Epilepsie tumorale, aller au-dela des classiques
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1. Introduction

Les tumeurs épileptogenes (LEAT pour low-grade epilepsy associated brain tumors dans la
littérature anglo-saxonne[1]) sont un ensemble de tumeurs cérébrales de bas grade qui atteignent
le cortex cérébral et causent ainsi une épilepsie pharmaco-résistante. Elles sont dans ’ensemble de
bon pronostic, que ce soit en termes de survie sans récidive ou de disparition des crises si
I’ensemble de la tumeur peut étre réséquée.

Le réle du radiologue dans leur prise en charge se situe au moment de les détecter, de les
caractériser (surtout pour éliminer les diagnostics différentiels plus graves), puis parfois de suivre
leur évolution quand toute la tumeur n’a pas pu étre enlevée.

2. Classification des tumeurs cérébrales

La classification anatomopathologique de I’Organisation Mondiale de la Santé (OMS) des
tumeurs cérébrales a été actualisée en 2021[2], poursuivant I'évolution impulsée en 2016[3] d’une
classification morphologique vers une classification intégrant données morphologiques, immuno-
histochimiques et moléculaires. L’age du patient a également été intégré dans la classification, avec
des tumeurs définies par I'age de survenue. Les dénominations de certaines tumeurs ne
correspondent ainsi plus a une architecture cellulaire, mais parfois a des caractéristiques
moléculaires (MYB par exemple), ou en lien avec I’age (PLNTY par exemple). Ces dénominations
seront amenées a évoluer dans la classification OMS a venir en 2026.

3. Techniques d’imagerie

L’imagerie en urgence devant une premiére crise convulsive repose le plus souvent sur le
scanner encéphalique. Il sert a un temps de détection et peut visualiser une hyperdensité en faveur
d’une hypercellularité, des calcifications qui seront parfois utiles au diagnostic. Il est cependant
tout a fait insuffisant et I’exploration doit étre poursuivie par IRM, surtout dans le contexte
d’épilepsie avec répétition des crises.

3.1. Séquences IRM morphologiques

Le protocole IRM comporte des séquences « standard » pouvant étre complétées par de
I’imagerie plus avancée. Les séquences morphologiques T1, T2 et FLAIR sont idéalement réalisées
en 3D, permettant une meilleure détection, un meilleur repérage anatomique pré-chirurgical et
surtout un suivi beaucoup plus fiable, notamment dans le cas de tumeurs non rehaussées ou la
seule acquisition 3D apres injection peut étre insuffisante. L’utilisation de séquences T2* ou de



susceptibilité magnétique peut étre intéressante pour visualiser un saignement tumoral ou des
calcifications mais est moins indispensable.

Au diagnostic et dans la majorité des cas dans le suivi, I'injection de produit de contraste est
nécessaire. La prise de contraste n’est pas synonyme de grade tumoral élevé, mais sa présence ou
son absence oriente le diagnostic. La séquence T1 en écho de spin « sang noir » est souhaitable car
elle facilite la détection des prises de contraste, mais I'utilisation de séquence en écho de gradient
est également Iégitime, notamment si la qualité d’image est meilleure sur I'IRM utilisée.

3.2. Séquences IRM multimodales
3.2.1. Diffusion

La diffusion est indispensable dans le bilan initial de ces tumeurs : la plupart ne présenteront
pas de restriction de la diffusion, mais il sera absolument essentiel de le vérifier. En effet, une
restriction de diffusion écartera souvent le diagnostic de tumeur épileptogene de bas grade et
orientera vers une tumeur de haut grade, a la prise en charge beaucoup plus urgente.

3.2.2. Perfusion

La perfusion en Arterial Spin Labeling (ASL) ou la perfusion avec injection sont toutes deux
utilisables en pédiatrie et apportent des informations utiles pour le bilan diagnostique[4,5]. Leurs
résultats doivent cependant étre intégrés dans une analyse globale des images, puisque des
chevauchements existent entre tumeur de haut grade et bas grade[6]. Les tumeurs épileptogénes
ont généralement une perfusion basse, mais qui ne doit pas a elle seule rassurer, puisqu’une
perfusion basse peut exister dans des tumeurs de haut grade (tumeur embryonnaire a rosettes
multistratifiées par exemple) [7]. Ce n’est que groupée a d’autres parameétres (localisation,
diffusion, spectroscopie) que ses résultats orientent le diagnostic[8].

3.2.3.Spectroscopie

La spectroscopie réalisée a écho court (30 ms) et écho long (135 ms) apporte des informations
métaboliques qui permettent de distinguer plusieurs types tumoraux, notamment par des
modifications des valeurs de choline, créatine, NAA, myo-inositol[8,9]. Comme la perfusion, ses
résultats ne présenteront d’intérét qu’une fois intégrés a ’ensemble des données d’imagerie.

4. Les classiques : Gangliogliomes et DNET
4.1.1. Gangliogliome

Les gangliogliomes sont des tumeurs de grade 1 associant cellules gliales et cellules
ganglionnaires (proches des neurones). lls se rencontrent a tout age, mais le diagnostic est le plus
souvent fait entre 9 et 25 ans[10].

En imagerie, elles se présentent classiquement comme des masses corticales de préférence
temporales, kystiques avec un contingent charnu rehaussé apres injection[11]. Elles peuvent étre



également entierement tissulaires sans composant kystique[12]. Il existe souvent un contingent en
hypersignal FLAIR mal limité a la périphérie de la partie rehaussée, qui fait également partie de la
tumeur et peut étre une source de récidive tumorale.

L’effet de masse sur les structures adjacentes est peu marqué, de méme que I’cedéme péri-
Iésionnel. Le contingent charnu ne restreint pas la diffusion et ses valeurs de débit sanguin sont
basses en perfusion ASL[4]. En spectroscopie, le rapport choline/créatine est élevé, plus que dans
les dysplasies corticales ou les DNET[9,13].

Les astrocytomes pilocytiques corticaux peuvent aussi exister mais sont beaucoup plus
rares, sans spécificité d’imagerie par rapport aux gangliogliomes[14].

4.1.2. Tumeur neuro-épithéliale dysembryoplasique (DNET)

Les tumeurs neuro-épithéliales dysembryoplasiques (DNET) sont des tumeurs de grade 1 au
trés faible potentiel évolutif, dont la manifestation clinique est une épilepsie focale pharmaco-
résistante. Leur risque oncologique est minime, le principal objectif étant de guérir I’épilepsie.
L’épilepsie peut apparaitre dans I’enfance ou a I'adolescence, mais le diagnostic peut étre retardé
a I’age adulte si I'imagerie n’est pas faite rapidement[10].

L’aspect enimagerie est souvent typique, avec une lésion corticale bien limitée caractérisée
par une absence d’effet de masse sur les structures adjacentes ou d’cedéme, y compris en cas de
grande taille Iésionnelle. Un scallopping osseux est fréquent et les calcifications sont possibles[10].
Les DNET sont multinodulaires (aspect en bulles de savon), en franc hyposignal T1, franc



hypersignal T2 pseudo-kystique multicloisonné, hypersignal FLAIR, et le plus souvent sans prise de
contraste. Quand il y a une prise de contraste, elle peut étre périphérique et peu marquée, ou
parfois plus nodulaire. La présence d’une prise de contraste est associée a un plus grand risque de
progression tumorale[15]. La diffusion n’est pas restreinte (ADC trés haut). La perfusion est basse
en perfusion injectée et en ASL[5,16,17]. En spectroscopie, a été rapportée une élévation de myo-
inositol, une chute du NAA et une élévation de la choline moins marquée que dans les

gangliogliomes[9].

5. Les tumeurs épileptogenes moins fréquentes

5.1. Astrocytome diffus MYB ou MYBL1 altéré

Les astrocytomes diffus MYB ou MYBL1 altéré sont des tumeurs rares pédiatriques et de
adulte jeune de grade 1 intégrées a la classification OMS en 2021[2,18]. Elles correspondent
histologiquement aux gliomes isomorphes. Ce sont des tumeurs de bon pronostic habituellement
guéries par chirurgie seule[18]. Elles se manifestent cliniquement par une épilepsie focale.

En imagerie, elles sont situées majoritairement en supratentoriel. Ce sont des tumeurs
corticales en hyposignal T1 et hypersignal T2 et FLAIR, sans prise de contraste et sans restriction de
la diffusion[18,19]. Elles sont le plus souvent bien limitées, sans cedéme et ne font pas d’effet de
masse sur les structures adjacentes. Des contingents kystiques sont possibles. Ces caractéristiques
sont proches des DNET, mais I’hypersignal T2 est moins franc et plus homogéne sans I’aspect en



bulles de savon. Malgré Ia rareté de la prise de contraste, elles présentent trés souvent des
vaisseaux intra-tumoraux branchés[19].

5.2. Gliome angiocentrique

Les gliomes angiocentriques sont des tumeurs rares de I’enfant et de I’adulte jeune de
grade 1, le plus souvent associées a une fusion MYB-QKI[20].

Ce sont des tumeurs corticales supratentorielles pouvant concerner tous les lobes[21]. Elles
sont mal limitées, étendues du cortex a la substance blanche sous-jacente, avec souvent une
anomalie de signal s’étendant en direction des ventricules latéraux. Le cortex est épaissi avec un
effet de masse modéré sur les structures adjacentes et un effacement des sillons corticaux. Elles
sont en hypersignal T2/FLAIR homogéne mais mal limité. La majeure partie de la Iésion est en
hyposignal T1, mais le ruban cortical présente souvent un hypersignal T1 linéaire[21,22]. Il n’y a ni
rehaussement apres injection ni calcification. La diffusion n’est pas restreinte et "ADC est élevé[22].
En spectroscopie, une baisse du NAA est rapportée sans augmentation significative de la
choline[23].




5.3. Tumeur neuroépithéliale polymorphe de bas grade du jeune (PLNTY)

Les tumeurs neuroépithéliales polymorphes de bas grade du jeune sont des tumeurs rares
récemment identifiées chez I’enfant et de ’adulte jeune[24]. Ce sont des tumeurs de grade 1, de
bon pronostic, responsables d’épilepsie focale.

Elles sont situées en supratentoriel, majoritairement dans le lobe temporal, en position
corticale et sous-corticale[25,26]. Elles sont de petite taille a leur découverte (< 3 cm). Elles
n’entrainent pas ou peu d’effet de masse et pas d’cedéme. Leurs limites sont floues. La
caractéristique marquante de ces tumeurs est la présence de nettes calcifications
tumorales[24,25,27-29]. Les PLNTY sont principalement tissulaires avec un contingent kystique
possible, en signal T1 variable et hypersignal T2/FLAIR. Un aspect « poivre et sel » en T2 est fréquent,
avec un hyposignal T2 ponctué au sein de I’hypersignal T2 majoritaire[25]. Un rehaussement
hétérogene est possible mais pas systématique[24,27]. La diffusion n’est pas restreinte[25].

5.4. Tumeur neuronale multinodulaire et vacuolaire (MVNT)

Les tumeurs neuronales multinodulaires et vacuolaires sont des tumeurs de grade 1, non
évolutives, habituellement décrites chez I’adulte jeune, mais également rencontrées chez
I’adolescent[2]. Elles sont de découverte fortuite sans symptomatologie clairement attribuable.

En IRM, elles se présentent comme des hypersignaux FLAIR nodulaires coalescents dans la
substance blanche sous-corticale. L’atteinte du cortex est rare. Elles ne présentent pas de
rehaussement, ne restreignent pas la diffusion et ont une perfusion basse (en ASL et perfusion
T2*)[30,31].



5.5. Tumeur glio-neuronale papillaire (PGNT)
Les tumeurs glio-neuronales papillaires sont des tumeurs rares de grade 1 rencontrées chez

I’adolescent et I’adulte jeune. Elles peuvent étre de découverte fortuite ou bien se manifester par
des céphalées, des crises comitiales ou parfois des déficits neurologiques focaux[10,32,33].

Ces tumeurs sont situées dans les hémisphéres cérébraux, centrées sur la substance
blanche et a proximité des ventricules. Elles se présentent soit comme des tumeurs avec kyste et
nodule mural, soit uniquement tissulaire ou uniquement kystique a parois épaisses [12,32,34,35].
Des cloisons intra-kystiques sont évocatrices[35]. Les calcifications sont fréquentes[34]. Le
contingent tissulaire est bien limité, se rehausse de facon hétérogéne apreés injection et ne restreint
pas la diffusion[34,36]. L’effet de masse et I',edéme péri-lésionnel sont absents ou peu

marqués[34,35].

5.6. Méningioangiomatose

La méningioangiomatose n’est pas a ce jour une entité tumorale a part entiére, mais une forme
de méningiome dont I’extension se fait le long des vaisseaux dans les espaces de Virchow-
Robin[37]. Elle peut s’associer ou non a une autre tumeur, la plus fréquente étant un méningiome
classique.

En imagerie, elle se caractérise par un ruban cortical épaissi, en discret hypersignal T1 et en
hyposignal T2 devenant de plus en plus marqué avec I’évolution [37]. La prise de contraste est
présente mais peuintense. Au cours de I’évolution, le cortex va progressivement se calcifier. Parfois
la tumeur associée peut apparaitre lors du suivi.
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