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INTRODUCTION

La maladie de VVon Recklinghausen ou neurofibromatose
de type 1 est une maladie héréditaire autosomique
dominante due & une mutation sur le chromosome 17
(17911.2) [1-3]. La NF1 est la plus fréquente des
neurofibromatoses avec une incidence d’environ un pour
3000 a 3500 naissances [3,4]. Le diagnostic de cette
maladie repose sur un ensemble de manifestations
cutanées, nerveuses, squelettiques et buccales [1,4]. Des
critéres de diagnostic ont été établis en 1988, sont validés
chez les enfants et chez les adultes [5,6]. Le diagnostic de
la NF1 est porté quand au moins deux des signes suivants
sont rencontrés : Six taches Café au lait, des lentigines
axillaires ou inguinales, deux neurofibromes cutanés ou
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RESUME

La neurofibromatose 1 (NF1) ou maladie de Von Recklinghausen est une
maladie héréditaire autosomique dominante. C’est 1'une des maladies
génétiques les plus fréquentes. Le neurofibrome plexiforme est une
tumeur rare et bénigne, souvent associée a la NF1. L'imagerie par
résonance magnétique (IRM) est d'une grande aide au diagnostic de cette
pathologie. La confirmation anatomopathologique est nécessaire dans la
quéte du diagnostic positif. L’article rapporte le cas d'une fille de 5 ans
atteinte de neurofibrome plexiforme cervical, révélateur d'une NF1. Cette
forme a localisation cervicale était compliquée d’une dyspnée due a la
compression. La patiente a bénéficié d’une chirurgie d’exerece avec des
suites post opératoires simples.

ABSTRACT

Neurofibromatosis 1 (NF1) or Von Recklinghausen's disease is an
autosomal dominant inherited disorder. It is one of the most common
genetic diseases. Plexiform neurofibroma is a rare, benign tumor, often
associated with NF1. Magnetic resonance imaging (MRI) is a great help
in diagnosing this condition. Histopathological confirmation is necessary
in the quest for a positive diagnosis. The article reports the case of a 5-
year-old girl with cervical plexiform neurofibroma, indicative of NF1.
This cervical form was complicated by dyspnea due to compression. The
patient underwent excision surgery with simple postoperative follow-ups.

un neurofibrome plexiforme, deux nodules de Lisch
(harmartomes iriens), une lésion radiologique spécifique
(dysplasie du sphénoide, une pseudarthrose, dysplasie de
la corticale des os longs), un gliome des voies optiques et
un parent du premier degré atteint [2,5-7].

Les neurofibromes sont des tumeurs bénignes qui se
développent a partir des racines et des plexus des nerfs
rachidiens [1]. Ils peuvent étre uni ou bilatéraux, parfois
étageés, superficiels ou profonds. Les neurofibromes sont
soit cutanés, diffus ou plexiformes. Le neurofibrome
plexiforme est une tumeur rare et bénigne des nerfs
périphériques constituée aux dépens des cellules
conjonctives du périnévre [4]. Les neurofibromes
plexiformes correspondent morphologiquement a un
segment plus ou moins long de dilatation tortueuse d'un
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nerf et de ses branches prenant un aspect de sac de vers
[4]. Les neurofibromes plexiformes sont
pathognomoniques de la NF1 [4]. Ce sont des tumeurs
généralement a croissance lente  [1].  Leur
symptomatologie est variable fonction de leur
topographie.

L’article rapporte le cas d'une petite fille de Sans atteinte
de neurofibrome plexiforme cervical, compliqué de
dyspnée, révélateur d'une NF1.

CAS CLINIQUE

C’est un enfant de 5 ans de sexe féminin, sans antécédents
médicaux, ni héréditaires connus. Référé dans le service
pour prise en charge d’une masse latérale cervico-
thoracique droite. L’interrogatoire révele, la découverte
fortuite au cours d’une consultation pour persistance de
difficulté respiratoire au décubitus, ronflement au cours
du sommeil, avec somnolence diurne évoluant depuis
environ 8 mois ; d’une masse latéro-cervicale droite, sans
notion de névralgie cervico-brachiale droite.

L’examen physique a retrouvé une masse latéro-cervicale
sus claviculaire droite, de consistance molle, indolore, aux
contours mal limités, mobile sur le plan superficiel et fixe
sur le plan profond, avec ’aspect de la peau en regard
normal. Les aires ganglionnaires cervicales étaient libres,
et I’examen cutané révélait la présence taches café au lait
(plus de 6) sur tout le membre supérieur droit (figure 1),
au niveau du dos et sur le thorax.

AL

Figure 1 : Multiples taches café au lait en amas visibles sur
le membre supérieur droit et une large tache sur le thorax.

Devant ce tableau clinique de la patiente, le diagnostic de
neurofibromatose de type 1 a été évoqueé.

Une IRM a été réalisée et a révélé une masse cervicale
retro pharyngée de 118 x 88 x 28mm, en hyposignal T1
(figure 2 et 3), hypersignal T2, et STIR, contenant de fines
cloisons rehaussées aprés injection de gadolinium (figure
4), située a la hauteur en haut par 1’oropharynx qu’elle
refoule vers le haut, a la trachée (T5), avec une extension
para pharyngée droite (située en dedans des vaisseaux
jugulo-carotidiens droits), axillaire droite (située entre le
muscle sterno-cléido-mastoidien et le muscle trapéze),
thoracique médiastinale postérieure et foraminale droite et
intra durale (C3C4, C4C5, C5C6), refoulant vers la
gauche et comprimant la moelle a ces étages (mesure
7mm en T4).
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Figure 2 : Coupe sagittale de I'IRM cervicale montrant une masse
cervicale retropharyngée en hyposignal T1, située a la hauteur de
I’oropharynx, comprimant la trachée, avec extension vers les
vertébres cervicales
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Figure 3 : Coupe sagitale de I’IRM cervicale, montrant I’extension
thoracique médiastinale postérieure et foraminale droite et intra

durale (C3C4, CACS5, C5C6)
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Figure 4 : Coupe sagitale de I’IRM revelant la masse cervicale en
hypersiganl T2, contenant de fines cloisons rehaussées apres
injection de gadolinium, engainant les vertebres cervicales
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Une cervicotomie exploratrice a visée diagnostic et
thérapeutique a été réalisée. Avec comme trouvailles
opératoires :

- Une masse fusiforme, de consistance ferme reposant
sur la jugulaire et la carotide droite, multilobée,
engainant I’eosophage et la trachée faisant environ
15cm (figure 5 et figure 6).

- Une masse blanchatre ovalaire, sus claviculaire
droite, satellite du plexus brachial droit, dont les
poles supérieure et inférieure n’ont pas pu é&tre
pergus a la dissection

- Une petite masse ovalaire, reposant sur la veine
jugulaire et la carotide droite, de consistance ferme,
multilobée

;t:.-.':.a&:-f
Figure 5 : Aprés avoir libéré et refoulé la veine jugulaire,
visualisation de la masse multilobée, en contact avec la
trachée.
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Figure 6 : Exérése de la masse fusiforme, avec aspect
multilobée

Les suites opératoires ont été simples, avec une disparition
des ronflements et de la dyspnée.

Les pieces opératoires (figure 7) ont été envoyés pour
analyse anatomopathologique. Le résultat révéle un aspect
histopathologique en faveur d’un neurofibrome
plexiforme.
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Figure 7 : De la gauche vers la droite : masse sus
claviculaire droite satellite du plexus brachial droit ; Masse
fusiforme ; Masse recouvrant la veine jugulaire et la

carotide droite multilobée.

DISCUSSION

Les neurofibromes sont des tumeurs bénignes qui se
développent a partir des racines et des plexus des nerfs
rachidiens, plus précisément aux dépens des cellules
conjonctives du périnévre [1]. Les neurofibromes
plexiformes sont pathognomoniques de la NF1 [4].
Néanmoins, peuvent étre isolés en dehors d'un contexte de
NF1, dont le diagnostic doit rester un diagnostic
d'élimination [4,8]. La NF1 est la plus fréquente des
neurofibromatoses avec une incidence d’environ un pour
3000 a 3500 naissances [3,9]. Elle est transmise sur le
mode autosomique dominant ; son gene a été identifié sur
le chromosome 17 (17q11.2) [3,10]. Il est classiquement
localisé dans les tissus mous au niveau de la téte et du cou
[8]. Ce sont des tumeurs généralement a croissance lente,
cependant I'évolution de leur croissance est imprévisible.
Une croissance rapide peut survenir au cours de la puberté
ou de la grossesse sans regression spontanée [4,8]. lls
peuvent étre uni ou bilatéraux et siéger a différents
niveaux ainsi leur symptomatologie est variable fonction
de leur topographie [4].

Le neurofibrome plexiforme se traduit sur les séquences
d'IRM qui constitue I'examen radiologique de référence,
par un hypo signal relatif T1, par rapport au muscle, hyper
signal T2 et lorsqu'il est volumineux, il peut renfermer un
hypo signal central réalisant un aspect en cocarde
caractéristique. Le rehaussement est variable : central,
diffus, périphérique, en cible [11-13]. De plus, le
diagnostic  de  neurofibrome  plexiforme  est
essentiellement anatomopathologique, et en particulier en
dehors du contexte évocateur de neurofibromatose de type
I [4].

Sur le plan histologique, Les neurofibromes sont des
tumeurs fusiformes non encapsulées, formées d’un
mélange de cellules de Schwann et de fibroblastes,
associées a des fibres de collagéne au sein desquelles se
trouvent des fibres nerveuses. Ils se caractérisent par des
lésions cutanées (taches café au lait), des malformations
osseuses et des tumeurs du systéme nerveux [8].
Contrairement aux schwannomes qui sont des tumeurs
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bénignes issues des cellules nerveuses de Schwann, se
développant sur le trajet des nerfs périphériques moteurs
ou sensitifs (fréquent sur la huitiéme paire des nerfs
craniens : schwannomes du nerf acoustique ou neurinome
de I’acoustique) [8,14]. Ce sont des tumeurs encapsulées,
ovoides, excentrées par rapport aux troncs nerveux [8].

Il faut savoir que le risque de dégénérescence et de
récidive du schwannome est trés rare voire exceptionnel,
cela s’explique par I’encapsulation du schwannome [15-
18]. A I'inverse, le neurofibrome n’est pas une tumeur
encapsulée et un taux de récidive d’environ 23,5 % est
observé pour les neurofibromes solitaires. Le risque de
transformation maligne a été signalé entre 5 et 16 %. De
ce fait, le traitement chirurgical du neurofibrome consiste
en une exérése de la tumeur qui devra s’effectuer avec une
marge de sécurité suffisante, suite a 1’absence
d’encapsulation et afin de diminuer le risque de récidive
[19, 20]. L’exérése du neurofibrome est plus délicate que
celle du schwannome ; il est considéré comme une tumeur
« inextirpable », et son exérése entraine souvent un
sacrifice de certains fascicules nerveux du nerf hote [21].
De méme, nous rapportons dans ce cas des difficultés a
percevoir les poles de la masse sus claviculaire, et aucune
capsule n’a été  décrite dans le  résultat
anatomopathologique.

CONCLUSION

Les neurofibromes sont des tumeurs bénignes qui se
développent a partir des racines et des plexus des nerfs
rachidiens. Le neurofibrome plexiforme est une tumeur
rare et bénigne des nerfs périphériques. Ce sont des
tumeurs pathognomoniques de la NF 1 qui est une
pathologie multi systémique avec un polymorphisme
clinique et radiologique. L'IRM constitue I'examen de
choix. De plus, le diagnostic de neurofibrome plexiforme
est essentiellement anatomopathologique.
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