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Astrocytomes sous-épendymaires a cellules géantes:
autres critéeres neurologiques
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Nous avons lu avec beaucoup d’intérét l'article de
El Ouazzani et al. [1] faisant état des astrocytomes
sous-épendymaires a cellules géantes.

Cependant, concernant la Sclérose Tubéreuse
de Bourneville (STB), les auteurs stipulent: «L’at-
teinte du systeme nerveux central est représentée
par les tubers corticaux, les nodules sous-épendy-
maires, 1’astrocytome sous-épendymaire a cellules
géantes et les astrocytomes rétiniens. »

Or, il existe d’autres criteres neurologiques [2]:

D’abord les anomalies de la migration au sein
de la substance blanche cérébrale: présentes dans
40 a 95% des cas, ces anomalies sont linéaires ou
nodulaires, a disposition radiaire et seraient une
hétérotopie neuronale et gliale.

A la résonnance magnétique, elles sont hyper-
intenses en T2 et iso- ou hypo-intenses en T1 [3].

Ensuite, les taches achromiques de la rétine:
deuxiéme signe rétinien en fréquence apres les
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hamartomes; une récente étude américaine ayant
retrouvé une incidence allant jusqu'a 12% chez
des patients suivis pour STB [4].

Le risque de retard mental, évoqué également
dans le résumé de cette phacomatose, est en réalité
lié tant au phénotype neurologique [5] (nombre
de tubers, syndrome de West et réponse aux traite-
ments anti-épileptiques) qu’au génotype (muta-
tions du gene TSC 2) [6].

Et ceci permet de distinguer deux populations
selon le niveau d’atteinte du quotient intellectuel:
I'une présentant un léger décalage par rapport a la
population générale, alors que l'autre (30% des
patients) souffre d'une atteinte intellectuelle pro-
fonde [7].

Quant a I'Evérolimus (inhibiteur du récepteur
mTOR), la FDA a abaissé 'dge autorisé pour son
utilisation a 12 mois, et ce depuis aott 2012 [8];
ce qui élargit encore plus la prescription de cette
nouvelle arme thérapeutique.
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Nous sommes ravis de recevoir les commentaires
des collegues Rahmoune, Boutrid et Bioud et les
considérent comme un complément aux données
rapportés par notre article. Nous rappelons que
I'objectif de notre manuscrit était de mettre le point
sur l'une des atteintes neurologiques redoutables
de la Sclérose Tubéreuse de Bournonville qui est
l'astrocytome sous épendymaire a cellules géantes.
Nous avons axé notre discussion et notre revue
de la littérature principalement sur les aspects
morphologiques et immunohistochimiques de
cette tumeur afin de comprendre sa pathogénie et
de rechercher des facteurs prédictifs de ’évolution.
De ce fait, nous n’avons pas évoqué toutes les
atteintes du systéme nerveux central rencontrées
dans la Sclérose Tubéreuse de Bournonville; il s’agit
bien entendu des tubers corticaux, des nodules
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sous-épendymaires, de 'astrocytome sousépendy-
maire a cellules géantes, des astrocytomes rétiniens
[1, 2] et comme vous l'avez bien détaillé des ano-
malies de la migration au sein de la substance
blanche cérébrale et des taches achromiques de la
rétine [3]. Quant au retard mental, nos signalons
qu’il n’a pas été observé dans notre étude, ainsi il a
été succinctement décrit dans notre papier.

Le traitement des astrocytomes sous-épendy-
maires a cellules géantes repose, habituellement,
sur I'exérese chirurgicale complete. Cependant, elle
s’accompagne de complications postopératoires
graves a savoir I'hémorragie intraventriculaire et
I'hypertension intracranienne qui influence le pro-
nostic vital. Actuellement, I'évérolimus (inhibiteur
de récepteurs mTOR) est considérée comme une
bonne alternative a la chirurgie dans le traitement
des astrocytomes sous-épendymaires a cellules
géantes associés a la Sclérose Tubéreuse de Bour-
nonville [4]:

- Avec contre-indication a 'anesthésie générale.
- Silarésection chirurgicale complete est impos-
sible.
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— Dans les rares cas de lésions bilatérales du
Fornix [4].

Dans notre contexte, I'évérolimus n’est pas encore

préconisée par manque de moyens.
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