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Liste des abréviations

IRM : Imagerie par résonnance magnétique
TDM : Tomodensitométrie

ETF : Echographie transfontanellaire
ESA : Espaces sous arachnoidiens
MDW : Malformation Dandy Walker
LCR : Liquide céphalo- rachidien
FCP : Fosse cérébrale postérieure
CHU : Centre hospitalier universitaire
KA : Kyste arachnoidien

V4 : 4eme ventricule

FA : Fontanelle antérieure

MCH : Malformation de Chiari

PC : Périmetre cranien
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Les malformations de la FCP traduisent soit une anomalie de la fermeture du tube neural
(les dysraphismes cérébraux, les malformations de Chiari) soit une anomalie du développement
du rhombencéphale et du mésencéphale (le complexe Dandy Walker, la méga grande citerne,
I’hypotrophie et I’agénésie vermienne et cérébelleuse...) pendant la vie utérine. Le spectre de ces
malformations est vaste et leur expression clinique est variable : chez certains patients, elles
peuvent étre de découverte fortuite comme il peut s’agir de symptdmes neurologiques
d’évolution progressive a I’origine de la découverte tardive d’'une malformation, chez d’autres, le
tableau neurologique est grave avec des hydrocéphalies, un retard psychomoteur, des atteintes

motrices ou des mouvements oculaires anormaux.

L’échographie anténatale permet de dépister ces pathologies de diagnostic difficile.

Demandée en période néonatale, I'ETF permet une bonne approche des malformations de
la ligne médiane et des dilatations ventriculaires malformatives mais celles de la FCP restent mal

évaluées.

La TDM est une technique irradiante, rapide de réalisation, plus accessible et moins

colteuse que I'IRM, elle est cependant génée par les artéfacts osseux de la FCP.

L’IRM est I’examen de choix dans le diagnostic étiologique et le bilan lésionnel pour une

évaluation pronostique.

L’objectif de ce travail est d’illustrer I'apport des différentes méthodes de I'imagerie
médicale dans le diagnostic et le bilan |ésionnel des malformations de la FCP a travers une étude
réalisée au service de Radiologie et de Neurochirurgie au CHU Mohammed VI de Marrakech sur

une durée de 10 ans.
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l. Type de I'étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive étalée sur une période de 10 ans allant du
mois janvier 2005 jusqu’a décembre 2014, réalisée aux services de Radiologie et de

Neurochirurgie au CHU Mohammed VI de Marrakech.

Il. Population cible :

Il s’agit d’'un échantillon de 148 patients agés de 1 mois a 14 ans admis au CHU
Mohammed VI, explorés au service de Radiologie et suivis au service de Neurochirurgie, entre

janvier 2005 et décembre 2014.

lll. Variables étudiées :

Données épidémiologiques et cliniques

Données de I'imagerie médicale

IV. Collecte des données:

La collecte des données cliniques, des comptes rendus radiologiques et des images de
TDM et d’IRM cérébrales s’est faite a partir des archives des services de Radiologie et de
Neurochirurgie.

L’ensemble des variables étudiées ont été collectées en utilisant une fiche d’exploitation

préétablie : «<Annexe I»




V. Analyse statistique :

L’analyse statistique des données a été réalisée a I'aide du programme Microsoft excel.
Les variables qualitatives ont été exprimées en pourcentages et les variables quantitatives ont

été exprimées par les moyennes et les limites.

VI. Ethigue :

L’analyse des dossiers de maniere rétrospective ne nécessite pas un consentement du
patient, et ce type de travail ne demande pas de soumission formelle a une commission
d’éthique.

Pour respecter le secret médical, on a gardé I’anonymat dans les fiches d’exploitation.
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I. Données épidémiologigues :

1. Taille de I’échantillon :

Notre série comprenait 148 patients atteints de malformations de la fosse cérébrale

postérieure.

2. Répartition selon I’'age :

La moyenne d’age était de 20,7mois avec des extrémes allant de 1 mois a 14 ans. Cette
distribution montrait un pic de fréquence pour les nourrissons de moins de 1 an. Le diagramme

suivant résume la différence par rapport a I'dge.

70,00% -
60,14%
60,00% -
50,00% -
40,00% -

30,00% -

20,00% -
11,49% 12,16%

10,00% - 6,76%
3,38% 2,70% 3,38%

0,00% | | | I == B

1moisalan 1-2ans 2-4ans 4-6ans 6-8ans 8- 10 ans 11-14 ans

Figure 1 : Répartition des cas par tranche d’age.




Apport de I'imagerie dans les malformations de la fosse cérébrale postérieure
(Expérience du service de Radiologie CHU Mohammed VI sur une durée de dix ans)

3. Répartition selon le sexe :

Une prédominance du sexe masculin a été notée avec 58,8 % des garcons (87 cas)

contre 41,2% des filles (61 cas) soit un sex ratio de 1,42

W Gargon

H Fille

Figure 2 : Répartition des cas selon le sexe.

Il. Données cliniques :

Le signe le plus fréquemment rencontré était la macrocranie dans 36 ,5% des cas suivi du
retard du développement psychomoteur (31%). La tuméfaction occipitale a été retrouvée dans
11,5% des cas, puis les troubles moteurs et syndromes cérébelleux ont été observés dans 10,8%
des cas. Les convulsions et I’hypotonie représentaient respectivement 7,4% et 6,7%, et 10,1% des

cas étaient de découverte fortuite.




Tableau | : Répartition des cas selon le motif d’exploration.

Motif d’exploration N %
Anomalie du PC 54 36,5
Retard psychomoteur 46 31
Tuméfaction occipitale (encéphalocele , méningocéle) 17 11,5
Convulsions 11 7,4
Hypotonie 10 6,7
Troubles moteurs /Syndrome cérébelleux 16 10,8
Découverte fortuite 15 10,1

lll. Données de I'imagerie :

1. La tomodensitométrie

La TDM a été pratiquée dans 125 cas de notre série soit 84%
Protocole d’examen :
— Acquisition spiralée dans le plan axial

— Reconstructions dans le plan sagittal et coronal

Sans injection de produit de contraste

— Fenétre parenchymateuse et osseuse.

2. L'imagerie par résonance magnétique

L’IRM a été réalisée chez 26 cas de notre série soit 17,56%.

Protocole d’examen :

Séquence pondérée en T1, dans le plan sagittal et coronal

Séquence pondérée en T2, dans le plan axial

Séquence Flair, dans le plan axial ; aprés I’dge de 1 an

Séquence Diffusion




— Epaisseur de coupe : (2 - 3 mm) ou 4 mm avec un intervalle de coupes de 5mm

— Pas d’injection de gadolinium.

3. Autre exploration radiologique :

L’échographie trans fontanellaire.
Les malformations de la FCP que nous avons répertoriées sont :
— Les malformations kystiques (la malformation de Dandy Walker, le kyste arachnoidien
et la méga grande citerne).
- Les malformations non kystiques : la malformation de Chiari type | et Il, les
dysraphismes (I’encéphalocéle,la méningocele) et les anomalies vermiennes et

cérébelleuses. (tableau Il)

Tableau IlI: Répartition des cas selon la malformation.

Malformation N Pourcentage
MDW variant 37 25%
MDW vraie 33 22,3%
Malformation de Chiari Il 25 16,8%
Malformation de Chiari | 17 11,8%
Méga grande citerne 16 10,8%
Kyste arachnoidien 9 6 %
encéphalocéle 10 6,7%
Anomalies vermiennes et cérébelleuses 7 4,7%
méningocele 5 3,4%
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Figure 3 : Pourcentage des malformations de la fosse postérieure recensées dans notre étude.

4. Les malformations kystiques de la FCP :

Les malformations kystiques ont été observées chez 95 des cas soit 64,2 % de la série
dont 70 cas de malformation Dandy Walker, 9 cas de kystes arachnoidiens et 16 cas de méga

grande citerne.

4.1. Le complexe Dandy Walker :

La malformation de Dandy Walker a été décelée chez 47,3% des enfants, répartis en deux
sous groupes : la malformation Dandy Walker vraie (33 cas) et la malformation Dandy Walker
variant (37cas).

Parmi les 33 cas de malformation Dandy Walker vraie, L’hydrocéphalie a été observée
chez 27 cas. D’autres malformations cérébrales associées ont été décelées chez 7 cas. (tableau

1))

-11 -



Figure 4 : TDM cérébrale en coupes axiales et reconstructions sagittales objectivant une
malformation de Dandy Walker vraie compliguée d’une hydrocéphalie chez un nourrisson de 20
mois qui présente une macrocranie avec un retard psychomoteur.
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Figure 5 : TDM cérébrale en coupes axiales et reconstructions sagittales montrant une
malformation de Dandy Walker vraie responsable d’une hydrocéphalie chez un nourrisson de 9
mois qui présente une macrocranie évolutive avec une hypotonie.

Dans notre série, La MDW variant a représenté 37 cas. Nous avons noté la présence de 11
cas associés a une hydrocéphalie et 6 cas ont été associés a d’autres malformations cérébrales.

(Tableau III)
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Tableau lll: Résultats des malformations de Dandy Walker

Hydrocéphalie

Malformations cérébrales associées

N associée
Malformation
de cas Nombre | Pourcentage Etage sus Etage sous
. . Pourcentage %
de cas % tentoriel tentoriel
Agénésie partielle | Méningocele
. ou totale du corps | occipitale (2
Malformation
calleux (3 cas) cas)
de Dandy 33 27 82 . . , R 21,2
. Hétérotopie SB et | Encéphalocele
Walker vraie , N -
désorganisation occipitale (un
corticale (un cas) cas)
Lissencéphalie
(2cas)
Malformation Agénésie partielle
de Dandy 37 11 29,7 du corps calleux - 16,2
Walker variant (2 cas)
Schizencéphalie
(2 cas)

Figure6 : TDM cérébrale en coupes axiales et reconstructions sagittales et coronales objectivant

une malformation de Dandy Walker variant responsable d’'une hydrocéphalie chez un enfant de

14 ans qui présente un syndrome d’HTIC.
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4.2. Les kystes arachnoidiens:

Dans notre échantillon, 9 cas ont eu un kyste arachnoidien.

Une hydrocéphalie a été

observée chez 4 patients. D’autres malformations cérébrales associées ont été diagnostiquées

chez 4 enfants. (Tableau IV)

Figure 7 : IRM cérébrale en séquence T1 axiale et T2 sagittale et coronale montrant

un_kyste arachnoidien (fleche) chez un enfant de 9 ans.

4.3. La méga grande citerne :

La méga grande citerne a été diagnostiquée chez 16 enfants. D’autres malformations

cérébrales associées ont été décelées chez 3 patients. (Tableau IV)

Tableau IV : Résultats des malformations de méga grande citerne et kyste arachnoidien.

Hydrocéphalie

Malformations cérébrales associées

N associée
Malformation
de cas Nombre Pourcentage Etage sus Etage sous Pourcentage
de cas % tentoriel tentoriel %
, Holoproen- L. .
Méga grande i ) Méningocele
. 16 - céphalie o 18,7
citerne occipitale (2cas)
(un cas)
Malformation de
Chiari (2 cas)
Méningocele
Kyste occipitale (un
e 9 44,4 - pitale { 44,4
arachnoidien cas)
Malformation de
Dandy Walker
(un cas)
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Figure 8 : TDM cérébrale en coupes axiales et reconstructions sagittales mettant

en évidence une méga grande citerne(fléeche) chez un enfant de 14 ans q
ui présente une fistule temporale gauche.

5. Les malformations non kystiques de la FCP :

5.1. Malformation de Chiari type |

La malformation de Chiari type | a été révélée chez 17 enfants. Une hydrocéphalie
secondaire a été observée chez 5 patients tandis que 3 cas ont été diagnostiqués avec d’autres

lésions cérébrales associées.
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Figure 9 :IRM cérébrale T1 sagittale ( A) et médullaire T2 sagittale (B) objectivant une MCH type |

(fleche) et une cavité syringomyélique ( téte de fleche) chez une fille de 14 ans qui présente un

syndrome tétra pyramidal.

5.2. La malformation de Chiari type 11

La malformation de Chiari type Il a été diagnostiquée chez 25 cas. Une hydrocéphalie a

été observée chez 21 enfants. D’autres lésions cérébrales associées ont été décelées chez 4

patients. (Tableau V)

Tableau V : Résultats des malformations de Chiari.

Hydrocéphalie

Anomalies cérébrales associées

. Nombre associée
Malformation
de cas | Nombre | Pourcentage Etage sus Etage sous %
de cas % tentoriel tentoriel
Agénésie
. . Kyste
Malformation partielle et o
L 17 5 29,4 arachnoidien (un 17,6
de Chiari | totale du corps
cas)
calleux (2 cas)
Kyste
) Agénésie du arachnoidien (un
Malformation
o 25 21 84 corps calleux cas) 16
de Chiari ll i .
(2 cas) Encéphalocele
(un cas)

-17 -




Apport de I'imagerie dans les malformations de la fosse cérébrale postérieure
(Expérience du service de Radiologie CHU Mohammed VI sur une durée de dix ans)

Figure 10 : IRM cérébro -médullaire montrant une myéloméningoceéle dorsale (fleche) associée a
une MCH Il (téte de fléche) et d’une cavité syringomyélique (étoile) et d’une hydrocéphalie
tétraventriculaire chez un nourrisson de 18 mois.

5.3. Les dysraphismes :

a. L’encéphalocele :

Parmi les 148 cas de notre série, 10 cas d’éncéphalocele ont été diagonstiqués. Une
hydrocéphalie a été notée chez 5 enfants. Des anomalies sous et sus tentorielle ont été

observées chez 3 patients. (Tableau VI)
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b. La méningoceéle :

Nous avons recensé 5 cas de méningoceéle occipitale. Tous les patients ont présenté une

malformation cérébrale associée. Une hydrocéphalie a été observée chez 3 enfants. (Tableau VI)

Tableau VI : Résultats des encéphaloceles et méningoceles occipitales

Malformation | Nombre | Hydrocéphalie associée | Anomalies cérébrales associées

de cas Nombre | pourcentage% | Etage sus | Etage sous tentoriel %

de cas tentoriel
Encéphalocele | 10 5 50 Microcéphalie | Malformation de Chiari Il (un cas) | 30
occipitale (un cas) Malformation Dandy Walker
vraie (un cas)

Méningoceéle 5 3 60 _ Malformation Dandy Walker (2 | 10
occipitale cas) 0

Kyste arachnoidien (un cas)
Méga grande citerne (2 cas)

Figure 11 : TDM cérébrale en coupes axiales et reconstructions sagittales en double fenétre

parenchymateuse et osseuse montrant une encéphalocele occipitale (fleche) et une

hydrocéphalie sur MDW (téte de fleche) avec agénésie de I’arc postérieur de C1 (étoile) chez un

nourrisson de 4 mois.
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Figure 13: TDM cérébrale en coupes axiales et reconstructions sagittales en double fenétre
parenchymateuse et osseuse montrant une méningoencéphalocéle occipitale majoritairement
liguidienne chez un nouveau- né de 2 semaines.

5.4. Les anomalies vermiennes et cérébelleuses

Nous avons recensé 7 cas d’anomalies vermiennes et cérébelleuses :
— L’atrophie cérébelleuse isolée (3 cas)
— L’hypoplasie vermienne (2 cas)

— L’atrophie vemiennes (2 cas).

6. L’hydrocéphalie associée :

L’hydrocéphalie a été notée dans plus de 80 % des cas de la malformation de Dandy
Walker vraie et la malformation de Chiari type Il tandis que dans plus de la moitié des cas, les

méningo encéphalocéles ont présenté une hydrocéphalie.

- 20 -



Apport de I'imagerie dans les malformations de la fosse cérébrale postérieure
(Expérience du service de Radiologie CHU Mohammed VI sur une durée de dix ans)
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Figure 14 : Pourcentage des hydrocéphalies associées par malformation.
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I. Moyens d’exploration :

1. L’imagerie anténatale :

En imagerie anténatale, I’échographie est I'’examen de référence du diagnostic anténatal.
L’'IRM feetale reste un examen complémentaire. Les indications de I'IRM feetale doivent étre
posées trés soigneusement pour différentes raisons : Il s’agit d’'un examen co(teux et du fait
gu’elle n’est pas réalisée en pratique quotidienne, elle est source d’angoisse pour les parents qui
voient dans cet examen un signe de gravité de la pathologie de leur enfant. Pour toutes ces
raisons, la réalisation de I'IRM feetale ne doit se faire qu’apres étude du dossier par une équipe
multidisciplinaire de diagnostic anténatal et aprés réalisation d’'une échographie anténatale par

une équipe expérimentée.

1.1. Echographie anténatale :

a. Echographie du premier trimestre (entre 11 et 13 SA +6 jours)

Il est recommandé en ce qui concerne le cerveau feetal de mesurer le diametre bipariétal,
d’analyser le contour de la boite cranienne et chercher 'absence de particularité de la ligne
médiane [1]. Les échographes permettent actuellement d’apprécier également la FCP en
visualisant la vésicule rhombencéphalique qui ne se ferme parfois completement
gqu'ala16-17eSA[2].

Sur une coupe sagittale identique a celle de la mesure de la clarté nucale, il est possible
de visualiser le V4 deés le premier trimestre [3], d’aspect rectangulaire et parait ouvert sur la FCP.
Il est limité en avant par le tronc cérébral qui apparait peu échogéne et en arriére par son plexus
choroide (fig.15).Sur une coupe axiale passant par la FCP au premier trimestre, on peut voir les
hémisphéres cérébelleux, le V4 qui a une forme classique triangulaire et la grande citerne.

(fig.16)
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Figure 16 : Echographie au premier trimestre. Cervelet au premier trimestre [4].

b. Echographie du deuxieme trimestre (entre 20 et 25 SA)

L’analyse échographique de la FCP est fondamentale au deuxieme trimestre. On peut
apprécier [1] :
— Ses limites qui sont, en avant le tronc cérébral, en arriére I’os occipital, en haut la

tente du cervelet et le torcular, en bas le trou occipital.
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— Son contenu : cervelet avec ses deux lobes latéraux et un vermis médian séparant le
V4 de la grande citerne, tronc cérébral, et le systéme veineux. (fig.18)
— Son analyse biométrique :
= Mesure des diametres transverse et antéropostérieur du cervelet (diametre
transverse normal du cervelet = nombre des SA+1mm)
= Mesure de la grande citerne qui ne doit pas excéder 10 mm et la mesure du tissu

mou de la nuque. (fig. 17)

Une coupe axiale basse passant par le cervelet et les pédoncules cérébraux permet
I'appréciation de la biométrie et une coupe sagittale médiane stricte passant par les os propres
du nez, le corps calleux, le tronc cérébral et le vermis permet I'analyse du vermis et de la tente
du cervelet. Le V4 est fermé a ce terme [4]. La morphologie du vermis est appréciée : mesure de
sa hauteur et sa surface, la fissure primaire est visible a partir de 25 SA, le vermis présente une
hyperéchogénicité par rapport aux hémispheres cérébelleux qui sont lisses et hypoéchogénes a

22 SA [2].

diamétre transverse du cervelet
diamétre antéro-postérieur

3. grande citerne

4. tissus mous de la nugue

Figure 17 : Echographie feetale en coupe axiale basse avec mesures du cervelet [4].
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Figure 18 : Echographie feetale en coupe sagittale passant par le corps calleux et le vermis [4].

c. Echographie du 3eme trimestre :

La diminution des liquides péri cérébraux et de la grande citerne, 'augmentation des
artéfacts osseux et des cones d’'ombres dus aux pyramides pétreuses rend plus difficile I’analyse
échographique de la FCP au troisieme trimestre. La mesure systématique du cervelet est
importante car une hypoplasie cérébelleuse peut passer inapercue sur la base d’une échographie

a 20 - 22 SA. Le vermis est de plus en plus échogéne [4]. (fig.19)

~—

Figure 19 : Echographie feetale en coupe axiale du cervelet au 3eme trimestre.
Vermis échogéne [4].
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d. Les anomalies de la fosse postérieure [4]:

Les criteres de normalité de la fosse postérieure en échographie de dépistage sont :

Un critére anatomique : deux hémispheres cérébelleux plus un vermis séparant le V4 du
lac veineux rétro cérébelleux ;

Deux critéres biométriques : la mesure du diametre transverse du cervelet et la mesure
du lac liquidien rétro -cérébelleux ou grande citerne qui doit étre inférieure a 10 mm

Selon le lieu de ’'anomalie dépistée, on distingue schématiquement trois portes d’entrée
dans les pathologies de la fosse postérieure.

— Augmentation de volume de la grande citerne :

Lorsque la grande citerne mesure plus de 10 mm, il convient de vérifier I’orientation de la
tente du cervelet sur une coupe sagittale. Si elle est ascensionnée. Le premier diagnostic a
évoquer est la malformation de Dandy Walker, complexe malformatif associant un élargissement
global de la fosse postérieure, une dilatation kystique du V4 et une agénésie ou dysgénésie

vermienne. (fig.20)

Figure 20 : Echographie feetale en coupe axiale (a) montrant une formation kystique de la FCP avec ouverture V4 (téte de

fleche) : Dandy Walker. Une coupe sagittale (b) objective une ascension de la tente du cervelet (fleche) et une agénésie

vermienne inférieure (téte de fleche): Dandy -Walker [4].

Si la tente du cervelet est en place avec un vermis complet. On évoquera une méga

grande citerne, un kyste arachnoidien ou un kyste de la poche de Blake. (fig. 21 et 22)
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Figure 21 : Echographie feetale en coupe axiale objectivant
un kyste arachnoidien de la FCP (fleche) [4].

Figure 22 : Echographie feetale en coupe sagittale objectivant un kyste de la poche de Blake
(fleche), vermis normal et refoulé (téte de fleche) [4].

— Biométrie réduite : diameétre transverse du cervelet inférieur a la norme pour I'age
gestationnel :

Devant un diameétre transverse du cervelet inférieur au troisiéme percentile, il existe une
suspicion d’hypoplasie du cervelet. Si son anatomie est conservée, il s’agit soit d’une réduction
focale intéressant un hémisphere, soit d’'une réduction globale.

Une réduction focale sera en général le fait d’une pathologie clastique, ischémique

principalement ou hémorragique, primaire ou secondaire. C’est I'intégrité ou non du vermis qui
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conditionnera le pronostic cognitif de I’enfant a naitre. S’il est normal, le développement psycho
moteur sera le plus souvent satisfaisant.

Si la réduction du cervelet est globale, et que le tronc cérébral est atteint, il s’agit d’une
hypoplasie ponto cérébelleuse, si le tronc cérébral est normal, il s’agit d’une hypoplasie
cérébelleuse.

Les pathologies qui vont toucher le cortex cérébelleux adulte vont se révéler surtout
aprés 26 SA, d’ou l'intérét de mesurer le cervelet au troisieme trimestre quand il existe un cas
index d’hypoplasie cérébelleuse.

Exceptionnellement, il existe des cas d’hypoplasie vermienne isolée de diagnostic difficile
(on mesure la hauteur du vermis sur une coupe sagittale stricte).

— Perte de I’anatomie normale du cervelet :

On peut distinguer trois principaux cas :

% Le rhombencéphalosynapsis : le diamétre transverse du cervelet est diminué,
donnant un aspect de bloc, avec une absence d’individualisation du vermis et

une foliation transverse unique. (fig.23)

Figure 23 : Echographie feetale en coupe axiale objectivant un rhombencéphalosynapsis (fleche).
Cervelet mesuré a 17 mm a 20 SA, pas de zone hyperéchogene médiane, association
a une dilatation triventriculaire [4].
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< Les malformations de Chiari Il avec un aspect de cervelet en banane, une anatomie
normale du cervelet et une diminution de son diametre transverse, une disparition
du lac liquidien rétro- cérébelleux et une anomalie de fermeture du tube neural.

(fig.24)

Figure 24: Echographie feetale en coupe axiale montrant une malformation de Chiari Il,
aspect du cervelet en banane (fleche)..

R/

% Les agénésies ou les dysgénésies qui intéressent le vermis ou les hémispheéres

cérébelleux, avec un diameétre transverse variable et un lac liquidien rétro

cérébelleux normal ou augmenté :

> L'agénésie (c’est-a-dire I'absence compléte ou partielle de la structure
anatomique concernée) vermienne peut étre compléte ou partielle et souvent
associée a d’autres pathologies.

> Les dysgénésies (qui sont des anomalies structurelles caractérisées par une
perte des repéres anatomiques habituels) cérébelleuses ou vermiennes, focales
ou globales, qui rentrent dans le cadre du syndrome de Joubert, avec un aspect
anomal du V4 (aspect en dent de molaire) et de certaines anomalies rares de la

foliation du vermis ou des hémisphéres (a I’échographie, aspect hyperéchogéne
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variable en fonction de I'orientation de la sonde d{ a la foliation anarchique du

cervelet).

1.2. L’IRM feetale :

Les lésions suspectées en échographie anténatale peuvent étre complétées si besoin par
I'IRM feetale. Bien qu’il n’y ait pas de contre indication a la réalisation d’'une IRM feetale aprés le
premier trimestre [5], il est recommandé de réaliser une IRM feetale a partir de la 18 SA. Avant la
18 SA, I'IRM donne des taux élevés de faux positifs, et ceci est du aux mouvements du feetus et
aux structures anatomiques moins développées et en raison de la croissance rapide du cervelet
qui a lieu uniquement dans la seconde moitié du 2éme et le 3éme trimestre [6]. Malgré que I'IRM
foetale permet d’exclure jusqu’a 30% des anomalies suspectées en échographie, elle est limitée a
la fois dans sa spécificité et sa sensibilité en ce qui concerne les diagnostics de la FCP. En effet,
dans son étude Siebert (2006) a démontré qu’elle a seulement 60% de précision par rapport a
I’IRM post natale [7].

Les coupes mutiplanaires pondérées en T2 fournissent des détails anatomiques tels que
la taille de la FCP, les mesures et la morphologie du cervelet (fig.25).Des séquences pondérées
en T1 et T2 supplémentaires peuvent étre utiles dans la détection d’'une hémorragie [6].Une
charte de biométrie normale du volume de la fosse postérieure est disponible ainsi que la taille
du cervelet [8-9-11]. L'IRM feetale montre plus facilement les lobules anatomiques du vermis
que ne le fait I’échographie [6]. La fissure primaire est une profonde fissure entre le lobule
culmen et le lobule déclive, situé a peu prés a la position 2 heures dans une coupe sagittale du
vermis. La fissure secondaire n’est pas aussi prononcée et plus inférieure, entre le lobule
pyramide et le lobule uvula située a environ 5 heures (fig.26). Typiquement, la fissure primaire
peut étre visualisée a partir de la 24 SA [12]. Les autres fissures peuvent étre visualisées a partir

de la 30 SA [6].
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Figure 25 : IRM en séquence T2 axiale d’une fosse cérébrale postérieure
d’un feetus a 21 SA (@), 29 SA (b) et 36 SA (c). Les images axiales (a, b) permettent la mesure du
diametre transversal du cervelet [6].

Figure 26: IRM en séquence T2 sagittale d’un foetus a 36 SA. Fissure primaire (fleche) :
fissure secondaire (téte de fleche) [6].

2. L'imagerie post natale :

2.1. Echographie trans fontanellaire :

La fontanelle antérieure d’un enfant se ferme habituellement entre le 6 éme et le 24 éme

mois, fournissant une fenétre acoustique utile pour |’évaluation échographique du cerveau
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[13,14]. PETF a travers la FA est capable de détecter des anomalies supra tentorielles telles que
la dilatation des ventricules latéraux et le 3e ventricule, les formations kystiques, les
calcifications parenchymateuses, les anomalies de la gyration et les anomalies de la ligne
médiane[15,16]. Les structures infra tentorielles sont mal évaluées en raison de la distance
accrue entre le transducteur et la FCP et I'hyper échogénicité de la tente du cervelet et du
vermis[16]. D’autres approches pour I'exploration échographique via la fontanelle mastoidienne
et le foramen magnum fournissent une meilleure vue du cervelet en évitant la tente du cervelet
et en réduisant de la distance transducteur - FCP [18-20]. Les hémispheres cérébelleux, le
vermis, la partie supérieure de la moelle cervicale, le V4, 'aqueduc de Sylvius et la grande citerne
sont visualisés en utilisant ces fenétres acoustiques. Le Doppler des vaisseaux de la FCP est

accessible via le foramen magnum [18].

Figure 27: ETF en Coupe coronale (a) et sagittale médiane(b) d’'un nouveau -né

agé de 15 jours utilisant la fontanelle antérieure. Le cervelet (entouré des fleches)

apparait plus échogéne que les hémispheéres cérébraux. Les ventricules latéraux
et le V4 sont indiqués par les tétes de fleches [6].
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Figure 28: ETF utilisant la fontanelle mastoidienne montre les détails complexes des
hémisphéres cérébelleux et du vermis (fleche). Le V4 (téte de fléche) est facilement évalué [6].

2.2. IRM post natale :

L’examen IRM pour les nouveau-nés est souvent réalisé de facon satisfaisante en
synchronisant I’examen apres une alimentation car celle-ci est souvent suivie par un sommeil.
Cela évite le recours a une sédation qui est souvent nécessaire pour les nourrissons plus agés et
les enfants. Le protocole standard pour I’étude du cerveau en période néonatale utilise des
séquences pondérées en T1 et T2 dans les différents plans de I’espace qui sont suffisantes pour
détecter les anomalies anatomiques [6].

Grille de lecture de la fosse postérieure [21]:

L’analyse morphologique méthodique va permettre dans la majorité des cas de
différencier les différentes entités pathologiques.

v' Le contenu
e Cervelet
—  Vermis : volume, forme, déplacement. Les 9 lobules vermiens et les fissures
principales (notamment primaire et postéro latérale) doivent étre identifiés sur

la coupe sagittale.
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— Hémispheéres : volume, symétrie, forme et aspect des fissures. A I’état normal,
les 9 lobules hémisphériques et les fissures correspondantes sont identifiables
en coupes frontales. L’orientation des fissures hémisphériques est différente de
celle des fissures vermiennes.

- Le signal (substance blanche, cortex cérébelleux et noyaux dentelés) sera

apprécié sur les différentes séquences.

o LeV4
- Forme normalement triangulaire en coupe sagittale, bord concave en arriére en
coupe axiale. Une déformation isolée du V4, sans effet de masse, doit faire

suspecter I’absence ou I’hypoplasie de son toit qu’est le vermis.

e Tronc cérébral
— Appréciation subjective (absence de norme a I’dge pédiatrique) : les 3 étages
(pédoncules, pont et bulbe). La courbure du pont et le sillon bulbo

protubérantiel doivent étre marqués.

e Aspect des pédoncules cérébelleux
— Normalement courts et obliques formant un angle de 45° par rapport au grand

axe du tronc cérébral.

e Les espaces liquidiens

— Sous tentoriels (grande citerne) d’appréciation subjective

v' Le contenant
- Volume global de la FCP (normale, petite ou élargie). Aspect érodé ou soufflé
de la volite occipitale. Aspect des structures veineuses, angle formé entre le
sinus droit et le sinus sagittal supérieur. Obliquité et position de la tente du

cervelet.
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v Rapport contenant -contenu

— Position de la charniére bulbo médullaire, des amygdales cérébelleuses par rapport a la

ligne du trou occipital.

Figure 29: Cervelet normal .Coupes sagittale et frontale T1, enfant de 3 mois. Fosse postérieure
de volume habituel .V4 triangulaire, bien recouvert par le vermis. Courbure du pont marquée.
Foliation vermienne normale. Fissure primaire (fléche), séparant le lobe antérieur du lobe
postérieur, plus volumineux. La myélinisation est en cours : les faisceaux postérieurs du tronc et
la substance blanche cérébelleuse sont en hyper signal T1 [17].

\

Figure 30 : Cervelet normal. Coupes frontales T1, enfant de 3 ans. Myélinisation sus

et sous tentorielle achevée [17].
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Il. Diaghostic étiologique

1. Les malformations kystiques de la FCP

1.1. Rappel embryologigue :

L'origine des malformations kystiques de la fosse postérieure est controversée. Vers la
5eme semaine de gestation, une bande tissulaire apparait au niveau de la face dorsale de la
jonction entre le mésencéphale et le rhombencéphale, le cervelet primordial. La partie ventrale
du rhombencéphale continue a se développer et sa vésicule se dilate constituant le futur V4. La
bande tissulaire dorsale recouvre toute la région du V4 ou se localisera également son ouverture
médiale. Ces événements sont simultanés au développement et a la transformation de la
méninge primitive. Elle deviendra la méninge durale (tente du cervelet) et également I'espace
sous—-arachnoidien qui rentre en communication avec le systéme ventriculaire lors de I’ouverture
du V4. Ainsi, les malformations kystiques de la fosse postérieure s’accompagnent d’un
déplacement et d’une insertion haute de la tente du cervelet par refoulement de la méninge. La
méninge primitive s’invagine dans la lumiere du V4 pour constituer les plexus choroides. Ce
processus divise le toit du V4 en deux parties. La partie supérieure donne son origine au vermis
grace a la prolifération et la migration neuronales a partir du mésencéphale et du propre
rhombencéphale. La partie inférieure se modifie : elle s’étend vers I’arriére, s’amincit et sépare la
partie inférieure du vermis de la grande citerne et des ESA. Ensuite, elle s’ouvre, constituant les
récessus du V4. Les malformations kystiques peuvent ainsi étre divisées en deux groupes : celles
consécutives a la mauvaise différentiation de la partie supérieure du toit du V4 comportant une
anomalie du vermis et du cervelet, et celles secondaires a une anomalie du développement de la
partie inférieure permettant un développement normal du vermis. La MDW appartient au premier
groupe. Sa paroi contient de I'arachnoide, du tissu glioépendymaire, des neurones mais elle ne

contient pas de plexus choroides [22]. L’ouverture du récessus médial du V4 peut aussi faire
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Apport de I'imagerie dans les malformations de la fosse cérébrale postérieure
(Expérience du service de Radiologie CHU Mohammed VI sur une durée de dix ans)

défaut. Elle serait a I'origine de I'’expansion kystique duV4 et d’une hydrocéphalie congénitale

(80 % des cas non traités). Lorsque I'ouverture du V4 se produit, on parle de MDW variant [23].

e
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Figure 31: Développement du kyste dans le syndrome de Dandy Walker [24].

Dans le deuxiéme groupe étiopathogénique, le développement du vermis est normal
mais, en I’absence d’ouverture du récessus du V4, une formation kystique s’agrandit et constitue
le kyste de la poche de Blake. L’expansion kystique communique généralement avec le V4 et ne
s’ouvre pas dans les ESA. Sa paroi est constituée de glie, d’épendyme, d’arachnoide et de plexus

choroides, ne pouvant pas ainsi étre considérés comme de véritables kystes arachnoidiens [22].

Figure 32: Développement du kyste de la poche de Blake [24]
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Les kystes arachnoidiens sont le résultat d’'une anomalie du développement des méninges
et non du développement du cervelet ou du V4. Leur paroi peut étre histologiquement différente
de I'arachnoide normale, notamment pour les kystes situés dans d’autres régions encéphaliques.
Ils peuvent étre de vrais kystes arachnoidiens (kyste de la fente de Bichat, entre le trigone et la
toile choroidienne du V3, certaines formes de kystes de la citerne de Galien) ou I'expansion de la
toile choroidienne (kyste de la citerne de Galien, kyste de I’angle pontocérébelleux, kyste
interhémisphérique avec agénésie calleuse), ou un récessus suprapinéal du V3 (kyste de Galien).
Enfin, il existe des kystes arachnoidiens de la région suprasellaire ou interpédonculaire qui
communiquent (suprasellaire) ou non (inter pédonculaire) avec I'ensemble des espaces sous-
arachnoidiens [21]. Ces espaces, appelés citernes sous-arachnoidiennes, représentent de larges«
zones » communiquant entre elles, ou I'arachnoide se sépare de la pie-meére au niveau de la base
du crane. La grande citerne est la zone située en dessous du cervelet, derriere le bulbe. La méga

grande citerne est I’expansion de cette citerne et s’ouvre dans les ESA [22 ,25].

IVe ventricule ==

espace
sous-arachnoidien

Figure 33 : Méga grande citerne [24]

-39 -



1.2. Etude des malformations Kkystigues de la FCP :

Elle recherche la présence de collections kystiques et étudie leur rapport avec le
quatrieme ventricule. Lorsque la fosse postérieure est agrandie, il convient de déterminer s’il
existe des formations kystiques et, dans ce cas, préciser leur localisation, étudier leur rapport
avec le V4, le vermis et les autres constituants de la fosse postérieure et leur effet sur les
structures avoisinantes. On peut distinguer : le complexe Dandy-Walker, la méga grande citerne,

les kystes de la poche de Blake et les kystes arachnoidiens.

a. Malformation de Dandy-Walker :

— Etude clinique :
La clinique du syndrome de Dandy Walker peut étre dramatique ou trés discréte. Ces
différences s'expliquent par la taille du kyste, la vitesse d'apparition de I'hydrocéphalie [26] et les
complications liées a I'évolution naturelle de cette formation comme des hémorragies [27]. Le

syndrome de Dandy Walker est diagnostiqué en majorité avant I’age de 1-3 ans.

— Signes cliniques :

Les premiers signes a la naissance ou durant les premiers mois de vie d’une MDW sans
malformation associée sont une hydrocéphalie, un ralentissement moteur, un retard du
développement psychomoteur et des épilepsies. Plus tard, on observe des hydrocéphalies
progressives avec une clinique évocatrice incluant des signes oculomoteurs, des céphalées, des
nausées, une léthargie, une ataxie, une surdité de transmission, une diminution du Ql dans 50 a
70% des cas des crises épileptiques, un retard a la marche et des difficultés de tonus (hyper-ou
hypotonie) [28,29].

Les cas de MDW de notre série ont présenté une anomalie du PC dans 63 ,6% des , un retard

du développement psychomoteur dans 36,4% des cas, une hypotonie 9%, une convulsion 9%.
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— Imagerie :

La MDW est définie par les critéres radiologiques suivants :

L’expansion kystique du V4, I’élargissement de la fosse postérieure avec déplacement de
la tente du cervelet et des anomalies du vermis. Ces anomalies vermiennes peuvent étre
diverses: hypoplasie, dysplasie ou rotation ascendante (fig.34). L’ensemble des critéres doit étre
réuni pour établir le diagnostic de cette affection. Elle peut étre également sporadique, isolée ou
rentrée dans un cadre poly malformatif. Dans ce cas, elle s’associe souvent a des malformations
encéphaliques (encéphaloceles, anomalies du corps calleux ou anomalies de la migration
neuronale) et systémiques : anomalies cardiovasculaires, urogénitales, digestives ou faciales et

polydactylies [23].

Figure 34: Dandy-Walker. Sur cette coupe sagittale en T2, les trois critéres du DW sont remplis :
élargissement kystique du V4 avec élargissement de la fosse postérieure et anomalies
vermiennes. Il faut noter la diminution de la taille du vermis (hypoplasie) et son aspect «
ascensionné » avec rotation supérieure (fleche) [23].

Le DW est une malformation du vermis et du toit du V4. Le but de I'IRM encéphalique est
d’évaluer le degré d’atteinte vermienne car son importance modifie significativement le

développement psychomoteur de I’enfant [30]. Dans ce sens, l'étude des malformations
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associées est trés importante [23]. En effet, les seuls facteurs pronostiques statistiqguement
significatifs étaient le nombre de scissures vermiennes et I'’existence de malformations
cérébrales associées. Inversement, I'existence d’une hydrocéphalie ou de malformations extra-
craniennes n’était pas corrélée au pronostic [28,30]

Dans notre série, la malformation de Dandy Walker vraie représentait 22,3% (n=33)
I’lhydrocéphalie a été décelée chez 82% des cas (n=27) de la malformation de Dandy Walker
tandis que des malformations encéphaliques ont été observées chez 21,21% (n=6) des enfants
(méningoencéphaloceles 9% (n=3), anomalies du corps calleux 9% (n=3), hétérotopie de la

substance blanche et désorganisation corticale 3% (n=1)).

b. Malformation Dandy Walker variant :

Elle se caractérise par une agénésie vermienne qui reste partielle portant sur la portion
postéro-inférieure du vermis (embryologiquement le vermis se forme de haut en bas et d’avant
en arriere). Le V4 reste mieux formé, avec existence d’'une communication entre le V4 et les

espaces péri médullaires. Enfin, la faux du cervelet est présente [31].

— Etude clinique :
Elle peut étre asymptomatique ou se révéler par un syndrome neurologique complexe :
encéphalopathie avec ataxie, mouvements oculaire anormaux et hyperpnée paroxystique [31].
Concernant la symptomatologie clinique des cas de MDW variant de notre série, un retard
psychomoteur a été noté dans 46% des cas, la convulsion et 'anomalie du PC représentaient
chacune 21,6% des cas, le déficit moteur a été notée chez 8% des cas, enfin le syndrome

cérébelleux a été retrouvé dans 5 ,4% des cas.

— Imagerie :
Le terme Dandy Walker variant ne répond a aucun critere précis et la littérature est tres
confuse ; il s’agit en général, d’une agénésie partielle ou d’une hypoplasie du vermis cérébelleux

avec dilatation kystique du V4, sans élargissement de la FCP .Quoiqu’il en soit, I’élément
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important a préciser ne concerne pas tant les anomalies liquidiennes mais surtout, les

malformations cérébelleuses et les anomalies sustentorielles éventuellement associées,

particulier dans une optique prénatale [21]. (fig.35)

L3

N s Ja‘

A
é.
L

Figure 35: Dandy Walker variant. Coupe sagittale T1 .dilatation kystique du V4,
vermis basculé, fissure primaire nettement visible (fleche) ; lobes antérieur
et postérieur de méme volume. Il est toujours extrémement difficile d’affirmer
dans ce type de cas I'intégrité des derniers lobules vermiens, présents et comprimés ou
agénétigues. Agénésie complete du corps calleux (téte de fleche)[21].

en

Dans notre série, la malformation de Dandy Walker variant représentait 25% (n=37) des

cas. Une hydrocéphalie a été observée chez 29,7 % (n= 11) des enfants. D’autres anomalies

cérébrales associées ont été décelées chez 16,2% (n=6) : lissencéphalie (n=2), agénésie partielle

du corps calleux (n=2), schizencéphalie (n=2).

c. Kystes arachnoidiens :

IIs sont I'expression d’'une anomalie du développement des méninges et non du cervelet

ou du V4. Il s’agit de collections liquidiennes entre les deux feuillets de I’arachnoide. Elles sont

responsables d’'une compression des éléments de la fosse postérieure. La compression du V4

peut provoquer une hydrocéphalie supratentorielle. D’autres anomalies malformatives peuvent

étre rencontrées. Il n’y a pas de récurrence familiale [23].
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— Etude clinique :

Les kystes arachnoidien de la FCP prédominent au niveau de I’'angle ponto-cérébelleux
et s’accompagne d’une atteinte du Veme, Vlléme et Vllleme paires craniennes et d’'un syndrome
cérébelleux [32].

Chez I'enfant, les symptomes les plus fréquemment rencontrés sont la macrocranie et le
retard psychomoteur [33].

Concernant les cas de kystes arachnoidiens de notre série, la symptomatologie a été faite
d’anomalie du PC (44,4%) d’un retard psychomoteur (33,3%) et d’'un syndrome d’HTIC (22,2%).

— Imagerie :

Figure 36: kyste arachnoidien .Coupe sagittale T2. Dans |'absence d’élargissement du V4
(fleche), il existe une collection infra cérébelleuse et rétro cérébelleuse responsable d’un

important effet de masse et d’'une hydrocéphalie supratentorielle. Les structures de la fosse

postérieure sont morphologiguement normales [23].

Dans notre échantillon, le kyste arachnoidien a été décelé chez 6,1% (n=9) des cas. Une
hydrocéphalie a été observée chez 44,4% (n=4) des cas. D’autres malformations cérébrales
associées ont été diagnostiquées chez 44,4% des enfants (n=4): malformation de Chiari 22,2%

(n=2), la méningocéle 11% (n=1) et la MDW 11% (n=1) .
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d. Méga grande citerne

Elle correspond a un élargissement de la grande citerne sous-arachnoidienne. Le vermis
est normal et il n'existe pas d’hydrocéphalie. La tente du cervelet et la taille de la fosse
postérieure peuvent étre modifiées. On visualise une expansion des ESA sous-cérébelleux et
rétrocérébelleux, sans effet de masse ou dilatation du V4. (fig.37)

Elle est souvent de découverte fortuite et n’est pas responsable de manifestations
cliniques. Sa distinction par rapport a certains kystes arachnoidiens non compressifs n’est pas
toujours aisée. Mais I’essentiel pour retenir son diagnostic est I'absence fréquente d’autres
signes associés [23].

La méga grande citerne représentait 10,8% des cas (n=16) de notre série. D’autres
malformations cérébrales associées ont été observées dans 18 ,7% des cas : la méningocele

12,5%( n=2), la holoprosencéphalie 6,2% (n=1).

Figure 37: méga grande citerne. La coupe sagittale T2 montre I’'aspect normal du V4 et du
vermis, la taille discretement agrandie de la fosse postérieure, malgré I'’existence d’une

formation kystique de la grande citerne due a I’expansion des espaces sous -arachnoidiens sous
cérébelleux et rétro cérébelleux (fleche) [23].

e. Kyste de la poche de Blake :

C’est une entité distincte car il s’agit d’une dilatation kystique du V4 qui ne communique

pas avec les ESA. L’explication réside dans le développement du V4. L’absence de perforation
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précoce du V4 provoque son expansion kystique rétro cérébelleuse. On peut parfois distinguer le
plexus choroide, le différenciant ainsi de I'aspect IRM du DW. Il n’existe pas d’anomalies
vermiennes ou cérébelleuses en dehors d’un refoulement. Il s’accompagne d’une importante
hydrocéphalie tétra ventriculaire qui peut étre traitée grace a une dérivation du kyste. Son aspect
radiologique peut étre semblable a certains kystes arachnoidiens. Il n’existe pas de

malformations associées [23]. (fig. 38)

J—

Figure 38: Dans le kyste de la poche de Blake diagnostiqué chez un nouveau-né, tout le systeme
ventriculaire est dilaté (dilatation tétra ventriculaire). L’expansion kystique ventriculaire est due a
I'absence d’ouverture précoce du V4 qui devient expansif et qui comprime et refoule le vermis
(fleche). En dehors du refoulement, il n’existe pas d’anomalies morphologiques du vermis ou du
tronc et du cervelet [23].
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Tableau VI : Différentes lésions kystiques de la fosse postérieure.

Hémispheéres Fosse . .
V4 Vermis ., . L. Torcular Hydrocéphalie
cérébelleux | postérieure
o . . Haut
Dandy walker Dilaté Pathologique | Hypoplasie Large iU 80%
situé
; . Normale
Méga grande citerne | Normal Normal Normal Haut non
ou large
Kyste de la poche de o Refoulé ou Normal ou Normale 3 ) )
Dilaté ) Normal | Tétraventriculaire
Blake normal refoulé ou large
Refoulé , .
o Refoulé ou Refoulé ou . . .
Kyste arachnoidien ou Normal Normal Triventricualire
| normal normal
norma

2. Malformations non kystigues de la FCP :

2-1 Malformation de Chiari type 1 :

La malformation de Chiari | est définie par la ptose des tonsilles cérébellueses a travers le
trou occipital. Elle est le résultat d’'une anomalie du développement du mésoderme. Une
insuffisance du mésoderme para-axial aprés la fermeture du tube neural induirait le mauvais
développement du squelette chondral de la base du crane (basioccipital et os occipital), avec
diminution de taille ou une étroitesse primitive de la fosse postérieure [34].

La malformation de Chiari | a été décrite dans certaines craniosténoses et d’autres cas de
maladies familiales ou génétiques. Elle est retrouvée chez des adolescents avec une scoliose, des
antécédents traumatiques (25 % des cas) et des cas secondaires aux ponctions lombaires ont été
rapportés [35]. Elle s’associe également a des pathologies responsables d’une augmentation de
la pression veineuse intracrdnienne comme les malformations vasculaires de [I'enfant

(malformation de Galien) et I'hypertension intracranienne bénigne [23].
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Figure 39 : Malformation de Chiari | [36]

— Etude clinique :

La symptomatologie est tres variable : céphalées, signes oculaires, otoneurologiques, du
tronc cérébral, ou médullaires. Elle est influencée par la respiration, les changements du rythme
cardiaque, les manceuvres de Valsalva, ou les changements posturaux. En effet, lors des
changements de volume et de pression veineuse, le déplacement compensatoire du LCR ne se
réalise pas de facon habituelle car il est bloqué au niveau de la fosse postérieure. Il est dirigé
vers |’étage supratentoriel ou le canal rachidien. Ainsi, il existe une irradiation des céphalées
vers le vertex avec des signes de pseudotumor cerebri, des douleurs rétro orbitaires et des
anomalies de la vision ou une symptomatologie proche du syndrome de Méniére. La douleur
peut irradier vers le rachis cervical [23].

Concernant les cas de malformation de Chiari | de notre série sans malformation majeure
associée (n=14), la symptomatologie était faite de déficit moteur 35,7% (n=5), de macrocranie et

hypotonie qui ont présenté chacune 28,5% (n=4) des cas et de nystagmus 21,4% (n=3).
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— Imagerie :

Elle est définie par le débordement des amygdales cérébelleuses a travers le foramen
magnum. Une ligne qui relie son bord antérieur au point le plus bas du clivus doit étre tracée. La
descente de 3 a 5 mm au-dela de cette ligne est pathologique. Cependant, des débordements
inférieurs peuvent étre symptomatiques et étre également retrouvés par exemple dans le

contexte d’une scoliose sporadique [37].

Figure 40: Malformation de Chiari de type 1. Ligne de base tracée passant par le bord antérieur
du foramen magnum ou opisthion (o) et ’extrémité caudale du clivus (Basion,b).

D’autres anomalies sont fréquentes : clivus court ou hypoplasique, proatlas fusionné avec
le clivus, impression basilaire, inclinaison de la tente du cervelet, etc. L’hydrocéphalie est peu
fréquente (7-9 %) et de type communicant. En revanche, une syringohydromyélie est présente
chez 20-25 % des patients avec un Chiari |, et chez 60-90 % des patients symptomatiques [23].
L’absence de compliance du liquide céphalorachidien (LCR), en raison de son blocage au niveau
du foramen magnum, explique I'origine de la syringomyélie. Il se forme une cavité par passage
trans médullaire de LCR, car il est confiné dans un espace sous-arachnoidien « trappé » et non

compliant, et mis sous pression par I'impaction des amygdales a chaque systole. (fig.41)
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La malformation de Chiari type | représentait (n=17) des cas de notre série. Une
hydrocéphalie a été observée dans 29,4% (n=5) des cas. Les anomalies cérébrales associées ont

été notées chez 17,6 % des cas : anomalies du corps calleux (n=2), kyste arachnoidien (n=1).

Figure 41 : Malformation de Chiari de type I.Coupes sagittales T1 démontrant I'existence d’un
engagement amygdalien associé a une cavité syringohydromyélique cervicodorsale. Cette
anomalie doit étre recherchée systématiguement et en particulier chez les patients
symptomatiques [23].

a. Malformation de Chiari type Il :

Deux anomalies majeures définissent la malformation de Chiari Il: le dysraphisme ouvert
lombosacré et le déplacement des éléments de la fosse postérieure vers le canal cervical [38].

L’absence de fermeture au niveau lombosacré est a l'origine d’une myélocéle, avec
présence de tissu nerveux fixé a la peau, ou d’'une myéloméningoceéle lorsque la pression du
liquide sous-arachnoidien provoque la hernie des constituants. La connexion entre le tissu
neural et le tissu dermique empéche également le développement et la différentiation du tissu

mésodermique, provoquant I’'absence de méninges, d’os, de graisse et de peau [23].
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Figure 42 : Malformation de Chiari type 1l [36]

— Imagerie :

En dehors des anomalies lombosacrées, les anomalies cérébrales sont multiples: la fosse
postérieure est étroite avec un élargissement du trou occipital et une déformation concave
interne des pyramides pétreuses. Les citernes de la base sont effacées par I’engagement
inférieur des amygdales cérébelleuses, du quatriéme ventricule, et par I’engagement latéral et
supérieur des hémispheres cérébelleux et du vermis. L’ascension du culmen déforme la lame
tectale et écrase 'aqueduc de Sylvius, a I'origine d’une hydrocéphalie, présente dans 80 % des
cas. Le cervelet est déformé et souvent dysplasique, comme le bulbe qui apparait replié de facon
caractéristique dans 70 % des cas. Cette anomalie bulbaire est due a l'interposition des
ligaments dentelés qui créent un véritable diaphragme empéchant la descente des structures
nerveuses. Par ailleurs, il existe des anomalies morphologiques du corps calleux et de la faux du
cerveau avec des fenestrations. Les circonvolutions pariétales et I’ensemble du cortex présentent
un aspect pseudopolymicrogyrique avec des circonvolutions nombreuses et redondantes. Plus

rarement, des anomalies de la migration neuronale (hétérotopies) peuvent étre mises en
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évidence. A cela s’associent d’importants remaniements de la charniére cervico-occipitale, du
rachis cervical et de la moelle avec parfois une hydromyélie [39, 23]. (fig. 43)

La malformation Chiari Il représente 16,8% (n=25) des cas de notre série .Une
hydrocéphalie a été observée chez 84% (n=21) des enfants. D’autres Iésions cérébrales associées
ont été décelées chez 16 % des cas (n=4) : agénésie du corps calleux (n= 2), kyste arachnoidien

de la FCP (n=1) et encéphalocele occipitale (n=1).

Figure 43 : Malformations de Chiari de type Il. Sur la séquences sagittale T2 (A), I’engagement
amygdalien et du V4 s’accompagne d’anomalies morphologigues de la lame tectale, du corps
calleux et des circonvulutions pariétales. Les coupes axiales en T2 (B) montrent I'interdigitation
des sillons pariétaux par déhiscence de la faux du cerveau (téte de fleche) [23].

b. La malformation de Chiari 111

La malformation de Chiari lll est définie par la présence d’une céphalocéle (des éléments
de la fosse postérieure) cervicale, en regard des vertebres C1 ou C2, et elle est le plus souvent

létale [23].
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c. Les méningoencéphaloceles

= Rappel embryologique

La neurulation a lieu entre la 1ére et la 2e semaine du développement. La notochorde
sécréte des protéines qui transforment les cellules ectoblastiques en cellules neuronales elles-
mémes a l'origine de la plaque neurale. Les bords de la plaque s’épaississent et se réunissent
progressivement pour former le tube neural. Ce processus correspond a la phase de fermeture
du tube neural et a lieu vers la 4e semaine. Par ailleurs, les cellules marginales de la plaque
neurale, désolidarisées du tube neural, constituent les cellules de la créte neurale.

Tous les constituants du systéme nerveux central dérivent du tube neural alors que les
cellules de la créte neurale se différencient pour former diverses structures (le massif facial, le
systéme nerveux autonome, les méninges, I'antéhypophyse, etc.). Le mésoderme environnant
s’organise autour du tube neural et constitue le rachis cervical et la fosse postérieure.

La localisation des encéphalocéles, des méningocéles et des sinus dermiques est variable
en raison de I'existence de différents points de fermeture le long de I’axe craniocaudal [40].

Une encéphalocéle est définie par la hernie du contenu de la boite cranienne a travers
une déhiscence osseuse. La démarche radiologique doit préciser de facon minutieuse la taille et
le contenu de la hernie et I'existence d’une hydrocéphalie ou de malformations associées, car
ces éléments conditionnent le pronostic et les possibilités chirurgicales. Leur topographie est
variable. Elles peuvent étre antérieures (frontonasale, ethmoidale ou basale) mais plus
fréquemment pariétales et surtout occipitales (plus de 75 % des encéphaloceles). Ainsi, toute

tuméfaction médiane doit faire penser a une méningocele.

= I[magerie :
Sur I'IRM on retrouve une formation liquidienne associée a une composante mixte avec
des zones tissulaires. Ces derniéres correspondent au tissu neural hernié responsable de

I'interruption de la graisse sous-cutanée. Le contenu est de taille variable, pouvant étre réduit a
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quelques millimetres. Le tissu cérébral normal est difficilement distingué en raison de
remaniements témoignant d’importants troubles du développement. (fig.44)

L'origine de la malformation est une anomalie de fermeture du tube neural et du
développement du mésenchyme a partir duquel se développent la fosse postérieure et le rachis [41].

L’éncéphalocéle représente 6,7 % (n=10) des cas de notre série. L’hydrocéphalie a été
observée chez la moitié des cas (n=5). D’autres lésions cérébrales associées ont été décelées
chez 30 % (n=3) des enfants :La microcéphalie (n=1), La malformation de Chiari Il (n=1) ,La
malformation de Dandy Walker vraie (n=1).

Concernant la méningoceéle occipitale, nous avons recensé 5 cas .une hydrocéphalie a été
observée chez 60% (nh=3) des cas et tous les cas ont été associés a d’autres malformations
cérébrales :La malformation de Dandy Walker vraie (n=2),La méga grande citerne (n=2) et Le

kyste arachnoidien de la FCP (n=1).

Figure 44 : Encéphalocele occipitale. T1 sagittal chez un nouveau né de 15 jours : interruption de

la graisse sous cutanée par une poche liguidienne avec une paroi tissulaire ; A travers le defect

de la volte, communigue avec la dure -meére et le contenu de la fosse postérieure [23].

d. Les anomalies vermiennes et cérébelleuses:

Il est important d’utiliser toujours le méme langage neuroradiologique méme s’il n’est

pas toujours en accord avec les données physiopathologiques et anatomopathologiques. Une
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aplasie est définie comme I'absence d’une structure alors qu’une hypoplasie est définie par la
diminution de sa taille. L’atrophie se traduit par I’élargissement des espaces sous—arachnoidiens,
des fissures ou des sillons et I’élargissement d’une ou plusieurs cavités ventriculaires. Enfin, une
dysplasie se définit par un aspect dysmorphique avec la perte des reperes morphologiques

classiques [23].

— Hypoplasie isolée du vermis :

Il s’agit d’une diminution de taille du vermis avec une systématisation morphologique
normale. Elle peut étre isolée et mineure. Dans ce cas, les symptomes peuvent étre un retard
mental plus ou moins sévére ou des signes d’infirmité motrice cérébrale a expression
cérébelleuse : ataxie, syndrome cérébelleux congénital. La séméiologie radiologique est peu
évidente car I'estimation est visuelle et rend difficile la détection d’hypoplasies mineures. En IRM,
I’élément déterminant est la réduction de taille du vermis. Les fissures peuvent étre mal
identifiées et, dans les cas extrémes (aplasies partielles), les hémisphéres peuvent apparaitre

accolés au niveau de la ligne médiane.(fig.31)

Figure 45 : Coupe sagittale T2. Hypoplasie du vermis. La structure morphologique est respectée
malgré la diminution de la taille du vermis.
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— Hypoplasie du vermis associée a d’autres anomalies
Le tronc cérébral peut apparaitre hypoplasique et il convient d’analyser également
I’aspect des hémisphéres cérébelleux. Dans I'hypoplasie pontocérébelleuse, les hémisphéres
cérébelleux sont respectés (fig.46). L’étiologie est chromosomique a transmission autosomique
récessive. Cependant, d’autres processus d’étiologie variable peuvent se manifester avec le
méme aspect radiologique : certaines pathologies dégénératives, métaboliques (syndrome

d’hypoglycosylation des protéines CDG [carbohydrate-deficient glycoprotein]) ou vasculaires [23]

=

Figure 46 : Nourrisson de 2mois. Hypoplasie pontocérébelleuse. L’hypopalsie du vermis est

associée a une atteinte du tronc cérébral [23].

e. Autres malformations :

D’autres malformations sont des pathologies syndromiques rares mais importantes a
reconnaitre en raison de leur transmission génétique autosomique récessive (et parce que
I'aspect de la fosse postérieure est pathognomonique. Il s’agit de syndromes polymalformatifs
associant des anomalies extracérébrales : oculaires, rénales, hépatiques, etc. Les plus connus
sont le syndrome de Joubert et le rhombencéphalosynapsis.

— Le Syndrome de Joubert :

— Etude clinique :
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Apport de I'imagerie dans les malformations de la fosse cérébrale postérieure
(Expérience du service de Radiologie CHU Mohammed VI sur une durée de dix ans)

Le syndrome de Joubert se manifeste cliniquement par une hypotonie, des troubles
respiratoires précoces et des troubles oculomoteurs. Le pronostic est péjoratif en raison du retard
mental sévere et des multiples malformations associées. En effet, selon les anomalies associées,
diverses entités cliniques sont décrites : atteinte rétinienne (amaurose congénitale de Leber), rénale

(Dekaban-Arima), oculaire et hépatique (Coach) et formes juvéniles (Senior-Loken).

— Imagerie :
L’aspect IRM est caractéristique : le vermis est hypoplasique et dysplasique, entrainant
un accolement des hémispheéres sur la ligne médiane et déformant la partie inférieure du V4. Les
pédoncules cérébelleux supérieurs sont étirés horizontalement réalisant une configuration

caractéristique du tronc cérébral et de la partie haute du V4 appelée « le signe de la molaire ».

Figure 47 : Amaurose de Leber. Signes radiologiques semblables au syndrome de Joubert. Signe
de la molaire sur les coupes axiales en IR T1 (A). Sur la coupe sagittale T2 (B), le vermis est
hypoplasique. Le pédoncule cérébelleux supérieur est bien visible et Iégéerement horizontal( téte
de fléche) [23].

— Le rhombencéphalosynapsis :
Le rhombencéphalosynapsis est une pathologie plus rare. L’aplasie du vermis

s’accompagne d’une fusion des hémisphéres cérébelleux, des pédoncules cérébelleux et des
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noyaux dentés. Il s’y associe des anomalies de la ligne médiane, des hétérotopies et une
hydrocéphalie. Le pronostic vital et intellectuel est plus variable. Un gene de la dorsalisation est

responsable de ce syndrome, le géne Homeobox LmX1a [42].

Figure 48 : Rhombencéphalosynapsis. Coupe axiale T2 montrant la fusion des deux
hémispheres cérébelleux , signe caractéristiques de cette malformation [23].
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Les malformations de la fosse postérieure chez I’enfant sont caractérisées par leur

fréquence et leur diversité.

ﬁ est actuellement possible de faire le diagnostic de la plupart de ces malformations

en anténatal grace a I'échographie et I'IRM feetale. L'objectif étant d’améliorer le conseil

anténatal de ces pathologies qui restent de diagnostic et de pronostic difficile.

L’échographie trans fontanellaire permet une meilleure évaluation des malformations

de la fosse postérieure en postnatal grace a I’abord transmastoidien et a travers le trou occipital.

L’IRM reste I’examen de référence pour le diagnostic et le bilan lésionnel de ces

malformations.

fn imagerie, L’analyse précise du vermis, du tronc cérébral et le bilan des associations

lésionnelles cérébrales sont indispensables a I’évaluation pronostique.
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Fiche d’exploitation :

Nom/ Prénom : N du dossier :
Age :

Sexe :

M F

Renseignements cliniques

Motif de consultation :

Antécédents personnels

Déroulement de la grossesse Suivie : Non suivie :
Echographie anténatale : normale : pathologique :

Si pathologique, anomalies a préciser :

Mode d’accouchement : VB : césarienne :

RCIU: oui: non :

SNN : oui : non :

DRNN  oui : non :

Développement psychomoteur: Bon DPM : Retard PM : Régression :
Antécédents familiaux

Consanguinité : non : ler degré : 2¢ degré :

Cas similaires : oui : non :

HDM

Age du début de la symptomatologie :
Mode d’installation :

Signes fonctionnels :

Céphalée

Macrocranie

Convulsion

Troubles visuels

Méningocéle myéloméningocele
Autres

Clinique :

-Examen du crane :

PC: cm
Fontanelle : normo tendue : bombante:
Peau fine luisante : oui : non :
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Disjonction des suture : oui : non :
Visibilité des veines épicraniennes : oui : non :
-Examen neurologique :

Tonus :

Reflexes archaiques :

Syndrome pyramidal :

Syndrome cérébelleux :

Troubles oculomoteurs :

Acuité visuelle :

Déficit sensitif/ moteur :

Troubles urologiques et sphinctériens :
Malformations associées :

Données de I'imagerie :

ETF:

Date de réalisation :

Résultats de I'ETF : normal : pathologique :

Si pathologique, anomalies objectivées :

TDM :

Date de réalisation :

Technique :

Résultats :

FCP :

Graisse sous cutanée interrompue : oui : non :

Cadre osseux de la FCP : agrandi : réduit : défect osseux :

Grande citerne: normal: élargie : comblement : formations
kystiques :

Si présence de formations kystiques, communication avec V4 : oui : non :

Le V4 : normal : kystique : dilaté : refoulé :

Le vermis : normal : hypoplasie : refoulé :

Le TC: normal : hypoplasie :

Hémisphere cérébelleux : normaux : hypoplasie : dysplasie :
refoulés :

Emplacement des amygdales cérébelleux / trou occipital :  normal : bas situé :
Position de la tente du cervelet / muscles de la nuque : normale : haut située :
Torcular: normal : haut situé :

Hydrocéphalie : absente : tri ventriculaire : tétra ventriculaire :
Résorption transépendymaire : oui : non :

Etage sus tentoriel :
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Ligne médiane :
Fissure inter hémisphérique :

Corps calleux :

Septum :

Hypophyse :

Ventricules latéraux :

Substance blanche :

Jonction SB-SG :
Cortex et espaces sous arachnoidiens :
Etage vertébro- médullaire :

Diagnostic évoqué :

IRM :

Date de réalisation :

Technique :

Résultats :

FCP :

Graisse sous cutanée interrompue : oui : non :

Cadre osseux de la FCP : agrandi : réduit : défect osseux :

Grande citerne : normale : élargie : comblement : formations
kystiques :

Si présence de formations kystiques, communication avec V4 : oui : non :
Le V4 : normal: kystique : dilaté : refoulé :

Le vermis : normal : hypoplasie : dysplasie : agénésie : refoulé :
Le TC: normal : hypoplasie :

Hémisphere cérébelleux : normaux : hypoplasie : dysplasie :

refoulés :

Emplacement des amygdales cérébelleuses / trou occipital :  normal : bas situé :
Position de la tente du cervelet / muscles de la nuque : normale : haut située :
Torcular : normal : haut situé :

Hydrocéphalie : absente: tri ventriculaire : tétra ventriculaire :
Résorption transépendymaire : oui : non :
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Etage sus tentoriel :
Ligne médiane :
Fissure inter hémisphérique :

Corps calleux :

Septum :

Hypophyse :
Ventricules latéraux :

Substance blanche :

Jonction SB-SG :

Cortex et espaces sous archnoidiens :

Etage vertébro- médullaire :

Diagnostic évoqué :
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Résumé

Le but de ce travail est d’illustrer les aspects morphologiques en imagerie des principales
malformations de la fosse cérébrale postérieure. Notre étude est rétrospective a propos de 148
cas sur une période de 10 ans de Janvier 2005 a Décembre 2014.L’adge de nos patients variait de
Imois a 14 ans avec une moyenne de 20, 7 mois. Le sex ratio était de 1,42. Les principaux
motifs d’exploration étaient I'anomalie du périmetre cranien, le retard du développement
psychomoteur, la tuméfaction occipitale, les déficits moteurs et |’ataxie cérébelleuse. Nos
patients ont été explorés par TDM cérébrale (84%) et IRM cérébrale (17,5%). Nous avons recensé
95 cas de malformations kystiques : Le complexe Dandy Walker (70 cas), le kyste arachnoidien
(9cas), la méga grande citerne (16 cas) .Les malformations de Chiari ont été diagnostiquées
dans 42 cas : Chiari type | (17cas), Chiari type Il (25 cas) .Les dysraphismes occipitaux ont été
objectivés dans 15 cas: I’encéphalocéle (10cas), la méningocele (5cas). Les anomalies
vermiennes et cérébelleuses ont été notées dans 7 cas :I’ atrophie cérébelleuse isolée(3 cas)
,I’hypoplasie vermienne ( 2cas) , I’atrophie vermienne (2 cas) .I’hydrocéphalie a été secondaire a
la Malformation Dandy Walker vraie dans 82%des cas ,a la malformation Dandy Walker variant
dans 29,7% des cas, aux kystes arachnoidiens dans 44 ,4% des cas, a la malformation de Chiari
type 1(29,4%) ,a la malformation de Chiari type 11(84%), a la méningoencéphalocéle (55%)
.L’association de plusieurs malformations a été notée dans 16% des cas. Le bilan des

associations lésionnelles a un intérét pronostique majeur.
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Abstract

The aim of this study is to illustrate morphological imaging of major anomalies of the posterior
fossa. This retrospective study covered the period between January 2005 to December 2014. The
age of patients is between 1 month to 14 years with an average of 20, 7 months. The sex ratio
is 1.42. Commun symptoms were abnormal head circumference, delayed development, occipital
swelling, motor deficit and cerebellar ataxia. The diagnosis was confirmed by computerized
tomography scan (84%) and magnetic resonance imaging (17.5%). We identified 95 cases of
cystic malformations: The Dandy Walker syndrome (70 cases), arachnoid cysts (9cas)
megaciterna magna (16 cases), 42 cases of Chiari malformations: Chiari | (17cases), Chiari Il (25
cases ); 15 cases of dysraphismes: encephalocele (10cas), meningocele (5 cases); 7 cases of
cerebrallar abnormalities: isolated cerebellar atrophy (3 cases), vermian hypoplasia (2 cases),
vermian atrophy (2 cases) .the hydrocephalus was associated to the Dandy Walker Malformation
in 82% , to the Dandy Walker variant in 29.7%, arachnoid cysts in 44, 4% , Chiari | (29.4%), Chiari
Il (84%),0ccipital encephalocele (50%),occipital meningocele (60% ). the association of several
malformations has been noted in 16% of cases. A complete evaluation of associated supra- and

infratentorial abnormalities is required for prognosis.
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