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Utilisation raisonnée des produits de
contraste en periode néonatale

Fred Avni - JdF Lille & Eléonore Blondiaux - Tusseau
Paris

Les produits de contraste sont communément utdisémagerie
pédiatrique quel que soit I'dge des enfants etnl@sdies concernées.
Cependant, les nouveau-nés sont plus vulnérabpgasinstables
hémodynamiquement que leurs ainés. De ce failjidation de produits de
contraste chez les nouveau-nés et nourrissongteiparticulierement réfléchie

et adaptée en mettant en balance le risque ehtdibé de cette utilisation

1) Remarques générales concernant l'utilisation des pduits de
contraste en période néonatale :

- La plupart des produits de contraste iodés ainsilegichélates de
Gadolinium (Gd) sont utilisés sans « validationexe&lr utilisation
pédiatrique surtout chez les nouveau-nés

- L'utilisation d’'un produit de contraste prolongedurée des examens
et nécessite dans certains cas l'utilisation dats#u

- Les nouveau-nés, surtout s’ils sont nés prémaemérprésentent a la
naissance une fonction rénale immature et les jggoda contraste
peuvent l'altérer.

- La fonction thyroidienne peut étre ralentie (tremesement) par les
produits de contrastes iodés

- L'utilisation de produits de contraste hyperosm@sipeut entrainer
une déshydratation aigué et un déséquilibre hénardigue



- Peu d’études ont évalué les effets des contrastesraet a long terme
chez des enfants en-dessous de 2 ans mais lesm&aaitergiques (ou

autres) sont exceptionnelles.

2) Indications et types de contraste chez le nouveawen
Le recours a des produits de contraste est claspiowr les différentes
techniques d'imagerieque ce soit sous une forme ingérée, instillée ou
injectée :
- Opacification du tractus digestif (pré- ou postiapeire)
- Urétro-cystographie rétrograde mictionnelle
- CT
- IRM
- Echographie
- Angiographie

Lesagents de contrastalisponibles pour ces différents examens sont :

- Baryte (Sulfate de Barium)

- Produits de contraste iodés hydrosolubles (hypar-,0u hypo-
osmolaires)

- Chélates de Gadolinium

- Microbulles des contrastes échographiques

- Air

3) Opacifications du tractus digestif supérieur
- Un produit iodé hydrosoluble doit étre utilisé papacifier le tractus
digestif supérieur dans toute période postopérmtairlorsqu’une

perforation digestive est suspectée.



- L’air est un excellent contraste pour confirmemétessaire, une
atrésie de I'cesophage ou une atrésie duodénale

- La baryte doit étre préférée en cas de suspicidistlge trachéo-
cesophagienne

- Le choix entre baryte et contraste iodé est plmsroverse en cas
d’obstruction ou de sub-obstruction du tractus stijgupérieur (par
exemple en cas de malrotation)

- Toute opacification du tractus supérieur doit édadisée sous controle

fluoroscopique.

4) Opacification du tractus digestif inférieur

Le choix d’'un contraste entre baryte et produidrbgolubles dépend de

I'indication, du type d’alimentation du nouveau{eétérale et

parentérale) et du risque de perforation digestive.

- En cas d'obstruction néonatale du tractus digagéfieur, il faut
privilégier l'utilisation d’'un produit de contrastg/po- ou iso-
osmolaire pour I'opacification colique.

- Un produit de contraste d’'une osmolarité plus irtgoate pourra étre
utilisé en cas d’iléus ou de bouchon méconial,ctadition d'une
surveillance clinique accrue et d’'une hydratatidacuate.

- En de suspicion maladie de Hirschsprung ou de s&post entéro-
colite ulcéro-nécrosante est a évaluer au casgsaiDans tout
contexte subaigu ou dans un contexte pré- ou pésttpre, on
préférera I'utilisation de produits hydrosolublggb- ou
isoosmolaires. L'examen débutera par la réalisation ASP. Si le
nouveau-né est normalement alimenté, I'utilisatierbaryte est
acceptable ; la baryte démontrerait de maniéreffabke les zones de

transition ou les sténoses inflammatoires.



5) Produits de contraste a base d’'iode en tomodensitatrie

L’injection d’'un produit de contraste est informvatidans de
nombreuses pathologies, dont I'exploration les onatations cardio-
vasculaires et les malformations broncho-pulmosaire

L'utilisation de tous les produits de contrasteé®dels qu'utilisés chez
les enfants est acceptable chez les nouveau-ng&praduits iso- ou
hyposmolaires seront privilégiés.

Il est préférable de s’assurer de I'absence d’fisarfce rénale. La
vérification de la fonction rénale avant toute atijen est souhaitable
mais n’est pas obligatoire. En I'absence d’insafiise connue, il n'y a
pas de risque de réduction de la fonction rénaiésapjection d’'un
contraste iodé.

La fonction thyroidienne semble influencée parilisdtion surtout de
hautes doses de produits iodés (par exemple Idiegeloration de
malformations cardiaques). Les prématurés sembtglement
particulierement vulnérables

L’injection d’'un volume de 1.5 mL/kg par un cathldga-25G est
recommandée. Un injecteur peut étre utilisé salore du KT est
suffisant.

Des effets allergiques ou des réactions secondsordsares et

doivent étre gérés de maniere similaire a I'adulte

6) Produits de contraste en IRM a base de chélates @adolinium

La clairance du gadolinium augmente progressivemetnie 1 mois et
2 ans et devient stable au-dela de 2 ans. La mizglaoit donc étre
particuliére concernant I'injection de chélategddolinium chez les
enfants de moins de 2 ans. Par ailleurs, les desmééentes sur le
dépbt du gadolinium dans les tissus chez I'adulfgus rarement chez

I'enfant apres l'injection répétée de produit datcaste a base de



chélates de gadolinium incitent & une utilisationage plus raisonnée
des chélates de Gadolinium chez le nouveau-néercapt,
I'utilisation de chélates de gadolinium reste inoomnable dans les
bilans de malformations cardio-vasculaires ounésctions du SNC.

- La fibrose néphrogénigue systémique aprés injectéoohélates de
gadolinium est exceptionnelle dans I'enfance.

- Les agents de contraste a base de chélates derdadate doivent
pas étre utilisés en cas d’insuffisance rénale.

- Comme pour I'adulte, seuls des chélates de Gd madiques doivent

étre utilisés

7) Agents de contraste échographiqueles microbulles
- ll'y a peu de données concernant l'utilisation detastes

échographiques en IV chez le nouveau-né, maisiipas été montré
de toxicité ou de réaction allergique liée a cemnggyde contraste chez
I'enfant.

- Les indications sont similaires a celles de I'ebfalos agé, parmi
lesquelles : caractérisation de la vascularisatione Iésion focale
hépatique, instillation endo-cavitaire en remplaeetd’une
cystographie rétrograde ou d’'un lavement pour rioioic
d’invagination intestinale aigué, recherche d’'urgavasation lors du
traumatisme d’un organe plein

- Il semble y a avoir peu d’effet secondaire ou diajie

- La dose suggérée est de 0.1 mL/ année d'age

En conclusion :utiliser des produits de contraste en période aéale oui,

mais de maniére raisonnée et optimisée au casqmr c
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Pathologie méniscale de I'enfant.

De 'IRM a l'arthroscopie

M. BACHY RAZZOUK, R. LAURENT, R. KABBAJ, R. VIALLE

Service de Chirurgie Orthopédique et RéparatricEkidant, Hopital Armand Trousseau, 26 avenue

du Dr Netter, 75012 PARIS, France

Introduction

L'incidence des lésions méniscales de I'enfantaesiellement mal connue. Elle serait a priori rare
chez I'enfant de moins de 10 ans (de l'ordre de€Dd@D0). Elle est cependant en augmentation
constante ces derniéres années, en lien direct ine@ugmentation accrue des activités sportives
[1,2]. 80 a 90% des lésions méniscales seraiemici#es a une activité sportive et sont souvent
concomitantes d’autres Iésions comme la rupturkgdument Croisé antérieur (LCA) [3], des lésions
chondrales et des fractures du tibia. Tout pateésentant une hémarthrose post-traumatique avec
bilan radiographique initial normal, devra avoireufRM a la recherche de lésions méniscales,

ligamentaires ou chondrales.

Les lésions méniscales

Les ménisques sont des structures fibro-cartilagiee (en forme de C pour le ménisque médial et de
O pour le ménisque latéral), permettant d’optimlaerésistance a la charge et I'absorption desshoc
au niveau de linterligne articulaire fémoro-tibidls participent également a la stabilité du gepju

L'importance des ménisques est évidente : dansu@ées des meéniscectomies, une dégénération

arthrosique du genou apparait précocement [5,6].

11



Les ménisques sont entierement vascularisés didaamae, puis la zone de vascularisation diminue
avec l'age, persistant en périphérie ; ainsi ae’ag 10 ans, moins de 30% du ménisque reste

vascularisé, essentiellement en périphérie, conimae kadulte [7,8].

Cette vascularisation importante du ménisque obesljets les plus jeunes permettent une meilleure

cicatrisation des lésions lors des réparationsidficales [8].

De nombreuses études ont démontré que plus le tpagse apres une lésion méniscale, plus la
gualité et la faisabilité de la réparation méniscsdra incertaine. Le taux de succes des répagation
méniscales chirurgicales, chez les enfants etdekescents, est de ce fait moins bon si la rémarati
est effectuée au-dela de 6 mois aprés le traumat[Sin Il y a donc un réel enjeu a réaliser un
diagnostic rapide des lésions méniscales chezakenfpour restaurer sans délai l'intégrité des

ménisques garante du capital fonctionnel du genou.

Le diagnostic de lésion méniscale est suspecti@ suntion d’accident sportif ou de loisir ; 'anagse

a peu de valeur (Symposium SFA 2014). Le diagnaditibique est souvent difficile chez I'enfant de
moins de 12 ans. L'interrogatoire recherche laamitie claquements et de blocages. Les signes
cliniques d’atteinte méniscale (douleurs a la padpade l'interligne, Grinding test) sont peu séfess

et peu spécifiques. L'examen clinique peut étresfament rassurant et il ne faut se fier aux signes

méniscaux que s'ils sont positifs.

L'IRM est un examen indispensable dans le diago@statomique des Iésions méniscales et en vue de
I'élaboration de la stratégie thérapeutique. Un isggre normal est en hypo-signal sur toutes les
séquences. Pour certains auteurs les Iésions rafizsissont mieux visualisées sur des séquences
pondérées ou densité de proton [10]. Pour d'aléeséquences T2 sont plus pertinentes, grace a
l'intensité du signal liquidien qui permet de metém évidence une solution de continuité du mérisqu

avec passage de liquide. Il est important de peeadrcompte I'age du patient lors de l'interprétati
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des résultats car l'intensité du signal méniscalt pitre accrue du fait de la persistance de sa

vascularisation chez les sujets les plus jeunes.

Les lésions méniscales sont classées en fonctitguderientation par rapport au plan du ménisque e
par rapport a la direction des fibres de collagdrietilisation de la classification de Stoller est
classiquement utilisée comme chez I'adulte [1Gfade 1 : normal ou hypersignal punctiforme ou
nodulaire non communiquant; Grade 2: hypersiditaaire intraméniscal ; Grade 3: fissure
méniscale : hypersignal linéaire ou complexe tontla@a moins une face méniscale. Chez I'enfant ,
les lésions méniscales sont plus frequemment demipériphériques longitudinales et des Iésions e
anse de seau [1] alors que chez l'adulte, lesiésimmplexes sont plus fréquentes que les Iésions
périphériques. Chez I'enfant, 'IRM a une grandd¢ewa prédictive positive (90%) pour les Iésions
horizontales, alors gqu’elle est de 60% pour leslis périphériques et de 57% pour les Iésions
complexes. Chez l'adulte, la valeur prédictive pesiest de 78% pour les Iésions horizontales, 25%
pour les lésions périphériques et 89% pour leomdsicomplexes [12]. Chez l'adulte, les Iésions
méniscales peuvent étre associées a des rupture€Al@ des degrés variables. Chez I'enfant une
étude se focalisant sur les Iésions méniscalesurggnt en cas de lésions méniscales, 45 % de #sion

ligamentaires associées ; surtout chez des adalsset des Iésions du ménisque latéral [9].

Spécificités des Iésions méniscales en pédiatrie

Deux entités pédiatriques spécifiques doivent Btem connues: une entité propre : le ménisque

discoide et les anomalies de signal de la corngpegre du ménisque médial.

* Le ménisque discoide
Le ménisque discoide est malformation congénitale niBnisque aboutissant a une variation
anatomique de la forme du ménisque : le ménisquanesmalement large et épais. De ce fait, il peut

étre a l'origine de conflits mécaniques et s’altgpeur devenir par la suite douloureux. Il s’agit
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toujours du ménisque externe. De rares cas de quiasgliscoides internes ont été rapportés dans la

littérature [13,14].

Le ménisque latéral est considéré comme un élémertbile » a la différence du ménisque médial,
relativement fixe. Durant la flexion, le ménisqa&ekral se déplace en avant, et a I'inverse il ptadé

en arriere lors de I'extension.

La premiere description d’'un ménisque discoidecdaite par Young en 1889. Depuis cette premiére
description, plusieurs théories s’opposent concertea pathogénése du ménisque discoide, avec
essentiellement deux théories : une théorie méstmide Kaplan [15] et une théorie génétique [16].
Le ménisque discoide a une prévalence 1 a 5% glwesimportante en Asie (12% Corée et 16%

japon) [17,18]. L'anomalie peut étre bilatérale.

Cette anomalie morphologique n’est pas toujourspsgmatique, et elle est parfois découverte de
maniére fortuite a 'age adulte. Le ménisque ddeaiemeure cependant un ménisque fragile qui peut
devenir symptomatique a tout age en cas de lésissrciées (fissure, désinsertion). Chez I'enfant, |
meénisque est plus hydraté et plus résistant erceptre, expliquant des Iésions qui sont plutdt des

désinsertions périphériques.

Le tableau clinique comporte des «claguementsus mlu moins génants, une sensation de
dérangement ou de blocage externe. Le ressaudquerhent (« snapping knee » ou « clunk ») traduit
une désinsertion périphérique et un ménisque <blaxgductible ». Il peut étre visible et/ou audibl

Il peut disparaitre si le ménisque se cale derrlereondyle ou dans I'échancrure. Il peut étre

responsable d’'une limitation de mobilité si le nsépie est « luxé non réductible ».

L'IRM a permis une meilleure compréhension de cp#tthologie méniscale. La définition IRM d’un
ménisque discoide a été établi par Silverman er® 138/ec des criteres morphologiques IRM :
présence d’'une continuité entre les deux corneawsunoins 3 coupes sagittales successives [19]. Le

ménisque discoide peut apparaitre plus ou moinspledmce qui est également décrit dans la
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classification de Watanabee, en 3 stades [20]e@Hitsification a cependant peu d'intérét en quati
clinique. En effet si un patient est asymptomatidjue releve d’aucun traitement alors qu’un pdtien
symptomatique justifie un traitement chirurgical pléncipe pour préserver son capital méniscal.
L'IRM peut aider a visualiser différents types ésibns méniscales sur ces ménisques discoides mais
ne permet pas de prédire précisément la présence désion méniscale [21] , & I'exception des
Iésions de grade 3 de la classification de St¢lléf. Ce sont les arthroscopies qui ont permis de
mieux connaitre les Iésions des ménisques discéitkgnt préférer actuellement la classification

arthroscopique de Ahn [22]:

- A désinsertion menisco-capsulaire antérieure
- B : désinsertion ménisco-capsulaire postérieure

- C: atteinte de I'angle postérolatéral.

La stratégie chirurgicale consiste a redonner uma&tomie normale au meénisque (résection et
régularisation de sa partie centrale), et a réfdaselésions associées (suture d'une éventueiarés

meéniscale) tout en parvenant a stabiliser le méeisoysque celui-ci est trop mobile.

En cas de désinsertion postérieure ou postéralatgdes techniques de suture « in-out » peuvent é
réalisées. En cas de désinsertion antérieure fflautté technique réside dans le fait de réduae |
lésion avant de réaliser une méniscectomie patiermonieuse. Cette méniscectomie partielle doit

étre limitée et anatomique car I'enjeu est I'écoieomeéniscale.

» Lésions du ménisque médial

Le ménisque médial peut étre atteint chez I'enfax@mme pour le ménisque latéral, essentiellement
lors d’accident sportif. Les difficultés en pédiatsont 'examen clinique qui peut-étre faussement

rassurant, et les difficultés d’interprétation dBM. En effet il existe des faux positifs [23,24}ec
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un hyper-signal asymptomatique dans respectiven8®db des cas a I'age de 10 ans ; 65% a 13 ans,
35% a 15 ans, 29% chez I'adulte ; correspondal@sdmages vasculaires de la corne postérieure du

ménisque médial.

L'enjeu est de savoir s'il s’agit d’'une Iésion tmmtale grade 2 de la classification de Stolleond
sans ouverture dans l'articulation) ou d’'une imagsculaire physiologique. L’'arthro-scanner peut
avoir un intérét dans ce type spécifiqgue de Iéaidam recherche du passage de produit de contnaste a
sein de la lésion méniscale. La présence d’'un kysiriscal pourra également étayer le diagnostic
selon l'adage : «il n'y a pas de kyste sans fessurLe diagnostic de ces lésions de la corne
postérieure a également un impact dans la stratiégiapeutique : si les lIésions ne sont pas owverte
dans l'articulation elles peuvent nécessiter unie @ective postérieure voire une arthrotomie en

regard pour réaliser un avivement et une suturalpard chirurgical direct.

Conclusion

Il est essentiel, chez I'enfant et I'adulte jeude préserver le capital méniscal save the meniscus ».
Dés qu’une lésion méniscale est suspectée surtiennde traumatisme du genou avec un examen
clinique évocateur, une IRM doit étre réaliséey B un réel intérét du couplage de I'lRM avec les
informations cliniques, la notion de blocage devtaite rechercher de fagon accrue une lésion
méniscale. Chez I'enfant, toute Iésion méniscaleralétre réparée, méme tardivement, au risque
éventuellement d’avoir un échec et de nécessitereprise. En effet au-dela de 6 mois, les résultat
chirurgicaux sont moins bons plaidant en faveur gmrations précoces. Il faut toujours avoir a
I'esprit qu’il N’y a pas de pire Iésion méniscalgeq.. la méniscectomie. En cas de Iésions méniscales
le clinicien doit s'attendre & trouver plus de nsépies discoides associés chez I'enfant et plus de

Iésions ligamentaires associées chez I'adolescent.
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Comment je raisonne devant un épaississement digestif a
I’échographie ?

C. Baud, J. Bolivar-Perrin, I. Taleb-Arrada, M. Sag uintaah,

O. Prodhomme, N. Sevette-Béchard, S. David, A. Cou ture

Introduction

Chez l'enfant, 'échographie est I'examen de référengmour explorer les douleurs
abdominales et/ou les symptdmes gastro-intestirailexest en effet extrémement fiable pour
dépister un épaississement intestinal, expresaipfus fréequente d’'une pathologie de la paroi
digestive. Les ultrasons permettent d’évaluer lpogwaphie, I'étendue et I'extension
extramurale de I'atteinte digestivyeéétude haute fréquengeermet d’analyser la stratification,
la vascularisation et le relief pariétal.

Les modifications ultrasonores, morphologiques et vasculaires de la paroi, sont fonction
de la ou des couches atteintes, de la nature du processus, de son intensité, et de son stade
évolutif. Elles se traduisent par trois aspects échographiques pathologiques. Chacun d’eux
correspond a une gamme diagnostique différente.

Un épaississement digestif stratifié reflete toujours une atteinte inflammatoire de la
mugqueuse due a une infection ou a une inflammation. Un épaississement déstratifié avec
atteinte du relief pariétal témoigne d’une infiltration séveére de la sous-muqueuse. Le
Doppler couleur est essentiel pour différencier un processus inflammatoire ou tumoral, d’un
processus avasculaire. Un épaississement déstratifié avec hypertrophie du relief pariétal est
I’expression d’une atteinte infectieuse de la muqueuse.

La corrélation des données cliniques et échographiques permet le plus souvent un
diagnostic précis ou suggere une orientation étiologique fiable, limitant la réalisation
d’examens invasifs (endoscopie) ou irradiants (tomodensitométrie).

1. Technique de I’échographie

Apres un examen standard de 'abdomen sus-mésoecadigdu pelvis avec une sonde d’une
fréquence adaptée au poids de I'enfant, I'étudéutle digestif est réalisée avaene sonde
linéaire de haute fréquencdéprés repérage du cadre colique, chaque sectela davité
péritonéale est exploré en utilisdattechnique de compression dos#erite par Puylaert.
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Les anses digestives sont progressivement et pagetdéprimées par la sonde pour chasser
les gaz digestifs et démasquer l'intestin path@ogi Celui-ci souvent collabé, est toujours
étudié dans les deux plarisexamen en temps réapprécie le péristaltisme intestinal, la
souplesse ou la rigidité de la parbiétude en Doppler couleuest systématique. La vessie
doit étre suffisamment pleine pour analyser leuctle sigmoide et les anses hypogastriques.
Une sonde de fréquence plus basse peut étre wiile rpesurer la longueur des segments
digestifs atteints et pour visualiser des ansesegréituées en profondeur. La recherche
d’anomalies péridigestives, d’adénomégalies mésques et de signes intraabdominaux
associés est essentielle.

2. Aspects echographiques normaux

Savoir différencier le gréle du colon est un pré requis essentiel pour effectuer I'approche
diagnostique d’un épaississement digestif.

Le gréle est de topographie centrala contenu plutét liquidien et extrémement
péristaltique. Son contour externe est lisse ailig@g Sa surface interne est fortement plissée
par les valvules conniventes qui sont formées aarlicature des deux premiéres couches
(Figs. 1, 2, 3a). La sous- muqueuse en forme Kaerdral. Les valvules conniventes sont
nombreuses et hautes sur le jéjunum, réalisanspeca de fine dentelle (Fig. 1). Elles sont
moins hautes et moins nombreuses a mesure queel'@pproche de liléon terminal (Fig. 2).
Elles sont souples, parcourues d'ondulations pérgies incessantes qui les rendent
insaisissables. Les anses jéjunales sont situérs Haypochondre gauche, la région
médioabdominale, le flanc gauche et souvent I'hiipadre droit. Les anses iléales se
disposent dans la partie inférieure de 'abdomela eavité pelvienne. La derniére anse est
située dans la fosse iliaque droite en amont dealeule de Bauhin. Celle-ci, constituée de
deux plis semi-lunaires, apparait sous forme djpinee échogene coiffant le bourrelet iléal
qui pénetre dans la lumiéere caecale. Ses levresrgioupar intermittence pour permettre le
passage du contenu intestinal.

Le coblon est de topographie périphérigaecontenu aérique, et peu péristaltique. Disposé
en cadre, son orientation est transversale sogsalade courbure gastrique et verticale dans
les flancs. C'est la structure digestive la plusere, plus facilement repérée en coupes
transversales. Son diameétre habituellement largeie vavec la progression du contenu
intestinal. La surface interne du colon est pagfagnt lisse. Son contour externe est découpé
par des incisures fines et profondes, les plis $enaires, qui sont de véritables plicatures de
'ensemble de la paroi (Fig. 4a). Ces étranglemsépsrent les haustrations et conférent au
c6lon son relief haustral caractéristique. lls dmah visibles en échographie lorsque le célon
est spasmé, ou lorsque son contenu est liquidoets, ferme de bandelettes faisant saillie dans
la lumiére. Lorsqu'il est vide, le cblon est de pfmiogie ovoide en coupes axiales, avec une
lumiere étoilée du fait de la présence des plis-$emaires et des bandelettes longitudinales.

En Doppler couleurle réseau vasculaire intra-pariétal n'est pableis I'état normal, seul le
pédicule vasculaire est identifiable en périphded’anse.
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Les ganglions mésentériquesermauxmesurent 3 & 4 mm de diametre antéropostérieur. lls
sont ovoides, a centre discretement échogenendtyperhémiques.

3. Approche diagnostique
L’approche diagnostique d’'un épaississement digesthporte 10 étapes :

1. Mesurer I'épaississemenmtigestif

La mesure s’effectue sur une coupe transversalg@asitionnant les calipers, de la
mugueuse a la séreuse.

Au niveau du grélda largeur d'une valvule ne doit pas dépassen? $a hauteur varie de
2 a5 mm sur le jéjunum et de 0,5 a 3 mm sur Hildees plis, insaisissables compte tenu du
péristaltisme incessant, sont difficiles a fixer so cliché échographique. Plus qu'une mesure
arbitraire, l'aspect fixe, figé des valvules estieilleur reflet d'un épaississement qui devient
mesurable.

Au niveau du c6lgra paroi peu péristaltique est facilement mesurée

L'épaississement digestif est discret lorsqu'itestpris entre 3 et 6 mm, modéré entre 6 et
9 mm, sévere lorsqu'il est supérieur ou égal a 9 mm

2. Préciser la topographie et I'étenduke I'atteinte digestive

Au niveau du grélel'affection est focale si sa longueur restdérieure a 5 cm,
segmentaire si elle est comprise entre 6 et 40andjffuse si elle est supérieure 40 cm.

Au niveau du colanl’atteinte est diffuse si elle affecte la tot@litlu colon, localisée a
droite si elle intéresse le caecum, le colon drtddu la partie droite du transverse, localisée a
gauche si elle atteint la partie gauche du traisgyde colon gauche et/ou le sigmoide.

3. Apprécier la stratification de la paroi intestinale

A |'état normal, la paroi digestive est constituée de 5 couches, d'échogénicité différente,
dont l'alternance réalise un aspect stratifié (Figs. 1, 2, 5). La muqueuse profonde
hypoéchogene est composée de la lamina propria et de la musculaire muqueuse. Elle est
recouverte d'une ligne échogéne correspondant a |'épithélium muqueux, au mucus qui le
tapisse et/ou a I'interface muqueuse/lumiere. Les follicules lymphoides siégent dans la
lamina propria mais ils traversent souvent la musculaire muqueuse et font saillie dans la
sous-mugqueuse superficielle (Fig. 2). La sous-muqueuse est la couche centrale, tres
hyperéchogéne car dense en collageéne. Elle contient les réseaux sanguin et lymphatique a
larges mailles. Placée entre 2 couches hypoéchogenes, c'est la clé de la stratification
pariétale. La musculeuse est hypoéchogéne et ses 2 couches (circulaire interne et
longitudinale externe) sont parfois séparées par une ligne échogéne. La séreuse est une
couche conjonctive hyperéchogéne.

La paroi est dite stratifiée lorsque I'échogénicité des différentes couches est respectée.
Elle est dite déstratifiée lorsque les couches ne sont pas identifiables dans les 2 plans. Au
niveau du gréle, les valvules sont constituées par la plicature de la muqueuse et de la sous-
mugqueuse. Elles sont hypoéchogenes car leur axe sous-muqueux central est trop fin pour
étre visible. L'iléon est riche en follicules lymphoides, parfois agglomérés en une vingtaine
d’éléments : les plaques de Peyer.
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4. Analyser le relief pariétal

L’analyse morphologique repose sur I’étude du relief valvulaire au niveau du gréle (Fig. 3),
des plis semi-lunaires et du relief haustral au niveau du célon (Fig. 4).

Au niveau du gréle, le relief valvulaire normal dépend du segment intestinal (Figs. 1, 2).
Lorsque les valvules sont épaissies transversalement et les interplis amincis, le relief prend
un aspect palissadique au niveau du jéjunum ou nodulaire au niveau de l'iléon (Fig. 3b). Le
relief peut disparaitre par déplissement et confluence des valvules (Fig. 3c) ou abrasion de
celles-ci. Il est hypertrophique lorsque les valvules sont épaissies non seulement en largeur,
mais surtout en hauteur apparaissant comme de volumineuses franges séparées par de
profonds interplis (Fig. 3d).

Au niveau du célon, les plis semi-lunaires peuvent étre de profondeur normale (Fig. 4a, c),
raccourcis (Fig. 4b) ou absents (Fig. 4c). Le relief haustral peut étre normal (Fig. 4a), aplati
(Fig. 4b), absent (Fig. 4c) ou inversé (Fig. 4d).

5. Evaluer la vascularisation pariétale
L’étude en Doppler couleur avec des vitesses bassbsrche une hyperhémie de la paroi
digestive.

6. Etudier le péristaltisme intestinal

L’examen en temps réel permet d’apprécier le tisine intestinal et I'aspect figé ou
variable de la lumiére digestive. Il permet égalet tester la souplesse ou la rigidité d'une
anse en la comprimant sous la sonde.

7. Rechercher une extension péridigestive

L'étude de I'épaisseur, de I'’échogénicité, du cenac homogene ou non et de la
vascularisation du tissu conjonctif sous-sérpexmet de mettre en évidence une réaction
péridigestive.

8. Détecter des adénomégalies mésentériques

Lesadénomégaliemésentériques ont un diametre antéropostérieurisup@ 4 mm. Elles
siegent préférentiellement dans la fosse iliaguialet/ou dans les régions paraombilicales.
Elles sont de morphologie ronde ou ovoide, d’échmifé normale ou diminuée, souvent
hypervascularisées.

9. Dépister l'atteinte d’'un segment digestif anat@mement différent
10. Mettre en évidence des anomalies intra-abdon@saassociées

Au terme de cet examen, il est possible d’identifier 3 aspects échographiques pathologiques,
aussi bien au niveau du gréle que du cdlon : I'épaississement stratifié, I'épaississement
déstratifié avec atténuation ou disparition du relief pariétal et I’épaississement déstratifié
avec hypertrophie du relief pariétal.
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4. Approche étiologique : pathologie du gréle

L'étape étiologique repose sur la confrontation de I'aspect échographique avec I’histoire
clinique, les données biologiques, les coprocultures et parfois la biopsie intestinale.

4.1. Epaississement stratifié du gréle

4.1.1. Aspect histo-échographique

Un épaississement stratifiést caractéristique ufie atteinte inflammatoirede la paroi
digestive. Les lésions histologiques (cedéme inflatoire, abrasions de ['épithélium,
ulcérations) prédominent au niveau demaqueusela sous-muqueuse est eépaissie par un
discret infiltrat inflammatoire réactionnel qui pexte l'orientation normale des fibres de
collagéne. L'hyperéchogeénicité physiologique deéecebuche est préservée contrastant avec
I'nypoéchogénicité des couches adjacent@s.stratification de la paroi est parfaitement
respectée et méme accentuée. Il peut s'y assatiépaississement hyperéchogene du tissu
conjonctif sous séreux.

L'aspect de la paroiest variable. Lorsque le relief valvulaire estpexté, la sous-
muqueuse épaissie apparait parfois dans 'axelidesopsque les valvules sont déplissées ou
abrasées, cet épaississement est uniquement érentiél.

Le Doppler couleuprécise l'intensité de l'inflammation pariétaléyperhémie siege dans
la sous muqueuse périphérique se prolongeant patémis I'axe des valvules.

L'atteinte inflammatoire stratifiee du gréle peudteéd'origine infectieuse (iléite a germe
entéroinvasif ou iléite contigiie a une appendiéieluée) ou inflammatoire (maladie de
Crohn, réaction greffon contre hote) (Tableau 1).

4.1.2. Etiologies

4.1.2.1. lléite infectieuse

L'iléite ou l'iléo-caecite infectieusest due a certains germes entéro-invasifsSatihonella
du groupeenteridis (Salmonella typhi muriumSalmonellaenteritidig, et Campylobacter
jejuni.

Histologiquementla localisation initiale du germe se fait au rivedes plaques de Peyer
avec une bactériémie fréquente et importante. aksaelles ont une grande affinité pour le
tissu lymphoide de I'iléon terminal.

Cliniguement, un syndrome appendiculaire est souvent révélateur, associant douleurs de
la fosse iliaque droite, fievre modérée ou élevée et sensibilité localisée, alors que la diarrhée
est absente ou discréte. L'enfant est fréquemment adressé en milieu chirurgical. En
I’absence d’échographie, les signes cliniques peuvent conduire a une ccelioscopie
exploratrice.
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A l'échographie I'épaississement stratifié siege électivement lauderniere anse sans
anomalie du mésentére adjacent. Il peut étre assoune atteinte de la valvule iléo-ceecale,
du ceaecum et parfois du colon (voir paragraphe A).R’appendice est normal. La présence
d'adénomégalies regroupées en amas autour desvageslaires, dans la région para-
ombilicale droite et le carrefour iléo-ceecal, esingtante mais non spécifique. Ces
adénomeégalies mésentériques mesurent 6 a 16 mrameétte antéropostérieur, elles sont
plutét rondes, hypoéchogénes et hyperhémiques.écauderte d’adénopathies pédiculaires
hépatiques et/ou d’un épaississement de la pas@waire oriente vers une salmonellose.

L'évolutiondes iléites ou iléocaecites est spontanément ggeesn une a deux semaines.
Les coprocultures sont souvent négatives ou ndisééa lorsque la diarrhée est absente.

Exceptionnellement l'iléite est due a Salmonella typhi responsable de la fiévre typhoide
n’infectant que ’lhomme. En France, la plupart des cas sont d’importation.

Le tableau clinique est marqué a la phase d’invasion par de la fievre, des céphalées, des
douleurs abdominales avec souvent une constipation initiale. A la phase d’état, une
obnubilation, des taches rosées, une dissociation pouls-température, une leucopénie, une
thrombopénie, une atteinte hépatique peuvent accompagner la classique diarrhée.

L’'aspect échographiquest celui d'une iléocaecite avec hyperplasie noduties valvules
de liléon terminal. La détection d’adénomégaliegsentériques>(20 mm) et/ou d'une
splénomégalie doivent alerter le radiologue sioletexte clinique est évocateur.

Le diagnostiaepose sur les hémocultures et la sérologie desvidal).

4.1.2.2. L'appendicite aigué compliquée

L’appendicite aigué est I'urgence chirurgicale liaspiréquente de I'enfant entre 5 et 10 ans.

Son tableau cliniquest parfois atypique, en particulier chez le nesan. Des douleurs
abdominales avec une diarrhée sévere peuvent dgatmgnostic. Le diagnostic est souvent
fait au stade de perforation.

A I’échographie, une inflammation du carrefour iléo-caecal secondaire a une appendicite
évoluée peut simuler une iléite ou une iléo-caecite infectieuse. L’appendice est parfois
facilement repéré au sein d’'une masse hyperéchogene constituée de mésentere et
d’épiploon qui ont migré vers I'appendice pour colmater la perforation. La présence de
coulées ou d’infiltrats hypoéchogénes au sein des tissus hypertrophiés témoignent de la
diffusion du processus inflammatoire. La découverte d’'un abces au contact ou a distance de
I’appendice, d’anses dilatées apéristaltiques et/ou d’un épanchement intrapéritonéal
échogene confirme la perforation.

En pratique courante, pour affirmer un diagnosiiéite ou d'iléocaecite, il faut avoir vérifié
I'intégrité de I'appendice sur toute sa longueur.

4.1.2.3. La maladie de Crohn débutante

Plus rare chez l'enfant que chez I'adulee,maladie de Crohn(MC) est une affection
inflammatoire chroniquel'étiologie indéterminéeulcéreuse et sténosante. Les nombreuses
hypothéses étiologiques mettent en cause des factganétiques, environmentaux,
immunologiques et infectieux.
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Histologiquementla MC est caractérisée par la présence d'agrdgatphoides et de
granulomes épithélioide=t gigantocellulaires non caséeux. Ces derniesoneretrouves que
dans 30 a 60% des cas. Initialement, les ulcémagont superficielles. Les ulceres aphtoides
correspondent a des érosions de la muqueuse Hdaesd'agrégats lymphoides hypertophiés.
lls évoluent progressivement vers des ulceresastedl qui deviennent par coalescence des
ulcéres longitudinaux ou transverses.

La MC peut atteindre'importe quel segment du tube digestd la cavité buccale a I'anus.
L’affection est localisée au gréle dans 16,1 % abess L’atteinte du gréle proximal est deux
fois plus fréquente que chez I'adulte (30,5 % ve&14,5 %) avec une derniére anse normale
dans 16,6 % des cas. L'iléon terminal est attelr@zcenviron 55% des enfants. Les formes
touchant le colon et le gréle sont les plus frétegemneprésentant 73,5 % des cas. L’atteinte
colique est isolée dans 9,1 % des cas. La disiibigegmentaire et asymeétrique des lésions
est caractéristique.

Les signes réveélateuBune atteinte du gréle ne sont pas spécifiquelsamt des douleurs
abdominales post-prandiales avec dyspepsie, deséemuou des vomissements et une
anorexie. La diarrhée est habituellement secondainge malabsorption. Un amaigrissement,
une fievre prolongée, une anémie peuvent compléteableau. Un ralentissement de la
croissance staturo-pondérale, parfois associé a@etand pubertaire, peut étre révélateur.
Rarement un syndrome appendiculaire est inaugural.

A I'échographie la MC débutante peut étre responsable d'un égpseéssent segmentaire
stratifié du gréle siégeant le plus souvent auaivede la derniere anse. La présence d'un
épaississement associé du mésentere, d'une diesttiat localisée de la paroi, d'une rigidité
pariétale a la pression, d'une atteinte plurifochlegréle sont des arguments en faveur du
diagnostic.

Le diagnostidinal repose sur les examens endoscopiques.

4.1.2.4. La réaction greffon contre hote

Chez I'enfant,a réaction greffon contre h6t6GVH) est uneaffection immunologiquelus
souvent secondaire a une greffe de moelle ossetgeige greffe d'organe. La GVH survient
au cours des trois premiers mois suivant la tramsation. Les lymphocytes T du donneur
provoguent des Iésions de I'épithélium de la padadpie ou du tube digestif du receveur.

Histologiquementil existe une destruction diffuse des glandes uruges remplacées par
un fin tissu de granulation. Dans les zones ogl@sdes sont respectées, il existe une nécrose
extensive des cryptes caractéristique d'une GVH. shas-muqueuse est discrétement
oedémateuse, infiltrée de cellules inflammatoires.

Cliniguementl'atteinte digestive est rarement révélatricée ekt habituellement précédée
d'un rash cutané maculopapuleux. Elle est souvesbcee a des modifications du bilan
hépatique, secondaires a des lésions de I'épithéliliaire. Elle se manifeste par des
douleurs abdominales, une anorexie, de la fieves, rhusées et/ou des vomissements, une
diarrhée. Une hémorragie intestinale peut étrelaévee.

A I'échographie I'atteinte est souvent diffuse. Lorsqu’elle eistrbte, la paroi intestinale
reste fine mais sa stratification est trop biembléset les valvules sont floues. Le contenu des
anses est liquidien du fait de la diarrhée et fieub. Lorsque I'atteinte est sévere, la surface
interne du gréle est lisse, le relief valvulairgigparu, la lumiére est rétrécie. Il existe un
important épaississement hyperéchogéne circonférati meésentere adjacent. Une ascite
peut étre observée. En Doppler couleur, I'nyperbépairiétale est intense prédominant au
niveau de la muqueuse. Le mésentére est égalemesnhypervascularisé. L'échographie
recherche un épaississement colique, un épaisgssg@riportal, vésiculaire ou vésical. Ces
organes cibles peuvent en effet étre le siege @asa® Iésions anatomopathologiques.
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4.1.2.5. Mucoviscidose

Un épaississement stratifié du gréle est souvent observé chez les enfants atteints de
mucoviscidose. Le mucus échogene peut étre anormalement épais. Ces anomalies sont
totalement asymptomatiques.

4.2. Epaississement déstratifié avec atteinte dulief valvulaire

4.2.1. Aspect histo-échographique

Un épaississement déstratifié traduit une atteinte sévéere de la sous muqueuse. Un infiltrat
abondant, quelle que soit sa nature, dissocie, désoriente et désorganise les travées de
collagéne, de sorte que I'hyperéchogénicité physiologique de cette couche disparait. La sous-
mugqueuse devient hypoéchogene et la stratification pariétale n'existe plus.

La morphologie de la paroi dépend de I'importance de l'infiltrat. Une infiltration modérée
de la sous muqueuse se fait dans I'axe des valvules entrainant un élargissement transversal
des plis sans perte du relief valvulaire (Fig. 3b). En coupe transversale, les valvules tassées les
unes contre les autres sont souvent difficiles a identifier, I'épaississement parait
circonférentiel. Le relief valvulaire n’est bien visible que sur les coupes longitudinales qui
permettent de dissocier les plis. Il prend un aspect palissadique au niveau du jéjunum et
nodulaire au niveau de l'iléon. Les nodules sont réguliers ou irréguliers par fusion d’un ou de
plusieurs plis avec disparition des interplis. Les contours des plis sont plutot flous et
dégradés dans les atteintes inflammatoires. lls sont nets et réguliers lorsque I'cedéme siege
électivement dans la sous-muqueuse. Une infiltration plus sévére déplisse totalement les
valvules qui confluent, entrainant un épaississement transmural symétrique ou asymétrique
avec disparition du relief valvulaire (Fig. 3c).

Le Doppler couleuest essentiel et irremplacable pour différencieprocessus vasculaire
(inflammatoire ou tumoral) d'une atteinte avascaléedémateuse, ischémique ou fibrosante)
de la paroi.

L'épaississement déstratifie du gréle n'est pasifgpée, il est commun a de nombreux
processus qui infiltrent la sous muqueuse. Un cedsmmple, inflammatoire ou ischémique),
une fibrose ou un infiltrat tumoral siégeant damssbus muqueuse provoquent les mémes
modifications morphologiques (Tableau 2).

4.2.2. Etiologies
4.2.2.1. Le purpura rhumatoide

Le purpura rhumatoide est une vascularite a immunoglobulines A, qui survient chez I’enfant
le plus souvent entre 5 et 8 ans. Il associe des signes cutanés, articulaires et digestifs. Des
complications rénales peuvent aggraver son pronostic habituellement excellent.

Histologiquement, c’est une vascularite leucocytoclastique des petits vaisseaux avec
infiltration périvasculaire polymorphe, cedeme des cellules endothéliales et foyers de
nécrose fibrinoide de la paroi vasculaire. Les Iésions intestinales sont faites de foyers sous-
mugueux oedémateux et/ou hémorragiques.
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Cliniguement les douleurs abdominales sont fréquentes, intermtés, parfois
accompagnées de vomissements, d’'une diarrhée o ii@&é@morragie digestive (méléna ou
rectorragies). Dans la majorité des cas, le purpastulaire cutané est contemporain de
I'atteinte digestive. Des douleurs épigastriquedevites avec intolérance alimentaire absolue
orientent vers une atteinte duodénale. Le diagnadimique est moins évident lorsque les
douleurs abdominales sont inaugurales (10 a 30 $6cds), précédant de quelques jours
I'apparition des signes cutanés. Elles survienparfois par crises violentes et inquiétantes
accompagnées de vomissements, suggerant unea@ifebirurgicale. Le radiologue peut étre
le premier a évoquer le diagnostic.

L’échographie guidée par la douleur, met en évidence un égamsient souvent localisé,
atteignant initialement le duodénum et/ou quelcareses jéjunales, de sévérité variable. Au
niveau du jéjunum, 'cedéme pariétal est respongdiibieages en palissade rétrécissant peu la
lumiére. Au niveau de l'iléon, il se traduit par é@paississement nodulaire souvent régulier a
bord net. Les hématomes asymétriques, préedominarie ord mésentérique, apparaissent
comme des plages échogenes déplissant les valvukestopographie des Iésions,
extrémement variable d’'un jour a l'autre, peut raigdu jéjunum vers l'iléon.'hyperhémie
est marquéesiégeant dans la sous muqueuse périphérigueashite accompagne les lésions
etendues. Les ganglions mésentériques sont fréxgj@enombreux.

L’échographie participe au suivi des poussées et permet le dépistage d’une invagination
rarement inaugurale. L'épaississement pariétal cedémateux est souvent fugace, rapidement
régressif en 24-48 heures.

4.2.2.2. La maladie de Crohn transmurale
A mesure gu’elle progresde, maladie de Crohmlevienttransmurale

Histologiquementles ulcéres s’étendent en profondeur jusqu'ateuse en fissurant la
paroi. Celle-ci est infiltrée par une inflammatiat/ou une fibrose réactionnelle aux
ulcérations. La progression transséreuse des dissproduit un cedéme inflammatoire du
MEso et est a l'origine de complications caradigtiss de la maladie.

A I'échographie la paroi est déstratifiée. Lorsque le relief @&l est encore présent, les
valvules sont souvent irréguliéres, renflées ensmmsdésorganisées, a contours dégradés,
fusionnées par endroits. L’atteinte est volontii@nsmurale avec disparition du relief
valvulaire. Les ulcéres transmuraux apparaissemhno® des fissures hyperéchogenes
perpendiculaires a la lumiére ou comme des imagegues trappées dans la paroi digestive.
L’extension des fissures a la musculeuse conféaaontour un aspect flou et irrégulier. Un
important épaississement hyperéchogene du mésdradigt une sclérolipomatose et isole
les anses atteinteEn Doppler couleur I'nyperhémie est transmurale anarchique parfois
étendue a la séreuse adjacente.

L’échographie recherche d'éventuellesmplicationsplus rares chez I'enfant que chez
'adulte : sinus, fistules (en particulier entre deecum et l'iléon terminal), phlegmons ou
abces dans la graisse péridigesthwssinussont de fins tractus hypoéchogenes s’étendant de
la musculeuse dans le mésentere épaissi. L’acctionuldistale d’'un exsudat inflammatoire
avec débris intestinaux produin phlegmon voire un abcékes fistulessont des tractus
hypoéchogenes de plus de 5 mm d’épaisseur qui sgmti une anse anormale a une
formation anatomique (peau, anse, vessie). Lorsedpoussée de péristaltisme ou de la
compression intestinale avec la sonde, des détiisgénes ou des images aériques peuvent
apparaitre au sein d’'un sinus ou d’une fistule.

Au stade tardifla fiborose murale et la prolifération périséretigent I'anse qui devient
rigide et apéristaltique. L'examen en temps réel'étide en Doppler couleur permettent
d'une part de difféerencier une sténose fibreuseas@uaire, figée) d'une sténose
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inflammatoire (hyperhémique, de diametre variabta)'autre part d’évaluer la dilatation sus-
sténotique.

4.2.2.3 lléite tuberculeuse

Liléite tuberculeuse est exceptionnelle chez I'enfant dans les pays industrialisés mais elle est
encore endémique en Asie. Elle est secondaire a une tuberculose pulmonaire ou a I'ingestion
du bacille de Koch. La radiographie du thorax est souvent normale. La localisation est iléo-
cecale dans 85 % des cas.

La symptomatologie associe diversement : douleurs abdominales chroniques, diarrhée
(parfois sanglante), fievre, amaigrissement, empatement de la fosse iliaque droite et/ou
|ésions anales.

A I'échographie les aspects sont voisins de ceux observés dansaladie de Crohn mais
la sévérité de I'atteinte caecale doit attirer atton. L’atteinte exclusive de l'intestin gréle
est plus rare. L'échographie recherche une attdigfgmtosplénique, rénale, ganglionnaire,
péritonéale (ascite, péritonite plastique).

Le diagnosticpeut étre difficile en I'absence de lésions pulaites évolutives. Il faut
'évoquer chez des sujets prédisposés (immigramyunodéprimés) et/ou dont I'IDR est
nettement positive. Le diagnostic repose sur leadaebgastrique, 'examen des selles, la
ponction d'ascite ou les prélevements biopsiquea$oig sur le traitement d’épreuve.

4.2.2.4. Edéeme intestinal
Les principales causes d’cedéme intestinal sorftyipsprotéinémies (syndrome néphrotique,
entéropathie exsudative, cirrhose hépatique, irssufte cardiaque droite ...), les blocages
lymphatiques mésentériques leedeme angioneurotiqud®ans cette derniére affection, les
poussées peuvent intéresser l'intestin, en gé@dhcon localisée, et donner des tableaux
pseudochirurgicaux. La régression rapide et comap#nsi que I'histoire familiale et les
autres localisations cedémateuses permettent leaiig

A I'échographie l'infiltration cedémateuse, acellulaire, des paroitestinales crée un
épaississement régulier, avasculaire, localiséftusdles plis.

4.2.2.5. L'ischémie intestinale

Chez I'enfant, la souffrance vasculaire intestinale complique une occlusion par strangulation.
Celle-ci est le plus souvent due a des brides postopératoires, rarement a des brides
congénitales, exceptionnellement a un volvulus sur malrotation ou a une hernie interne.
Chez le nouveau-né, elle est peut étre secondaire a une entérocolite ulcéro-nécrosante ou a
un volvulus sur malrotation.

Au cours d'une occlusion, la mise en évidence d'un épaississement déstratifié, non
hyperhémique d'une ou plusieurs anses, associé a une sidération du péristaltisme et a un
niveau hydrohydrique intraluminal, traduit une souffrance ischémique. Elle signe une
occlusion par strangulation qui est une urgence chirurgicale absolue. Un épanchement
échogene ou fibrineux témoigne d’une péritonite secondaire a une gangréne pariétale et/ou
a une perforation.
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4.2.2.6. Les lymphomes digestifs

Les lymphomes de Burkitt infiltrent le tissu lympte sous-muqueux du gréle, plus
particulierement du gréle terminal. L'age moyen sigvenue est de 7 ans avec une
prédominance chez le garcon.

Les signes cliniquesont des douleurs abdominales parfois violentsecédes a une
altération de I'état général et/ou a une massenaibdde.

A I'échographie I'épaississement est transmural, souvent asyquétritrés hypoéchogene
et vascularisé, rétrécissant la lumiere centrale. pgrésence d’'une volumineuse masse
ganglionnaire mésentérique, d'une atteinte polgvéde, d'une ascite ou d’'un épanchement
pleural, permet d'étayer le diagnostic.

Le diagnosticest établi soit par la cytologie d’'un épanchensiit par la ponction biopsie
percutanée ou chirurgicale. En l'absence de comupdic chirurgicale, le traitement est
uniquement médical car les lymphomes de Burkitt s@s chimio-sensibles.

4.3. Epaississement déstratifié avec hypertrophieed valvules

4.3.1. Aspect histo-échographique

Un épaississement déstratifié, tres hypoéchogeéne de la derniere anse avec hypertrophie des
valvules, témoigne d'une hyperplasie lymphoide de la muqueuse (Fig. 3d). La sous-
mugueuse est a peine visible sous forme d'un fin liseré hyperéchogene périphérique,
disparaissant par endroits et dans I'axe des valvules. La musculeuse est fine. Cet aspect
atteint électivement I'iléon terminal tres riche en tissu lymphoide.

L’aspect de la paroi est variable. L'hypertrophie des follicules lymphoides est responsable
d’un aspect multimicronodulaire de la muqueuse. L'hypertrophie des plaques de Peyer
entrainent une atteinte plus diffuse, plus infiltrante, relativement homogéne, prédominant
parfois sur le bord antimésentérique.

En Doppler couleur, ’hyperhémie est intense dans la sous-muqueuse périphérique avec
des irradiations centripetes dans un axe sous-muqueux central parfaitement respecté mais
allongé et étiré par I’hypertrophie lymphoide. Cet aspect caractéristique permet de
différencier une hyperplasie lymphoide d’un épaississement transmural de vascularisation
anarchique, lorsque la morphologie de la paroi est trompeuse.

La présence d'adénomégalies meésentérigues satell@st constante. Rondes,
hypoéchogenes, parfois volumineuses, elles samtestautour des axes vasculaires dans la
région para-ombilicale droite et dans la région-ibéecale.

L’épaississement déstratifié avec hyperplasie du relief valvulaire témoigne d’une hyperplasie
lymphoide infectieuse d’origine virale ou bactérienne.

4.3.2. Etiologies

4.3.2.1. Hyperplasie lymphoide virale

L’hyperplasie lymphoide, le plus souvent secondaireine infection virale (adénovirus,
herpes virus, rotavirus), atteint électivementdeniEre anse.
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Cliniguement,des douleurs abdominales paroxystiques parfoiscEss a une gastro-
entérite aigué, sont souvent révélatrices.

A I'échographie la muqueuse de la derniere anse est épaissiaimqmmultitude de
micronodules hypoéchogénes, réguliers, de 2 a 3dmaiamétre, qui augmentent la hauteur
et le diamétre transversal des valvules et déforfeesurface de la muqueuse. Les crises
douloureuses sont parfois concomitantes d’'une quelestaltique. Lorsque latteinte est
discréte, elle peut étre difficile a différenciehégraphiquement d’une derniére anse normale,
physiologiquement riche en tissu lymphoide. L'’hymenie de la paroi et la détection
d’adénomeégalies mésentériques ont alors une graatgir diagnostique. L’hyperplasie
lymphoide peut siéger autour de la valvule de BauBihez le nourrisson et le jeune enfant,
I'hyperplasie lymphoide du carrefour iléoceecal lestause de linvagination iléocolique
idiopathique. Elle est souvent détectée sur lerémpost-réeduction et prise a tort pour un
cedeme intestinal.

4.3.2.2 lléite a Yersinia

La yersiniose est une infection a entérobactéries Gram négatif : Yersinia enterocolitica et
Yersinia pseudotuberculosis. Sa fréquence augmente avec le développement des techniques
de conservation des aliments par le froid. L'invasion bactérienne s’effectue au niveau de
I'iléon et la multiplication du germe se fait dans les plaques de Peyer avant une éventuelle
diffusion systémique.

Histologiquement, |'aspect est celui d’'une inflammation aigué, prédominant sur la
mugqueuse. Les Iésions siegent en effet électivement dans les formations lymphoides
hypertrophiées de la muqueuse et se délimitent nettement de la sous-muqueuse. De
profondes fissures se terminent dans les structures lymphoides. Leur fond contient des
micro-abces centrés par des amas de germes Gram négatif et entourés d'une réaction
histiocytaire. La sous muqueuse, la musculeuse et la séreuse sont infiltrées de cellules
inflammatoires polymorphes.

Un syndrome appendiculairest souvent révélateur chez le grand enfant ass#odes
douleurs de la fosse iliaque droite, une fievre énéd ou élevée et une sensibilité localisée
tandis que la diarrhée est absente ou discrétesiGess peuvent conduire a une ccelioscopie
exploratrice. D'autres présentations cliniques gasisibles : des douleurs abdominales non
spécifigues associées a une fievre élevée, desutsubous costales droites ou pseudo-
pancréatiques.

A I’échographie, I'inflammation touche électivement I'iléon terminal. L’hyperplasie du
relief valvulaire est majeure atteignant une hauteur de 7 a 10 mm. Les franges sont
hypoéchogenes, volumineuses, irréguliéres parfois séparées par de profonds interplis. Les
fissurations muqueuses se traduisent par de fines radiations tapissées de micro-bulles
échogeénes, perpendiculaires a la lumiére. Les adénomégalies mésentériques sont
constantes, de 7 a 21 mm d’épaisseur. Elles sont plus volumineuses dans les infections a
Yersinia pseudotuberculosis que dans les infections a Yersinia enterocolitica, ces derniéres
étant responsables d’un épaississement plus important de la derniére anse.

Le diagnosticrepose sur la coproculture, qui nécessite des itiomsl spéciales avec
enrichissement au froid, ou sur la séroconversigac amultiplication par 4 du taux
d’anticorps a 10 ou 15 jours d'intervalle.
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5. Pathologie du colon

5.1. Epaississement stratifié de la paroi colique

5.1.1. Aspect histo-échographique

Un épaississement stratifié de la paroi est caractéristique d'un processus inflammatoire
affectant principalement la muqueuse (voir paragraphe 4.1.1). L’épaississement est discret
ou modéré.

Une hyperéchogénicité péricolique témoigne d’une extension transmurale de
I'inflammation.

Cet épaississement suit le contour des plis semi-lunaires qui sont refoulés en dehors,
raccourcis, rapprochés les uns des autres par le collapsus colique. Le relief haustral est
souligné mais aplati (Fig. 4b).

L’hyperhémie de la sous-muqueuse est variable, fonction de l'intensité et du stade
évolutif du processus inflammatoire.

L'aspect échographique du colon est similaire dans la colite infectieuse, I'appendicite
évoluée, la rectocolite ulcérohémorragique et la maladie de Crohn débutante (Tableau 3).

5.1.2. Etiologies
5.1.2.1. Colite ou iléocolite infectieuse

La colite infectieuse est une affection fréquente due a des germes entéroinvasifs : des
bactéries Gram négatif telle Salmonella, Shigella, Campylobacter, Escherichia Coli ou
Yersinia, des virus ou des champignons. La salmonellose est I'infection d’origine alimentaire
la plus fréquente, survenant par petites épidémies locales ou familiales, 6 a 48 heures aprés
I'ingestion de charcuterie, de viande, d’ceufs ou de produits laitiers contaminés. Salmonella
typhi murium et Salmonella enteritidis sont les souches les plus fréquentes.

Ces organismes qui élaborent des entérotoxines, pénétrent a travers I'épithélium, se
multiplient dans la lamina propria et provoquent un cedeme inflammatoire et des
ulcérations muqueuses superficielles. lls gagnent les ganglions et peuvent atteindre la
circulation générale provoquant une bactériémie.

Le tableau clinique d'apparition brutale associe une fievre élevées deuleurs
abdominales paroxystiques et une diarrhée glaiglaate. Les douleurs abdominales peuvent
précéder la diarrhée ou étre localisées a dramelant une appendicite aigue. L’échographie
est alors utile a visée diagnostique.

A [l'échographie l'atteinte coligue est souvent localisée a droiteis toutes les
distributions anatomiques sont observées. L'émaegnient colique est confiné a la muqueuse
et a la sous-muqueuse sans atteinte de la musepldeida séreuse ou du tissu conjonctif
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péricolique. Le Doppler peut montrer une hyperhédaies la sous-muqueuse. L'atteinte de la
valvule et/ou de la derniere anse est présenteplassl’un tiers des cas notamment dans les
salmonelloses, les yersinioses et les infectioBampylobacterL’appendice est normal. Les
ganglions mésentériques sont constants mais narifigpnés. lls sont ronds ou ovoides,
mesurant 6 a 10 mm d’épaisseur, hypoéchogéneggdrgidans la région para-ombilicale
droite. La détection de ganglions pédiculaires tigpas ou d'un épaississement péri
vésiculaire oriente vers une salmonellose. Uneciide a cytomegalovirusdoit étre
systématiguement envisagée chez un enfant immunod&psurtout s'il existe une
hémorragie digestive.

Le diagnostiaepose sur la coproculture, les examens sérolegiqtil'évolution ultérieure.
Les coprocultures sont souvent négatives. L'évoitusie fait habituellement vers la guérison
en une a deux semaines sans récidive.

5.1.2.2. Appendicite évoluée

Lorsque l'appendice est rétrocaecal ou situé dangoldtiere pariéto-colique droitejne
appendicite aigué évolugeeut étre responsableudie colite droite de contiguitt simuler a
I'échographie une atteinte infectieuse ou inflanwin@t Cette inflammation colique est
réactionnelle a une perforation ou a une perméappendiculaire (voir paragraphe 4.1.2.2).
L’'appendice peut étre difficile a découvrir, nédtesg parfois une approche postéro latérale
pour éviter les artéfacts dus au contenu colique.

Devant une colite droite, il faut éliminer systémaément une appendicite compliquée,
perméative ou perforée, souvent rétroceecale, regpt d'une réaction inflammatoire de
contiguite.

5.1.2.3. Rectocolite ulcérohémorragique

La rectocolite ulcérohémorragique (RCUH) est uneladia inflammatoire chronique,
évoluant par poussées, atteignant, de facon ré@uleget continue, le rectum et le célon. Chez
I'enfant, l'atteinte est le plus souvent pancdi@62 % des cas). Elle est localisée au cblon
gauche dans 22% des cas et au rectum dans 15 #asledistologiquement I'inflammation
de la muqueuse est diffuse, uniforme avec congestes capillaires, hémorragies intra-
mugqueuses, nécrose épithéliale et infiltrat inflaatwire lymphoplasmocytaire dans la lamina
propria avec cryptites et abcés cryptiques.

Le tableau cliniquetypique est celui d’'une diarrhée glairosanglanteommpagnée de
crampes abdominales basses qui s’exacerbent augmeralant la défécation. La fréquence
des selles sanglantes varie de 6 a 20 par joardduleur peut siéger dans le flanc gauche ou
la région sus-pubienne. Les signes généraux eiptastinaux sont moins fréquents que dans
la maladie de Crohn. La RCUH peut, lors d'une peeenpoussée d'intensité modérée, simuler
une colite infectieuse bactérienne.

A I'échographie I'atteinte est pancolique ou localisée a gaucaestratification de la paroi
coligue est respectée car I'inflammation reste digielle et essentiellement muqueuse. Il n’y
a pas datteinte de la musculeuse, de la séreusgesuissus péricoliques. Il n'y a pas
d’atteinte associée du gréle.

Le diagnosticest établi par la coloscopie avec biopsies.
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5.1.2.4. Maladie de Crohn débutante

Chez l'enfant, les localisations iléocoliques demaladie de Crohn (MC) sont les plus
fréequentes représentant 73,5 % des cas. L’attaiolgue prédomine du co6té droit. La
pancolite isolée est plus fréquente que chez Iltadul

Histologiquement la lésion la plus précoce est l'ulcere aphtoidatéressant que la
muqueuse (voir paragraphe 4.1.2.3).

Les signes cliniquesont habituellement insidieux. La diarrhée estveat révélatrice,
importante, récidivante, fréquemment glaireuse,om@agnée de douleurs abdominales
paroxystiques et d'un amaigrissement. Les signesérgéx : fievre intermittente ou
prolongée, retard de croissance, malnutrition, eéxier retard pubertaire sont fréquents. Les
symptémes extra-intestinaux (dermatologiques, W@dies ou oculaires) sont plus souvent
constatés dans les atteintes coliques. L'aphtosealmuiet/ou les |ésions anopérinéales sont
évocatrices. Un début brutal pseudo appendicutair@ossible.

A I'échographigl'atteinte est pancolique ou droite. La paroisésttifi€ée car les ulcérations
n’atteignent que la muqueuse. Lorsque la MC estlis®e au cblon, le diagnostic différentiel
avec une RCUH peut étre difficile. Lors du suigidécouverte d’'un segment déstratifié, d'un
épaississement du méso, d’'une atteinte du gréume complication, est parfois la clé du
diagnostic étiologique.

Le diagnosticfinal est établi par l'iléocoloscopie et la fibroscopisagastroduodénale
avec biopsies étagées.

5.2. Epaississement déstratifié avec atteinte dulief haustral

5.2.1. Aspect histo-échographique

Un épaississement déstratifié de la paroi avec disparition du relief haustral, traduit une
atteinte importante de la sous muqueuse (voir paragraphe 4.2.1). Les plis semi-lunaires sont
absents ; ainsi sur les coupes longitudinales, la paroi externe du c6lon apparait parfaitement
lisse, le colon est tubulaire, le relief haustral a disparu (Fig. 4b).

Le Doppler couleur est essentiel pour différencier une atteinte avasculaire (cedeme
ischémique ou fibrose ancienne) d'une inflammation de la paroi (maladie de Crohn) (Tableau
4).

5.2.2. Etiologies
5.2.2.1 Maladie de Crohn évoluée

Lorsque la MC est transmurale, I'aspect échograjehégt souvent évocateur (voir paragraphe
4.2.2.2).

A T'échographie la paroi est déstratifiee, siege d'une hypervassation plutot
anarchique. Les ulcérations transmurales proforafgsaraissent sous forme de spicules
echogénes, linéaires, perpendiculaires a la lumigestive ou de bulles trappées en
profondeur dans la paroi. Le cbélon est spasmé,uehta'une importante infiltration
hyperéchogene des tissus périphériques. Une atteint carrefour iléo-ceecal peut étre
responsable d'un épaississement par contiguité ’dppendice et de son meéso.
L’inflammation et I'hnyperhémie prédominent alors@ueau du ceecum et de I'iléon terminal.
L’aspect d’'une maladie de Crohn appendiculairesasilaire a celui d’'une I'appendicite
aigué avec les mémes complications potentielles.

L’échographie peut mettre en évidence d'éventuatl@siplications (voir paragraphe
4.2.2.2).
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Au stade tardif le cblon atteint est collabé et rigide, entouténd sclérolipomatose
étendue. La paroi est totalement ou partiellemeddtrdtifiée avec une sous-muqueuse
discontinue, constituée de mottes ou de trianglgsetéchogénes séparés par des zones
hypoéchogenes. Le Doppler couleur permet de diftéee une sténose colique inflammatoire
(hypervascularisée, variable) d'une sténose fileméagasculaire, fixe).

5.2.2.2. Colite ischémique

Le syndrome hémolytique et urémique (SHU) est une triade associant une insuffisance
rénale aigué, une anémie hémolytique et une thrombopénie. L’affection survient
habituellement chez le nourrisson ou le jeune enfant de moins de 5 ans. Elle complique une
infection digestive habituellement a Shigella dysenteriae ou a E. Coli sérotype 0157 : H7. La
colite ischémique précede de quelques heures ou de quelques jours la survenue du SHU.

Shigella dysenteriae et E. Coli sérotype 0157 : H7 sécretent des toxines responsables de
thrombi dans la microvascularisation.

Le tableau clinique est souvent sévere, associant une diarrhée sanglante sans fievre, de
violentes douleurs abdominales et des vomissements. Il peut simuler une invagination
intestinale aigué. Le diagnostic est difficile a ce stade car le bilan rénal et hématologique est
souvent normal.

L’échographieprécoce découvre une pancolite sévere déstradifiée rétrécissement de la
lumiére digestive et disparition du relief haus{fl. 4c). Il n’existe aucun flux couleur dans
la paroi colique épaissie, témoignant d’'une atéeisthémique. Le radiologue peut étre le
premier a suggérer le diagnostic.

Au stade d'insuffisance rénale aigué colon est habituellement encore épaissi avec u
hypervascularisation post-ischémique. Les reing gtwbuleux avec une hyperéchogénicité
corticale diffuse accentuant la différenciation tmmmédullaire. L’hypovascularisation
intrarénale et lI'absence ou linversion de la caapte diastolique a I'étude Doppler sont
contemporaines de I'oligoanurie. La normalisatienl’ahdice de résistance précede de 24-48
heures la réapparition d’'une diurese.

Le diagnostic précoce repose sur la mise en évidence de schizocytes dans le sang
périphérique et la surveillance biologique stricte et réguliere. Il est évident au stade
d’insuffisance rénale aigue avec anémie hémolytique et thrombopénie.

5.3. Epaississement déstratifié avec hypertrophie des plis semi-lunaires

5.3.1. L'aspect histo-échographique

Un épaississement déstratifié du c6lon avec respect des plis semi-lunaires traduit la
présence de dépots intra-luminaux adhérents a la muqueuse colique. La sous-muqueuse
trop fine par rapport a I'épaisseur des pseudomembranes n’est pas visible, la paroi apparait
donc déstratifiée. L'épaississement est souvent sévere, supérieur a celui des autres colites.

L’aspect de la paroi est caractéristique. Les fausses membranes recouvrant la surface
mugqueuse sont disposées autour des plis semi-lunaires. La paroi intestinale n'est pas
véritablement concernée car la profondeur des plis est respectée. La pseudomembrane qui
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hypertrophie les plis semi-lunaires, obstrue les haustrations réalisant I'aspect caractéristique
en « accordéon » (Fig. 4d) avec inversion du relief haustral.

En Doppler couleur, la pseudomembrane est vascularisée.

Cet aspect est évocateur d’une colite provoquée par des Clostridia comme la colite
pseudomembraneuse due a Clostridium difficile ou la colite neutropénique initiée par
Clostridium septicum, C. tertium ou C. welchii.

5.3.2. Etiologies
5.3.2.1. La colite pseudo-membraneuse

La colite pseudomembraneuse (CPM) est due a la prolifération de Clostridium difficile et a la
libération de ses toxines. Elle est secondaire a un déséquilibre de la micro-flore intestinale.
Elle survient quelques jours a quelques semaines apres la prise d'antibiotiques. Elle est rare
chez I'enfant probablement du fait de I'absence de récepteurs toxiniques. La CPM est une
affection muqueuse caractérisée macroscopiquement par la présence de pseudomembranes
blanc jaunatres ou gris sales adhérentes a la muqueuse.

Histologiquement, |la suppuration débute dans les cryptes, les détruit et fait irruption dans
la lumiére en un coagulum inflammatoire qui recouvre la muqueuse. Les plaques sont
formées par un magma de fibrine, de mucus, de cellules inflammatoires et de débris
cellulaires. Ce matériel est maintenu en colonnes par des travées de mucus qui le rattachent
a la mugueuse sous-jacente. La pseudomembrane a donc un aspect particulier, lamellaire.

Le tableau clinique associe une diarrhée liquide fébrile, des douleurs paroxystiques, une
distension abdominale et la prise récente d’antibiotiques.

A I'échographie l'atteinte est souvent pancolique bien que dealigations segmentaires
(colique droite ou transverse) soient possiblesxiste un épaississement nodulaire des plis
semi-lunaires. La pseudomembrane est d’échostmuctariable : homogene, finement
hétérogéne avec un aspect strié di aux travéesudasinhétérogene contenant de larges
plages de mucus ou pseudostratifiee. Vascularisadaezhée a la muqueuse par des travees
de mucus, la pseudomembrane semble apparteniparda colique mais elle n'est en fait
gu’un dépot intraluminal.

Les plis semi-lunairesont difficiles a identifier et doivent étre recti®és sur le contour
externe du colon a l'aide de coupes longitudinales.mucus hyperéchogéne tapisse la
pseudomembrane et s’'insinue dans les interplis @ami@ette hypertrophie majeure des plis
semi-lunaires séparés par de profonds interpliise2ée signe de I'accordéon, décrit par
Fishman sur l'aspect scannographique. Il n'y a@agpeu d’atteinte péricolique contrastant
avec la sevérité de I'épaississement. Une asdifeseggiente.

Le diagnostic repose sur la découverte de Clostridium difficile ou de ses toxines dans les
selles. L'endoscopie est contre-indiquée en période aigué.
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3.3.2.2. Colite neutropénique

La colite neutropénique est une infection gravecdlon droit et du ceecum, initiée par des
toxines clostridiales, et souvent accompagnée dhgwrose muqueuse, d'une colonisation
bactérienne et mycotique et d’'une septicémie. §illwient le plus souvent chez des enfants
leucémiques apres une chimiothérapie intensiveoresgile d'une neutropénie profonde. Elle
peut également compliquer d'autres affections matig(lymphome, neuroblastome), une
neutropénie cycligue, une anémie arégénérative, grefe de moelle ou d’organe, un
syndrome d'immunodéficience acquise

La sécrétion d’'une toxine clostridiale (plus frégiee au niveau du ceecum du fait du
portage appendiculaire d@Blostridia), ne peut étre inactivée en l'absence de neutieghi
provoquant des altérations de la muqueuse. L'isehémiqueuse favorise la pénétration et la
colonisation de la paroi par des bactéries Gramatifégdes champignons ou des virus.

Le tableau clinique associe des douleurs abdominales brutales souvent localisées a droite,
des nausées ou des vomissements, une diarrhée et/ou a une masse palpable. Il fait redouter
une appendicite aigue. Le contexte d'aplasie fébrile doit faire systématiquement évoquer le
diagnostic. De nombreuses bactéries et champignons peuvent étre isolés dans les
hémocultures : E. coli, Klebsiella, Pseudomonas, Streptococcus, Bacillus, Enterococcus et
Candida species.

A l'échographie l'atteinte est le plus souvent caecale, parfoemdite au colon droit.
Lorsque l'atteinte est localisée au caecum, lesggimi-lunaires ne sont pas identifiables. En
coupes transversales, le pseudoépaississemeritoestf@rentiel parfois asymétrique, sévere
(> 9 mm) et déstratifié. Son échogénicité estalde fonction de la composition des dépdts
endoluminaux. Lorsque l'atteinte est étendue aarcdlépaississement majeur des plis semi
lunaires avec collapsus des haustrations réalspdct caractéristique en accordéon. Les plis
semi-lunaires sont identifiés grace aux coupesitodigales.

La recherche de Clostridium difficile et de ses toxines doit étre négative a 3 examens
successifs pour différencier une colite neutropénique d’'une CPM.

Conclusion

Le radiologue peut joueun réle clé dans le diagnostic étiologiquiun épaississement
digestif.

La connaissance d&saspects US pathologiquesde leurcorrespondance histopathologique
est essentielle pour proposer une gamme diagnestiqu

Un épaississement stratifieaduit toujours unenflammation muqueussgue a une infection
(germe entéroinvasif, appendicite compliquée) on&inflammation (MICI, réaction greffon
contre hote).

Un épaississement déstratifié avec atteinte duefrghariétal témoigne unimportant
infiltrat sous-muqueuxLe Doppler couleur est indispensable pour difiérer une atteinte
inflammatoire (purpura rhumatoide, maladie de Cyphne atteinte tumorale (lymphome de
Burkitt), d’'une ischémie (occlusion par stranguati SHU) ou d’'une fibrose ancienne (MC
tardive).

Un épaississement déstratifié avec hypertrophieralief pariétal traduit uneatteinte
muqueuse infectieusarale (rotavirus, adénovirus), bactérienne (yeose) ou mycosique
(Clostridium).

La confrontation de l'aspect échographique avedofzographie des lésions et avec les
données cliniques et biologiques permet habituelldgrde proposer un diagnostic fiable.
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Figures

Fig. 1. Relief valvulaire et stratification du jéjunum

La valvule jéjunale, formée par la plicature de la muqueuse (1) et de la sous-muqueuse (2), est haute.
La sous-muqueuse périphérique (2b) contient le réseau de vaisseaux sanguins qui se prolonge dans
I’axe de la valvule (2a) (1a. mucus/épithélium muqueux, 1b. muqueuse profonde, 2. sous-muqueuse,
3. musculeuse, 4. séreuse)

I — e — - e -

Fig. 2. Relief valvulaire et stratification de l'iléon

La valvule est moins haute au niveau de l'iléomieal qu'au niveau du jéjunum, le chorion
est trés riche en follicules lymphoides (FL) (laicos/épithélium muqueux, 1b. muqueuse
profonde, 2. sous-muqueuse, 3. musculeuse, 4.s&reu
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Fig. 3. Relief valvulaire : aspects normal et pathologiques

a) Aspect normal des valvules minces, séparées par de fins interplis

b) Epaississement nodulaire transversal des valvules.

c) Epaississement transmural des valvules par fusion des plis et disparition des interplis.

d) Epaississement transversal et en hauteur degleslséparées par de profonds interplis.
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Fig. 4. Relief haustral : aspects normal et pathologiques

a) Aspect normal : les plis semi-lunaires (1) fiosgs et espacés séparent les haustrations
distendues (2). Le relief haustral est normal.

b) Aplatissement du relief haustral : les plis semi-lunaires (1) épaissis, raccourcis et

rapprochés par le spasme colique, sont discréetement ouverts en dehors, les haustrations

sont aplaties (2). Le relief haustral est aplati.

c) Disparition du relief haustral : le colon est tubulaire avec un contour externe lisse. Les plis
semi-lunaires ne sont pas visibles, le relief haustral a disparu.

d) Hypertrophie du relief haustral : les plis sdamaires (1) de longueur normale sont
recouverts d'un volumineux dépot intraluminal obatrt les haustrations (2). Le relief
haustral est inversé.
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Fig. 5. Stratification du colon

Schéma de la paroi colique : la paroi est constituée de 5 couches alternativement
hyperéchogénes (1. mucus/épithélium muqueux, 3. sous-muqueuse, 5. séreuse) et
hypoéchogenes (2. muqueuse, 4. musculeuse). La sous-muqueuse est la couche centrale, la
plus échogéne et contient le réseau vasculaire. Placée entre deux couches hypoéchogenes,
c’est la clé de la stratification pariétale.
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Tableau 1. Diagnostic d'un épaississement stratifidu gréle

Epaississement stratifié
de la derniére anse

Appendice anormal

Appendice normal I

Inflammation Inflammation Symptdmes chroniqued
appendiculaire iléo-ceecale Atteinte systémique
+++ +++ Lésions anopérinéales
Signes extradigestifs
Appendicite Maladie de Evolution
compliquée Crohn prolongée

| Signes aigus |

lléite
infectieuse

Greffe de
moelle

Réaction
greffon
contre hote
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Tableau 2. Diagnostic d'un épaississement non stifi¢ du gréle

Epaississement non stratifié
du gréle

|

’ Doppler couleur ‘

/\

Doppler couleur + | Doppler couleur -

I

- Sympt. chroniques
- Signes systémiques
- Lésions ano-périnéaleg

- Signes cutanés -AEG Hypo- Occlusion Hypertrophie
- Arthralgies - Masse abd. protidémie mésentérique

- Atteinte rénale

- Aphtose buccale

Maladie de Crohn| | Purpura rhumatoide | | Burkitt | | CEdéme| | Ischémie

Maladie
de Crohn

fibrosante
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Tableau 3. Diagnostic d'un épaississement coliqueatifié

| E paississement colique stratifié |

Symptémes aigus Symptémes chroniqueg

Atteinte systémique
J Lésions anopérinéales

Appendice ? Signes extradigestifs

N\ T

Inflammation Appendice | Colite droite | | Colite diffusel | Colite gauche
appendiculaire normal
+++
Atteinte péridigestive
et/ou gréle
A/\‘

Appendicite Colite infectieuse| Maladie Rectocolite
compliquée de Crohn ulcérohémorragique

| Evolution prolongéel

43



Tableau 4. Diagnostic d'un épaississement coliqueon stratifié avec atteinte du relief
haustral

Epaississement colique non stratifié avec atteintiu relief haustral

Doppler couleur

Flux colorés +++ Pas de flux coloré

N N\

- Symptdmes chroniques - Insuffisance rénale aigué
- Signes systémiques - Anémie hémolytique
- Lésions ano-périnéales - Thrombopénie
- Manifestations extradigestives J
Maladie de Syndrome HU Colite ischémique Maladie de
Crohn Colite prodromique du Crohn
revascularisée SHU fibrosante

44



PRINCIPALES REFERENCES BIBLIOGRAPHIQUES

1. Aideyan UO, Smith WL. Inflammatory bowel diseasehildren. Radiol Clin North Amer,
1996, 34 : 885-902.

2. Bret P, Cuche C, Schmutz G. Radiologie de Biirtegréle, Paris, Springer-Verlag, 1989,
309 pages.

3. Cerf M, Hagiage M. Diarrhées aigués d'origine infectieuse. Ed. Techniques. Encycl. Med.
Chir. (Paris). Gastroentérologie, 1992, 9061, Al0, p 20.

4. Cochat P, Fouilhoux A, Souillet A.L, David L. Le purpura rhumatoide. Encycl. Ped. Chir.
(Paris),. 2000, Pédiatrie, 4078 110,

5. Donnelly L, Morris C. Acute Graft-versus-host disease in children abdominal CT findings.
Radiology, 1996, 199 : 265-268.

6. Downey DB, Wilson SR. Pseudomembranous coliienographic features. Radiology,
1991, 180 : 61-64.

7. Fenoglio-Preiser CM, Lantz PE, Listrom MB et@astrointestinal pathology : an atlas and
text, 1989, New York. Raven

8. Fishman EK, Kavuru M, Jones B et al. Pseudomandws colitis : CT evaluation of 26
cases. Radiology, 1991, 130 : 57-60.

9. Kimmey MB, Martin RW, Haggitt RC et al. Histollegcorrelates of gastrointestinal
ultrasound images. Gastroenterology, 1989, 96 /413

10. Kirks DR. The radiology of enteritis due to haytic-uremic syndrome. Pediatr Radiol,
1982, 12 :179-183.

11. Laney DW, Cohen MB. Approach to the pediatratignt with diarrhea. Gastroenterol
Clin North Amer, 1993, 22 : 499-516.

12. Lichtenstein JE. Radiologic-pathologic correlatof inflammatory bowel disease. Radiol
Clin North Amer, 1987, 25 : 3-23.

13. Matsumoto T, Lida M, Sakai T, Kimara Y, FujishnM. Yersinia terminal ileitis :
sonographic findings in eight patients. AJR, 19586 : 965-967.

14. McCullough KD, McDonald GB. Neutropenic entesliits. Current treatment options in
infectious diseases, 2003, 5 : 367-375.

45



15. Patriquin HB, O'Regan S, Robitaille P, PaldeHemolytic-uremic syndrome : intrarenal
arterial Doppler patterns as a useful guide toainerRadiology, 1989, 172 : 625-628.

16. Philpotts LE, Heiken JP, Westcott MA, Gore RWNolitis: use of CT findings in
differential diagnosis. Radiology, 1994, 190 : 448.

17. Puylaert JBCM Ultrasound of appendicitis asddifferential diagnosis Springer-Verlag,
Berlin Heidelberg 1990.

18. Rioux M. Aspects échographiques des iléocoliesillets Radiol, 1994, 34 : 267-283.

19. Ros PR, Buetow PC, Pantograg-Brown L et al. Pseeddmanous colitis. Radiology,
1996, 198: 1-9.

20. Sarrazin J, Wilson SR. Manifestations of Crdisease at US. Radiographics, 1996, 16 :
499-520.

21. Spalinger J, Patriquin H, Miron MC et al. DogapUS in patients with Crohn disease :
vessel density in the diseased bowel reflects désaativity. Radiology, 2000, 217 : 787-791.

22. Tanaka O, Matsuura K, Nagai J et al. Hemorrhagiitis caused by Eschericha Coli
preceding hemolytic-uremic syndrome : radiologytdeas. AJR, 1992, 158 : 551-552.

23. Teefey SA, Montana MA, Goldfogel GA, Shuman W&bnographic diagnosis of
neutropenic typhlitis. AJR, 1987, 149 : 731-733.

24. Teefey SA, Roarke MC, Brink JA et al. Bowel wdlickening : differentiation of
inflammation from ischemia with color Doppler andptex US. Radiology, 1996, 198 : 547-
551.

25. Teixidor HS, Honig CL, Norsoph E, Albert S. Gytegalovisu infection of the alimentary
canal. Radiologic findings with pathologic corredat Radiology, 1987, 163 : 317-323.

46



Le Diverticule de Meckel dans tous ses états

C. Baud, J. Eulliot, O. Prodhomme, M. Saguintaah, N . Sevette-
Béchard, J. Bolivar, |. Taleb-Arrada, S. David, A. Couture

Introduction

Le diverticule de Meckel edtanomalie congénitale la plus fréquentiu tube digestif,
observé chez environ 2% des sujets dans les sartepsiques. Il résulte da résorption
incomplete du canal omphalomésentérigue relie I'anse intestinale primitive au canal
vitellin pendant la vie embryonnaire. Dans la miégordes cas, il restaotalement
asymptomatiqueSescomplicationssontrares mais multiples et variées.

Dans notre expérience a propos de 55 cas colligéstians, elles sont dominées |[ew
occlusions(54.5 % des cas, n = 31), souvent secondairesanuagination (n= 20), plus
rarement a unbride congénitalgén = 9), exceptionnellementugn volvulus diverticulairgn =
2). Les diverticulitesarrivent au deuxieme plan (27.3 % des cas, n)=Hlfes sont dans la
guasi-totalité des cas diagnostiquées au stade ed®rgtion (n = 14).Les accidents
hémorragiquessont plus rares (18.2 % des cas, n = 10). Les kcetipns s’observent
électivement chez le gar¢cgi8 % des cas, n = 43), habituellement durantet#egenfance
avant 6 ang71% des cas, n = 39), préférentiellement penldsntieux premiéres années de
vie (40% des cas, n = 22).

Le diagnostic préopératoire de diverticule de Méckenpliqué repose suechographie
qui est 'examen de référence chez I'enfant.

1. Embryologie-Anatomie

Le diverticule de Meckel résulte d résorption incompléte du canal omphalomésenteériq
qui relie 'anse intestinale primitive au canaleliin pendant la vie embryonnaire et s’oblitere
normalement entre |€°6° et la £™° semaine de gestation. C’est 'anomalie la plugifefite
du canal omphalomésentérique, due a la persistimsa portion iléale et a la résorption plus
ou moins compléte de sa portion ombilicale qui geusister sous forme d’'un cordon fibreux
reliant le sommet du diverticule de Meckel a I'otithi

Décrit par JF Meckel en 1809, ce diverticule de k&¢est unestructure digestive tubulée
borgne communiquant avec une anse iléale, implantéeepdripulairement a son bord
antimésentérique, situé généralement chez I'erdfamte distance de 40 a 80 cm par rapport a
la valvule iléo-caecale.

Sa taille est variableallant de 1 & 11 cm. Son diamétre est le plusestwin peu inférieur
a celui de l'iléon, mais beaucoup plus importane gqelui de l'appendice. Un diametre
supérieur a 5-6 cm lui confere la dénominationigerticule « géant ».

La vascularisatiordu diverticule de Meckel est issue d’une bran@mminale de l'artere
mésentérique supérieure : 'artére vitelline droéle-méme résidu d’origine embryonnaire,

47



qui est adossée directement a la structure digestiv portée par un méso plus ou moins
graisseux.

Une corde fibreuspeut étre attachée au sommet du diverticule (F&. L'extrémité de
la bride peut étre libre ou reliée a la face postée de I'ombilic constituant alors le ligament
omphalo-mésentérique qui serait présent dans 15%afe Le diverticule de Meckel peut
€galement étre rattaché au mésentere ou a d'attoesures abdominales.
Exceptionnellement, il peut persister un trajetufsux entre le diverticule et I'ombilic
réalisant une fistule omphalo-mésentérique (Fij. 2a
Un kyste omphalo-mésentérique peut se développseiawd’'un segment persistant du canal
omphalomésentérique.

La paroi du diverticuleest constituée des 4 couches intestinales avecnuiggieuse de
type iléal. Les hétérotopies sont fréquentes dasdiverticules de Meckel compliqués, de
nature gastrigue dans 70 a 80% des cas, pancréatigadénale, jéjunale, coligue ou méme
biliaire dans les autres cas.

2. Présentations cliniques

Un diverticule de Meckel peut se dissimuler deei@ute urgence digestive de I'enfaqnt’il
s’agisse d’'une hémorragie digestive basse isolésy dbdomen aigu orientant vers une
appendicite aigue, d’une invagination intestinadgia ou d’'une occlusion du gréle.

3. Examens d’imagerie

L’échographie est I'examen diagnostique de référence, realiséeard toute suspicion
d’'urgence digestive chez I'enfant. Aprés un exastandard de I'abdomen sus-mésocolique
et du pelvis avec une sonde d’'une fréquence adaptévorphotype de I'enfant, I'étude du
tube digestif est réalisée avage sonde linéaire de haute fréquen&prés repérage du cadre
colique, chaque secteur de la cavité péritonéaleewsloré en utilisant ldechnique de
compression doséeécrite par Puylaert. Les anses digestives soagressivement et
patiemment déprimées par la sonde pour chassgaedigestifs et démasquer les structures
intestinomésentériques pathologiquB®s coupes axiales et sagittalesnt réaliséesUne
étude du péristaltismen temps réel eine analyse en Doppler coulecmmplétent 'examen.

Le cliché d’'abdomen sans préparatigASP) est peu contributif. Il est indiqué en cas
d’occlusion ou de suspicion clinique de perforatthgestive.L’ASP de face couchgermet
de mettre en évidence une dilatation digestive, pmeumatose intestinale ou un entérolithe.
Le cliché debout de face ou couché a rayon horataedt essentiel pour la recherche d’un
pneumopéritoine.

Les indications du scanner sont peu fréquentes chez I'enfant. Elles découlent des
insuffisances de I'échographie (enfants obéses, interpositions gazeuses). Ses limites sont
dues a I'exposition aux rayons X et aux risques liés aux produits de contraste iodés.

La scintigraphie permet une approche diagnostique dans les complications
hémorragiques. Son principe est basé sur la captation du 99m Tc pertecnetate par les
cellules mucosécrétantes de la muqueuse du diverticule siége d’une hétérotopie gastrique.
Elle a été avantageusement abandonnée chez I’enfant au profit de la ccelioscopie
exploratrice.
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L’opacification du gréle, examen irradiant qui nécessite la mise en place d’'une sonde
nasogastrigue, n’a aucune indication chez I'enfant dans cette pathologie.

4. Complications hémorragiques

Dans notre expérience, I’hémorragie digestive basse est une complication rare (18.2% des
cas, n = 10). Elle s’observe entre 13 mois et 13 ans, préférentiellement chez le gargon (n =
8), souvent avant I’age de 6 ans (n = 6). Elle est liée a la présence d’hétérotopies tissulaires
gastriques sécrétantes a |’origine d’ulcérations muqueuses peptiques dans le diverticule ou
dans l'iléon d’aval immédiat. La suffusion hémorragique peut étre tres lente, voire
imperceptible et ne se révéler que par une anémie isolée. L’érosion vasculaire directe ou par
ulcération peptique avec son inondation d’aval ou en péritoine libre entraine un choc
hypovolémique.

L’hémorragie digestive basse s’exprime par des rectorragies, un méléna ou I’association
des 2. Le saignement a un aspect « goudron» si I’hémorragie est mineure, il devient « gelée
de groseille » si I’hémorragie est abondante, puis « rouge sang brillant » quand I’hémorragie
est massive. Des épisodes hémorragiques (n = 2) ou une anémie microcytaire (n = 1) peuvent
étre retrouvés dans les antécédents (n =1). Le début du saignement est brutal, parfois
précédé 3 a 4 jours avant de douleurs abdominales (n = 2) associées a de la fievre (n =1) ou
de la diarrhée (n = 1). Au moment du diagnostic, I'hémorragie digestive évolue depuis 1 a 4
jours. Elle est totalement isolée sans douleur abdominale ni trouble du transit, sans fievre.
L'abdomen est souple, dépressible, indolore. Le retentissement sur I'état général est lié a la
sévérité de I'anémie. Asthénie, pdleur cutanéo-muqueuse, tachycardie sont fréquentes (n =
7) parfois associées a une hypotension (n = 3). Le taux d’hémoglobine varie entre 5.5 et 11.4
g/l,<a6g/l(n=4),<9g/l(n=4). Une transfusion est souvent nécessaire (n = 6).

Le diagnostic repose habituellement sur I’échographie (n = 8). Elle met en évidence dans
1/3 tiers des cas (n = 3) une « anse » liquidienne plus ou moins dilatée, a paroi déstratifiée
plus ou moins épaisse (2 a 5.5 mm), apéristaltique ou hypopéristaltique, contenant des
bulles aériques (n = 3) et un matériel échogéne déclive (n = 2). Elle découvre dans 1/3 des
cas (n = 3), une « anse » épaissie stratifiée avec un relief valvulaire anormal, siége d’une
hyperplasie muqueuse hypoéchogene prenant I'aspect d’une plaque lisse (n = 1), d’un
nodule unique (n = 1) ou de multiples nodules hypertrophiques développés dans la lumiere
digestive (n = 1). Enfin, I'échographie peut détecter une structure digestive diverticulaire plus
évocatrice (n = 2) avec une portion tubulée stratifiée et une pointe arrondie déstratifiée. Des
ulcérations sont parfois visibles sous forme de foyers hyperéchogenes infiltrant une
muqueuse hypoéchogene (n = 2). Il n’existe jamais d’infiltration hyperéchogéne de la graisse
péridigestive. En Doppler couleur, des spots colorés sont le plus souvent détectés dans la
paroi diverticulaire (n = 5).

La clé du diagnostic repose sur la mise en évidence du caractéere borgne de la structure
digestive et sur la détection du collet qui la relie a I'anse iléale porteuse. Ce collet est parfois
difficile a découvrir lorsque « I'anse » est tres dilatée.

Le diverticule de Meckel sieége toujours dans I’'hémiabdomen inférieur, dans la fosse
iliaque droite (n = 5), la région paraombilicale droite (n = 2) ou la fosse iliague gauche (n = 1).
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Dans ce contexte d’hémorragie digestive basse, le diagnostic est toujours évoqué quelque
soit I'aspect échographique de la structure digestive anormale. Cependant nous avons 2 faux
négatifs de I'échographie, un cas diagnostiqué par le scanner et I'autre par la coelioscopie.

L’hétérotopie gastrique fundique est constante (n = 10), diffuse (n = 6) ou en plages (n =
4), associée a une hétérotopie pancréatique (n =1). L'aspect déstratifié de la paroi est du a
un cedéme ou a une infiltration inflammatoire de la sous-muqueuse. Des ulcérations
épithéliales sont parfois retrouvées (n = 2).

5. Complications inflammatoires

La diverticulite représente 27.3% des complications (n = 15). Elle s’observe entre 13 mois et
11 ans, préférentiellement chez le garcon (n = 10), le plus souvent avant I'dge de 5 ans (n =
9) avec une fréquence élevée avant 2 ans (n = 5). Consécutive a une stase du contenu
liguidien avec pullulation microbienne, la diverticulite est beaucoup moins fréquente que
I’'appendicite en raison de la petite taille et du diameétre plus élevé du collet diverticulaire.
Un diverticule long a base d’implantation étroite peut cependant s’infecter facilement. Dans
la pathogénie des diverticulites, a été également incriminée une infection a Helicobacter
pylori de la muqueuse gastrique ectopique ou la rétention de corps étrangers dans la
lumiere diverticulaire (entérolithes et bézoards).

Le tableau clinique pseudoappendiculaire associe douleurs abdominales aigues (n = 15),
vomissements (n = 11) et fiévre (n = 7). Les signes abdominaux sont constants a type de
ballonnement (n = 3), de sensibilité abdominale (n = 3), de défense (n = 5) ou de contracture
(n =4). Le syndrome inflammatoire biologique est fréquent.

A I’échographie, la Meckelite prend le plus souvent I'aspect d’une « anse » apéristaltique
(n = 10), dilatée (n = 5) ou a paroi épaissie (n = 5), toujours déstratifiée, a contenu liquidien
plus ou moins échogéne. Un épaississement hyperéchogéne hyperhémique des mésos
infiltrés de coulées inflammatoires hypoéchogenes ou de collections liquidiennes, témoigne
d’une péritonite localisée. Un épanchement intrapéritonéal échogéne associé ou non a la
présence de gaz extradigestifs traduit une péritonite généralisée. L'aspect échographique
peut également simuler celui d’'une appendicite compliquée (n = 4) : collection abcédée
hypoéchogene ou important épaississement des mésos, centré par une structure digestive
tubulée borgne. Enfin, rarement il s’agit d’une structure diverticulaire caractéristique (n = 1)
associée a une péritonite localisée.

La clé du diagnostic repose sur la mise en évidence du caractere borgne de la structure
digestive et sur la détection du collet qui la relie a I'anse iléale porteuse. Ce collet est parfois
difficile a découvrir lorsque « I'anse » est trés dilatée. Lorsqu’elle est identifiée, I'anse
porteuse est épaissie et hyperhémique.

La Meckelite est quasiment toujours située dans I’hémiabdomen inférieur (n = 14), dans
I’"hypogastre (n = 5), la fosse iliaque droite (n = 4), la région paraombilicale droite (n=4) ou le
flanc gauche (n = 1). Elle est sous-hépatique chez un nourrisson de 1 mois compte tenu d’un
caecum haut situé a cet age.

50



Dans notre série, la diverticulite est diagnostiquée au stade de perforation dans la quasi-
totalité des cas (n = 14). Dans plus de la moitié de nos cas, le diagnostic n’est pas évoqué (n =
8), la Meckelite perforée est prise a tort pour une duplication surinfectée ou pour une
appendicite compliquée.

Dans un contexte d’abdomen aigu, toute « anse » digestive borgne anormalement épaisse
ou dilatée associée a une péritonite localisée ou généralisée, est une Meckelite perforée
jusqu’a preuve du contraire. Il faut également y penser systématiquement devant une
péritonite survenant chez un nourrisson ou un petit enfant < 5 ans, ou bien de siége
meésocceliaque ou iliaque gauche avec une réaction inflammatoire a distance du carrefour
iléoczecal.

L’hétérotopie gastrique fundique est tres fréquente (n = 9), diffuse (n = 7) ou en plages (n
= 2) mais la paroi du diverticule de Meckel peut étre totalement nécrosée (n = 2).

6. Complications occlusives

Les complications occlusives du diverticule de Meckel sont les plus fréquentes (56.4 %, n =
31), survenant chez le petit enfant <5 ans (80.6 % des cas, n = 25) préférentiellement
pendant les deux premieres années de vie (58 % des cas, n = 18). Elles résultent de multiples
mécanismes. L’invagination sur diverticule inversé est le plus commun (64.5 % des cas, n =
20). L’occlusion due a une bride congénitale vient au deuxiéme rang (29 % des cas, n =9). Le
volvulus du diverticule de Meckel est beaucoup plus rare (6.5 % des cas, n = 2). Nous n’avons
jamais observé d’occlusion intestinale sur entérolithes ni d’étranglement d’un diverticule de
Meckel dans une hernie pariétale (hernie de Littré).

6.1. Invagination intestinale aigue

Le diverticule de Meckel est responsable de 2 types anatomiques d’invagination : la forme
iléoiléale (n = 7) et la forme iléoiléocolique (n = 13). En effet, en s’inversant dans la lumiére a
distance de la valvule, le Meckel entraine initialement une invagination iléoiléale. Celle-ci
peut ensuite progresser dans la lumiere et franchir la valvule pour faire prolapsus dans le
colon a travers cet anneau d’étranglement, réalisant alors une forme iléoiléocolique.

L’échographie peut habituellement différencier ces 2 types anatomiques par la position
normale de la valvule et la topographie plus centrale du boudin dans la forme iléoiléale. Elle
permet également souvent de distinguer la forme iléoiléocolique rare (10 % des cas
d’invaginations) d’'une forme iléocolique idiopathique trés fréquente (90% des cas),
réductible au lavement. En effet, I'invagination iléoiléocolique entraine un risque vasculaire
et obstructif majeur et peut-étre repérée grace a I’association des 2 critéres de gravité que
sont I'occlusion du gréle et la présence de liquide piégé a la téte du boudin. En effet, la
striction des vaisseaux mésentériques au niveau du collet entraine une stase veineuse
congestive maximum a I'apex au niveau de l'intestin retourné. Un transsudat diffuse a
travers la séreuse de la paroi cedématiée et reste trappé a la téte du boudin dilatant parfois
son sommet qui prend I'aspect d’'une anse dilatée a paroi épaissie en coupe transversale. La
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guantité de liquide mesurée sur cette coupe de I'apex par les 2 diametres perpendiculaires
reflete I'intensité de la souffrance intestinale. Des critéres morphologiques plus difficiles a
apprécier permettent également de différencier ces 2 types anatomiques. L’invagination
iléocolique est rectiligne. La paroi colique retournée, stratifiée en coupe sagittale, est droite.
La valvule de Bauhin est a la téte du boudin. La forme iléoiléocolique est curviligne, sinueuse
ou bien en haltére avec une profonde empreinte sur son contour. La paroi gréle retournée,
hypoéchogene déstratifiée, présente un aspect plissé, en « ressort ».

Le diverticule de Meckel doit étre systématiquement recherché a la téte d’un boudin iléo-
iléal ou iléoiléocolique. La téte de I'invagination est repérée grace a son aspect « en cible »
dépourvu de méso hyperéchogéene. En effet, la quantité de méso invaginé diminue
progressivement depuis le collet et disparait complétement a I'apex du boudin. Le
diverticule de Meckel apparait comme une structure digestive borgne de morphologie
variable, déstratifiée du fait de remaniements inflammatoires et/ou ischémohémorragiques,
émergeant de I'apex de l'iléon invaginé. L’aspect en « goutte » contenant une petite quantité
de liquide plus ou moins échogéne est le plus fréquent (n = 7). Il est I'apanage des
diverticules de petite taille (1.5 a 3 cm). La paroi du Meckel inversée converge vers son point
de retournement, visible en peropératoire sous forme d’une petite dépression située au
niveau du collet. L’aspect bulbeux a contenu liquidien et/ou graisseux (n = 2) est une
variante de I'aspect en goutte. L’aspect tubulé a contenu hyperéchogéne (n = 4) est du a
I'inversion dans le diverticule retourné du tissu graisseux qui tapisse habituellement sa
séreuse. L’aspect caractéristique d’'un Meckel avec une portion tubulée et une pointe
arrondie (n = 3) est retrouvé dans les diverticules de plus grande taille (3 a 6 cm). L’aspect
tubulé avec relief haustral est exceptionnel, en rapport avec une hétérotopie colique (n = 1).
Un diverticule totalement nécrosé peut ne pas étre identifié (n = 3).

La quantité de liquide trappé a la téte du boudin témoigne de I'intensité de la souffrance
digestive. Une quantité de liquide importante (2 diamétres > a 10 mm ou 1 diamétre > 20
mm) (n = 13) ou méme modérée (1 diamétre > 10 mm) (n = 2) traduit quasiment toujours
une nécrose digestive (n = 14) avec résection d’un segment intestinal allant de 7 a 41 cm.
L’aspect échogene ou fibrineux du liquide piégé (n = 5) prédit le plus souvent I'absence de
réduction chirurgicale possible conduisant a la résection en bloc du boudin (n =4). Au
contraire, I'absence de liquide piégé (n = 5) est corrélée avec I'absence de souffrance
intestinale (n = 5).

L’hétérotopie muqueuse est fréquente (n = 10), de nature gastrique fundique isolée (n =
7), diffuse (n = 1) ou en foyers (n =6), ou associée (n = 2) a une hétérotopie pancréatique (n
= 2) et colique (n = 1), ou bien de nature pancréatique (n = 1). La paroi du Meckel peut étre
totalement nécrosée (n = 4).

6.2. Occlusion sur bride

L'occlusion est due a une bride reliant le diverticule a la face postérieure I'ombilic ou a une
structure intestinomésentérique du voisinage (grand épiploon, appendice, paroi
abdominale). Elle peut résulter de I'incarcération d’anses sous la bride ou d’un volvulus
d’anses gréles autour d’un axe de rotation représenté par un ligament
omphalomésentérique relié a la face postérieure de I'ombilic.

52



Le tableau clinique est celui d’'une occlusion associant des douleurs abdominales
paroxystiques et des vomissements bilieux précoces.

L’échographie met en évidence une dilatation liquidienne sous tension des anses gréles
associée a un épanchement intrapéritonéal (n = 9). Elle permet de dépister des signes de
strangulation conduisant a une chirurgie immédiate : un épaississement pariétal déstratifié
hypo ou apéristaltique d’'une ou de plusieurs anses avec souvent niveau hydrohydrique
intraluminal, une infiltration hyperéchogene des mésos, un épanchement échogeéne ou
fibrineux. La bride congénitale, épaisse et vascularisée en son centre est le plus souvent
visible (n = 7) au niveau de la disparité de calibre, plus facilement aprés une aspiration
digestive parfois mise en place avant l'intervention en I'absence de souffrance digestive. Le
diverticule de Meckel associé est plus rarement identifié (n = 3).

La muqueuse est généralement de type intestinal gréle (n = 8). Une hétérotopie gastrique
fundique diffuse n’est observée que dans un cas.

6.3. Volvulus du diverticule de Meckel

L’échographie découvre dans un cas une « anse » dilatée a paroi épaissie, contenant de
nombreuses particules échogénes brillantes, se terminant en bec. Dans l'autre cas, seule la
spire de torsion est visible dans le mésenteére, le diverticule totalement nécrosé a
I'intervention n’étant pas identifié.

7. Traitement chirurgical

L’intervention consiste en une résection du diverticule de Meckel emportant I'anse
porteuse, et si besoin I'intestin nécrosé, suivie d’une anastomose terminoterminale. La
longueur du diverticule varie de 1.5 a 6 cm, son diametre allant 10 a 20 mm.

Conclusion

Résidu embryologique le plus souvent asymptomatique, le diverticule de Meckel peut étre
responsable de complications multiples et variées. |l doit étre évoqué non seulement devant
une hémorragie digestive basse isolée, mais encore devant toute urgence digestive de
I’enfant d’autant plus qu’il s’agit d’un gargon de moins de 6 ans.

Dans un contexte d’abdomen aigu, toute « anse » digestive borgne anormalement épaisse
ou dilatée associée a une péritonite, est une Meckelite perforée jusqu’a preuve du
contraire. Il faut également y penser devant une péritonite chez un petit enfant, et/ou
devant une péritonite de siege mésocceliaque ou iliagque gauche.

Devant une invagination iléoiléale ou iléoiléocolique occlusive, un diverticule de Meckel doit
étre systématiquement traqué a la téte du boudin d’autant plus qu’il existe des signes de
souffrance digestive.
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Devant une occlusion du gréle chez un enfant non opéré, en I'absence d’invagination ou de
volvulus sur malrotation, la bride d’origine embryonnaire doit étre évoquée et recherchée au
niveau de la disparité de calibre.

SCHEMAS de Levy AD, Hobbs CM. Meckel diverticulum; radigio features with
pathologic correlation. Radiographics 2004; 24:583-
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Particularités de I'échographie musculosquelettique pédiatrique

B. Bruneau, M Proisy. C Tréguier

Ce syllabus a pour objectif de décrire les principales indications et spécificités de
I'échographie musculo-squelettique pédiatrique. Ne seront donc pas détaillées les
pathologies communes avec la population adulte.

1. Malformations congénitales
1.1. Luxation congénitale de hanche (LCH):
1.1.1. Généralités

La luxation congénitale de hanche (LCH) dont la prévalence est de 6/1000 concerne les filles
dans 90% des cas dont 70% sans aucun facteur de risque. Le dépistage clinique seul ou
échographique sur facteur de risque reste insuffisant amenant a des diagnostics tardifs
aprés 3 mois. Or, ce retard est a I'origine d’'une prise en charge orthopédique lourde apres 4
mois et un risque de coxarthrose précoce, responsable de 10% des PTH et surtout de 40%
des PTH précoces, avant 60 ans. La mise en place d’'un dépistage échographique a 1 mois
par les radiologues généralistes, centré sur la mesure échographique du fond cotyloidien
(FC) et réalisé systématiquement & 1 mois chez les filles et chez les gargons avec facteurs
de risque ou anomalie a I'examen clinique systématique permet de réduire significativement
le nombre de diagnostics tardifs.

1.1.2. Technique

La coupe échographique de référence proposée est une coupe frontale « monocoupe
dynamique » réalisée en décubitus dorsal, hanche fléchie en adduction décrite par Couture
et collaborateurs. Elle est donc d'emblée réalisée en position luxante. La téte fémorale et les
3 reperes échographiques principaux doivent étre visibles : toit du cotyle, pubis et limbus. La
mesure de I'épaisseur du fond cotyloidien « FC » est le témoin du centrage normal de
'épiphyse fémorale. La mesure du FC est simple, invariable avec le plan de coupe,
reproductible (kappa 0, 795) et facilement enseignée aux radiologues généralistes impliqués
[1]. Le FC est mesuré entre le bord médial de I'épiphyse et le noyau d'ossification du pubis,
il doit normalement étre < & 6mm et la différence A entre les mesures de FC droit et gauche
doit étre <a 1.5 mm [1].

La mesure du pourcentage de couverture osseuse (CO) évalue le pourcentage de
couverture épiphysaire par le toit du cotyle a partir d'une ligne tracée parallelement au rebord
de l'aile iliaque. Une couverture osseuse d’au moins 50 % de la téte fémorale est requise.
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1.1.3. Résultats

En choisissant un seuil pathologique au-dessus de 6 mm et un A droite/gauche < 1.5 mm, on
obtient une sensibilité de 100 % a I'adge de 1 mois [1].

Ainsi 4 situations échographiques sont possibles a I'age de 1 mois :

- Hanche normale : FC <6mm et A < 1,5 mm

Une surveillance clinique de I'abduction dans les trois premiers mois doit étre réalisée en
complément pour dépister linstallation d'un bassin asymétrique congénital qui peut
exceptionnellement évoluer vers une luxation ultérieure.

- Luxation congénitale de hanche a 1 mois

Les critéres échographiques de diagnostic de la LCH sont: un FC > a 6 mm et une
diminution de CO < 50 %. La mesure moyenne du FC en cas de LCH est de 8,6 £ 1,7 mm
pour les enfants agés de 1 mois

- Bassin Asymétrique Congénital (BAC) a 1 mois

Le BAC associe cliniquement une limitation unilatérale de I'abduction, une asymétrie des
plis inguinaux et parfois une plagiocéphalie positionnelle et/ou un torticolis congénital.
L'évolution des BAC simples, traités par des manceuvres pluri-quotidiennes de détente des
adducteurs, est dans la grande majorité des cas favorable mais la surveillance clinique et
échographique est impérative durant les premiers mois de vie car I'évolution vers une LCH
est possible.

Les criteres échographiques de BAC sont : un FC > a 6 mm un et/ou un A entre la droite et
la gauche > 1,5 mm avec une CO normale. La mesure du FC en cas de BAC estde 6,4 £1,2
mm en moyenne pour les enfants agés de 1 mois

- Variante du normal : un cartilage pubien épais bilatéral et symétrique peut parfois étre
responsable d’'une augmentation symétrique des fonds cotyloidiens avec cependant une
couverture osseuse et un examen clinigue normaux.

Ainsi dans la stratégie de dépistage proposée tout hourrisson présentant une valeur de FC >
6mm e/ou un A > 1.5 mm lors d’'une échographie de dépistage doit étre référé rapidement en
consultation spécialisée. Lors de cette consultation I'examen clinique et I'analyse de la
couverture osseuse en échographie permettront de différencier une luxation congénitale d’'un
bassin asymétrique congénital ou encore d’'une variante de la normale par épaississement
cartilagineux.
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Cette stratégie a permis de supprimer complétement les diagnostics tardifs de LCH sur une
période de 8 ans au sein d’un territoire de plus d’'1 Million d’habitants (14 000 naissance/an)

1.1.4. Messages a retenir

-FC <6 mm et A entre les 2 hanches < 1,5 mm : hanches normales

-FC > 6 mm et/ou A entre la droite et la gauche > 1,5 cm : avis orthopédique pédiatrique
spécialisé immédiat

-On propose une échographie de hanches a toutes les filles a 1 mois et aux garcons avec
facteur de risque ou examen clinigue anormal afin de supprimer les diagnostics tardifs de
LCH.

-Echographie de hanche a la maternité si ressaut néonatal ou limitation d’abduction lors de
'examen systématique

2. Echographie et impotence fonctionnelle chez I'enfant (boiterie +++)

Les impotences fonctionnelles chez l'enfant et notamment les boiteries sont une source
importante de demande d’échographie pédiatrique, le plus souvent en complément du bilan
radiographique. En cas de radiographies et échographie normales on aura fréquemment
recours a d’autres examens d’'imagerie (IRM +++).

2.1.Entre0et3 ans:

Dans cette tranche d'age les étiologies traumatiques et infectieuses dominent le tableau.

Il est difficile chez les jeunes enfants de déterminer précisément la zone douloureuse,
souvent seul le coté pathologique est connu devant le refus d'appui d’'un membre. C'est
pourquoi nous recommandons de ne pas se limiter & I'étude des hanches en échographie
mais d’analyser I'ensemble du membre incriminé, en incluant notamment [‘étude des
principales articulations. La mise en évidence d’'un épanchement intra-articulaire et/ou d’'un
épaississement synovial fera suspecter une synovite, souvent septique a cet age. L’étude
des surfaces osseuses articulaires et péri-articulaires est conseillée a la recherche
d'arguments en faveur d'une ostéomyélite associée (lacune osseuse, rupture corticale,
collection sous-périostée...). D'apres les données récentes environ 40% des enfants
présentant une infection ostéo-articulaire aurait a la fois une arthrite et une ostéomyélite,
41% une ostéomyelite seule et 19% une arthrite isolée [2]. C’est pourquoi certains auteurs
se posent méme la question de I''lRM en 1°¢ intention en cas de suspicion d’'infection ostéo-
articulaire chez I'enfant [2][3].

En I'absence de synovite en échographie nous recommandons une analyse des corticales
osseuses et des parties molles du membre impotent. L’analyse osseuse permettra parfois de
mettre en évidence une réaction périostée (fracture, ostéomyélite ...), une lacune osseuse
ou encore une solution de continuité corticale. La découverte d’'une anomalie périostée
(apposition périostée, hématome ou abcés sous-périosté ...) orientera vers une pathologie
osseuse. Il faut savoir que les modifications périostées sont parfois visibles plus
précocement en échographie qu’en radiographie, notamment dans la classique fracture en
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cheveu du tibia lors de l'apprentissage de la marche (« toddler’s fracture ») ou encore dans
certaines fractures plastiques (fibula +++) qui fréquemment ne sont pas visibles sur les
radiographies initiales mais uniquement sur les clichés de contrdle avec I'apparition d'un cal
OSSEeUX.

La recherche d’'une lésion osseuse traumatique est aussi particulierement importante dans
le cadre d'une impotence fonctionnelle chez un enfant non déambulant afin de ne pas
méconnaitre un traumatisme non accidentel. Le bilan radiographique est primordial dans ce
contexte, il mettra parfois en évidence des Iésions a spécificité élevée de maltraitance telles
gu'une lésion métaphysaire en anse de seau/en coin ou encore une fracture d'un arc
postérieur de c6te. Il permettra aussi la recherche de cals osseux en faveur de Iésions plus
anciennes. L'échographie peut également jouer un réle important en cas de normalité du
bilan radiologique et permettra parfois la visualisation de Iésions osseuses post-traumatiques
non visibles sur les radiographies initiales en visualisant notamment un hématome sous-
périosté a la phase précoce.

2.2.Entre 3 et 10 ans:

Devant une boiterie aigue sans traumatisme on pensera en 1°° hypothése & la synovite
aigue transitoire et a l'ostéochondrite de hanche sans oublier les autres étiologies. On
rappelle I'importance de I'examen clinque et biologique dans ce contexte car I'échographie
seule ne permet pas de différencier une synovite aigue transitoire d’'une synovite septique ou
encore inflammatoire (arthrite juvénile idiopathique +++). Un épanchement intra-articulaire
peut aussi se rencontrer dans le cadre d’'une ostéochondrite débutante avec radiographies
initialement normales. Une évolution rapidement favorable fait donc partie des critéres
diagnostiques de synovite aigue transitoire et toute atypie dans cette évolution devra faire
rechercher un diagnostic différentiel (ostéochondrite, arthrite juvénile idiopathique ...).

2.3.Aprés 10 ans :

Il faudra a cet age, en plus des autres diagnostics, penser a I'épiphysolyse de hanche.
Actuellement I'échographie n'a pas sa place dans le diagnostic de cette pathologie
(diagnostic radiographique) méme si certains auteurs ont décrit des signes échographiques
d’épiphysolyse [4].

3. Echographie musculo-squelettique appliquée aux principales situations
pédiatriques

3.1. Exploration d’une tuméfaction des parties molles:

L’échographie est un examen de choix dans I'exploration d’une tuméfaction des parties
molles chez I'enfant, qu’elle soit douloureuse ou non.
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3.1.1. Lésions vasculaires:

Devant une tuméfaction des parties molles chez I'enfant il faudra systématiquement penser
au diagnostic de lIésion vasculaire, pathologie « fréquente » dans cette tranche d'age. Les
Iésions vasculaires les plus fréquemment rencontrées sont de 3 types: les malformations
veineuses, les malformations lymphatiques et les hémangiomes infantiles.

- Malformation veineuse : il s’agit d'une cause classique de douleurs et/ou de tuméfaction
des parties molles chez I'enfant. Le diagnostic est facile quand il existe des modifications
cutanées évocatrices (aspect bleuté de la peau, dilatation veineuse ...) et un aspect typique
en échographie : lésion lobulée a contenu « liquidien » anéchogéne, dépressible sous la
sonde, avec parfois présence d'un thrombus et/ou de phlébolithes intra-lésionnels souvent
associés a des veines « dysplasiques » au voisinage.

Parfois le diagnostic est plus difficile et il est fréquent que ces Iésions soient prises a tort
pour une lésion tumorale, notamment dans le cadre des localisations profondes intra-
musculaires ou au sein des fascias. Dans ces formes profondes les lésions sont souvent
plus hétérogenes, cloisonnées, pseudo-tissulaires. Il faudra savoir rechercher une
composante liquidienne intra-lésionnelle en s’aidant notamment des manceuvres de
compression. La découverte d’'une image évocatrice de thrombus intra-lésionnel pourra
aussi aider au diagnostic. En doppler, il est le plus souvent impossible de mettre en évidence
un flux vasculaire intra-lésionnel (circulation trés lente). Il existe aussi fréquemment en
périphérie de ces Iésions une hypertrophie graisseuse hyperéchogene. L'IRM confortera le
diagnostic en montrant une Iésion en franc hypersignal T2, hyposignal T1 avec souvent un
remplissage progressif de la lésion aprés injection. Les séquences en écho de gradient
aideront a la recherche de thrombus/phlébolithes.

- Malformation lymphatique : le diagnostic est souvent fait en anté ou néonatal mais peut étre
fait & tout age, parfois a I'occasion d’'une poussée inflammatoire ou d’'une hémorragie intra-
Iésionnelle. Le diagnostic sera évoqué devant la découverte d'une ou plusieurs lésions
kystiques anéchogénes dépressibles sous la sonde, sauf en cas de poussées inflammatoires
ou hémorragiques lors desquelles le contenu sera parfois échogéne (contenu hématique)
avec une lésion possiblement un peu ferme, sous tension. Le diagnostic différentiel avec une
malformation veineuse est parfois difficile en échographie, I'lRM aidera alors au diagnostic
en montrant une absence de rehaussement intra Iésionnel dans les lymphangiomes
kystiques avec juste un rehaussement des cloisons. Le diagnostic est parfois plus difficile
dans certaines formes microkystiques, souvent mal limitées dans lesquelles il n'est pas
toujours facile d'affrmer en échographie le caractére liquidien de ces lésions (aspect
pseudo-tissulaire), la aussi I'lRM sera d’'une grande aide au diagnostic.

- HéEmangiome : on distingue classiquement les hémangiomes infantiles, les plus fréquents,
des hémangiomes congénitaux ; ces derniers sont présents dés la naissance a la différence
des hémangiomes infantiles qui apparaissent le plus souvent vers I'dge d’un mois. Parfois il
existe a la naissance une minime Iésion cutanée préexistante. Le diagnostic des formes
superficielles tubéreuses est en général facile cliniguement quand il existe des modifications
cutanées évocatrices. Toutefois, il faudra aussi penser au diagnostic d’hémangiome
« profond » sous-cutané devant I'apparition d'une tuméfaction des parties molles dans les 2
premiers mois de vie, méme en l'absence de coloration cutanée. L'échographie suffit
souvent au diagnostic en montrant une lésion lobulée, souvent une peu ovalaire, un peu
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hétérogéne avec une échostructure assez évocatrice pour un opérateur entrainé. Il s'agit
d'une lésion franchement hypervascularisée en doppler couleur (indispensable au
diagnostic), la mise en évidence de shunts artério-veineux au sein de la Iésion est possible
conduisant parfois a tort au diagnostic de malformation artério-veineuse. L’hémangiome est
normalement dépressible sous la sonde. Au moindre doute diagnostique, notamment dans le
cadre d'une Iésion arrondie et ferme, une biopsie devra étre envisagée car d’autres lésions
des parties molles sont possibles dans les 1°° mois de vie (parfois hypervascularisées
également): sarcome, myofibromatose infantile ...

3.1.2. Pathologie tumorale maligne des parties molles

Une lésion des parties molles chez I'enfant peut étre en rapport avec une pathologie
tumorale maligne (rhabdomyosarcome, synovialosarcome ...). C’'est pourquoi une biopsie
devra étre envisagée au moindre doute diagnostique, elle pourra étre réalisée sous guidage
échographique. Il faut aussi savoir que certaines lésions tumorales malignes peuvent étre
non douloureuses, de petite taille et présenter une croissance trés lente faussement
rassurante, conduisant parfois a un délai diagnostic de plusieurs années, notamment dans le
cadre de certains synovialosarcomes [5].

3.1.3. Kyste synovial

Le diagnostic de kyste synovial ne pose en général pas de probléme diagnostique en
échographie devant la découverte d'une lésion kystique articulaire parfois cloisonnée, le
contenu est fréguemment un peu échogéne. Il s'agit de la cause la plus fréquente de
tumeéfaction du poignet chez I'enfant.

3.1.4. Adénomeégalie, abces ganglionnaire et abces des parties molles

L’échographie permettra parfois de mettre en évidence un aspect d’'adénite devant la
présence dune tuméfaction inflammatoire des parties molles. On recherchera
systématiquement des arguments pour une abcédation : contenu anéchogéne, mobile sous
la sonde, absence de flux doppler (non pathognomonique d’abcédation), fistulisation. Devant
la présence d'une adénite suppurée ou d’'un abceés des parties molles persistant malgré le
traitement antibiotique, il faudra penser au diagnostic de maladie des griffes du chat,
notamment chez un enfant en bon état général avec un syndrome infectieux peu marqué. I
est intéressant dans ce cas précis de compléter I'examen par une échographie hépato-
splénique a la recherche de granulomes alors évocateurs du diagnostic dans ce contexte.
Quand un diagnostic « bactériologique » est nécessaire une ponction sous controle
échographique pourra étre utile en cas d’abces de petite taille.

3.1.5. Fibromatose du muscle sterno-cleido-mastoidien

Il s’agit classiguement d’'une enfant d’environ 1 mois qui présente un torticolis avec la
découverte cliniquement d'une masse ferme du muscle sterno-cleido-mastoidien.
L’échographie retrouve alors un syndrome de masse tissulaire intramusculaire au sein du
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sterno-cleido-mastoidien orienté dans le grand axe du muscle. Normalement I'examen
clinique couplé a I'échographie suffit au diagnostic.

3.1.6. Granulome post-vaccinal

Il s’agit en général d'un enfant qui présente une tuméfaction de la face externe de cuisse
(zone de vaccin), le plus souvent prurigineuse. Parfois la symptomatologie est bilatérale,
alors fortement évocatrice du diagnostic. L'aspect échographique est assez typique avec
mise en évidence dans les tissus sous-cutanés, parfois profonds, d’'une lésion en général
mal limitée fortement hypoéchogéne (voire anéchogéne) avec un halo hyperéchogéne,
pouvant étre pris a tort pour un abces. La localisation de la Iésion aide au diagnostic, de plus
il existe tres souvent plusieurs lésions au voisinage les unes des autres en échographie ; il
faudra aussi rechercher des lésions controlatérales asymptomatiques.

3.2. Pathologie inflammatoire et infectieuse

L'échographie joue un rble important dans le diagnostic mais aussi le suivi des pathologies
articulaires chroniques inflammatoires de I'enfant, au 1* rang desquelles l'arthrite juvénile
idiopathique qui regroupe plusieurs sous-types. Quand on suspecte une synovite et/ou une
ténosynovite inflammatoire au niveau d’une articulation périphérique I'échographie constitue
souvent 'examen d’imagerie de 1°° intention pour confirmer le diagnostic, en montrant un
épanchement et/ou un épaississement synovial. Il faudra également rechercher la présence
d’érosions osseuses associées. L'échographie peut aussi permettre la visualisation de
Iésions inflammatoires articulaires infra-cliniques. L’analyse doppler est frequemment utilisée
(doppler puissance ++), notamment dans le suivi, en sachant que la présence d'une
hypervascularisation chez un enfant en rémission clinique ne serait pas forcement le témoin
d’'une reprise d’'activité inflammatoire a court ou moyen terme [6]. De méme il a été montré
gu’il persistait fréquemment un épaississement synovial et/ou un épanchement chez des
enfants en rémission clinigue dans ce contexte d’arthrite juvénile idiopathique [6]. Comme
chez I'adulte I'échographie est aussi largement utilisée pour guider certaines infiltrations
articulaires.

L’échographie joue également un réle important dans le diagnostic des pathologies
infectieuses ostéo-articulaires de I'enfant au méme titre que les radiographies et I'lRM (cf
chapitre sur les boiteries).

L'échographie peut aussi parfois aider a différencier un infarctus osseux d'une infection
ostéo-articulaire chez un enfant drépanocytaire, dont le diagnostic différentiel est souvent
difficile sur les seules données clinico-biologiques. La mise en évidence d’'un abcés sous-
périosté en échographie et/ou d'une collection au sein des parties molles sont des
arguments en faveur d’'une origine infectieuse.

3.3. Pathologie traumatique

Les radiographies standards constituent en général l'imagerie de 1°° intention dans la
pathologie traumatique aigue chez I'enfant. Toutefois dans certaines situations I'échographie
peut étre d’'une aide précieuse, notamment en cas de normalité du bilan radiographique.
Nous ne détaillerons pas la sémiologie échographique des lésions musculo-tendineuses et
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ligamentaires qui ne présentent pas de réelles spécificités par rapport a I'imagerie adulte :
hématome musculaire, recherche d’une Iésion du ligament collatéral ulnaire du pouce (avec
éventuel effet Stener) ...

Chez I'enfant, I'échographie a l'avantage de permettre une bonne analyse des structures
cartilagineuses facilitant la visualisation de certaines lésions post-traumatiques non visibles
sur les radiographies. Elle permet ,par exemple, la recherche d’avulsion d'un centre
d’ossification cartilagineux (non ossifi€), comme au niveau de I'épicondyle médial du coude
ou encore au niveau de I'épine iliaque antéro-inférieure.

L’échographie est aussi un examen largement utilisé dans le cadre des traumatismes
obstétricaux quand les radiographies sont normales alors qu'il existe une impotence
fonctionnelle. On recherchera par exemple un décollement épiphysaire de I'extrémité
supérieure ou inférieure de 'humérus.

L’échographie peut parfois aider au diagnostic de certaines ostéochondroses (maladie
d’Osgood Schlatter, de Sever ...) notamment a la recherche d’'un diagnostic différentiel, en
sachant que le bilan radiographique est en général 'examen de 1°° intention quand une
imagerie est nécessaire (diagnostic souvent clinique).

Certains auteurs se sont aussi intéressés a lintérét de I'’échographie dans le cadre de
pronations douloureuses récidivantes qui seraient en rapport avec une laxité du ligament
annulaire [7]. Ces derniers ont décrit des signes échographiques de sub-luxation de la téte
radiale et aussi des Iésions post-traumatiques du ligament annulaire.

Parfois la visualisation d’'une réaction périostée permettra d’évoquer le diagnostic d’'une
fracture non visible sur les clichés radiographiques, typiquement dans le cadre de certaines
fractures des membres inférieurs chez les jeunes enfants (cf chapitre sur boiterie).

4. Pour aller plus loin :
4.1.Synostoses du tarse :

Elles correspondent a un pont anormal entre au moins 2 structures osseuses, de nature
cartilagineuse, fibreuse ou osseuse. Les synostoses congénitales sont bilatérales dans
environ 50% des cas. Les 2 synostoses du tarse les plus fréquentes sont les synostoses
talo-calcanéennes et calcanéo-naviculaires. Le diagnostic radiographique peut étre difficile
notamment en I'absence d’incidence radiologique adaptée (clichés de ¥ pour les synostoses
calcanéo-naviculaires).

Le diagnostic de synostose est parfois possible en échographie [8], il faudra savoir la
rechercher dans un contexte de douleurs mécaniques du pied et/ou de la cheville avec
radiographies normales (fig. 10), notamment dans un contexte de pied plat. Les synostoses
chez I'enfant présentent souvent une ossification incompléte avec des berges osseuses
irrégulieres, ce qui aidera au diagnostic. La recherche de synostose en échographie doit
inclure un balayage perpendiculaire mais aussi paralléle de la zone théorique de synostose.
Le diagnostic sera souvent évoqué devant la présence d'irrégularités osseuses anormales
correspondant aux irrégularités des berges synostotiques. En cas d'ossification compléete
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(assez rare chez l'enfant) on recherchera le pont osseux entre les os incriminés, le
diagnostic de ces formes completes est souvent plus difficile en échographie.

Dans le cadre de I'exploration d’'une douleur du versant médial du pied et de la cheville, il
faudra aussi penser au diagnostic d'os naviculaire accessoire pouvant étre a l'origine de
douleurs chroniques chez I'enfant. Le diagnostic est souvent fait sur les clichés
radiographiques en sachant que le diagnostic échographique est en général aisé quand on
pense a le rechercher.

L’échographie pourra aussi étre utilisée pour guider une éventuelle infiltration de la zone de
synostose.

4.2. Malformations congénitales du pied :
Les déformations et les malformations du pied du nourrisson sont le pied bot varus équin
(PBVE), le metatarsus adductus (MA), le pied en Z et le pied convexe congénital.
L'échographie au cours de la premiere année de vie visualise les éléments ossifiés ainsi que
toutes les structures cartilagineuses et contribue au diagnostic, a I'évaluation de la gravité et
au suivi thérapeutique [9]
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« Pot Pourri » autour du
nouveau- né

Marie Cassart, Heloise Lerisson et Fred Avni

Bruxelles & Lille
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Le nouveau-né est susceptible de présenter dés sa naissance un
large éventail de pathologies et de complications. Certaines sont liées a
des anomalies congénitales dont toutes n’auront pas été diagnostiquées
in utéro; d’autres sont liées a une naissance prématurée et a
I'immaturité de certains organes. D’autres enfin, seront des pathologies
acquises en rapport avec (entre autres) des infections, des déficits de
fonctionnement de certains organes ou encore des complications
iatrogénes. L'imagerie a souvent un role central pour évaluer ces
nouveau-nés et définir le meilleur traitement. En fonction des cas, les
radiographies standards, I’échographie et les opacifications digestives
doivent étre utilisées. Dans des cas plus sélectionnés, I'imagerie en
coupes, CT ou IRM, sera utile. Tous ces examens devront étre optimisés

en tenant compte de I'age et de la fragilité des patients.
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Pour illustrer ces différents aspects, 3 themes ont été choisis :

1) Les (sub)obstructions intestinales néonatales
2) Les complications des cathéters chez le nouveau-né
3) Imagerie et endocrinologie du nouveau-né

1) Les obstructions et sub-obstructions digestives chez le nouveau-né

Durant la période néonatale, I'obstruction digestive représente
potentiellement une urgence chirurgicale et nécessite un diagnostic rapide
pour une prise en charge immédiate. A I’ére du diagnostic anténatal (DAN),
nombre de pathologies peuvent étre diagnostiquées in utéro. Le taux de
dépistage des anomalies digestives n’est toutefois pas optimal et varie de 50-
60 % pour les atrésies de I'cesophage ou du duodénum a moins de 30% pour
les obstructions digestives basses. Par ailleurs, certaines malformations ne
sont quasi jamais dépistées par I’échographie obstétricale (par exemple la
maladie de Hirschsprung) alors que d’autres ne s’exprimeront qu’apres la
naissance, lorsque l'intestin sera distendu par I'air (par exemple, le volvulus sur
malrotation). Exceptionnellement encore, des pathologies de I'enfant plus agé
pourront s’observer en période néonatale (appendicite...).La prise en charge de
ces nouveau-nés se basera sur les données cliniques et sur les résultats de
I'imagerie la plus adaptée. En termes d’imagerie, le couple ASP + échographie
suivi au besoin d’une opacification du tractus digestif supérieur ou inférieur

permettent dans la majorité des cas d’obtenir un diagnostic présomptif.

a. (Sub)Obstructions du tractus digestif supérieur: I’'cesophage

Si, le diagnostic d’'une atrésie de I'cesophage apparait rapidement

évident a la naissance, deux autres malformations se traduisent par des
symptomes similaires : la sténose de I'cesophage et la bronche cesophagienne.

La sténose cesophagienne se situe aux 1/3 moyen ou inférieure. Elle peut étre
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associée aux atrésies et sera découverte en post-opératoire. Elle se caractérise
par un rétrécissement permanent lors de 'opacification de I'cesophage. La
bronche cesophagienne est caractérisée par une bronche lobaire naissant du
bas cesophage ; elle peut faire partie s’'un syndrome de VACTERL ou étre
associée aux malformations broncho-pulmonaires. Classiquement le
parenchyme dépendant de la bronche sera collabé et la bronche s’opacifiera

lors de la bouchée barytée. Elle est aussi susceptible d’étre visualisée au CT.

b. Obstructions du tractus digestif supérieur : I'estomac et le

duodénum

Des cas exceptionnels de sténose hypertrophique du pylore de
diagnostic néonatal (voire anténatal) ont été rapportés. Les critéres
diagnostiques sont semblables a ceux utilisés chez les nourrissons plus agés

mais avec des critéres chiffrés « adaptés».

Les obstructions duodénales peuvent étre liés a une atrésie
(habituellement de DAN ou postnatal évident), sténose, diaphragme ou
volvulus. La sténose et le diaphragme seront suspectés sur I’ASP en cas de
dilatation duodénale associée a une aération de I'intestin en aval. Le diagnostic
sera confirmé lors de I'opacification du cadre duodénal. Le volvulus sur
malrotation constitue une urgence chirurgicale « majeure ». Dans ce cadre,
I’échographie a un réle central (parfois pris en défaut cependant) pour
démontrer le signe de I’enroulement (« whirlpool sign ») de la veine
mésentérique autour de I'axe artériel. En cas de doute, le volvulus pourra étre
confirmé par un TOGD montrant I'anomalie de position de I'angle de Treitz et

du duodénum.
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c. Obstructions du tractus digestif inférieur : I'intestin gréle et le colon
Les causes d’obstructions du tractus digestif inférieur sont multiples
(Tableau 1) et leur diagnostic différentiel parfois difficile. La connaissance des
antécédents obstétricaux (mais nombreux faux négatifs !) est bien entendu

utile. Les données cliniques sont tout autant essentielles :

- Diagnostic néonatal évident d’imperforation anale

- Obstruction néonatale immédiate, différée, récidivante...

- Antécédents favorisants (naissance prématurée, épisode d’entérocolite
ulcéro-nécrosante connue ou suspectée...)

- Emission du méconium a la naissance (normale, absente, différée...)

- Autres anomalies associées (Vactrel, mucoviscidose, anomalies
génétiques) = examens complémentaires appropriés

L’ASP confirmera I'existence d’un syndrome occlusif par la visualisation

d’anses intestinales distendues et/ou de répartition anormale.

L’échographie permettra de démontrer la présence d’anses intestinales
distendues a parois fines ou épaissies, elle permettra aussi de suspecter un
petit colon de non utilisation. Elle pourra également mettre en évidence une
obstruction mécanique (invagination) ou un processus inflammatoire
(appendicite). L’échographie permet surtout de démontrer des complications

(signes de péritonite, abces) contrindiquant une opacification.

Dans de nombreux cas, I'opacification colique a I'aide de produits de
contraste hydro-solubles iso- ou faiblement hyperosmolaires fournira des
éléments essentiels au diagnostic. Cet examen ne pourra étre réalisé que si
I’état cliniqgue du nouveau-né le permet, en dehors de tout risque de

perforation.

L’opacification des colons permettra de différentier les obstructions

d’origine anténatale des obstructions de développement post natal
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(moyennant une réserve concernant les atrésies de survenue tardive in utéro

ou la maladie de Hirschsprung — voir plus loin).

Les obstructions de survenue anténatale se caractérisent par un colon de
petit calibre de non utilisation sans reflux du contraste dans les
derniéres anses gréles; le méconium en est absent. La gamme
diagnostique comprend I'iléus méconial (souvent associé a la
mucoviscidose), la péritonite méconiale ( avec les calcifications
péritonéales classiques) de méme que |'atrésie iléale distale associée ou
non a un volvulus. De maniéere exceptionnelle une maladie de
Hirschprung syndromique peut se présenter sous la forme d’un micro-
colon. Par ailleurs, si I'atrésie grélique s’est développée tardivement
durant la grossesse (3° trimestre), le degré de « petit colon » peut-étre
moins marqué et on pourrait retrouver du méconium dans le colon.
L’opacification confirmera I'obstacle complet (sans pouvoir le lever) et
I'indication chirurgicale.

Les obstructions de survenue postnatale se caractérisent par un colon de
calibre normal avec ou sans reflux dans les derniéres anses gréles. Un
colon de calibre normal sans reflux gréle peut traduire un bouchon
méconial ou chez le prématuré un équivalent d’iléus méconial. Les deux
sont liés a un état de déshydratation. Chez les nouveau-nés a terme, un
méconium abondant s’observe dans le colon et le lavement permettra
habituellement le lever I'obstacle lié au méconium bouchant la jonction
iléo-colique. Chez le prématuré, le mécanisme est un peu plus

complexe : la déshydratation, I'intubation, certains médicaments,
I’absence de nutrition entérale et I'immaturité du péristaltisme intestinal
sont tous des facteurs favorisant la stagnation du méconium au niveau

de la derniére anse gréle. Au moment de la reprise de I'alimentation
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entérale, le bouchon constitué détermine une obstruction d’amont. Il ne
sera levé que grace a des instillations de mucolytiques ou par un
lavement radioopaque aux hydrosolubles. De maniére corollaire, un
colon de calibre globalement normal avec reflux gréle doit faire
rechercher une maladie de Hirschsprung, un petit colon gauche ou une

obstruction acquise.

Le diagnostic d’'une maladie de Hirschsprung nécessite une technique
optimale. Dans ce cadre, la réalisation de I'’examen doit étre méticuleuse et
permettre I'analyse détaillée des différents segments coliques. L'obtention
d’un reflux gréle, de clichés pendant I’évacuation de méme que d’un cliché post
évacuation sont utiles voire indispensables avant de terminer I’examen. La
visualisation de la zone de transition est I'élément déterminant. Un aspect
irrégulier (en dents de scie) ou au contraire trop lisse du segment pathologique
sont des signes indirects de la maladie. Les pieges sont liés aux maladies de
Hirschsprung ultra-courts ou au contraire entreprenant I'ensemble du colon.
Les cas ultracourts seront évalués au mieux durant |’évacuation du contraste;
les cas de Hirschsprung totaux sont de diagnostic difficile. Les colons
apparaitront apéristaltiques, I'obtention d’un reflux grélique sera aléatoire et

surtout le gréle restera dilaté méme apreés I'opacification compléte des colons.

Le diagnostic d’un petit colon gauche est habituellement aisé au lavement
radioopaque ; le calibre du colon descendant apparait nettement réduit par

rapport au rectum ou au colon transverse. Cette anomalie est transitoire.

Les sténoses post entérocolite ulcéro-nécrosante peuvent survenir au
niveau de tout segment du gréle et du colon; les sténoses peuvent étre
multiples les sténoses coliques sont aisées a reconnaitre; les sténoses gréles

sont plus difficiles a identifier et surtout a différentier des obstructions
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acquises sur bride ou hernie interne. Dans tous les cas, le gréle reste distendu

sur les clichés de remplissage colique avec reflux gréle.

d. Obstructions du tractus digestif inférieur : I'intestin gréle et le
colon/ causes diverses

Des causes beaucoup plus rares d’obstruction ou de sub-obstruction
intestinales chez le nouveau-né correspondent a la survenu d’invagination, de
diverticulite de Meckel ou d’appendicite. Le diagnostic préopératoire sera
exceptionnellement porté par échographie suivant des criteres similaires a

ceux rencontrés chez les enfants plus grands.

2) Les complications des cathéters (KT) chez le nouveau-né

Les KT constituent des voies de surveillance biologiques, d’injection de
médications et de nutrition indispensables aux nouveau-nés et en particuliers
aux prématurés. Plusieurs voies vasculaires sont disponibles. La veine
ombilicale et la veine humérale sont les voies d’abord les plus utilisées. Leur
placement se fait le plus souvent sous contrdle radiographique (avec ou sans
injection de contraste pour vérifier leur position). Il peut se faire également
sous controle échographique. La localisation idéale pour I'extrémité du KT
veineux ombilical se situe a la jonction veine cave inférieure et oreillette droite;
celle du KT huméral, au niveau de la veine cave supérieure. L'extrémité des KT
artériels, introduits par voie ombilicale ou fémorale, doit se situer nettement
au-dessus ou en dessous des arteres rénales. Des complications peuvent
survenir du fait de la mauvaise position finale du KT, du trajet dans un vaisseau
aberrant ou de la surinfection du KT entrainant thrombus ou abces. La
transfixion d’organes pleins peut amener a une suffusion du produit injecté
dans un espace inapproprié (péricardique ou pleural par exemple). Une
surveillance échographique est nécessaire en cas de symptomatologie

inhabituelle ou de signe d’infection.

73



a. Les complications des cathéters veineux ombilicaux
Parmi les complications classiques des KT veineux ombilicaux, il faut citer
I’extravasation du contraste au sein du parenchyme hépatique déterminant
soit une collection localisée ou des calcifications diffuses. La collection peut se
surinfecter et déterminer un abces. Cette surinfection peut entrainer par
contiguité une thrombose porte. Un hématome plus large ou une zone

d’ischémie peuvent aussi se constituer.

Lorsque le KT est dévié vers les branches des veines portes gauche ou

droite et y reste trop longtemps, il peut provoquer une thrombose.

b. Les complications des cathéters veineux périphériques
Les risques liés aux KT veineux périphériques sont également le risque
thrombotique et les extravasations liées aux perforations vasculaires et la
suffusion du produit endovasculaire vers I'espace péritonéal, pleural ou
péricardique entrainant un risque vital si elle n’est pas reconnue rapidement.
Dans toutes ces circonstances, une échographie thoracique ou abdominale sont

les examens de choix a réaliser en urgence pour démontrer I'épanchement.

c. Les complications des KT artériels
Les KT artériels sont le plus souvent placés dans les artéres ombilicales
ou les artéres fémorales et poussées jusqu’ au niveau de 'aorte via les artéeres
iliaques. Le risque est celui de thrombose de I'artére concernée. Dans le cas de
I"aorte, le risque est aussi de provoquer une thrombose des arteres rénales par

contiguité.
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3) Imagerie et «endocrinologie » du nouveau-né :

a. Pathologie testiculaire
Les « pathologies » inguino-scotales les plus fréquentes du nouveau-né
sont liées a I'absence de descente des testicules dans les bourses et a la
présence de hernie inguino-scrotale. L’hydrocéle est également fréquente mais

dénué de signification pathologique.

La descente testiculaire débute in utéro vers 20-22 semaines; vers 27
semaines de gestation, les testicules sont en place chez 30% des foetus. Vers 32
semaines, les testicules sont descendus chez plus de 80% des fcetus (pour I'un
des deux au moins). L’absence de testicules intrascrotaux a la naissance n’est
donc en soit pas une pathologie mais elle nécessite une surveillance afin de
s’assurer de la descente finale. L’absence des deux testicules a la naissance,
surtout s’il existe une anomalie du phallus, incitera a réaliser une échographie
pour s’assurer de I'absence de dérivés mullériens et d’anomalies du

développement génital (vois plus loin).

Les hernies inguinales sont des pathologies fréquentes du nouveau-né et
du petit enfant du fait en particulier de la perméabilité du canal péritonéo-
vaginal. Les hernies se développent préférentiellement du coté droit et sont
plus fréquentes chez le garcon. Toute situation augmentant la pression intra-
abdominale en accroit le risque. Les enfants nés prématurément présentent
eux aussi un risque accru de développer ces hernies. Chez les petits enfants, la
hernie peut contenir de la graisse épiploique ou des anses intestinales gréles.
Ces hernies sont habituellement résolutives a la pression simple. Les risques
sont ceux d’une obstruction grélique a cause d’un collet trop serré.
L’échographie est suffisante pour établir le diagnostic de hernie, définir son

contenu ainsi que les complications éventuelles. Le diagnostic différentiel d’une
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hernie inguinale comprend les hydroceles, les kystes du cordon et les (trés
rares) masses inguino-scrotales du nouveau-né (lymphangiome kystique par

exemple)

Deux autres pathologies, cependant plus rares, du testicule de nouveau-
né doivent encore étre rappelées: |la torsion du testicule et les anomalies
testiculaires rencontrées dans le cadre des anomalies du développement
génital (ADG). Le testicule du nouveau-né n’est pas encore fixé dans la vaginale
ni adhérent a la paroi scrotale, ce qui le rend trop mobile et a risque de torsion.
Ces torsions (rares) peuvent survenir in utéro ou directement apres la
naissance. A I’échographie, le testicule tordu est augmenté de volume et
hypovascularisé. Le risque de diagnostic tardif est grand et de ce fait le risque
de nécrose est important. Le risque est celui d’une involution compléete du
testicule ischémié aboutissant a un petit nodule calcifié. Dans le cadre des ADG,
en fonction du type d’anomalie, le testicule peut apparaitre ectopique (par
exemple dans les bourrelets génitaux) ou d’aspect atypique (gonade
indifférenciée). L'analyse des testicules et leur localisation seront des éléments

important dans I’évaluation de ce type de patients.

Enfin, du fait de la perméabilité du canal péritonéo-vaginal, des
épanchements intraabdominaux peuvent diffuser, se collecter et
éventuellement se calcifier au niveau inguino-scrotal. C’est tout
particulierement le cas pour les péritonites méconiales (= périorchite
méconiale), les complications des entérocolites ulcéro-hémorragiques et des
hématomes de la surrénale. De ce fait, la découverte d’une collection
intrascrotale « inattendue » doit inciter a examiner la cavité abdominale a la

recherche de pathologies initiales.
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b. La thyroide du nouveau-né
Les pathologies thyroidiennes du nouveau-né sont rares mais sont pour
la plupart dépistées au travers du test néonatal de Guthrie. La découverte
d’une hypothyroidie congénitale déterminera la réalisation d’une échographie,

d’une scintigraphie et d’'une évaluation de la maturation osseuse.

L’échographie permet de déterminer la présence ou I'absence d’une
thyroide en place. Si la thyroide est en place, I’échographie peut démontrer son
développement symétrique ou asymétrique, un volume normal ou augmenté
(goitre néonatal) et une éventuelle hypervascularisation en rapport avec une
thyroidite (d’origine foeto-maternelle le plus souvent). Au contraire, la thyroide
peut étre absente (agénésie) ou ectopique (sublinguale). En cas d’absence de
thyroide, les loges thyroidiennes sont occupées par du tissu graisseux et
microkystique. L’échographie peut parfois démontrer une thyroide ectopique;

cependant I'examen de référence reste la scintigraphie a I'lode 123.

L’échographie du genou permet de déterminer facilement la présence ou
, . P . . .
I’absence des points d’ossification épiphysaires normalement présents a la

naissance en situation d’euthyroidie.

c. Les pathologies de la surrénale du nouveau-né
A la naissance, les surrénales du nouveau-né se particularisent par leur
volume, lié a I'importance de la « zone corticale foetale », et par une
différenciation cortico-médullaire (médullaire hyperéchogéne centrale et
corticale hypoéchogene périphérique). Les surrénales seront donc aisément
visibles en échographie. Dans les semaines suivant la naissance, la zone
corticale foetale va disparaitre et la taille de la glande se réduire. Les anomales

de la surrénale sont multiples déja en période néonatale (anténatale) (Tableau
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I1). Certaines seront le point d’appel vers des pathologies syndromiques ou

malformatives.

Tres classiguement, les surrénales peuvent étre le siege d’hémorragie
uni- ou bilatérale lors d’accouchements difficiles, de gros bébés,
éventuellement nés de meéres diabétiques. L’hémorragie entrainera un aspect
nettement plus globuleux de la glande et une échostructure hétérogene. Dans
des cas sans complication, I"échostructure se modifiera au cours du temps
devenant moins échogene et le volume de ’lhémorragie se réduira. Une
calcification périphérigue pourra apparaitre dans les semaines suivantes. Les
hémorragies surrénaliennes, en particulier a gauche, peuvent étre associées a
des thromboses des veines rénales avec également des remaniements
caractéristiques a rechercher en échographie et au Doppler. Les
neuroblastomes kystiques ou semi-kystiques sont le principal diagnostic
différentiel. Tout doute au moment du diagnostic ou durant le suivi doit
entrainer |’évaluation des cathécholamines urinaires et une étude
scintigraphique a MIBG. D’autres tumeurs plus rares, tératome ou
malformation lymphatique kystique peuvent avoir une localisation

surrénalienne et font partie des diagnostics différentiels.

Une hyperplasie non tumorale des surrénales peut s’observer dans
diverses circonstances. Le syndrome adréno-génital associant hypertrophie
des surrénales et anomalies du développement génital en constitue la cause
principale. Les surrénales présentent un aspect typique « cérébriforme ».
L’hyperplasie congénitale des surrénales induira une virilisation plus ou moins
marquée des organes génitaux internes et externes tres évidente chez les
bébés de sexe féminin. Une autre forme d’hyperplasie est I’hyperplasie

lipidique des surrénales. Elle associera un phénotype féminin et un génotype
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masculin. Dans ce cadre, les surrénales seront hypertrophiées et

hyperéchogenes liés aux dépobts graisseux.

A l'inverse, les surrénales peuvent étre trop petites, hypoplasiques et
difficiles a démontrer en échographie si on n’est pas « vigilants ». Cette
hypoplasie surrénalienne peut étre primitive (et liée a des anomalies
génétiques type DAX1), secondaire et liée a une insuffisance de I'axe
hypophyso-surrénales (agénésie de I'antéhypophyse) ou associée a des

syndromes polymalformatifs.

Des calcifications dans les surrénales d’'un nouveau-né peuvent
s’observer dans le syndrome de Wolman, le syndrome de Galloway-Mowat,
dans les infections périnatales a CMV, comme séquelles des hémorragies

surrénaliennes et dans les cas de neuroblastomes et tératomes congénitaux.

En conclusion, le nouveau-né peut présenter des pathologies complexes
avec des risques de morbidité accrue. Un diagnostic rapide et précis est

essentiel. L’imagerie raisonnée et adaptée joue un réle important.
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Tableau | : Causes d’obstruction ou de sub-obstruction du tractus digestif inférieur

Atrésie iléale**

Atrésie colique*

lléus méconial**

Péritonite méconiale**

Bouchon méconial

Equivalent d’iléus méconial du prématuré

Petit colon gauche

Maladie de Hirschsprung*

Invagination

Diverticulite de Meckel

Hernie interne

Bride/ Bande de Ladd

Sténose gréle ou colique post entérocolite ulcéro-nécrosante
Pseudo-obstruction intestinale chronique (POIC)

**Diagnostic anténatal possible

*Diagnostic anténatal exceptionnel
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Tableau Il Pathologies surrénaliennes du nouveau-né

Agénésie surrénalienne
Surrénales en fer a cheval
Hémorragie surrénalienne
Hypoplasies surrénaliennes | ou Il
Hyperplasie surrénaliennes des syndromes adréno-génitaux
Hyperplasies surrénaliennes acquises (meéres diabétiques, souffrance foetale chronique,
médications)
Dysgénésie lipidique des surrénales
S de Galloway-Mowat
Maladie de Wolman
Tumeurs surrénaliennes kystiques
Kyste cortical solitaire
Dysplasie corticale kystique et syndrome de Beckwith-Wideman
Neuroblastome kystique
Malformation lymphatique kystique
Tératome kystique
Tumeurs surrénaliennes non kystiques
Neuroblastome
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Anomalies congénitales de la fosse postérieure

Juliette Garel, Eléonore Blondiaux, Catherine Garel

Les anomalies congénitales de la fosse postéreumprennent les malformations proprement
dites et les anomalies acquises in utero, de naflastique et/ou hémorragique, survenant a un
moment quelconque de la grossesse. Une bonne ssaneé de I'embryologie est nécessaire a la
compréhension de la genese de ces malformatiorde deur aspect observé en imagerie. Ces
anomalies peuvent se voir a tout moment de la \d&s rsont bien sir plus fréquemment observées
durant I'enfance. Nombre d’entre elles sont acbéssia un diagnostic prénatal. En I'absence de ce
dernier, certains signes cliniques présents chemoleveau-né et le nourrisson attirent d’emblée
I'attention et conduisent a réaliser une imageéi€brale. Dans d’autres cas, les signes clinigized é
tres frustes voire absents, il s’agit d'une décowviortuite lors d’'une imagerie cérébrale réaliskez

un enfant voire un adulte.

L’étude systématisée de la fosse postérieure corddianalyse de la tente du cervelet, du cervelet
(hémisphéres et vermis), du tronc cérébral et dpaces liquidiens de la fosse postérieure. De cette
analyse peut naitre lidentification d’'un certaionmbre d’anomalies conduisant & envisager des

gammes diagnostiques. Seules certaines entités sitaillées.

1. Le développement embryonnaire du cervelet foetal

Le développement du cervelet fcetal se produit sier longue période de temps, débutant
pendant le début de la phase embryonnaire et ssyweant jusqu’aux premiers mois de la
vie postnatale. Bien qu'il existe certaines différes dans la littérature quant a cette cascade
complexe d’événements, nous vous proposons itidarte qui semble la plus adaptée pour

comprendre le spectre des malformations cérébeleus

Vers 4 semaines de grossesse, le tube neurallyagiracorrespondra au futur cerveau, se
divise en trois vésicules primaires : le prosenafghe mésencéphale et le rhombencéphale,
ce dernier subdivisé en métencéphale (pont et letyvet en myélencéphale (medulla

oblongata).

Le rhombencéphale est séparé du mésencéphalel@tnaeelle cervicale par les courbures

cranienne et cervicale respectivement.
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Vers la 5™ semaine débute la prolifération de la plaque rallale la vésicule

rhombencéphalique formant les levres rhombiques.

Vers la 6™ semaine se forme la courbure pontique, entraiterformation d'un pli
transverse (plica choroidea) dans le toit de lacués rhombencéphalique qui s’'invaginera
dans le ™ ventricule pour former le plexus choroide rudinaéet Le pli choroide divise le
toit du 4™ ventricule en une aire membraneuse antérieurec (poer limite rostrale le

cervelet en développement) et une aire membranestérieure.

Il est de plus en plus accepté dans la littéeate le développement du cervelet se fait a
partir d’un tubercule primaire unique (contrairemanla théorie classique selon laquelle le
cervelet se développe a partir de deux tubercakésaux se fusionnant sur la ligne médiane
pour former le vermis). Le tuberculum cerebri ddeme d’'un V inversé et se situe sur la

ligne médiane.

Initialement, vers la ¥ semaine, les bras de ce tubercule grandissentierapit
latéralement et dans une direction caudale et fornes floculli (partie la plus primitive du
cervelet). Puis vers 1a°® semaine se développe la composante médiane edleofutur
vermis), qui vient combler I'espace entre les déwas du tubercule primaire. La zone
membraneuse antérieure involue et le plexus cheraiht s’attacher a la surface inférieure
du cervelet. Avec la croissance du cervelet et eéumis, I'angle formé entre d’'une part
'attachement de ces structures a la vésicule rliqunebet d’autre part le tronc diminue
progressivement (fermeture dd™ ventricule). Vers la 12 semaine, le vermis couvre
presque entierement le toit d™ ventricule. Seule la zone membraneuse postérieure
inférieure n’est pas couverte et s’'invagine postégment dans la meninx primitiva sous le
vermis pour former la poche de Blake. Celle-ci smebtrera vers la 98 semaine afin de

faire communiquer I'espace liquidien intra-axiakaves espaces sous-arachnoidiens.

Vers la 12-13™ semaine, les fissures commencent a apparaitrée suermis (avant les
hémispheres): la premiere a se former est la fsgastéro latérale qui sépare les flocculi des
hémispheres du nodulus du vermis, puis la fisstiregire séparant le lobe antérieur du lobe
postérieur. Ces lobes sont ensuite divisés ebdde (lobe antérieur divisé en lobule lingual,
central, culmen et le lobe postérieur en lobulelidé&cfolium, tuber, pyramidal, uvule et

nodulus) secondairement au développement de fstanesverses additionnelles.
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Vers la 17-18™ semaine, les 9 lobules vermiens sont distinctss, Pse poursuit le

développement du cortex des hémispheres cérébalietraduisant par la formation de folia.

2. Analyse de la fosse postérieure en imageriematsie

En prénatal, il existe des normes biométriques gelmographie et en IRM) du diametre
transverse du cervelet et de la hauteur, du diaaitéro-postérieur et de la surface du
vermis ainsi que du diamétre antéro-postérieuraht.pAucune de ces mesures ne fait partie
des recommandations de I'examen échographique pistalge mais la mesure du diametre
transverse du cervelet est largement répandueadggs mesures étant le plus souvent
réalisées lors d'une échographie de seconde ioterd#ti la suite de la découverte d’'une
anomalie, pour lever un doute ou lors d'une IRMebéale.

En post-natal, nous ne disposons pas de normetrigoes et réalisons donc une analyse

purement subjective. Certains repéeres sont int@&n¢ss connaitre :

- Les trois portions du tronc cérébral (pédonculaghr@ux, pont et moelle allongée)
sont a peu prés équivalentes en hauteur sur upe cagittale médiane.

- Le relief protubérantiel est marqué et le sillodblogprotubérantiel (entre le pont et la
moelle allongée) est peu creusé.

- Les pédoncules cérébelleux supérieurs, bien vugrgicoupe parasagittale ou sur une
coupe coronale, sont fins et sont dirigés en le@ugvant et en dedans.

- La face postérieure du tronc cérébral est rectligans image d’addition avec juste au
niveau de I'obex, un petit décroché a la face pizstée de la moelle allongée.

- Les hémisphéres cérébelleux ont une largeur ehanteur a peu pres équivalentes a
la moitié du diametre transverse du cervelet. Latdwa du vermis est un peu
inférieure a celle des hémisphéres et son dianattéro-postérieur est également
légerement inférieur a celui des hémispheres, cexplique I'encoche vue de fagon
normale a la partie moyenne de la face postériduieervelet sur une coupe axiale.

- Les contours postérieurs des hémispheres cérébaltmt réguliers et leur foliation
est également reguliere.

- La fissure primaire séparant le lobe antérieurale Ipostérieur dans un rapport de %
est bien vue. La visibilité des autres fissuresseiumis et des 9 lobules le composant

est plus aléatoire : ces détails anatomiques souvemt mal identifies chez un
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nouveau-né et un nourrisson ou lorsqu’il existeetfet de masse sur le vermis. Les
hémisphéres cérébelleux ne sont pas vus sur lecagittale médiane.

- Le quatriéme ventricule est de petite taille etrtgulaire.

- La tente du cervelet est rectiligne, orientée es d&laen arriere et réalise un angle
d’environ 45 ° avec le tronc cérébral. Le torcidarsitue a la partie distale de la tente
du cervelet dont l'insertion se fait au niveau desscles de la nuque.

- Les espaces liquidiens de la fosse postérieuraieribl’'ensemble des structures sus-

citées sans exercer d'effet de masse sur celles-ci.

3. Augmentation des espaces liquidiens de la fpestrieure

Il existe plusieurs étiologies a une augmentatietadquantité de liquide en arriére du vermis
et des hémisphéres cérébelleux. La distinctioreamirkyste arachnoidien rétro cérébelleux, une méga
grande citerne, un kyste de la poche de Blakeemaiformation de Dandy-Walker n’est pas toujours
simple en imagerie anténatale comme en imagerimgade. La stratégie diagnostique devant un
élargissement des espaces liquidiens de la fossérigure commence par I'analyse de la forme du
4°™ ventricule, puis de la position de la tente dwelet et du torcular et enfin de I'effet de masse d
kyste sur les structures adjacentes. On s’attachite a analyser I'aspect du vermis, mais satatll

sa morphologie peuvent étre difficiles a analysesdu’il existe un important effet de masse.

a. Le #£™ventricule a une forme normale : méga granderwitet kyste rétrocérebelleux

i. Mégagrande citerne

Définition : la méga grande citerne correspond & wariante du développement de la fosse
postérieure caractérisée par une grande citermaenige de taille, communiquant librement avec les
espaces sous-arachnoidiens périmédullaires. Lalgrmriterne est complétement formée a la fin de la
7°™ semaine de développement. Elle se situe entridmere et I'arachnoide. Dans la mesure o il
n’existe pas en postnatal de criteres pour défing grande citerne de taille normale, le diagnaisic

méga grande citerne est le plus souvent subjegtiés avoir éliminé les autres causes d’élargisseme

des espaces liquidiens de la fosse postérieure.

Aspects en imagerie : Il existe une augmentatiomadaille de la grande citerne, qui communique

\

avec les espaces sous arachnoidiens. Son signi&Merest identique a celui des espaces sous-
arachnoidiens. La tente du cervelet n'est pas déplale volume de la fosse postérieure est
globalement normal ou peut étre discrétement autgminvermis est complet et I8™8ventricule est

triangulaire et fermé.
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ii. Kyste rétrocérebelleux

Définition: Il s’agit d'un kyste arachnoidien situderriere le cervelet, dans un dédoublement de
'arachnoide. Il peut également étre latéraliséariere ou sous un hémisphére cérébelleux owétre
dessus du vermis. Comme tous les kystes arachnsjdigpossede un potentiel évolutif et peut étre
responsable d’un effet de masse sur les strucagjasentes : tronc cérébrai™ventricule et occiput.
On propose chez I'enfant de surveiller son volumeré&alisant une IRM systématique aprés la
naissance si le diagnostic a été fait en prénBtalla suite, une IRM sera réalisée si des symmoéme
tels gu’'une augmentation du périmétre cranien os dgnes d’hypertension intra-cranienne

apparaissent.

Aspects en imagerie : le kyste arachnoidien egieddant du4®ventricule, dont la morphologie est

normale ou peut parfois apparaitre comprimé. Em@ation T2, son contenu apparait plus homogene
et plus intense que les espaces sous-arachnoaigtents, car il n’est pas traversé par les él&amen
de l'arachnoide. La tente du cervelet a un axe abroe kyste peut parfois entrainer un festonnement
de l'os occipital et surélever la partie toute alistde la tente dont le grand axe est normalement
orienté par ailleurs, a la différence de la malfation de Dandy-Walker. Le kyste rétrocérebelleux
peut exercer un effet de masse sur les structieds dosse postérieure et étre responsable d'une

hydrocéphalie.

b. Le £™ventricule est ouvert dans sa partie postéroieiée : persistance de la poche

de Blake et malformation de Dandy-Walker

i. Poche de Blake persistante

Définition : La poche de Blake est une structureediculaire physiologique au cours de la vie
embryonnaire recouverte de tissu épendymaire.delfienormalement se fenestrer avant 98 #nois

de grossesse afin de faire communiquer I'espaca-@intial avec les espaces sous-arachnoidiens. Si la
poche de Blake ne se fenestre pas, elle se distesulileve le vermis vers le haut et I'arriéres’digit

de la persistance (ou « kyste ») de la poche dkeBl@ette persistance est le plus souvent sans
traduction sur le plan clinique car le vermis égadomplet au moment de la formation de la poehe d
Blake. L'examen clinique des enfants porteurs d'poehe de Blake persistante est donc normal dans
la grande majorité des cas. Une volumineuse poehBlake peut toutefois étre responsable d'une

hydrocéphalie.

Aspects en imagerie: Le"™f ventricule est ouvert en bas. Le vermis est intawt hypoplasique. La

tente du cervelet n'est habituellement pas soulegéée kyste est rarement compressif. Cependant, i
existe quelques cas de poches de Blake persistaitasineuses exercant un effet de masse : lasur |

partie distale de la tente du cervelet (dont l'oid¢ion dans la partie proximale est normale, a la
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différence de la malformation de Dandy-Walker) 2etsur la partie postéro-inférieure du vermis,
réalisant un aspect en queue de comete. Ce signeusesemble pas un bon signe distinctif entre
persistance de la poche de Blake et malformatioDatedly Walker car il est retrouvé dans les deux

entités.

ii. Malformation de Dandy-Walker

Définition: L’anomalie initiale dans une malfornaii de Dandy-Walker est I'agénésie partielle du
vermis, qui pré existent probablement au défautedestration de la poche de Blake. Ceci explique
que les aspects en imagerie de ces deux entist gpairfois difficiles a distinguer. Cliniquemelgs
enfants porteurs d’'une malformation de Dandy-Walk&sentent un retard de développement et des
signes liés au retentissement de I'hydrocéphaliauties anomalies du systeme nerveux central
peuvent étre associées : agénésie du corps cahétérotopies, schizencéphalie, hydrocéphalie et

encéphaloceles.

Aspects en imagerie : Dans la malformation de Dan@yker, il existe une agénésie partielle du

vermis, une ouverture du™ ventricule et une surélévation de tente du ceretldu torcular. Il peut
exister comme dans la poche de Blake persistangspect en queue de comete de la partie postéro-
inférieure du vermis. Il est difficile le plus sant d’évaluer précisément la surface vermienneeparc
que le vermis est basculé en haut et d’analyserdiférents lobes et fissures vermiens. Une

hydrocéphalie peut étre associée a une malformd@ddandy-Walker.
4. Diminution des espaces liquidiens de la fosstgpeure (EB)

Les espaces liquidiens de la fosse postérieureréduits et la taille de la fosse postérieure est
globalement petite dans deux circonstances : |#omadtion de Chiari de type 1 et celle de
type 2.

a. Chiari 1

Définition : Elle est définie par une protrusionsdemygdales cérébelleuses par le foramen
magnum. Cette protrusion est isolée et asymptoomatigns 50 %. Les signes éventuellement
associés chez I'enfant sont un torticolis, desicalgies, des céphalées occipitales accentuées
lors des efforts et une scoliose. Dans 20 a 25%cdgsla malformation de Chiari de type 1
est associée a une syringomyélie. Une dilatatiartriceilaire est plus exceptionnelle. Cette

malformation est exceptionnelle en anténatal es despremiers mois de vie.

Aspects en imagerie : chez le grand enfant la gs@in des amygdales cérébelleuses dépasse

de 5 mm une ligne passant par le point le plusrigiié du clivus au bord antérieur du
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foramen magnum. L’'aspect pointu des amygdales ebegises est caractéristique. La fosse
postérieure est globalement de petite taille, neaid™ ventricule est en place et de taille
normale. Une IRM médullaire est nécessaire a laambe d'une syringomyélie et d'un

lipome du filum terminale.
b. Chiari 2

Définition : La malformation de Chiari de type 2 est définie pa@ssociation d’'une anomalie
de fermeture du tube neural, le plus souvent unélameningocele avec une hernie par le
foramen magnum des éléments de la fosse postérleudinique est dominée par les signes
liés a la présence du dysraphisme ouvert avec wamaplggie/parésie et des troubles
sphinctériens. Des troubles cognitifs peuvent @hservés.

Aspects en imagerie : il existe un engagement dan®ramen magnum des amygdales

cérébelleuses, di® ventricule qui est étiré et de la partie inféreedu vermis. Le vermis et
les hémisphéres cérébelleux sont comme « enrowdésour de la moelle allongée. Le bulbe
apparait également bas situé et étiré. La fossenmae est de trés petite taille, avec un
clivus et des pyramides pétreuses concaves, ugigdament du foramen magnum et un
effacement des citernes de la base. Il existestra@gent une dysgénésie calleuse associée. La
plague tectale a une forme inhabituelle et il feadhercher attentivement des hétérotopies
sous-épendymaires. Au niveau médullaire, il exigie dysraphisme ouvert de type
myéloméningoceéle. Une syringomyélie et une diastémgelie peuvent étre associées.

5. Diminution de taille du cervelet
a. le vermis et les hémisphéres sont petits

Si les hémisphéres cérébelleux et le vermis sotitspe&ue leurs contours sont
réguliers et que la foliation est respectée, i’k plus vraisemblablement d’une hypoplasie
cérébelleuse qui peut ne concerner que le cerveletassocier a une hypoplasie du tronc
cérébral (cf infra). Si 'anomalie cérébelleuse esilée, il peut s’agit d’'une anomalie
primitive du développement comme dans le cas dameuploidie (trisomies 13, 18 ou plus
rarement 21) ou d'une anomalie secondaire a umetioh (cytomégalovirus, virus Zika) ou
dans le cadre d’'une maladie métabolique (syndroen&allweger, déficit en cofacteur du
Molybdéne, hyperglycinémie sans cétose...). Dansetoges entités, le vermis n’'est pas
toujours atteint. Une hypoplasie cérébelleuse pessi s’observer dans certains syndromes

génétiques comme le syndrome CHARGE. Dans tousdgsle contexte clinique, I'examen
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clinique et I'étude attentive du reste des striedwérébrales peuvent orienter vers l'une de

ces étiologies.

Dans le rhombencéphalosynapsis, les deux hémispkerg fusionnés, les folia passent en
pont d’un hémisphere a l'autre. Le vermis étaneahd’encoche habituellement observée a
la partie médiane de la face postérieure du cdreslieabsente et I'analyse attentive de la
structure vue sur la ligne médiane monte qu’il 8’dg la fusion des deux hémisphéres et non
du vermis (absence d’identification de la fissurénpire et des lobules vermiens). Des
anomalies du mésencéphale (atrésie de I'aguedwipnfudes colliculi) et une fusion

thalamique peuvent étre associées. Certains rhampkalosynapsis sont partiels. De
nombreux cas sont diagnostiqués en prénatal eu®emt a une interruption de la grossesse,

ce qui explique le nombre relativement petit deatzservés apres la naissance.

Si les deux hémisphéres cérébelleux sont de petile et que leurs contours sont irréguliers,
il peut s’'agir d'une dysgénésie primitive ou de danséquence d'un accident ischémo-
hémorragique survenu in utero. Dans ce cas, c'ss¢ngiellement le bord inférieur des
hémispheres qui est irrégulier et le vermis estples souvent également concerne.
Curieusement, méme en présence d'un processus taggole observé avec certitude en
prénatal, les stigmates hémorragiques peuventa@ite fait absents en post-natal, y compris
sur les séquences de susceptibilité magnétique.

b. Un hémisphére cérébelleux est petit

L’hypothése d’'une hypoplasie unilatérale est emdshle si les contours de cet
hémisphére et sa foliation sont normales. En s la plupart des cas, il s’agit de la
conséquence d’une atteinte ischémo-hémorragiqueeidenue prénatale et c’est par abus de
langage que le terme d’hypoplasie est employe. fi#t, des contours de I'hémisphére
concerné sont souvent irréguliers, la foliation esbrmale et parfois, on observe des
stigmates de saignement ancien. L’hémisphere dérgkepeut étre de trés petite taille et
'axe du vermis est alors basculé dans le plamdhtée qui rend son analyse difficile si I'on
ne dispose que de coupes 2D strictement sagittates.analyse est rendue plus facile par
'acquisition de coupes en 3D ou de coupes 2D dame du vermis basculé. Une telle
anomalie peut s’inscrire dans le contexte d’'un syyme PHACE et dans ce cas, la notion
clinigue d'un hémangiome de la face survenu dassAi heures suivant la naissance fait

evoquer ce diagnostic et rechercher des anomaisexiges, notamment vasculaires.

90



c. Le vermis est petit

Un vermis de petite taille dont I'anatomie est preée fait évoquer une hypoplasie
vermienne qui peut étre isolée ou associée a teimtatdes hémispheres (cf ci-dessus) et/ou
du tronc cérébral (cf ci-dessous). Si 'anatomieveunis est altérée, il faut envisager une
ageneésie partielle, plus aisée a identifier lorsguyeut compter les différents éléments du
vermis ou une dysgénésie vermienne a laquellexassine foliation anormale. Ainsi, dans
le syndrome de Joubert, la dysgénésie vermienneagattérisée par un sillon anormal du
vermis supérieur, bien vu sur les coupes axialesminales et une agénésie partielle du lobe
postérieur responsable de la visibilité anormale deux hémisphéeres cérébelleux sur la
coupe sagittale médiane. Par ailleurs, il existe lnorizontalisation et un épaississement des
pédoncules cérébelleux supérieurs qu’on recheretéférence sur les coupes parasagittales
et qui sont responsables sur les coupes axialepieblde I'aspect dit « de dent molaire ».

6. Tronc cérébral
a. Tronc de petite taille mais de morphologie normale

Tel que mentionné plus tét, une hypoplasie cérébsHl peut s’accompagner d’une
hypoplasie du tronc. Devant un tel scénario, lgymstic le plus probable est celui d’'une
hypoplasie ponto cérébelleuse. Il s’agit d’'un gmeingtérogene de maladies, de transmission
autosomique récessive. A ce jour, 10 sous types étéitdécrits, présentant différents
phénotypes et génotypes. La plupart de ces maladies neurodégénératives et certaines
peuvent avoir une présentation anténatale. A I'lRMs se caractérisent par une hypoplasie
avec atrophie variable du pont et du cervelet.@ample, dans le type 2 (mutation du géne
TSEN54), on note une atteinte plus marquée desdpéies cerébelleux que du vermis, ce
qui donne sur une coupe coronale un aspect enulibd€le vermis [corps] est préservé et les

hémispheres [ailes] sont aplatis).

b. Tronc de morphologie anormale
I. TroncenZ

Les a-dystroglycanopathies sont un groupe de dystroptmesculaires congénitales et sont
causeées par une mutation d’'un des genes resposigibla O- glycosylation (plus rarement
N-glycosylation) d’a- dystroglycanes. Dans ce groupe de maladies auniqees récessives,
les muscles, le cerveau et les yeux peuvent &gmtst Plusieurs phénotypes ont été décrits

incluant la maladie de Fukuyama, la « maladie descie-yeux-cerveau », traduction de
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muscle-eye-brain disease et le syndrome de WallabWg. Dans ce dernier, on observe
une courbure pontomédullaire dorsale, qui traduipédrsistance pathologique de la courbure
pontique se formant normalement vers f3*&emaine. Ceci donne un aspect classique de
tronc en Z. L'atteinte infra tentorielle inclut dégment une hypoplasie ou dysplasie
cérébelleuse, des kystes cérébelleux, une hypeppasitique ou une fente pontique ventrale.
Plusieurs anomalies supra tentorielles peuvent eggait étre retrouvées, telles une
ventriculomégalie, des anomalies de la substarareché et une polymicrogyrie.

ii.  Tegmental cap dysplasia

Une malformation rare du tronc mais dont I'aspest gathognomonique est la Pontine
Tegmental Cap Dysplasia. Cette malformation spqraalsans génotype commun se présente
a I'imagerie par un pont ventral plat, et un « eaguvrant le pont dorsal et faisant protrusion
dans le 4™ ventricule. Une absence partielle des pédoncuéegbelleux moyens, une
hypoplasie/dysplasie vermienne, un raccourcissegena jonction ponto mésencéphalique,
des pédoncules cérébelleux supérieurs latéralisémees, et une absence de la proéminence

olivaire inférieure sont d’autres anomalies rencegg dans cette entité.
iii. Autres

Plusieurs autres pathologies peuvent atteindreolectcérébral, telles la Familial Horizontal
Gaze Palsy and Scoliosis, la dysplasie de la jonctiencéphalo-mésencéphalique et les

syndromes de « dysconnexion ». Vu leur rareté,dgploration dépasse le cadre de ce texte.

Les malformations de la fosse postérieure sont nensies et de gravité variable. Certaines
sont bien connues et de nombreux génes responsateséja identifiés. Pour d’autres, les
mécanismes génétiques ne sont pas encore élucidéalyse en tractographie permet d’'ores
et déja de mieux analyser les anomalies des fihmseuses observées dans certaines

malformations et de contribuer a leur diagnostia ktur compréhension plus précise.
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AVC en pédiatrie

D. GREVENT, N. BODDAERT

Infarctus artériel (hors période néonatale)
Présentation clinique

Le mode d’installation peut étre brutal ou subaigu (signes sur 24h). Il peut également se faire en
plusieurs étapes, avec un retour plus ou moins complet a la normale entre chacune, notamment dans
les infarctus du tronc cérébral.

Les signes cliniques sont ceux du déficit, plus ou moins complet, dans le territoire concerné. lls
peuvent étre masqués ou apparaitre secondairement aprés des convulsions. Tout déficit post-ictal
prolongé est trés suspect d’infarctus, d’autant plus que I'enfant est jeune. Les céphalées sont
fréquentes.

La suspicion d’infarctus artériel est donc posée devant les éléments rassemblés dans la fiche AVC ci-
dessous.

ACCIDENT VASCULAIRE CEREBRAL DE L'ENFANT

Devant tout enfant de plus de 28 jours qui présente de fagon aigué (signes < 48 heures) un ou
plusieurs des signaux suivants, avec ou sans trouble de conscience :

Déficit moteur complet ou partiel d'un membre ou d'un hémicorps
Paralysie faciale centrale
Aphasie ou dysarthrie
Troubles de I'équilibre (ataxie, vertiges)
Strabisme aigu

Crise épileptique non fébrile avec déficit post-critique persistant (chez un patient non connu comme
épileptique)

Un AVC (ischémique ou hémorragique) DOIT étre évoqué

L'imagerie cérébrale est urgente :

-1. Si trouble de conscience : Scanner cérébral sans et avec injection de produit de contraste

-2. Sans trouble de conscience : IRM cérébrale d'emblée
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Prise en charge diagnostique initiale

Dés l'alerte déclenchée, le patient doit étre transporté en urgence absolue dans un stroke center,
c’est-a-dire un centre disposant d’un accés direct a une plateforme de neuro-imagerie diagnostique
(IRM et TDM) et interventionnelle (angiographie) et d’une unité de soins intensifs neurovasculaires.

Différentes situations possibles selon le lieu de survenue de I’AVC

Suspicion d’infarctus en situation extra hospitaliere : Stroke center pédiatrique ou adulte ?
Idéalement, I'enfant doit étre transporté vers le stroke center le plus proche, capable de
diagnostiquer et traiter dans le délai imparti. Dans les cas ou le lieu de prise en charge ne permet pas
de transporter a temps vers un stroke center pédiatrique alors qu’un stroke center adulte est
accessible dans les temps, il doit étre discuté un transport vers ce dernier en concertation avec le
centre pédiatrique.

Suspicion d’infarctus dans un établissement pédiatrique non stroke center. Si 'lRM est accessible
immédiatement, et que I'état du patient le permet, cette IRM peut avoir lieu sur place. L'intérét est
d’éliminer les diagnostics différentiels (épilepsie Iésionnelle, encéphalite, migraine avec aura, ...).
Dans les autres cas, le transfert vers un stroke center doit se faire sans délai si un traitement
recanalisateur est envisageable dans les temps. Le recours au scanner est une perte de temps (sauf
en cas de trouble de conscience).

Imagerie

Modalité. L'IRM est I'examen de choix. Le recours au scanner est réservé aux troubles de conscience
en raison du délai imposé par I'installation d’un patient sous assistance respiratoire et des étiologies
largement dominées par les AVC hémorragiques nécessitant une prise en charge neurochirurgicale
en urgence extréme.

Sédation. La sédation est rarement un probleme dans les infarctus artériels. Les enfants atteints
d’infarctus artériel sont exceptionnellement agités et la séquence diagnostique (pondération en
diffusion) est rapide donc peu sensible aux mouvements. Si I’agitation du patient ne garantit pas une
IRM satisfaisante, la sédation doit alors étre envisagée a condition que celle-ci ne fasse pas dépasser
le délai de traitement. En cas de timing trop serré, il peut étre intéressant de tenter une séquence de
diffusion sans sédation.

Protocole IRM AVC. Il ne nécessite aucune injection de produit de contraste et doit comprendre, dans
cet ordre, les séquences suivantes : Diffusion / FLAIR / 3D TOF / SWI-T2*,

— Pondération en diffusion (Bg00) et cartographie ADC (Apparent Diffusion Coefficient). L’intérét
de cette séquence est de poser le diagnostic positif d’infarctus artériel sous forme d’un
cedeme (hypersignal Biy) cytotoxique (diminution de I’ADC) dans un territoire de
systématisation artérielle. La diffusion est également une séquence pronostique (succés
thérapeutique et évaluation du risque d’AVC malin).

— Séquence FLAIR (Fluid Attenuated Inversion Recover). Positive a partir de la 3e heure, cette
séquence permet d’évaluer le délai de survenue, d’apprécier I'état du parenchyme restant et
d’avancer sur les diagnostics différentiels en cas de diffusion normale. La séquence FLAIR
permet de mettre en évidence I'cedéme systématisé. La visualisation de flux lents sous forme
d’un hypersignal serpigineux dans les sillons est fréquente a I'exception de la plupart des
séquences FLAIR 3D.
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— Séquence SWI (Susceptibility Weighted Imaging) ou T2 écho de gradient (T2*). L'intérét initial
de cette séquence est de rechercher une hémorragie qui contrindiquerait le traitement
recanalisateur. Elle est aussi utile au diagnostic étiologique, en mettant en évidence
I’hyposignal intra artériel d’un éventuel thrombus ou d’éventuels microbleeds d’artérite.

— Séquence 3D TOF (Time Of Flight). Séquence angiographique artérielle, elle recherche une
occlusion ou une sténose responsable de l'infarctus. En cas de suspicion de dissection
artérielle (occlusion, aspect de sténose extrinséque étendue, clinique évocatrice) le
protocole doit étre complété par une séquence en pondération Tl spin echo fat sat
(saturation de la graisse), idéalement mais non nécessairement en 3D.

Prise en charge thérapeutique a la phase aigué

Les premiéres publications pédiatriques sur les traitements recanalisateurs sont récentes. Bien que
n’ayant pas I'’AMM, les strokes center pédiatriques ont de plus en plus recours a la thrombolyse IV
(intraveineuse) dans les 4h30 du début du déficit. La thrombo-aspiration plus ou moins associée a la
thrombolyse IA (intra artérielle) est discutée dés qu’une cause emboligéne est prouvée et/ou lorsque
le délai de thrombolyse IV est dépassé. L'aspirine et, dans certains cas, les traitements anticoagulants
sont administrés précocement en vue de prévenir une récidive. Les échanges transfusionnels sont
réservés a I'’AVC de I'enfant drépanocytaire. La mise en évidence sur I'IRM de controle a H24
(séquence 3D T1 Spin Echo gadolinium haute résolution) d’'un rehaussement de paroi a hauteur
d’une sténose ou de fagon plus étendue fait I'objet de réflexions sur une participation inflammatoire
et du bénéfice de traitements anti inflammatoires ciblés.

Etiologie des infarctus artériels

Les causes principales des infarctus artériels de I'enfant sont les suivantes :

- Les artériopathies cérébrales (50-80%) transitoires ou non transitoires (moya-moya)

- Les dissections artérielles cervicales ou intracraniennes : post traumatiques, pathologies de
paroi artérielle (Marfan, Ehlers Danlos)

- Les causes non encore diagnostiquées au moment de linfarctus artériel : pathologies
cardiaques, thrombophilie, inflammation, causes métaboliques

- Les pathologies sous-jacentes connues : cardiopathie congénitales, drépanocytose, syndrome
néphrotique, maladies inflammatoires chroniques (vascularites), homocystinurie et
anomalies de I’hémostase

Artériopathies transitoires. Elles sont définies par la guérison ou I'absence d’aggravation de
I'artériopathie sur I'IRM a 6 mois. C'est la cause la plus fréquente d’infarctus artériel cérébral. L'AVC
survient lors de la décompensation d’une sténose constituée aprés certaines infections dont la plus
fréquente est la varicelle. Le délai entre la varicelle et I'infarctus peut étre de plusieurs mois sans que
I’on sache a ce jour pourquoi certains enfants atteints de cette maladie tres répandue développent
des sténoses. Ces sténoses surviennent préférentiellement sur les arteres cérébrales moyennes ou
antérieures. Plus rarement sur le segment supra caverneux des artéres carotides internes. Les
récidives précoces sont fréquentes, justifiant la mise sous aspirine au décours.

Artériopathies non transitoires. L'IRM a 6 mois montre une aggravation de I'artériopathie. Ces
artériopathies comprennent les syndromes de moya-moya (drépanocytose, neurofibromatose de
type 1, trisomie 21 et artérite post radique) et la maladie de moya-moya (idiopatique). Elles se
caractérisent par I'apparition d’'une sténose progressive de la terminaison d’une artére carotide
interne, emportant par la suite le segment proximal des artéres cérébrales moyenne (ACM) et
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antérieure (ACA) et pouvant se bilatéraliser a terme. Le développement de cette sténose étant
progressif, va avoir le temps de se développer une néovascularisation de suppléance, sous formes de
collatérales anormales lenticulo-striées dont I'aspect angiographique en volutes de fumée a donné le
nom a ces artériopathies. Cette néovascularisation étant insuffisante, I'évolution se fait vers la
répétition d’accidents ischémiques aboutissant a la dégradation cognitive de ces enfants.
Contrairement a I'adulte, les moya-moya de I'enfant ne se compliquent pas d’AVC hémorragiques. Le
traitement repose sur la chirurgie de revascularisation (trous de trépans) dont I'indication fait I'objet
de réunions de concertations pluridisciplinaires spécialisées. L'imagerie joue un role prépondérant
dans cette indication et repose sur I'angiographie cérébrale évaluant I'intégrité des artéres carotides
externes, 'atteinte du réseau carotidien interne, la présence de réseau de suppléances postérieures
ou d’anastomoses spontanées avec des branches carotidiennes externes. L'IRM avec séquence ASL
(Arterial Spin Labelling) permet d’évaluer le degré d’atteinte du parenchyme, I'étendue de
I’hypodébit cérébral dans les territoires sains et de monitorer le suivi post chirurgical.

Dissections artérielles. La triade classique « traumatisme — douleur — ischémie » est souvent
incomplete. Le traumatisme n’est retrouvé que dans 50% des cas. L'hématome de paroi qui
caractérise le mécanisme et signe la dissection est mis en évidence par IRM sur des séquences 3D en
pondération T1 spin écho avec saturation de la graisse.

Les pathologies sous-jacentes responsables d’infarctus.

- Infarctus emboliques d’origine cardiaque. Les mécanismes emboliques sont :

0 emboles a partir de cardiopathies complexes

= shunt droite-gauche
= cavité unique
= cardiopathies cyanogenes
0 Troubles du rythme : rares a I'dge pédiatrique
0 Causes iatrogenes : CEC ou cathétérisme des cardiopathies
- Drépanocytose homozygote

0 La prévention des infarctus artériels de I'enfant drépanocytaire repose sur le
dépistage annuel des sténoses en Doppler Transcranien (DTC) et la mise en place
d’un programme d’échanges transfusionnels en cas de DTC anormal.

0 Les infarctus peuvent étre en rapport a une sténose ou occlusion des gros vaisseaux.
Le cas échéant, ils surviennent quasi exclusivement dans les territoires carotidiens.
Le traitement repose sur I'échange transfusionnel en urgence.

0 Plus fréqguemment, les accidents surviennent en aval d’artéres distales et se
traduisent en IRM par des hypersignaux FLAIR punctiformes (> 3mm), parfois
cavitaires et/ou confluents. La topographie de ces lésions est typiquement sous-
corticale, dans les territoires jonctionnels antérieurs (2/3) et postérieurs (1/3). Ces
infarctus sont responsables d’une dégradation cognitive progressive qui a fait
remettre en question récemment leur appellation d’ « infarctus silencieux ».

- Artériopathies dans le cadre de pathologies générales. Elles regroupent des pathologies :

0 Infectieuses : méningites (pneumocoque)

0 Systémiques : Lupus, Behget

0 Phacomatose : Neurofibromatose de type 1 (radiothérapie de gliomes des voies
optiques)

0 Métaboliques : Homocystinurie, maladie de Fabry
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Principaux diagnostics différentiels

lls sont dominés par les migraines avec aura, les migraines hémiplégiques, le déficit post critique des
épilepsies focales et les stroke-like. L'interrogatoire est un élément clé du diagnostic et s’attardera
notamment a préciser si la crise précéde le déficit (épilepsies focales) ou si le déficit précede la crise
(infarctus et stroke like). La recherche d’antécédents migraineux personnels et/ou familiaux fait
également partie de I'interrogatoire des parents. L'IRM cérébrale reste néanmoins incontournable et
permet de redresser le diagnostic.

Migraines avec aura, migraines hémiplégiques. La clinique est peu discriminante. Les céphalées ne
précedent pas toujours le déficit et il peut s’agir du premier accident personnel et familial. L'IRM se
caractérise par une séquence de diffusion normale. Le 3DTOF peut mettre en évidence un aspect
harmonieusement gréle d’'une ACM. Plusieurs publications ont rapporté le role de I'ASL dans le
diagnostic de migraine accompagnée. Le débit sanguin cérébral (DSC) est diminué dans le territoire
responsable du déficit dans les 12 & 14°™ premiéres heures. Le DSC des autres territoires est
souvent anormal avec un DSC hétérogene (hyperdébit et normo débit). Enfin, on notera la présence
de veines corticales dilatées dans I’hémisphére homolatéral au déficit sur la séquence de
susceptibilité magnétique (SWI) en MinlP (Minimum Intensity Projection).

Epilepsies focales. La connaissance de la séquence crise — déficit est évocatrice mais pas toujours
relevée. La persistance de crises peut ne se traduire que par un déficit anormalement prolongé et le
déficit peut avoir une systématisation artérielle. Au moindre doute, I'IRM en urgence écartera le
diagnostic d’infarctus artériel devant la normalité de la séquence de diffusion. Un cedéme peut étre
visualisé sur la séquence FLAIR en cas de crises prolongées. La séquence 3DTOF met parfois en
évidence une asymétrie de calibres entre les ACM. Les séquences diagnostiques des épilepsies focales
peuvent se faire dans la foulée si I'état du patient le permet. En cas de sédation, il parait pertinent de
compléter d’emblée I'IRM pour éviter une 2é sédation. Le protocole IRM des épilepsies focales ne
fait pas I'objet de cet article. Notons néanmoins qu’un large hypodébit cortical persiste plusieurs
heures aprés la crise. A distance et en intercritique, la présence d’un hypodébit cortical focal est
fortement évocatrice d’une dysplasie.

Stroke like. 1l s’agit de déficits neurologiques focaux secondaires a un déficit énergétique cérébral de
certaines maladies métaboliques : CDG1A, mitochondriopathies (ADN,,. > ADN,: MELAS, complexe |,
déficit en quinone), autres maladies énergétiques (cytopahies mitochondriales secondaires, aciduries
organiques), anomalies du cycle de I'urée (déficit en OTC). La séquence de diffusion est normale ou
montre parfois un cedéme vasogénigque ou cytotoxique mais dans un territoire non systématisé et en
I’'absence de thrombose veineuse sur la séquence SWI/ T2*. Un hyperdébit en ASL est fréquemment
rapporté.

Thrombose veineuse
Présentation clinique

Les signes cliniques sont peu spécifiques voire absents. Il faut savoir I'évoquer devant tout signe
neurologique aigu fébrile ou non, une HTIC, des céphalées inhabituelles (durée, résistance aux
antalgiques), des troubles de la vigilance ou encore des troubles psychiques.

La recherche d’une pathologie sous-jacente favorisante n’est retrouvée que dans 40% des cas:
thrombophilies, anémies (drépanocytose, thalassémie), hémopathies, cancers, maladies auto-
immune (lupus, behget, MICI) et syndrome néphrotique.

L’événement déclenchant est présent dans 100% des cas : infections de voisinage (otite, mastoidites
lesquelles représentent a elles seules 50% des causes de thrombophlébites), méningite,
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déshydratation aigué, traumatisme cranien de contiglité, chirurgie récente (si thrombophilie
associée) et contraception oestroprogestative (adolescente).

Imagerie diagnostique.

La modalité choisie, scanner cérébral avec injection ou IRM cérébrale, dépend de la présentation
clinique, de la disponibilité de I'IRM et de I'dge (sédation). Leur sensibilité diagnostique est identique.
Leur spécificité differe. L’utilisation de séquences 2D T1 spin echo avec injection et de séquences 2D
TOF veineuses détectent de nombreux faux positifs (phénoménes d’entrée de coupe et flux trop
lents ou trop rapides respectivement). Les séquences IRM a privilégier sont les suivantes :

- Les séquences 3DT1 EG (écho de gradient), axiales et coronales FLAIR (ou FLAIR 3D) et axiales
et coronales T2 SE (écho de spin) (ou 3D T2) recherchent I'hypersignal spontané du thrombus

- Les séquences axiales T2* ou SWI a défaut recherchent I'hyposignal du thrombus et
I'infarcissement hémorragique

- La séquences 3DT1 EG avec injection (Nex >1 et acquisition tardive) recherche le défect
d’« opacification » de la lumiére da a la présence du thrombus (classique signe du delta des
thromboses du sinus longitudinal supérieur en coupe coronale)

- La séquence de diffusion est faite de principe a la recherche d’'un cedéme cytotoxique méme
si son impact sur la prise en charge thérapeutique et sa valeur pronostique sont discutables.

Diagnostics différentiels

Hyperdensité spontané des sinus : déshydratation, polyglobulie du nouveau-né.

Hypodensité / défect de prise de contraste : granulations de Pacchioni. Densité/signal et forme
arrondie caractéristiques.

Hypoplasie d’un sinus transverse : hypoplasie harmonieuse. Absence de thrombus

Empyéme : lumiere refoulée, absence de thrombus intra-luminal. Attention aux thrombophlébites
parfois associées aux empyemes.

Traitement

lIs reposent sur les anticoagulants. La présence de suffusion hémorragique localisée au contact de la
thrombose n’est pas une contrindication. L'intérét d’'une imagerie de suivi n’est pas prouvé. La
reperméabilisation n’est ni sytématique (85%), ni un facteur pronostique. La durée de
I’anticoagulation est de 3 @ 6 mois en I'absence de pathologie sous-jacente favorisante.

AVC hémorragiques
Présentation clinique

Elle est identique a celle de I'adulte a ceci pres que la tolérance peut étre meilleure dans les
localisations supra tentorielles, d’autant plus si une fontanelle est présente.

La présentation la plus classique est celle d’un coma brutal non traumatique dont la principale cause
est la rupture spontanée de MAV (Malformation Artério Veineuse).
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Imagerie diagnostique

Compte tenu des troubles de vigilance, I'imagerie initiale de choix reste le scanner sans et avec
injection. Le diagnostic positif de rupture de MAV repose sur la mise en évidence d’un nidus au sein
d’un hématome, d’'une ou plusieurs afférences artérielles et d’une ou plusieurs veines de drainages
tortueuses. Ces signes peuvent étre partiellement présents selon I'importance de I'effet de masse de
de I'hématome sur ces structures. Le scanner recherchera également les signes de gravités
(engagements, hydrocéphalie) et les Iésions hémorragiques associées (rupture intra-ventriculaire). En
I'absence de MAYV identifiée au scanner, une IRM cérébrale est justifiée. Si aucune MAV n’est
retrouvée, une artériographie cérébrale est réalisée dans les 7 jours.

Diagnostics différentiels
Aucun.
Traitement

Le choix est fonction de la clinique, de la localisation et de I’dge du patient. Le traitement peut étre
neurochirurgical d’emblée en cas de mauvaise tolérance dans le but d’évacuer I'hématome
compressif. Le traitement étiologique de la MAV peut se faire par embolisation (angiographie
diagnostique et thérapeutique) ou par neurochirurgie.

AVC néonatal
Infarctus artériel

Il est fréquemment asymptomatique. L’hémiplégie cérébrale infantile est souvent diagnostiquée
vers 6 mois. Les étiologies sont celles du complexe « mere-enfant-obsétrique »: pathologies
vasculaires, HTA, accouchement dystocique, anticorps antiphospholipides, thrombophilie...
L'imagerie (IRM) en revanche est identique a celle des autres ages pédiatriques.

Thromboses veineuses néonatales

Elles sont exceptionnelles. La clinique n’est pas spécifique. L'imagerie est identique aux formes
pédiatriques plus tardives

AVC hémorragiques

Hématome intra parenchymateux

Imagerie non spécifique. L’étiologie est rarement retrouvée en dehors de rares cas de Rendu-Osler
rapportés dans la littérature.

Hématome sous dural de fosse postérieur

lls sont présents dans 40 a 70 % des cas selon les séries et seraient dus a la mise en jeu des sutures
lors du passage de la filiere génitale, que I'accouchement soit traumatique ou non.

Centre national de référence de I'enfant

Son site web http://www.chu-st-etienne.fr/avcpediatrie/LeReseauAigue.aspx vous expose ses
missions (recommandations, protocoles, recherches, enseignements, RCP). Il précise également les
modalités de prise de contact pour exposer votre cas clinique (RCP hebdomadaires en
webconférence).
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Les infections ostéo-articulaires (IOA) de I'enfant (ostéomyélite, arthrite septique et spondylodiscite)
sont des infections communautaires touchant principalement I’enfant sain (1, 2, 3). Leur incidence,
évaluée récemment dans une étude nationale analysant les données PMSI, est de 22 pour 100 000
enfants. Elle augmente a 80 pour 100 000 enfants chez les enfants agés de moins de 1 an avec,

chaque année, environ 3000 enfants hospitalisés pour une I0A en France (4, 5).

Ces infections constituent des urgences médico-chirurgicales car leur pronostic dépend de la qualité
et de la rapidité de la prise en charge initiale. La gravité de ces infections est en rapport avec la
virulence de certaines bactéries comme Staphylococus aureus (SA) ou Streptococcus pyogenes du
groupe A (SGA) et a la vulnérabilité de certains terrains sous-jacents (nouveau-né, drépanocytaire).
Les risques sont, a la phase initiale de I'infection, le sepsis sévere avec et la dissémination locale et
générale avec certaines souches de SA ou de SGA. Les risques a distance sont les séquelles
fonctionnelles, parfois définitives (nécrose de la téte fémorale, lésions du cartilage articulaire,
altération de la croissance des os longs suite a la destruction du cartilage de croissance) ou
I’évolution vers une ostéomyélite chronique avec une altération a long terme des structures

osseuses.

Ainsi, des la suspicion clinique d’IOA, un avis auprés d’un orthopédiste pédiatrique doit étre
demandé et tous les moyens mis en ceuvre afin de débuter le traitement rapidement. Le traitement
des IOA de I'enfant est toujours initié en hospitalisation : les collections purulentes (épanchement
intra articulaire, abcés sous-périosté, abces des parties molles) sont drainées en urgence sous
anesthésie générale. Dans tous les cas, une antibiothérapie probabiliste intraveineuse appropriée est

rapidement débutée, apres avoir effectué les préléevements bactériologiques.

1) Physiopathologie

Les infections ostéo-articulaires de I'enfant surviennent par voie hématogene, les bactéries infectent
directement les métaphyses les plus actives des os longs (loin du coude et prés du genou), a
proximité immédiate du cartilage de croissance (ostéomyélite), la cavité articulaire (arthrite

septique), le corps vertébral ou I'arc postérieur de la vertebre (spondylodiscite).
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La phase initiale de I'ostéomyélite aigué est caractérisée par un cedeme du tissu spongieux intra-
osseux, puis I'infection diffuse vers la partie distale de la diaphyse, la corticale externe et le périoste.
La phase tardive de I'infection est marquée par la constitution d’un abcés sous-périosté qui, en
interrompant la vascularisation périostée de la corticale osseuse peut entrainer une nécrose osseuse

et la formation d’un séquestre responsable de la chronicisation de I'infection.

L'inoculation directe de la synoviale d'une articulation entraine une arthrite septique. L'arthrite peut
étre secondaire a la diffusion a partir d’'un foyer métaphysaire d’ostéomyélite si la métaphyse est
intra-articulaire (hanche, épaule, cheville) ou chez le nourrisson de moins de 18 mois dont les
réseaux vasculaires épiphysaires et métaphysaires ne sont pas encore individualisés et rendent le

cartilage de croissance perméable (3).

2) Bactéries responsables des infections ostéo-articulaires

Les connaissances sur I'épidémiologie des IOA de I'enfant ont beaucoup changé au cours des
dernieres années, du fait de I'amélioration des méthodes de cultures et surtout, du développement
des techniques de biologie moléculaire. L'isolement d'une bactérie peut étre réalisé par
I’'hémoculture (au moins une hémoculture réalisée systématiquement avant de débuter les
antibiotiques), la ponction articulaire (systématique en cas d’arthrite) ou la ponction osseuse
(désormais rarement réalisée). Les prélévements bactériologiques doivent étre effectués si possible
avant de débuter I'antibiothérapie. Avec les techniques classiques de bactériologie (hémoculture,
culture de pus articulaire, culture de pus d’abcés), le germe n’est isolé que dans 50 % des
ostéomyélites aigués et dans 30 % des arthrites septiques (6). Les techniques de PCR (spécifiques de
Kingella kingae (KK), SA,...) améliorent le diagnostic bactériologique en cas de culture négative, elles
peuvent étre encore réalisées dans le liquide articulaire ou directement sur le préléevement d’une

collection purulente apres le début de I'antibiothérapie (7, 8, 9).

SA a longtemps été le germe largement prédominant des I0A de I’enfant aprés la disparition des IOA
a Haemophilus influenzae b du jeune enfant dans les pays ayant instauré la vaccination systématique
des jeunes nourrissons contre ce pathogéne invasif. SA est responsable d’IOA a tout age et reste la

bactérie majoritaire chez I'enfant agé de plus de 4 ans.
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Kingella kingae (KK) apparait actuellement comme le premier pathogene responsable d’IOA de
I’enfant entre I’age de 6 mois a 4 ans devangant S. aureus dans cette tranche d’age. KK est une
bactérie commensale de I'oropharynx du jeune enfant. La culture de cette bactérie est difficile et les
cultures des prélevements articulaires reviennent souvent stériles. L'utilisation de la PCR universelle
ou de PCR spécifique KK dans le liquide articulaire permet d’améliorer considérablement le

diagnostic d’arthrite septique a KK (7, 8, 9).

Les autres bactéries sont plus rares : le SGA et le pneumocoque sont retrouvés, respectivement, dans
moins de 10 % des cas. Les IOA a pneumocoque sont peu fréquentes et elles devraient encore
diminuer de fréquence suite a I'impact de la vaccination pneumococcique conjuguée (Prévenar 13)
(10). Le streptocoque B et Escherichia coli concernent les nourrissons agés de moins de 3 mois et les

salmonelles dites mineures, presque exclusivement les patients drépanocytaires.

3) Diagnostic d’une infection osseuse et/ou articulaire de I’enfant

Le diagnostic d’infection ostéo-articulaire repose avant tout sur des arguments de suspicion clinique

chez un enfant ayant de la fievre et une impotence fonctionnelle aigué d’un membre (11).

L'impotence fonctionnelle du membre atteint, secondaire a la douleur est constante. Elle touche le

plus souvent le membre inférieur et est d’apparition brutale, le plus souvent associée a de la fievre.

La localisation préférentielle de I'ostéomyélite aigué est I'extrémité inférieure du fémur ou
supérieure du tibia ol siegent les zones de croissance les plus actives. L'examen peut mettre en
évidence une tuméfaction et une rougeur localisées et la palpation métaphysaire est douloureuse.
Une douleur intense peut étre le signe d’une complication de |'ostéomyélite aigué (abces sous-

périosté, thrombophlébite septique, arthrite septique de voisinage).

La localisation préférentielle de I'arthrite septique est le genou (45 % des cas). La mobilisation
articulaire trés difficile (flessum du genou, de la hanche) du fait de la douleur avec un gonflement et
parfois une rougeur de l'articulation concernée. L'examen recherche un épanchement articulaire

(choc rotulien).
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Le diagnostic d’'IOA sera confirmé secondairement par la mise en évidence de la bactérie responsable
dans les prélévements (hémoculture, collection purulente, liquide articulaire) et/ou des anomalies

radiologiques caractéristiques dans les ostéomyélites.

Des tableaux cliniques variés

Les tableaux cliniques sont variés, plus ou moins bruyants. lls dépendent de la bactérie responsable

et du terrain sous-jacent.

Le diagnostic de ces infections est particulierement difficile chez le nouveau-né et le nourrisson de
moins de 3 mois. En effet, la fievre manque dans la moitié des cas et les seuls signes d’appel peuvent
étre une douleur provoquée lors des manipulations de I’enfant (changement des couches,
habillage...). Le risque de séquelles fonctionnelles (nécrose de la téte fémorale et destruction du
cartilage articulaire en cas d’arthrite de hanche) est maximal a cet age du fait de la fragilité des

patients et de la difficulté diagnostique parfois responsable de retard de prise en charge

Kingella kingae est associée a des IOA touchant le jeune enfant entre 6 mois et 4 ans, avec
une présentation clinique aigué ou subaigué et une fievre qui peut étre peu élevée ou
absente (12-15). L’évolution des IOA a KK sous traitement adapté (antibiothérapie et lavage
articulaire des arthrites) est rapidement favorable sans complications suppuratives a la
phase initiale du traitement et sans séquelles orthopédiques a distance. Des IOA sévéres a

KK sont décrites mais elles sont rarissimes [16].

Des bactéries trés invasives comme SA, SGA ou le pneumocoque peuvent étre responsables

de sepsis (frissons, tachycardie) ou de choc toxique (éruption cutanée, diarrhée..).

Certaines souches de SA produisent une toxine, la leucocidine de Panton et Valentine (LPV)

sont associées a des IOA tres séveres. Lors de la présentation initiale ou lors de I'évolution
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de ces patients, certaines caractéristiques cliniques doivent faire suspecter le diagnostic
d’lOA a SA producteur de LPV : la présence d’un choc septique initial, les atteintes osseuses
plurifocales, une fasciite ou une myosite nécrosante, une thrombose septique profonde ou
une pneumonie associée. Les complications (abces sous-périosté, abces musculaires,
thromboses, localisations septiques secondaires) sont tres fréquentes au cours de

I’évolution initiale [17-18].

4) Imagerie

Les examens d’imagerie ont une place tres importante dans le diagnostic et le suivi de ces infections.
Le radiologue doit pouvoir orienter les cliniciens dans leur choix d’'un examen plut6t qu’un autre pour

améliorer la démarche diagnostique (19).

En urgence, les radiographies sont systématiques, elles participent au diagnostic différentiel initial
(fracture, tumeur...). L’échographie peut mettre en évidence un épanchement articulaire et/ ou un

abces sous périosté.

L'IRM ou la scintigraphie osseuse, effectuées dans les premiers jours d’hospitalisation, vont
confirmer le diagnostic d’ostéomyélite. Dans certaines IOA trés séveres d’emblée et quand
I’évaluation clinique est difficile, I'IRM peut étre nécessaire en urgence pour guider le chirurgien
avant une intervention chirurgicale. Le scanner, examen irradiant, doit étre si possible évité chez
I’enfant et réservé a I'analyse fine de la structure osseuse lorsque celle-ci est nécessaire (infection

osseuse chronique et localisée).

L'imagerie (Echographie, IRM), guidée par la clinique, va également permettre de rechercher des
complications (foyers profonds de suppuration, thrombophlébite septique) en cas d’échec de la prise

en charge initiale avec la persistance de la fievre et des douleurs apres 3 jours de traitement.

Ostéomyélite :

Les radiographies osseuses initiales sont toujours utiles pour éliminer une fracture ou, rarement une

tumeur osseuse. A la phase initiale de I'ostéomyélite aiguég, elles sont normales et montrent au plus
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un simple épaississement des parties molles. Les anomalies radiologiques (appositions périostées,

géode osseuse...) sont le témoin d’une infection osseuse évoluant depuis au moins 8 a 10 jours.
L’échographie peut mettre en évidence un abces sous-périosté compliquant une ostéomyélite aigué.

L'IRM confirme le diagnostic d’ostéomyélite en montrant des zones de la métaphyse en hyposignal
T1 et en hypersignal en T2. L'IRM va également étre d’une grande utilité pour le diagnostic des IOA
profondes (bassin, rachis, infections sterno-claviculaires..) et des complications (arthrite, abces,

thrombophlébite...).

La scintigraphie osseuse au Technétium reste tres utile chez le jeune enfant dont la localisation de
I'lOA peut étre difficile et chez lequel I'lRM peut étre difficile a réaliser et nécessiter une sédation.
Elle confirme le diagnostic en mettant en évidence un foyer d'hyperfixation osseux aux temps
précoces et tardifs.

Arthrite :

Les radiographies osseuses initiales peuvent montrer des signes indirects d'épanchement intra-
articulaire (épaississement des parties molles, flou articulaire, élargissement de I'interligne).
L’échographie est I'examen de choix pour le diagnostic d’épanchement intra-articulaire de hanche.
Cependant, elle peut étre mise en défaut pour le diagnostic d’épanchement articulaire de certaines

articulations (cheville, épaule...) ou en cas de cellulite associée.

5) Prise en charge

Les IOA nécessitent une hospitalisation initiale, pour le traitement qui doit étre débuté en urgence et
comporte toujours une antibiothérapie intraveineuse et, en cas d’abceés ou d’arthrite septique, des

gestes chirurgicaux de drainage.

Les complications suppuratives des IOA (arthrite, abces sous périosté ou des parties molles
compliquant une ostéomyélite) peuvent étre présentes d’emblée ou apparaitre dans les premiers
jours de traitement. Elles nécessitent une prise en charge chirurgicale comportant une mise a plat,

un lavage et un drainage en milieu spécialisé, a proximité d’un service de chirurgie pédiatrique.
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Les patients présentant une ostéomyélite sans complication suppurative, soit plus de deux tiers des
ostéomyélites en France (5), peuvent étre traités médicalement dans les services de pédiatrie avec

une évolution favorable sous réserve d’une antibiothérapie intraveineuse adaptée.

Antibiothérapie

Les protocoles d’antibiothérapie des IOA ont beaucoup évolué ces derniéres années. La derniéere
Conférence de Consensus de la Société de Pathologie Infectieuse de Langue Francaise sur la prise en
charge des IOA communautaires publiée en 1991 recommandait chez I'enfant (en dehors du
nouveau-né) un traitement intraveineux de 10 a 14 jours suivi d’un relais per os avec une durée

totale du traitement antibiotique de 4 a 6 semaines (20).

Le Groupe de Pathologie Infectieuse Pédiatrique (GPIP) de la Société Francaise de Pédiatrie, a publié
en 2008 des recommandations simplifiant et raccourcissant considérablement le traitement
antibiotique des IOA communautaires de I'enfant (Tableau 1). Ces propositions recommandent
I'utilisation préférentielle d’'une monothérapie (céfazoline ou amoxicilline-acide clavulanique) pour le
traitement intraveineux probabiliste puis le relais oral en ciblant SA chez le grand enfant et SA et KK
chez le nourrisson et I'enfant entre I’age de 6 mois jusqu’a 4 ans. L’antibiothérapie intraveineuse
initiale est limitée a 3 jours dans les IOA d’évolution rapidement favorable et elle est relayée par une
antibiothérapie orale permettant la sortie de I’enfant de I’'hopital et un suivi ambulatoire. La durée
totale de I'antibiothérapie de 2 semaines pour les arthrites septiques et de 3 semaines pour les
ostéomyélites est suffisante pour les cas d’évolution (douleur, fievre, impotence et syndrome
inflammatoire) rapidement favorable (21-23). Les recommandations de la Société Européenne
d’Infectiologie Pédiatrique (ESPID) publiées en 2017 vont également dans le sens d’une simplification

et d’un raccourcissement de I'antibiothérapie des I0A de I'enfant (24).

Staff de concertation pluridisciplinaire

Des réunions de concertation pluridisciplinaire régulieres réunissant orthopédistes, infectiologues,
radiologues et bactériologistes sont essentielles pour discuter des cas difficiles (échec du traitement,

infection due a une bactérie résistante aux antibiotiques, enfants avec terrain sous-jacent, infection
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sur matériel orthopédique...) et déterminer une stratégie de soin globale coordonnée conciliant les
impératifs médicaux et chirurgicaux de ces patients. Ces réunions permettent de mettre en place les
protocoles diagnostiques et de prise en charge de ces infections et elles sont un lieu d’échange et

d’enseignement pour les jeunes médecins.

Conclusion :

L’épidémiologie et la prise en charge des IOA de I’enfant ont beaucoup changé ces derniéres années.
Les récentes recommandations raccourcissent considérablement la durée de I'antibiothérapie de ces
infections. Les IOA nécessitent toujours une hospitalisation pour le début de leur prise en charge et
une antibiothérapie effectuée par voie intraveineuse mais la majorité du traitement s’effectue
actuellement en ambulatoire avec un relais de I'antibiothérapie par voie orale et une durée totale

d’antibiothérapie raccourcie (20-25).

Dans les années a venir, la prise en charge de ces infections va certainement encore beaucoup
évoluer avec la diffusion de I'utilisation des techniques de PCR améliorant le diagnostic
bactériologique de ces infections et une prise en charge moins invasive des enfants présentant les
infections les moins sévéres (sans sepsis ni complications suppuratives). Ainsi, certaines
ostéomyélites sans critéres de sévérité (formes unifocales, pas de sepsis, avec syndrome
inflammatoire minime) pourraient étre traitées d’emblée en ambulatoire par une antibiothérapie

orale d’emblée (26).
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Tableau 1: Antibiothérapie des IOA communautaires de I’enfant.

ANTIOTHERAPIE IV

RELAIS PER OS

Germe

1* CHOIX

ALTERNATIVES

1% CHOIX

ALTERNATIVES

Antibiothérapie
probabiliste (a maintenir
si pas de germe
identifié)

Patient avec tableau
septique grave
évocateur d'lOA a germe
toxinogene :

Streptocoque groupe A

S. aureus LPV +
(Leucocidine de Panton
et Valentine) :

choc septique, rash
cutané.

Céfazoline ou Amoxi-clav
ou Céfamandole
150 mg/kg/24 H

en3-41V

+ Gentamicine 5 mg/kg/24H
en 1 I1VL 30 minutes

pendant 48 H si sepsis

+ Clindamycine 40mg/kg/24H
en31V
+ Vancomycine 15mg/kg/24H

en 4 IVL de 60 minutes

Sulfaméthoxazole
triméthoprime* * SMZ+TMP

60 mg /kg/j SMZ
en3IV
ou
Clindamycine 40 mg/kg/24H

en31V

Amoxicilline-Acide Clav
80mg/kg/24H en 3 PO

= 1dose/kg X3/24H de la forme
suspension buvable

Clindamycine* 40 mg/kg/24H

en 3 PO

ou Sulfaméthoxazole triméthoprime* *

SMZ+TMP
60 mg /kg/24H SMZ

en 3 PO
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S. aureus méti S

Cloxacilline 200mg/kg/24H

en3-41V

Clindamycine 40 mg/kg/24H
en31V

(si S. aureus Erythro S)

ou Sulfaméthoxazole
triméthoprime* * SMZ+TMP

60 mg /kg/j SMZ

en31V

Amoxicilline-Acide Clav
80mg/kg/24H en 3 PO

=1 dose/kg X3/24H de la
forme suspension buvable

Clindamycine 40 mg/kg/24H
en 3 PO

(si S. aureus Erythro S)

ou Sulfaméthoxazole triméthoprime* *
SMZ+TMP

60 mg /kg/24H SMZ

en 3 PO

S. aureus méti R

Vancomycine 15mg/kg/24H
en 4 IVL de 60 minutes
+
Rifampicine 20mg/kg/24H

en 2 IVL

Linezolide*** 30 mg/kg/24H
en 3 |VLchez< 12 ans

1200 mg/24H en 2IVL chez > 12
ans

ou
Clindamycine 40 mg/kg/24H
en31V

(si S. aureus Erythro S)

Clindamycine 40 mg/kg/24H
en 3 PO

(si S. aureus Erythro S)

ou Sulfaméthoxazole
triméthoprime* * SMZ+TMP

60 mg /kg/24H SMZ

en 3 PO

Rifampicine 20 mg/kg/24H en 2 PO
+Acide Fusidique* 15-20 mg/kg/24H

en 3 PO

ou Rifampicine 20 mg/kg/24H en 2 PO
+ Levofloxacine**
20 mg/kg/24H en 2 PO chez < 5 ans

10 mg/kg/24H en 2 PO chez > 5 ans
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Kingella kingae

Amoxicilline 150 mg/kg/24H

en3-41V

Ciprofloxacine**30mg/kg/24H
en 31V

ou Sulfaméthoxazole
triméthoprime** SMZ+TMP

60 mg /kg/24H SMZ

en31V

Amoxicilline 150 mg/kg/24H

en 3 PO

Ciprofloxacine**30mg/kg/24H

en 3PO

ou Sulfaméthoxazole triméthoprime**

SMZ+TMP
60 mg /kg/24H SMZ

en 3 PO

Streptocoque A Amoxicilline 150 mg/kg/24H Céfotaxime 200 mg/kg/24H | Amoxicilline 150 mg/kg/24H Cefadroxyl 120 mg/kg/24H
en 3-41V en 3V en 3 PO en 3 PO
ou Ceftriaxone ou Clindamycine 40 mg/kg/24H
70 a 100 mg/kg/24H en 3 PO
la2lv
Pneumocoque Amoxicilline 200 mg/kg/24H Céfotaxime 50mg/kg/6H Amoxicilline 150 mg/kg/24H Clindamycine 40 mg/kg/24H
en 3-41V ou Ceftriaxone en 3 PO en 3 PO
(CMI impérative) 70 a 100 mg/kg/24H (CMIl impérative)
enla2lv
(CMI impérative)
* si sensible **si pas de déficit en G6PD *** Hors AMM chez I'enfant de moins de 12 ans




A propos des tumeurs de fosse postérieure : trucs &stuces
B. Morel, B. Kerleroux, JP. Cottier, D.Sirinelli

1. Introduction

L'IRM cérébrale « conventionnelle » est un outdesgtiel pour le diagnostic et I'évaluation de
la localisation et de la description de I'étendes tumeurs de la fosse postérieure chez
'enfant. La compréhension des liens entre les timuta des cellules souches cancéreuses et
leur environnement anatomique renforce l'importatied'anatomie développementale dans
I'évaluation diagnostique de ces tumeurs. La sé@miel élémentaire des Iésions offre des
indices limités sur le type histologique et le grades tumeurs. Les techniques d'IRM
avancees telles que l'imagerie par diffusion padeléDWI), de perfusion (premier passage,
ASL), la spectroscopie, peuvent également amélibagport diagnostique spécifique de
'imagerie pour les tumeurs de la fosse postériamimez les enfants. Outre la topographie,
guels sont les éléments sémiologiques IRM pertneéntrechercher pour en affiner le

diagnostic ?
2. Geénéralités sur les tumeurs de fosse postérieure

Les tumeurs cérébrales de I'enfant sont les pre&migmeurs solides, les deuxiemes lésions
tumorales apres les leucémies. Elles constitueptdmiére cause de décés par cancer a I'age
pédiatrique. Les tumeurs de fosse postérieure sossi fréquentes que les tumeurs sus-
tentorielles. Elles prédominent dans la tranchgelde 3 a 11 ans.

Aucun signe d’'imagerie n’est spécifique pour déférier les tumeurs de fosse postérieure,
mais quelques éléments caractéristiques permekmnnter vers la nature histologique de la

tumeur.

3. Principales tumeurs
3.1. Médulloblastomes

3.1.1. Eléments cliniques

Les tumeurs neuronales embryonnaires représemtemtineurs de fosse postérieure les plus
fréquentes.[1] Elles touchent 2 fois plus les gascf?], avec un double pic de fréquence :
vers 3 ans et 9 ans. Elle se développe sur la tighdiane dans 75 a 90 % des cas, a partir de
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la partie inférieure du vermis, ce qui expliquelé&eloppement principal en regard du toit du

V4.[3] Les signes cliniques se constituent sur pgé@ode de 3 mois avant le diagnostic.

3.1.2. Différentes classifications tumorales

Histologiquement, les meédulloblastomes sont déerit8 groupes : classique, desmoplasique
nodulaire, ou composés de grandes cellules angpkssi Les anomalies moléculaires
tumorales peuvent étre directement associées auijinggs anatomiques des

meédulloblastomes.[4] Il en découle une classifaragsuivante selon 4 groupes [5,6]:

- WNT (wingless) médulloblastome : 11% des MB, dbliggie classique, de bon
pronostic a long terme ; pic de fréquence entretlI®2 ans, rares chez le jeune enfant.
Localisation du pédoncule cérébelleux +++

- SHH (Sonic Hedge Hog): 28% des MB, de forme higimue desmoplasique
nodulaire le plus souvent, localisé dans le cottébelleux +++, avec récidive locale
++, et traitement médical spécifique (SMO).

- Groupe 3: 28% des MB, plutbt des nourrissons au&€ amplification, le plus
mauvais pronostic, de contours mal définis.

- Groupe 4: 34% des MB, isochromosome 17q, évolutidarmédiaire, de forme
« classique » : large tumeur du V4 compliquée dbgéphalie, avec absence ou

faible rehaussement.

Les groupes 3 et 4 sont de forme histologique icjassou anaplasique et évoluent vers une

dissémination lepto-méningée.
3.1.3. Caractéristiques en IRM

En imagerie, les médulloblastomes apparaissentlds pouvent hétérogenes (nécrose,
calcifications et kystes sont possibles), avec bgpercellularité se traduisant par une
hyperdensité spontanée en TDM, un hyposignal TIR&h avec diffusion restreinte.[7] Le

rehaussement est variable. La spectroscopie esawe si elle objective un pic de Taurine.

Une dissémination lepto-méningée est présentewatisrs des cas.
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3.2.Gliomes

lls touchent souvent le tronc cérébral. Lorsquétion envahit le pont, puis comprime le
tronc cérébral et s’étend aux structures adjacenite&git d'un gliome diffus infiltrant de
haut grade (DPIG). Le DPIG peut encercler le trbasilaire sans I'envahir. Les signes de
malignité sont un hypersignal T2, une restrictien/dDC, des contours mal limités et un
cedeme péri-lésionnel. Le centre peut étre nécmatige rehaussement est tres variable. En
imagerie de perfusion, le rCBV est classiguememnanté en zone non nécrotique. La
spectroscopie permet de visualiser un pic de Caairune baisse du NAA, trés évocateur des

tumeurs gliales de haut grade.

Un gliome de bas grade touche le tronc cérébrabdmentum ++ mais pas le pont. La Iésion
est homogene, ne se rehausse pas ou tres peanssnalie de diffusion, avec une perfusion

normale.
3.3. Ependymomes

Il s’agit de la 8 tumeur la plus fréquente aprés les médulloblassoehées gliomes et touche
les enfants de moins de 5 ans principalement. éfliahit le 4 ventricule, mais refoule le
tronc cérébral sans I'envahir. La résection chinaig compléte est un facteur pronostic
majeur. Son aspect morphologique est peu diff@atertelui des médulloblastomes. Pas ou de
peu de restriction de la diffusion. Des calcifioa8 ponctuées sont présentes dans 50 % des
cas. La spectroscopie met en évidence un pic déneéhet de NAA normaux, avec un pic de

myo-Inositol, évocateur de |ésion gliale de basigra
3.4. Astrocytome pilocytique

Il s'agit d’'une tumeur développée fréquemment an s&un hémisphere cérébelleux. Elle
refoule et comprime le V4. La forme classique esfjomitairement kystique avec paroi
épaisse ou avec un nodule mural. Il existe égalenhesn formes solides prédominantes. La
composante tissulaire est classiquement hyperiatems T2 comparativement au cortex
cérébelleux, avec une faible densité tissulaire. $iignement tumoral est possible.
L'imagerie de perfusion permet de le différencierlthémangioblastome, de par son rCBV

normal ou peu augmenté avec une remontée au-déssasigne de base.
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3.5. Tumeur tératoide rhabdoide atypique (AT/RT)

Il s’agit d’'une tumeur rare maligne agressive soarg avant I'age de 2 ans, de densité
cellulaire élevée (hyperT2, restriction de la diffan), prenant le contraste, de localisation

intra-axiale, envahissant souvent I'angle pontaloéleux.

Comment s’en sortir parmi toutes ces tumeurs... donles descriptions se recoupent ?

4. Grille de lecture IRM
4.1.Indices topographiques

4.1.1. Atteinte du tronc cérébral

Une tumeur diffuse du tronc cérébral est liée dammoitié des cas a un gliome de bas grade
(LGG), dans l'autre moitié des cas a un gliome alat lygrade. Une Iésion gliale envahissant le
pont oriente vers un gliome de haut grade. Une tunui tronc cérébral localisée au
tegmentum, de la moelle allongée latérale ou glenletion cérébro-médullaire oriente vers un

gliome de bas grade (LGG).
4.1.2. Atteinte du 4eé ventricule

Une tumeur naissant du toit du V4, envahissanf kedtricule avec expansion de celui-ci et
une restriction de la diffusion oriente vers un midblastome. A l'inverse, une tumeur
naissant du plancher du V4 avec envahissementodasiéns de Luschka, un faible effet de

masse sur le V4 et une diffusion augmentée orgeanantage vers un épendymome.
4.1.3. Atteinte d’'un hémisphére cérébelleux

L’astrocytome pilocytique est la principale tumeentrainant une atteinte périphérique

hémisphérique cérébelleuse, mais un médulloblas{dtBeSHH) est également possible.
4.1.4. Atteinte de I'angle ponto-cérébelleux

Une tumeur envahissant I'angle ponto-cérébelleuente vers un épendymome, une lésion
gliale si le tronc est également envahi et une ATRITs'agit d’un nourrisson. Dans un
contexte de NF2, il s’agit d’'une localisation typégde méningiome et de neurinome.
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4.2.Indices sémiologiques IRM

4.2.1. Caractéristiques tissulaires sur les séquences aativnnelles
La morphologie solide, kystique ou mixte n’est padiscriminante.
Les stigmates hémorragiques ne sont pas discrimintm

L’hypercellularité traduit le plus souvent une lésbn agressive, en hyperdensité spontané
en TDM, hypersignal T2 en IRM.

4.2.2. Séquence de diffusion

La diffusion permet de différencier les astrocytgméocytiques faiblement cellulaires (ADC
augmenté) des MB ou épendymome (ADC restreint),snmést pas discriminante pour
différencier gliome de bas ou haut grade, les diffés sous-types de MB ou les ATRT.[7-9]

4.2.3. Séquence de perfusion

L’étude de la perfusion tumorale permet de distamgun astrocytome pilocytique d’un
hémangioblastome (volume sanguin cérébral maxiedatit (rCBV) significativement plus
grand).[10,11]

4.2.4. Séquence post injection de chélate de gadolinium

Le rehaussement apres injection de gadolinium pastdiscriminant. En revanche, I'absence
de rehaussement évoque plutdt un gliome de bag glaas le tronc ou un meédulloblastome

du groupe 4.
4.2.5. Séquence de spectroscopie

L’étude du profil métabolique en spectroscopie prde distinguer les lésions de profil de
« bas grade » des « haut grade ». L'astrocytonoeytitjue présent souvent un profil glial de
haut grade, ce qui ne pas inquiéter et remettreaese le diagnostic. Un pic important de
taurine est observé dans les médulloblastomesicuthepcréatine trés abaissé oriente vers un

astrocytome pilocytique [12].
4.3. Contexte général

Le contexte de syndrome de Von Hippel Lindau ogarrs un hémangioblastome, une NF1

vers un gliome, une NF2 vers un schwannome ou uringi@me.
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Malformations cardiovasculaires pédiatriques

B. Morel, B. Lefort, E. Carpentier, D. Sirinelli

1. Introduction

L'imagerie cardiovasculaire est un domaine d’évolution rapide. L’échographie cardiaque occupe une
place prépondérante. Avec les progrés de l'imagerie en coupe, les radiologues sont amenés a
identifier de plus en plus précisément les malformations cardiovasculaires. Il est nécessaire d’en
connaitre les origines embryologiques et les principales anomalies a rechercher. Le radiologue doit
intégrer une analyse du coeur, mais également des structures vasculaires médiastinales dans sa grille

d’interprétation de toute imagerie thoracique.

Les malformations vasculaires sont souvent découvertes fortuitement sur un scanner thoracique
réalisée pour une autre indication. L'IRM est souvent réalisée dans des centres spécialisés et

nécessite des compétences techniques non détaillées ici.(1)

2. Technique scanographique

L'imagerie en coupe est parfois utile en seconde intention dans I'exploration de pathologies
cardiovasculaires pédiatriques. L’exploration tri-dimensionnelle des structures vasculaires est
possible grace au scanner par une résolution spatiale infra-millimétrique et une amélioration de la

résolution temporelle avec des rotations de tube comprises entre 0,3 et 0,5 seconde.(2,3)

Chez le nourrisson, dans la trés grande majorité des cas, une respiration calme et réguliere est
obtenue soit spontanément, soit dans le cadre d’une sédation, sans recours obligatoire a I'anesthésie
générale. Les artefacts liés aux mouvements respiratoires restent acceptables et les images

interprétables.

L'injection du produit de contraste et ses modalités dépendent du site d’injection, du calibre du
cathéter (entre 20 et 22G), du débit d’injection, de la concentration du produit de contraste (300 mg
d’iode/ml) et de I'état hémodynamique du patient. Une injection au membre supérieur droit est
souvent privilégiée afin d’éviter I'artefact de stagnation du produit de contraste dans le tronc veineux
innominé, avec un début d’acquisition autour de 15 secondes apres le début de l'injection. Si le

scanner doit spécifiqguement explorer les coronaires ou les vaisseaux, il faudra réaliser un

123



angioscanner, avec un temps d’acquisition adapté pour visualiser la voie gauche systémique ou
droite pulmonaire. Le probléme technique principal est alors le délai choisi entre le début de
I'injection et le déclenchement de I'acquisition. De fagon pragmatique, certains déclenchent les
rayons X a la fin de I'injection. D’autres préferent utiliser un contréle par des coupes séquentielles au
niveau de I'aorte ; I'acquisition est alors déclenchée lorsque le produit de contraste apparait dans ce

vaisseau.

Compte-tenu du contraste élevé des structures explorées tant au niveau du poumon que du
médiastin, des vaisseaux (par la présence de I'iode), les examens sont réalisés a basses tensions. Les
doses délivrées sont ainsi relativement faibles. Par exemple, une tension de 80 kV avec un ampérage

adapté au poids de I'enfant (20 a 30 mA pour les nouveau-nés) sont utilisés.

3. Anomalies des cavités cardiaques

L'examen tomodensitométrique permet d’apporter un certain nombre d’informations sur la
disposition anatomique des différentes cavités cardiaques et leur orientation. La performance du
scanner reste néanmoins faible dans le diagnostic des communications inter-auriculaires ou inter-

ventriculaires et les anomalies valvulaires.

De fagon schématique, sera considérée comme oreillette droite I'oreillette recevant les veines caves,
et oreillette gauche l'oreillette recevant les veines pulmonaires et dotées d’une auricule en crochet.

Le ventricule droit sera reconnu par I'aspect trabéculé de sa paroi.

Une lecture méthodique des scanners injectés doit permettre de préciser de facon formelle
I’orientation du cceur : on parle de levocardie quand la pointe de situe en position normale a gauche,

et de dextrocardie lorsqu’elle se situe a droite.

Le radiologue doit également définir le situs visceral et I'isomérisme bronchique.(4) Le situs se définit

par la position relative du foie, de I'oreillette droite et de la veine cave inférieure.

3.1. Situs solitus
Il s’agit de I'anatomie normale : I'oreillette recoit les veines caves et le foie se situe a droite. Le
poumon droit est trifolié. En cas de situs solitus, la probabilité de cardiopathie malformative est

faible (<a 1 %).
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3.2. Situs inversus
Il est défini par un foie et une oreillette recevant la veine cave inférieure en position gauche. Le
poumon en position gauche est trifolié. Le risque de malformation congénitale est accru (environ 5

%) en cas de situs inversus.

3.3. Situs Ambigus
lIs correspondent aux dispositions anatomiques ou les organes habituellement asymétriques tendent
a devenir symétriques. Ces isomérismes peuvent étre droits ou gauches et porter sur l'oreillette et le

foie (isomérisme atrio-viscéral) ou concerner I'arbre trachéo-bronchique.

- Le levo-isomérisme (2 oreillettes et 2 bronches de type gauche) peut s’associer a une polysplénie.

- Le dextro-isomérisme atrio-viscéral (symétrie de type droit des bronches et des oreillettes avec foie
médian) s’accompagne généralement d'une asplénie avec un risque plus important de

cardiopathies congénitales sévéres.

4. Anomalies vasculaires
4.1. Anomalies du retour veineux
4.1.1. Anomalies du retour veineux systémique : anomalie du retour cave
L'analyse de la veine cave inférieure est aisée dans sa portion intra-hépatique et a son émergence
dans l'oreillette droite. Les malformations d’abouchement de la veine cave inférieure sont rares et

s’'intégrent dans le cadre de cardiopathies cyanogenes dont la symptomatologie est au premier plan.

L'existence d’une veine cave supérieure gauche est le plus souvent une variante lorsque
I'abouchement s’effectue dans l'oreillette droite directement ou par l'intermédiaire du sinus

coronaire.

4.1.2. Anomalies du retour veineux pulmonaire
4.1.2.1. Retour veineux pulmonaire anormal total (RPVAT)
Il s’agit d’'un défaut embryologique rare des veines pulmonaires a se connecter a l'oreillette
gauche.(5) L'anomalie d’abouchement d’une ou plusieurs veines pulmonaires dans la voie droite
entraine un shunt gauche > droit. En cas de retour veineux pulmonaire anormal total, les 4 veines
pulmonaires convergent vers un collecteur situé la face postérieure de I'oreillette gauche dont il est
indépendant. Le drainage d’aval peut étre variable. Les veines pulmonaires se connectent a I'auricule
droit, au sinus coronaire ou bien a des veines systémiques, aboutissant a un shunt gauche>droit. Une

communication inter-auriculaire est toujours associée et permet le passage des sangs veineux
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systémique et pulmonaire mélés dans I'oreillette droite vers I'oreillette gauche. Le sang systémique
est donc déssaturé en oxygene ce qui se traduit cliniquement par une cyanose. Le diagnostic positif
est aisé en échocardiographie, cependant I’évaluation du nombre de veines pulmonaires se drainant
dans le collecteur et de la veine de drainage n'est pas facile car ces structures sont situées loin de la

paroi thoracique antérieure.

Il est ainsi distingué 4 types de RVPAT :

Type | : RVPAT supra-cardiaque : la veine de drainage se jette dans le tronc veineux innominé ou dans

la veine cave supérieure (Figure 1)

Figure 1: Collecteur veineux pulmonaire gauche vertical unique se drainant vers la veine cave

supérieure.

Type Il : RVPAT intra-cardiaque : le collecteur veineux pulmonaire se draine dans le sinus coronaire

ou directement dans I'oreillette droite.

Type Il : RVPAT infra-cardiaque : le collecteur veineux pulmonaire traverse le diaphragme pour se

drainer dans la veine porte, le ductus venosus ou la VCI.

Type IV : RVPAT miscellaneous : il n’y a pas de collecteur et les veines pulmonaires se drainent a la

fois dans la VCS, la VCI et/ou I’OD.

4.1.2.2. Retour veineux pulmonaire anormal partiel
C’est une anomalie congénitale ol une ou plusieurs veines pulmonaires se drainent dans un vaisseau
systémique.(6) L'incidence est de 0.5% et se situe le plus souvent a droite. L'importance du shunt
dépend du volume pulmonaire concerné. Dans la majorité des cas, les formes partielles restent
totalement asymptomatiques et sont donc découvertes lors d’un examen systématique (Figures 2 et

3). Toutes les variantes possibles sont décrites. Certaines associations malformatives ont été

individualisées :

- la CIA de type sinus venosus associe une CIA haute au pied
de la VCS et un retour pulmonaire anormal partiel d’'une ou de
plusieurs veines pulmonaires droites dans la VCS. Des cas
exceptionnels de CIA sinus venosus au pied de la VCI ont été

rapportés.
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- Le cas particulier du Cimeterre associe une RVPA partiel droit se drainant en infra

diaphragmatique dans la VCI, une hypoplasie du poumon droit et une dextroposition du

coeeur.

Figure 2 (reconstruction coronale MIP de gauche) : veine pulmonaire supérieure gauche se drainant

dans le tronc veineux innominé.

Figure 3 (reconstruction coronale MIP de droite) : veine pulmonaire supérieure droite se drainant dans

l'oreillette droite.
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4.2. Anomalies des vaisseaux efférents

4.2.1. Arteres Pulmonaires

Les anomalies malformatives des artéres pulmonaires sont essentiellement a type d’atrésie ou de
sténose. Les malpositions sont plus rares, entrant soit dans le cadre des transpositions des gros
vaisseaux ou aorte et artére pulmonaire ont un trajet parallele, soit dans le cadre d’une

exceptionnelle artere pulmonaire gauche rétro-trachéale.

Les atrésies et sténoses de I'artére pulmonaire peuvent s’intégrer a des cas malformatifs tres
variables, qu’il s’agisse de tétralogie de Fallot, de transposition compléte ou corrigée des gros

vaisseaux, ou de ventricules a double issue.

4.2.1.1. Atrésie pulmonaire sans CIV (ou atrésie pulmonaire pulmonaire a septum

intact : APSI)
L'APS| associe une atrésie de la valve pulmonaire, un septum interventriculaire intact et une
hypoplasie plus ou moins sévére du ventricule droit et de la valve tricuspide. Dans certaine forme,
I’APS| se complique de sinusoides qui correspondent a des fistules entre la coronaire droite et le
ventricule droit. En régle générale, la voie pulmonaire (tronc pulmonaire et branche) est bien

développée dans cette pathologie.

4.2.2. Tétralogie de Fallot et APSO
Elle représente environ 6 % de I'ensemble des malformations cardiaques congénitales et est la plus
fréquente des cardiopathies congénitales cyanogénes (3 a 5 pour 10000 naissances d’enfants
vivants).(7) Elle peut s’associer a des anomalies chromosomiques dans 11 % des cas (trisomie 21,
microdélétion 22qg11...) et d’autres malformations dans 16% des cas (atrésie de I'cesophage, fistule
trachéo-cesophagienne, malformations de I'arbre bronchique... (8). La tétralogie de Fallot, pathologie
dite cono-troncale, est liée a un défaut de développement

de lI'infundibulum pulmonaire.
Elle associe 4 anomalies :

1) une large CIV;




2) une dextroposition de l'aorte, a cheval sur la bréche septale et les deux ventricules (Figure 4 :

reconstruction coronale MIP) ;

3) une sténose de la voie pulmonaire, toujours infundibulaire, parfois associée dans les formes
séveres a une sténose valvulaire et une sténose du tronc de I’AP ou de ses branches ; (diminution de

la vascularisation pulmonaire)

4) une hypertrophie du VD, conséquence de cette sténose pulmonaire (donnant I'aspect de « coeur

en sabot »).

Ces anomalies sont en fait secondaires a une seule anomalie embryologique commune : la déviation

antérieure du septum conal.

Le degré de cyanose néonatale est variable. Lorsque la sténose pulmonaire est trés importante et
étendue, cette cardiopathie se manifeste deés les premieres heures de vie ; la survie n’est possible
que si une partie du sang aortique est drainée vers la vascularisation pulmonaire par le canal artériel
ou d’autres anastomoses collatérales. L'occlusion physiologique du canal artériel dans la période
post-natale fait apparaitre une cyanose progressivement croissante. Un maintien de la perméabilité
du canal artériel est impératif ; une palliation chirurgicale précoce doit étre envisagée ; la création
d’un shunt G-D palliatif ou une ouverture entre le VD et les AP pour maintenir la circulation
pulmonaire est nécessaire quand cette chirurgie précoce est contre-indiquée, souvent en raison
d’une hypoplasie importante des branches de I'artere pulmonaire, d’'un poids trop faible ou de

comorbidités.

A l'opposé, quand la sténose de la voie pulmonaire est modérée, la cardiopathie se comporte comme

une CIV, souvent bien tolérée en raison de la restriction du flux pulmonaire.

Le traitement chirurgical palliatif est souvent nécessaire.(9) Le shunt de Blalock-Taussig consiste a
interposer une prothese en Gore-Tex entre le TABC et I’APD (shunt périphérique) ou entre I'aorte
ascendante et le tronc de I'artére pulmonaire (shunt central). L'ouverture chirurgicale palliative entre
le ventricule droit et le tronc de l'artere pulmonaire est parfois préféré en cas d’hypoplasie de

I'anneau pulmonaire car elle permet une meilleure croissance des branches pulmonaires.

Une chirurgie a visée curative est réalisée a partir de I'age de un mois : fermeture de la ClIV,
élargissement de I'infundibulum pulmonaire par résection musculaire et si besoin mise en place d’un

« patch » sur 'anneau valvulaire s’il est hypoplasique.
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Dans sa forme la plus sévére, la déviation antérieure du septum conal obstrue totalement la voie
d’éjection du VD. Cette forme est appelée a juste titre par les anglo-saxons la Tétralogie de Fallot
avec atrésie pulmonaire, la dénomination de cette pathologie en France est 'atrésie pulmonaire a

septum ouvert (APSO). Trois formes anatomiques sont distinguées :

- letype A: les artéres pulmonaires sont bien développées, il n’y a pas d’arteres de suppléance
provenant de l'aorte descendante ou des sous clavieres et vascularisant une partie du
poumon (MAPCA)

- le type B: les artéres pulmonaires sont hypoplasiques (« mouette pulmonaire »), la
vascularisation des poumons se fait alors par des MAPCA plus ou moins développées (Figure
5).

- letype C:il n'y a pas d’artére pulmonaire native, la vascularisation pulmonaire ne se fait que
par des MAPCA tres développées.

Le diagnostic d’une atrésie de la voie pulmonaire avec CIV doit ainsi inciter le radiologue a rechercher

les voies de suppléance partielle ou totale et répondre aux questions suivantes :

- quel est I'état et le calibre du tronc de l'artére pulmonaire, ainsi que de la voie pulmonaire

proximale et distale ?

- existe-t-il une communication entre les artéres pulmonaires gauche et droite ?

- quel est le calibre, la disposition anatomique mais surtout I'origine des artéres de suppléance ?
Celles-ci peuvent étre issues du canal artériel resté ouvert, d’un vaisseau systémique de I|'aorte
descendante, ou de branches des troncs supra-aortiques (appelées MAPCA : major aorto-pulmonary
collateral arteries). Ces vaisseaux de suppléance d’origine systémiques entrainent une augmentation
de la perfusion pulmonaire et potentiellement a I'origine d’hypertension artérielle pulmonaire. C'est
le bilan complet de la disposition et du calibre des différentes voies pulmonaires qui permet de

définir la stratégie thérapeutique.

Figure 5 : aspect de « mouette » des arteres pulmonaires droite et gauche, sans tronc visible.
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4.2.3. Transposition des gros vaisseaux
Ce type d’anomalie correspond a une discordance ventriculo-artérielle : I'aorte nait du ventricule
droit et I'artere pulmonaire du ventricule gauche. Elle résulte d’un défaut d’enroulement du septum
aortico-pulmonaire et représente 9 % des cardiopathies congénitales. Le diagnostic est souvent posé
en période anténatale. Il existe une discordance ventriculo-artérielle mais une bonne concordance
atrioventriculaire. La valve aortique est située le plus souvent a droite et en avant de la valve
pulmonaire (D-TGV), mais peut également se situer en avant et a gauche de la valve pulmonaire (L-
TGV). L'aorte et I'artére pulmonaire ont un trajet paralléle sauf en cas de L-TGV ou les vaisseaux se
croisent. Les anomalies de naissance des coronaires sont fréquentes et a rechercher car a risque en
cas de chirurgie. L’échange entre vascularisation systémique et pulmonaire s’effectue par le canal
artériel et le foramen ovale. Mais I'involution postnatale du canal artériel entraine rapidement une
cyanose avec hypoxie sévere nécessitant un traitement urgent (procédure de Rashkind : septostomie

atriale par voie endovasculaire) avant une cure chirurgicale compléte précoce.

La transposition corrigée des gros vaisseaux (ou double discordance) est beaucoup plus rare, et
représente moins de 1 % des cas de cardiopathies congénitales. Elle résulte d’'une malrotation
embryologique bulbo-ventriculaire. Il est observé une double discordance atrio-ventriculaire et
ventriculo-artérielle : I'anneau aortique est situé a gauche et en avant, naissant d’un ventricule de

morphologie droite localisé a gauche; et d'une artére pulmonaire naissant a droite et

postérieurement d’un ventricule de morphologie gauche et localisé a droite.

En dehors du fait que le ventricule droit assure la circulation systémique, la L-transposition peut
rester asymptomatique. Cependant, dans plus de 90% des cas, elle est associée a d’autres
malformations (dextrocardie 25%, large communication interventriculaire, malformation des valves

cardiaques...).

4.2.4. Ventricule droit a double issue
Malformation rare caractérisée par I'émergence de I'aorte et de I'artére pulmonaire d’un ventricule
de morphologie droite. La circulation systémique n’est possible que par une communication

interventriculaire, dont la position détermine le sens du shunt.
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4.2.5. Tronc artériel commun
Cette anomalie correspond a 1% des
cardiopathies congénitales: un tronc
artériel émerge de la base du ceceur, avec
une valve unique, et donne naissance a
l'aorte, aux coronaires et aux artéres
pulmonaires. Le tronc artériel commun
est toujours associé a une large CIV. Il
existe 4 formes anatomiques. Dans la
forme la plus fréquente (60 a 70% des
cas), les artéres pulmonaires naissent du

tronc commun au-dessus de la naissance

de la valve truncale et des coronaires soit

séparément, soit aprés | ‘émergence d’un court tronc de I’AP.(10)

4.3. Anomalie de I'aorte
Les malformations de I'aorte thoracique sont relativement fréquentes et sont essentiellement liées a
une anomalie de rotation et/ou de régression du 4° arc aortique. Elles sont regroupées en trois

catégories :

- Anomalies de I'arche aortique,
- Diminution du calibre de l'aorte, (principalement représentée par les coarctations de I'aorte)

- Dilatation du calibre de I'aorte (essentiellement dans le cadre des maladies de Marfan)

4.3.1. Anomalies de I’arche aortique
4.3.1.1. Crosse aortique droite
Elle s’integre généralement dans le cadre de malformations cardiaques complexes. Leur diagnostic
scanographique est aisé et le radiologue doit rechercher une éventuelle anomalie associée comme

une artere sous-claviére gauche aberrante.

132



4.3.1.2. Anomalies des arcs vasculaires
Le plus souvent asymptomatiques et de découverte fortuite, les arc vasculaires anormaux sont

souvent associés aux cardiopathies et seront découverts lors du bilan de celles-ci.

Toutes les formes sont possibles en fonction des positions respectives des aortes ascendante et
descendante et du niveau de régression de I'anneau vasculaire (a I'état normal elle se fait entre

I'artére sous-claviére droite et I'aorte descendante).

Les formes les plus fréquentes sont représentées par les artéres sous-clavieres droites rétro-

cesophagiennes, asymptomatiques (arteria lusoria, figure 7).

Figure 7 : reconstruction MIP montrant le trajet rétro-cesophagien de I’artére sous-claviére droite.

Les crosses aortiques encerclantes sont liées a une absence de régression d’un des deux 4° arc. Elles
regroupent toutes les entités anatomiques ou I'axe aéro—digestif est
engainé par des structures vasculaires ou fibreuses entrainant une
compression extrinseque. La forme la plus compléte est représentée
par le double arc aortique (Figure 8: vue postérieure d’un rendu
volumique d’un double arc aortique complet). Son diagnostic est aisé
au scanner avec une aorte descendante en position gauche, une
double crosse dont la composante droite est plus large que la gauche.
Ces doubles arcs (fréquemment associés a des cardiopathies

congénitales) sont a I'origine d’'une symptomatologie respiratoire liée

a la compression trachéale ou éventuellement digestive (compression

cesophagienne).
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4.3.1.3. Coarctation de I'aorte
Il s’agit d’une malformation fréquente observée dans environs 5 pour 1000 naissances, représentant
4 a 10 % des malformations congénitales, plus souvent chez le gargcon que la fille (11,12). Elle est
souvent associée a d’autres malformations cardiaques ou vasculaires, comme la bicuspidie aortique,
une malformation mitrale, une veine cave supérieure gauche, une CIV, la persistance du canal

artériel et une hypoplasie de I’arche aortique.

L'isthme correspond au segment de I'aorte localisé entre I'origine de I'artére sous claviére gauche et

le site d’'implantation du canal artériel.

Une coarctation de I'aorte est classiquement une sténose localisée par un épaissement pariétal non
circonférentiel entrainant un passage excentré du flux au niveau de l'insertion du canal/ligament
artériel (Figure 9). Cette sténose peut étre plus ou moins serrée. En fonction de la position de la
coarctation par rapport a I'insertion du canal artériel, on distingue les formes préductales des formes
post ductales. La symptomatologie post-natale dépend du degré de sténose et de la rapidité
d’involution du canal artériel. Il est important de rechercher une hypoplasie de I'arche aortique

fréquemment associée (Figure 10).

Figure 9 : gauche : vue postérieure d’un rendu volumique d’une coarctation de I'aorte simple. Figure
10 : droite : vue sagittale en MIP d’une coarctation de I'aorte associée a une hypoplasie de I'arche

aortique.

Le diagnostic d’une coarctation est le plus souvent fait avant I'age de 1 an devant I'abolition des
pouls fémoraux ; chez le jeune adulte la découverte est le plus souvent réalisée dans le bilan d’'une

hypertension artérielle.
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Les symptomes dépendent de la localisation et de la sévérité de la sténose, de la constitution d’'une
circulation collatérale et de la présence d’autres malformations associées. Le traitement est

préférentiellement chirurgical chez les jeunes enfants et endovasculaire chez les jeunes adultes.

4.3.1.4. Interruption de I'arche aortique
Anomalie rare caractérisée par une interruption compléte entre I'aorte ascendante et descendante,
toujours associée a une CIV et a la persistance du canal artériel, qui permet la vascularisation de
I'aorte distale. Il s’agit d’une cardiopathie cono-troncale secondaire a la bascule postérieure du
septum conal (inverse de la tétralogie de Fallot). Comme pour la coarctation de l'aorte, la
symptomatologie dépend du degré de sténose et de la rapidité d’involution du canal artériel. Selon le
site de l'interruption, on distingue les type A (entre artére sous claviéere et canal artériel, Figure 11),
type B (entre carotide commune gauche et sous claviére gauche) et C (entre tronc brachiocéphalique

et artére carotide gauche).

La forme B est la plus fréquente et est souvent associée a un syndrome de DiGeorge (délétion 22q11,

avec malformations palatines, dysmorphie faciale et retard de développement).

Figure 11 : vue postérieure en rendu volumique d’une interruption de I'arche aortique type A avec

persistance d’un canal artériel perméable.

5. Conclusion

Les malformations cardiovasculaires pédiatriques peuvent étre rencontrées par tout radiologue.
L'analyse exhaustive systématique de la position du coeur, de son orientation, de la position et du
calibre des vaisseaux afférents et efférents permettent finalement de les identifier et de fournir les

informations nécessaires aux cardiopédiatres et chirurgiens prenant en charge ces enfants.
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Anomalies de la croissance: orientation radiologique et apport de la
génétique

Pr Iréne NETCHINE

Explorations fonctionnelles endocriniennes, Hopital Armand Trousseau, Paris.

Le retard de croissance est I'un des motifs les plus fréquents de consultation en Endocrinologie
Pédiatrique. Au cours des 20 dernieres années, de grands progres ont été réalisés dans le domaine
de la compréhension des anomalies génétiques impliquées dans les troubles de la croissance. Cela
modifie 'approche diagnostique des pathologies de la croissance. La sémiologie radiologique est
importante a prendre en compte pour orienter I'enquéte étiologique et donc le bilan génétique d’un
retard de croissance.

La variation de la taille dans la population générale est due en grande partie a des facteurs
génétiques. On considere qu’au moins 80% de la variation de la taille dans la population est
expliquée par des facteurs génétiques, bien qu’il y ait également la contribution de facteurs
environnementaux. Cette contribution génétique est secondaire aux effets combinés de nombreux
génes, et est donc un trait polygénique. Récemment, des études d'association a I'échelle du génome
ont identifié des centaines de variants génétiques qui sont communs dans la population (fréquence
d'environ 5% ou plus) et qui ont un effet modeste sur la variation de la taille. Les effets additifs de
ces polymorphismes expliquent environ 10% de la variation de la taille adulte, et on estime que des
variants supplémentaires, non encore identifiés, représenteront environ 40% ou plus de variation de
la répartition des tailles au sein de la population générale. Concernant les pathologies de croissance,
des anomalies de certains génes ou régions chromosomiques précises (et non pas I'association de
polymorphismes) peuvent entrainer des retards de croissance ou a l'inverse, des croissances
excessives pathologiques.

Le bilan d’un retard de croissance est basé sur I’étude des caractéristiques cliniques, biologiques et
radiologiques des patients. Cependant, |'évaluation génétique prend de plus en plus d’importance
dans ce bilan. On peut rechercher une anomalie monogénique (lorsqu’une étiologie particuliere est
évoquée) ou bien explorer un panel de génes (par exemple pour diagnostiquer un syndrome de
Noonan) et plus récemment, on peut faire une étude d’exome, qui séquence tous les genes d’un
individu, lorsqu’il n’y a pas de piste génétique précise. Par ailleurs, certaines causes de petite taille,
tel que le Syndrome de Silver Russell, sont dues a des anomalies épigénétiques et il faudra dans ce
cas évaluer la méthylation de ’ADN et non pas sa séquence.

- Anomalies de la croissance a début intra-utérin

Sur le plan étiologique, il est essentiel d'évaluer si le retard de croissance est d'apparition pré ou
postnatale. La croissance intra-utérine peut étre entravée par de nombreux facteurs, tels que les
infections, le tabagisme maternel, l'insuffisance placentaire, et les pathologies maternelles. Il peut
aussi étre secondaire a une anomalie génétique foetale. Pour la plupart des enfants nés petits pour
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I’age gestationnel (PAG), il n’y a pas d’étiologie identifiée a la naissance et la majorité de ces enfants
(environ 85%) vont avoir une croissance de rattrapage qui leur permettra de normaliser leur
croissance vers 2 ans. Les enfants qui ne rattrapent pas nécessiteront une évaluation plus poussée,
en particulier pour ceux qui aggravent leur croissance en postnatal.

Une des causes de retard de croissance a début anténatal, sans rattrapage postnatal est le Syndrome
de Silver Russell (SRS). Ce syndrome est caractérisé par un retard de la croissance prénatale qui
persiste apres la naissance et une relative macrocéphalie a la naissance. Ces enfants ont des grosses
difficultés alimentaires pendant la petite enfance et peuvent avoir des reflux gastro-oesophagiens
séveres et atypiques. L’hormone de croissance améliore non seulement leur croissance, mais leur
composition corporelle et leur appétit. Malgré un traitement par hormone de croissance prolongé,
leur taille finale peut étre compromise par une maturation osseuse rapidement progressive en cours
d’une adrenarche ou de la puberté. Ils peuvent par ailleurs avoir une asymétrie corporelle marquée.
Sur le plan radiologique, en dehors de la surveillance de I'asymétrie corporelle et d’'une éventuelle
scoliose, la surveillance de la maturation osseuse permettra de guider une freination éventuelle de la
puberté par analogue du GnRH et I'échographie pelvienne sera nécessaire a I'évaluation de la
puberté chez la fille. Les causes moléculaires décrites initialement se limitaient aux disomies
maternelles du chromosome 7 (mUPD7). Plus récemment, notre équipe et puis d’autres ensuite ont
mis en évidence que la cause moléculaire la plus fréquente du SRS correspondait a une perte de
méthylation du centre d’empreinte ICR1 du domaine IGF2/H19 sur l'alléle paternel, responsable
d’une diminition d’expression d’/GF2 (un important facteur de croissance fecetal) dans la région
chromosomique 11p15. Ces deux mécanismes expliquent environ 60% des causes moléculaires de
SRS (mUPD7 ~10% et ICR1 LOM~50%). Les diagnostics différentiels du SRS, concernent des
syndromes associant un retard de croissance a début intra-utérin avec périmétre cranien conservé,
tels que le syndrome 3-M, le syndrome de Mulibrey, le syndrome SHORT, le syndrome de Floating
Harbour et le syndrome IMAGe. Lorsque le périmetre cranien n’est pas conservé, on évoquera le
syndrome de Bloom, le syndrome de Meier Gorlin, les nanismes primordiaux et les anomalies du
géne IGF1 ou de son récepteur. Nous verrons les caractéristiques cliniques et radiologiques de ces
différents syndromes.

A l'inverse du syndrome de Silver Russell, le syndrome de Beckwith-Wiedemann (BWS) est un
syndrome de croissance excessive qui débute dés la vie intra-utérine et expose a un risque augmenté
de tumeur de type embryonnaire dans les premieres années de vie. Il peut entrainer une
visceromégalie, une anomalie de paroi abdominale a type d’omphalocele ainsi qu’une asymétrie
corporelle. D’autres signes cliniques ont été rapportés avec une fréquence moindre: fentes
palatines, anomalies cardiaques, malformations cérébrales... Une anomalie moléculaire de la région
11p15, en miroir de celles identifiées dans le SRS, est présente pour environ 80% des patients
présentant un phénotype plus ou moins complet de BWS. Ces anomalies peuvent étre de plusieurs
types: génétiques (au niveau du géne ou du chromosome) et épigénétiques. La plupart des anomalies
épigénétiques, dans le BWS comme dans le SRS, surviennent en mosaique, c’est-a-dire que seule une
partie des cellules d’un individu/organe/tissu est porteuse de I'anomalie moléculaire, ce qui peut
expliquer en partie I'asymétrie corporelle présente dans ces 2 syndromes. Nous évoquerons
également les diagnostics différentiels du BWS.

- Anomalies de I'axe somatrope-GH-IGF1

L’hormone de croissance joue un rdle crucial dans la croissance humaine et active la synthése d'IGF1
qui est son effecteur principal au niveau des tissus cibles. Des anomalies génétiques ont été
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identifiées tout au long de I'axe GH/IGF1 et sont responsables soit de déficit isolé en hormone de
croissance, soit de déficit multiples associant d’autres déficit antéhypophysaire soit encore d’un
déficit ou d’'une résistance a I'IGF-1. L'IRM cérébrale, avec coupes centrées sur la région
hypothalamo-hypophysaire est un élément majeur pour orienter le diagnostic génétique. En effet,
des anomalies de geénes d’expression hypothalamique ou hypothalamo-hypophysaire peuvent
s’associer a des anomalies de développement de cette région, visualisées sur I'[RM. Les anomalies de
génes codant pour des facteurs de I'axe somatotrope, ou bien d’expression uniquement
hypophysaire sont en général associées a une IRM de cette région normale, ou bien sont associées a
une hypoplasie anté-hypophysaire mais sans interruption de la tige pituitaire ou sans présence
d’autres anomalies cérébrales.

- Dysplasies squelettiques ou maladies osseuses constitutionnelles

On distingue plus de 400 entités nosologiques entrant dans le cadre des dysplasies squelettiques et
s’accompagnant pour la plupart d’'une petite taille. Parmi les plus fréquentes on citera les anomalies
du géne SHOX (que ce soit par défaut moléculaire du géne, ou bien par présence d’'une seule copie
comme dans le syndrome de Turner), ainsi que les hypochondroplasies par anomalie du gene FGF23.
Les signes cliniques et radiologiques orienteront I'enquéte génétique et sont nécessaires au
diagnostic.

IV- Retard de croissance « idiopathique »

En I'absence d’étiologie systémique, hormonale, osseuse ou syndromique identifiée, on parlera de
« petite taille idiopathique ». Il s’agit bien sur d’un diagnostic d’élimination, qui pourra étre modifié a
mesure que I'on progresse dans la connaissance des génes nécessaires a la croissance normale. Il
n’est pas simple non plus d’étre certain qu’il n’y a pas de pathologie osseuse, les signes cliniques et
radiologiques peuvent étre discrets et d’autant plus difficiles a mettre en évidence chez des enfants
jeunes. Il est possible que certaines de ces petites tailles soient d’origine polygénique. Il peut étre
également difficile de faire le diagnostic clinique d’'un syndrome de Noonan ou d’autres syndromes
entrainant un retard de croissance lorsque le phénotype est peu marqué ou atypique. Les études
d’exomes dans les retards de croissance séveres permettront sans doute a I'avenir de faire des
diagnostics étiologiques plus fréquents.
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Introduction

La simulation en santé est une approche pédagmgigu s’est progressivement imposée ces
dix derniéres années. Si on en retrouve les premigaces au ¥ siécle, grace a Angélique-
Marguerite du Coudray, sage-femme qui parcouraitoaume de France sous Louis XV pour
enseigner I'art de I'accouchement, cette méthoti@réscipalement héritée de la sécurité aérienne et
la sécurité nucléaire. Son véritable départ dardoieaine de la santé fait suite au rapport «Taserr
human» réalisé en 1999 aux USA chiffrant que 44®®8.000 patients mouraient des suites d’'une
erreur médicale qui aurait pu étre évitée. Cettdu@tion du nombre de déces liés a des erreuts étai

supérieure au nombre de décés imputables aux atside la route, au cancer du sein ou au SIDA.

En France, cette démarche est fortement encougzyéla Haute Autorité de Santé (HAS)
depuis son rapport de 2012 dont I'objectif est demuvoir 'enseignement par la simulation en santé
a toutes les étapes de la formation des professi®de santé, qu’elle soit initiale ou dans le eatir
développement professionnel continu (DPC). Cettpraghe pédagogique pour les étudiants en
médecine a fait apparaitre une éthique nouvelles danformation des futurs médecins par un
« apprentissage premier sur mannequin » afin gecésr autant que possible le concept : « jamais la

premiéere fois sur le patient ».

Qu’est-ce que la simulation ?

La simulation est l'utilisation d’'un matériel (unamnequin ou un simulateur procédural) de la réalité

virtuelle ou d’'un patient standardisé pour reproeldies situations ou des environnements de soin.

Quels sont ses objectifs ? Qu’apporte-t-elle de neeau ?

Elle a pour but d’enseigner des procédures diagnest et thérapeutiques, de répéter des processus,
des concepts médicaux ou des prises de décisionmarofessionnel de santé ou une équipe de

professionnels. Pour les professionnels franciésseaccompagne de deux révolutions « culturelles
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dans l'art d’enseigner la médecine. La premiéreltéion est que cette pédagogie doit s’appliquer a
valoriser I'apprenant dans une approche constrictiv positive, qui S’appuie sur trois temps : le
briefing, le scénario, le débriefing. Ce dernienps est le plus important. Il doit veiller a ne ga
sanctionnant, a ne pas porter de jugement et doitl§gier I'autocritique par I'apprenant. La
deuxieme révolution est I'approche de la « formmaten équipe, » dans un pays, qui a toujours
cloisonné la formation des professionnels de saeténaniere indépendante, ne les préparant jamais a

travailler ensemble.

Quels sont les moyens techniques ?

Différentes approches sont possibles. La simulafenit faire appel a un patient standardisé,
volontaire, ou acteur qui jouera un scénario audualira été préparé. Le jeu de rdle, utilisant les
professionnels de santé, en est une déclinaison,s'qpplique plutdt a travailler les aspects
relationnels avec les patients ou entre soignamtplus souvent, le patient est simulé par I'uifisn

d’'un mannequin, dit « basse fidélité » ou « haidéhté ». Ces derniers mannequins « haute-
fidélité » dits « pleines échelles » embarquentndenbreux composants électroniques améliorant
'expérience de réalité aux apprenants. Pour l'epiissage de taches précises (ponction lombaire,
intubation, fibroscopie, perfusion, touchers peaigie..), existe de nombreux mannequins procéduraux
qui permettront a I'étudiant de répéter le gestanawsa réalisation sur le patient. Enfin, il existe
également des techniques de simulation totalemevittuelle ». L'exemple le plus répandu est
représenté par les « jeux sérieux » ou « seriomgegadans lequel I'apprenant évolue seul dans un

univers totalement dématérialisé.

Cette pédagogie a-t-elle fait ses preuves ?

Dans sa méta-analyse publiée en 2011, Cook etagitrenque la simulation en santé a un effet avéré
sur I'élévation du niveau des connaissances, sguadité de réalisation des procédures, mais que so
intérét pour le patient s’appuie sur un nombretbm’études et n’est pas démontré. En outre, peu

d’études randomisées comparent la simulation ardatechniques pédagogiques.

Quelles sont les difficultés ?

La mise en place de la simulation se heurte a défigultés. La premiere est humaine. La simulation
nécessite des moyens humains conséquents, taotdrende formateurs, qu’en nombre d’heures de
formation ou qu’en qualité de formateurs sachaseigmer par la simulation. A titre d’'exemple, une
formation a la ponction lombaire nécessite un gmsit pour six étudiants en médecine, une séance
de simulation haute-fidélité nécessite deux ensgitgnpour une équipe de 5 professionnels. L'UPMC
Paris 6 a mis en place depuis 6 ans un modulemidation de 3 heures dédié a la prise en charge de
l'arrét cardiaque de I'enfant pour les 400 étudiaeh médecine de®™ année. Cet enseignement

mobilise 96 plages denseignants (1 plage = Y% j@arme 3h30), représentant 336 heures
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d’enseignement. Il remplace I'ancien enseignemenaraphithéatre d’une durée d'un heure, assuré
par un seul enseignant. La deuxieme difficultédéstdre matériel, le codt. Il se situe autour dea30
100 000 euros pour un mannequin « haute-fidéliais s’'ajoute a cela, la maintenance, la surface

dédiée a la simulation et le salaire des enseignant

Qu en sommes-nous en France ?

Nos tutelles (la HAS, le ministere de I'enseignetmsupérieur, le ministére de la santé)
portent une politique visant a développer la sithoteen santé, qui s'appuie sur trois textes majeur
Le premier est le rapport de la HAS publié en 204 2leuxiéme s’appuie sur la loi HPST portant sur
le DPC et le dernier est I'arrété du 21 avril 20&l&atif aux connaissances, aux compétences et aux
maquettes de formation des diplémes d'études diséeis. L'article 5 précise que « |'utilisation de
méthodes pédagogiques innovantes dans le cadre dpproche par compétences et adaptées aux
caractéristiques des étudiants concernés est emEmup et qu'il doit étre privilégié notamment
« les méthodes de simulation en santé ».

Si les ARS ont tenté au travers d’appels a pradtréancer une partie de I'équipement, peu de
crédits ont accompagné la mise en place des moyéosssaires pour répondre a ces nouvelles
contraintes réglementaires dans formation initlee DPC des métiers a la santé.

Depuis 2014, existe une société savante la SoF&aGhociété Francophone de Simulation en
Santé) dont les missions sont de promouvoir piiggelaent I'utilisation de la simulation dans tous le
domaines de la santé en patrticulier par la formatm recherche et de diffuser des recommandations

afin d’améliorer la qualité et la sécurité des soin

Perspectives
La simulation en santé est une méthode pédagogimuplémentaire qui doit se mettre en place dans

le domaine de la santé. L'exigence de qualité dobjectif est la réduction des erreurs humainesire
indispensable son développement. Néanmoins, cdéiearthe s’inscrit dans un environnement
économique tendu, peu favorable, qui nous cont@irg que jamais, a une évaluation quantitative et
qualitative du cout-bénéfice, indispensable poudeul’orientation des crédits nécessaires dans une

enveloppe contrainte des dépenses de santé.
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Lésion rénale focale de I'enfant

A.Tanase, B. Tilea, A. Ntorkou, M. Alison
Radiologie pédiatrique, hopital Robert Debré, Paris

Une lésion rénale focale peut étre découverteifertent lors d’'une échographie abdominale
ou étre révélée par une masse abdominale, desudealedominales, une hématurie ou une
fievre. Elle peut également étre découverte logslibgraphies systématiques réalisées dans
le cadre du suivi de syndromes a risque de tunrénedes

L’échographie avec sonde de haute frequence egsandbppler reste 'examen de premiére
intention pour I'évaluation et le suivi d'une Iésicénale. Elle oriente vers la réalisation
eventuelle d’'examens complémentaires (biologie JRM, scanner) permettant de préciser le
diagnostic.

1. Lésions kystiques

1.1 Kyste rénal

La présence d’un kyste rénal simple est fréquemea £adulte et ne nécessite le plus souvent
aucun bilan particulier. La découverte d’'un kysteal simple chez I'enfant est plus rare et
nécessite au minimum une surveillance. La définitla kyste simple est une Iésion
anéchogene, bien délimitée, avec une paroi finesdanner ou en IRM, la densité ou le signal
sont liquidiens, sans prise de contraste apréestiaje

La découverte d’'une lésion kystique simple pew Etipremier signe d’'une maladie kystique
rénale. L’analyse échographique détaillée avecsonde de haute fréquence permet de
rechercher d'éventuelles microkystes associéqaqient apparaitre comme de petites
Iésions hyperéchogénes corticales.

La classification de Bosniak, modifiée pour la plagion pédiatrique, permet de différencier
les kystes simples des kystes atypiques/complexigzegvent correspondre a des masses
kystiques (tableau 1) (1)
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Tableau 1 : Classification de Bosniak modifiéd'aprés Chad Wallis et al. Journal of
Urology July 2008 ; Vol. 180, 317-321 (1)

Catégorigl Description

I kyste rond avec des parois fines
pas de portion échogéne ou de signal Doppler iésiannel

scanner /IRM: pas de rehaussement

I kyste avec des septas fins ou des parois épaisgietsers
< 3cm

calcifications fines pariétales ou dans les septas

pas de rehaussement apres contraste

pas de flux au doppler dans les septas ou dapsiess kystiques

IIF Peut avoir des calcifications nodulaires
Les parois peuvent étre modérément épaissies

Pas de rehaussement aprés contraste

1] septas épaissis /irréguliers
calcifications épaissesl/irréguliéres
rehaussement des septas ou des parois apresanjecti

Flux dopper présent dans les septas /parois

v masse kystique avec des parois épaisses, une cant@asterne solide ou une
portion nodulaire

rehaussement hétérogene

flux Doppler dans les parois /septas/composantelad

Les kystes Bosniak | et Il sont considérés commia®éhez I'adulte, sans suivi en imagerie.
Dans la population pédiatrique, ils nécessitent aaeveillance échographique

Les kystes Bosniak IIF nécessitent un suivi scatiRéf

Pour les kystes Bosniak Il et IV, une résectioinuchicale est recommandée en raison du
risque de malignité (2)
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1.2 Diverticule caliciel

Le diverticule caliciel correspond a une image kys# intra parenchymateuse contenant de
'urine et communiquant avec le systeme collecténel. Il s’agit le plus souvent d’une
Iésion de découverte fortuite, qui ressemble aysitek la connexion avec le systéeme
collecteur étant difficile a visualiser. Il peu#genter un contenu échogéne ou des
calcifications internes.

Le diagnostic de certitude repose sur I'imagerie@upes (scanner ou IRM) avec injection,
montrant, au temps tardif, un niveau liquide- lapicorrespondant a la présence du produit
de contraste déclive au sein de I'image liquidierinexiste également des diverticules exclus
(sans passage de produit de contraste) dont laaktig différentiel avec un kyste simple est
difficile.

1.3 Dysplasie kystigue segmentaire

La dysplasie rénale multikystique est une anontidéveloppement, résultant d’une atrésie
urétérale (apparue in utéro pendant le développtréeal) touchant alors la totalité du rein

Elle peut parfois toucher uniqguement le pole sguérd’un systéme double (3) ou un segment
rénal.

En échographie ou sur I'imagerie en coupes, I'asgstocelui de kystes multiples de
dimensions variables. Lorsque l'atteinte touchedke supérieur, I'imagerie identifie souvent
un systeme double associé.

1.4 Malformation lymphatique (lymphangiome kystiquée

Le lymphangiome kystique de localisation rénalerast (5% ont une localisation
rétropéritonéale). Il est le plus souvent de sg&eou para pyelique, plus rarement intra
parenchymateux. Il ne présente pas d'effet de nedgses de bombement de la capsule rénale
En échographie, la lésion est kystique multilogelaivec parfois des débris intra Iésionnels
en cas d'hémorragie ou de surinfection. Au scaomen IRM il peut présenter une fine prise
de contraste des septas internes, sans composide(4)

Chez I'enfant, en cas de localisation intra rédalprincipal diagnostic différentiel est le
néphrome kystique multiloculaire (5)

La communication du lymphangiome kystique aveg/iesne collecteur (par une fistule)
peut donner une protéinurie. Il peut étre le s@ga saignement intra Iésionnel, ce qui est
rare dans un néphrome.
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1.5 Tumeurs

1.5.1 Tumeur bénigne : Néphrome kystique multiloaire

C’est une lésion tres rare chez I'enfant. |l @treg asymptomatique, mais peut se révéler par
une hématurie, une masse rénale, une hydronéphu@sesion est intra parenchymateuse,
multikystique, avec des kystes de taille variablpeut présenter des calcifications pariétales
ou septales. En IRM les septas sont épais, en ly@dsur toutes les séquences (composante
fibreuse), et se rehaussent apres injection. Leenarest en hypersignal T2 et variable en T1
(en fonction du contenu protéique). Il peut étrmbéagique (hypersignal T1 en IRM).

Il peut s'étendre au systeme excrétoire et se ¢qugpld'une obstruction

Le diagnostic différentiel est un néphroblastorystique partiellement différencié
('imagerie ne peut pas trancher entre les deuxéshit Une chirurgie premiére est donc
recommandeée.

Un autre diagnostic est la dysplasie kystique segaire (dont les limites sont moins
précises) (6, 7).

1.5.2 Tumeur maligne: voinéphroblastome/ tumeur de Wilms (paragraphe 2.3)2.1

2. Lésions tissulaires

2.1 Variantes de la normale

2.1.1 Lobulation fcetale persistante

Les lobulations foetales correspondent a des ensacingcales qui séparent I'espace entre les
pyramides. Elles disparaissent normalement a lddila période faetale, mais peuvent
persister chez le nourrisson, pouvant induire agmbstic erroné de masse rénale ou de
cicatrice rénale

2.1.2 Hypertrophie d'une colonne de Bertin

Les colonnes de Bertin correspondent a I'extendionortex rénal entre les pyramides
rénales. En cas d’hypertrophie, elles peuvent gmute tumeur. L’hypertrophie se situe
habituellement sur le péle moyen du rein gauchle. dst iso ou discrétement hyperéchogéne
par rapport au cortex rénal, et se développe eessls rénal, les contours du rein restant
normaux.
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2.2 Pseudotumeurs

2.2.1 Infection

Pyélonéphrite aigie

Le diagnostic clinique d’'une pyélonéphrite peut dtifficile chez I'enfant qui peut présenter
une fievre isolée, des vomissements ou une simitkhilité. Le diagnostic positif repose sur
'ECBU. L'échographie abdominale peut parfois révéles lésions de néphrite. L’analyse
avec la sonde de haute fréquence permet de reehetes anomalies discretes :
épaississement des parois pyéliques (aspécifiqueant également étre le signe d’un reflux
veésico-urétéral), ou des lésions de néphrite hypahéchogene triangulaires a base
périphérique, hypo ou hypervasculaire en dopplateto.

L’imagerie en coupes est rarement réalisée, sanff dartaines formes de néphrite pseudo
tumorale.

Abces rénal

L’échographie montre une lésion hypoéchogéene, degsgarois épaissies. L'imagerie en
coupes montre une lésion au centre hypodense (bypamsignal T2/hyposignal T1), pouvant
contenir des septas internes et des parois éma@gpant le contraste.

Le principal diagnostic différentiel est une matksaorale nécrotique surinfectée. En cas de
doute diagnostique, une biopsie en milieu spééaldoit étre réalisée.

Pyélonéphrite xantogranulomateuse

Il s’agit d’une forme particuliére d’'infection rélesbactérienne subaigtie/chronique (Proteus
mirabilis ou E. coli le plus souvent), caractéig@r la destruction du parenchyme rénal qui
est remplacé par des macrophages chargés de lgpgetes cellules xanthomateuses.

La plupart des patients (95 %) présentent une pyarais parfois les symptémes sont non
spécifiques (fievre, douleurs, hématurie). La mitdates cas (90%) survient sur des calculs
rénaux (I'obstruction apparaissant comme un faadeuisque)

L'échographie montre un rein augmenté de tailégyesd'un calcul avec cone d’'ombre
postérieur central, une désorganisation diffuskagdehitecture rénale, bien que la Iésion
puisse étre focale (10 % des patients).

Le scanner ou I'uro IRM mettent en évidence un nein ou peu fonctionnel, un calcul
central et une inflammation de la graisse périgtnatés complications de cette pathologie
sont I'abces du psoas, une fistule cutanée ouuml(g)
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2.2.2 Infarctus rénal

L’infarctus rénal est un diagnostic différentielldgoyélonéphrite car les deux donnent une
Iésion triangulaire, & base périphérique, hypodansscanner. Le seul signe qui différencie
I'infarctus est le rehaussement d’une fine cou@heattex sous capsulaire, rehaussé par une
circulation collatérale corticale ("cortical ringsi') qui est absent dans les pyélonéphrites,
mais qui est présent dans seulement 50 % des (@)

2.2.3 Hématome

Un hématome rénal apparait le plus souvent aprésaumatisme. Il peut parfois révéler une
Iésion sous-jacente. Les hématomes peuvent ava@ispect pseudo tumoral lorsqu’ils sont
volumineux et peuvent s’étendre a I'espace péalrén cas de rupture capsulaire.

Le diagnostic est fait en scanner devant une I&gpontanément hyperdense.

Le radiologue doit chercher attentivement une turseus-jacente s’il découvre un
hématome sans notion de trauma ou non concordantd®s accidents de faili@étique.

2.3 Tumeurs

2.3.1 Tumeurs bénignes

Le diagnostic d'une tumeur rénale bénigne est itapbcar il permet d'envisager une
résection locale avec préservation de tissu résrahal ipsilatéral

a. Néphrome mésoblastique congénital (tumeur dedBwle)

Il apparait chez le foetus (hydramnios possibleleaqwurrisson dans les 6 premiers mois de
vie. En échographie, il apparait hypoéchogéne, lygme parfois kystique. Au scanner, elle
apparait relativement hypodense apres injectionRBA, il présente un hyposignal T1,
hypersignal T2, un rehaussement variable.

Il peut présenter une sécrétion de produit de astar(visible en imagerie en coupes apres
injection) liée a la présence de glomérules owdales (9).

Le bilan doit inclure un scanner thoracique pouelzherche d'éventuelles métastases (rare)

Le traitement repose sur I'éxérese chirurgicalmblée avec un bon pronostic (6).

b. Angiomyolipome

lls sont rares chez I'enfant, et sont alors souassdciés a une sclérose tubéreuse de
Bourneville (retrouvée dans 20-40% des cas), uneofibromatose ou un syndrome de von
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Hippel Lindau. Il s'agit d'une lésion contenantidgu adipeux, des vaisseaux anormaux et
du muscle. En échographie la Iésion est bien lenitgperéchogene.

Le diagnostic est facile devant une Iésion quiiemitde la graisse (densité négative en
scanner ou isosignal avec la graisse en IRM)

Un contenu graisseux peut également étre présantadataines tumeurs malignes du rein
(tumeur de Wilms et carcinome cellulaire rénal) (5)

¢ Tumeur rénale ossifiante de I'enfant

C’est une tumeur rare de I'enfant. Les cas rapporémoins de 2 ans %. Elle affecte plus
souvent les garcons. Le mode de présentation egesbune hématurie

Elle nait de la région papillaire de la pyramideaié et envahit le systeme pyélocaliciel avec
un aspect polypoide. Elle peut entrainer une obistiu du systeme excrétoire.

En raison de sa composante ostéoide, la tumelwenieddes larges calcifications (qui
augmentent avec I'age du patient)

En échographie, elle peut étre confondue avec lenlaaoralliforme (devant sa situation intra
pyélique avec le cone d’'ombre postérieur). Le seapn IRM font le diagnostic en montrant
la prise de contraste de la tumeur.

Les diagnostics différentiels sont I'hématome pragtmatique calcifie, le calcul coralliforme
ou une tumeur de Wilms avec extension dans lepetvial (11)

2.3.2 Tumeurs malignes
Tumeurs rénales primaires

a Néphroblastomatose

Elle peut étre associée a des syndromes genétiques

- Beckwith Wiedeman (hémi hypertrophie)

- syndrome WAGR (néphroblastome aniridie, anomajésto urinaires, retard mental)
- Drash (pseudohermaphrodisme masculin, glomérplmité progressive

- Perlman (polyhydramnios, macrosomie néonatalghménégalie dysmorphisme facial,
dysplasie rénale, néphroblastomatose)

L’atteinte peut étre uni ou bilatérale.
La présence d’'une néphroblastomatose augmentaigerd’une tumeur de Wilms.

La surveillance des enfants diagnostiqués avesy®airomes doit commencer a 6 mois de
vie, avec une échographie tous les 3 mois justfga e 7 ans. Aprés cet age, le risque de
développer une tumeur diminue (12, 13)
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En échographie, il peut exister un seul ou de piekinodules hypoéchogénes, une
néphromégalie avec une hyperéchogénicité et unééédciation cortico médullaire.

Au scanner, la néphroblastomatose périlobulairemdales masses périphériques hypodenses
avec rehaussement modére et la néphroblastomateséobaire donne une néphromégalie
bosselée diffuse.

En IRM, les Iésions sont en hyposignal T1 et enaig?2 variable.

L’IRM est utile pour le suivi de la néphroblastomatose pour détecter une transformation
maligne en tumeur de Wilms: 1ésion a croissance rapide, inhomogene, se rehaussant
fortement apres injection, avec une restriction de ’ADC (14)

b Néphroblastome (tumeur de Wilms)

Il représente 90% des tumeurs solides du reired&ht. Il est le plus souvent révélé par une
masse palpable, plus rarement par une hémature tableau de rupture tumorale
(déglobulisation, abdomen aigu). Il peut égalenétrg découvert dans un contexte post
traumatique (10% des cas). Une fiévre est rencema@s 20% des cas. Une hypertension
artérielle est possible (étirement du pédicule ghg@crétion de rénine par la tumeur). Il peut
étre asymptomatique et découvert fortuitement as diacadre d’un suivi pour syndromes a
risque (2)

Le réle du radiologue est primordial dans le dieggicade cette entité car le traitement peut
étre débuté sur les données de I'imagerie, sanw@tastologique préalable.

C'est une tumeur tissulaire avec une pseudo capgulpeut présenter un envahissement
vasculaire (veine rénale, VCI ou atrium droit).

Les métastases sont essentiellement pulmonaires ¢85), plus rarement hépatiques ou
ganglionnaires rétros péritonéales.

En échographie, la lésion est le plus souvent nsaliele et kystique (composantes
hémorragiques ou nécrotique). Les calcificationd sares (10%).

Le scanner fait le bilan locorégional et a distagicpermet de rechercher des tumeurs contro
latérales synchrones.

La tumeur de Wilms peut étre purement kystiquegfdistic différentiel avec le néphrome
kystique)

Le stade dépend des constatations chirurgicalmsaddmopathologiques (5)

- Stade | : Tumeur non rompue, capsule ou pseudateapen franchie, exérese
complete.

- Stade Il : Tumeur étendue au-dela de la capssksugipérirénaux, ganglions hilaires
et péri-aortiques, vaisseaux rénaux, uretere) gsracompléte.

- Stade lll : exérese incompléte. Biopsie ou ruptuneorale pré ou per opératoire.
Métastases péritonéales. ADP au-dela de I'origanEaditére rénale.

- Stade IV : Métastases a distance (poumons, foieeas, 0s), quel que soit le stade
local.

- Stade V : Atteinte bilatéral, d’emblée ou avecniervalle.
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Le traitement est réalisé en fonction du stadegfas SIOP) (15)

¢ Tumeur rhabdoide

C’est une tumeur rare (1 a 2% des tumeurs maligimedes de I'enfant), tres agressive, plus
fréequente chez les enfants de moins de 1 an aweprépondérance masculine.

Elle peut étre associée a des tumeurs cérébraladigee médiane ou de la fosse postérieure
(16)

Les patients présentent une hématurie, des symptlidéseaux métastase et/ou peuvent
développer une hypercalcémie (taux élevés de maratne) qui se normalise apres
traitement chirurgical.

L’'aspect en imagerie est aspécifiqgue, montrantvah@mineuse lésion, hétérogene, tissulaire
touchant le hile rénal. Elle peut présenter delectibns sous capsulaires, une nécrose ou une
hémorragie et des calcifications linéaires, aveemvahissement local et vasculaire.

d Adénocarcinome a cellules claires (type adulte)

C'est une tumeur de type adulte, rare chez I'efaat7% des tumeurs rénales de I'enfant).
Elle peut étre associée a un syndrome de von Higpdhu, qui doit étre systématiquement
recherché quand ce diagnostic est posé. Elle esipgttite au diagnostic que la tumeur de
Wilms, contient plus souvent des calcifications28es cas) et s'accompagne plus souvent
d'adénopathies hilaires.

Il s'agit d'une Iésion tissulaire qui présente zteses de nécrose, hémorragiques, ou
kystiques et qui peut présenter une pseudo capsule.

Les lésions métastatiques sont plus fréquenteposnon, foie, cerveau).

e Sarcome a cellules claires

Il représente 5% des tumeurs rénales malignesmfafit. L’age de prédilection est entre 1-4
ans. C’est une tumeur plus agressive que la tuneWilms

L’imagerie n’est pas spécifique et ressemble atumeur de Wilms. Il est souvent bien
circonscrit, avec une forte composante kystiques seggne d'invasion vasculaire. Il peut
comprimer le parenchyme rénal ou le systeme exoeétoe diagnostic peut étre évoqué en
cas de métastases osseuses (40-70% des cas) percihgemie.

f Carcinome médullaire rénale

Il s'agit d'une tumeur rare, trés agressive avecsumnvie de quelques mois apres le diagnostic.
Il est associé avec la drépanocytose.
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L’imagerie n’est pas spécifique : tumeur mal lireiténfiltrante, hétérogene, avec effet de
masse sur les structures de voisinage (pouvardieatrune dilatation des calices)

Hémopathies : Lymphomes/ leucémies

L’atteinte rénale multiple est fréequente dans khplogies hématologiques

 Infiltration leucémique: atteinte bilatérale diffuavec néphromégalie sans masse
individualisable

* Lymphome : le lymphome rénal primitif est exceptieh L'atteinte rénale est par
contre fréquente dans les lymphomes de Burkitesdymphomes T avec atteinte
sous diaphragmatique. La néphromégalie, I'att@iatiulaire multifocale bilatérale
hypo ou hyperéchogéne et les atteintes viscérafggges sont evocatrices.

Conclusion

L’imagerie joue un réle important pour le diagnostes lésions focales rénales et pour le

suivi de ces Iésions. L'age, les symptémes, I'agretmnagerie, les Iésions associées
éventuelles et la biologie permettent de différenkgs pseudo tumeurs des tumeurs rénales et
d'orienter la prise en charge.

154



Bibliographie :

1. Risk Assessment of Incidentally Detected Confpddmal Cysts in Children: Potential Role for a
Modification of the Bosniak Classification -M. Chégllis et al -Vol. 180, 317-321, July 2008 The
Journal of Urology

2. CT and MR Imaging for Evaluation of Cystic Rdredions and Diseases -Cecil G. Wood Il et al
RadioGraphics 2015; 35:125-141

3.Segmental multicystic dysplastic kidney in cleifdrclinical presentation, imaging finding,
management, and outcome - Chun-Chen Lina et almab of Pediatric Surgery (2010) 45, 1856—
1862

4. Intraabdominal Lymphatic Malformations: PearlsdaPitfalls of Diagnosis and Differential
Diagnoses in Pediatric Patients- Michael L. Franitiav et al AJR 2017; 208:637—-649)

5.Pediatric renal masses: Wilms tumor and beyohowe LH, Isuani BH, Heller RM, et al
RadioGraphics 2000; 20:1585-1603

6. Focal renal lesions in pediatric patients. Soet al AJR 2012; 199

7. Multilocular Cystic Nephroma: A Systematic Laere Review of the Radiologic and Clinical
Findings Manuel F. Granja et al AJR 2015; 205:118893

8. From the Archives of the AFIP Pyelonephritisdi®logic-Pathologic Reviewl A. William D.
Craig, et al RadioGraphics 2008; 28:255-276

9. Atypical Low-Signal Intensity Renal Parenchyf@auses and Patterns Jun Yong Jeong, MD et
al RadioGraphics 2002; 22:833-846)

10. Mesoblastic nephroma: radiologic-pathologic reation of 20 cases. Hartman DS, et al. AJR Am
J Roentgenol. 1981.

11. Ossifying renal tumor of infancy: findings #tasound, CT and MRI Lee, S.H., Choi, Y.H., Kim,
W.S. et al. Pediatr Radiol (2014) 44: 625

12. Nephrogenic rests, nephroblastomatosis, andcést®d lesions of the kidney. Lonergan GJ, et al
RadioGraphics 1998; 18:947-968

13.. Children at increased risk for Wilms tumor:nitoring issues. Beckwith JB J Pediatr 1998; 132:
377-379.)

14. Pearls and Pitfalls in Pediatric Imaging: Vants and Other Difficult DiagnoseBleike E.
Daldrup-Linket al - Cambridge University Press June 2014 ( p&g-261)

15. Furtwangler R., Pritchard-Jones K. (2014) Traant of Wilms Tumour: The SIOP Approach. In:
Pritchard-Jones K., Dome J. (eds) Renal TumorstilidBood. Pediatric Oncology. Springer, Berlin,
Heidelberg

16. Rhabdoid tumor of the kidney in children: a panative study. Agrons GA etal . AJR Am J
Roentgenol 1997; 168:447-451)

155



156



Le corps calleux de I'’enfant dans tous ses états

C Tréguier, M Proisy, K Chouklati, L Damaj, C Rozel, S Le Lez, M Dubois,
L Pasquier, B Bruneau

Imagerie pédiatrique Hdpital sud, CHU Rennes

Le corps calleux, principale commissure cérébrale, est constitué de fibres de substance
blanche qui permettent la connexion des régions fonctionnelles homotopiques des deux
hémispheres. Sa formation nécessite plusieurs étapes, dont la spécification de la ligne
médiane, la formation des hémispheres télencéphaliques, la naissance et la spécification
des neurones commissuraux et le guidage des axones commissuraux qui traversent la
ligne médiane pour atteindre leur cible finale dans ’hémisphere controlatéral sous la

dépendance de nombreuses molécules.

Il est composé de segments sur une coupe sagittale médiane avec d’avant en arriere : le
bec, le rostre, le genou, le corps, l'isthme et le splenium. Le développement du corps
calleux est rostro- caudal, le bec se formant en dernier. La myélinisation débute dans les
premiers mois de vie au niveau du corps et du splenium et se poursuit ensuite au niveau
de genou et du bec vers le 6¢me mois de vie. Le rostre segment le plus antérieur du corps
calleux est situé entre l'aire sous calleuse en bas et le septum pellucidum en haut. Le
genou, situé en arriere du rostre permet de relier entre eux les lobes frontaux .Le corps
situé en arriere du genou est interposé entre le septum en bas et le gyrus cingulaire en
haut. L’isthme est constitué de fibres axonales permettant de connecter les gyri pré et
post centraux et les cortex primaires auditifs. Le splenium est le segment le plus
postérieur du corps calleux et permet de relier entre eux les lobes pariéto-occipitaux
.Les études d'imagerie en tenseur de diffusion couplées a la tractographie ont permis

une « dissection virtuelle » du corps calleux [1]
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LES ANOMALIES MORPHOLOGIQUES DU CORPS CALLEUX

1- RECONNAITRE UNE ANOMALIE/MALFORMATION DU CORPS CALLEUX

L’agénésie du corps calleux (ACC) malformation cérébrale la plus fréquente (incidence
de 1 nouveau-né /4000) est habituellement diagnostiquée au cours de la période
anténatale durant I'échographie du second trimestre. L’absence de corps calleux
s’accompagne d'une absence de développement du gyrus cingulaire, les sillons de la face
interne ont une disposition radiaire, le systéme ventriculaire est déformé avec une
colpocéphalie , des ventricules latéraux écartés et une ascension du 3¢me ventricule. Les
bandelettes de Probst sont visualisées a la face supéro-interne des ventricules latéraux

et la commissure blanche antérieure peut étre hypoplasique ou normale.
Mais le diagnostic prénatal ou postnatal des dysgénésies reste difficile.

La classification de Garel et Guibaud [2] répartit les corps calleux dysgénésiques en 5

groupes :

- Les agénésies partielles (corps calleux incomplets)

- Les corps calleux complets mais courts : les cinq segments sont individualisables
et d’épaisseurs normales comportant une extension postérieure complete plus
ou moins marquée. La fleche antéropostérieure (APD) est insuffisante compte
tenue de l'age avec un splenium n’atteignant pas la citerne de la plaque
quadrijumelle. Un corps calleux apparait court quand il ne dépasse pas le plan du
tegmentum.

- Les corps calleux hypoplasiques (fins et complets + courts) : les cinq segments sont
morphologiquement individualisables, I'extension antéropostérieure (APD) est
normale rapportée a 1'age du patient mais ils sont d’épaisseur insuffisante.

- Les corps calleux épais * courts

- Les dysgénésies completes (avec lipome ou kyste interhémisphérique)
En anténatal

Le colléege Francais d’Echographie Fcetale ne recommande pas la mesure de la longueur
du corps calleux en systématique. Cependant sur la coupe transversale du bipariétal des

signes indirects peuvent conduire a la recherche d’'une anomalie calleuse. Il n’existe pas
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en prénatal de normes biométriques échographiques prenant en compte la vraie

longueur du CC. Elles sont décrites en IRM fcetale [3].

Cependant les demandes d’avis sont croissants en centre de référence devant la

découverte d'un CC court.
En postnatal

Garel [4] a établi un atlas des données biométriques du corps calleux en fonction de
'age faciles a utiliser pour le radiologue en pratique courante. Ainsi sont mesurées les
épaisseurs des différents segments du CC (genou GT, corps BT, isthme IT, splenium
ST).Le rapport (APD/FOD) correspond a la longueur totale du corps calleux (APD)
rapportée a la longueur de l'’encéphale dans le plan sagittal médial (FOD). Les
parametres (APD, FOD, GT, BT, IT, ST et rapport APD/FOD) sont rapportés a l'atlas
biométrique de Garel. Des valeurs supérieures au 97¢me ou inférieures au 3éme

percentile sont considérées comme anormales.

2- APPROCHE ETIOLOGIQUE D'UNE ANOMALIE/ MALFORMATION DU CORPS
CALLEUX

Approche étiologique de I’ACC

Dans les formes isolées d’ACC sans déficit intellectuel (DI) un seul géne a été récemment
isolé (DISC1) par Depienne et al. [5]. La protéine codée par ce gene DISC1 est un
récepteur a la Netrin 1 et joue un role clé dans le guidage axonal lors du développement
cérébral. Cependant il est difficile d’affirmer le caractere isolé d’'une ACC comme le

rapporte Attié-Bitach(16/40 dans leur série autopsique foetale)[6].

Parmi les formes isolées d’ACC avec DI et les formes associées les étiologies sont

variées :[7 |

Chromosomiques (caryotype et/ou FISH) : 10% (trisomies 8, 13, 18 et 21).Des anomalies
de structure des chromosomes des remaniements complexes et des anomalies

télomériques sont décrites en ACPA (Analyse Chromosomique par Puce a ADN)

Métaboliques (déficit en pyruvate déshydrogénase, homocystinurie, hyperglycinémie

sans cétose).
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Syndromiques 20% a 35% (chromosomiques ou géniques) : Aicardi, Andermann, acro-
calleux, Papillon- Léage OFD1, Smith Lemi-Opitz, Apert, Rubinstein Taybi , Joubert
Psaume , XLAG , Mowat Wilson , Pitt Hopkins , dysplasie cranio-fronto-nasale , Toriello-

Carey, Frins, Koolen De Vries, Coffin-Siris...

Environnementales : infections maternofoetales, médicamenteuses antiépileptiques ou

toxiques dont I'alcool et métaboliques (diabete, PCU)

Alby et al rapportent [8] 42% de diagnostics dans leur étude neuropathologique et
génétique par ACPA et séquencage haut débit (NGS) de 138 feetus avec
anomalie/malformation du corps calleux: 1% de causes materno-foetales,16% de
désordres génomiques, 15,5% de diagnostics cliniques confirmés et 9,5% de diagnostics
supplémentaires par NGS. Le syndrome de Coffin-Siris est la cause la plus fréquente de

MCC.

L’intérét des approches de séquencage haut-débit pour l'identification des genes en
cause et la prédiction du pronostic cognitif est rapportée par Depienne et al. [9]. Ainsi
dans une cohorte de 150 patients avec ACC et déficit intellectuel, ainsi que plusieurs
familles avec ACC isolée et intellect normal une mutation pathogene a été identifiée chez
16% des patients analysés par « callosome ». Les genes en cause incluent ARID1B, ARX,
MED12, FOXG1, SPTAN1, TUBA1A, et ZBTB18. L’étude de nouveaux genes candidats est

en cours.

Approche étiologique des dysgénésies du CC

Dans notre série rennaise de 40 enfants présentant une dysgénésie du corps calleux[10]
un diagnostic génétique a été établi pour 8 patients (20%) :5 patients présentent des
anomalies chromosomiques mises en évidence par caryotype, MLPA, FISH ou
ACPA :délétion interstitielle hétérozygote del2q31.q33 du bras long du chromosome 2 ,
délétion hétérozygote du bras long (q) du chromosome 14, duplication 840kb Xp22.32
du bras court du chromosome X, translocation 47XY+der(18) d’un patient trisomie 18
partielle, délétion du bras court du chromosome 6 arr 6p25.3p25.1 impliquant le gene
FOXC1 chez un patient présentant un hypertélorisme et une anomalie d’Axenfeld-Rieger.

Trois patients présentent des anomalies géniques mises en évidence par recherche
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spécifique de réarrangement des genes TCF4, ZEB2 et FMR1 devant des anomalies
cliniques respectivement évocatrices d'une maladie de Pitt-Hopkins, Mowat-Wilson et

d’un syndrome de I'’X-fragile.

Garel.[11] rapporte récemment une cohorte de 20 enfants suivis pour diagnostic
prénatal de CC court .On identifie un syndrome de Noonan, un trouble du spectre
autistique, 2 microcéphalies dont une mutation TRAPPC11, une anomalie

chromosomique (inv del dup8/del 1).

La méme démarche que pour une ACC est préconisée associant la recherche d’anomalies
associées et des examens a visée génétique (enquéte familiale, ACPA et dans un futur

proche, séquengage haut débit et/ ou exome.)

3- APPROCHE PRONOSTIQUE D’UNE ANOMALIE/ MALFORMATION DU CORPS
CALLEUX

Pronostic des ACC

Il est admis que le pronostic neurologique des enfants avec ACC dépend de son
caractére isolé ou non. Dans les ACC isolées (environ 50% des cas) la probabilité
d’avoir un enfant ayant un développement satisfaisant est de 80% mais des études
récentes montrent cependant une fréquence élevée de troubles des fonctions cognitives,
de I'adaptation sociale ou des troubles psychiatriques [12].Dans les ACC associées, une
déficience intellectuelle est constante pouvant s’accompagner de troubles du

comportement et d’ épilepsie.
Pronostic des dysgénésies du CC

Notre série rennaise de 40 enfants avec dysgénésie du CC qui ont bénéficié d’'une
évaluation clinique neuropédiatrique sur une période de 8 ans a révélé une déficience
intellectuelle (92,5%), des troubles de I'apprentissage (87,5%), du langage (85%), du
comportement (37,5%), une épilepsie (32,5%). La dysgénésie calleuse est associée dans
notre série a un pronostic intellectuel péjoratif. Il n’existe pas de différence significative
entre les types morphologiques concernant la sévérité du déficit intellectuel et de

I'épilepsie.
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Awazu- Larue[13] a étudié le pronostic neurologique chez 15 enfants nés vivants au
sein d’'une cohorte nantaise de 46 dysgénésies du CC diagnostiquées en antenatal entre
2002 et 2010. Les dysgénésies du CC étaient réparties ainsi chez ces 15 patients : 2
agénésies partielles, 7 CC hypoplasiques, 2 CC courts, 5 CC épais dont 1 avec lipome).
Parmi les 8 DCC isolées (2 agénésies partielles, 3 hypoplasies, 1 CC court, 2 CC épais et
courts), 6 enfants n’ont pas de retard psychomoteur et 2 sont perdus de vue. Parmi les 7
DCC associées, 5 enfants ont un retard psychomoteur, un enfant est décédé et un enfant
agé de 3 mois a un examen normal. Mais le recul clinique moyen de cette étude n’est

que de 20 mois.

Garel rapporte récemment un retard de développement chez 5/20 enfants avec DCC de

découverte anténatale. Le suivi est en moyenne de 24 mois .[11]

Ainsi reconnaitre une dysgénésie calleuse est fondamental car son pronostic réservé

doit conduire a une consultation de génétique qui permettra une information parentale.

LES AUTRES ANOMALIES MORPHOLOGIQUES DU CORPS CALLEUX [14]

Le corps calleux épais: Il est fréquent de retrouver un corps calleux épais sans
anomalie de signal associée chez les patients porteurs d’'une neurofibromatose de type
1 (NF1). Elle pourrait étre en rapport avec un épaississement de la myéline ou une

augmentation de volume de la substance blanche

Le lipome péricalleux : De diagnostic anténatal ou de découverte fortuite il est associé
a une dysgéneésie du corps calleux. Il se présente sous la forme d’un hypersignal T1/T2
atténué sur les séquences avec saturation de la graisse. Les lipomes du CC sont
morphologiquement classés en deux groupes : les lipomes antérieurs (tubulonodulaires)
arrondis ou lobulaires mesurant généralement > 2cm d’'épaisseur et fréquemment
associés a une hypogénésie / agénésie du corps calleux, des anomalies des lobes
frontaux, calcifications, et des anomalies oculaires. Les lipomes postérieurs
(curvilignes): ils sont minces et allongés et fins et moins souvent associés a des

anomalies corps calleux

Les kystes du corps calleux : Des lésions kystiques du CC dues a un élargissement des

espaces périvasculaires de Virchow et Robin sont décrits dans la sclérose tubéreuse de
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Bourneville associés aux classiques nodules sous épendymaires et aux  tubers
corticaux/sous corticaux. Les mucopolysaccharidoses sont des affections caractérisées
par une accumulation de glycosaminoglycanes (GAG) liée a un déficit enzymatique.
L’IRM retrouve une dilatation des espaces péri-vasculaires de Virchow-Robin par
accumulation de GAG et un aspect « cribriforme » de la SB en hypersignal T2

prédominant au CC, pouvant également toucher les noyaux gris centraux.

LES ANOMALIES DE SIGNAL DU CORPS CALLEUX

L’analyse du corps calleux comprendra l'analyse de son signal en T1, T2, Flair, SWI,

diffusion et ADC et I'analyse des lésions associées de I'encéphale et de la moelle.

Les étiologies sont nombreuses : traumatiques, infectieuses, métaboliques, tumorales,
inflammatoires et toxiques. Parmi elles les lésions transitoires du corps calleux avec

restriction de la diffusion sont des situations rares mais a connaitre chez ’enfant.

Les lésions transitoires du corps calleux avec restriction de la diffusion

Plusieurs acronymes sont utilisés dans la littérature pour décrire cette entité: Mild
encephalopathy with reversible splenial lesions (MERS), reversible splenial lesion

syndrome (RESLES), Cytotoxic lesions of the corpus callosum (CLOCCs) [15].

Lors d’'un processus infectieux ou traumatique I'activité des macrophages qui composent
la microglie conduit a la production des cytokines inflammatoires (interleukin 1et 6). La
cascade de la cytokinopathie active les monocytes et les cellules T et affecte les cellules
endothéliales et contribue a la production de TNFa. Les astrocytes stimulés a leur tour
contribuent a la production excessive de glutamate dont I'action excitotoxique sur les
récepteurs NMDA (N-methyl-D-aspartate) et les pompes sodium -potassium induit un
afflux d’eau intracellulaire au sein des astrocytes et des neurones. Il est responsable d’'un
cedéme intracellulaire et une restriction de diffusion appelée cedeme cytotoxique. Le

corps calleux est vulnérable car riche en récepteurs NMDA.

La triade clinique associe une phase prodromale avec un syndrome grippal, des signes
d’encéphalopathie (troubles de la conscience ou du comportement (délire, agressivité,

syndrome frontal) et des crises convulsives.

163



Les CLOCS se traduisent en IRM par une restriction de diffusion du corps calleux (focale ou
extensive) avec des valeurs d’ADC en moyenne de 0.31 x 10-3 mm2/sec (extrémes 0.13 a 0.48 x

10-3 mm2/sec)

Ces lésions sont +/- hyper FLAIR /hypoT1 sans prise de contraste, sans atteinte de la
substance grise ou de la substance blanche sous corticale. Elles sont trés symétriques

et ne se réhaussent pas.
On reconnait 3 patterns :

- a:une petite Iésion arrondie au centre du splenium

- b :une lésion au centre du splenium s’étendant latéralement aux fibres calleuses
de la substance blanche adjacente

- c:une lésion centrée sur le splenium mais s’étendant a la portion antérieure du

corps calleux

La disparition compléete et rapide des anomalies de signal en diffusion est observée en

regle générale entre 1 et 15 jours.

Etiologies les plus fréquentes des lésions transitoires du corps calleux avec restriction de la
diffusion chez I’'enfant :

L’étiologie virale est la plus fréquente (virus Influenza A and B (19%) oreillons (7%)
adénovirus (6%) rotavirus (6%) parainfluenza, rougeole) mais peut étre bactérienne

streptocoque (6%), escherichia coli (6%), mycoplasma pneumoniae.

Les causes métaboliques sont I'hyponatrémie ou I’hypoglycémie notamment en période
néonatale. Dans un contexte d’épilepsie il peut s’agir d'un état de mal ou d'un

changement de traitement anti-épileptique

La notion d’antécédents familiaux de déficit neurologique périphérique doit étre
recherchée notamment la maladie de Charcot Marie Tooth (CMTX avec mutation de la

connexine 32) [16]

Lésions réversibles du corps calleux du PRES (Posterior Reversible Encéphalopathy
Syndrome)

Chez un enfant présentant des convulsions et une HTA, notamment au cours d'un
traitement immunosuppresseur ou anticancéreux ou d’une vascularite, la découverte en
IRM d’hypersignaux FLAIR cortico -sous -corticaux sans restriction de la diffusion doit
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faire évoquer le diagnostic de PRES .La présence d'une atteinte du tronc cérébral, des
noyaux gris centraux, du cervelet et/ou de la substance profonde et du CC n’élimine pas

le diagnostic.

Les lésions vasculaires du corps calleux
Les lésions vasculaires ischémiques néonatales du corps calleux

L’IRM réalisée dans la premiere semaine de vie permet le diagnostic précoce des lésions
cérébrales dans le contexte d’encéphalopathie hypoxo-ischémique néonatale[17]. Les
lésions du corps calleux ont récemment été décrites[18]. La restriction de diffusion
intéressant les fibres corticospinales et le corps calleux  est rapportée dans la
littérature. Elle serait correlée a la dégénérescence axonale des fibres et au processus
de nécrose mise en évidence en histopathologie. Un processus de dégéneréscence
wallérienne est peu probable car le CC n’est pas myélinisé a la naissance. Takenouchi
[19]rapporte des lésions en restriction de diffusion du splenium du CC chez 29% des
nouveaux -nés présentant une encéphalopathie hypoxo-ischémique. Epelman
[20]retrouve une atteinte plus diffuse du CC chez 75% (30/40) des enfants. L’atteinte
des noyaux gris durant la lere semaine de vie ne s’accompagnait pas de lésions en
restriction (5 patients) du CC. La restriction de diffusion du CC est corrélée a un
pronostic neurologique péjoratif dans 90% des cas. Ces études soulignent l'intérét
d’'une IRM précoce des la levée de I'hypothermie vers ]J3 et de I'étude de 'intégrité du

CCen séquences DWI / ADC.

L’échographie peut également retrouver une hyperéchogénicité du CC dans ce contexte
mais n’est pas la modalité la plus sensible pour la détection des lésions ischémiques du

CC.
Le diaschisis post AVC du corps calleux

L’'imagerie de diffusion chez I'’enfant au décours d’un accident vasculaire ischémique
(AVC) sylvien peut mettre en évidence un processus compatible avec les descriptions

neuropathologiques de « diaschisis ». Elle montre une restriction de diffusion focale a
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distance du territoire ischémié mais anatomiquement connecté a ce territoire par ses
fibres. Kirton rapporte un diaschisis thalamique ou du corps calleux dans le suivi de 19
enfants apres un AVC ischémique artériel cérébral moyen unilatéral, plus fréquent chez
les jeunes enfants. Ce processus lésionnel de pré- dégénérescence wallérienne ne doit
pas étre confondu avec une récidive d’AVC. Il parait corrélé a un pronostic neurologique

plus péjoratif [21].
Les lésions traumatiques du corps calleux

Elles sont secondaires a un traumatisme direct contre la faux rigide ou en rapport avec
des lésions axonales diffuses par cisaillement prédominant le plus souvent au splénium.
L’IRM retrouve alors des lésions focales ou touchant toute la largeur du CC ainsi que
des lésions micro-hémorragiques en hyposignal en T2EG. Les lésions axonales diffuses

sont en hypersignal en diffusion avec chute de I’ADC.

Les lésions traumatiques du CC avec restriction de diffusion transitoire sont rares
mais possibles : elles sont localisées au splenium mais également au corps et au genou.
Elles peuvent étre symétriques et sont souvent partielles et réversibles en rapport avec
un cedeme cytotoxique intramyélinique de la substance blanche transitoire [22] .Les
lésions séquellaires du CC ont une valeur pronostique péjorative sur le plan cognitif.

Elles sont notamment recherchées dans un contexte de traumatisme cranien infligé.

Des lésions du CC peuvent étre retrouvées lors d'une dilatation majeure des ventricules

latéraux
Les lésions inflammatoires du corps calleux de ’'ADEM et de la SEP [23]

Les 1ésions du corps calleux sont classiques dans la sclérose en plaque de l'enfant: le
processus de démyélinisation et les dommages axonaux ont une prédilection pour le CC.
Sont associées les lésions de la substance blanche périventriculaire perpendiculaires au

CC bien délimitées focales ou confluentes ainsi que les possibles « trous noirs » en T1

Le corps calleux est plus respecté dans I'encéphalomyélite aigué disséminée : 'ADEM
est une encéphalomyélite allergique autoimmune. Le mimétisme moléculaire entre
I'antigene myélinique et l'antigene de l'agent infectieux est responsable d’une
démyélinisation multifocale. Les patients sont jeunes et les 1ésions apparaissent 10 a 14

jours apres une infection ou une vaccination. En IRM, toutes les lésions apparaissent de
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« méme age », avec les mémes caractéristiques de signal et de rehaussement souvent,
sans effet de masse. Les hypersignaux T2 et Flair de la substance blanche ou grise sont
multifocaux, mal délimités, floconneux, parfois confluents, bilatéraux mais asymétriques
et sont retrouvés au sein de la substance blanche sous-corticale mais également
périventriculaire et au niveau de la substance grise profonde. L'interface calloso-septal
est respecté. La prise de contraste est variable. Un réhaussement des nerfs craniens est
possible. L'IRM médullaire retrouve un hypersignal T2 souvent thoracique avec un
élargissement du cordon médullaire sans prise de contraste. C’est I'évolution spatiale et

temporelle qui orientera le diagnostic ADEM versus SEP.

Le syndrome de SUSAC est une affection rare, d’origine inconnue qui associe une
encéphalopathie, une baisse bilatérale de l'audition et des troubles visuels. L'IRM
montre des 1ésions en hypersignal T2 et hypersignal en diffusion et une atteinte quasi

constante de la partie centrale du corps et du splénium du CC.
Les lésions métaboliques du corps calleux

Certains aspects sont d’emblée évocateurs : une anomalie de signal du splénium ou du
genou du corps calleux chez un garcon évoque une adrénoleucodystrophie (ALD),
maladie peroxysomiale liée a I'X, marquée par l'accumulation des acides gras a tres
longue chaine. Elle associe une démyélinisation progressive et une atrophie
corticosurrénalienne.L’ IRM montre des 1ésions du splénium du CC en hypersignal T2 en
rapport avec une démyélinisation et une gliose avec extension a la SB pariéto-occipitale
ainsi qu'un possible rehaussement linéaire a la périphérie des lésions correspondant a
une zone inflammatoire ou « front de démyélinisation ». L’atteinte fasciculaire, des voies

corticospinales et /ou auditives, est aussi tres caractéristique.

Une anomalie de signal du CC est fréquente dans de nombreuses leucodystrophies dont

les leucodystrophies avec hypomyélinisation, la leucodystrophie métachromatique ...
Les lésions tumorales du corps calleux [24]

Les tumeurs gliales (astrocytome anaplasique infiltrant, glioblastome) ont une
extension le long des faisceaux de substance blanche, en particulier via le CC
responsable d’'une atteinte des deux hémispheres cérébraux avec aspect en « ailes de

papillon » et d’'une augmentation du volume du CC En hypersignal FLAIR, avec
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rehaussement hétérogene en T1. Les gliomes du chiasma et des nerfs optiques
survenant dans un contexte de NF1peuvent aussi s’étendre a la partie antérieure du CC.
Le CC peut étre le siege d'une dissémination tumorale hématogene, rare, le CC étant peu

vascularisé ou épendymaire le long des parois ventriculaires.

Les lésions toxiques du corps calleux sont rares chez I’enfant
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