Panorama des pathologies cérébrales néonatales
A.Fievet, B. Morel

1. Introduction

Le cerveau néonatal est en plein développement. La complexification de la giration cérébrale se fait

durant la période feetale. A terme, elle est comparable a celle de I'adulte mais la myélinisation du
cerveau est évolutive et se termine vers I'dge de 2 ans [1]. La période périnatale est a risque de
souffrance cérébrale. Elle est également propice a la découverte de malformation cérébrale et de

pathologie métabolique. L'imagerie permet d’explorer ces pathologies multiples.

2. Imageries
2.1. Echographie transfontanellaire

L’échographie transfontanellaire est I'examen de premiére intention pour I'exploration cérébrale du
nouveau-né car non irradiante, disponible et a un faible co(t. L'abord se fait par la fontanelle
antérieure qui se ferme entre 9 et 15 mois. Deux sondes sont nécessaires : une sonde microconvexe
de 5 a 8 Mhz et une sonde de haute fréquence de 10 a 12 Mhz pour une meilleure visualisation des
espaces péri cérébraux et des zones superficielles du parenchyme cérébral. Dix coupes sont
recommandées, 5 coronales (sillons olfactifs, cornes frontales des ventricules latéraux, 3¢ ventricule,
carrefours ventriculaires, substance blanche pariéto-occipitale), une sagittale médiane stricte et 4
parasagittales (passant par les ventricules latéraux et la substance blanche latérale aux ventricules
latéraux). Les premieres anomalies morphologiques détectées a I'ETF augmentent de fagon
significative lorsque I'age gestationnel diminue et sont hautement prédictives de la survenue

d’anomalies séveres a la sortie de I'h6pital [2].

2.2. Scanner
Le scanner est une imagerie irradiante. Son acces est facile et la réalisation de I'examen est rapide.
Elle n’est utilisée que dans les pathologies traumatiques ou les situations d’urgences lorsque I'IRM

n’est pas disponible. Le scanner peut étre utile pour la recherche de calcification cérébrale.

2.3. IRM
L'IRM cérébrale est I'examen le plus performant dans I’exploration des pathologies néonatales. Son
accessibilité est moindre et son co(t est supérieur a celle des autres types d’imageries. Elle nécessite
I'immobilité de I'enfant soit par endormissement apres la prise d’un biberon pour le nouveau-né, soit

par une sédation médicamenteuse.

2.3.1.Protocole



Le protocole de base comporte des séquences axiales T2 TSE, T1 EG, diffusion et de susceptibilité
magnétique. En fonction des indications, les séquences suivantes pourront compléter I'examen :

FLAIR (apres I’age de 2 ans), 3D TOF, spectroscopie...

2.3.2.Pondération Echo de spin T1 et T2 avec facteur turbo
Ces séquences permettent un examen morphologique de base de la giration. Elle débute au premier
trimestre de la grossesse et s’acheve a terme entre 37 et 42 SA. La myélinisation débute au 3¢
trimestre de la grossesse et se termine a I'dge de 2 ans. Il s’agit d’un virage de signal aqueux vers un
signal graisseux de la substance blanche. Le virage en hypersignal T1 précede celui de I’ hyposignal
T2. Elle est centrifuge, se fait d’arriere en avant et de bas en haut. A la naissance, la myéline est
visible en hypersignal T1 des bras postérieurs des capsules internes, des gyrus périrolandiques, et de

la partie postérieure du tronc cérébral et des pédoncules cérébelleux.

2.3.3.Séquence de susceptibilité magnétique
Les séquences SWI sont trés sensibles aux dépots de sang, de fer et de calcium dans le cerveau. Il en
résulte plusieurs applications cliniques : détection de petites Iésions hémorragiques, y compris celles
liées aux traumatismes cérébraux et aux coagulopathies, la détection de malformations vasculaires
(cavernomes, télangiectasies et angiomes). Elle peut mettre en évidence une thrombose veineuse [3,
4] et différencier les lésions punctiformes hémorragiques de la substance blanche des Iésions de

gliose [5].

2.3.4.Séquence de diffusion
Elle mesure a I'échelle microscopique le mouvement des molécules d’eau dans les tissus. C'est la
séquence qui permet la détection la plus précoce d’altération des tissus telle qu’une lésion
ischémique intra parenchymateuse cérébrale. Il y a une dynamique des modifications propres aux
nouveaux nés et aux prématurés. Elle dépend du degré de myélinisation. Cette séquence est utilisée
pour l'accident vasculaire cérébral ischémique a la phase hyper aigué mais également dans
I’exploration de lésion tumorale ou abcés. Le gradient b1000 permet de détecter I'anomalie, I’ADC
(coefficient apparent de diffusion) permet de la caractériser. L’AVC ischémique et I'abcés ont un ADC

diminué a la différence d’une tumeur avec cedeme vasogénique dont I’ADC est augmenté.

3. Pathologies cérébrales néonatales
La prématurité est une période d’'immaturité et de vulnérabilité du parenchyme cérébral. Les
hypoxies par détresse respiratoire et troubles métaboliques sont plus fréquents que chez le grand

enfant.

3.1. Souffrance cérébrale néonatale



L'asphyxie périnatale est une situation pathologique d’altération des échanges gazeux ; entrainant
une hypoxie et une hypercapnie [6], associé a une acidose métabolique [7]. Le cerveau néonatal est
tres sensible a l'ischémie, mais possede également un remarquable potentiel de récupération
lorsque les mesures thérapeutiques sont rapidement engagées. Les atteintes ischémiques peuvent
étre classées en lésion ischémique hypoxique globale et en AVC périnatal focal, qui regroupe I'AVC
artériel périnatal (AS) et la thrombose veineuse périnatale.

L’hypoxo-ischémie périnatale peut étre responsable d’'une encéphalopathie hypoxo-ischémique. Elle

est caractérisée par des lésions ischémiques et/ou hémorragiques.

3.1.1.Hémorragie intraventriculaire
Le risque d’hémorragie intra ventriculaire est di a une insuffisance de I'autorégulation vasculaire
cérébrale par immaturité des fibres musculaires des artérioles du cerceau auxquelles s’ajoute une
vascularisation importante des zones germinatives. L'IRM cérébrale détecte remarquablement les
stigmates hémorragiques, qui sont dépistés lors de la réalisation d’échographie transfontanellaire. La
classification de Papile décrivait initialement 4 stades [8]. L'hémorragie de grade 4, décrite
initialement comme I'extension hémorragique parenchymateuse de proximité d’un saignement intra
ventriculaire, est en réalité un infarctus hémorragique par thrombose veineuse rétrograde des veines
de drainage de la substance blanche, associée a une hémorragie de la matrice germinale ou intra
ventriculaire [9, 10]. Cet infarctus veineux (ou infarctus de Volpé) survient dans les premiers jours de
vie, souvent en région fronto-pariétale. Le volume de cet infarctus veineux est trés variable et sans
proportion directe avec le grade de I'HIV fréquemment de grade 3. Le pronostic de l'infarctus
veineux hémorragique est fonction de I'étendue des lésions, de leur caractére uni ou bilatéral et de

|’état de la substance blanche restante. Il en existe donc 3 stades :

1. matrice germinale,
2. intra ventriculaire sans dilatation ventriculaire,

3. intra ventriculaire avec dilatation ventriculaire.

3.1.2.Leucomalacie périventriculaire
Sa prévalence est estimée de 0 a 1% dans les maternités de niveau lll. Elle correspond a I'évolution
de lésions ischémiques la substance blanche péri ventriculaire dans le cadre d’une souffrance anoxo-
ischémique périnatale le plus souvent chez le prématuré. Elle est parfois responsable de séquelles
psychomotrices et de retard mental. Elle se présente classiquement a I'échographie
transfontanellaire par des plages hyperéchogénes hétérogenes de la substance blanche pariétale

postérieure et occipitale, en regard des cornes frontales et angles externes des ventricules latéraux,



dans la zone terminale des arteres perforantes. L’hyperéchogénicité peut également étre a bord
spiculés, en grappes, en aile de papillon, ponctuée ou pseudonodulaire. Des phénomeénes de
cavitation kystique peuvent se produire dans les semaines suivantes. Elle se traduit a I'IRM par des
plages en hyposignal T1, hypersignal T2 de la substance périventriculaire avec possible aspect
irrégulier des parois des ventricules latéraux. Les formations kystiques sont de signal équivalent au
LCR. A la phase précoce, on peut observer un hypersignal en diffusion et une baisse de I’ADC. Elle
survient chez les prématurés de moins de 32 semaines de gestation en raison de leurs
caractéristiques anatomiques : la matiere blanche de ces enfants est mal vascularisée et contient des
pré-oligodendrocytes, davantage sensibles aux effets de I'ischémie et de I'infection [11]. Le pronostic
de la forme classique de leucomalacie, lié a la taille des lésions kystiques, leur étendue et leur

localisation par rapport au sillon central, n’est pas applicable au grand prématuré [12].

3.1.3.Souffrance feetale a terme, atteinte de la substance grise
Les lésions ischémiques peuvent étre au sein de la substance blanche périventriculaire
(leucomalacie), de la substance grise (cortex, noyaux gris centraux, thalamus, partie postérieure du
tronc cérébrale). Les |ésions de la substance grise peuvent étre en hypersignal T1 et hyposignal T2, a

ne pas confondre avec la myélinisation.

3.1.4.AVC ischémique néonatal
L'AVC néonatal est I'étiologie la plus fréquente d’hémiplégie congénitale. Sa prévalence est estimée a
1/3000 naissances vivantes. Sa présentation clinique est stéréotypée. On le suspecte devant
I"apparition de convulsions dans les 8 premiers jours de vie. Dans 80% des cas le territoire atteint est
|'artére cérébrale moyenne. Il est de meilleur pronostic que chez I'adulte en raison de la plasticité
cérébrale. L'IRM met en évidence au stade précoce un hypersignal sur la séquence de diffusion avec
une restriction de I’ADC [13]. Apparait également des images de flux lents artériels en FLAIR (signe du
spaghetti) et trop bonne visibilité des veines médullaires désoxygénées en SWI (signe de la brosse).
Apres 6 heures, apparait un hypersignal en pondération T2. L'ASL permet de montrer une zone
hypoperfusée mais non nécrosée appelée « mismatch ». L'IRM met ainsi en évidence la localisation
précise et I'extension des lésions ischémiques de fagon précoce. L’atteinte sévere du faisceau cortico-
spinal a une forte valeur prédictive péjorative pour I'évolution (normal dans 94 % des cas en

I’absence de Iésion de ce faisceau) [14].

3.2. Malformations cérébrales
Une grande partie des malformations cérébrales sont visibles pendant la période foetale.

L’échographie obstétricale initialement réalisée peut étre complétée par une IRM cérébrale fcetale.

3.2.1.Agénésie du corps calleux



L'agénésie compléte du corps calleux est visualisable a I'échographie anténatale des 18 SA [15, 16].
Le signe direct est I'absence de corps calleux. Les signes indirects sont la colpocéphalie, I'aspect
verticalisé et éversé en « cornes de taureau » des cornes frontales des ventricules latéraux, la
disposition radiaire des sillons de la face médiale du cerveau, I'absence de visibilité du cavum du

septum pellucidum et un 3¢ ventricule ascensionné.

3.2.2.Agénésie septale
C’est une pathologie rare, concernant 2 a 3 enfants pour 100 000. L'agénésie septale est décelée par
une fusion des cornes frontales des ventricules latéraux. Dans un quart des cas des foetus atteints
d’agénésie septale isolée, une dysplasie septo-optique peut étre associée. Il s'agit d'un syndrome
clinique qui peut associer une hypoplasie des nerfs optiques et une hypoplasie hypophysaire. Une
IRM cérébrale foetale est indiquée afin de rechercher ces anomalies ainsi qu'une association avec une

schizencéphalie [17, 18].

3.2.3.Holoprosencéphalie
L'holoprosencéphalie est une malformation précoce est de mauvais pronostic. Elle est due a un arrét
précoce du clivage du prosencéphale en deux vésicules telencéphaliques et en diencéphale. Elle peut
étre compléte (holoprosencéphalie alobaire) ou partielle (holoprosencéphalie semi lobaire ou
lobaire). La forme lobaire se présente par une cavité ventriculaire unique avec un plexus choroide
unique. Pour I’'holoprosencéphalie semi lobaire, il existe une ébauche de scissure interhémisphérique
postérieure et une ébauche de séparation hémisphérique cérébrale en regard des lobes pariétaux et
occipitaux. L'holoprosencéphalie lobaire est de diagnostic plus difficile, avec une absence de cavité
septale, une fusion des piliers du trigone et une partie antérieure du genou et du corps du corps
calleux non identifiable [19, 20]. Il s'y associe un trajet anormal au doppler couleur de l'artere

cérébrale antérieure.

3.2.4. Sténose de I'aqueduc de Sylvius
Elle se présente sous la forme d'une dilatation triventriculaire de profil obstructif. La dilatation du
récessus supra pinéal peut étre un signe précoce d'obstruction secondaire en aval du 3e ventricule.
Dans les formes majeures, on peut observer une lyse partielle ou compléte de la cavité septale par

barotraumatisme.

3.2.5. Malformations de la fosse postérieure
L'absence d'espaces liquidiens rétrocérébelleux fait rechercher une ptose des amygdales
cérébelleuses au sein du trou occipital en faveur d'une malformation de Chiari 1. Une malformation

de Chiari 2 est évoquée devant une association avec un dysraphisme ouvert.



Une mégagrande citerne est une augmentation des espaces liquidiens rétrocérébelleux sans
ascension de l'insertion de la tente du cervelet, ce qui le différencie avec le kyste arachnoidien

rétrocérébelleux.

Une poche de Blake persistante est une dilatation kystique du 4¢ ventricule, surélevant le vermis

morphologiquement normal a la différence de la malformation de Dandy Walker [21].

Le rhombencéphalosynapsis est une fusion des hémispheres cérébelleux avec une absence de
vermis. Le diametre transverse du cervelet est de petite taille avec une absence de l'indentation
postéromédiane habituelle et un passage en pont des folia d’'un hémisphere a I'autre. Une dilatation

triventriculaire d’amont est souvent associée en raison d’une sténose de I'acqueduc associée.
L’hypoplasie d’'un hemispheére cerebelleux doit faire rechercher un syndrome PHACES [22].

4. Infections cérébrales

Elles peuvent étre congénitales ou acquise.

4.1. Infections virales congénitales
Lors de la période anténatale, I'atteinte cérébrale foetale du CMV peut se manifester par une
microcéphalie et une polymicrogyrie lorsque I'infection est précoce. Le CMV peut également étre
responsable d’une hypoplasie cérébelleuse. Plus classiquement, on observe une atteinte des zones
germinatives avec la présence de pseudokystes sous-épendymaires mais aussi des kystes en regard
des cornes temporales et occipitales. Une vasculopathie lenticulostriée et une ventriculomégalie sont
fréquemment observées. Plus tardivement, le CMV peut créer des lésions inflammatoires de la

substance blanche, en hypersignal T2, hyposignal T1 [23].

4.2. Infection acquise bactérienne
En période néonatale, la principale manifestation est un sepsis pouvant étre accompagné de
convulsions. Elle se présente classiquement sous la forme d’une méningite ou méningo encéphalite.
Les agents pathogenes prédominants sont le streptocoque du groupe B, I’'Escherichia coli et Listeria
monocytogene. La méningite peut se présenter a I'échographie comme une hyperéchogénicité
leptoméningée, correspondant a I'IRM a une prise de contraste leptoméningée. L’encéphalite est une
atteinte du parenchyme cérébrale, le plus souvent correspondant a une hyperéchogénicité de la
substance blanche a I'échographie et des plages en hypersignal T2 a I'IRM avec un risque d’évolution
en cavitation sous forme d’association de plusieurs formations kystiques. La ventriculite est
fréquemment observé sous forme d’une hyperéchogénicité de la paroi ventriculaire a I'échographie.
Le risque d’hémorragie intra ventriculaire est augmenté. Un abces intra parenchymateux peut se

développer. Il se présente a I'’échographie sous forme d’une image nodulaire hypoéchogéne entouré
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d’une paroi hyperéchogéne se traduisant a I'lRM comme une image en cocarde avec rehaussement

pariétal.

Certains germes ont une rapidité d’évolution et un pronostic tres défavorable, comme le Bacillus
cereus [24]. En 48h, peut se développer une méningoencéphalite avec un cedéme cérébral majeur a
type d’effacement des sillons corticaux. Il apparait concomitamment une hyperéchogénicité en plage
de I'ensemble de la substance blanche périventriculaire avec certaines plus marquées qui sont
confluentes associée a des cavitations liquidiennes de la substance blanche. A distance, la
destruction du parenchyme cérébral forme de larges cavités porencéphaliques a ['étage

supratentoriel.

5. Syndrome du bébé secoué

Y penser lorsque la clinique est évocatrice ou lorsqu’il y a une discordance avec les lésions
observées. Le fond d’ceil, les radiographies du squelette entier et le scanner cérébral sont les
examens de référence en cas de suspicion de maltraitance [25]. Les lésions sont par mécanisme de
secouement ou par choc direct. Les lésions d’ages différentes doivent étre recherchées. Les lésions
hémorragiques se manifestent le plus souvent par des hématomes sous duraux pouvant étre associés
a des hémorragies sous arachnoidiennes. Les ruptures puis thromboses de veines ponts du vertex
sont évocatrices de lésions de secouement [26]. Le scanner cérébral est I'examen de choix pour

I’exploration de fracture et embarrure cérébrale.

6. Pathologies métaboliques

Le tableau neurologique néonatal peut étre grave, sous forme d’un coma, d’'une hypotonie axiale
marquée, de convulsions. Les circonstances évocatrices sont la consanguinité, un intervalle libre,
I"apparition de symptomes lors d’un changement de régime ou encore des odeurs inhabituelles
(sirop d’érable, odeurs de pieds en sueurs...). Devant une IRM cérébrale sans signe majeur de Iésion
hypoxo-ischémique doit faire rechercher une maladie métabolique sous-jacente. La leucodystrophie
est une anomalie de la substance blanche par erreur innée du métabolisme ou de la structure de la
myéline. Les maladies métaboliques sont trés nombreuses et variées. Certaines se manifeste dés la

période anté/périnatale, d’autres sont de présentation plus tardive dans I'enfance [27].

6.1. Maladie de Pelizaeus-Merbacher (PMD)
La PMD est une maladie altérant la formation de la gaine de myéline. C'est une leucodystrophie liée
a I’X. La forme néonatale est la plus sévere associant hypotonie, nystagmus et une détresse
respiratoire néonatale. A I'IRM, sur la séquence en pondération T1, les marqueurs de la myélinisation
sont absents. L’hypersignal physiologique des bras postérieurs des capsules internes et des

pédoncules cérébelleux sont absents. Les intensités de signal du tronc cérébral et du tractus
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corticospinal de la capsule interne seraient les points permettant de présumer la gravité clinique
chez les patients atteints de PMD [28]. Dans les formes plus tardives, il y a une perte compléete du

contraste en T1 entre la substance blanche et la substance grise.

6.2. Adrénoleucodystrophie (ALD)
L'ALD est une maladie neurodégénérative rare, la plus fréquente des maladies peroxysomales, de
transmission récessif lié a I’X [29, 30]. Les formes cérébrales touchent le jeune garcon de 3 a 5 ans.
Les premiers signes visibles a I'IRM sont localisés le plus souvent au niveau du splenium ou du genou
du corps calleux. Les Iésions en hyposignal T1, hypersignal T2 et FLAIR s’étendent progressivement
dans la substance blanche périventriculaire adjacente pariéto-occipitale (radiations optiques) ou
frontale, selon la localisation initiale puis a I'ensemble de la substance blanche. L’atteinte fasciculaire
des lésions est trés caractéristique, au niveau des capsules internes, des voies auditives et/ou des

voies optiques.

6.3. Syndrome de Zellweger
C’est une maladie rare du métabolisme peroxysomal [31], de transmission autosomique récessif. Elle
se présente par une dysmorphie faciale caractéristique, une hypotonie sévere, des crises d’épilepsie
et des dysfonctionnements hépatiques et rénaux. L'imagerie peut mettre en évidence des
ponctuations épiphysaires, des kystes rénaux. L’'atteinte cérébrale a I'IlRM est marquée par des
anomalies de la giration (pachygyrie, polymicrogyrie), anomalie de la myélinisation et une hypoplasie

du cervelet.

7. Conclusion

Les pathologies cérébrales néonatales sont nombreuses. Le premier mois de vie est a risque de
souffrance cérébrale, majoré en cas de prématurité. Le diagnostic de malformation cérébrale et de
maladie métabolique est propice en période néonatale, dont la modalité de référence privilégiée est

I'IRM cérébrale.
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