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ABSTRACT

THIRD CRANIAL NERVE PALSIES IN
CHILDHOOD. A CASE REPORT OF SELLAR
GERM CELL TUMOR

Purpose: Third cranial nerve palsies are unfrequent
in childhood and adolescence and are most often
congenital. The association of sellar germ cell tu-
mor and ophthalmoplegia is considered as being very
rare at this age.

Case report: A 11-year-old young girl was exam-
ined in emergency with a third left cranial nerve par-
tial palsy associated with one- year duration history
of hypopituitarism with insipid diabetes and growth
retardation. Cerebral IRM revealed a tumor of the pi-
tuitary gland. In histopathological examination of pi-
tuitary gland biopsies, lesions were compatibles with
a sellar germ cell tumor.

Conclusion: Although they are most often of a con-
genital nature, third cranial nerve palsies in child-
hood may be secondary to other causes that should
be always taken in mind. When they are secondary
to a sellar tumor and according to the clinical pre-
sentation and the IRM, the histopahological exami-
nation of biopsies is mandatory to have a precise di-
agnosis.
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RESUME

But: Les paralysies du nerf moteur oculaire com-
mun (II) sont rares chez I'enfant et I'adolescent et
sont pour la plupart congénitales. L'association d'une
tumeur germinale hypophysaire et d’'une ophtalmo-
plégie est exceptionnelle dans cette tranche d’age.
Cas clinique: Une jeune patiente de 11 ans s’est pré-
sentée au service des urgences ophtalmologiques
avec une paralysie partielle du Ill gauche apparue
dans un contexte de retard de croissance et de dia-
bete insipide. La résonnance magnétique nucléaire
cérébrale et orbitaire a objectivé la présence d'une
tumeur hypophysaire qui s'est révélée étre a I'exa-
men anatomopathologique compatible avec une tu-
meur germinale hypophysaire.

Conclusion: Bien qu’elles soient le plus souvent conggé-
nitales, les paralysies du lll chez I'enfant peuvent étre
liges a d’autres causes qui doivent rester bien pré-
sentes a 'esprit. En cas de tumeur hypophysaire et
en fonction de la symptomatologie ainsi que de I'ima-
gerie, I'analyse anatomopathologique, aprés ponc-
tion biopsie, est indispensable pour I'établissement
du diagnostic précis.
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INTRODUCTION

Les paralysies du nerf moteur oculaire com-
mun (lll) sont rares chez I'enfant et I'adoles-
cent et sont pour la plupart congénitales (1).
Les tumeurs germinales intracraniennes sont
également rares. Un cas de tumeur germinale
hypophysaire initialement confondu avec une
hypophysite lymphocytaire, comme ce fut le
cas dans notre observation, a été rapporté ré-
cemment dans la littérature (2). L'association
d'une tumeur germinale hypophysaire et d’'une
paralysie oculomotrice est encore plus rare. Il
est en effet exceptionnel de poser un diagnos-
tic de tumeur hypophysaire, germinale ou non,
consecutivementalasurvenued’uneophtalmo-
plégie.

Nous rapportons un cas de paralysie partielle
du nerf moteur oculaire commun qui a conduit
a poser a posteriori un diagnostic de tumeur
germinale hypophysaire chez une enfantde 11
ans.

CAS CLINIQUE

Une jeune fille agée de 11 ans a été examinée
au service des urgences ophtalmologiques dans
un tableau de céphalées hémi craniennes gau-
ches permanentes apparues deux jours plus tot.
Ses parents avaient par ailleurs remarqué la
présence d’'une anisocorie chez leur fille.
L'examen clinique réalisé a I'admission a per-
mis d’objectiver une mydriase gauche aréacti-
ve associée a un ptosis gauche partiel. L'acui-
té visuelle était de 10/10 aux deux yeux. L'exa-
men cordimétrique (ou déviométrique) a confir-
mé I'absence de parésie oculomotrice tandis
qgue I'examen du champ visuel était normal.
L’examen a la recherche d’une atteinte des pai-
res V et VIl des nerfs craniens s’est également
révélé normal. L'examen ophtalmoscopique était
normal aux deux yeux, et permettait en parti-
culier d’exclure la présence d'un oedéme pa-
pillaire.

La patiente a bénéficié d’emblée d’une image-
rie par résonnance magnétique nucléaire (IRM)
et d’'une angio-IRM qui ont permis de mettre
en évidence une masse hypophysaire envahis-
sant le sinus caverneux gauche et refoulant le
chiasma optique par extension supra-sellaire
(Figure 1). L'enfant a été hospitalisée en pé-
diatrie sur le champ. Une anamnése approfon-
die a alors révélé que cette jeune patiente était
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Fig. 1: Coupe coronale en T1 sans contraste. Hypophyse
volumineuse avec un processus expansif infiltrant la tige
pituitaire et le plancher du 3°™® ventricule, refoulant le
chiasma optique vers le haut et envahissant largement la
loge caverneuse gauche en englobant la carotide.

suivie en pédiatrie depuis I'age de 10 ans pour
un retard de croissance statural. L'exploration
réalisée a I’époque avait mis en évidence un dé-
ficit en hormone de croissance et un diabéte in-
sipide. L'IRM montrait alors que la tige pitui-
taire était épaissie de fagon aspécifique. Aucun
marqueur tumoral n'avait été retrouvé ni dans
le sang ni dans le liquide céphalorachidien (LCR).
Des biopsies furent réalisées a cette époque
dans un but diagnostique au niveau de la tige
pituitaire; cing fragments d'un millimeétre fu-
rent envoyés pour une analyse histologique.
L'examen microscopique avait montré la pré-
sence d’'un abondant tissu inflammatoire ca-
ractérisé par des lymphocytes T, des lympho-
cytes B organisés en larges follicules secondai-
res, ainsi que des histiocytes (Figure 2a). Un
diagnostic d'infundibulo-hypophysite lympho-
cytaire avait alors été proposé. Une substitu-
tion hormonale par desmopressine et hydro-
cortisone a été mise en route et avait permis
d’améliorer la symptomatologie initiale.

Lorsque la patiente s’est présentée aux urgen-
ces ophtalmologiques quelques mois plus tard
avec la paralysie partielle du lll, I'lRM avait ob-
jectivé la présence d'une tumeur hypophysaire
bifocale, incluant tige pituitaire et hypophyse.



Fig. 2: a) I'examen microscopique initial des biopsies de la tige pituitaire montrait un abondant infiltrat inflammatoire a
prédominance lymphocytaire (H&E, grossissement original 200x); b) I'examen immuno-histochimique réalisé dans un
second temps révele, au sein de l'infiltrat lymphocytaire, la présence de quelques cellules tumorales de séminome, posi-
tives (en brun) pour le CD-117.

Le matériel biopsique initial a alors été soigneu-
sement réanalysé et des examens immuno-his-
tochimiques complémentaires ont été réalisés
a la recherche d’éventuelles cellules tumora-
les. De rares cellules de séminome ou germi-
nome ont été identifiées au sein de I'infiltrat in-
flammatoire grace a leur immuno- réactivité
pour le CD-117 (c-kit) (Figure 2b) et pour la
Phosphatase Alcaline Placentaire. Le diaghos-
tic final fut donc celui d’'une tumeur germinale
maligne cérébrale bifocale non sécrétante de
type séminome.

Le bilan d’extension étant négatif, deux cures
de chimiothérapie (Carboplatine 1,2 g/m?, VP
16 1,2 g/m?, Isophosphamide 18 g/m?), sui-
vies d’une radiothérapie localisée (40 gray sur
le lit tumoral) ont été instaurées. L'évolution de
la patiente a été tout a fait favorable et a été
associée a une disparition de tous les sympto-
mes et une régression compléte de la lésion hy-
pophysaire a I'IRM.

DISCUSSION

L'association d’une tumeur germinale hypophy-
saire et d'une paralysie oculomotrice est excep-
tionnelle ; I'établissement du diagnostic de tu-
meur hypophysaire germinale révélée par une
ophtalmoplégie 'est encore davantage (3).

Les paralysies du Ill sont rares chez I’enfant et
I'adolescent et sont pour la plupart congénita-
les(4, 5). Le tableau I (4) en résume les diffé-

rentes causes et reprend entre autres, celles des
paralysies douloureuses pour lesquelles les
céphalées unilatérales sont le principal symp-
téme associé (6, 7, 8, 9).

Les tumeurs germinales représentent environ
entre 3% et 8% des tumeurs cérébrales pédia-
triques (10). Un cas de tumeur germinale hy-
pophysaire initialement confondue avec une hy-
pophysite lymphocytaire, comme ce fut le cas
de notre observation, a été rapporté tres ré-
cemment dans la littérature (2). Chez notre pa-
tiente, I'apparition d’une paralysie oculomotri-
ce est secondaire a I'extension intracaverneu-
se de la tumeur hypophysaire qui envahit alors
le trajet du 1 (3, 11). Parmi les causes les plus
rares des paralysies douloureuses du Ill chez
I'enfant, il convient d'exclure au départ I'ané-
vrisme artériel (12) qui constitue la cause la
plus fréquente d'atteinte du Il chez I'adulte jeu-
ne, I'apoplexie hypophysaire (13) possible dans
un contexte de pathologie hypophysaire, la mi-
graine ophtalmoplégique (6, 14) et le syndro-
me de Tolosa-Hunt (6-9) qui restent des dia-
gnostics d’exclusion.

Les signes cliniques des tumeurs germinales
hypophysaires sont ceux de I’hypertension in-
tracranienne. Dominés par des céphalées, ils
peuvent étre associés a des signes neuro-oph-
talmologiques (parésies oculomotrices, syndro-
me de Parinaud (5), nystagmus de convergen-
ce-rétraction, perte visuelle, hémianopsie bi-
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Tableau I: Proposition d’un algorithme clinique pour orienter I’évaluation des paralysies du Il chez I’'enfant.
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temporale, ...) mais ils sont généralement pré-
cédés par des troubles endocriniens (diabéte in-
sipide et hypopituitarisme) (3, 10, 15, 16).
Différents types histologiques de tumeurs ger-
minales ont été décrits regroupant les germi-
nomes, les tératomes et les séminomes. Cer-
taines de ces tumeurs sont sécrétantes et
d’autres non sécrétantes. Les cellules sécrétan-
tes des tumeurs germinales produisent de I'al-
phafoetoprotéine (o - FP) ou de I'hormone go-
nadotrophine chorionique (HCG) (15).

La mesure d'un taux anormalement élevé dans
le sang ou le liquide céphalo-rachidien de I'une
ou de ces deux hormones vient en confirmer le
diagnostic. Lorsque la tumeur est non sécré-
tante, le diagnostic peut étre présumé a I'lRM
qui montre que les germinomes tendent a étre
bien définis, bifocaux et rehaussés de fagon ho-
mogene (3, 17). Le diagnostic de certitude per-
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mettant un traitement spécifique, repose sur
une preuve histologique (Figure 2).

L'image histologique typique du germinome est
en effet caractérisée par des placards ou lobu-
les de grandes cellules a cytoplasme clair, riche
en glycogéne, et dont les noyaux arrondis pré-
sentent un volumineux nucléole, avec de nom-
breuses mitoses.

Le stroma fibrovasculaire de ces tumeurs est
souvent infiltré par de petits amas de lympho-
cytes T. Dans certains cas, cette composante
inflammatoire est extrémement floride, parfois
méme granulomateuse, et peut masquer la po-
pulation tumorale trés minoritaire. Dans d’autres
cas, I'importante réaction desmoplasique du
stroma masque le diagnostic en raison de la
grande abondance du tissu fibreux et de la ra-
reté relative des cellules tumorales. Ces diffé-
rents éléments de confusion n'ont pas permis



de poser le diagnostic au premier examen chez
notre jeune patiente.

Le pronostic des tumeurs germinales intracra-
niennes est bon et est associé a une survie sans
récidive de plus de 90% pour les tumeurs non
sécrétantes et de plus de 70% pour les tumeurs
sécrétantes, en raison principalement des pro-
priétés de chémo- et de radiosensibilité de ces
tumeurs (3, 18-20). En fonction de leur du-
rée, les paralysies du Il récupérent le plus sou-
vent totalement (21).

CONCLUSION

Tout comme les tumeurs germinales hypophy-
saires, les paralysies du Il sont rares chez I'en-
fant et I’adolescent et leur association est en-
core plus exceptionnelle. Qu'elles soient dou-
loureuses ou non, elles doivent étre différen-
tiées en premiére intention des causes vascu-
laires, tumorales, infectieuses et inflammatoi-
res, la migraine ophtalmoplégique et le syndrome
de Tolosa-Hunt étant des diagnostics d’exclu-
sion. Le diagnostic précis des tumeurs germi-
nales hypophysaires repose sur I'analyse ana-
tomopathologique.

Le diagnostic des rares tumeurs sécrétantes re-
pose sur la mesure de taux anormalement éle-
vés de certaines hormones dans le LCR ou le
sérum. Face a une paralysie oculomotrice chez
un enfant, les causes rares notamment celles
qui sont secondaires a une tumeur germinale
hypophysaire en principe curable et de bon pro-
nostic, comme ce fut le cas de notre observa-
tion, doivent rester présentes a I'esprit.
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