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Généralités 

• Tumeur gliale rare (3% des tumeurs primitives SNC) 

• Dérivé des cellules épendymaires 

 

• Adulte jeune, <45ans 

• Tumeur différente de celle de l’enfant 

• Le plus souvent localisation médullaire 

• Autre tumeur maligne associée dans 15% des cas 

• NF II, LI Fraumeni, Turcot, MEN1 

 

Armstrong 2011 



anatomie pathologique 

• rosette périvasculaire 

pseudo-rosette péri-épendymaire 

 



Classification WHO 

• Les épendymomes myxopapillaires 

• Les subépendymomes 

• Les épendymomes 

• Les épendymomes anaplasiques 

Gr 1 

Gr 3 

Gr 2 



épendymome 
myxopapillaire épendymome 

épendymome anaplasique 

Pléomoprhisme cellulaire, nombre de mitoses, densité cellulaire, invasion tumorale 



Limites de l’examen 
histopathologique 

• Souvent peu reproductible 

• Intérêt des techniques complémentaires: 
IHC, CHG array, micro RNAs….  

 

• Nombreuses études chez l’enfant, mais 
tumeurs différentes de celles de l’adulte 
(voie HOX) 



Biologie moléculaire 

In the screening cohort, age at diagnosis, gain of 1q, and homozygous 
deletion of CDKN2A comprised the most powerful independent 
indicators of unfavorable prognosis.  
In contrast, gains of chromosomes 9, 15q, and 18 and loss of 
chromosome 6 were associated with excellent survival. 



Armstrong 2010 – MD Anderson 
Recrutement entre 1990 et 2007 



Clinique 

• Variable selon la localisation tumorale 

• Délai moyen entre 1ers signes et 
diagnostic:  

 8 mois (2-38): si tumeur médullaire 

 3,5 mois (1-18): si tumeur intracrânienne 



Armstrong 2010 – MD Anderson 



Dg Radiologique 

• IRM cérébrale et médullaire 
Séquences T1, T1 gado 3D, FLAIR  (+ spectro? Perfusion? diffusion?) 
Séquences T1 sans et après gado sag, T2 sag +/- axial 

 
• Tumeur charnue parfois kystique, hypo T1, hyper T2 / FLAIR 
• Prise de contraste  
• Hydrocéphalie 
• Calcifications (50% des cas), remaniements hémorragiques (10%) 

 
 
Médullaire 
Supra-tentoriel: intraventriculaire, para-ventriculaire, lobaire 
Fosse postérieure: implantation plancher, toit V4, récessus latéral, APCe 
Métastases méningées 

 

Yhu 2009 



Sus tentoriel 





Sous tentoriel 







Médullaire 



Ependymoma 



Recherche d’une extension 
méningée 

• Risque surtout si grade III 

 

• IRM cérébrale et médullaire 

• >>> Ponction lombaire (peu rentable) 



Diagnostic différentiel 

 

 

 
Métastases 

Astrocytome 

Médulloblastome 

Hémangioblastome 

 



Armstrong 2010 – MD Anderson 

Pronostic 



Pronostic 

Armstrong 2010 – MD Anderson 



Facteurs de bon pronostic 

• Age 

• PS 

• Localisation tumorale médullaire  

• Grade histologique II (>III) 

• MIB-1 entre 1 et 10% (> supérieur à 10%) 

• Qualité de l’exérèse chirurgicale 

Armstrong 2010 – MD Anderson; Metellus 2007 



Armstrong 2010 – MD Anderson 



Armstrong 2010 – MD Anderson 



Traitement 
= 

Exérèse chirurgicale 
complète 



Chirurgie 

• Hydrocéphalie: contexte d’urgence 
 Ventriculocysternostomie 

 

• Bilan, analyse et planification 
chirurgicale 

• Moyens techniques  

• IRM post op dans les 48 à 72h 

 

 



Engh2011 



Taux de morbidité variable selon: 

 

• Localisation tumorale 

• Histologie 

• Expérience du neurochirurgien 

• Comorbidités 

 

Engh2011 



Chirurgie des métastases 

• décisions au cas par cas 

• si métastase unique 
– ou deux ? 

• si symptomatique 

 



Radiothérapie 

Indications: 
• Grade III  
• Reliquat après exérèse chirurgicale 
• Maladie multifocale ou en 

dissémination méningée 
 

Technique: 
- Focale sur reliquat ou lit tumoral 
(54 Gy en 30 f de 1,8 Gy avec complément de 5,4 à 6 
Gy sur le volume résiduel post op) 
 
- Cranio-spinale si métastases 
(30 à 36 Gy en 15 à 18 f avec un complément de 54 GY 
sur le volume tumoral) 

J2 postop  

55 mois postop 

11 mois postop 



Chimiothérapie / Thérapie ciblée 

• cyclophosphamide, cisplatine, étoposide, PCV, carbo/ VP16, 
Témozolomide 
 

TMZ 
25 patients, récidive, tous traités par chirurgie, RT et platine 
SSP médian: 2 mois (1 à 7), SG médiane: 3 mois (2 – 8) 

(Chamberlain 2009) 

 
• Bevacizumab?  
8 patients, récidive ou anaplasique 
Tous traités par chirurgie et RT, et TMZ (5) ou carbo (4) 
Bev seul ou associé à une chimio (3 irinotecan, 2 carbo, 1 TMZ) 
SSP médiane: 6,4 mois, SG médiane: 9,4 mois 

(Green 2009) 

 
• Indications: 
Le plus souvent en cas de récidive non opérable et non accessible à la RT 



Ependymome de grade II 

Chirurgie complète? 

Chirurgie 
Radiothérapie focale 
Surveillance radio-clinique 

Surveillance radio-clinique 
tous les 6 mois 

NON OUI 



Ependymome de grade III 

Chirurgie complète? 

Chirurgie 
Radiothérapie focale 
Chimiothérapie 

Radiothérapie focale 
Surveillance radio-clinique 
tous les 6 mois 

NON OUI 



Récidive 
• locale le plus souvent 

– liée à infiltration dans région 

inaccessible 

• récidive locale + métastase 

névraxique 

• métastases seules :  

exceptionnel 

•  grade 



diagnostic de récidive 
• IRM : interprétation souvent difficile 

• Fibrose avec effacement des plans 

• Pas ou peu de rehaussement  

• PdC non tumorales : cicatricielles, hypoPIC 

• Artéfacts mal placés 

• Intérêt de la spectro et de la perfusion 



Traitement à la récidive 

• Pas de standard 

• Reprise chirurgicale si possible 

• Ré-irradiation (SRS) 

• Chimiothérapie / thérapie ciblée 





conclusion 

Classification histologique difficile, intérêt de nouveaux marqueurs 
Efficacité de la radiothérapie : limitée 
Efficacité de la chimiothérapie : discutée 

 
 

"ependymoma is a surgical disease »  
           (E Bouffet) 
 
Chirurgie totale chaque fois que possible  
 

 


