi, des récidives ont été retrouvées chez 5 patientes qui ont été traitées soit
chirurgicalement soit par radiothérapie. Les patientes bénéficiaient d’'une amélioration ou
d’une stabilité visuelle dans 80% des cas en post-opératoires. Le suivi long des patientes
présentant des méningiomes sphéno-orbitaires bilatéraux est indispensable, au vu de leur

caractere lentement progressif et du délai long de récidives pouvant atteindre jusqu’a 30 ans.
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Les méningiomes sphéno-orbitaires bilatéraux sont une entité rare parmi les méningiomes.
Ce sont des tumeurs qui sont, dans leur grande majorité, bénignes et touchent
préférentiellement les femmes de par leur hormonodépendance. Les MSO bilatéraux
représentent 4% des MSO unilatéraux et contrairement a ces derniers, il n’existe que trés peu
d’études les concernant. Nous avons voulu dans cette étude connaitre les caractéristiques des
patients atteints de MSO bilatéraux, la présentation clinique et les prises en charge possibles.
Notre étude était rétrospective, multicentrique (14 centres francais et suisses) et descriptive.
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chirurgicale était la regle lorsque les patientes étaient symptomatiques et elles bénéficiaient
dans 85% des cas d’une reconstruction osseuse dans le méme temps opératoire. Au cours du
suivi, des récidives ont été retrouvées chez 5 patientes qui ont été traitées soit
chirurgicalement soit par radiothérapie. Les patientes bénéficiaient d’'une amélioration ou
d’une stabilité visuelle dans 80% des cas en post-opératoires. Le suivi long des patientes
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