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Le cerveau normal de I'enfant

Particularités

v’ Pourstuite de la maturation cérébrale apres la naissance
v’ Poursuite de la myélinisation jusgu’a 18 a 24 mois
Toujours interpréter la trophicité cérébrale en fonction

de la clinique et du périmétre cranien

Nouveau-né 6 mois

e




LES MALFOR




Les crani

v’ Définition :
Soudure prématurée d'une ou plusieurs su

Conséquences :

« Caractere inesthétique

v Etiologies :
= Craniosténose primitive :

Origine mal connue

= Craniosténoses secondaires :

Troubles de la pression intracranienne




v Diagnostic :
= Radiographie du crane :

* Perte de I'aspect dentelé des sutures
» Condensation des berges suturaires
« Saillie osseuse possible au niveau de la fusi

« Signes indirects dans les formes évoluées :

= Scanner :

v Les différents types de cranio
= Synostoses simples :
Atteinte d’'une seule suture
« Scaphocéphalie : Synostose sagittal
» Trigonocéphalie : Synostose suture

* Plagiocéphalie : Synostose coronal
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Scaphocéphalie :

Suture sagittale : Crane allongé




Trigonocéphalie

Suture métopique : Créte frontale

Plagiocéphalie
Suture coronale ou lambdoide : Hémi crane plat
Souvent bénignes, positionnelles

Si plagiocéphalie vraie,

! Déformations (rocher et orbite)




Brachycéphalie

SutureS coronales ou lambdoides :

Développement vers le haut et I'avant ou I'arriere

v/ Associations malformatives:
= Syndrome d’Alpert :

» Oxycéphalie
» Agénésie du corps calleux
« Kyste inter hémisphérique

* Poly syndactylie

= Maladie de Crouzon :
* Craniosténose complexe
» Hypoplasie maxillaire supérieure

» Exorbitisme




Les malformati

» Malformations de C
» Malformations kysti

» Holoprosencéphali




» Malformations de Chiari :
Anomalies de la FCP et de la région cervicale.
= Chiari type 1 :
« Ectopie des amygdales cérébelleuses a travers |

* Le IVe ventricule est en place.
* Souvent, il existe une petite syringomyélie

= Chiari type 2 :

Ectopie des amygdales cérébelleuses et du vermis da
« Comblement des citernes de la FCP
« Compression du mésencéphale par le cervelet

Chiari type 1 Chiari type 2
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» Malformations kystiques
v Malformation de Dandy-walker :

» Agénésie du vermis +/- complete
* Imperforation des trous de Magendie : dilat

v Forme variante du Dandy-Walker :

» Agénésie du vermis +/- compléte
* Poche choroido-arachnoidienne communic

v Poche arachnoidienne de la grande
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» Holoprosencéphalie

Défaut de développement du massif facial entrainant
diverticulisation du cerveau.

Il en existe plusieurs types avec développement ou no
sont plus ou moins prononcées, mais on retrouve gén
symétrie d’axe sagittal :

« Un ventricule unique avec

« Défaut de formation du septum ventriculaire,
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» Schizencéphalie

Il semblerait qu'il y ait une origine génétique

Fente cérébrale habituellement bilatérale, grossierel
cortex au ventricule, tapissée de substance grise ave
épendymaire des ventricules et du cortex

Le septum est le plus souvent absent.

Il en existe 2 types :

« Les schizencéphalies kystiques ou les ventri
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» Hydranencéphalie

= Forme extréme des porencéphalies encéphaloclastiques :
Accident vasculaire anténatal avec nécrose ischémique d’'un territoire vasculaire
Ici, il ne reste quasiment gu’une vaste cavité porencéphalique

= Elle peut aussi résulter d’'un cedéme cérébral in-utéro

Diagnostic souvent en anténatal par IRM orienté par I’échographie morphologique
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» Agénésie du corps calleux

Agénésie +/- compléte des structures télencéphaliqu
» Commissure blanche antérieure
« Corps calleux
* Fornix

» Septum pellucidum
Souvent associée a d’autres anomalies :

* Lipome du corps calleux

« Malformations kystique de la FCP

Radiopédiatrie (Ph Devred), Abrégés MASSON Ed
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» Anomalies de gyration corticale

L’essentiel du stock de neurone est atteint des la 1ere moitié de la grossesse.
Il y aura ensuite connexion progressive des neurones et développement des
cellules gliales qui entraineront la formation des gyri cérébraux.
Lissencéphalie : cortex lisse : Agyrie et pachygyrie

v L’agyrie :
Absence totale de sillon.
Substance grise toujours épaisse, substance blanche fine
Le cervelet est en général normal.

v La pachygyrie :

Forme atténuée de I'agyrie, seul les sillons principaux sont creusés

17



» Les anomalies de la migration ce

Le peuplement de la substance grise du cortex se fait pendan
embryonnaire a partir des régions péri ventriculaires médiane

Il peut exister des troubles le migration neuronale entrainant |
substance grise au niveau e la substance blanche.

On en distingue 2 types :
v’ Les hétérotopies nodulaires :

Amas arrondis focalisés, disséminés, +/- nombreux

v’ Les hétérotopies laminaires :
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Les malformations vertébrales

Les possibilités de malformations vertébrales sont nombreuses :

Hémi verteébres, vertébres en ailes de papillon, bloc vertébral congénital...

La localisation fréquente au niveau du rachis cervical avec réduction du nombre de
vertebres et un aspect de puzzle, peut étre associée a une surélévation congénitale de la
scapula avec os omo-vertébral.

Le risque de compression médullaire doit étre évalué par IRM.

Au niveau dorsal ou lombaire, les éléments importants sont les suivants :

« Le nombre des anomalies et la notion d'équilibre global du rachis.

sLes anomalies costales associées.

« L'élargissement localisé du canal rachidien devant faire rechercher une anomalie
médullaire associés (diastématomyélie).

Dans tous les cas, recherchez des |€Si0NS viscérales associes.
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» Malformations spino-médul

o Les Notochordodysraphies :

» La Diastématomyélie :

Ebauche de duplication rachidienne avec diplo

Diastématomyélie

Elargissement du canal rachidien
Malformations vertébrales

T
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o Les défaut de fermeture et de séparati
* La myéloméningocele

Défaut de fermeture du tube neural qui reste ou

Le tissu nerveux et le sac méningé font hernie a
peau.

lls passent par un fente dans le squelette osseu
postérieurs : Le spina bifida

Rx : visualisation du spina bifida, éversion des la

Myéloméningocéle

Moelle longue —
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o Les dysraphie occultes

* Lalipomyéloméningocele
Contrairement a la myéloméningocele, elle se développe sous une peau normale.

La moélle est bas située, il existe une masse graisseuse intracanalaire ou en continuite
avec les tissus graisseux sous-cutanés.

Le canal vertébral lombo-sacré est en général élargi +/- spina bifida mais sans éversion
des lames.

» Kyste et fistule dermique :
Défaut de séparation entre le tube neural et la peau, sans anomalie de fermeture.
Pertuis cutané ou kyste dermique dans le canal, toujours en arriere de la moelle

infection 75% des cas : Traitement chirurgical
» Moelle fixée

Visible en cas de myéloméningocéle ou dans la non régression du filum terminal

Myélopathie progressive liée aux contraintes s’exercant sur la moelle quin’est pas libre
dans le sac dural

Parfois, simple moelle bas située non fixée (<L2) : Variante anatomique
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|Lipomyéloméningocéle
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Masse graisseuse en
arriere de la moelle en
continuité avec les
tissus sous cutanée

Moelle longue

— Défaut de

fermeture de I'os

Kyste dermique
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o Autres malformations spino-médullaires
» L'agénésie sacrée :
- Agénésie sacrée asymetri
Correspond & une méningocele sacrée antérieu
- Agénésie sacrée transver
C’est une régression caudale excessive

Sacrée, lombaire ou parfois dorso-lombaire, I'a

Méningocele

Moelle normale —— |

Petite déhiscence |
osseuse
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LES TUMEURS CE

DE L'ENFA
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Géncéralités

» Tumeurs fréquentes
« Localisation FCP et ligne médiane préfé
« Examen diagnostic de choix : IRM

* Objectifs de I'examen :

Les Tumeurs
cérébrale p

» Astrocytome

7
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> L'astrocytome pilocytiq

Il constitue 40 % des tumeurs de la fosse cér
Plus fréquent chez le garcon, surtout entre 3 et

Atteint essentiellement le vermis, avec extensi
cérébelleux.

« Composante kystique réguliére, non rehauss

* Nodule charnu bien limité, bien rehaussé apr
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> Le médulloblastome :

Il représente 30 a 40 % des tumeurs de la fosse cérébrale postérieure de I'enfant.
Il atteint essentiellement le vermis.

» Spontanément discretement hyperdense, prend fortement le contraste.

* Peut étre tres hétérogene, avec des calcifications, des zones kystiques ou
nécrotiques,

«|| existe souvent un axe vasculaire intra tumoral.
Extension dans la cavité du IVe ventricule, descente dans le trou occipital.
Il entraine souvent ainsi une hydrocéphalie.

Le médulloblastome peut donner des métastases meningees, et une méningite
carcinomateuse.
Faire une IRM cérébrale + médullaire

Le pronostic et relativement mauvais avec moins de 20 % de guérison.

Traitement : Chirurgie + chimiothérapie + radiothérapie.
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> L'épendymome :

lIs constituent 15 % des tumeurs de la fosse cérébrale posterie
Il survient surtout entre 1 et 5 ans.

« Se développe surtout dans le Ve ventricule.

» Trés mou, descend souvent dans le trou occipital
« Passe par les trous de Luscka.

« Elle contient frequemment des calcifications.

« Partie charnue : prise de contraste tres hétérogene

« Fréquents remaniements hémorragiques (hypoT2).

Cette tumeur est trés récidivante.
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> Le gliome du tronc cérébral :

Survient surtout entre 3 et 10 ans.
Tumeur peu agressive infiltration progressive : pas d'hydrocéphalie, mais une
paralysie progressive des nerfs craniens.

- Augmentation de diametre du tronc cérébral,

 Hypersignal T2, un hyposignal T1,
« Prise de contraste variable.
« Parfois, zones kystiques ou nécrotiques.

« Parfois, la Iésion englobe le tronc basilaire.

Le scanner rate souvent Iésion (hypo ou isodense).

Rarement, il est existe une forme exophytique localisée : c'est la seule éventuellement
curable.

Pronostic désastreux (0 % de survie a 5 ans)
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Tumeurs supra s

» Craniopharyngiome
» Gliome

> Tératome

» Germinome
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» Le craniopharyngiom
Il représente 50 % des tumeurs sellaires
Il se manifeste par :

Une insuffisance antéhypophysaire (nanis

Des troubles visuels

Une hydrocéphalie.
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Il est important de distinguer 2 cas :

v Le gliome sporadique :
Garcon 2 a 3 ans,

Lésion tres agressive, pronostic désastreux.

» Le gliome du chiasma :
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> Autres tumeurs du plancher du 3é ventricule

= Le tératome

Lésion énorme, diagnostic tres tot
Volumineuse masse hétérogene,

avec des calcifications.

Bénin ou malin

Marqueurs tumoraux (AFP, BetaHCG)
Traitement : Chirurgie si Iésion bénigne.

= Le germinome :

Tumeur ectopique épiphysaire.

Diabéte insipide précoce (avant imagerie)
Recontroler I'imagerie si elle est négative au départ.
Tumeur charnue hétérogeéne

Prise de contraste ponctuée « poivre et sel ».

= L’hamartome du tuber cinereum :
Substance grise ectopique

Asymptomatique, épilepsie gélastique (rires et pleurs spasmodiques),
troubles du comportement, puberté précoce.
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Les tumeurs ép
(= pineéal

Leur type histologique est trés variable : pinéalocyt:
tumeurs a cellules germinales( doser les marqueur:

On peut aussi distinguer :

Tumeurs intra-v

» L’astrocytome a cellule

Survient toujours dans un contexte de scléros
Développement électivement frontal au dépen
épendymaire du trou de Monro.
Souvent calcifié

» Papillome / carcinome
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Les tumeurs hemisph

» L’épendymome :
Développement intra parenchymateux a partir de cellules ép

» L’astrocytome :

Méme caractéristiques qu’en sous tentoriel, bon pronostic.

> Les PNET :

Equivalent du médulloblastome en sous tentoriel, pronostic e

> Les DNET :
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Autres tumeu

» Le Méningiome :
Rare chez I'enfant.

Toujours évoquer une Neurofibromatose

> .
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Pathologie céré

Moins fréquent que chez l'a

« Pathologies de développe
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Malformations Artério-veineuses (MAV)

Définition :
Développement exubérant d'un réseau capillaire (nidus),
associé a un afférence artérielle et une efférence veineuse. Artére

Veine

78% se manifestent par une hémorragie : grave
Plus rarement : épilepsie, détérioration neurologique, insuffisance cardiaque (shunt)

= TDM : Hémorragie, Lit vasculaire +/- visible
= |IRM, Angiographie : mise en évidence de la MAV

Précice la taille, la localisation, le mode circulatoire, les branchements artériels
et veineux

Traitement : Chirurgie ou embolisation Rx
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Anomalies veineuses de dév

Souvent improprement appelés
Définition : Réseau veineux collatéraux résultal
Volumineux tronc veineux drainant un réseau de

Réseau veineux exubérant

Aspect en « téte de méduse »

Veine de drainage

iomes caverneux_ouca
Définition : Anomalies avec lacs veineux peu circl
Fréquents, souvent de découverte fortuite

Peuvent se thromboser ou donner des hémorragie

= TDM : Discretement dense,+/- calcifié,
souvent difficilement visible car de petite
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CAVERNOMES |

Anévrisme de I'ampoule de Galien

Propre a I'enfant
Poche veineuse située dans la région pinéale
Précurseur embryonnaire persistant communicant avec le systeme sus-tentoriel dorsal

Complications :Hydrocéphalie, insuffisance cardiaque

Traitement : Embolisation ‘ Ampoule de Galien

Radiodiagnostic (J.P Monnier), Abrégés MASSON Ed
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Anévrismes artériels :

Rares chez I'enfant, associés a d’autres anomalies artérielles (artéres rénales ou aorte)
Familles a risque : Développement rare avant 20 ans

Csgs : rupture et hémorragie méningée

Méme démarche que chez I'adulte :

TDM : Hémorragie méningée, parfois visualisation directe de I'anévrisme
Angiographie, IRM : Anévrisme

Traitement : chirurgie ou embolisation radiologique
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Souffrances cérébrales vasculaire

* Chez le nouveau-né prématuré, cerveau tres fragile
- Fréquentes hémorragies ventriculaires ou sous épen

- Ischémie localisée plutdt a la substance blanche péri

« Chez I'’enfant plus grand, mécanismes pas toujours
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schérmie

Traumatismes cranio-cérebraux

> Lésions osseuses :

v’ Fractures linéaires

Surtout occipitales et temporales
Attention aux sutures surnuméraires

v Disjonction des sutures

Potentiellement grave car a proximité des sinus veineux dure-mériens :
- Hématome exta-dural

- Thrombose veineuse
v Fractures enfoncements : « en balle de ping-pong »

Liées a I'élasticité osseuse, correspond au bois vert des os longs.
RX : Sur densité en projection de la voite
TDM : +++

v’ Les embarrures :

Fragment saillant interne : traitement chirurgical
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Place de la RX du crane :

Pas de corrélation entre les atteintes traumatiques craniennes et les lesions cerebrales
Elle ne remplace pas un bon examen clinique

Elle n’est indiquée ni en routine, ni en urgence prioritaire

Elle est obligatoire en cas de suspicion de sévices a enfant

Si elle est réalisée : Face droite Profil, Face fronto-sous-occipitale
Si suspicion d’atteinte de la face ou de la base : Indication de TDM

Autre indication de Rx crane : surveillance craniosténose
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» Collections hématiques extra cérébrales

Pas de particularité par rapport a I'adulte

Hyperdensité spontanée au Scanner

Hyper T1 Hyper T2 au stade aigu, parfois isoT1 dans les toutes premieres heures

Hématome Extra Dural

v Hématome extra-dural :

« Lentille biconvexe

 Limité par les sutures

« Origine plutdt artérielle
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Hématome Sous Dural

v Hématome sous-dural :

*Décollement concave moulant les sillons
enon limité par les sutures.

*Origine plut6t veineuse

H. sous-duraux de la faux du cerveau plus fréquents chez |I’enfant secoué !!!

» Lésions cérébrales traumatiques :

= Les lésions de base :

» La concussion : Atteinte purement fonctionnelle du tronc cérébral

» La contusion : Pétéchies hémorragiques, souvent corticales, doubles (contrecoup)
« L'attrition : nécrose parenchymateuse focale

« L'atteinte neuronale diffuse : Ruptures multiples des fibres nerveuses + vaisseaux

Le scanner met +/-bien en évidence ces Iésions
L'IRM est souvent plus sensible, meilleure si disponible

= L’ Effet de masse : Engagement

» des amygdales cérébelleuses dans le trou occipital
* du lobe temporal a travers la tente du cervelet (trans-tentoriel)
* sous la faux du cerveau (sous-falcoriel)

Toujours recontréler un peu a distance :
- Evolution de |'cedéme cérébral

- Apparition de complications (hémorragie sur nécrose, décollement)

A distance, vérifier labsence d'hydrocéphalie et évaluer les séquelles
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Hématome intra parenchymateux Oedeme cérébral

Lésions axonales
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Infections encép

Méningites bactériennes :

Exploration encéphalique si réaction incomp

* Recherche de foyer d’encéphalite av
anneau (stade pré suppuratif), ou vérit

* Recherche d'une collection sous du
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Enceéphalite Herpétique +++

Toujours la garder a I'esprit

URGENCE Diagnostique et Thérapeutique

Souvent traitement débuté avant I'imagerie : ZOVIRAX IV
Si taitement précoce, pas de signe radiologique en général

Sinon, Iésions de nécrose :

- Visibles plus précocement & |'|RM ( Hypo T1, Hyper T2 rehaussé aprés Gado )
gu’au scanner (hypodensité )

* Localisation temporo-frontale bilatérale et symétrique tres évocatrice

» Epargnant les noyaux gris centraux
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Epilepsie

Crise dépilepsie_: C'est une décharge anarchique de potentiels
d'action par une population donnée de neurones. Elle a lieu au
niveau d'un des deux hémispheres cérébraux. Elle

s'accompagne, en regle générale, de trouble de la conscience.

Epilepsie _maladie : Maladie caractérisée par la répétition des
crises d’'épilepsie.

Etat de mal épileptique : crise d'épilepsie durant au moins 30
MmN ou crises survenant en séries sans récupération de
conscience entre les crises (risque de séquelles
Neurologiques).
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