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NEURINOME DE L’ACOUSTIQUE
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DEFINITION

Le neurinome de I'acoustique, également connu sous le nom de schwannome
acoustique, neurinome du nerf auditif ou schwannome vestibulaire, est une tumeur
bénigne sporadique, a croissance progressive, qui se développe dans le conduit auditif
interne et est formée par les cellules de la gaine de Schwann situées sur la branche
vestibulaire de la 8° paire cranienne (nerf auditif).

NORME DIAGNOSTIQUE
Un diagnostic doit étre posé par un médecin qualifié.

Les tests suivants sont tous appropriés : radiographie du crane, TDM, IRM, ponction
lombaire pour la détermination du taux de protéines dans le LCR (lequel est toujours
éleve, souvent au-dela de 200 mg/100 ml) et les potentiels évoqués auditifs du tronc
cérébral. Les résultats des tests devraient étre joints a la demande. Il y a bien des
années, le diagnostic du neurinome de I'acoustique était rarement évoqué en I'absence
de symptémes neurologiques.

ANATOMIE ET PHYSIOLOGIE

Le neurinome de I'acoustique est une tumeur bénigne a croissance lente. Il dérive des
cellules de Schwann synthétisant la myeéline, lesquelles servent de gaine ou
d’enveloppe aux fibres du nerf auditif. Un neurinome de I'acoustique croit et s’étend
dans I'angle ponto-cérébelleux. Un certain nombre de Iésions de I'angle
ponto-cérébelleux produisent des symptdmes otologiques unilatéraux et il n’est pas
toujours possible de distinguer ces lésions du neurinome de I'acoustique sans
intervention chirurgicale.
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CARACTERISTIQUES CLINIQUES

Les symptdémes précoces peuvent étre subtils et échapper a la détection. La croissance
est généralement lente et ordonnée. L'interrogatoire révéle souvent des symptémes qui
remontent a plusieurs années. Les signes et les symptomes découlent principalement
de la pression exercée par la taille croissante de la tumeur.

La perte auditive est considérée comme étant évocatrice du neurinome de l'acoustique.
Le plus souvent, elle se présente sous forme d’acouphénes concomitants a une perte
auditive unilatérale aux fréquences élevees qui progresse lentement. Le patient peut
signaler une difficulté croissante a comprendre les paroles dirigées vers l'oreille atteinte
ou a utiliser le téléphone de ce coté. Toutefois, la perte auditive peut se manifester
sous toutes sortes de formes, y compris une perte d’audition soudaine.

Les résultats des tests d’audiométrie courants peuvent étre normaux ou révéler une
perte auditive dont le patient n’a pas conscience.

Des vertiges sont rarement signalés. Des troubles mineurs de I'équilibre sont courants,
mais les épisodes de vertiges rotatoires sont plutét rares. Ces épisodes peuvent durer
plusieurs secondes ou minutes, voire des heures, et s'accompagner de symptémes
neuro-végétatifs viscéraux marqués.

Au début de la maladie, les céphalées sont habituellement ressenties dans la région
occipitale, mais elles surviennent parfois dans la région frontale et peuvent irradier de la
partie postérieure vers la partie antérieure, par voie de la région mastoidienne. Vers les
derniers stades du neurinome, les céphalées sont généralisées et des crises de
douleur occipitale sévere peuvent survenir, irradiant vers le bas de la colonne. Elles
s’accompagnent d’une rétraction de la téte et du cou, de difficultés respiratoires et,
parfois, d’'une perte de conscience.

Les déficits neurologiques rencontrés le plus fréquemment (outre ceux de la 8° paire
cranienne) correspondent a des changements sensoriels le long du trajet de la 5° paire
cranienne. L’anesthésie de la paroi postérieure du conduit auditif externe est le signe le
plus précoce (signe d’Hitselberger); plus tard, une hyperesthésie et/ou une paresthésie
faciale peuvent survenir. Les déficits du nerf trjumeau sont plus courants que ceux du
nerf facial, mais occasionnellement, les patients manifestent une fragilité préopératoire
du nerf facial.

Un diagnostic précoce est crucial puisque la morbidité et la mortalité sont directement
lices a la taille de la tumeur. Des données médico-scientifiques révélent que les
neurinomes de I'acoustique continuent de croitre et peuvent étre mortels s’ils ne sont
pas traités. De nos jours, ils peuvent étre décelés a un stade précoce. On procede
normalement a I'ablation et, en général, plus petite est la tumeur, plus grandes sont les
chances de succes de l'intervention.
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CONSIDERATIONS LIEES A LA PENSION
A. CAUSES ET/OU AGGRAVATION

LES CONDITIONS ENONCEES CI-DESSOUS NE DOIVENT PAS
OBLIGATOIREMENT ETRE REMPLIES. DANS CHAQUE CAS, LA DECISION
DOIT SE PRENDRE EN FONCTION DU BIEN-FONDE DE LA DEMANDE ET
DES PREUVES FOURNIES.

1. Radiothérapie au niveau de la téte, subie au moins dix ans avant I'apparition ou
’aggravation des symptémes

Une radiothérapie consiste a administrer, dans un but palliatif ou curatif, un ou
plusieurs traitements aux rayons gamma, aux rayons X ou aux particules alpha
ou béta.

Il importe de noter que le temps de latence du neurinome de 'acoustique, a la
suite d’'une radiothérapie au niveau de la téte, est de 10 a 30 ans.

2. Neurofibromatose présente au moment de I'apparition ou de I'aggravation des
symptémes

La neurofibromatose (maladie de von Recklinghausen) est une affection
génétique autosomique dominante qui présente des caractéristiques
particuliéres. Celles-ci peuvent étre présentes a la naissance, comme c’est le
cas des taches café au lait, ou se développer des dizaines d’années plus tard.
Le neurinome de l'acoustique est une des formes tardives de la
neurofibromatose.

3. Incapacité d’obtenir un traitement médical approprié
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B. AFFECTIONS DONT IL FAUT TENIR COMPTE DANS LA DETERMINATION
DU DROIT A PENSION/L’EVALUATION

. Perte auditive

C. AFFECTIONS COURANTES POUVANT DECOULER EN TOTALITE OU EN
PARTIE D’UN NEURINOME DE L’ACOUSTIQUE ET/OU DE SON
TRAITEMENT

Acouphénes

Vertiges

Lésion du nerf trijumeau
Lésion du nerf facial
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